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Carcinoma Adenoide Quístico Primario de Esófago

Humberto Perea Guerrero 1, Oscar Frisancho Velarde 2 y Américo Palomino Portilla 3. 

RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente varón de 86 años con 6 meses de disfagia progresiva, 
baja de peso y edema de miembros inferiores. Tenía anemia microcítica e hipoalbuminemia 
severas. La radiografía contrastada mostraba al esófago con bordes irregulares que 
comprometían sus porciones cervical y distal. En la tomografía axial computarizada 
fueron evidentes las adenopatías cervicales, derrame pleural bilateral y pronunciado 
engrosamiento esofágico. En la endoscopía se observaron desde el área subyacente al 
cricofaríngeo, lesiones elevadas dispersas, algunas con aspecto nodular y tumoral, que 
se distribuían una tras otra a lo largo del esófago hasta un área de estenosis (32 cm de 
arcada dentaria); la estenosis estaba tapizada con una mucosa irregular y friable. El estudio 
histológico reveló carcinoma adenoide quístico de esófago, con inmunohistoquímica 
positiva a citoqueratina. Mostramos los hallazgos clínico-patológicos e imágenes de 
este caso y revisamos lo reportado sobre esta rara entidad.
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ABSTRACT: 

We presented the case of a man of 86 years with 6 months of progressive dysphagia, 
weight loss and edema of lower limbs. He had both severe microcític anemia and 
hypoalbuminemia. The contrasted x-ray showed the esophagus with irregular edges that 
compromised their cervical and distal portions. In the computerized axial tomography 
cervical adenopathies, bilateral pleural effusion and pronouncing esophagic thickening 
were evident.  In endoscopy  dispersed elevated lesions were observed from the underlying 
area of the cricopharinx, some with  nodular and tumor like aspect,  that distributed  
throughout the esophagus until an area of stenosis (32 cm of dental arches);  the estenosis 
was tapestried with  an irregular and easy bleeding mucosa. The histological study 
revealed adenoid cystic carcinoma of esophagus, with positive inmunocytochemical to 
cytokeratin.  We showed  the clinical-pathological findings and images of this case and 
we reviewed reports of this rare entity. 
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INTRODUCCIÓN

E
l Carcinoma adenoide quístico (CAQ) fue 
descrito inicialmente como “cilindroma” por 
Billroth en 1859 1. Ha recibido diversos nom-
bres como adenomioepitelioma, adenocarci-
noma cribiforme, adenoma basaloide, etcéte-
ra., hasta que Foote y Frazell lo denominaron 

en 1953 como carcinoma adenoide quístico 2.

Aunque frecuentemente está clasifi cado como adeno-
carcinoma de glándulas salivares, puede asentar en cualquier 
localización donde existan glándulas mucosas. Las localiza-
ciones más frecuentes son el paladar y la glándula parótida, 
siguiendo la glándula submaxilar, lengua y la cavidad nasal 1. 
Otras localizaciones más inusuales son el conducto auditivo 
externo, nasofaringe, laringe, glándulas lacrimales, mama, 
bronquio, cuello uterino, esófago e incluso la piel 1, 3, 4. Exis-
ten similitudes en las características patológicas y biológicas 
entre el CAQ de glándulas salivales y el esofágico 5.

Presentamos la historia clínica de un paciente del De-
partamento del Aparato Digestivo del Hospital Nacional 
“Edgardo Rebagliati Martins” (EsSalud), de Lima-Perú,  con 
el diagnóstico de Carcinoma Adenoide Quístico primario de 
esófago, una entidad muy rara, a propósito del cual se revi-
sa su comportamiento biológico, presentación endoscópica, 
características histológicas y sus opciones terapéuticas.  

CASO CLÍNICO

Paciente varón de  86 años con antecedentes de cirugía de 
prótesis de cadera hace 6 años, asma bronquial diagnostica-
da hace 3 años. Tabaquismo y alcohol ocasional.

El paciente presentaba disfagia progresiva desde hace 
seis meses. Dos meses antes del ingreso la disfagia se acen-
tuó y limitó su ingesta solo a dieta líquida. Refi rió llenura 
precoz y baja de peso (15 kilos) en 6 meses. Al examen 
físico presentó funciones vitales estables,  lúcido y orientado, 
pero en mal estado general y de nutrición. Palidez marcada 
y moderado edema de miembros inferiores.  En el aparato 
respiratorio se auscultó murmullo vesicular disminuido en 
ambas bases, sin estertores. El abdomen era blando, depre-
sible, levemente doloroso en epigastrio.   

Exámenes auxiliares.-  Hemograma: leucocitos: 5,300,  
Hb: 6.3 gr/dl, VCM: 79.9 fl , HCM: 26.6 pg, plaque-
tas:105,000, T.P: 20.52”, Ttpa: 64.85”. Perfi l bioquímico 
y electrolitos: normales. Proteínas totales: 5.36 g/dl (Albú-
mina:1.64, Globulinas:3.72), Bilirrubina Total: 0.67 mg/dl, 
TGO: 25 U/L, TGP: 27 U/L,  Fosfatasa Alcalina 99 U/L, 
GGTP: 18u/l y Colesterol: 89  mg/dl. 

Ecografía abdominal.- Hígado sin lesiones, no ascitis, 
no adenopatías; litiasis vesicular. Radiografía de esófago-es-
tómago contrastada: esófago de bordes irregulares en sus 
porciones cervical y distal predominantemente;  se observó 
adecuado pasaje de la sustancia de contraste a la deglución, 
pero marcada difi cultad de ingreso al estómago, en aproxi-
madamente 14 cm de la unión gastroesofágica, (Figura 1).

Tomografía cervical y tóraco-abdominal.- Cuello: pre-
sencia de imagen de 24 mm localizada hacia el contorno 
izquierdo de la yugular y la carótida primitiva derecha, cuyo 
aspecto sugiere adenopatías. Tórax: efusión pleural bilate-
ral, fi nas atelectasias pasivas segmentarlas del lado izquierdo. 
Esófago: pronunciado engrosamiento en su tercio proximal 
y distal. Abdomen: pequeñas imágenes de aspecto quístico 
hepático; no ascitis (Figura 2). 

En la endoscopía alta, pasando el cricofaríngeo, se ob-
servaron lesiones elevadas irregulares, dispersas, de aspecto 
nodular. A los 27 cm dichas lesiones se distribuían una tras 
otra a manera de un cordón y otras continuaban aisladas 
con un diámetro máximo de hasta de 30 mm de diámetro, 
continuándose hasta los 32 cm donde se evidenció en toda 
la circunferencia una mucosa friable e irregular con estenosis 
del 90% de su luz, por lo que a los 35 cm no se logró trans-
poner el equipo. (Figura 3).

En la  anatomía patológica se observó el epitelio esca-
moso sin alteraciones, recubriendo islas de células tumorales 
neoplásicas con patrón cribiforme y espacios quísticos. Las 
células malignas eran pequeñas e hipercromáticas, dispo-
niéndose en trabéculas o cordones hacia la parte central de 
la cavidad quística. Se observó grupos de células neoplásicas 
en grupos pequeños que se proyectaban infi ltrando las ban-
das de músculo liso. La conclusión fue carcinoma adenoide 
quístico, infi ltrante primario de esófago. Se realizó inmuno-
histoquímica con inmunorreacción positiva para citoquerati-
na en el citoplasma de las células tumorales. (Figura 4).

Figura 1.- Radiografía de esófago-estómago contrastada que muestra 
irregularidad y estenosis marcada del tercio distal del esófago.
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Figura 2.- A) Tomografía cervical: imagen de 24 mm localizada hacia el contorno izquierdo de la yugular y la carótida primitiva derecha, cuyo aspecto sugiere 
adenopatías. Marcado engrosamiento del tercio proximal esofágico cuyo lumen se delimita por la presencia de una sonda. B) Tomografia toráxica: derrame pleural 
bilateral y engrosamiento esofágico marcado.

Figura 3.- A) Lesiones elevadas irregulares, dispersas, de aspecto nodular. B) A los 27 cm las lesiones se distribuían una tras otra a manera de cordón 
y otras continuaban aisladas. C) Algunas lesiones tenían un diámetro máximo de hasta de 30 mm de diámetro. D) A los 32 cm se evidenció en toda la 
circunferencia una mucosa friable e irregular con estenosis del 90% de su luz que impidió el paso del equipo.

A B
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DISCUSIÓN

El CAQ constituye menos del 1% de los tumores de ca-
beza y cuello y alrededor de 10 % de los tumores de glándu-
las salivales 6. Sin embargo el CAQ del esófago es uno de los 
tumores esofágicos más raros. Según la Sociedad Japonesa 
para las Enfermedades Esofágicas (JSED) en 1997 se repor-
taron 1948 casos de cáncer esofágico y tan sólo 3 (0.2%)  
fueron CAQ primarios de esófago7. En el año 2001 Somer 
et al reportó que sólo fueron publicados 3 casos en los últi-
mos 5 años 4. La mayoría de pacientes es diagnosticado en la 
sétima década y no hay predilección por género8.

Nuestro paciente era un varón de 86 años, siendo 
el primer caso reportado de CAQ primario de esófago en 
nuestro servicio. Se le encontró en un estadío avanzado, 
con desnutrición crónica, anemia severa, hipoalbuminemia 
severa e incluso trastorno de coagulación que mejoró con 
vitamina K endovenosa. 

Con respecto a la etiopatogénesis, se considera origi-
nada de los conductos intercalares y células mioepiteliales de 
las glándulas esofágicas submucosas. Su epitelio nace parcial 
o completamente del ectodermo. En el desarrollo embriona-
rio, este epitelio desciende de la cavidad oral después de la 
apertura de la membrana bucofaríngea9, 4.  

Es interesante la coincidencia de carcinoma adenoide 
quístico de piel y de glándulas salivales así como la diferen-
ciación de células de Schwann de las células mioepiteliales 
dentro de un carcinoma adenoide quístico10-11.

Endoscópicamente la ubicación más frecuente es el ter-
cio medio, aunque pueden presentarse en el tercio distal y 
con compromiso de la parte proximal del cuerpo gástrico. 

Inicialmente son submucosos y están cubiertos por epitelio 
escamoso normal, por lo que a veces puede ser difícil de 
biopsiar 4. En su evolución pueden adoptar la forma ulcerada 
o polipoide (con o sin ulceración)12-13.

En nuestro paciente llama la atención el compromiso 
extenso de todo el esófago, donde en el tercio medio tomaba 
un aspecto de nodulaciones que se continuaban a manera 
de cordón entre uno y otro y adoptaban forma tumoral y ya 
en el tercio inferior la mucosa era irregular, friable y obstruía 
la luz no permitiendo el paso del endoscopio. Por el mal 
estado general del paciente y el compromiso extenso de la 
estenosis, no se decidió realizar dilatación ni colocación de 
prótesis.

En los estadíos avanzados, es usual encontrar mayor 
compromiso de las capas esofágicas y metástasis a distancia. 
Los sitios más frecuentes son hueso y pulmón. Suele hacer 
metástasis a linfáticos regionales e infi ltración perineural14-15. 
En nuestro paciente encontramos metástasis a ganglios cer-
vicales y derrame pleural bilateral, sin embargo no pudimos 
diferenciar si éste último era por metástasis pulmonar, pleu-
ral o por hipoalbuminemia severa. Cabe remarcar que no 
tenía ascitis.

En la microscopía óptica de la biopsia esofágica de 
nuestro paciente, la lesión estaba compuesta por islas de 
células tumorales bien defi nidas, con patrón de formación 
luminal pseudoglandular cribiforme y espacios quísticos. 
Según la literatura internacional esta entidad puede adop-
tar tres patrones histológicos: Sólido, tubular y cribiforme 6.  
Aunque éstos son los patrones tipo, la mayoría de los CAQ 
presentan una mezcla de los mismos, siendo el predominan-
te el que sirve  para su clasifi cación2.

Figura 4.- A) En la parte superior se observa el epitelio escamoso sin alteraciones, recubriendo islas de células tumorales neoplásicas con patrón cribiforme 
y espacios quísticos. Las células malignas son pequeñas e hipercromáticas, disponiéndose en trabéculas o cordones hacia la parte central de la cavidad 
quística. A la derecha se observan grupos de células neoplásicas en grupos pequeños que se proyectan hacia abajo, infiltrando las bandas de músculo liso. 
(Hematoxilina-eosina, 40x). B) Inmunorreacción positiva para citoqueratina en el citoplasma de las células tumorales; (inmunohistoquímica, 100x)
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 Las células suelen ser pequeñas, (comparadas con los 
queratinocitos malignos del carcinoma escamoso), cuboi-
dales, núcleo grande, con marcada hipercromasia y escaso 
pleomorfi smo. Los núcleos de las células tumorales tienen 
un alto grado de mitosis. Los espacios quísticos usualmente 
contienen material fuertemente eosinofílico y positivo a la 
coloración PAS, que corresponde a la presencia de sulfomu-
cina y sialomucina.  Hay abundante necrosis, áreas de dife-
renciación escamosa concomitante así como material hialino 
al rededor de los nichos tumorales4, 6, 16.

En la inmunohistoquímica tienen consistente inmuno-
reactividad para citoqueratina de tipo CK8, CK14 y CK 17 
17 y así como coloración para S100 y actina de músculo 
liso que indica que proviene de las glándulas esofágicas8,12. 
Nuestro paciente tenía inmunorreacción positiva para cito-
queratina en el citoplasma de células tumorales.

En lo que respecta al tratamiento, a nuestro paciente 
no se le pudo ofrecer ninguna terapia, únicamente se in-
dicaron medidas paliativas en razón de su edad y el estado 
avanzado de la enfermedad. 

A pesar de que muchos autores sostienen que la com-
binación de cirugía y radioterapia ofrece las mejores tasas 
de control de la enfermedad18-22, el tratamiento óptimo del 
CAQ todavía no está bien defi nido.

El tratamiento es quirúrgico de primera intención en es-
tadíos tempranos realizando una esofagectomia subtotal con 
reconstrucción de tubo gástrico vía el mediastino posterior.  
Puede realizarse radioterapia post operatoria para la preven-
ción de recurrencia3,8. Sin embargo se reporta una alta tasa 
de recidivas debido a la persistencia de células tumorales a 
distancia del tumor original en el espacio perineural23.

El CAQ presenta una respuesta limitada a la quimiote-
rapia y se cree que esta falta de respuesta se debe a su lenta 
tasa de crecimiento24.

Mientras la doxorubicina es generalmente recomenda-
da como agente activo en el CAQ, existe poca evidencia 
de su efi cacia como único agente quimioterápico.  Modesta 
actividad se ha encontrado con mitoxantrone y vinorelbine 
como agentes únicos (tasa de respuesta de 10-15%) y cis-
platino mas antraciclina como régimen combinado (tasa de 
respuesta de 30%)25.

Se ha abierto una nueva posibilidad de tratamiento al 
demostrar la respuesta  del mismo al Imatinib  mesylate (Gli-
vec®), un potente inhibidor de la KIT tirosina kinasa, enzima 
implicada en la patogénesis de este tumor24. Existen estudios 
prospectivos insufi cientes para recomendar el uso de imati-
mib, paclitaxel o terapia hormonal25.

El  pronóstico del CAQ del esófago es peor que el 
de otros tipos histológicos de carcinomas. Ha sido descrito 
como una de las neoplasias malignas biológicamente más 
agresivas y destructivas1, presentando una elevada tenden-
cia a la recidiva local y al desarrollo de metástasis a dis-
tancia; sin embargo se sugiere que si el tumor es resecado 
cuando es pequeño y sin metástasis puede esperarse un 

buen pronóstico. Tiene peor pronóstico que el CAQ de 
glándulas salivales 26,18, 15.

Se han establecido una serie de parámetros clínico-pa-
tológicos con valor pronóstico, entre los que se encuentran 
la presencia de metástasis linfáticas cervicales al diagnóstico, 
el estadio tumoral avanzado, la presencia de márgenes qui-
rúrgicos afectados, el tipo histológico sólido y la existencia 
de invasión perineural macroscópica18.  El patrón cribiforme 
(que tenía nuestro paciente) presenta un curso muy agresivo 
en comparación con el patrón tubular, pero el patrón sólido 
es el de peor pronóstico6.

En conclusión el CAQ primario de esófago es una en-
tidad sumamente rara, proveniente de las glándulas submu-
cosas del esófago; es altamente agresiva y con altas tasas de 
recidiva a pesar de los tratamientos instaurados, los cuales 
necesitan mayores evaluaciones. 

Humberto Miguel Perea Guerrero
Teléfonos: 4474822/ 97580680
mail: hperea@yahoo.es
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