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Carcinoma adenoide quistico
de mama: a proposito de un
caso

Adenoid cystic carcinoma of the
breast. Apropos of a case

RESUMEN

Objetivo: Describir un tipo de carcinoma mamario
inusual y poco frecuente, con caracteristicas
definitorias propias.

Caso clinico: Se presenta el caso de una mujer
diagnosticada de este tipo de neoplasia y se realiza
un comentario sobre los datos publicados hasta el
momento.

Resultados: Se analiza el comportamiento de este
tumor en relacion con otros tumores mamarios, su
manejo clinico y tratamiento.

Conclusiones: El carcinoma adenoide quistico es
una entidad clinicopatologica diferente del
carcinoma ductal o lobulillar infiltrante. Su
tratamiento no se realiza segin los parimetros
determinantes en otros canceres mamarios. Su
evolucion y comportamiento bioloégico parecen mas
favorables.

PALABRAS CLAVE

Carcinoma adenoide quistico. Adenocarcinoma
quistico. Cilindroma.

ABSTRACT

Objective: To describe an unusual and infrequent
type of breast carcinoma with specific defining
characteristics.

Case report: We present the case of a woman
with cystic adenoid carcinoma and review the
literature published on this entity to date.

Results: The behavior of this tumor in relation to
other breast tumors, and its clinical management
and treatment are analyzed.

Conclusions: Cystic adenoma of the breast is a
distinct clinicopathological entity from infiltrating
ductal or lobular breast carcinoma. Its treatment is
not based on parameters that are determinant in
other breast cancers. Its outcome and biological
behavior seem more favorable.
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INTRODUCCION

El carcinoma adenoide quistico (CAQ) de la ma-
ma es una entidad anatomopatolégica poco frecuen-
te. La primera descripcion de la evolucion clinica y
el aspecto histolégico del CAQ se debe a Robin en
1853. En las publicaciones ha aparecido con dife-
rentes términos: cilindroma, adenocarcioma quistico,
etc.; la nomenclatura actual considerada mis apro-
piada es acunada por Ewing como carcinoma ade-
noide quistico!. El CAQ se puede identificar en dis-
tintos 6rganos como las vias aéreas superiores,
glandulas salivales, nasofaringe, prostata, glandulas
de Bartholino, el cuello uterino o la glaindula ma-
maria. La frecuencia relativa de este tumor es del
0,07-0,1%2.

Con respecto a este tema, se propone el siguien-
te caso clinico con sus hallazgos histopatolégicos ca-
racteristicos que permiten hacer una diferenciacion
en el manejo clinico, el tratamiento y la evolucion
de las neoplasias mamarias mas frecuentes: ductal y
lobulillar.

CASO CLINICO

Paciente de 69 anios que presenta nédulo en cua-
drante superexterno derecho de 2 cm de morfologia
ovalada que no retrae la piel. Entre sus anteceden-
tes familiares destacan: padre fallecido por carcino-
ma de pulmén, madre fallecida por cancer gastrico,
tia paterna afectada por carcinoma mamario.

Entre sus antecedentes personales se encuentran:
faquectomia derecha y amigdalectomia, extirpacion
de quiste sebiceo cervical y liberacion de tunel car-
piano e intolerancia a antiinflamatorios no esteroi-
deos (AINE). Menarquia a los 12 anos, menopausia
a los 55, primer parto a los 22 anos y lactancia ma-
terna. No consumid previamente anticonceptivos
orales ni realizé tratamiento hormonal sustitutivo en
el climaterio.

Habia realizado controles (con exploracién fisica
y mamografias periddicas regladas), hasta el mo-
mento de inicio de la clinica, compatibles con la
normalidad.

Acudi6 a la Unidad de Mama por hallazgo de un
nodulo sospechoso en la mama derecha. En la ma-
mografia bilateral se observa en el cuadrante supe-
roexterno una radiopacidad asimétrica con distor-
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sion arquitectural. En la ecografia mamaria y axilar
derecha se evidencia un area hipoecoica de 15 mm
de contornos irregulares en la que se realiza pun-
cion-aspiracion con aguja fina. No presenta adeno-
patias axilares patoldgicas.

Con el diagnéstico citolégico de carcinoma ade-
noide quistico (CAQ), se procede a realizar mastecto-
mia conservadora y linfadenectomia axilar derecha de
los niveles 1 y II, y se obtiene una pieza tumoral de
1,5 % 2,5 x 1 cm, sin afeccién axilar (10 ganglios con
linfadenitis reactiva), con bordes libres de neoplasia
(a mas de 1,5 cm), receptores estrogénicos negativos,
receptores de progesterona negativos, P53 negativa,
cerbB2 negativo, Bcl-2 positivo, Ki-67: indice prolife-
rativo bajo, de carcinoma adenoide quistico.

Se completa el estudio de extension con radio-
graffa de torax, ecograffa abdominal, gammagrafia
Osea y analitica completa con funciones hepatica y
renal, hemograma y marcadores tumorales. El diag-
nostico definitivo es CAQ pT2NMy.

Después de la cirugia conservadora, la paciente
se traté con radioterapia adyuvante (50 Gy). No re-
cibi6 tratamiento con quimioterapia complementaria
por el buen pronéstico de esta histologia tumoral.
Tampoco se instarurd hormonoterapia por tener re-
ceptores hormonales negativos.

En la actualidad no se evidencian datos de reci-
diva, y hasta el momento permanece libre de enfer-
medad (intervalo libre, 2 afnos).

DISCUSION

El CAQ se puede identificar en vias aéreas supe-
riores, glandulas salivales, nasofaringe, prostata,
glandulas de Bartholino, cuello uterino o mama. En
todas estas localizaciones su aspecto histologico es
similar, pero la evolucién clinica, muy variable. En
las localizaciones extramamarias el comportamiento
es agresivo; sin embargo, en la mama tiene una his-
toria natural favorable, con mejor pronostico que los
carcinomas de histologia mas frecuente; de ahi la
importancia de su correcto diagndstico?.

La frecuencia de aparicion es muy baja®. Afecta
mas frecuentemente a mujeres entre la quinta y la
sexta décadas de la vida, aunque el rango de edad
puede ser amplio (31-90 afnos). Se ha descrito tam-
bién una decena de casos en el varén. No se ha ob-
servado relacion entre los antecedentes familiares y
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el CAQ ni con el estado premenopausico o posme-
nopausico de la mujer, pero puede asociarse a otras
afecciones mamarias, como adenofibroma, mastopa-
tia fibroquistica y carcinomas ductal y lobulillar infil-
trantes®.

Clinicamente, su inicio suele ser como una masa
palpable tnica, bien delimitada, indolora, general-
mente localizada en las regiones centrales o subareo-
lares. Es muy rara la afeccion multicéntrica o con-
tralateral; excepcionalmente puede causar dolor si
hay infiltracion perineural, y puede ser fluctuante si
el componente quistico es importante’.

Mamogrificamente, la imagen mids comin es un
ndédulo de bordes bien delimitados, densidad homo-
génea y sin microcalcificaciones. Por ecografia se
observa una masa sélida hipoecoica de bordes mas
o menos irregulares. Raramente se presenta como
una lesion lobulada, masa mal delimitada o como
una simple densidad asimétrica. Ocasionalmente se
han descrito microcalcificaciones®.

Microscopicamente es una lesion bien delimitada
amarillento-grisicea o amarillenta con zonas mucoi-
des grises, casi siempre no encapsulada. Al micros-
copio oOptico se visualizan 2 tipos de células: un
componente epitelial, que forma estructuras simila-
res a ductos que contienen mucina PAS positiva, y
otro estromal prominente compuesto por células
mioepiteliales azul Alcian positivas; en conjunto pre-
senta un aspecto cilindromatoso’ (fig. 1).

Ro et al describen 3 grados histologicos basindo-
se en el sistema utilizado para el CAQ de glindulas
salivales: grado I (tumor totalmente glandular y quis-
tico), II (constituido por menos del 30% de compo-
nente solido) y I (cuando el componente sélido su-
pera el 30%). La microscopia electronica confirma la
doble estirpe celular, las células epiteliales poseen
un nucleo regular y un citoplasma rico en glucoge-
no con numerosas mitocondrias y microvellosidades
en su polo apical. Las células mioepiteliales son mas
grandes, alargadas y con miofibrillas densas en el ci-
toplasma®. Los estudios inmunohistoquimicos con
anticuerpos marcados objetivan positividad para
proteina S-100, vimentina, actina, miosina, glucopro-
tefnas y coligeno; con una tendencia a la diferen-
ciacion mioepitelial y una positividad para la cito-
queratina y el antigeno de membrana, a favor de la
diferenciacion epitelial® (fig. 2).

Se describe positividad para antigenos de estro-
genos y progesterona en el 25% de los casos. La ne-

Figura 1. Estructura ductal con mucina en su interior.

Figura 2. Visualizacion de sus 2 componentes, epitelial y
estromal.

gatividad de los receptores hormonales no estd rela-
cionada, a diferencia de otras histologias, con un
peor pronéstico ni con una pérdida de la diferen-
ciacion celular. Tienen un indice de proliferacion ba-
jo vy no suelen expresar mutaciones del P531°.

La anatomia patolégica nos permite hacer el diag-
nostico diferencial con otras entidades: carcinoma
ductal con crecimiento cribiforme, carcinoma cribi-
forme invasivo, mucinoso, papilar, coligeno-esferu-
losis, adenoma pleomoérfico e hiperplasia epitelial.

Su evolucion es mdas favorable que otras neo-
plasias mamarias (afeccion axilar muy infrecuente
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88 vy no predictiva de recidiva local ni de disemina-

cion a distancia). Se ha relacionado el grado histo-
l6gico con el comportamiento bioldgico del tumor,
y algunos autores lo consideran factor prondstico.
La expresion de receptores hormonales no se con-
sidera como determinante de su evolucion. Pasto-
lero defiende que la sobreexpresion de P53 impli-
caria un peor prondstico, pero no lo confirman
otros autores. El factor mas importante de recidiva
local es el tratamiento quirdrgico inicial realizado
(mastectomia radical frente a conservadora o tu-
morectomia), en relaciéon con la presencia de tu-
mor microscépico en los margenes de reseccion.
Aunque en este caso se ha realizado una cirugia
conservadora y en las publicaciones revisadas pa-
rece indicarse el tratamiento quirdrgico radical, la
paciente recibi6 radioterapia adyuvante, 50 Gy, ac-
titud defendida por algunos autores, pues su ra-
diosensibilidad se parece a la del CAQ del dmbito
de la otorrinolaringologia. Dado el bajo porcentaje
de afeccion axilar y su escaso valor prondstico, la
diseccién axilar no estd recomendada salvo que
existiesen adenopatias palpables.

Tampoco hay datos que apoyen la utilidad de
una quimioterapia adyuvante (en la paciente Uni-
camente se realiza seguimiento), y solo habria lu-
gar a la hormonoterapia si los receptores hormo-
nales fuesen positivos. El manejo recomendado de

las recidivas locales es el tratamiento quirargico ra-
dical.

La diseminacion a distancia es rara, con un ries-
go de metastasis del 8-12%. El 80% de los pacientes
con enfermedad diseminada no tiene afecciéon gan-
glionar previa, lo que indica una diseminacién he-
matogena. Las metdstasis son de aparicion tardia y
se localizan en el pulmén, sobre todo, y también en
el higado, los huesos, el rifidn, la pleura y el siste-
ma nervioso central.

En relacién con la quimioterapia en la enferme-
dad a distancia, no hay suficiente evidencia por su
escasa casuistica, pero parece indicado el empleo de
farmacos activos en el CAQ otorrinolaringolégico:
cisplatino, adriamicina, docetaxel y ciclofosfamida,
entre otros. La supervivencia a los 5 afos es cerca-
na al 85% incluso tras el diagnostico de enfermedad
a distancia.

CONCLUSIONES

En resumen, el CAQ mamario es una entidad cli-
nica de rara presentacion, muy diferente de los car-
cinomas ductal o lobulillar; con un manejo terapéu-
tico, una evolucién y un pronéstico distintos; su
histologia es lo que nos permite establecerlo, de ahi
Su gran importancia.
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