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Resumo

O carcinoma adendide quistico é uma neoplasia epi-
telial maligna de origem glandular, ocorrendo nas
glandulas mamdrias, salivares e raramente no pulmao,
onde ¢ responsdvel por 0,2% dos tumores. Embora
raro, é o tumor de “tipo glandula salivar” mais co-
mum ao nivel do tracto respiratério.

Estes tumores apresentam um crescimento lento e
curso clinico prolongado, caracterizando-se pela na-
tureza infiltrativa, com tendéncia para a recorréncia
local tardia.

Os autores apresentam o caso de uma mulher com
carcinoma adenéide quistico do pulmio diagnostica-
do na sequéncia de investigagdo de nédulo do pul-
mio submetida a ressecgdo cirtrgica com intuito
curativo, cujo follow-up documentou recidiva local
tardia 9 anos apés a ressecgao.
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Abstract

The adenoid cystic carcinoma is a malignant epithe-
lial glandular type neoplasia, occurring frequently in
the salivary and mammary glands, and rarely in the
lung, and is responsible for 0.2% of lung tumours.
These tumours present a slow growth and prolonged
clinical course, and are characterised by their infiltra-
tive nature and tendency towards late local recur-
rence.

The authors present a case of a woman with adenoid
cystic lung carcinoma diagnosed after investigation of
a lung nodule, submitted to surgical resection with
curative intention, whose follow-up identified late re-
currence, 9 years after surgery.

The present case emphasises the need for a prolonged
surveillance, due to the potential late recurrence of
this kind of tumour. The article reviews clinical and
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O presente caso vem realcar a necessidade de vigilancia
prolongada, dado o potencial de recidiva local tardia
deste tipo de tumor. O artigo revé aspectos clinicos e
patoldgicos do carcinoma adendéide quistico do pulmao
e discute opgodes terapéuticas, nomeadamente de pre-
vencio da recidiva, a luz dos conhecimentos actuais.
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pathological features of lung adenoid cystic carcino-
ma, as well as therapeutic options, namely for preven-
tion of recurrence.
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Introducéo

O carcinoma adendide quistico (CAQ) ¢
um tipo raro de tumor do pulmio com
origem nas glandulas seromucosas da mu-
cosa traqueobronquica, sendo responsavel
por cerca de 0,2% dos casos de tumor do
pulmio. Apresenta um crescimento lento
ecurso clinico prolongado, caracterizando-
-se pela infiltrac¢do submucosa extensa,
com tendéncia para a recorréncia local
tardia.

Os autores apresentam o caso de uma mu-
lher com CAQ do pulmao diagnosticado na
sequéncia de investiga¢io de nédulo do pul-
mao, submetida a ressecgao cirtirgica com
intuito curativo, cuja evolugéo se caracteri-
zou por recidiva local tardia, nove anos mais
tarde.

Caso clinico

Mulher de 59 anos, caucasiana, doméstica,
nio fumadora, que inicia em Agosto de
1997 quadro clinico com um més de evolu-
¢do, caracterizado por toracalgia direita de
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caracteristicas inespeciﬁcas, sem outra sin-
tomatologia associada.

Antecedentes pessoais de carcinoma ductal
invasivo da mama diagnosticado trés anos
antes; foi submetida a mastectomia radical
esquerda e a data efectuou terapéutica com
tamoxifeno; diabetes mellitus tipo 2 e hiper-
colesterolemia. Sem exposi¢do conhecida a
pneumopoluentes.

Em Outubro 1997 realizou radiografia do
térax, que evidenciou opacidade nodular na
regido peri-hilar direita com 3 cm de didme-
tro, tendo sido referenciada 4 consulta de
pneumologia para investigagao.

Observagao

Doente com bom estado geral. Mucosas co-
radas e hidratadas. Sem lesoes cutineas ou
adenomegalias. Cicatriz de mastectomia es-
querda sem lesées. Mama direita sem nédu-
los. Auscultagao cardiaca e pulmonar nor-
mais. Abdémen sem organomegalias ou
massas palpdveis. Sem alteragdes dos mem-
bros. Exame neurolégico sumdrio normal.
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Exames complementares de diagnéstico
Laboratoriais: Hb: 13,4g/dl, VGM: 89,71l;
GB: 5,40x10°/L, (N: 29%, L: 59%,
M: 11,7%, E: 0,3%, B: 0%); plaquetas:
141,0x10°/L; VSG: 20mm; PT: 14,3 seg.;
APTT: 27seg.; creatinina.: 0,7 mg/dL, glico-
se: 123 mg/dL, bilirrubina total: 0,6 mg/dL;
TGO: 27 UI/L; TGP: 43UI/L; E alcalina:
67 UI/L; LDH: 42 mg/dL. Marcadores tu-
morais: dentro dos valores normais (CEA:
1,2 ng/mL; CA 19,9: 6,20 Ul/mL; CA 15,3:
12,20 Ul/mL; CA 125: 14,20 Ul/mL).
Tomografia computorizada (TC) do térax
(Out. 97) — Status pés-mastectomia esquer-
da: imagem nodular com 30 mm ao nivel do
hilo direito, de contorno regular, densidade
heterogénea, condicionando ligeira ectasia de
alguns ramos bronquicos distais. Sem colap-

so pulmonar significativo. Sem adenomega-
lias ou compromisso pleural.

Mamografia e ecografia mamdria: Sem
alteragoes.

Broncofibroscopia: Protusio da parede in-
terna do brénquio intermedidrio, 4 entrada

Fig. 1 — Broncofibroscopia
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Fig. 2 - HEX40 - neoplasia constituida por pseudoquitos e
estruturas glandulares de padréo cribiforme; sem mitoses
evidentes

do lobo médio (LM), coberta por mucosa
regular que se biopsou. No lobo inferior di-
reito (LID) visualizou-se massa ocupando
um bronquio segmentar, recoberta de mu-
cosa lisa e hipervascularizada. Esporio de
divisio do LM e LID alargado. Arvore brén-
quica esquerda de aspecto normal.

Pesquisa de células neopldsicas nas secrecoes
brénquicas negativa.

Resultado anatomopatolégico da bidpsia
bronquica: Carcinoma adendide quistico
(primitivo do pulmio?, metastdtico?). Sem
evidéncia de metdstases de carcinoma da
mama.

Os restantes exames complementares reali-
zados para estadiamento niao mostraram al-
teracoes.

Apresentava provas funcionais respiratorias
compativeis com intervencio cirurgica.

Tratamento efectuado

Submetida a toracotomia para ressecgao ci-
rargica do nédulo, tendo sido efectuada bi-
lobectomia pulmonar média e inferior direi-

ta (Fev. 98).

Vol XV N.°1 Janeiro/Fevereiro 2009

PNEUMDLDGIA



104

REVISTA

Estadiamento pés-cirargico: T2N1MO (in-
vasao de ginglios hilares).

Evolugao

Manteve vigilancia clinica regular na con-
sulta de oncologia, realizando periodica-
mente TC tordcica de controlo.

No inicio de 2007, cerca de 9 anos ap6s a
intervengao cirurgica, referiu aparecimento
de tosse seca com dois meses de evolucio e
cansago fdcil. Sem outra sintomatologia
acompanhante.

Realizou TC torécica (Jan. 07), sendo de-
tectada massa com densidade de partes mo-
les na por¢ao mais baixa da loca de Barety e
hilo direito, condicionando estreitamento
do bronquio lobar superior direito, com au-
mento valorizivel de dimensoes.
Broncofibroscopia: Protusao da mucosa da
vertente interna do bréonquio principal di-
reito (BPD), com mucosa de aspecto nor-
mal, embora muito vascularizada. Efectua-

das bi6psias a este nivel.
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Fig. 3 - TC toracica (Jan. 07) evidenciando massa junto ao
hilo direito, com estreitamento do bronquio lobar superior
direito.
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Fig. 4 — TC toracica com reconstru¢do 3D (Abr. 07) de-
monstra recidiva do tumor junto ao bronquio principal direi-
to, sem envolvimento da carina

Pesquisa de células neopldsicas nas secregoes
brénquicas negativa.

Resultado anatomopatolégico das bidp-
sias bronquicas: Aspectos morfolédgicos e
marcagio imuno—histoqul’mica (MNF+, Ac-
tina+, S100+, CD 117+) compativeis com
carcinoma adendéide quistico.

Realizou TC toricica com reconstru¢io tri-
dimensional (Abr. 07) para melhor defini-
¢ao anatémica da relacio com o mediastino,
tendo-se observando recidiva junto ao BPD.
Sem envolvimento da carina ou traqueia.
Discreto aumento ganglionar linfitico ao
nivel da janela aortopulmonar.

Proposta novamente para tratamento cirdr-
gico do tumor (Maio 07), apds reestadia-
mento.

Intraoperatoriamente observou-se tumor
invadindo os grandes vasos, tendo sido ne-
cessdrio clampar a auricula esquerda para
ressec¢io do mesmo.

Pés-operatério com instabilidade hemodi-
namica e disrritmia.

Faleceu no 4.° dia do pés-operatério.
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Fig. 5: A,B (histologia da biépsia bronquica) e C,D (histologia da pega operatoria) — A) HEx40 —neoplasia constituida por
estruturas glandulares, com crescimento submucoso. B) CD117x40 — marcagéo imuno-histoquimica. C) HEX400 - Inva-

séo perineural. D) HEX100 — Metastase ganglionar

Discusséo

O CAQ), denominado anteriormente cilin-
droma, é um tipo raro de tumor do pulmio
com origem nas glindulas seromucosas da
mucosa traqueobrénquica’??. Num estudo
de 2846 casos de carcinomas primitivos do
pulmio, o CAQ foi responsdvel por apenas
0,56% dos casos®. A Organizagio Mundial
de Sadde apresenta uma incidéncia de
0,2%*. Este tipo de tumor ocorre mais fre-
quentemente nas glandulas salivares e ma-
mdrias, sendo os aspectos histolégicos seme-
lhantes, independentemente da localizacio
primitiva.
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O CAQ é no entanto a neoplasia epitelial de
origem glandular mais frequente no pul-
mao'.

Nio tem predominio por qualquer um dos
sexos'?, ocorrendo geralmente na 5.2 década
de vida'?5. A etiopatogenia é desconhecida
e aparentemente nao tem relagio com o ta-
bagismo’.

Tem localizacdo frequentemente central, na
traqueia (sendo responsdvel por 50% dos
casos de tumores da traqueia)’ ou nos bron-
quicos principais'?>¢. Os CAQ com localiza-
¢ao periférica no pulmio correspondem
apenas a 10% dos casos.
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Caracteristicamente apresenta crescimento
lento e curso clinico prolongado?, sendo
considerado um tumor de baixa malignida-
de?. Caracteriza-se pela sua natureza infil-
tratival, com tendéncia para a recorréncia
local tardia’.

Os sintomas decorrem habitualmente da
obstrugio traqueobrénquica?, sendo fre-
quente a apresentagdo como massa endo-
brénquica condicionando dispneia (72%
dos casos)’, tosse (23%)°, atelectasias pés-
-obstrutivas ou pneumonias®, estridor
(21%)° ou hemoptise (18%)3°.

Do ponto de vista histopatoldégico apresenta
caracteristicas Unicas, com infiltracao sub-
mucosa e perineural'® extensa, estendendo-
-se frequentemente cerca de lcm para além
das margens macroscépicas®. Em virtude do
crescimento submucoso, a mucosa encontra-
-se frequentemente intacta, pelo que a cito-
logia e o escovado bronquicos sao muitas
vezes inconclusivos. A bipsia aspirativa por
agulha fina transbronquica constitui uma
alternativa eficaz para obtengao do diagnés-
tico’.

Estao descritos trés subtipos histolégicos:
cribiforme ou cilindromatoso (o mais fre-
quente), tubular e sélido (mais agressivo)'*.
As metastases a distAncia sio raras, mais fre-
quentes no subtipo s6lido®, metastizando
geralmente no figado, osso, cérebro e rara-
mente nos rins"®9.

O tratamento standard é a ressecgao cirlrgi-
ca do tumor, com bons resultados!2¢. A so-
brevida aos 5 e 10 anos apds a resseccio ¢ de
91% e 76%, respectivamente, e de 40% e
0% em doentes nio operados’. Todavia, pe-
las caracteristicas de crescimento infiltrativo
submucoso, em cerca de metade dos casos®®
a ressecgdo ¢ incompleta. Alguns trabalhos,
porém, nido evidenciaram diferenga signifi-
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cativa em termos de sobrevida em doentes
cuja ressec¢do foi completa ou incomple-
ta5,6,9.

A radioterapia tem assumido um papel cres-
cente no controlo da doenca residual e res-
seccdo incompleta, em lugar da cirurgia de
ressec¢do extensa'>?. Dada a tendéncia para
a recorréncia local tardia (até 29 anos)?
muitos autores recomendam radioterapia
adjuvante a cirurgia®? e follow-up indefini-
do®.

Nos casos de doenga extensa inoperdvel, a
radioterapia pode atingir igualmente bons
resultados, com uma sobrevida média espe-
rada de 6,2 anos®.

Até a data ndo parece existir quimioterapia
eficaz para a doenga irressecdvel, mas a com-
binagio de fotorressecgdo por laser com a
radioterapia endobronquica e transtordcica
pode atingir sobrevidas razodveis®!°. Num
caso, a braquiterapia endobrénquica foi
também eficaz na doenca recorrente’.

O caso clinico apresentado exemplifica o
curso clinico habitual deste tipo de tumor,
tendo-se verificado recidiva local 9 anos
apds o tratamento cirurgico.

Atendendo as caracteristicas histopatoldgi-
cas particulares do CAQ), ¢ desejdvel uma
vigilincia prolongada, assim como deverd
ser considerada radioterapia adjuvante 2 ci-
rurgia para a prevengao de recidiva tardia.
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