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El adenocarcinoma mucinoso es una entidad patolégica poco frecuente dentro de las neo-
plasias que afectan a las glandulas salivales. Se presenta el caso de una paciente de 89 afos
con antecedentes de un aumento de volumen en el cuello. Al examen fisico se constat6 una
tumoracién que abarcaba toda la regién cervical derecha y se extendia desde la regién sub-
mandibular hasta la regién clavipectoral homolateral. El estudio histopatolégico confirmé
un adenocarcinoma mucinoso de bajo grado. Se efectud una diseccién del cuello extendida
a piel y luego se reconstruyé la zona con un colgajo miocutdneo de musculo pectoral mayor,
debido al defecto generado por la eliminacién del gran volumen tumoral.

En conclusién, se presenta un caso extremadamente infrecuente de adenocarcinoma muci-
noso de glandula submandibular de tamafio gigante.

Giant mucinous adenocarcinoma of the submandibular gland.
Report on an extremely rare case

ABSTRACT
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*Autor para correspondencia:

Mucinous Adenocarcinoma is a rare pathological entity within neoplasms that affect the
salivary glands. The case of an 89-year-old female patient with a history of increased volume
in the neck is presented. Physical examination revealed a tumor that covered the entire right
cervical region and extended from the submandibular region to the ipsilateral clavipectoral
region. The histopathological study confirmed a low grade Mucinous Adenocarcinoma. A
neck dissection extended to the skin was performed and then the area was reconstructed
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with a myocutaneous flap from the pectoralis major muscle due to the defect generated by
the removal of the large tumor volume.

In conclusion, an extremely rare giant-sized mucinous adenocarcinoma of the submandibular

gland is presented.

INTRODUCCION

Las neoplasias de glandulas salivales son un grupo histo-
patolégico heterogéneo que constituyen aproximadamente el
3 % de todas las que surgen en la regién de cabeza y cuello.
En el orden de frecuencia aparecen los carcinomas mucoepi-
dermoide, adenoideo quistico y sin otra especificacién, ulti-
mo grupo dentro del que se encuentran los adenocarcinomas
productores de mucina, neoplasias documentadas a partir de
estudios de pequefias series y reportes de casos que histéri-
camente se han ubicado por categorias segin su patrén his-
tolégico dominante®.

El supuesto tedrico de que todos los adenocarcinomas pro-
ducen mucina de forma intracelular es la razén por la que
en otro tiempo se incluyeron inapropiadamente a diferentes
subtipos de estos bajo la denominacién de adenocarcinoma
mucinoso. Sin embargo, en 2017, la Organizacién Mundial de
la Salud, en su Clasificacién de Tumores de Cabeza y Cuello?,
tomé la decisién de agrupar estas neoplasias, junto a otras
diversas variantes no clasificadas, bajo la nomenclatura de
adenocarcinoma sin otra especificacién?.

En particular, el adenocarcinoma mucinoso (AM) es una neo-
plasia maligna que se caracteriza por producir una gran canti-
dad de mucina, y aunque se desconoce su verdadera incidencia,
datos limitados indican que aparece con mayor frecuencia en
la quinta década de la vida (1,4 a 2 varones por cada mujer) y
los sitios mas afectados en cabeza y cuello son paladar duro y
glandulas salivales, aunque también ha sido descrito en otros
sitios como colon, apéndice, mama, pulmén y ovario*.

Existen alrededor de 40 casos referidos de AM, muy pocos
de estos en la glandula submandibular, lo cual ha motivado la
presentacién de este caso.

CASO CLiNICO

Se presenta a una paciente de 89 afios, con antecedentes de
hipertensién arterial, que acudié a consulta de cirugia maxi-
lofacial por presentar molestias asociadas a una “inflamacién
cervical derecha” de gran tamaino y dos anos de evolucién, que
le provocaba sangrado, impedia sostener la cabeza y efectuar
sus actividades domésticas habituales. La paciente refirié haber
sido estudiada e intervenida quirtrgicamente por esa causa en
otro centro, sin aportar informacién sobre estudios anterio-
res. Al examen fisico se constaté una cicatriz cervical derecha
de 15 cm de largo, relacionada con un aumento de volumen
clinicamente mixto (exofitico, ulcerado e infiltrante), de base
amplia, que se extendia de la regién submandibular a la cla-
vipectoral y llegaba a la altura de la linea mamilar al estar la
paciente en bipedestacién. Se indic6 una ecografia cervical que

informé la presencia de multiples iméagenes hipoecogénicas
de aproximadamente 2 cm, distribuidas por la toda la regién
lateral derecha del cuello. Se efectué una biopsia incisional
cuyo resultado histopatolégico informé de un adenocarcinoma
mucinoso de bajo grado de glandula salival. Se clasificé clini-
camente (segun la 8.2 edicién de la Clasificacién TNM) como
un T4aN2bMO de glandula salival mayor, estadio IVa, y se pro-
puso tratamiento oncoldgico en la consulta multidisciplinaria
de cabeza y cuello. Se realizé una diseccién cervical radical
derecha con reseccidn de los niveles linfonodulares I-V, vena
yugular interna, musculo esternocleidomastoideo, musculo
digéstrico, musculo estilohioideo, nervio espinal, nervio vago
y nervio hipogloso, con ampliacién a la piel involucrada. El
defecto cervical se reconstruy6 con un colgajo miocutdneo
de musculo pectoral mayor derecho. La paciente evolucioné
favorablemente y fue dada de alta. Posteriormente, se recibi6
el resultado anatomopatolégico de la pieza quirdrgica que
informé de neoplasia de glandula submandibular derecha con
aspecto ulcerado y presencia de multiples quistes con conteni-
do mucinoso, que se extiende a piel, musculo esquelético, vena
yugular interna y tejido linfonodular, tamafio tumoral de 36 x
24 x 18 cm, peso de la pieza resecada 2,55 kg, presentando infil-
tracién perineural, vascular y linfatica, metastasis linfatica en 3
de 24 ganglios resecados, con extensién extracapsular en 1 de
3 linfonodos metastasicos. El diagnéstico anatomopatolégico
emitido fue de adenocarcinoma mucinoso de bajo grado, con
estadificacién pTNM: pT4aN3bMO, estadio IVB (Figuras 1y 2).

DISCUSION

El adenocarcinoma mucinoso es una neoplasia maligna que
puede ser calificada dentro de las enfermedades raras, pues
en la Unién Europea se considera de esa manera a aquellas
entidades patoldgicas con una prevalencia menor o igual a 5
entre 10.000 personas. Segin Farhood y cols.’, representa el
0,1 % del total de las neoplasias de glandulas salivales y un
0,4 % del total en glandulas salivales menores.

En relacién con la glandula submandibular como sitio
primario, Machio y Pozo Kreilinger® especifica que a esta le
corresponde el 8 % de las neoplasias de glandulas salivales,
de las que 40-45 % son malignas. Especificamente en el caso
del adenocarcinoma mucinoso, segin el estudio de Farhood
y cols.> solo el 7,1 % de los casos publicados aparecen en esta
localizacién, lo que hace que sea un sitio muy infrecuente.
Ademas, también este ultimo autor describe que la mayoria
de las veces esta neoplasia se presenta asociada a crecimiento
lento, consistencia blanda, dolor crénico, bajo grado histologi-
co, recaida local, regional y a distancia (tasas de 33 %,63 % y
29 %, respectivamente).
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Figura 1. Carcinoma mucinoso gigante de glandula submandibular derecha.

A: aspecto clinico de la neoplasia en la paciente. B: vista inferior y medial de la neoplasia. C: aspecto intraoperatorio de la neoplasia. D: pieza quirtirgica
(diseccion de cuello [niveles I-V, muisculo esternocleidomastoideo, omohioideo y digdstrico, X par, XI par] y neoplasia). E: lecho quirtirgico. F: reconstruccion con
colgajo miocutdneo de musculo pectoral mayor derecho, aspecto intraoperatorio. G: aspecto postoperatorio inmediato. H: aspecto postoperatorio de la paciente al
mes. M: mandibula. GS: glandula submandibular. AC: arteria carétida. VYI-LS: vena yugular interna, ligadura superior. VYI-LI: vena yugular interna, ligadura
inferior. MD: mama derecha. CP: colgajo pectoral.

Figura 2. Hematoxilina y eosina. 40 X. Células epiteliales neoplésicas redondas en nidos o racimos rodeadas de cavidades
quisticas llenas de mucina y separadas por hebras fibrosas conectivas.
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El diagnéstico del adenocarcinoma mucinoso se basa en el
uso del método clinico y medios auxiliares. La biopsia guia-
da por ecografia proporciona un diagnéstico preoperatorio
bastante preciso que, a menudo, se complementa con una
tomografia computarizada, con emisién de positrones o una
resonancia magnética nuclear (realzada con contraste dina-
mico o ponderada por difusién). Es importante destacar que
estas técnicas de imagen pueden aprovecharse para evaluar
la extensién de la neoplasia, recaida local, metdstasis linfo-
nodular y a distancia, las cuales son fundamentales para una
correcta estadificacién’. Las caracteristicas radiolégicas predo-
minantes en el adenocarcinoma mucinoso estadn dadas por la
presencia de multiples zonas cavitadas con contenido muco-
so, que se interpretan de forma muy general segin el medio
auxiliar utilizado como hipoecogénicas (ecografia), hipodensas
(tomografia) o hipointensas (resonancia).

En la actualidad existen aproximadamente 100 tipos de
biomarcadores en glandulas salivales donde se incluyen
iones (sodio, calcio), proteinas (p53, alfa-amilasa), ADN, ARN
y microARN (coddn 63 del gen p53, miR-125a) y metabolitos
(valina, 4cido lactico), entre otros, que han ganado creciente
importancia tanto para la agudeza del diagnéstico como para
el enfoque terapéutico y prondstico de neoplasias malignas de
glandulas salivales®. En el caso del adenocarcinoma mucino-
so, el uso de bio-marcadores precisos se dificulta por su baja
frecuencia y pocos estudios realizados.

Segun estima Panaccione y cols.’ en su estudio, el 60 % de
los pacientes con adenocarcinoma mucinoso son diagnostica-
dos inicialmente como una enfermedad localmente avanza-
da. Debido a la escasa respuesta que aportan la radioterapia
y la quimioterapia para el control de esta entidad, la cirugia
se erige como la terapia de eleccién, por medio de la exére-
sis completa de la neoplasia primaria en conjuncién con la
diseccién cervical que, dada la extensién tumoral, con invasién
de estructuras vasculares, nerviosas y musculares, requirié
su radicalizacién. En dependencia de los factores prondsticos
también se utilizan la radioterapia y quimioterapia como parte
del tratamiento adyuvante®.

En relacién con la supervivencia, Farhood y cols.5, en su
andlisis de 107 casos, refirié una tasa de supervivencia para
el adenocarcinoma mucinoso del 44 % a los 10 afos, aunque
relacion el bajo grado histolégico con un incremento de esta
a los 5y 10 anos, y la presencia de metdstasis a distancia y
el tamarfio tumoral mayor o igual a 2 cm como factores pro-
nosticos adversos, con disminucién de dicha tasa general de
supervivencia.

CONCLUSIONES

El adenocarcinoma mucinoso es una entidad tumoral infre-
cuente que afecta las glandulas salivales, con tendencia a la

recidiva locorregional, que se diagnostica la mayoria de las
veces como una enfermedad localmente avanzada y cuyo tra-
tamiento primario es la cirugia radical, asociada o no a otros
tratamientos oncolédgicos. Lo mas relevante del caso presen-
tado fue su localizacién y un tamano inusitadamente grande,
con compromiso de estructuras locorregionales relevantes,
cuya presentacién clinica ha sido referida en la literatura en
muy escasas ocasiones.
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