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INTRODUCCIÓ:

El carcinoma adenoide quístic (CAQ) és un carcinoma 
invasiu compost per cèl·lules neoplàsiques epitelials i 
mioepitelials que es disposen en patrons cribriformes, 
tubulars o sòlids, associades a matriu extracel·lular 
basòfila. Tot i que s’origina principalment a les glàndules 
salivals majors, també es pot presentar en estructures 
amb revestiment seromucós, com la tràquea (1).

CAS CLÍNIC:

Dona de 76 anys, no fumadora, amb HTA, obesitat, 
diabetis mellitus tipus 2, trastorn esquizoafectiu, 
i asma persistent moderada. Va ingressar per 
crisi de broncospasme amb estridor inspiratori. 
L’exploració d’ORL va ser normal. El TC de coll i tòrax 
va mostrar un engruiximent parietal de la tràquea 
distal, amb estenosi luminal del 50% i adenopaties 
inespecífiques, amb parènquima pulmonar normal. La 
broncoscòpia mostrava una tumoració mamellonada 
i hipervascularitzada, al terç mig distal de la tràquea, 
que n’ocupava el 80% de la llum. Es va recollir un 
broncoaspirat (BAS) i biòpsies del tumor endotraqueal 
per al seu estudi anatomopatològic.

Troballes citològiques:

Les extensions cel·lulars del BAS presenten un 
fons brut i hemàtic amb escasses cèl·lules epitelials 
bronquials benignes, macròfags i cèl·lules petites-
mitjanes, en agregats i disperses, amb atípia 
subtil, relació nucli/citoplasma elevada, nuclis 
ovals, lleument hipercromàtics, i escàs material 
hialí dens, esporàdicament globular (figura 1). Al 
bloc, s’identifiquen les mateixes cèl·lules epitelials 
observades a les extensions, però disposades en un 
patró cilindromatós i cribriforme, i no s’identifica 
matriu extracel·lular (figura 2).  Morfològicament, la 

lesió és compatible amb una neoplàsia de tipus glàndula 
salival de la submucosa traqueal i es va informar com 
a: Neoplàsia de patró cilindromatós-cribriforme, 
sospitosa de malignitat.

 
Figura 1. A. Extensió amb làmines de cèl·lules basaloides, 10X, PAP. B. 
Cèl·lules amb nuclis ovals, amb relació nucli/citoplasma elevada i atípia 
lleu, 40X, PAP. C. Material hialí globular 40X, PAP.

Troballes histològiques:

A la biòpsia concomitant de mucosa traqueal, s’observa 
una proliferació d’arquitectura cribriforme, amb espais 
plens de material basòfil i de tipus membrana basal. 
La proliferació és bifàsica, constituïda per cèl·lules 
epitelials superficials (luminals) de mida petita-
mitjana, amb relació nucli/citoplasma elevada i nucli 
hipercromàtic; i altres cèl·lules amb nucli lleugerament 
allargat o, aclarit, nuclèol i citoplasma rosat. Sense àrees 
de necrosi, ni nombroses mitosis (figura 3).
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En l’estudi immunohistoquímic, realitzat sobre el 
bloc cel·lular i les biòpsies, la majoria de les cèl·lules 
expressen p40 i p63 (mioepitelials), amb ocasionals 
grups de cèl·lules positives per a CD117 i citoqueratina 
7 (luminals). El Ki67 va ser de 15,3%. La tiroglobulina L i 
S100 són negatives (figura 4). El diagnòstic final va ser: 
Carcinoma adenoide quístic traqueal.

Els estudis addicionals d’imatge no van demostrar 
lesions a les glàndules salivals majors i el CAQ es va 
definir com a primari traqueal. La pacient es va tractar 
amb radioteràpia pal·liativa. Dos mesos després del 
diagnòstic va ser èxitus per una pericarditis constrictiva.

DISCUSSIÓ:

El CAQ es produeix principalment a les glàndules 
salivals majors (60%) i menors (30%) però també es 
pot presentar a estructures revestides de membrana 
seromucosa com la cavitat oral, el tracte sinonasal, la 
nasofaringe, l’orofaringe i la tràquea (1).

Els tumors malignes traqueals primaris són poc 
freqüents i el tipus predomina és el carcinoma de 
cèl·lules escamoses (44,8%), seguit del CAQ (16,3%), 
carcinoma indiferenciat o inespecífic (12,8%), entre 
altres(2,3,4).

Dins dels de tipus glàndula salival traqueobronquials, 
el més freqüent és el CAQ, seguit del carcinoma 
mucoepidermoide, el carcinoma epitelial-mioepitelial, 
l’oncocitoma, i el carcinoma hialinitzant de cèl·lules 
clares (5). En adults, un 90% dels tumors primaris 
traqueals són malignes, enfront del 10-30% en nens.

El CAQ de tràquea afecta per igual a homes i dones, 
habitualment entre la quarta i cinquena dècada (2,6). 
Té una incidència 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, però no s’associa al consum de tabac 
(2,4). Podria tenir relació amb mutacions en BRCA1/2 
i gens de reparació de doble cadena d’ADN (1). Els 
símptomes inclouen tos, dispnea, dolor, entumiment 
i parestèsies, sovint confosos amb asma o bronquitis 
crònica (7).

Al microscopi, les extensions citològiques solen ser 
altament cel·lulars amb grups cohesius de cèl·lules 
basaloides formant làmines, amb estroma de coloració 
magenta. En els blocs cel·lulars i histologia, presenten 
habitualment patró cribriforme o arquitectura tubular, 
amb presència de matriu acel·lular o de tipus membrana 
basal dins dels espais microquístics o túbuls, com vam 
observar al nostre cas.

Figura 2. A. Tall de bloc cel·lular amb cèl·lules epitelials bronquials i una proliferació neoplàsica amb patró cilindromatós, cribriforme, de cèl·lules 
cuboïdals, amb nuclis lleument irregulars i ocasionals nuclèols, 10X HE. B. 40X, HE.
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Figura 3. Tall histològic amb lesió neoplàsica subepitelial d’arquitectura cribriforme, 10X, HE.

Figura 4. Resultat de l’estudi immunohistoquímic sobre les biòpsies. Els CK7 i CD117 (C-KIT) són positius en cèl·lules epitelials, mentre que p63, p40 
ho són en mioepitelials, 40X.
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També poden presentar patró sòlid i sovint, una 
combinació de patrons. Característicament, 
s’identifiquen dues poblacions cel·lulars: les cèl·lules 
epitelials, que solen ser més aviat uniformes amb 
relació nucli/citoplasma elevada, atípia lleu i mitosis 
poc freqüents; i les cèl·lules mioepitelials, que 
tenen citoplasma clar i nuclis allargats o angulars, 
hipercromàtics. Tanmateix, el CAQ sòlid o el d’alt grau 
poden ser negatius per marcadors mioepitelials i poden 
mostrar pleomorfisme i alt índex mitòtic (1).

El diagnòstic se sustenta principalment en la morfologia, 
amb ajuda de la immunohistoquímica. S’ha de distingir 
d’altres tumors bifàsics, com és el subtipus cribriforme 
de l’adenoma de cèl·lules basals (1). En absència 
d’aquest patró i de matriu estromal, amb adenoma 
pleomorf, adenocarcinoma polimorf, carcinoma 
mioepitelial-epitelial, adenocarcinoma basal, tumor 
carcinoide, carcinoma escamós basaloide i carcinoma 
de cèl·lules petites (1,8). En immunohistoquímica, la 
pancitoceratina és fortament positiva a les cèl·lules 
epitelials, i dèbil a les mioepitelials. La CK7 i CD117 
(C-KIT) són positives en cèl·lules epitelials, mentre que 
la p63, p40, calponina i SMA ho són en mioepitelials (1). 
Entre 60-90% dels pacients tenen reordenaments MYB-
NFIB o fusions MYBL1-NFIB, que poden ser útils per 
confirmar el diagnòstic en casos dubtosos (1).

Pel que fa al tractament del CAQ, els de primera 
línia són la resecció i la radioteràpia. La histologia 
del tumor i l’estadi en el moment del diagnòstic 
determinen el pronòstic, per això és important el seu 
diagnòstic precoç (2,7). El CAQ sovint mostra invasió 
perineural. La disseminació limfàtica és rara. La taxa de 
metàstasi distant és del 8-46%, i les recurrències locals 
o sistèmiques arriben al 16-67%, fins i tot després de 
llargs períodes sense malaltia (2,4,7). Les metàstasis més 
freqüents són pulmonars i poden ser asimptomàtiques 
durant anys. També s’han descrit metàstasis a cervell, 
ossos, fetge, ronyó, pell, abdomen i cor (1,7). La 
supervivència mitjana a 10 anys és d’un 50%, i després 
del diagnòstic de metàstasi és de 36 mesos (1).

CONCLUSIONS:

Davant d’una lesió traqueal sospitosa de malignitat, 
que no es tracta d’un carcinoma escamós, cal pensar 
en un tumor de glàndula salival, en particular el CAQ. 
L’estudi citològic és clau per l’orientació diagnòstica-
terapèutica precoç i el fet de disposar de material de 
bloc cel·lular ens dona informació sobre l’arquitectura 
del tumor, a més, permet fer estudis addicionals. 
Tanmateix, els casos identificats amb altres òrgans fora 
de les glàndules salivals majors, requereixen correlació 
amb l’estudi histològic per establir el diagnòstic 
definitiu. n
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