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INFORME DE CASO

Carcinoma adenoideo quistico solido parafaringeo. A
proposito de un caso

Solid parapharyngeal adenoid cystic carcinoma: apropos of a
case

Dr. Rafael Michel Coca Granado, Dr. Yuniesky Jiménez Rodriguez, Dr. Johamel R. Ramos Valdés

Hospital Clinico Quirurgico “Arnaldo Milian Castro”, Santa Clara, Villa Clara, Cuba

RESUMEN

Los tumores primarios del espacio parafaringeo son raros y representan solo el 0.5% de
las neoplasias de cabeza y cuello. Este espacio es un area parecida a una piramide
invertida que empieza en la base del crdneo y se extiende hasta el cuerno mayor del
hueso hioides, donde ubica su apice, y se divide en dos compartimentos: preestiloideo y
postestiloideo. En la porcién preestiloidea las neoplasias de glandulas salivales,
sobretodo de glandula pardtida, representan la mayoria de los tumores. Se presenta el
caso de una paciente femenina de 41 afios, con antecedentes de parestesia lingual,
dolor y trismo, en la que se diagnostic6 un carcinoma adenoideo quistico sélido del
I6bulo profundo de la pardétida izquierda luego de realizar un abordaje transcervical-
mandibular.

Palabras clave: neoplasias de la parétida, espacio parafaringeo, carcinoma quistico
adenoide

ABSTRACT

Primary tumors of the parapharyngeal space are rare and account for only 0.5% of head
and neck neoplasms. This space is an area similar to an inverted pyramid that begins at
the base of the skull and extends to the greater horn of the hyoid bone, where its apex
is located, and it is divided into two compartments: prestyloid and poststyloid. In the
prestyloid portion, the salivary gland neoplasms, especially of the parotid gland, account
for the majority of tumors. It is reported the case of a 41-year-old female patient with a
history of lingual paresthesia, pain and trismus, who was diagnosed a solid adenoid
cystic carcinoma of the left parotid deep lobe after conducting a transcervical-
mandibular approach.
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Los tumores primarios del espacio parafaringeo son raros y representan solo el
0.5% de las neoplasias de cabeza y cuello; la anatomia del mimo complejiza la
realizacion de un adecuado examen clinico, por lo que cualquier neoplasia en
esta area anatdmica constituye un desafio formidable para el Especialista en
Cirugia Maxilofacial, tanto en la evaluacién preoperatoria como en la toma de
decisiones para un acceso quirdrgico oportuno.

El espacio parafaringeo es un area parecida a una piramide invertida que
empieza en la base del craneo y se extiende hasta el cuerno mayor del hueso
hioides donde ubica su apice. Los limites del espacio son: el hueso temporal —
arriba—, los musculos pre y paravertebrales —detras—, la fascia bucofaringea, el
condilo de la mandibula y el mdudsculo pterigoideo medial —al centro y
lateralmente—. Este espacio es dividido en dos compartimentos, preestiloideo y
postestiloideo, por los musculos que integran el ramillete de Riolano y sus
fascias correspondientes.

Los tumores que se desarrollan en estos espacios pueden originarse de
cualquiera de las estructuras que normalmente ocupan estos compartimientos.
La porcion retromandibular de la glandula pardétida, los ganglios linfaticos y el
tejido adiposo se encuentran en el espacio preestiloideo, mientras que la arteria
cardtida interna, la vena yugular interna, los pares craneales como el IX, X, Xl y
XIl, la cadena simpética y los ganglios linfaticos del nivel cervical Il estan en el
area postestiloidea.

Los tumores neurogénicos son los que mas comunmente afectan el espacio
postestiloideo, mientras que en el espacio preestiloideo las neoplasias de
glandulas salivales, sobretodo de la glandula parétida, representan la mayoria de
los tumores; de estos solo el 20% es maligno y un 50% se origina en el I6bulo
profundo de la glandula parétida o en las glandulas salivales menores.*

El carcinoma adenoideo quistico es un tumor maligno que se origina a partir de
las glandulas salivales mayores o menores de la via aerodigestiva superior y
aparece con una frecuencia muy baja en el espacio parafaringeo.? Se caracteriza
por un crecimiento local lento, progresivo e indolente, por factores histoldgicos
de agresividad como la alta diseminacién perineural, los indices de control local
variable y la incidencia de metastasis regional muy baja, cercana al 10%; sin
embargo, las metéastasis a distancia alcanzan valores de hasta el 40%, con la
caracteristica de que se comportan de forma estable, por lo que los pacientes
pueden sobrevivir de 10 a 15 afos luego de que se haya diagnosticado el
compromiso de otros 6rganos.>

El comportamiento clinico de los tumores malignos de tipo glandular depende de
su histologia, del grado y de la etapa. Existen cerca de casi 40 tipos histolégicos
de tumores de glandulas salivales con algunos subtipos sumamente raros. Los
canceres de glandulas salivales son generalmente clasificados en las categorias
de grado bajo, intermedio y alto.*

El grado del carcinoma adenoideo quistico depende del modelo morfolégico del
tumor. Tres patrones son reconocidos: cribiforme, tubular y sélido. El tumor se
categoriza segun el patron predominante. El cribiforme, multiquistico o en forma
“de queso suizo” es el mas comun y caracteristico y comprende el 44% de todas
las lesiones, mientras que los patrones tubular y sdlido ostentan un 35% y 21%
en correspondencia.’
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La mayor parte de los autores coinciden en que el carcinoma adenoideo sdlido es
una lesion de alto grado y ello ha sido demostrado por su alto indice de
proliferacibn y una mayor expresion de las proteinas de mantenimiento de
minicromosomas (marcadores del ciclo de progresiéon celular). Los tumores de
patrén sélido han informado una recurrencia cercana al 100%, comparado con
un 50-80% para la variante tubular y cribiforme. Algunos informes muestran que
ningun paciente sobrevive mas de 10 afios con un tumor de patron sélido. El
Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas (AFIP) describe la variante sélida
como de alto grado, mientras que los patrones tubular y cribiforme son
considerados como lesiones de grado intermedio.®

Cuando se llega a diagnosticar un carcinoma adenoideo quistico desde mucho
antes ha ocurrido la extensidn a estructuras cercanas, con invasion temprana de
hueso y la caracteristica infiltracion perineural. Estos factores y el resultado de
un crecimiento biolégico extraordinariamente lento permiten una sobrevida de
cinco afos relativamente favorable; pero en términos mas largos de tiempo esta
sobrevida se empobrece.

La edad, los margenes quirdrgicos positivos, la metastasis linfatica regional, la
invasion o6sea, vascular, muscular o a estructuras extraglandulares y la
infiltraciéon perineural se han considerado como factores adversos o de mal
pronéstico.’

Pacientes con tumores avanzados (etapa Ill o 1V) o ciertas histologias, como en
este caso el carcinoma adenoideo quistico, con propension para la invasion
perineural, presentan un riesgo elevado de recurrencia locorregional. El
tratamiento oncoespecifico consiste en la intervencién quirlrgica seguida de
radioterapia adyuvante, lo que proporciona un control superior sobre la
enfermedad.®? La quimioterapia ha sido usada en casos aislados pero no ha
demostrado una diferencia significativa en el control local o la sobrevida;
también se utiliza de forma concurrente con la radioterapia segun los factores
histolégicos adversos.®

PRESENTACION DE LA PACIENTE

Paciente femenina, de 41 afos, tez blanca, procedente de &area rural, con
antecedentes de salud hasta hace dos afios cuando comenz6 a notar pérdida de
la sensibilidad en la parte izquierda de la lengua y dolor referido al oido
izquierdo, razones por las que comenzO a peregrinar por varias consultas, en las
que se le hicieron estudios desde el punto de vista clinico e imagenoldgico y en
las que recibid, a la vez, varios diagndsticos —cefalea migrafiosa, sindrome de
disfuncion dolorosa de la articulacion témporo-mandibular, amigdalitis y
psicalgia— y otros tantos tratamientos en consideracion a estos. Hace cuatro
meses acudidé, muy agobiada, a la Consulta de cabeza y cuello, pues su situacion
no remitia, sino todo lo contrario, se agravaba con la aparicién de un trismo que
pasé de leve a moderado en breve tiempo, y se acentuaba aun mas el dolor;
estos signos y sintomas se constataron en el examen fisico, ademas de un
aumento de volumen que desplazaba, hacia la linea media, la pared lateral de la
mesofaringe en el lado izquierdo. Se indic6 wuna tomografia axial

http://www.revactamedicacentro.sld.cu 51



computadorizada de cabeza y cuello con cortes a 3mm que informd la existencia
de una imagen hiperdensa de 41UH, con un tamafo de 4.0cmx3.1cm, localizada
en el espacio parafaringeo en relacién con el I6bulo profundo de la parétida
izquierda, el muasculo pterigoideo medial y el musculo constrictor superior de la
faringe (figura 1).

Figura 1. Tomografia axial

computadorizada. Corte axial Figura 2. Abordaje transmandibular al
donde se aprecia una imagen espacio parafaringeo. Vena yugular interna
hiperdensa de 41UH en relacién al (VYI1). Arteria carétida externa (ACE).
I6bulo profundo de la glandula Mdusculo esternocleidomastoideo (ECM).
parétida izquierda (sefaladas por Hipofaringe (H)

las flechas en blanco)

Figura 3. Exposicion del limite del espacio Figura 4. Tumor del I6bulo profundo de la
parafaringeo en la base del craneo luego de prétida izquierda. Color pardo-amarillento,
luxar la hemimandibula izquierda. Base del polilobulado, sin c4psula definida e

craneo (BC). Vena yugular interna (VYI). infiltrante hasta el pterigoideo medial

Arteria cardtida externa (ACE)
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Se realizaron varios intentos para obtener un diagndstico histopatolégico por
puncion con aspiracion con aguja fina pero fueron improductivos, incluso dos
guiados por el Especialista en Imagenologia. Se tratdé de conseguir una muestra
de tejido del aumento de volumen en la mesofaringe por la via endobucal pero
no fue viable por el trismo.

Se llevd el caso al Grupo
multidisciplinario de cabeza y
cuello y se decidi6 intervenirla
quirdrgicamente para obtener
un diagndstico histopatoldgico
que confirmara la posibilidad
de un tumor maligno de tipo
glandular, por ser los mas
frecuentes en esta
localizacion (es de sefalar
que al examen fisico la
paciente no tenia ningun
compromiso del VIl par); se
podria valorar
transoperatoriamente la
factibilidad o no de resecar en
su totalidad el tumor.
Previa traqgueostomia se llevd
a cabo un abordaje
transcervical-mandibular
izquierdo, se accedi6 al
espacio parafaringeo en su
porcion preestiloidea, se
comprobé la invasion del
tumor a la porcibn medular
de la rama ascendente de la
mandibula, del musculo
pterigoideo medial y, en

mucha menor medida, del
Figura 5. Tumor parafaringeo. Corte con H/E. 200 X. A: musculo constrictor superior
carcinoma adenoideo quistico con patrén sélido y tubular de la faringe; se decidi6
e infiltracion perineural. B: Fasciculos nerviosos con o

entonces desarticular el

marcada infiltracidon perineural

hueso, lo que facilitd, en gran
medida, la remocion completa del tumor y los tejidos adyacentes infiltrados. Se
tomaron varias muestras de los bordes de seccidn quirdrgicos para evaluar la
calidad de la reseccion y se cerr6 por planos; se dejé un drenaje en
consecuencia (figuras 2 y 3). Se envio la pieza al Departamento de Anatomia
Patoldgica para su estudio (figura 4).
A los 15 dias se recibi6 el informe anatomohistolégico que concluyé: carcinoma
adenoideo quistico con patron predominantemente sélido y algunas &areas
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tubulares, con infiltracion perineural asociada e invasion muscular y 6sea. pTNM:
TAbNOMO (figura 5).

COMENTARIO FINAL

La repercusion de un carcinoma adenoideo quistico localizado en el l6bulo
profundo de la glandula parétida posee gran importancia: primero, porque en
muchas ocasiones llegar al diagnéstico de forma precoz es muy improbable
debido al silencio tumoral que, una vez roto por la expresion de sintomas y
signos en los pacientes, es que orienta la bdsqueda en ese sentido; segundo,
porque en esa localizacién parafaringea prestiloidea pasan muy rapidamente de
etapa, un T1 puede convertirse en un T4b por la extrema contiguidad anatdmica
con los procesos pterigoideos, la base del craneo, la arteria carétida interna y
por el compromiso del espacio masticatorio que se traduce en el trismo o la
limitacion a la apertura bucal en un breve periodo de tiempo, y tercero, porque
la mayoria de los pares craneales bajos se encuentran en relaciobn con este
espacio piramidal y el tumor en cuestion tiene una alta predileccion por la
infiltracion y la extension de forma perineural, razon que explicaria la recurrencia
locorregional y el mal prondstico, a pesar de utilizar oportunamente el arsenal
oncoespecifico de tratamiento.
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