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REPORTE DE CASOS

Carcinoma Adenoide Quistico Primario de Esofago

Humberto Perea Guerrero ', Oscar Frisancho Velarde 2 y Ameérico Palomino Portilla 2,

RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente varén de 86 afios con 6 meses de disfagia progresiva,
baja de pesoyedema de miembros inferiores. Teniaanemia microcitica e hipoalbuminemia
severas. La radiografia contrastada mostraba al eséfago con bordes irregulares que
comprometian sus porciones cervical y distal. En la tomografia axial computarizada
fueron evidentes las adenopatias cervicales, derrame pleural bilateral y pronunciado
engrosamiento esofagico. En la endoscopia se observaron desde el area subyacente al
cricofaringeo, lesiones elevadas dispersas, algunas con aspecto nodular y tumoral, que
se distribuian una tras otra a lo largo del es6fago hasta un area de estenosis (32 cm de
arcadadentaria); la estenosis estabatapizada con unamucosairregularyfriable. El estudio
histolégico revel6 carcinoma adenoide quistico de es6fago, con inmunohistoquimica
positiva a citoqueratina. Mostramos los hallazgos clinico-patolégicos e imagenes 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 microcitic 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. Inendoscopy 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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INTRODUCCION

1 Carcinoma adenoide quistico (CAQ) fue

descrito inicialmente como “cilindroma” por

Billroth en 1859 . 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 quistico 2.

Aunque frecuentemente esté clasificado como adeno-
carcinoma de glandulas salivares, puede asentar en cualquier
localizacién donde existan glandulas mucosas. Las localiza-
ciones maés frecuentes son el paladar y la glandula parétida,
siguiendo la glandula submaxilar, lengua v la cavidad nasal !.
Otras localizaciones mas inusuales son el conducto auditivo
externo, nasofaringe, laringe, glandulas lacrimales, mama,
bronquio, cuello uterino, eséfago e incluso la piel 3 4. Exis-
ten similitudes en las caracteristicas patolégicas y biologicas
entre el CAQ de glandulas salivales y el esofagico °.

Presentamos la historia clinica de un paciente del De-
partamento del Aparato Digestivo del Hospital Nacional
“Edgardo Rebagliati Martins” (EsSalud), de Lima-Pert, con
el diagnostico de Carcinoma Adenoide Quistico primario de
es6fago, una entidad muy rara, a propésito del cual se revi-
sa su comportamiento biolégico, presentacion endoscépica,
caracteristicas histologicas y sus opciones terapéuticas.

CASO CLINICO

Paciente varén de 86 afios con antecedentes de cirugia de
prétesis de cadera hace 6 afios, asma bronquial diagnostica-
da hace 3 afos. Tabaquismo y alcohol ocasional.

El paciente presentaba disfagia progresiva desde hace
seis meses. Dos meses antes del ingreso la disfagia se acen-
tué y limité su ingesta solo a dieta liquida. Refiri6 llenura
precoz y baja de peso (15 kilos) en 6 meses. Al examen
fisico presentd funciones vitales estables, licido y orientado,
pero en mal estado general y de nutricion. Palidez marcada
y moderado edema de miembros inferiores. En el aparato
respiratorio se ausculté murmullo vesicular disminuido en
ambas bases, sin estertores. El abdomen era blando, depre-
sible, levemente doloroso en epigastrio.

Exémenes auxiliares.- Hemograma: leucocitos: 5,300,
Hb: 6.3 gr/dl, VCM: 79.9 {l, HCM: 26.6 pg, plaque-
tas:105,000, T.P: 20.52”, Ttpa: 64.85”. Perfil bioquimico
y electrolitos: normales. Proteinas totales: 5.36 g/dl (Alba-
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/1y Colesterol: 89 mg/dl.

Ecografia abdominal.- Higado sin lesiones, no ascitis,
no adenopatias; litiasis vesicular. Radiografia de es6fago-es-
tébmago contrastada: esofago de bordes irregulares en sus
porciones cervical y distal predominantemente; se observo
adecuado pasaje de la sustancia de contraste a la deglucién,
pero marcada dificultad de ingreso al estémago, en aproxi-
madamente 14 c¢m de la unién gastroesofagica, (Figura 1).

Figura 1.- Radiografia de esofago-estémago contrastada que muestra
irregularidad y estenosis marcada del tercio distal del es6fago.

Tomografia cervical y téraco-abdominal.- Cuello: pre-
sencia de imagen de 24 mm localizada hacia el contorno
izquierdo de la yugular y la carétida primitiva derecha, cuyo
aspecto sugiere adenopatias. Térax: efusion pleural bilate-
ral, finas atelectasias pasivas segmentarlas del lado izquierdo.
Eséfago: pronunciado engrosamiento en su tercio proximal
y distal. Abdomen: pequenias imégenes de aspecto quistico
hepatico; no ascitis (Figura 2).

En la endoscopia alta, pasando el cricofaringeo, se ob-
servaron lesiones elevadas irregulares, dispersas, de aspecto
nodular. A los 27 cm dichas lesiones se distribuian una tras
otra a manera de un cordén y otras continuaban aisladas
con un didametro méaximo de hasta de 30 mm de diametro,
continudndose hasta los 32 cm donde se evidencié 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 logré trans-
poner el equipo. (Figura 3).

En la anatomia patologica se observé el epitelio esca-
moso sin alteraciones, recubriendo islas de células tumorales
neoplasicas con patrén cribiforme y espacios quisticos. Las
células malignas eran pequefias e hipercromaticas, dispo-
niéndose en trabéculas o cordones hacia la parte central de
la cavidad quistica. Se observé grupos de células neoplasicas
en grupos pequenos que se proyectaban infiltrando las ban-
das de musculo liso. La conclusion fue carcinoma adenoide
quistico, infiltrante primario de eséfago. Se realizé inmuno-
histoquimica con inmunorreaccién positiva para citoquerati-
na en el citoplasma de las células tumorales. (Figura 4).
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Figura 2.- A) Tomografia cervical: imagen de 24 mm localizada hacia el contorno izquierdo de la yugular y la carétida primitiva derecha, cuyo aspecto sugiere
adenopatias. Marcado engrosamiento del tercio proximal esofagico cuyo lumen se delimita por la presencia de una sonda. B) Tomografia toraxica: derrame pleural
bilateral y engrosamiento esofagico marcado.
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Figura 3.- A) Lesiones elevadas irregulares, dispersas, de aspecto nodular. B) A los 27 cm las lesiones se distribuian una tras otra a manera de cordon
y otras continuaban aisladas. C) Algunas lesiones tenian un diametro maximo de hasta de 30 mm de diametro. D) A los 32 cm se evidencié en toda la
circunferencia una mucosa friable e irregular con estenosis del 90% de su luz que impidio el paso del equipo.
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Figura 4.- A) En la parte superior se observa el epitelio escamoso sin alteraciones, recubriendo islas de células tumorales neoplasicas con patron cribiforme
y espacios quisticos. Las células malignas son pequeiias e hipercromaticas, disponiéndose en trabéculas o cordones hacia la parte central de la cavidad
quistica. A la derecha se observan grupos de células neoplasicas en grupos pequefos que se proyectan hacia abajo, infiltrando las bandas de misculo liso.
(Hematoxilina-eosina, 40x). B) Inmunorreaccion positiva para citoqueratina en el citoplasma de las células tumorales; (inmunohistoquimica, 100x)

DISCUSION

El CAQ constituye menos del 1% de los tumores de ca-
beza y cuello y alrededor de 10 % de los tumores de glandu-
las salivales ©. Sin embargo el CAQ del es6fago es uno de los
tumores esoféagicos mas raros. Segin la Sociedad Japonesa
para las Enfermedades Esofagicas (JSED) en 1997 se repor-
taron 1948 casos de cancer esofagico y tan sélo 3 (0.2%)
fueron CAQ primarios de es6fago’. En el afio 2001 Somer
et al reporté que sélo fueron publicados 3 casos en los dilti-
mos 5 afios . La mayoria de pacientes es diagnosticado en la
sétima década y no hay predilecciéon por género®.

Nuestro paciente era un varén de 86 afos, siendo
el primer caso reportado de CAQ primario de eséfago en
nuestro servicio. Se le encontré en un estadio avanzado,
con desnutricién crénica, anemia severa, hipoalbuminemia
severa e incluso trastorno de coagulacion que mejoré con
vitamina K endovenosa.

Con respecto a la etiopatogénesis, se considera origi-
nada de los conductos intercalares y células mioepiteliales de
las glandulas esofagicas 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 bucofaringea® *.

Es interesante la coincidencia de carcinoma adenoide
quistico de piel y de glandulas salivales asi como la diferen-
ciacion de células de Schwann de las células mioepiteliales
dentro de un carcinoma adenoide quistico!®!?.

Endoscépicamente la ubicacion mas frecuente es el ter-
cio medio, aunque pueden presentarse en el tercio distal y
con compromiso de la parte proximal del cuerpo gastrico.

Inicialmente son submucosos y estan cubiertos por epitelio
escamoso normal, por lo que a veces puede ser dificil de
biopsiar *. En su evolucion pueden adoptar la forma ulcerada
o polipoide (con o sin ulceracién)!?13,

En nuestro paciente llama la atencién el compromiso
extenso de todo el eséfago, donde en el tercio medio tomaba
un aspecto de nodulaciones que se continuaban a manera
de cordén entre uno y otro y adoptaban forma tumoral y ya
en el tercio inferior la mucosa era irregular, friable y obstruia
la luz no permitiendo el paso del endoscopio. Por el mal
estado general del paciente y el compromiso extenso de la
estenosis, no se decidi6 realizar dilataciéon ni colocacion de
protesis.

En los estadios avanzados, es usual encontrar mayor
compromiso de las capas esofagicas y metéstasis a distancia.
Los sitios mas frecuentes son hueso y pulmén. Suele hacer
metastasis a linfaticos regionales e infiltracion perineural'*1°.
En nuestro paciente encontramos metéstasis a ganglios cer-
vicales y derrame pleural bilateral, sin embargo no pudimos
diferenciar si éste tltimo era por metastasis pulmonar, pleu-
ral o por hipoalbuminemia severa. Cabe remarcar que no
tenia ascitis.

En la microscopia 6ptica de la biopsia esofagica de
nuestro paciente, la lesién estaba compuesta por islas de
células tumorales bien definidas, con patrén de formacion
luminal pseudoglandular cribiforme y espacios quisticos.
Segtn la literatura internacional esta entidad puede adop-
tar tres patrones histolégicos: Sélido, tubular y cribiforme °.
Aunque éstos son los patrones tipo, la mayoria de los CAQ
presentan una mezcla de los mismos, siendo el predominan-
te el que sirve para su clasificacion?®.
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Las células suelen ser pequeiias, (comparadas con los
queratinocitos malignos del carcinoma escamoso), cuboi-
dales, nucleo grande, con marcada hipercromasia y escaso
pleomorfismo. Los nicleos de las células tumorales tienen
un alto grado de mitosis. Los espacios quisticos usualmente
contienen material fuertemente eosinofilico y positivo a la
coloracion PAS, que corresponde a la presencia de sulfomu-
cina y sialomucina. Hay abundante necrosis, areas de dife-
renciacién escamosa concomitante asi como material hialino
al rededor de los nichos tumorales® © 1°,

En la inmunohistoquimica tienen consistente inmuno-
reactividad para citoqueratina de tipo CK8, CK14 y CK 17
17 y asi como coloracién para S100 y actina de musculo
liso que indica que proviene de las glandulas esoféagicas®!?.
Nuestro paciente tenfa inmunorreaccién 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, tnicamente se in-
dicaron medidas paliativas en razén de su edad v el estado
avanzado de la enfermedad.

A pesar de que muchos autores sostienen que la com-
binacién de cirugia y radioterapia ofrece las mejores tasas
de control de la enfermedad!®??, el tratamiento 6ptimo del
CAQ todavia no esta bien definido.

El tratamiento es quirtrgico de primera intencién en es-
tadios tempranos realizando una esofagectomia subtotal con
reconstruccién de tubo géstrico via el mediastino posterior.
Puede realizarse radioterapia post operatoria para la preven-
cién de recurrencia®®. Sin embargo se reporta una alta tasa
de recidivas debido a la persistencia de células tumorales a
distancia del tumor original en el espacio perineural?.

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 crecimiento®*.

Mientras la doxorubicina es generalmente recomenda-
da como agente activo en el CAQ), existe poca evidencia
de su eficacia como tnico agente quimioterapico. Modesta
actividad se ha encontrado con mitoxantrone y vinorelbine
como agentes Unicos (tasa de respuesta de 10-15%) y cis-
platino mas antraciclina como régimen combinado (tasa de
respuesta de 30%)?°.

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 tumor?*. Existen estudios
prospectivos insuficientes para recomendar el uso de imati-
mib, paclitaxel o terapia hormonal?®.

El pronéstico del CAQ del eséfago es peor que el
de otros tipos histologicos de carcinomas. Ha sido descrito
como una de las neoplasias malignas biolégicamente méas
agresivas y destructivas!, presentando una elevada tenden-
cia a la recidiva local y al desarrollo de metéstasis a dis-
tancia; sin embargo se sugiere que si el tumor es resecado
cuando es pequeno y sin metéastasis puede esperarse un

buen pronéstico. Tiene peor prondstico que el CAQ de
glandulas salivales 26:18 15,

Se han establecido una serie de parametros clinico-pa-
tolégicos con valor prondstico, entre los que se encuentran
la presencia de metastasis linfaticas cervicales al diagnéstico,
el estadio tumoral avanzado, la presencia de margenes qui-
rargicos afectados, el tipo histolégico sélido y la existencia
de invasién perineural macroscopica'®. El patron cribiforme
(que tenia nuestro paciente) presenta un curso muy agresivo
en comparacién con el patrén tubular, pero el patrén sélido
es el de peor prondstico®.

En conclusién el CAQ primario de eséfago es una en-
tidad sumamente rara, proveniente de las glandulas submu-
cosas del es6fago; 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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