Manejo Quirurgico de Carcinoma Adenoideo Quistico de
Glandula Lagrimal: Reporte de Caso
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RESUMEN

Introduccién: Los tumores de glandula lagrimal son una enfermedad rara y agresiva, abarca el 1.6% de todos los tumores de la érbita. El Carcinoma
Adenoideo Quistico (CAQ) es el tumor epitelial maligno mds frecuente de esta drea 3 caracterizado por su crecimiento lento y su alta recurrencia.

Método: Caso de paciente femenina de 28 afios con diagndstico de carcinoma adenoideo quistico de la glandula lagrimal recurrente. Tratamiento con
cirugia, exanteracion orbitaria ampliada derecha mas reconstruccion craneo facial con placa de titanio mas colgajo de fascia de musculo temporal mas
toma y colocacidn de injerto de espesor total y radioterapia adyuvante.

Conclusiones: Es debatible la técnica quirdrgica entre la cirugia radical con exanteracién orbitaria versus la cirugia conservadora de globo ocular, y se
debe individualizar con cada paciente segun el tamafio y la presencia de factores de riesgo. El pilar del tratamiento es la reseccidn quirtrgica con mar-
genes adecuados seguido de radioterapia adyuvante.
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ABSTRACT

Surgical Management of Adenoid Cystic Carcinoma of Lacrimal Gland:
Case Report.

Introduction: Lacrimal gland tumors are a rare and aggressive disease, accounting for 1.6% of all orbital tumors. Adenoid cystic carcinoma (ACC) is the
most common malignant epithelial tumor in this area, characterized by slow growth and high recurrence rates.

Method: Case of 28-year-old female patient who was diagnosed with recurrent adenoid cystic carcinoma of the lacrimal gland. She received multidisci-
plinary treatment with surgery, with right orbital exenteration, craniofacial reconstruction with a titanium plate, a temporalis fascia flap, and placement
of a full-thickness graft and adjuvant radiotherapy.

Conclusions: The surgical technique for radical surgery with orbital exenteration versus globe-sparing surgery is debatable and should be individualized
for each patient based on the size and presence of risk factors. The mainstay of treatment is surgical resection with adequate margins followed by ad-
juvant radiotherapy.

Keywords: Adenoid cystic carcinoma, lacrimal gland, orbital exenteration.

INTRODUCCION con una morbimortalidad significativa®*>. Por lo
raro de la enfermedad, existen auin controversias
sobre el tratamiento definitivo entre la cirugia
radical o conservadora asociado a radioterapia
externa. Por lo que se presenta caso reportado
en el Instituto de Cancerologia (INCAN) sobre el

manejo multidisciplinario de tumor carcinoma

Los tumores de glandula lagrimal son una enfer-
medad rara y agresiva, abarca el 1.6% de todos
los tumores de la érbita. El Carcinoma Adenoi-
deo Quistico (ACC) es el tumor epitelial malig-
no mas frecuente de esta area en un 25-40%3, y

se caracteriza por su crecimiento lento y su alta
recurrencia a pesar del tratamiento.*? Por su
comportamiento agresivo y la complejidad de Ia
anatomia orbitaria, hay alta tasa de recurrencia,

adenoideo quistico de glandula lagrimal con ciru-
gia radical y radioterapia adyuvante, evaluando
su respuesta y evolucion.



PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina de 28 ainos de edad, sin antecedentes pato-
Iégicos, con historia de presentar proptosis de ojo derecho de
6 meses de evolucidn, se documenta por tomografia lesidn en
regidn supero lateral derecha de orbita derecha. Recibié tra-
tamiento por oftalmologia realizando reseccion de tumor. Al
examen fisico inicial ojo derecho con proptosis de ojo, edema,
cicatriz en parpado superior derecho, no tumor palpable, cue-
llo sin adenopatias, ojo derecho con visibilidad conservada.

Resultado de patologia de primera excisiéon: nédulo retro or-
bicular derecho: carcinoma adenoideo quistico de tipo cribi-
forme y sdlido, con permeacién linfovascular, margenes pin-
tados con tinta china con presencia de neoplasia. Estudio de
inmunohistoquimica positivo para SOX10, CD117 y actina de
musculo liso en el 100% de las células, y positivo 50% de p53.

Se realizan estudios de imagen control 3 meses posterior a pri-
mera cirugia y se evidencié en tomografia de orbita: lesién cen-
trada en pared supero lateral de orbita derecha de 11x21mm,
asociado a reaccidn peridstica de la pared lateral de la érbita
sugestivo de infiltracidn dsea. Resonancia magnética cerebral:
borde externo de 6rbita derecha en porcién extra conal pre-
sencia de masa de 24x10mm con afeccion de musculo recto
externo. (Figura 1.) Tomografia de térax y abdomen negativo
para metastasis a distancia.

Por hallazgos clinicos, radioldgicos y patoldgicos se considera
paciente con diagnéstico de tumor en glandula lagrimal recu-
rrente se realiza manejo multidisciplinario. Paciente recibid
tratamiento quirdrgico: exanteracion orbitaria ampliada dere-
cha mds reconstruccidn craneo facial con placa de titanio mas
colgajo de fascia de musculo temporal mas toma y colocacidn
de injerto de espesor total tomado de regidn inguinal derecha.
(Reseccion RO). Hallazgos quirurgicos: protrusion de ojo dere-
cho, tumor en pared supero lateral de orbita derecha de 4cm
con invasién a techo, no adherido a duramadre. (Figura 2y 3)

RESULTADOS

Resultado final patoldgico confirma: producto de exantera-
cion orbitaria derecha, en borde superior externo al globo
ocular, glandula lagrimal lesion fibrosa de 0.5cm, con Carci-
noma Adenoideo quistico de glandula lagrimal de ojo dere-
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Figura 1. Resonancia Magnetica Cerebral (RNM):
borde externo de orbita derecha en porcién extra
conal presencia de masa de 24x10mm con afeccion
de musculo recto externo (A) Corte Axial (B) Corte
Sagital.

Figura 2. (A) Reseccion de techo de orbita mas re-
construccion con placa de titanio. (B) Producto de
Exanteracion Orbitaria derecha ampliada.
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Figura 3. (A) Colgajo de fascia de musculo temporal para cubrir defecto. (B) Toma y Colocacion de injerto de espesor total. (C) Herida operatoria cica-
trizada 3 meses post operatorio.

cho, con patrén basaloide 80% vy cribiforme el
20%. Con permeacion linfovascular e infiltracion
a capsula de glandula lagrimal, afectando mus-
culo y tejido adiposo peri glandular. Infiltracidn
del trayecto del tejido peri neural sin afectar el
nervio éptico. Mdrgenes quirdrgicos todos li-
bres de enfermedad todos con distancia mayor
a 1.5cm. parpado superior libre de enfermedad,
globo ocular sin enfermedad. Tejido dseo de te-
cho de drbita infiltrado por células neoplasicas.

Por hallazgos patoldgicos considerados factores
de alto riesgo (tumor recurrente, carcinoma de
alto grado, permeacién linfovascular y peri neu-
ral e infiltracion de lecho orbitario), se brinda
tratamiento adyuvante con radioterapia com-
pletando dosis de 60Gys en 30 fracciones a le-
cho quirudrgico con técnica IMRT.

Paciente con seguimiento por 12 meses pos-
terior a cirugia y radioterapia, con adecuada
evolucidon, con adecuada cicatrizacion de heri-
da operatoria sin presentar datos de actividad
tumoral recurrente local o a distancia. (Figura
3.C) Estudios de imagen en tomografia craneo
y orbitas negativos para tumor. Paciente perma-
nece asintomatico y continua bajo seguimiento.
Su estadificacion fue pT3cNOMO segun la AJCC.

DISCUSION

El carcinoma adenoideo quistico es tumor malig-
no poco comun que crece en las glandulas secre-
toras, y abarca el 1% de todos los tumores malig-
nos de cabezay cuello.! La incidencia de tumores
de la glandula lagrimal es <1 /1,000,000 al afio.
Estd asociado a una biologia agresiva y un pro-
ndstico pobre, a pesar de recibir tratamientos lo-
cales radicales. Puede tener una alta recurrencia
local y a distancia. Es propenso a la invasion peri
neural, invasién de hueso y diseminacion intra-
craneal. Su incidencia es mas comun en adultos
con un pico de edad en la cuarta década de vida,
aunque puede ocurrir en edades mas tempra-
nas.?

Su evolucidn clinica es usualmente marcada por
exoftalmos o ptosis, asimetria facial con despla-
zamiento del globo ocular. Su sintoma cardinal es
el dolor causado por el crecimiento que invade
el nervios periféricos y musculos extraoculares.
Otros sintomas reportados son: diplopia, cam-
bios en la visién y lagrimeo.** El tiempo de du-
racidon de sintomas previo a la primera consulta
oftalmoldgica es aproximadamente 6 meses. Se
han documentado tiempo de inicio del trata-
miento definitivo hasta de 1 afo en el 72% de
casos debido al retraso del diagndstico.?



Los estudios de imagen son importantes para el
diagnodstico, la resonancia magnética cerebral
brinda informacion importante para planear la
cirugia, ayuda a una deteccion temprana en tu-
mores de pequefio tamafio, evalla extensién e
invasion peri neural.>®

El diagndstico definitivo debe de ser estableci-
do por biopsia y su evaluacidn histopatoldgica.
Se clasifica segun su patrén histolégico en: cri-
biforme, tubular y basaloide o sélido, siendo el
subtipo cribiforme el mas comun.?* La inmuno-
histoquimica expresa receptor de tirosina quina-
sa c-kit (CD117) en el 90% de los casos.” Factores
prondsticos son: tumor avanzado al momento
del diagndstico, diseminacion extracapsular, in-
vasion a estructura dsea, margenes quirdrgicos
positivos, invasion linfovascular e invasidn peri
neural.*

Existe controversia sobre la extension de la resec-
cidon en el tratamiento quirdrgico. La reseccion
puede ser la extanteracidn orbitaria con o sin re-
seccidon de hueso versus cirugia conservadora de
globo ocular. Se conoce que tiene un prondstico
pobre, por lo que la cirugia radical con exante-
racidon es la técnica mds comun que se ha utili-
zado y se considera que mejora sobrevida. Sin
embargo, ultimamente la técnica conservadora
con preservacion de ojo seguida de radioterapia
ha ganado popularidad a pesar del riesgo de re-
currencia alto. Por lo que la exanteracion y la ra-
dioterapia adyuvante podria ser una opcién mas
razonable, principalmente en casos con tumores
extensos, con infiltracion de capsula. Se conside-
ra exanteracidn total a la extirpacion completa
de los parpados, los tejidos perioculares y el con-
tenido de la drbita hasta el hueso, en casos nece-
sarios puede extenderse a la reseccién de hueso
afetado.” Es importantes obtener margenes ade-
cuados libres de enfermedad, sin embargo, por
la complejidad de la anatomia de la 6rbita este
objetivo podria dificultarse.'?

La radioterapia adyuvante es recomendada sin
importar la extensidon de la enfermedad, espe-
cialmente en pacientes con factores de alto ries-
go de recurrencia. Se ha comprobado que previe-
ne las recurrencias loco regionales en un 50-80%
a los 5 afios. No existe informacion clara sobre
el beneficio de la quimioterapia en este tipo de
tumores, aunque se ha descrito la quimioterapia
neoadyuvante.?

CONCLUSIONES

El tratamiento quirdrgico realizando exantera-
cion con o sin orbitectomia seguida de radiote-
rapia adyuvante se ha considerado el pilar de
tratamiento.* Es debatible la técnica quirdrgica
entre la cirugia radical con exanteracion orbitaria
versus la cirugia conservadora de globo ocular, y
se debe individualizar con cada paciente segun
el tamafio y la presencia de factores de riesgo.*
Por ser una enfermedad conocida por su lenta
progresion y con un control local pobre, se debe
tomar una correcta decision para disminuir la re-
currencia local y a distancia, mejorar la sobrevida
global y disminuir la morbi-mortalidad.
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