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Carcinoma adenoideo quistico L)
primario de piel mamaria

Primary adenoid cystic carcinoma of the
breast skin

Sr. Director:

El carcinoma adenoide quistico (CAQ) primario de piel es un
tumor extremadamente raro y hay publicados pocos casos.
Aparece frecuentemente en las glandulas salivares, pero
también puede presentarse en la glandula lagrimal, donde
constituye el tercer tumor mas frecuente (20-30%), tracto
respiratorio (35% en glandulas mucosas de los senos parana-
sales, 25%-30% en laringe y traquea y 25% en las glandulas
submucosas de los bronquios), glandula de Bartholino (15%),
cuello uterino y vagina (< 1%) y mama (0,1%).

El CAQ de piel previo al diagnéstico se presenta como
un tumor de varios afos de evolucion, con un promedio de
6 meses a 14 anos. Desde el punto de vista macroscopico se
puede observar como noédulos en dermis o en forma difusa
engrosando la dermis con o sin infiltracion del tejido celular
subcutaneo. La localizacién mas frecuente es en cuero cabe-
lludo (50%), miembros superiores (20%), region axilar (10%),
térax y abdomen (10%)"-2. Las metastasis son raras, pero un
50% de los casos recidivan, no obstante cuando lo hacen las
localizaciones mas frecuentes son los ganglios regionales y
el pulmén?’.

Presentamos el caso de un CAQ primario de piel, en
una mujer de 74 afos que consulta por un noédulo locali-
zado entre linea intermamaria y cuadrante supero interno
de mama izquierda de 10 afos de evolucion. Observan-
dose una lesion nodular de 4cm, indolora, blanda, movil,
sin cambios en la piel, diagnosticado como quiste seba-
ceo se realiza escision quirdrgica del mismo. Informado
como CAQ con margenes afectos e invasion perineural,
se planted el caso como un CAQ de mama. Ampliando el
estudio con mamografias no se hallaron signos de patolo-
gia mamaria. Posteriormente se ampliaron los margenes,
resultando libres de enfermedad. Completado el estudio his-
tologico se observo una neoplasia epitelial que asentaba
en dermis e infiltraba tejido celular subcutaneo, consti-
tuida por células de tipo basaloides de escasos citoplasmas
eosindfilos y nlcleos regulares hipercromaticos. Se agrupan
en nidos de tamanos variables, sin empalizada periférica,
conformando espacios quisticos/seudoluces glandulares con
material hialino en la luz. Existe invasion perineural, pero
no se identifica invasion linfovascular. La actividad mito-
tica es muy baja (1 mitosis x 10 campos de gran aumento),
con inmunofenotipo: p63 (+), CKIT (CD117) (+ focal), CEA
(+ focal), RE (—), RP (—) y un indice de proliferacion tumoral
(Ki-67) del 1%(figs. 1a-c).

Ante las diversas localizaciones del CAQ se ha sugerido
que su origen no es a partir de un tipo celular especifico, sino
que el tumor en si es un patron histologico especifico de car-
cinoma. El CAQ cutaneo es indistinguible de sus homologos
en otras localizaciones. La invasion perineural, caracte-
ristica muy frecuente en las glandulas salivales, ha sido
poco observada®. Ante la proximidad a la glandula mama-
ria, nos planteamos el diagnéstico diferencial con un CAQ de
mama.

Figura 1

a. Infiltracion dérmica reticular por nidos basaloi-
des de patron soélido-cribiforme. H&E 100x. Figura 1b. Islotes
basaloides con espacios quisticos y material de mucinoso en su
interior. H&E 200x. Figura 1c. Infiltracion del espacio perineu-
ral. H&E 200x.

Ni la morfologia celular, ni las técnicas de histoqui-
mica e inmunohistoquimica, permitieron diferenciar un CAQ
de mama de uno cutaneo, siendo necesaria la correlacion
clinico-patologica para el diagnodstico definitivo.

El CAQ de mama también es infrecuente. Su tratamiento
no se realiza segln los parametros determinantes en otros
canceres mamarios y posee una evolucion y pronostico mas
favorables®.

La anatomia patoldgica nos permite hacer el diagnostico
diferencial con otras neoplasias mamarias, pero dificilmente
con otros CAQ.
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El tratamiento del CAQ no esta estandarizado, recomen-
dandose la exéresis. La linfadenectomia no esta indicada de
primera eleccion, ya que el riesgo de metastasis gangliona-
res es bajo y la radioterapia no previene las recurrencias*2.

Se estan desarrollando nuevos tratamientos basados en el
genoma tumoral recientemente secuenciado. Con los avan-
ces en caracterizacion molecular, se ha observado que los
CAQ tienen una translocacion cromosomica caracteristica.
La investigacion esta limitada por la rareza y el lento creci-
miento de CAQ, pero se estan revisando varios ensayos con
agentes que inhiben la sefalizacion del receptor del factor
de crecimiento de fibroblastos u otras vias de sefalizacion
para retrasar la progresion tumoral, pero las respuestas
tumorales siguen siendo raras’.

En nuestro caso el seguimiento clinico se realiza de
forma anual con exploracion fisica exhaustiva, asociando TC
toracoabdominal y mamografias bilaterales. Actualmente la
paciente evoluciona de forma satisfactoria sin recurrencia
o evidencia de enfermedad local o metastasis al afo tras
la cirugia.
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Angiosarcoma primario de mama. A
proposito de un caso
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Primary breast angiosarcoma. A case report

Sr. Director:

Los angiosarcomas son los sarcomas mas frecuentes de la
mama'?. Se trata de una neoplasia vascular maligna rara y
agresiva que surge del tejido conectivo y que puede exten-
derse a piel'>*. Representan menos del 0,05% de todos los
canceres primarios de mama femenina'3°2,

Presentamos el caso de una mujer de 27 afos con ante-
cedente de leucemia promielocitica aguda tratada solo con
quimioterapia, en remision completa desde hace 12 afos.
Consulté por una tumoracién de mama de rapido creci-
miento, sin otra sintomatologia (fig. 1A).

La mamografia mostraba unas mamas muy densas; la eco-
grafia no hallé alteraciones significativas, salvo una placa
fibrosa en unidon de cuadrante interno de la mama dere-
cha, siendo catalogadas como BIRADS 1-2. Se completo el
estudio con BAG, que informé de posible angioma versus
angiosarcoma.

La resonancia magnética reveld una tumoracion vascu-
lar en la mama derecha con alta sospecha de malignidad
(BIRADS 5), sin presencia de adenopatias (fig. 1B).

Se realiz6 mastectomia subcutanea y reconstruccion pro-
tésica inmediata. El estudio anatomopatoldgico demostré un
angiosarcoma de grado | con limites libres pero proximo a la
piel (2mm). El estudio inmunohistoquimico fue positivo para
CD34, CD31 Y CD 99 y negativo para D2-40,P21 y CKIT, ade-
mas de un Kl 67 del 20%, y en comité se decidié completar
la mastectomia retirando la protesis.

Los angiosarcomas primarios afectan a mujeres entre 20-
50 anos y los secundarios se deben, fundamentalmente, a
radioterapia previa para tratamiento de cancer de mama en
mujeres con edad media de 70 afos, por lo que son mas
frecuentes’*’.

Ambos presentan similar histologia, marcadores inmuno-
histoquimicos, mutacién ADN y prondstico®°.

Como marcadores inmunohistoquimicos destacan el
CD31, el CD34 y el factor de von Willebrand, siendo consi-
derado el CD31 el mas sensible y especifico como indicador
de proliferacion vascular>®2.

Tipicamente tienen un comportamiento agresivo, con
tendencia a metastatizar®?, cuya probabilidad de recurren-
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