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RESUMEN:

+ Introduccién: El carcinoma de células acinares es un tumor
glandular maligno de bajo grado que aparece mas habitual-
mente en la gldndula parétida. También puede encontrarse
en glandulas salivares menores de la boca, faringe 6 laringe;
siendo excepcional en la cavidad nasal.

+ Objetivo: Resaltar que, aunque es un tumor infrecuente,
debe ser tenido en cuenta en el diagnostico diferencial de
lesiones unilaterales de fosa nasal. Un correcto diagnostico
desde el inicio puede evitar las reintervenciones y complica-
ciones quirurgicas.

« Caso clinico: Se presenta el caso de un paciente varén de 48
anos de edad, con una tumoracién en fosa nasal derecha de
5 anos de evolucién, compatible en un primer momento con
polipo antrocoanal. Tras la cirugia fue diagnosticado de car-
cinoma de células acinares por lo que requirié de una rein-
tervencién para ampliacion de margenes.

« Métodos: El paciente fue estudiado mediante varias pruebas
de imagen e intervenido bajo cirugia endoscépica nasosi-
nusal en dos ocasiones, la primera para exéresis de la lesién
y la segunda para obtener margenes de seguridad.

+ Conclusiones: Los carcinomas de células acinares nasales son
muy poco frecuentes, pero deben ser tenidos en cuenta den-
tro del diagnéstico diferencial de masas nasales unilaterales
para evitar reintervenciones o complicaciones quirtrgicas.

- Palabras clave (Mesh): Carcinoma de Células acinares; Cavi-
dad Nasal; Obstruccién nasal; Epistaxis.

Unusual location of an acinar cell carcinoma of the salivary
gland.

ABSTRACT:

« Introduction: Acinar cell carcinoma is a low-grade malignant
glandular tumor. The parotid gland is the predominant site of
origin, nevertheless it can also be found in the mouth, pharynx
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and larynx minor salivary glands; being exceptional in the na-
sal cavity.

« Objetive: Despite the fact that it is an infrequent tumor, it should
be taken into account in the differential diagnosis of unilateral
lesions of the nostril. It has to be correctly diagnosed from the
beginning to avoid surgical reoperations and complications.

« Casereport: The case of a 48-year-old male with a 5-year history
of a nasal tumor in the right nostril is presented. In the first eva-
luation we observed a benign appearance lesion compatible
with an antrochoanal polyp. After surgery, he was diagnosed
with acinar cell carcinoma. The patient required reoperation to
widen surgical margins.

« Methods: Nasal and sinus imaging tests were performed. Endo-
nasal endoscopy surgery was carried out in two stages: In the
first place we did a tumor excision, afterwards a second surgery
was done to achieve safety margins.

« Conclusion: Nasal acinar cell carcinomas are very rare. It should
be taken into account in the differential diagnosis of unilate-
ral nasal masses; thus, reoperations or surgical complications
could be avoided.

+ Key Works (Mesh): Carcinoma, Acinar Cell; Nasal Cavity; Nasal
Obstruction; Epistaxis.

INTRODUCCION:

Las glandulas salivales se dividen en mayores y menores, las
mayores son: las glandulas parétidas, submandibulares y su-
blinguales; y las glandulas salivares menores (también cono-
cidas como accesorias o secundarias) se identifican seguin su
sitio de origen: cavidad oral, senos nasales, etc. Las glandulas
salivares menores son pequefios grupos de acinos que produ-
cen secrecién mixta con predominio mucoso y que se encuen-
tran en la membrana de revestimiento del tracto aereodiges-
tivo superior(1).

El carcinoma de células acinares (CCA) es un tumor glandu-
lar maligno de bajo grado. Aparece mas habitualmente en la
glandula paroétida (91%), en s6lo un 5% de los casos en otras
glandulas salivares mayores y en menor medida (4%) en glan-
dulas salivares menores (no se conoce si esta menor incidencia
puede estar relacionada con la existencia de una menor pro-
porcién de células acinares en las glandulas salivares menores
normales). Es excepcional que aparezca en la cavidad nasal
(2),(3); de hecho, parece que se han publicado sélo unos 19
casos hasta la fecha en esta localizacion(3). El CCA representa
aproximadamente del 6-15% de todas las neoplasias malignas
de las glandulas salivares; sélo del 0,3-0,5% de los tumores de
glandulas salivares menores y del 1-4% de los tumores malig-
nos de la cavidad nasal (2),(3),(4).

El sintoma principal que presentan los pacientes que lo sufren
es la insuficiencia respiratoria nasal unilateral (82%); aunque
puede acompafarse por otros menos frecuentes como la epis-
taxis (41%), hiposmia (12%), secreciéon nasal o sinusitis recu-
rrente. Es de crecimiento lento e indoloro por lo que puede
retrasarse su diagndstico(5). En la exploracion con fibroscopia
suele presentarse como una lesion benigna, de tipo polipoi-
deo, por lo que la mayoria de las veces requiere de un estudio



anatomopatolégico para su diagnoéstico definitivo. En pruebas
de imagen no suele mostrar signos de agresividad y mas bien
produce alteraciones por su caracter expansivo.

Segun los casos publicados parece que el carcinoma de células
acinares que se presenta en la fosa nasal suele originarse en el
tabique o los cornetes, y menos frecuentemente el vestibulo
o la pared nasal lateral. Es mas frecuente en mujeres que en
hombres en una proporcion de 2:1, aunque algunos autores
defienden que no existe dicha predileccidn por sexo(5). Es mas
habitual en pacientes blancos (85%) que en negros (7%)(2).
Suele presentarse mas entre la quinta y sexta década, siendo
poco comun en pacientes mas jovenes. Se desconocen los fac-
tores de riesgo y se han sugerido una predisposicién familiar y
la exposicidn a radiacion, aunque no existe suficiente eviden-
Cia que apoye estas teorias(2).

DESCRIPCION DEL CASO:

Presentamos el caso de un paciente varén de 48 afos, que cin-
co afnos antes habia consultado en su hospital de zona por un
cuadro de insuficiencia respiratoria nasal de predominio de-
recho. Como antecedente personal de interés al paciente pa-
decia alergia a multiples pneumoalérgenos e hiperreactividad
bronquial, no era alérgico a medicamentos y no tenia factores
de riesgo cardiovacular. Sélo realizaba tratamiento con anti-
histaminico oral a demanda. Nunca habia fumado y no tenia
factores de riesgo de exposicion ambiental ni laboral.

A la exploraciéon mediante rinoscopia anterior presentaba una
hipertrofia mucosa de predominio en los cornetes inferiores,
desviacién septal hacia fosa nasal izquierda, y la exploracion
con el espejo de Glatzel era compatible con obstruccién de
fosa nasal derecha. Se realiz6 una Tomografia Axial Compute-
rizada (TAC) que resulté compatible con poélipo nasosinusal de
la fosa nasal derecha que se extiende hasta la coana y cavum,
con ocupacion de etmoides posterior, engrosamiento muco-
so del seno maxilar derecho, y desviacién septal hacia la fosa
nasal izquierda (Figura 1). Se pauté tratamiento con corticoide
intranasal y se propone cirugia, que el paciente rechaza por
mejoria parcial de los sintomas.

Cuatro anos después vuelve a consultar por intensificacion
de los sintomas, por lo que se aconseja de nuevo cirugia que
acepta. Al iniciarse la intervencién el paciente presenta san-
grado profuso que obliga a interrumpir la intervencion sin
cursarse estudio anatomopatolégico. Se solicita entonces An-
gioTAC para completar estudio que se informa como: “lesion
heterogénea de fosa nasal derecha que se extiende hasta la
nasofaringe (ya se visualizada en el TAC previo, aunque con un
discreto aumento del tamafo en el estudio actual), presenta
marcado realce tras la administracion de contraste y se apre-
cian algunas zonas hipodensas en su interior. La lesion es de
aspecto radiolégicamente benigno, y podria estar en relacién
con polipo antrocoanal sin poder descartarse otras posibili-
dades como papiloma invertido. Ocupacién parcial de seno
maxilar y etmoidal derechos” (Figura 2).

Es remitido entonces al hospital de referencia, donde en la ex-
ploracion mediante fibroscopia flexible se aprecia lesion poli-
podea y polilobulada en la fosa nasal derecha que se extiende
hasta el cavum. La palpacién cervical y el resto de exploracién
orofaringeay laringea eran normales y sin hallazgos de interés.
Se solicita Resonancia Magnetica Nuclear (RMN) donde se ob-
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jetiva: “ocupacién de fosa nasal inferior derecha que engloba
al cornete inferior, discretamente expansiva, con seial hete-
rogénea y moderado realce tras administraciéon de contraste,
aunque también muestra hiperintensidad en T1 con compo-
nente altamente proteinaceo. Se extiende a coana. No parece
existir destruccién 6sea. Muestra restriccion parcial con técnica
de difusién. La lesidon podria ser compatible con una sinusitis
fungica alérgica, aunque no se puede descartar un angiofibro-
ma o incluso un melanoma” (Figura 3).

Se decide entonces realizar cirugia endoscdpica nasosinusal
con exéresis de la lesién, incluyéndose turbinectomia poste-
rior del cornete inferior derecho (puesto que la lesién parecia
originarse en él) y extirpacion de la mucosa del tercio posterior
del tabique nasal (parecia estar infiltrada). No se consigue su
eliminacién en un solo bloque sino fragmentada. El estudio
anatomopatoldgico se informa como: “Carcinoma de células
acinares en varios fragmentos”. Y afladen el siguiente comen-
tario: “Las caracteristicas de mal prondstico en este tumor son
la presencia de atipias, desmoplasia, actividad mitéticay com-
ponente anaplasico; datos estos que la tumoracién presente
no muestra. La extirpacion incompleta también ensombrece el
pronéstico, pero en nuestro caso no puede establecerse dado
que el material ha sido remitido fragmentado”

En este caso se estadifica el tumor como como un T2NOMO.
Se presenta en el Comité de Tumores de Cabeza y Cuello del
hospital y dado el resultado del estudio anatomopatoldgico se
decide la realizacién de una segunda intervencién quirdrgica
endoscépica para ampliacion de margenes. En este segundo
tiempo se reseca el resto del cornete inferior, el tercio poste-
rior del septum, el etmoides posterior y se realiza antrostomia
maxilar; se envia el material correctamente identificado para
estudio anatomopatologico que se informa como: “mucosa de
tipo respiratorio y laminas de tejido 6seo libres de infiltracién
tumoral”.

El paciente esta en revisiones sistematicas desde la ultima ci-
rugia, sin signos de recidiva hasta la actualidad. Se realizé una
RMN de control unos 6-7 meses después de la cirugia donde se
apreciaba: “cambios postquirirgicos en fosa nasal derecha sin
imagen de masa, realces patologicos, ni restriccion en la difu-
sion” (Figura 4).

DISCUSION Y COMENTARIOS:

Las neoplasias malignas mas frecuentes de localizacién naso-
sinusal son, por orden: el carcinoma epidermoide, los linfomas
y los adenocarcinomas nasosinusales (estos ultimos suponen
un 10-20 % de todas las neoplasias malignas nasosinusales).
Los adenocarcinomas nasosinusales se dividen en dos grupos
principales: los que se asemejan a los producidos en las glan-
dulas salivares (es el grupo mas comun y supone de un 4-8%
de todas las neoplasias nasosinusales) y los no salivares. Los
salivares se originan de las gldndulas seromucosas que se en-
cuentran en la mucosa de la fosa nasal y su histologia es similar
a sus homoélogos originados en las glandulas salivares. Pueden
encontrarse carcinomas del tipo: carcinoma de células acina-
res, adenoideo quistico, mucoepidermoide, polimorfo de bajo
grado y epitelial-mioepitelial(6). Los adenocarcinomas no sali-
vares de las fosas nasales son menos frecuentes, y pueden di-
vidirse en adenocarcinoma de tipo intestinal o no intestinal(6).
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Segun la OMS (Organizacién Mundial de la Salud) el carcino-
ma de células acinares salivar es “una neoplasia maligna de
las gldndulas salivares donde al menos algunas de las células
muestran diferenciacién a células acinares serosas caracteriza-
das por granulos secretores de cimdgeno citoplasmatico”(2).
Para algunos autores, las células ricas en granulos de cimége-
no se consideran patognomonicas del carcinoma de células
acinares(3).

Macroscédpicamente el carcinoma de células acinares salivar
suele ser una masa redondeada o lobulada, circunscrita y ha-
bitualmente encapsulada. No suele ser infiltrativo hacia los te-
jidos adyacentes. Tienen una consistencia gomosa y sélida de
coloracion blanco-grisacea, a veces con formaciones quisticas

(2).

Histolégicamente el CCA puede dividirse en tumores de bajo
grado y de alto grado. Los tumores de alto grado son mas agre-
sivos y muestran mayor invasion local, invasién perineural/lin-
fovascular y un nimero mayor de células indiferenciadas. Los
CCA son neoplasias bien definidas histopatoldgicamente que
consisten en células similares a los elementos serosos norma-
les de las gléndulas salivales. Estdn compuestos por 5 tipos
de células variables, pero que principalmente son: acinares,
ductales intercaladas, vacuoladas, claras y glandulares ines-
pecificas. Y existen 4 tipos de patrén arquitectdnico: solidos,
microquisticos, papilar-quistico y foliculares (5); que pueden
presentarse solos o en combinacion.

Los factores de mal prondstico que se asocian a una peor su-
pervivencia en los carcinomas de células acinares salivares
son el tamano del tumor, el grado histolégico, la afectacién de
ganglios linfaticos y la invasion perineural. La recurrencia local
puede llegar a ser del 33%, la extensién a ganglios linfaticos
regionales se da entre un 10-16% de los casos y las metastasis
adistancia en un 12%; con una tasa de supervivencia del 83,76
y65% alos 5,10y 15 afos respectivamente(4). Estudios mas re-
cientes indican que la supervivencia media podria ser de 28,5
anos; y la supervivencia general podria ser mejor que la rese-
nada en estudios anteriores (supervivencia a los 5,10 y 20 afios
del 97,94 y 90% respectivamente)(2). Algunos estudios sugie-
ren que los CCAs que surgen en las glandulas salivares meno-
res y accesorias son mucho menos agresivos que los que se
producen en las glandulas salivares mayores(5). La invasion de
la base de craneo anterior es un factor de mal pronéstico (sélo
uno de cada dos pacientes sobrevive a los 2 afios siguientes)
incluso para tumores de bajo grado. Afortunadamente es in-
frecuente, y se asocia tipicamente con el carcinoma de células
acinares nasosinusal, aunque el origen nasosinusal del tumor
no parece tener un peor prondstico(2).

Para poder decidir el tratamiento mas adecuado en cada caso,
debe realizarse un estudio de extensién del tumor clasifican-
dolo segun el TNM de la AJCC (American Joint Committee on
Cancer). Estd indicada larealizacion de pruebas deimagen, y en
el caso de los tumores de glandulas salivares tanto la Tomogra-
fia Axial Computerizada (TAC) como la Resonancia Magnética
Nuclear (RMN) son beneficiosas, y en ocasiones complemen-
tarias para valorar la estadificacion. Por ahora, no existe una
funcion definida para el PET (Tomografia por Emisién de posi-
trones) en la evaluacién inicial de las neoformaciones malignas
de las glandulas salivares, aunque se debe de tener en cuenta
en tumores de estadio avanzado para descartar enfermedad a
distancia o tras la cirugia en los tumores de alto grado(1)(2). La
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RMN es mas precisa para valorar las lesiones en tejidos blandos
que laTACYy estaria indicada para el estudio de los carcinomas
de células acinares, especialmente en pacientes con patologia
recurrente o residual. Ambas técnicas son Utiles para evaluar si
el tumor se ha diseminado a través de la capsula de la glandula
o si hay invasion carotidea, pero la RMN es superior para valo-
rar la diseminacion perineural. La TAC muestra el carcinoma de
células acinares como una lesion regular y definida, de forma
variable y con una captacion de contraste heterogénea limita-
da(2); se considera mejor que la RMN para valorar la afectacién
de la base de créneo, sin embargo, la RMN es superior para
detectar la invasion de la médula ésea. La exploracién clinica
se considera primordial y suficiente para valorar la extension
cervical, aunque cualquier prueba de imagen (TAC, RMN, PET e
incluso ecografia) puede ser utilizada para este fin(1). No exis-
te mucha evidencia de que la PAAF (Puncién-Aspiracién por
Aguja Fina) sea util para el diagndstico de los tumores de cé-
lulas acinares; su sensibilidad y especificidad es baja y variable
segun la experiencia del profesional que toma la muestra y del
patélogo que interpreta el aspirado(2). La biopsia ordinaria del
tumor si parece tener mayor rentabilidad diagndstica aunque
no ha sido muy usada, probablemente por el aspecto benigno
de estos tumores que tienden a intervenirse quirirgicamente
mas para el control sintomatico que por la sospecha de malig-
nidad; obteniéndose el diagndstico en el estudio anatomopa-
toldgico tras la cirugia.

El tratamiento de eleccidn de estos tumores es la cirugia. La
reseccién quirdrgica debe ser completa y con margenes libres
para prevenir la recidiva local. Suelen ser lesiones vasculariza-
das, por lo que pueden presentan un sangrado abundante du-
rante la intervencién.

La diseccion cervical no se recomienda de forma rutinaria
dado que los CCAs de glandulas salivares tienen una inciden-
cia baja de extension a ganglios linfaticos regionales (10-16%).
Si debe realizarse en aquellos en los que existe afectacion gan-
glionar en el momento del diagnéstico, y parece aconsejable
una diseccién selectiva en aquellos con gran volumen tumoral,
neoplasias de alto grado o que presenten signos de mal pro-
ndstico(2).

Se considera que el CCA es un tumor poco radiosensible, por
eso el tratamiento con radioterapia no estd recomendado de
forma rutinaria. Los criterios para el tratamiento con radiote-
rapia adicional no difiere de los de otros carcinomas de glan-
dulas salivares, y se reserva para los tumores de alto grado y
localmente agresivos, estadios avanzados (T3- T4), ganglios
linfaticos cervicales patolégicamente positivos, lesiones recu-
rrentes, con infiltracidn perineural/linfovascular extensa o con
margenes de excision quirdrgica positivos y que no puedan ser
ampliados(2),(3),(4),(5). Existe un estudio donde se demostré
que no existia un efecto positivo del uso de la radioterapia en
carcinoma de células acinares con estadios | y ll, de bajo grado
y correctamente resecados; por lo que en este caso estaria in-
dicada como tratamiento curativo la reseccién completa de la
lesién exclusivamente.

Se conoce poco sobre el uso de la quimioterapia en este tipo
de tumores, y no se considera muy eficaz; aunque algunos de
los inhibidores de la angiogénesis mas novedosos y los inhibi-
dores de diana de la rapamicina en mamiferos (mTOR) podrian
ser utiles(2),(5).



Dado que las recidivas y metastasis de estos tumores suelen
ser tardias, precisan tener un seguimiento a largo plazo, inclu-
so algunos autores han sugerido que sean seguidos durante
20 anos.

CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES:

El carcinoma de células acinares de origen nasosinusal es un
tumor maligno, de bajo grado y poco frecuente.

Suele tener un buen prondstico y su tratamiento de eleccién
es la extirpacién quirdrgica con margenes de seguridad.

Los CCAs son poco radiosensibles, por lo que el tratamiento
con radioterapia queda reservado para casos especificos.

Son tumores cuyas recidivas o metastasis pueden ser muy tar-
dias, por lo que requieren de un seguimiento a largo plazo.
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IMAGENES:

Figura 1. Corte axial y coronal del TAC inicial.
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Figura 2: AngioTAGC; corte axial y coronal.

Figura 4: RMN de control postquirurgico, cortes: axial y coronal.




