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Carcinoma adenoideo quistico mamario.
Reporte de un caso

Juan Antonio Pérez P, Maria Teresa Poblete S?, Fernanda Deichler V3, Ménica Fuentes A3.

RESUMEN

El carcinoma adenoideo quistico es un tipo de cancer mamario poco usual cuyo prondstico es
mas favorable que otras formas de cancer de mama. El correcto diagndstico histopatologico es
fundamental, debiendo diferenciarse del carcinoma intraductal de tipo cribiforme, el carcinoma ductal
invasor con patron cribiforme y esferulosis colagenosa. El tratamiento optimo de esta neoplasia atin
no ha sido bien establecido, sin embargo se admite que el pilar principal de su terapia es la reseccion
quirargica completa del tumor con un adecuado margen de tejido mamario sano. Presentamos un
caso clinico de una mujer de 54 afios cuya manifestacion inicial de neoplasia maligna fue un tumor
de 2,5 cm. El estudio diagndstico incluyé mamografia que resulté sugerente de malignidad
(BIRADS V). En la biopsia percutanea se informé carcinoma adenoideo quistico. Se estadific6 como
T2NOMO estadio Ila y posteriormente fue sometida a mastectomia simple extendida. La biopsia de la
pieza quirdrgica correspondio a un carcinoma adenoideo quistico, grado histoldgico 2 y el anélisis de
los ganglios axilares fue histolégicamente negativo. Con un seguimiento de 6 meses la paciente se
encuentra sin evidencias de la enfermedad. (Palabras claves/Key words: Carcinoma de mamas/

Breast cancer; Carcinoma adenoideo quistico/Adenoid cystic carcinoma).

INTRODUCCION

La mama es una glandula sudoripara
modificada y, como tal, su compleja estructura es
capaz de presentar una amplia variedad de
lesiones malignas y benignas cuyo adecuado
diagndstico es trascendente. Entre éstas, el
carcinoma adenoideo quistico de la mama es una
variante poco frecuente que en grandes series se
presenta con una frecuencia menor al 1%. No
obstante su rareza, estos tumores han generado
considerable interés por su favorable pronéstico
y su semejanza morfolégica con tumores
originados en las glandulas salivales®®.

El diagnostico histopatolégico se
fundamenta en una mezcla de glandulas
proliferantes, que corresponde al componente

adenoideo y en la reduplicacion de la membrana
basal en forma de cilindros que establece el
componente seudoglandular. Estos componentes
s6lo ocasionalmente estan distribuidos de
manera homogénea en un mismo tumor. Algunas
areas pueden consistir sélo de elementos
adenoides, creando una estrecha semejanza con
el carcinoma cribiforme. La histoquimica e
inmunohistoquimica pueden ser de gran ayuda
en el diagnéstico diferencial.

El carcinoma adenoideo quistico
habitualmente ocurre en mujeres adultas con
edad similar a la del carcinoma mamario
corriente, sin bien es cierto que hay casos
descritos a los 19 afios de edad® y también se
ha descrito casos en varones?. Su forma usual
de presentacion clinica es un ndédulo mamario
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habitualmente indoloro, a menudo ubicado en la
region retroareolar, sin compromiso de piel ni
descarga por pezon, de tamafio pequefio y de
limites circunscritos. El tratamiento del carcinoma
adenoideo quistico no esta protocolizado, no
obstante, se acepta que la cirugia es la base de
la terapia y que la cirugia conservadora es
aplicable en la mayoria de los casos.

El objetivo de esta comunicacién es dar a
conocer el caso clinico de una paciente tratada
en nuestra unidad y discutir algunos aspectos
clinicos e histopatolégicos de esta interesante
patologia.

CASO CLIiNICO

Mujer de 54 afios, portadora de insuficiencia
suprarrenal e hipotiroidismo primario en
tratamiento que a inicios de enero de 2006 se
detect6 un nddulo mamario derecho levemente
doloroso. La mamografia del 16 de enero del
mismo afio mostré6 un area focalizada y
moderadamente densa en la mama derecha,
BIRADS V (Figuras 1 y 2). La ecotomografia
mamaria del 8 de febrero de 2006 constaté un
nédulo solido, polilobulado, de aspecto neoplasico,
de 2 cm de didmetro, ubicado en la region central
de la mama derecha (Figura 3). Evaluada en la
Unidad de Patologia Mamaria el 7 de marzo de
2006, no refirié antecedentes de cancer mamario
familiar, menarquia a los 11 afios, 3 partos de
término, el primero a los 19 afios, con lactancia
total de 5 meses, menopausia a los 52 afios, sin
terapia de reemplazo hormonal. En el examen
fisico mamario se palpé un nédulo de 3 cm, central,
indoloro, de consistencia elastica y bordes mal
definidos. No se encontr6 adenopatias
sospechosas en axila derecha ni en cuello. La
biopsia core informé carcinoma adenoideo
quistico. Con el diagnéstico de carcinoma
mamario adenoideo quistico de la mama derecha,
T2NOMO estadio lla, el 27 de marzo 2006 se
realizé una mastectomia simple extendida nivel |
de Berg, al no ser factible practicar cirugia
conservadora por tratarse de una mama pequefia
y que el tumor se encontraba muy proximo al
complejo pezén areola. Su evolucion
postoperatoria fue satisfactoria. La biopsia revel6
un carcinoma mamario adenoideo quistico, de 2,5
X 2 cm, con componentes cribiforme, glandular y
solido, con crecimiento expansivo y limites
quirdrgicos libres (Figura 4). En los 10 linfonodos
axilares evaluados no se encontré metastasis y la
inmunohistoquimica para receptores hormonales

estrogeno/progesterona fue negativa. Presentada
al Comité de Tumores el 13 de abril 2006, se
decidio realizar 4 ciclos de quimioterapia y luego
radioterapia complementaria. Actualmente la
paciente se encuentra en buenas condiciones
generales realizando su tercer ciclo de
quimioterapia con doxorrubicinay ciclofosfamida.

FIGURA 1. Placas mamograficas centro laterales.
A derecha se observa una imagen
retroareloar densa, mal delimitada.

FIGURA 2. Placa mamografica craneo caudal
derecha que muestra en la region
retroareolar una imagen densa, de
bordes mal definidos.
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FIGURA 3. Ecotomografia mamaria que muestra una imagen de un nddulo sélido, discretamente
heterogéneo, de margenes polilobulados.

FIGURA 4. Caracteristicas histopatoldgicas del carcinoma adenoideo quistico: a. Brote tumoral
predominantemente sélido con seudoquistes en la periferia b. Infiltracion del tumor en el tejido
adiposo c. Apariencia histologica tipica con mucopolisacaridos acidos tefiidos por Alcian blue
(flechas) d. Brotes infiltrativos tefiidos para actina de musculo liso.
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COMENTARIO

El carcinoma adenoideo quistico puede
presentarse mas frecuentemente en zonas tales
como glandulas salivales, tracto respiratorio
superior y tracto urinario, siendo excepcional su
presentacion en la glandula mamarial. Es el tumor
mas frecuente de las glandulas salivales menores
y en la parétida sigue en frecuencia al carcinoma
mucoepidermoide y al carcinoma de células acinares.

Histolégicamente el carcinoma adenoideo
quistico mamario es idéntico al de glandulas
salivales donde posee una conducta biolégica
agresiva al contrario de lo que ocurre en la mama
donde se asocia a un prondstico muy favorable®.

Clinicamente se manifiesta como un nédulo
mamario de 2 a 3 cm, por lo general indoloro, bien
delimitado, movil, siendo infrecuente el
compromiso de la piel y del complejo pez6n areola.
En la deteccion del cancer mamario la mamografia
juegaunrol primordial y particularmente en el caso
del carcinoma adenoideo quistico puesto que se
trata, amenudo, de tumores pequefios que pueden
ser subclinicos. Este examen puede mostrar una
imagen nodular bien o moderadamente
circunscrita que con frecuencia asemeja un tumor
benigno, o una imagen nodular lobulada similar a
las que aparecen en otros tumores tanto malignos
como benignos®’. Nuestra paciente contaba con
mamografia preoperatoria, que evidencié
imagenes nodulares sugerentes de lesiones
malignas.

Las caracteristicas macroscopicas enfatizan
su apariencia solida y su patron de crecimiento
circunscrito, aunque mas de la mitad de los
carcinomas adenoideo quisticos presentan
infiltracion focal con extensiones a la grasa y el
parénquima adyacente. Por este motivo el objetivo
terapéutico mas importante es la reseccion
completa del tumor con margenes libres. La
histologia del carcinoma adenoideo quistico de
mama es similar a la presentacion de esta variante
en sitios extramamarios®. Microscépicamente el
diagndstico se establece por la identificacién de
un patrén descrito como cribiforme, que
corresponde a nidos y columnas de células de
aspecto homogéneo dispuestas alrededor de
espacios glandulares llenos de material
homogéneo acidoéfilo que corresponde a
membrana basal y mucina producida por el tumor.
Nuestro caso mostré los dos criterios diagnosticos
mas importantes, que son los espacios
seudoquisticos delimitados por membrana basal
y un componente bifasico con células

mioepiteliales entremezcladas con células
ductales uniformes (Figura 4). También se
reconocié una prominente invasion perineural, la
cual es una caracteristica muy util para el
diagnostico diferencial®.

En estos tumores se ha descrito tres grados
histoldgicos, el grado 1 es completamente
glandular; el grado 2 presenta menos del 30% de
areas soélidas y el grado 3 mas del 30% de areas
so6lidas. En la mayor parte de los casos
publicados se afirma que no es posible predecir
el comportamiento del tumor basandose en su
grado histol6gico®®. Nuestro caso fue grado
histologico 2 y grado nuclear 1.

La histoquimica fue muy util al demostrar
que el contenido de los espacios seudoquisticos
se tefifa fuertemente con la tincién de Alcian blue,
pero no con la tincion del acido peryoédico de
Schiff, evidenciando la existencia de
mucopolisacaridos acidos estromales en
contraste con las estructuras ductales que fueron
fuertemente positivas con el acido peryédico de
Schiff y débilmente reactivas con Alcian blue,
demostrando la presencia de mucinas neutras en
las estructuras ductales.

La inmunohistoquimica para la proteina
S100 y actina de musculo liso fueron fuertemente
positivas en las células tumorales. Este tipo de
tincion se realizé paralelamente en un tumor
mamario ductal cribiforme (uno de los principales
diagnésticos diferenciales) donde fue claramente
negativa para ambos anticuerpos. La tincién para
cErb-2 fue negativa, lo cual es consistente con
el buen pronéstico de estos tumores, ésta es una
tincion escasamente mencionada en reportes
previos sobre carcinoma adenoideo quistico
mamario. Se realizé también tincién para Bcl-2
la cual fue fuertemente positiva, como se ha
mencionado también en la mayor parte de estos
tumores, desconociéndose alun su significado.
Las tinciones para receptores de progesterona y
estrogeno fueron negativas, lo cual esta de
acuerdo con recientes estudios que plantean que
el rasgo inmunohistoquimico mas caracteristico
del carcinoma adenoideo quistico es su
negatividad en los receptores de estrogeno™.
Estos autores discuten los casos previamente
reportados como positivos para estos receptores,
reconociendo que algunos de ellos tenian
ademas carcinomas mamarios ductales in situ o
infiltrantes como segundo componente, lo cual
explicaria la positividad encontrada. En otros
casos, la medicion de los receptores se habia
hecho por métodos bioquimicos, lo cual siempre
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presenta un grado de incertidumbre sobre la
localizacion exacta de los receptores en el tejido
escogido para realizar el ensayo. La ausencia de
receptores de estrdogeno implica que es poco
probable que respondan a la terapia hormonal.
Esta caracteristica morfolégica también ha
permitido plantear una discusion muy relevante
en el sentido que habria dos tipos de carcinomas
mamarios negativos a los receptores de
estrégeno. En uno de ellos la negatividad estaria
dada por una escasa diferenciacion de las células
tumorales y en el segundo caso la negatividad
estaria dada por un origen distinto de la célula
tumoral al derivar de una linea celular
mioepitelial. Este tipo de patron, que presenta el
carcinoma adenoideo quistico no debe
relacionarse con pobre diferenciacion tumoral, la
cual es siempre asociada con mal prondstico.

El pronéstico del carcinoma adenoideo
quistico es excelente, siempre que los criterios
diagndsticos sean aplicados en forma estricta y
permitan identificar las formas puras, es decir que
no coexistan componentes tumorales de otro tipo
histolégico. Las metastasis ganglionares son
raras y excepcionalmente se ha reportado casos
de metéstasis a distancia!!. Nuestro caso no tiene
aun seguimiento adecuado que permita
evaluacion. No existe consenso respecto al
tratamiento 6ptimo del carcinoma adenoideo
quistico, aunque habitualmente se ha utilizado la
mastectomia total o parcial con o sin diseccion
axilar complementada en algunos casos con

radioterapia postoperatoria dependiendo del
contexto de cada caso. En los dos casos
presentados en esta comunicacion se realizd una
mastectomia simple extendida, debido a que las
pacientes presentaban mamas pequefias cuya
relacion con el tamafio y ubicacidon de los
tumores no permitian lograr margenes amplios de
tejido libre de cancer si la mama era conservada.
En términos generales se acepta que la
escision quirdrgica del tumor, mediante una
mastectomia parcial o total con margenes
negativos, es imprescindible para el control local
de la enfermedad. Se discute la utilidad de la
linfadenectomia axilar cuando la axila esta
clinicamente negativa por la baja incidencia de
metastasis ganglionares menor al 5% de los
casos*. Esta cirugia puede ser complementaria
con radioterapia postoperatoria en caso de
metastasis axilares clinicas o tumores
voluminosos, situaciones que son infrecuentes.
No existen estudios que avalen el uso de la
guimioterapia y la terapia hormonal tiene poca
aplicaciéon en los carcinomas adenoideos
quisticos debido a que en la mayoria de los
casos los receptores hormonales son negativos.
En este caso, que hemos manejado en
nuestro hospital, hemos seguido el protocolo de
terapia del cancer de mama corriente el que tal
vez puede resultar excedido, principalmente en
la terapia complementaria aplicada, considerando
la naturaleza biolégica poco agresiva del
carcinoma adenoideo quistico mamario.
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