| Bras Patol Med Lab ¢ v. 40 ¢ n. 6 ¢ p. 421-4 » dezembro 2004

Carcinoma adenoide cistico: revisao da literatura

e relato de caso clinico

Adenoid cystic carcinoma: review of the literature and case report
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resumo

Neoplasia submandibular

Carcinoma adendide cistico

O carcinoma adendide cistico (CAC) € neoplasia maligna de glandula salivar que acomete principalmente
as glandulas parétidas, as submandibulares e as salivares acessorias, sendo raro nas glandulas sublinguais.

Com crescimento lento e natureza infiltrativa, clinicamente apresenta-se como nédulo de consisténcia
endurecida. O presente trabalho teve como objetivo revisar a literatura atual sobre o tema em relacdo aos
aspectos clinicos e histopatolégicos, bem como relatar um caso de CAC na regido submandibular.

abstract

The adenoid cystic carcinoma (ACC) is a malignant neoplasm of salivary gland that arises preferencially in | Submandibular neoplasm

parotid glands, submandibular and minor salivary glands, but is uncommon in sublingual glands. The ACC is

Carcinoma adenoid cystic

a slow growth and infiltrative tumour that clinically is characterized by a firm mass. The present study aims to
rewiew the atually literature of the ACC in relation of clinical and histopathological features and describes a case

of ACC in submandibular gland.

Introducéo

As neoplasias malignas de glandulas salivares sao
relativamente incomuns, contabilizando menos de
7% dos canceres de cabeca e pescoco. Destes, apenas
10% foram diagnosticados como carcinoma adendide
cistico (CAC)@. O CAC ocupa o quinto lugar das lesdes
epiteliais malignas das glandulas salivares, sendo o car-
cinoma mucoepidermoéide, o adenocarcinoma salivar ou
nao-especifico, o adenocarcinoma de células acinares
e 0 adenocarcinoma polimorfo de baixo grau conside-
rados os quatro mais comuns, em ordem decrescente
respectivamente®.

O CAC origina-se das células ductais e mioepi-
teliais provenientes dos ductos intercalares 4 9. A
maioria das lesdes se localiza em glandulas parétidas,
submandibulares e salivares acessorias, sendo rara nas
sublinguais® 19,

Diversos artigos mostraram uma igual distribuicdo
em relacdo ao sexo. No entanto, outros relatam ligeira
predilecéo pelo sexo feminino@ * & 9. Essa neoplasia
acomete mais freqlientemente adultos na quinta, na
sexta e na sétima década de vida, sendo incomum em
jovens®®.
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Tipicamente, o CAC é neoplasia de crescimento lento,
apresentando-se clinicamente como aumento de volume ou
nédulo de consisténcia endurecida, recoberto por mucosa
integra. A ulceracdo é rara nas lesdes de glandulas salivares
maiores e nas neoplasias de palato, sendo possivel obser-
var superficie ulcerada e, radiograficamente, a destruicao
6ssea”:®.

A natureza infiltrativa do CAC é responsavel pela caracte-
ristica tumoral de disseminacéo local recorrente, a qual pode
ocorrer anos ap6s o tratamento cirrgico e a radioterapia
inicial?. Metastase a distancia é comum, particularmente
tardia, sendo o pulméo o sitio mais comumente afetado,
seguido de ossos, figado e cérebro® 7 812,

Histopatologicamente, o CAC pode expressar-se de for-
ma varidvel, sendo reconhecidos trés padrdes principais®.
O padréo cribriforme, o mais classico, caracteriza-se por
ilhas de células epiteliais basal6ides, pequenas ou cuboidais,
exibindo nucleo extremamente basofilico, com pouco cito-
plasma e mdiltiplos espacos cisticos lembrando queijo suigo™
568 Nesses espacos cisticos € possivel observar material
mucdide basofilico ou produto eosinofilico hialinizado,
bem como a combinacdo de ambos. No padrdo tubular,
as células epiteliais estdo arranjadas em mudltiplos ductos,
pequenos ou tdbulos, envolvidos no estroma hialino e na
variante sélida, ilhas ou lengdis que demonstram pouca
tendéncia a formar ductos ou espacos cisticos! % ¢ ®. Di-
ferentemente do padréo cribriforme e tubular, no padrao
sélido podemos observar pleomorfismo celular e atividade
mitética, bem como focos de necrose nos centros das ilhas
das células neoplasicas® & ®. A invasdo perineural constitui
achado comum do CAC, mas ndo pode ser considerado fa-
tor patognomonico, pois também pode ser visto em outras
neoplasias de glandulas salivares, como o adenocarcinoma
polimorfo de baixo grau® .

As caracteristicas histopatoldgicas dessa neoplasia tém
sido correlacionadas a sua evolucdo, sendo a forma tubu-
lar a de melhor prognéstico, quando comparada a forma
cribriforme, enquanto o tipo sélido apresenta pior prognés-
tico®. Outros fatores com consideravel valor prognéstico
s&0 o sitio priméario da lesdo, as margens cirlirgicas e a area
anatémica invadida® .

Relato do caso clinico

Paciente do sexo masculino, 60 anos, feodérmico,
natural do Espirito Santo, compareceu ao servico de
Estomatologia do Curso de Odontologia da Universi-
dade Gama Filho (UGF), relatando aumento de volume

na regido submandibular esquerda, com um ano de
evolugdo.

Ao exame fisico extrabucal observaram-se massa fir-
me, dolorosa a palpacao, e assimetria facial (Figura 1).
A inspegao intrabucal, foi evidenciado discreto aumento
de volume, recoberto por mucosa integra e de coloracdo
normal. O paciente apresentava trismo e relatou anorexia
pela dificuldade de alimentacdo. Exames imagenoldgicos
foram solicitados e a presenca de massa tumoral foi con-
firmada através do auxilio da radiografia panoramica e da
tomografia computadorizada (Figura 2).

Realizou-se bidpsia incisional e o material foi encami-
nhado ao Servico de Histologia e Patologia Oral da UGF,
onde a lamina foi preparada e corada em hematoxilina e
eosina (HE).

Figura 1 - Exame fisico extrabucal: massa firme e dolorosa a palpagdo do lado
esquerdo da face, causando assimetria facial

Figura 2 - Tomografia computadorizada: observagdo da massa tumoral em
glandula submandibular esquerda
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Microscopicamente, observou-se um fragmento de
neoplasia maligna, originrio do epitélio da glandula salivar,
apresentando-se sob a forma de ilhas ou ninhos de células
tumorais cuboidais pequenas, com nicleo basofilico e pouco
citoplasma. Numerosos espacos cisticos preenchidos com
material hialino ou mucéide também foram identificados
(Figuras 3 e 4). Diante do quadro observado, concluimos
tratar-se de neoplasia maligna de glandula salivar, sendo o
diagnéstico definitivo de CAC.

O paciente foi encaminhado ao Instituto Nacional do
Cancer (INCA), onde foi submetido a hemimandibulectomia
e tratamento radioterapico adjunto. Atualmente encontra-
se em acompanhamento clinico periédico.

O CAC representa 14,5% dos tumores de glandulas
salivares e 41% dos tumores malignos das glandulas maiores
e menores®.

Figura 3 - Aspectos microscdpicos: ilhas de células tumorais cubdides pequenas,
com niicleo basofilico e pouco citoplasma, caracterizando uma neoplasia maligna
origindria do epitélio da gldndula salivar (HE, 10X)
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Figura 4 - Aspectos microscdpicos: ilhas de células tumorais, com espagos cisticos
preenchidos com material hialino e mucdide (HE, 40X)

Ostman et al.®, num estudo epidemioldgico na Suécia,
concluiram que a localizacdo mais comum foi na glandula pa-
rétida, com uma freqliéncia de 57,5%, seguida das glandulas
acessorias, e que as glandulas salivares acessérias séo o sitio
mais afetado nos adultos® 2. No caso relatado, a neoplasia
maligna se localizava em glandula submandibular esquerda.

O CAC é mais prevalente em adultos, na quinta e na
sétima década de vida, sendo incomum em jovens. Apenas
0,6% dos casos ocorre antes dos 20 anos. Jones et al.©
descreveram um caso de CAC de palato em um menino de
9 anos; Ustundang et al.?? relataram um caso na lingua de
menina de 12 anos; e um caso em glandula sublingual foi
diagnosticado por McFall et al.”?, em jovem de 16 anos.

Dados relativos ao aspecto clinico da leséo vém corro-
borar aqueles citados pela maioria dos autores que afirma
que o CAC apresenta-se como massa tumoral recoberta
por mucosa integra® 7 8. A ulceracdo e a destruicdo do
0sso subjacente podem estar presentes quando a neoplasia
origina-se das glandulas menores do palato duro®.

Segundo Altman et al.™, 17% dos pacientes apresentam
paralisia do nervo facial e a dor é uma caracteristica de
apenas 6,5% dos casos, mais freqlientemente associada as
neoplasias avancadas ou recorrentes(-®.

O estagio clinico, a localizacéo e o tipo histoldgico sdo
fatores de importante valor progndstico® . CAC de seio
maxilar e de glandula submandibular tém o pior prognésti-
co por invadir freqlientemente estruturas adjacentes, além
da alta prevaléncia do subtipo sélido na histopatologia®?.
Carcinomas diferenciados, com caracteristicas tubulares ou
cribriformes, como o caso relatado, tém melhor prognéstico
que as neoplasias sélidas indiferenciadas®.

O tratamento de escolha para o CAC é a excisao cirdrgica
completa da lesdo, com boa margem de seguranca, ja que a
neoplasia é caracterizada por apresentar natureza infiltrativa,
responsavel pela freqliente recorréncia e pela metéstase tar-
dia. No presente caso, realizou-se exciséo cirdrgica em bloco
(hemimandibulectomia). Todos os autores concordam que
a disseccdo linfatica do pescoco deve ser reservada aqueles
casos em que se encontra evidéncia clinica de metastase
cervical?, o que ndo foi observado em nosso paciente.

Como o CAC é uma neoplasia radiossensivel, tratamento
radioterdpico adjunto foi preconizado. A irradiacdo pode
ser Gtil no controle da doenga microscépica ap6s cirurgia
inicial ou no tratamento de recorréncia local® 2.

Shabada et al."% obtiveram bons resultados clinicos
com o uso do tamoxifeno, um antagonista do receptor de
estrogénio, num caso inoperével de CAC recorrente. No
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entanto, ndo hé outro relato na literatura de tal terapéutica
para tratamento do CAC.

Consideracoes finais

A agressividade biol6gica do CAC é usualmente
subestimada em funcdo do crescimento lento, do iso-
morfismo e da auséncia, praticamente, de atipia celular
no tocante ao aspecto histopatoldgico e aos resultados
terapéuticos favoraveis a curto prazo. No entanto, trata-

se de neoplasia de pobre prognéstico, e muitos estudos
enfatizaram a necessidade de acompanhamento clinico
de, no minimo, cinco anos antes de o paciente ser con-
siderado curado.
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