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RESUMEN

Los tumores traqueales primarios malignos son raros,
representando entre el 0.02 y el 0.04% de todos los
tumores malignos en el adulto. El 90% de todos los
tumores traqueales son malignos. De ellos, el carcinoma
adenoide quistico es el segundo mas frecuente, con un 10
— 15% de los casos. Sus manifestaciones clinicas son
inespecificas y son secundarias principalmente a
obstruccion de la via aérea y a compresion de estructuras
vecinas. Debido a ello y a su frecuencia extremadamente
rara, suele ser mal diagnosticado y confundido con otros
diagnodsticos diferenciales como asma, enfermedad
pulmonar obstructiva crénica y otras neoplasias.

Presentamos un caso clinico sobre una paciente femenina
de 49 aiios con cuadro de infecciones de vias respiratorias
bajas a repeticién y sibilancias, la cual, luego de los
estudios correspondientes, se establece el diagndstico de
carcinoma adenoide quistico de traquea.

Palabras clave: neoplasia traqueal, carcinoma adenoide
quistico, broncoscopia.

ABSTRACT

Primary malignant tracheal tumors are rare, representing
between 0.02 and 0.04% of all malignant tumors in adults.
90% of all tumors of the trachea are malignant. Of these,
adenoid cystic carcinoma is the second most common,
with 10 to 15% of cases. Its clinical manifestations are
nonspecific and are mainly secondary to obstruction of
the airway and compression of adjacent structures.
Because of that and its extremely rare frequency, it is
often misdiagnosed and confused with other pulmonary
pathologies; such as asthma, chronic obstructive
pulmonary disease and other malignancies.

We report a case of a 49 years old female patient with
recurrent lower respiratory tractinfections and wheezing,
in which, after appropriate studies, the diagnosis of
adenoid cystic carcinoma of trachea was established.

Keywords: tracheal neoplasm, adenoid cystic carcinoma,
bronchoscopy.
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INTRODUCCION

El carcinoma adenoide quistico de la trdquea es una
neoplasia extremadamente rara, con manifestaciones
clinicas inespecificas, principalmente obstructivas. Ello,
aunado al escaso material bibliografico, hace que los
carcinomas adenoides quisticos traqueales sean
frecuentemente subdiagnosticados y confundidos con
otros diagndsticos diferenciales como asma o
enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC).» 2
Estas mismas circunstancias nos han impulsado a la
publicacidon del siguiente caso clinico.

CASO CLINICO

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente femenina de 49 afios quien es referida de
Atencidn Primaria con historia de disnea de moderados
esfuerzos y episodios recurrentes de infeccion de vias
respiratorias bajas (IVRB) y broncoespasmo (tos con
expectoracion, fiebre, disnea, sibilancias) desde el 2009,
manejada de forma ambulatoria y en el cuarto de
urgencias, sin requerir hospitalizacién. Se le diagnostica
asma bronquial y empieza tratamiento con loratadina,
beclometasona y broncodilatadores inhalados cuando
fuera necesario por disnea.

Cursa con aumento de la frecuencia de los episodios de
broncoespasmo desde abril de 2014, y en diciembre de
ese mismo afio cursa con disfonia, disfagia a sélidos y
sibilancias en hemitdrax izquierdo. Ese mismo mes es
hospitalizada en el Hospital Regional Rafael Hernandez L.
(HRRHL) por exacerbacion de asma e infeccién de vias
respiratorias bajas recibiendo antibidticos (ceftriaxona y
levofloxacina). Desarrolla insuficiencia respiratoria que
ameritd intubacidn endotraqueal, ventilacién mecanica y
manejo en cuidados intensivos. Se le dio salida ese mismo
mes con referencia a Neumologia del HRRHL.

Niega pérdida de peso y sdélo presentd fiebre con los
cuadros de IVRB. Niega hemoptisis.
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HISTORIA ANTERIOR

Antecedentes personales no patoldgicos: niega consumo
de alcohol, tabaco u otras drogas; niega contacto con
humo de leia.

Antecedentes personales patoldgicos. Enfermedades:
asma, diagnosticada en 2009. Niega contacto con
pacientes con tuberculosis.

Hospitalizaciones previas: en diciembre de 2014 por
exacerbaciéon de asma e IVRB Medicamentos: formoteraol,
12 ug, 1 inhalacién (inh) ¢/12 horas; mometasona, 200 ug,
1 inh ¢/12 horas; tiotropio, 18 ug, 1 inh c/dia;
montelukast, 10 mg via oral (vo) c/dia; loratadina, 10 mg
vo c/dia.

Alergias: ipratropio.
Cirugias: cesarea en 2006.
Traumas y transfusiones: negados.

Antecedentes heredofamiliares: madre, 79 afios, con
hipertension arterial.

Antecedentes Ginecoobstétricos: Grava 2, Para 1, Cesarea
1, Abortos 0. Menarquia a los 13 afios. Fecha de ultima
menstruacion: 30-05-15. Papanicolaou: junio 2014,
reportado como normal. Mamografia: 2013, reportada
como normal.

EXAMEN FisICO
Signos vitales: Presion arterial: 130/60 mmHg; Frecuencia

cardiaca: 84 latidos/minuto; Frecuencia respiratoria:
18ciclos/minuto; Temperatura: 37.2°C; SO2: 98%.

Peso: 71 kg; talla: 1.56 m; indice de masa corporal: 29.2
kg/m?.Estado general: alerta, consciente, orientada en las
tres esferas, cooperadora. Sin oxigeno suplementario.

Cuello: sin ingurgitacion yugular, sin estridor laringeo,no
se palpan adenopatias.

Tdrax: simétrico, sin tiraje ni retracciones. Sin lesiones en
pared tordcica. No se palpan adenopatias
supraclaviculares.

Mamas: simétricas, sin lesiones visibles ni palpables. No
se palpan adenopatias axilares.

Corazon: ruidos cardiacos ritmicos, sin soplos ni galope.
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Pulmones: amplexién y amplexacidn conservados, con
sibilancias y disminucién de los ruidos respiratorios en
hemitdrax izquierdo, sin alteraciones en la palpacién ni en
la percusidn.

Abdomen: globoso a expensas de paniculo adiposo
blando, depresible y con ruidos hidroaéreos presentes.
No se palpan masas ni visceromegalias. No doloroso a la
palpacion.

Examen vaginal y rectal sin alteraciones.

Linfatico: no se palpan adenopatias cervicales,
supraclaviculares, axilares ni inguinales.

INTERCONSULTAS Y ESTUDIOS REALIZADOS
Biometria hematica (ver tabla 1).

Quimica sanguinea: pruebas de funcién renal, glucosa,
electrolitos y pruebas de funcién tiroidea dentro de
limites normales.

Tiempos de coagulacién: todos los valores dentro de
rangos normales.

Gasometria arterial (ver tabla 2): insuficiencia respiratoria
tipo 1 e hiperlactatemia.

Tabla 1. Biometria hematica.

Parametro Resultado Valores normales
Hemoglobina 14.1 g/dI 12.5-15 g/dI
Hematocrito 42% 35-49%

Leucocitos 9.0 x 103/ml 4.5-11.5 x 103/ml

Neutréfilos 64% 50-70%

Eosindfilos 3% 1-3%

Linfocitos 26% 18-42%

Plaquetas 236 x 103/ml 150-450 x 103/ml

Fuente: Laboratorio clinico HRRHL.

Tabla 2. Gasometria arterial.

Parametro Resultado Valores
normales
pH 7.35 7.35-7.45
pCO: 42 mmHg 35-45 mmHg
pO:2 62 mmHg 70-100 mmHg
Lactato 2.1 mmol/L 0.9-1.9 mmol/L
Bicarbonato 23.2 mmol/L 22-26 mmol/L
Saturacion de 90% 95-98%

oxigeno

Fuente: Laboratorio clinico HRRHL.
(&) &v-ric-ro ]

Radiografia de térax: se observa opacidad que borra el
contorno del tercio distal de la trdquea y el bronquio
principal izquierdo (Ver Figura 1).

Endoscopia alta: compresién extrinseca del tercio medio
del eséfago con disminucion del lumen, sin estenosis.

Espirometria: patréon obstructivo severo (Volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (FEV1): 40% del
predicho, capacidad vital forzada (FVC): 61% del
predicho), no reversible con broncodilatador, con
tendencia al aplanamiento de la curva volumen vs. flujo
en la fase espiratoria. Estos hallazgos sugieren la
presencia de una obstruccion fija al flujo de aire.

Figura 1. Radiografia de tdrax.

Tomografia computarizada de tdérax: “Se identifica
densidad de tejidos blandos heterogénea principalmente
iso-hipodensa que se ubica en situacién lateral izquierda
a la traquea (flechas), condicionando compresion vy
disminucién del calibre de la luz de ésta en su tercio
medio-distal y extendiéndose en el dngulo
intertragueobronquial condicionando hallazgo similar en
el bronquio principal izquierdo y localizdndose en la
ventana aortopulmonar. Mide 3.67 x 2.4 x 3.4 cm (Ver
Figuras 2,3y 4).
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Figura 2. Tomografia computarizada de térax, contrastada.
Corte axial.

Figura 5. Imagen broncoscdpica de la lesion en traquea distal.

Biopsia transtraqueal: frotis negativo por bacilos acido-
alcohol resistentes (BAAR) y por hongos. En la citologia se
observan células bronquiales, algunas de ellas gigantes
multinucleadas. Hay abundantes células caliciformes
hiperplasicas, abundantes neutréfilos y exudado
inflamatorio. No se observan células malignas.

Cirugia Cardiovascular: se le realiza esternotomia vy
biopsia excisional de masa en mediastino posterior con
reparacion de la traquea y del bronquio principal
Corte coronal. izquierdo a nivel de la lesidn (ver Figura 6).

Figura 4. Tomografia computarizada de térax, contrastada.

Corte sagital.
Figura 6: Masa obtenida en intervencion quirurgica.

Broncoscopia (24-02-15): lesién que comprime la luz de la
traquea distal y del bronquio principal izquierdo (flechas),
gue genera compresién extrinseca de aproximadamente
85% de la luz traqueal. (Ver Figura 5).
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Reporte histopatoldgico (ver Figuras 7 y 8).
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Figura 7. Corte de bajo poder (4x) de la lesiéon en mediastino
posterior: neoplasia con formaciones de aspecto tubuloquistico
(N). Se observa pseudocdpsula que muestra infiltracion
neoplasica hasta los bordes de reseccidn (P).

bt | .
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Figura 8. corte de alto poder (10x) de la lesidn en mediastino

posterior: las formaciones de aspecto tubuloquistico (T) son
tapizadas por epitelio cuboide en doble capa con pleomorfismo
nuclear e hipercromasia (E). Se aprecian dreas de aspecto
cribiforme (C). Las dareas quisticas se ocupan con material
mucoide, acido peryddico de Schiff (PAS) positivo (P), también
rodeando las dreas tubulares y cribiformes, llevando al
diagnéstico de carcinoma adenoide quistico de traquea.

(3] v—tic-tio |

TRATAMIENTO

Médico: formoterol, 12 ug inhalados cada 12 horas;
mometasona, 200 ug inhalados cada 12 horas; tiotropio,
18 ug inhalados cada dia; montelukast, 10 mg VO cada dia
y loratadina, 10 mg VO cada dia. Estos medicamentos
fueron brindados con el fin de intentar lograr
broncodilatacidn y disminuir la reactividad de la via aérea.

Quirdrgico: biopsia excisional de masa en mediastino
posterior para realizar el diagndstico definitivo vy
reestablecer la permeabilidad de la via aérea afectada.

Con base en el diagnéstico de carcinoma adenoide
quistico de traquea, la paciente fue referida al Instituto
Oncoldgico Nacional de Panamd, donde se confirmd dicho
diagnéstico y se decidi®é manejo conservador con
seguimientos broncoscopicos en busqueda de aumento
de tamafio de la lesidn. Su ultima broncoscopia, realizada
en octubre de 2017 en el HRRHL, no muestra cambios en
el tamafio de la lesion. Actualmente se encuentra en buen
estado general y asintomatica desde el punto de vista
pulmonar.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debido a su sintomatologia de tipo obstructiva
inespecifica, los pacientes con carcinoma adenoide
quistico de la traquea y otros tumores primarios de la via
aérea pueden ser diagnosticados equivocamente como
asma o EPOC.2%%8 E| diagndstico de una tumoracién que
comprime y obstruye a via aérea debe sospecharse a
través de la espirometria, que muestra un aplanamiento
de la curva flujo-volumen en la inspiracion, en la
espiracion o en ambos, aunque este estudio es limitado
en lesiones pequefias.® La tomografia computarizada (TC)
de tdérax es util en la deteccidon de las lesiones y en la
estadificacion del tumor.2®® El diagndstico definitivo se
establece por histopatologia, cuyas muestras se obtienen
a través de la broncoscopia.t*57

Por otro lado, en el contexto de una lesidn que comprime
extrinsecamente la mucosa traqueal y que no invade la
misma, se deben considerar en el diagndstico diferencial
tumores secundarios, ya sea por contigiiidad (carcinoma

Rev Méd Cient ISSN 1608-3849. Afio 2017, Volumen 30:28-35
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tiroideo, carcinoma esofagico, cancer de pulmodn,
malignidades timicas, nddulos linfaticos mediastinales
metastdsicos) o por metastasis a distancia (mama, colon,
melanoma).®

DISCUSION

Los tumores traqueales primarios son de frecuencia muy
baja.l* Se detectan aproximadamente entre 600 y 700
casos al afio en Estados Unidos.! El 90% de todos los
tumores traqueales son malignos®° y representan el 0.2%
de todos los tumores del tracto respiratorioy entre el 0.02
y el 0.04% de todos los tumores malignos en el adulto® En
algunos paises europeos como Finlandia, Dinamarca y los
Paises Bajos, laincidencia es de 0.1 por 100000 habitantes
por afio.2

Entre las neoplasias traqueales malignas, el carcinoma
escamoso es el mas frecuente (45 — 65%); luego sigue el
carcinoma adenoide quistico (10 — 26%).1® Tomando en
cuenta su origen histoldgico, los tumores traqueales se
dividen en epiteliales, mesenquimatosos y linfomas.? Los
epiteliales, a su vez, se subdividen en carcinomas,
papilomas, neuroendocrinos y de glandulas salivales.? En
esta Ultima categoria se encuentra el carcinoma adenoide
quistico.t?

El carcinoma adenoide quistico muestra caracteristicas
histolégicas idénticas al carcinoma adenoide quistico de
las gldndulas salivales.? Es la segunda neoplasia traqueal
mds frecuente después del carcinoma de células
escamosas.*® Su origen estd en las glandulas
submucosas del arbol traqueobronquial* y en
consistencia con nuestro caso, habitualmente afecta a la

4> Se desarrolla mas

porcién distal de la traquea.
habitualmente entre la cuarta y quinta década de la vida
y no se ha relacionado con el hdbito tabaquico,*>® ambos
datos correlacionan con este caso de una paciente de 49
afios al momento del diagndstico, sin habito de
tabaquismo. No muestra preferencias de género*® y su

etiologia es desconocida.®

Este tumor fue descubierto por Billroth en 1859, siendo
anteriormente llamado cilindroma.? De acuerdo a la
clasificacion de la OMS es definido como un tumor

Rev Méd Cient ISSN 1608-3849. Afio 2017, Volumen 30:28-35.

basaloide que consta de células epiteliales y

mioepiteliales dispuestas en configuraciones
morfoldgicas variables, incluyendo patrones tubulares,
cribiformes y sélidos.> En nuestro caso, se observo el

patron cribiforme en la histopatologia.

Macroscdpicamente el carcinoma adenoide quistico de la
trdguea muestra usualmente un crecimiento nodular
exofitico, llevando a estenosis del lumen de la traquea.®
Es caracteristico un crecimiento lento, con amplia
infiltracion local, diseminacién perineural, alta tasa de
margenes quirldrgicos positivos (con la consiguiente
propension a la recurrencia local) y metastasis distales
tardias, principalmente pulmonares.>** En nuestro caso
se encontraron margenes quirdrgicos positivos mas no se
demostraron metastasis a distancia al momento del
diagndstico. En algunos casos, muestra un curso clinico
altamente agresivo con una alta tasa de metastasis,
observandose principalmente en tumores
desdiferenciados, de los cuales, en su mayoria, se ha

reportado la sobreexpresion de p53 y de HER2/neu?.

La mayoria de los sintomas estd relacionada con la
obstruccién de la via aérea, lo cual incluye estridor,
hemoptisis, disnea, sibilancias, disfonia, tos e infecciones
pulmonares a repeticion.>* Cuando las lesiones estan
localizadas a nivel bronquial generalmente dan sintomas
relacionados con la disminucién de la funcidon pulmonar
de forma unilateral, neumonia postobstructiva,
atelectasias, consolidaciones o hiperinflacién.! Dada su
sintomatologia obstructiva inespecifica, los pacientes con
carcinoma adenoide quistico de la traquea pueden ser
diagnosticados  incorrectamente como asma o
EPOC.124%7 Cabe resaltar que una de las caracteristicas
clinicas de la paciente eran, precisamente, las infecciones

pulmonares recurrentes.

Entre las modalidades diagndsticas utilizadas para el
diagndstico estdn la espirometria y la tomografia
computarizada de térax.*®’ En nuestro caso, igual que
en tres de los casos reportados,’?* se utiliz6 la TC de térax
como una de las herramientas diagndsticas. Cabe resaltar
gue en nuestro caso si se documentd aplanamiento de la
curva volumen vs. flujo en la fase espiratoria en la
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espirometria, que sugeria una obstruccion fija en las vias
respiratorias mayores. El diagnéstico definitivo se
establece por histopatologia; las muestras se obtienen a
través de la broncoscopia?®’ la cual fue realizada en
nuestra paciente en concordancia con los casos

% si bien en nuestro caso la muestra para

revisados,
biopsia se obtuvo de la masa resecada en el momento de
la cirugia. La radiografia de térax de rutina y la radiografia
de cuello tienen escasa sensibilidad para la deteccién de
lesiones traqueales.* No obstante, en nuestro caso se
observan datos que impresionan borramiento del
contorno del tercio distal de la trdquea y el bronquio
principal izquierdo, de forma similar a uno de los casos

reportados.?

Los pilares del tratamiento son la cirugia y la

14910 E|  tratamiento de eleccidon es

radioterapia.
quirargico cuando no haya contraindicacién para el
mismo.»?2 La reseccién traqueal con anastomosis
terminoterminal es el tratamiento de eleccion a menos
qgue el tumor comprometa mas del 50% de la traquea,
invada estructuras mediastinales o nddulos linfaticos,
presente metdstasis a distancia o si el mediastino ha
recibido una radiacién maxima de més de 60 Gy.!! En
nuestro caso, al igual que en tres de los casos revisados,
3 se le brindé manejo quirurgico; sin embargo, no se
realizd anastomosis terminoterminal como en dichos
casos, sino biopsia excisional de la masa con reparacion

de la trdquea y del bronquio principal izquierdo.

La radioterapia estd indicada en pacientes con reseccidn
incompleta o margenes positivos en el reporte
histopatoldgico.? Como frecuentemente se dejan restos
microscopicos tumorales en los bordes de reseccidn, se
utiliza la radioterapia complementariamente después de
la cirugia.! En nuestro caso, a pesar de presentar
margenes positivos, se decidié no dar radioterapia, sin
resultados adversos hasta la fecha. Cabe resaltar que el
carcinoma adenoide quistico es muy radiosensible.! No
hay buenos estudios clinicos que respalden el manejo con
quimioterapia mas radioterapia en esta neoplasia.?

En los casos en los que no estd indicada la reseccion
quirargica, estan indicados los modos de tratamiento

paliativo  tales como  stents endotraqueales,

debridamiento, radioterapia con haz externo o
braquiterapia.'?

El prondstico esta relacionado fundamentalmente con el
tratamiento, con mejor prondstico a 5 y 10 afios en los
tumores resecados con respecto a los tumores no
resecados.! No obstante, el prondstico es menos
satisfactorio si la reseccion es incompleta en relacién a la
reseccion completa. Sin embargo, la reseccion incompleta
implica una mejor sobrevida que el manejo no
quirdrgico,! como lo indica nuestro caso.

CONCLUSIONES

El carcinoma adenoide quistico de la trdquea es una
neoplasia rara, cuyos sintomas inespecificos y su lenta
progresion hacen dificil el diagndstico y que el mismo sea
realizado en etapas avanzadas. En este y otros tipos de
neoplasias  traqueales primarias, los sintomas
obstructivos que producen pueden manifestarse
clinicamente e interpretarse erroneamente como
broncoespasmo.

Su importancia radica en que, si se diagnostica y se trata
de manera oportuna, los beneficios en la sobrevida son
considerables. Dichas estrategias diagndsticas deben
comenzar con pruebas no invasivas como la radiografia de
térax y la espirometria, que si bien no son especificas,
pueden indicar anomalias anatémicas y fisioldgicas que
orienten hacia un diagndstico correcto y temprano.
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