74 Carcinoma adenoideo quistico en conducto auditivo externo Celis Aguilar E.

Carcinoma adenoideo quistico en conducto auditivo externo: reporte de caso
Dra. Erika Celis-Aguilar!’, Dr. Gaudencio Antonio Diaz-Pavén2, Dr. Angel Castro-Urquizo?, Dra. Ana Ka-
ren Soto-Safiudo®, Dr. Francisco Javier Merino-Ramirez*

Médico adscrito de otorrinolaringologia.
Residente de otorrinolaringologia.

Residente de Anatomia Patologica.

Médico Adscrito Servicio de Anatomia Patoldgica.

N

Centro de Investigacion y Docencia en Ciencias de la Salud de la Universidad Autbnoma de Sinaloa y Hospital
Civil de Culiacén

DOI http://dx.doi.org/10.28960/revmeduas.2007-8013.v7.n2.004
Recibido 22 de Diciembre 2016, aceptado 8 de Febrero 2017

RESUMEN

Los tumores malignos de oido son muy poco frecuentes, en el conducto auditivo externo la mayoria de las neoplasias se originan de
la epidermis, sin embargo, las glandulas ceruminosas son exclusivas de esta zona. De acuerdo a la Organizacion Mundial de la
Salud, los tumores de oido se dividen de acuerdo a su localizacién y a la estirpe histoldgica que correspondan. Los tumores malignos
del conducto auditivo externo representan solo el 0.2% de todas las neoplasias de cabeza y cuello. El carcinoma adenoideo quistico
del conducto auditivo externo tiene un curso clinico indolente con sintomas inespecificos lo cual causa un diagndstico tardio del
tumor. Existen pocos casos reportados sobre el carcinoma adenoideo quistico del conducto auditivo externo. Presentamos el caso
de una paciente femenina de 15 afios de edad quien fue diagnosticada con carcinoma adenoideo quistico en conducto auditivo
externo y espacio parafaringeo (T4) tratada con quimioterapia y radioterapia.

Palabras claves: oido externo, carcinoma adenoideo quistico, neoplasias de glandulas ceruminosas, carcinoma de glandulas saliva-
les, cancer de cabeza y cuello.

ABSTRAC

Malignant tumors of the external auditory canal are infrequent, most of the tumors that arise from external auditory canal originate
from the epidermis. Nonetheless, the ceruminous glands are only located on this site. According to de World Health Organization,
these tumors can be classified by localization or correspondent histology. Malignant neoplasms of the external ear, only represent
0.2% of all the malignancies of head and neck. This disease has an indolent course with unspecific symptoms, which leads to a late
diagnosis. There are a limited number of cases described with adenoid cystic carcinoma of the external auditory canal. We report a
case of a 15 years old female patient who was diagnosed with cystic adenoid carcinoma in the external auditory canal and para-
pharyngeal space (T4) treated with chemotherapy and radiotherapy.

Keywords: external auditory canal, adenoid cystic carcinoma, ceruminous glands neoplasms, salivary gland malignancies, head and
neck cancer.

Introduccion

Los tumores del conducto auditivo externo son tu-
mores raros, con una incidencia de 1 a 6 pacien-
tes por millon de habitantes/afio. La presentacion
clinica mas frecuente es el carcinoma escamoce-

lular seguido por el carcinoma adenoideo quistico.
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Juntos conforman aproximadamente 0.2% de los
tumores de cabeza y cuello. ! El carcinoma lular
adenoideo quistico de cabeza y cuello es un tu-
mor raro de las glandulas que en el conducto se
origina de las glandulas ceruminosos. Otro origen
descrito es el de las glandulas salivares meno-
res2. El comportamiento biolégico de la enferme-
dad aun no se comprende bien y las estrategias
de tratamiento aln no se estandarizan ya que el
namero de casos que se han reportado son esca-

sos. El pronéstico a largo plazo es reservado,
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aunque se estima que la sobrevida a 5, 10 y 15
anos es de 90.3%, 79.9%, and 69.2% respectiva-

mente. 2

El carcinoma adenoideo quistico de oido externo
al igual que en otras localizaciones cuenta con
tres tipos histologicos principales, siendo el cribi-
forme y tubular de bajo grado y el sélido de alto
grado. El tipo cribiforme es el de mayor prevalen-
cia con 65.9% seguido del tipo tubular con 26.8%
y por ultimo el tipo solido siendo alrededor del
7.3%.3

Los pacientes se presentan con sintomas inespe-
cificos lo que complica su diagnostico temprano,
entre los sintomas que se manifiestan comun-
mente se encuentran hipoacusia, plenitud 6ética,
otalgia y otorrea. Es un tumor de crecimiento lento
pero con gran capacidad para presentar metasta-

sis a distancia e invasion perineural y 6sea.*

El tratamiento de eleccion es reseccion quirdrgica
con margenes amplios, el principal objetivo es la
reseccion completa del tumor, por la naturaleza
invasiva del tumor en ocasiones se requiere de
abordajes con resecciones amplias. ° La disec-
cion de cuello solo se indica si hay evidencia de
enfermedad metastasica o en tumores de con alto
grado. La radioterapia adyuvante es Gtil en tumo-
res de alto grado o avanzados. La radioterapia por
si sola permite el control local del tumor, pero no
es curativo y la tasa de supervivencia es baja. ©
Puede ser de utilidad en pacientes en quienes no
sean candidatos a cirugia, en recidivas o en pa-

cientes quienes no acepten la cirugia.

Caso clinico

Se trata de paciente femenino de 15 afios la edad
la cual acude a la consulta de otorrinolaringologia
por presentar paralisis facial izquierda de 7 meses
de evolucién manejada con terapia de rehabilita-
cibn mostrando mejoria parcial y posteriormente
se acompafia de otalgia y plenitud otica, el resto
de los antecedentes personales patoldgicos, asi
como los antecedentes heredofamiliares fueron

negados.

En la exploracion fisica de oidos, se encontré una
lesién ocupativa en conducto auditivo izquierdo de
caracteristicas gomosa y color rosado (Figura 1),
La paciente habia presentado una pardalisis facial
izquierda que remitié espontaneamente. Debido a
los hallazgos encontrados en la exploracion, se le
solicitaron estudios de imagen. (Figura 2 y 3) con
lesion evidente en conducto auditivo externo, oido
medio, trompa de Eustaquio, apex petroso y es-
pacio parafaringeo, isodensa, con erosion en pa-

red lateral de seno esfenoidal izquierdo.

Figura 1. Otoscopia que muestra lesién ocupativa en la
totalidad del canal auditivo externo.
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Se procede a la realizacion de toma de biopsia en
quiréfano con abordaje transcanal visualizando
membrana timpénica y cadena osicular tomada
por tumoracion. Se realizd excision completa de
masa en conducto auditivo externo, la tumoracion
en oido medio no se resecd. Dos semanas poste-
riores a la cirugia presentd nuevamente paralisis
facial izquierda la cual fue tratada con esteroides
sistémicos y ejercicios faciales, la cual evolucioné
a clasificacion House-Brackman |II.

Figura 2. Figura A: Se observa lesién ocupando conducto
auditivo externo izquierdo, oido medio y extendiéndose
por apex petroso y seno esfenoidal, con invasiéon de es-
tructuras y erosién sea. Figura B: Se observa en oido iz-
quierdo con ocupacién de densidad similar a tejidos blan-
dos en conducto auditivo externo izquierdo asi como en
oido medio y celdillas mastoideas. Cadena osicular inte-

gra pero lateralizada, scutum integro, dehiscencia en pa-
red de seno esfenoidal

Figura 3. Resonancia magnética nuclear: Lesion tumoral
del espacio mucoso faringeo invasivo izquierdo, con ex-
tension al oido medio y a la fosa media del craneo ipsila-
teral, sin descartar diseminacién por el VIl par craneal.
Figura A: corte coronal. Figura B: corte axial.

El estudio histopatolégico reporto un carcinoma
adenoideo quistico patrén cribiforme, el cual his-
tolégicamente se compone por un tumor con pro-
liferacion de células basaloides las cuales se dis-
ponen de manera ordenada en la periferia for-
mando quistes pequefios con diametros varia-
bles, que contienen abundante material anféfilo
amorfo (Figura 4). El estroma es escaso y adelga-
zado con escaso infiltrado inflamatorio linfoplas-
mocitario. Las tinciones de inmunohistoquimica
mostraron positividad para CD117, CK5/6 y P63
(figura 5).

Figura 4. Histologia del Tumor patron cribiforme. Figura
A: Vista panoramica con crecimiento exofitico de la neo-
plasia solida con areas quisticas (5x). Figura B: Tumor
con crecimiento en nidos de aspecto delimitado (10x). Fi-
gura C: Proliferacion de células ductales y mioepiteliales
de aspecto basaloide con nucleos hipercromaticos y an-
gulados, escaso citoplasma claro a eosinéfilo. Espacios

pseudoquisticos con contenido de glucosaminoglucanos
(40x).

Figura 5. Inmunohistoquimica, Figura A: CD117 que
muestra positividad fuerte alrededor de los pseuodoquis-
tes. Figura B: positivo para CK5/6. Figura C: positivo para
P63.
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Debido a la gran extension de la patologia (esta-
diaje T4) se decidio reservar el tratamiento quirar-
gico agresivo e iniciar tratamiento por parte del
servicio de oncologia pediatrica con protocolo de
guimioterapia (vincristina, cisplatino, dexameta-
sona y adriamicina) y radioterapia. La paciente se
encuentra estable, sin nuevo crecimiento tumoral.
El conducto auditivo externo esta libre de enfer-
medad. Sin embargo, un seguimiento a largo
plazo es necesario.

Discusién

Los tumores malignos del oido externo son raros
y representan solo el 0.2% de los tumores de ca-
bezay cuello, 7 siendo el mas comun el carcinoma
epidermoide afectando alrededor de 1 por cada
millon de habitantes al afio, esto hace al carci-
noma adenoideo quistico del conducto auditivo
externo extremadamente raro, con poco mas de
cien casos reportados.38 Tiene como origen las
células ceruminosas del canal auditivo externo,
pero existen otras teorias sobre su origen como
gue son derivadas de tejido salivar?, tejido sudori-
paro ectopico o por atrapamiento de células ecto-
dérmicas en el hueso temporal congénitamente.
El crecimiento del tumor suele ser lento y silente
en muchos casos o con sintomas inespecificos,
siendo avanzados en el momento del diagnostico
en muchas ocasiones. Shotton y colaboradores
proponen 3 principales vias de diseminacion del
carcinoma adenoideo quistico hacia la base de
craneo: trompa de Eustaquio, nervios maxilares y

cardtida interna.®

Es comun encontrar invasion perineural y 6sea al
momento del diagnéstico como observamos el
caso de la paciente quien se presenté a nuestra
consulta por una pardlisis facial ipsilateral a la lo-
calizacion del tumor. Las metéastasis a distancia
no son raras. Ross Green y colaboradores repor-
tan tasas de metéastasis nodal del 13% en pacien-
tes con carcinoma adenoideo quistico en con-
ducto auditivo externo.® Lo previo resultando si-
milar a una revision retrospectiva de 616 casos de
carcinoma adenoideo quistico de cabeza y cuello
donde el 10% de los casos presentaban metas-

tasis nodal.1?

Este es mas comun en mujeres, con una relaciéon
de 2:1. Pueden aparecer a cualquier edad, aun-
que su maxima incidencia se encuentra en la
quinta y la sexta décadas de la vida, ? en nuestra
paciente tiene una presentacién atipica en cuanto
a la edad de aparicion ya que esta fue muy tem-

prana.

Los sintomas mas frecuentes son plenitud otica,
otalgia, hipoacusia y otorrea, ademas en este
caso se presentd con sintomas de infiltracion pe-
rineural del nervio facial. Su crecimiento suele ser
lento, esto hace que se diagnostique en estadios

tardios lo que dificulta el tratamiento.

Los principales subtipos histol6gicos son cribi-
forme que es el mas frecuente y de mejor pronds-
tico, tubular siendo de buen prondéstico también y

el sélido que es el de peor prondstico. El tipo cri-

Rev Med UAS:; Vol. 7: No. 2. Abril-Junio 2017

ISSN 2007-8013



78 Carcinoma adenoideo quistico en conducto auditivo externo

Celis Aguilar E.

biforme es el de mayor prevalencia con 65.9% se-
guido del tipo tubular con 26.8% y por ultimo el

tipo solido siendo alrededor del 7.3%.3

En cuanto a su estadiaje se puede utilizar la cla-
sificacion TNM: T1.- Limitado al conducto, sin ero-
sion Osea o afectacion de tejidos blandos. T2.- Li-
mitado al conducto auditivo, erosion ésea y afec-
tacion limitada de tejidos blandos (menor de 0,5
cm). T3.- Erosion 6sea, limites menores de 0,5
cm, afectacion del oido medio o mastoides. T4.-
Erosion de la coclea, meninges, paralisis facial,
extension mayor de 0,5 cm de tejidos blandos. La
paciente de nuestro caso se presenta con un es-
tadio T4, se observa pardlisis facial ademas de
gque tiene una extension amplia que llega hasta

seno esfenoidal y espacio parafaringeo.

Los marcadores inmunohistoquimicos mas utiles
en el diagnéstico son: CK7 y CD 117. La metasta-
sis a distancia en los carcinomas adenoideos
quisticos de cabeza y cuello se han reportado
aproximadamente en el 48 % de los pacientes en
la siguiente proporcién: pulmén (67,9 %), hueso
(10,7 %), rifién (10,7 %), cerebro (7,1 %) e higado
(3,6 %). 13 Los predictores negativos se basan en
hallazgos de margenes positivos, metastasis a
distancia, invasion ésea e invasion perineural.
Cuando resulta positivo a cualquiera de los para-
metros anteriores da un porcentaje de sobrevida
del 97 % a 1 afo, del 82 % a 10 afos y del 50 %

a 15 afos. 14

El tratamiento de eleccién es la mastoidectomia

con reseccion de margenes amplios, para evitar

la invasion perineural, ésea y las recurrencias lo-
cales. En estadios avanzados se pueden utilizar
abordajes extendidos con reseccion amplia para
evitar recidivas. La radioterapia puede ser (til
usada en conjunto con la cirugia, sobre todo en
tumores de alto grado o estadios avanzados como
el caso de nuestra paciente. La radioterapia por si
sola permite el control local del tumor, pero no es

curativo y la tasa de supervivencia es baja.

Chen y colaboradores encontraron que la cirugia
con radiaciébn mejoraba el control local en estos
pacientes comparado con cirugia Unicamente.
Ademas, con tasas de control local a 5y 10 afios
de 88% y 77% respectivamente. 15 La radioterapia
como modalidad puede ser de utilidad en pacien-
tes en quienes no sean candidatos a cirugia, en
recidivas o en pacientes quienes no acepten la ci-

rugia.

Por otra parte, de manera interesante Ross Green
y colaboradores realizaron un estudio de cohorte
en el cual se obtuvieron mejores tasas de sobre-
vida a 5 afios con reseccién quirdrgica, como mo-
dalidad de tratamiento comparado con cirugia
combinado con radioterapia. 1° Dichos resultados
nos indican la necesidad de una mayor investiga-

cion en el tratamiento de este tipo de tumores.

En otro estudio retrospectivo de 74 pacientes con
carcinoma adenoideo quistico en cabeza y cuello
encontraron que la radioterapia posoperatoria no

mejoraba las tasas de control local. Sin embargo,
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es necesario la realizacion de estudios aleatoriza-
dos controlados para definir el tratamiento optimo

en carcinoma adenoideo quistico. 16

En una revisién de casos de adenoideo quistico
de cabeza y cuello se encontré que la quimiotera-
pia en el mejor de los casos solo estabilizaba la
enfermedad sin una evidencia de curacion. Se re-
comendd su uso en estadios avanzados o0 con

metastasis.1”

Presentamos el caso de una paciente con carci-
noma adenoideo quistico en el conducto auditivo
externo izquierdo, es dificil determinar si la exten-
sion ocurrié del conducto auditivo externo a para-
faringe o si del espacio parafaringeo se disemino
a apex petroso, trompa de Eustaquio, siendo final-
mente el sitio donde se diagnosticé: el conducto
auditivo externo. Uno de los diagnésticos diferen-
ciales de neoplasias malignas en conducto audi-
tivo externo debe ser carcinoma adenoideo quis-
tico. El tratamiento que se recomienda en casos

avanzados es radioterapia y quimioterapia.

Conclusioén

El origen del carcinoma adenoideo quistico del
conducto auditivo externo es aun controversial,
sin embargo se ha propuesto que se originan de
glandulas sudoriparas ecrinas o glandula ectoépica
salival. Suele diagnosticarse en etapas avanza-
das debido a su gran potencial de crear invasion
perineural y metastasis a distancia.
Estamos ante un caso de carcinoma adenoideo

quistico con presentacion de edad inusual (15

afos) con afeccion a conducto auditivo externo y
extension a espacio parafaringeo e involucro del
nervio facial (Estadio T4). Los estadios avanzados

deben tratarse con radioterapia y quimioterapia.
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