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INTRODUCCIO:

El carcinoma adenoide quistic (CAQ) és un carcinoma
invasiu compost per cél-lules neoplasiques epitelials 1
mioepitelials que es disposen en patrons cribriformes,
tubulars o solids, associades a matriu extracellular
basofila. Totique s'origina principalment a les glandules
salivals majors, també es pot presentar en estructures
amb revestiment seromucos, com la traquea (1).

CAS CLINIC:

Dona de 76 anys, no fumadora, amb HTA, obesitat,
diabetis mellitus tipus 2, trastorn esquizoafectiu,
1 asma persistent moderada. Va ingressar per
crisi de broncospasme amb estridor inspiratori.
L'exploracio d'ORL va ser normal. El TC de coll i torax
va mostrar un engruiximent parietal de la traquea
distal, amb estenosi luminal del 50% i adenopaties
inespecifiques, amb parénquima pulmonar normal. La
broncoscopia mostrava una tumoracié mamellonada
i hipervascularitzada, al ter¢ mig distal de la traquea,
que n'ocupava el 80% de la lum. Es va recollir un
broncoaspirat (BAS) i biopsies del tumor endotraqueal
per al seu estudi anatomopatologic.

Troballes citologiques:

Les extensions cellulars del BAS presenten un
fons brut i hematic amb escasses cél-llules epitelials
bronquials benignes, macrofags i cellules petites-
mitjanes, en agregats 1 disperses, amb atipia
subtil, relacid nucli/citoplasma elevada, nuclis
ovals, lleument hipercromatics, 1 escas material
hiali dens, esporadicament globular (figura 1). Al
bloc, s'identifiquen les mateixes ceél-llules epitelials
observades a les extensions, pero disposades en un
patrd cilindromatds i cribriforme, i no s'identifica
matriu extracellular (figura 2). Morfologicament, la
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lesio és compatible amb una neoplasia de tipus glandula
salival de la submucosa traqueal i es va informar com
a: Neoplasia de patrd cilindromatds-cribriforme,
sospitosa de malignitat.
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Figura 1. A. Extensié amb lamines de celllules basaloides, 10X, PAP. B.
Cél'lules amb nuclis ovals, amb relacio nucli/citoplasma elevada i atipia
lleu, 40X, PAP. C. Material hiali globular 40X, PAP.

Troballes histologiques:

A la biopsia concomitant de mucosa traqueal, s'observa
una proliferacié d'arquitectura cribriforme, amb espais
plens de material basofil i de tipus membrana basal.
La proliferacié és bifasica, constituida per cellules
epitelials superficials (luminals) de mida petita-
mitjana, amb relacié nucli/citoplasma elevada i nucli
hipercromatic; i altres cél-lules amb nucli lleugerament
allargat o, aclarit, nucleol i citoplasma rosat. Sense arees
de necrosi, ni nombroses mitosis (figura 3).
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Figura 2. A. Tall de bloc cel-lular amb cel-lules epitelials bronquials i una proliferacié neoplasica amb patré cilindromatos, cribriforme, de cél-lules
cuboidals, amb nuclis leument irregulars i ocasionals nucléols, 10X HE. B. 40X, HE.

En lestudi immunohistoquimic, realitzat sobre el
bloc cel-llular i les biopsies, la majoria de les cel-lules
expressen p40 i p63 (mioepitelials), amb ocasionals
grups de cellules positives per a CD117 i citoqueratina
7 (luminals). E1 Ki67 va ser de 15,3%. La tiroglobulina L i
S100 son negatives (figura 4). El diagnostic final va ser:
Carcinoma adenoide quistic traqueal.

Els estudis addicionals d'imatge no van demostrar
lesions a les glandules salivals majors i el CAQ es va
definir com a primari traqueal. La pacient es va tractar
amb radioterapia palliativa. Dos mesos després del
diagnostic va ser éxitus per una pericarditis constrictiva.

DISCUSSIO:

El CAQ es produeix principalment a les glandules
salivals majors (60%) i menors (30%) perd també es
pot presentar a estructures revestides de membrana
seromucosa com la cavitat oral, el tracte sinonasal, la
nasofaringe, 'orofaringe i la traquea ().

Els tumors malignes traqueals primaris sén poc
frequents i el tipus predomina és el carcinoma de
céllules escamoses (44,8%), seguit del CAQ (16,3%),
carcinoma indiferenciat o inespecific (12,8%), entre
altres(2,3,4).

Dins dels de tipus glandula salival traqueobronquials,
el més frequent és el CAQ, seguit del carcinoma
mucoepidermoide, el carcinoma epitelial-mioepitelial,
loncocitoma, i el carcinoma hialinitzant de cel-lules
clares (5). En adults, un 90% dels tumors primaris
traqueals son malignes, enfront del 10-30% en nens.

El CAQ de traquea afecta per igual a homes i dones,
habitualment entre la quarta i cinquena decada (2,6).
Té una incidéncia de 0,1 per 100.000 persones/any,
representa el 0,2% dels tumors del tracte respiratori i el
0,02-0,04% dels tumors malignes totals (4,7). L'etiologia
és desconeguda, perd no s'associa al consum de tabac
(2,4). Podria tenir relacié amb mutacions en BRCA1/2
i gens de reparacié de doble cadena d'ADN (1). Els
simptomes inclouen tos, dispnea, dolor, entumiment
i paresteésies, sovint confosos amb asma o bronquitis
cronica (7).

Al microscopi, les extensions citologiques solen ser
altament celllulars amb grups cohesius de cel-lules
basaloides formant lamines, amb estroma de coloracid
magenta. En els blocs celllulars i histologia, presenten
habitualment patrd cribriforme o arquitectura tubular,
amb preséencia de matriu acel-lular o de tipus membrana
basal dins dels espais microquistics o tubuls, com vam
observar al nostre cas.
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Figura 4. Resultat de l'estudi immunohistoquimic sobre les biopsies. Els CK7 i CD117 (C-KIT) sén positius en cel-lules epitelials, mentre que p63, p40

ho sén en mioepitelials, 40X.
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També poden presentar patrdé solid i sovint, una
combinacio de patrons. Caracteristicament,
s'identifiquen dues poblacions cel-lulars: les cellules
epitelials, que solen ser més aviat uniformes amb
relacié nucli/citoplasma elevada, atipia lleu i mitosis
poc frequents; 1 les cellules mioepitelials, que
tenen citoplasma clar i nuclis allargats o angulars,
hipercromatics. Tanmateix, el CAQ solid o el d'alt grau
poden ser negatius per marcadors mioepitelials i poden
mostrar pleomorfisme i alt index mitotic (1).

Eldiagnostic se sustenta principalment enla morfologia,
amb ajuda de la immunohistoquimica. S'ha de distingir
d'altres tumors bifasics, com és el subtipus cribriforme
de ladenoma de cellules basals (1). En abséncia
d'aquest patré i de matriu estromal, amb adenoma
pleomorf, adenocarcinoma polimorf, carcinoma
mioepitelial-epitelial, adenocarcinoma basal, tumor
carcinoide, carcinoma escamos basaloide i carcinoma
de céllules petites (1,8). En immunohistoquimica, la
pancitoceratina és fortament positiva a les cel-lules
epitelials, 1 debil a les mioepitelials. La CK7 i CD117
(C-KIT) son positives en cel-lules epitelials, mentre que
la p63, p40, calponina i SMA ho sén en mioepitelials (1).
Entre 60-90% dels pacients tenen reordenaments MYB-
NFIB o fusions MYBL1-NFIB, que poden ser utils per
confirmar el diagnostic en casos dubtosos (1).

Pel que fa al tractament del CAQ, els de primera
linia sén la reseccidé i la radioterapia. La histologia
del tumor i lestadi en el moment del diagnostic
determinen el pronostic, per aixd és important el seu
diagnostic precog (2,7). El CAQ sovint mostra invasio
perineural. La disseminacio limfatica és rara. La taxa de
metastasi distant és del 8-46%, i les recurrencies locals
o sistemiques arriben al 16-67%, fins i tot després de
llargs periodes sense malaltia (2,4,7). Les metastasis més
frequents sén pulmonars i poden ser asimptomatiques
durant anys. També s’han descrit metastasis a cervell,
ossos, fetge, ronyo, pell, abdomen i cor (1,7). La
supervivencia mitjana a 10 anys és d'un 50%, i després
del diagnostic de metastasi és de 36 mesos (1).
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CONCLUSIONS:

Davant duna lesid traqueal sospitosa de malignitat,
que no es tracta d'un carcinoma escamos, cal pensar
en un tumor de glandula salival, en particular el CAQ.
L'estudi citologic és clau per l'orientacid diagnostica-
terapeutica precog i el fet de disposar de material de
bloc celllular ens dona informacid sobre larquitectura
del tumor, a més, permet fer estudis addicionals.
Tanmateix, els casos identificats amb altres organs fora
de les glandules salivals majors, requereixen correlacid
amb lestudi histologic per establir el diagnostic
definitiu. B
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