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SUMMARY .
A primary cutaneous adenoid cystic carcinoma of the scaip in a 62-year-old man is reported. The tumor was incompletely removed and’
recurred 7 years later. Cutaneous adenoid cystic carcinoma is a very rare fumor of the sweat glands affecting adult patients of middle
age or older, with most tumors occurring in the scalp. They are located in the reticular dermis and the subcutaneous tissues. Histologic
examination usually reveals a cribriform pattern with frequent perineural invasion. Immunohistochemically, we found the presence of two
epithelial cells, one with the myoepithelial cell phenotype (vimentin and alpha smooth muscle actin) and another with the ductal cell phe-
notype (CEA and EMA). The recommended therapy is surgical excision with wide margins. Rev Esp Patol 1999; 32(1): 55-59.
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RESUMEN ‘ ‘

Presentamos un carcinoma adenoide quistico primario de piel en el cuero cabelludo de un vardn de 62 afios. Alcanzaba mdrgenes
quirdrgicos y recidivé siete anos mas tarde. Es un tgmor muy raro de las glandulas sudoriparas que afecta a pacientes de mediana edad
¥ que suele localizarse en el cuero cabelludo. Histolégicamente se sittia en fa dermis reticular y puede invadir el tejido celular subcuta-
neo, mostrando la mayoria de las veces un patrdnjcr/bifor;me con invasion perineural. Cbh inmunohistoqu‘imica se observan dos pobla-
ciones celulares: una con fenotipo de célutas m;oep/tella/es (vimentina y actina del musculo I/so) y otra con fenotipo de células ducta-
les (CEA y EMA). Se recomienda tratamiento qu:rurg/co con extensos margenes de reseccion. Rev [Esp Patol 1999; 32(1): 55-59.
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INTRODUCCION - L

El carcinoma adenoide quistico primario de piel es un
tumor infrecuente del que apenas se han descrito 40
casos (1), sin que hayamos encontrado ninguno en la
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literatura espafiola. Histolégicamente son similares a los
tumores originados en las glandulas salivales. Se com-
portan como carcinomas de bajo grado, recidivando en
la mitad de los casos (2) y a veces con un largo interva-

lo de tiempo, y sélo raramente producen metéstasis, a
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diferencia de los tumores originados en las glandulas
salivales.

Presentamos un caso con una evolucién de 13 afios
que tuvo una recidiva a los siete afos, sin que haya dado
metastasis. Hemos realizado el estudio inmunohistoqui-
mico del mismo compardandolo con los resultados obte-
nidos en los carcinomas adenoides quisticos originados
en la glandula salival.

DESCRIPCION DEL CASO

Varén de 62 afios que en octubre de 1984 acude a la con-
sulta por presentar un tumor en el cuero cabelludo de
mucho tiempo de evolucién. La superficie era ﬁsa: sin que
se observaran zonas de ulceracién. Medfa 3 cm de didme-
tro mayor. Se realizé una extirpacién marginal que alcan-
zaba los bordes quirdrgicos (Fig. 1). No existian altera-
ciones de las gldndulas salivales ni de otros érganos.

En noviembre de 1992 se vuelve a presentar con un
tumor en la misma localizacién y de caracteristicas simi-
lares al previo. Medfa 2,5 cm de maximo diametro, y se
extirpé ampliamente.

Ambos tumores tenfan una apariencia histoldgica
similar, ocupando la dermis media y profunda y dejando
libre la dermis superficial. La epidermis no mostraba al-
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teraciones. Presentaban una proliferaciéon mal delimita-
da de nidos de células basaloides con un prominente
patrén cribiforme (Fig. 2) y espacios pseudoquisticos
eosindfilos que se tefifan con PAS y azul alcidn. Focal-
mente habia zonas formadas por cordones de células
que, aisladamente, mostraban luces glandulares separa-
das por un material eosinéfilo constituido por engrosa-
miento de la membrana basal (Fig. 3). Las células eran
pequefias, con escaso citoplasma y un nicleo de fina
cromatina donde a veces se distinguia un pequefio nu-
cléolo. Existian luces glandulares desperdigadas, gene-
ralmente de pequefio tamailo, que contenian material
eosinéfilo. Los nidos celulares eran de diferentes tama-
fios, grandes y redondeados en la zona central e irregu-
lares en la periferia. De forma parcheada en los nidos
habia actimulo de macréfagos y cristales de colesterol.
El borde de crecimiento tumoral era irregular, con dreas
expansivas e infiltrativas pero sin infiltracion perineural.

Inmunohistoquimicamente se distingufan dos pobla-
ciones celulares: una constituida por células de fenotipo
mioepitelial, que revestian los pseudoquistes, se locali-
zaban en la periferia de los nidos celulares y eran positi-
vas para vimentina, actina musculo liso y en menor me-
dida’ para citoqueratinas (AE1-AE3) (Concepta Bio-
systems), y otra con fenotipo de células ductales, alre-
dedoi de las luces glandulares, que eran positivas para el

Figura 1. Tumor que expande la dermis de forma irregular adoptando un patron cribiforme y alcanza un borde quirdrgico.
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Figura 2. Nidos tumorales formados por células basaloides con pseu-
doquistes de diferentes tamafios.

antigeno carcinoembrionario (CEA) (Fig. 4) y el antige-
no epitelial de membrana (EMA) (Dako), sobre todo en
su borde luminal, y mds intensamente positivas para
citoqueratinas (AE1-AE3). La positividad para la protei-
na S100 (Dako) era irregular, tanto citoplasmatica como
nuclear.

Los pseudoquistes mostraban positividad con coldge-
no IV (Dako), sobre todo en la zona periférica. Los re-
ceptores de estrégenos y progesterona {Novocastra) fue-
ron negativos. Con antigenos de proliferacién (Mib-1)
(Concepta Biosystems) se marcaron un 8% de los nticleos.

DISCUSION

El carcinoma adenoide quistico se origina con mayor
frecuencia en las glandulas salivales pero también se ha
descrito en muchas otras localizaciones. Boggio (3); en

Carcinoma adenoide quistico primario de piel
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Figura 3. Cordones de células y entre ellos abundante materiai eosi-
nofilo constituido por un depésito de material similar a la membrana
basal.

1975, fue el primero en reconocer el carcinoma adenoi-
de quistico como un tumor diferenciado dentro de los car-
cinomas sudoriparos, y desde entonces se han descrito
apenas 40 casos (1, 4), la mayoria de ellos aislados. En
algunos trabajos (1) se incluyen dentro de los tumores de
piel los carcinomas adenoides quisticos originados en el
conducto auditivo externo, derivados de las glandulas ce-~
ruminosas, que son alge mds frecuentes, pero que difieren
en su forma de presentacién y tienen un peor prondstico,
por lo que consideramos que se deben tratar como una
entidad diferente.

El carcinoma adenoide quistico suele afectar a pacien-
tes ancianos. con un ligero predominio en mujeres, loca-
lizdndose preferentemente en el cuero cabelludo y en me-
nor medida en el térax (2). El tumor se manifiesta como
un nédulo, de bordes mal delimitados y crecimiento lento.
Histoldgicamente afecta a la dermis y tejido celular sub-
cutdneo, sin que exista conexién con la epidermis. EI
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Figura 4. Positividad citoplasmatica para CEA, sobre todo en el borde
luminal, en las células ductales que revisten las luces glandulares.

patrén predominante es el cribiforme, y en un- alto por-
centaje de casos existe infiltracidn perineural (5).

El estudio inmunohistoquimico de nuestro caso y los
publicados muestra unos patrones de tincién muy- simi-
lares con los carcinomas adenoides quisticos derivados
de la glandula salival (6, 7), distinguiendo dos tipos de
células: las ductales, que revisten las luces (positivas pa-
ra CEA y EMA), y las mioepiteliales, que se sittian en la
parte periférica de los nidos celulares y revisten los
pseudoquistes (positivas para vimentina ¥ actina: lisa).
Hemos ensayado receptores para estrégenos y progeste-
rona que han resultado negativos, lo que también ocurre
en algunos tumores de la glandula salival (7).

El diagnéstico diferencial se puede plantear con el
carcinoma basocelular de tipo adenoide, del que se dite-
rencia por su falta de unidn con la epidermis, ausencia
de empalizada y caracteristicas inmunohistoquimicas, v
del carcinoma ecrino siringoide, al que se puede parecer
pero del que se diferencia por el caracteristico patrén
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cribiforme con pseudoquistes. (8). Se debe descartar
siempre que exista o haya existido un tumor en la gldn--
dula salival o tumores similares en otro érgano.

El 'carcinoma adenoide quistico primario de piel es
un tumor de bajo grado de malignidad que recidiva en la
mitad de los casos tras su extirpacion, aunque puede tar:
dar afios en hacerlo, como en el caso que presentamos, a
pesar de que la extirpacion sea incompleta. Esta alta tasa
de recjidivas puede deberse a la persistencia de células
tumorales a distancia del tumor original en el espacio
perineural (5). El tratamiento indicado es la extirpacion -
con bordes amplios, e incluso hay autores que propug: .
nan la cirugia micrografica de Mohs (9), sin diseccion
de los 'ganglios regionales. Son:imprescindibles las revi—;
siones periédicas, dentro de las que se debe incluir una
radiografia de torax ya que se han descrito tres casos de
metdstasis pulmonares que cursaban de forma asintomd- |
tica. Estas se descubrieron afios después de la extirpai
cién de los tumores, y se ha demostrado que tienen un
crecimiento més lento que la mayoria de las metastasis
pulmonares, por lo quesu reseccién puede ser suficien-
te (10). Como nota importante s6lo hay descrito un caso
de diseminacién metastdsica en que se consiguié la
regresion completa con dos ciclos de una combinacién
de cisplatino y adriamicina (11).

La'mayoria de los autores considera que el carcino—j ‘
ma adenoide quistico deriva de las glandulas ecrinas,
aunque otros (12) postulan un origen en las gldndulas
apocrinas dada su similitud con los tumores que derivan
de las glandulas ceruminosas del canal auditivo externo,
que son apocrinas modificadas. ‘
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