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RESUMEN: El propdsito de este trabajo fue presentar un caso inusual de carcinoma adenoide quistico gigante de
glandula submandibular en una paciente de 72 afios obesa, hipertensa, con antecedente de accidente cerebrovascular
isquémico, diabetes, hipertensién arterial, ex tabaquista de 40 cigarrillos diarios y amputacion supracondilea de ambos
miembros inferiores que acude a la consulta por primera vez después de varios afios de evolucién y que en los ultimos
meses crecid a un ritmo acelerado. Se realiz6 una operacion comando de la glandula submandibular extirpando un tumor
bien delimitado, que pesaba 1.100 g y media 11,20 por 16 por 9 cm. La paciente permanecid internada con evolucion

favorable y murié al décimo dia de internacién por un accidente cerebrovascular isquémico.
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INTRODUCCION

Las neoplasias de las glandulas salivales re-
presentan aproximadamente el 3 % de todos los tu-
mores de cabeza y cuello (Luksic et al., 2022). Se
trata de lesiones poco frecuentes, con distintos po-
tenciales de malignidad, clasificadas en 39 subtipos
histoldgicos, tanto benignos como malignos, cuyas
diferencias estructurales generan desafios significa-
tivos en el diagndstico y prondstico (World Health
Organization, 2017). Estas neoplasias son poco co-
munes en la glandula submandibular; en compara-
cion con la glandula parétida, su frecuencia es aproxi-
madamente diez veces menor (Luksic et al., 2012;
Etic et al., 2012; Luksic et al., 2022). No obstante, la
proporcidon de tumores malignos respecto a los be-
nignos en la glandula submandibular es mayor que
en la glandula parétida (Samar Romani et al., 2021).
Por otra parte, conviene destacar que los tumores
de tamafo excesivo son poco frecuentes en la pato-
logia de cabeza y cuello. Un tumor se considera gi-

gante no solo por sus dimensiones, sino también por
su peso (Diom et al., 2015). La mayoria de las
neoplasias gigantes reportadas en la literatura co-
rresponden a adenomas pleomorficos (Takahama et
al., 2008; Tarsitano et al., 2015; Bordoy-Soto et al.,
2016; Pareek et al., 2022).

El carcinoma adenoide quistico constituye uno
de los carcinomas salivales mas frecuentes, presen-
tandose comunmente en la glandula submandibular,
a diferencia de la glandula parétida (Cantu, 2021).
Asimismo, se trata de uno de los tumores malignos
mas frecuentes de las glandulas salivales menores
(Coca-Pelaz et al., 2015). En el presente estudio se
analizaron las caracteristicas histoldgicas e
inmunohistoquimicas, asi como la evolucion clinica,
de un caso poco frecuente de carcinoma adenoide
quistico gigante de la glandula submandibular en una
paciente de 72 anos.
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REPORTE DE CASO

Una paciente de 72 afos consulté por primera
vez en mayo de 2022 por un bulto localizado en la
region submandibular izquierda, de varios afios de evo-
lucion, de crecimiento lento, pero que en los ultimos
meses habia crecido a un ritmo mas acelerado, con
dolor y cambios en la piel suprayacente.

Al examen clinico se observd una tumoracion
que media aproximadamente 16 cm de diametro, dura
y fija a los tejidos circundantes (Fig. 1 A). Los antece-
dentes clinicos incluian obesidad, hipertension, acci-
dente cerebrovascular isquémico previo, diabetes, ta-
baquismo previo de 40 cigarrillos diarios y amputa-
cion supracondilea de ambos miembros inferiores.

Se realizd una tomografia axial computarizada
con contraste, donde se diagnosticd una lesién
vascularizada de 11,26 cm por 15,41 cm, con areas
de necrosis y sin metastasis en cuello ni térax (Fig.
1B). No se observé compromiso 6seo ni afectacion de
los vasos del cuello ni de las vias aérea y digestiva,
aunque si se identificé alteracion de la piel. No habia
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Fig. 1. Carcinoma adenoide quistico givgante de submandibular. A) Pacié'hfé que presenta la tumoracién motivo de consulta.

metastasis en otros 6rganos distantes. Se efectué una
biopsia por incision, en la cual se informé un diagnds-
tico presuntivo de adenocarcinoma de glandula salival.

Se programé una operacion comando de la glan-
dula submandibular, un procedimiento quirirgico com-
binado que incluyé la reseccion del tumor y la disec-
cion cervical de los linfonodos, seguida de la recons-
truccion con colgajo.

Durante la cirugia, se observé compromiso de
piel, platisma, ramo marginal mandibular del nervio
facial, y musculos infrahioideos, digastrico y
milohioideo izquierdos. Se procedié a la reseccion
en bloque con vaciamiento de nodos linfoides
supraomohioideos, pesando la pieza completa 1.100
g (Fig. 1C y D). Los nervios hipogloso y lingual fue-
ron preservados. La reconstruccion del sitio quirurgi-
co se realizé con un colgajo fasciocutaneo. La pa-
ciente permanecié internada con evolucion favora-
ble, pero al sexto dia presentd un episodio de depre-
sién de sensorio, consecuencia de un accidente
cerebrovascular isquémico. Finalmente, fallecié al dé-
cimo dia de internacion.

11.26 cm

15.41 cm

i

B)Tomografia axial computarizada. C) Imagen intraoperatoria. D) Imagen macroscopica de la pieza quirurgica.
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Patologia

a) Macroscopia: Se recibio: A- Un tumor bien
delimitado, que pesaba 1.100 g y media 11,20
por 16 por 9 cm, revestido de un losange de
piel de 18 por 6 cm. La superficie era lobulada,
rodeada por una seudocapsula fibrosa con es-
caso tejido adiposo adherido. Al corte el mate-
rial tenia consistencia elastica, blanquecino y
con sectores de aspecto necrotico. En algunas
areas se observo la infiltracion de la grasa.

b) Microscopia: Los hallazgos histopatolégicos
de los cortes coloreados con H/E correspon-
dieron a un carcinoma adenoide quistico Gra-
do Il, donde coexistian tres patrones
morfolégicos: cribiforme, tubular y menos del
30% de solido (Fig. 2 Ay B), con areas de
estroma hialino de importante espesor (Fig.
3), infiltracién perineural y cutanea. El diag-
noéstico morfoldgico del tumor se baso en la
ultima clasificacion de la Organizacion Mun-
dial de la Salud.

¢) Inmunohistoquimica: Confirmado el diag-
nostico previo se realizaron inmunomar-
caciones en cortes histolégicos de 4 um de
espesor con los anticuerpos monoclonales

Fig. 2. Carinoma adenoide quistico gigante de submandibular. A

(g 2O

Fig. 3. Carcnorﬁé adenoide quiétiéo gigante de submandibular.
Area con patron cribiforme (flecha) y abundante estroma hialino
eosinofilico (asterisco). H/E. Objetivo 10x.

p63, MUC-1 y Ki67; se empleod el kit LSAB+ de DAKO.
Para p63 el tumor se considero positivo ya que presen-
té un numero mayor al 30 % de células neoplasicas
(mioepiteliocitos) que expresaron de manera evidente
este marcador nuclear. El indice de proliferacion con
Ki67 fue superior al 15 % (Langner et al., 2004; Li et al.,
2015). El patron de expresion de la glucoproteina
transmembrana MUC-1 fue membranoso con marca-
cion citoplasmatica difusa adicional en el 75 a 90 % de
los epiteliocitos (Fig. 4 A, By C).

Areas de patrén cribiforme.

Multiples areas seudoquisticas (flecha). H/E. Objetivo10x. B) Area de patrén tubular (flecha) y
solido (asterisco). Vaso sanguineo congestivo (V). H/E. Objetivo10x.
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Fig. 4. Carcinoma adenoide quistico gigante de submandibular. Inmunohistoquimica A) Se sefialan los nucleos

de mioepiteliocitos p63 positivos. Objetivo 10x. B) Nucleos positivos para Ki67. Objetivo 40x. C) Marcacion
difusa (membranosa apical y citoplasmatica) de los epiteliocitos neoplasicos (flecha). MUC-1. Objetivo 10x.

El marcador de proliferacion nuclear Ki-67 se eva-
lud a través del sistema de calculo de contaje celular en
campos que carecian de areas de necrosis y eran ho-
mogéneos en la poblacion celular en estudio. Sobre cada
campo se contabilizaron a mayor aumento el numero
total y acumulado de células y las células marcadas me-
diante Ki-67. A partir de este contaje se obtuvo un indi-
ce proliferativo aplicando la férmula células marcadas /
células totales x 100 (en porcentaje). La expresividad
fue positiva si habia mas de un 10 % de células marca-
das y negativa si este porcentaje no llegaba a esta cifra
0 no habia expresion de células tenidas.

DISCUSION

El carcinoma adenoide quistico es un tumor ma-
ligno poco frecuente, representando aproximadamen-
te el 1 % de los canceres de cabeza y cuelloy el 10 %
de todas las neoplasias de las glandulas salivales. Fue
descrito por primera vez por Robin, Lorain y
Laboulbene en publicaciones de 1853 y 1854. Forma-
do por células con diferenciacién ductal y mioepitelial,
se caracteriza por un comportamiento agresivo y
asintomatico, con recurrencias locales e invasién
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perineural (Coca-Pelaz et al., 2015; Cantu, 2021). Su
patrén de crecimiento se caracteriza por la presencia
de estructuras cribiformes y tubulares, acompafadas
de un porcentaje variable de componente sélido. Se-
gun el patron predominante, se clasifica en tres gra-
dos histolégicos (1, Il y 1), tal como se describe en el
estudio clasico de Perzin et al. (1978).

El carcinoma adenoide quistico Grado | desarro-
lla estructuras cribiformes y tubulares, el tumor Grado
componentes cribiformes y tubulares y un componente
sélido inferior al 30 %, mientras que el Grado Il desa-
rrolla estructuras cribiformes y tubulares con un compo-
nente sélido superior al 30 %. En el caso presentado en
este trabajo la paciente desarrollé6 un carcinoma
adenoide quistico de glandula submandibular izquierda
cuya histopatologia mostré una lesion Grado IlI, con
inusuales caracteristicas de peso y tamafio.

Se realiz6 una revision exhaustiva de la litera-
tura sobre tumores gigantes de las glandulas salivales,
cuyos hallazgos confirmaron la rareza de este tipo de
neoplasias, descritas principalmente en casos de
adenomas pleomorficos (Takahama et al., 2008;
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Tarsitano et al., 2015; Bordoy-Soto et al., 2016; Pareek
et al., 2022). El primer caso de adenoma pleomarfico
de paroétida con un peso de 1 kg fue reportado por
Spence en 1863 (Nitassi et al., 2009). Hasnaoui et al.
(2020) describieron un caso de carcinoma
sarcomatoide gigante ex-adenoma pleomoérfico de la
glandula parétida, de larga evolucion y dimensiones
considerables. Estos autores sefialaron que, segun
una clasificacion de tumores voluminosos de paroétida,
el tumor mas grande fue extirpado por Frylinck en 1956,
con un peso de 26,5 kg.

Salaria et al. (2019) describieron un caso de tu-
mor de Warthin gigante de la glandula parétida con una
evolucién de 18 a 20 afios en un paciente de 58 anos; el
espécimen media 20 x 18 x 17cm y pesaba 1.024 g.
Oktay et al. (2014) reportaron un caso de mioepitelioma
gigante desarrollado durante 11 afios en el paladar blan-
do de un paciente de 55 afos. Asimismo, Nnko et al.
(2023) documentaron un adenoma pleomérfico gigante
localizado en el paladar blando de un paciente de 44
afos. Das et al. (2023) reportaron un caso excepcional
de carcinoma adenoide quistico gigante de la fosa cra-
neal posterior con invasion de la base del craneo, simu-
lando un glomus yugular, en una paciente de 60 afos.
Por su parte, Touati et al. (2015) describieron un carci-
noma adenoide quistico gigante localizado en la cavi-
dad sinonasal de un paciente de 70 afios. Asimismo,
Lerner et al. (1974) publicaron en un caso de carcinoma
adenoide quistico gigante ulcerado de mama.

Los factores que llevan al desarrollo de estos
tumores enormes y excepcionales son variados, aso-
ciados por diferentes autores con el acceso limitado al
cuidado de la salud en algunos paises, a las condicio-
nes socioeconémicas de los pacientes y también a su
falta de informacion y descuido, los que influyen de
manera considerable en el retraso de su tratamiento
(Tarsitano et al., 2015; Jain et al., 2021).

CONCLUSIONES

No se hallaron reportes previos de carcinoma
adenoide quistico gigante afectando las glandulas
salivales. Por lo tanto, resulta relevante destacar la
presentacion de un caso excepcional de localizacion
salival, hasta ahora no descrito en la literatura.
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ABSTRACT: The purpose of this paper was to
present an unusual case of giant adenoid cystic carcinoma
of the submandibular gland in a 72-year-old obese,
hypertensive patient with a history of ischemic
cerebrovascular accident, diabetes, arterial hypertension,
a former smoker of 40 cigarettes a day, and supracondylar
amputation of both lower limbs that come to the consultation
for the first time after several years of evolution and that in
recent months have grown at an accelerated rate. A
command operation of the submandibular gland was
performed, removing a well-defined tumor, which weighed
1,100 g and an average of 11.20 by 16 by 9 cm. The patient
remained hospitalized with a favorable evolution and died
on the tenth day of hospitalization due to an ischemic
cerebrovascular accident.

KEY WORDS: Submandibular gland, neoplasms,
giant adenoid cystic carcinoma.
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