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RESUMEN

El adenoma pleomorfo de tráquea es un tumor benigno, infrecuente, que genera cuadros obstructivos, pudiendo confundirse con asma, lo que retrasa su diagnóstico. Presentamos una mujer de 40 años con antecedentes de asma y episodios de obstrucción respiratoria, de 8 meses de evolución. La fibrobroncoscopía mostró una lesión polipoide, pediculada, en el primer anillo traqueal, con oclusión de 80% de la luz, que se resecó. El diagnóstico histopatológico fue adenoma pleomorfo con lipometaplasia. El tratamiento de estos tumores consiste en la resección completa de la lesión y seguimiento a largo plazo por la baja probabilidad de recurrencia, malignización y metástasis.
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ABSTRACT

UNEXPECTED CAUSE OF TRACHEAL OBSTRUCTION: PLEOMORPHIC ADENOMA WITH LIPOMETAPLASIA

Pleomorphic adenoma of the trachea is a benign tumor, extremely rare, that generates obstructive symptoms and sometimes is confused with asthma, which delays its diagnosis. We present a 40-year-old woman with history of asthma and airway obstruction, of 8 months duration. Fibrobronchoscopy showed polypoid, pedunculated lesion in first tracheal ring, which occluded 80% of the lumen, that was resected. The histopathological diagnosis was pleomorphic adenoma with lipometaplasia. Treatment of these tumors consists in complete resection of the lesion and long-term follow-up due to low probability of recurrence, malignancy and metastasis
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INTRODUCCIÓN 
Las neoplasias primarias de la tráquea son infrecuentes y representan el 0.2% de los tumores de las vías respiratorias1. En adultos suelen ser malignas, siendo las más frecuentes el carcinoma escamoso y el adenoide quístico. Las lesiones benignas son muy raras y exhiben una histología variada y heterogénea2,3.

El adenoma pleomorfo (AP) es la neoplasia de glándula salival más frecuente, cuya localización más común es la glándula parótida. El compromiso primario de la tráquea es excepcional. Hasta la fecha, menos de 50 casos han sido reportados en la literatura4. 

Se presenta un caso de AP primario de la tráquea con extensa lipometaplasia y una revisión sobre esta variante tumoral.

Creemos que este caso merece publicarse porque reúne, entre otras, 3 características de relevante interés: su aguda e inesperada forma de presentación clínica, el impensado diagnóstico anatomopatológico y las particularidades histológicas encontradas en tumor.

El aprendizaje en profundidad de esta entidad nos permitió comprender que se trata de una lesión benigna pero con potencial riesgo de vida por la obstrucción aguda de la vía aérea, de allí la importancia de un correcto diagnóstico precoz y un tratamiento oportuno.
CASO CLÍNICO


Mujer de 40 años, ex tabaquista (20 paquetes/año), con antecedentes de asma bronquial y obesidad, que consulta por disnea clase funcional II/III, tos no productiva, apnea de sueño, ortopnea y episodios repetidos de obstrucción respiratoria, de 8 meses de evolución.  

Al examen físico, en la auscultación pulmonar se constata buena entrada de aire bilateral con roncus a predominio inspiratorio en hemitórax derecho. Presión aterial 130/80, temperatura axilar 37,2°, saturaciónde oxígeno 92%. Funcional respiratorio: Obstrucción moderada. Broncodilatación significativa.   FEV1  > 80 % teorico. FVC 89%/ 93%. FEV1 69%/80%. IT 82%/92%.

La tomografía axial computada de tórax con y sin contraste endovenoso (la cual no incluía área táqueal) no mostró alteraciones. 

En la radiografía de tórax se pudo detectar incidentalmente una lesión redondeada, de bordes bien definidos a nivel de la tráquea. La misma se pudo observar parcialmente, por la mitad, quedando el resto fuera del área de rayos (FIGURA 1A).

En la broncoscopía rígida, se observa a nivel del primer anillo traqueal una lesión pediculada vegetante que ocluye el 80% de la luz (FIGURA 1B), la cual es resecada endoscópicamente coagulando su pedículo de implantación y logrando inmediato alivio de su disnea. La paciente evolucionó sin complicaciones y fue dada de alta en el primer día postoperatorio.
Se recibe una pieza de tumorectomía de 1.5 cm (FIGURA 1C), con superficie externa lisa y brillante. Al corte, presenta consistencia firme y coloración blanco-amarillenta. 

El estudio histológico evidenció una proliferación circunscripta (FIGURA 2D), bifásica, subepitelial, constituida por células epiteliales y mioepiteliales dispuestas en nidos, cordones, ductos y estructuras cribosas, inmersas en una matriz mixoide y hialina (FIGURA 2E). Se observó además, abundante tejido adiposo interpuesto, que representaba aproximadamente el 60% del tumor (FIGURA 2F). No se identificaron embolias neoplásicas, infiltración perineural ni necrosis. Con la marcación inmunohistoquímica de actina de músculo liso destacamos las células mioepiteliales (FIGURA 2G). El índice de proliferación evaluado con Ki-67 resultó inferior al 1%. El diagnóstico final fue de tumor mixto (adenoma pleomorfo) con lipometaplasia.

DISCUSIÓN

Los tumores primarios de la tráquea son raros y su incidencia anual es de 0.26/100000 habitantes4. En adultos, el 80-90% suelen ser malignos y los más frecuentes son el carcinoma escamoso y el adenoide quístico. Las neoplasias benignas representan aproximadamente el 10 % de los tumores de la tráquea, predominando el papiloma escamoso, condroma, tumor de células granulares, hemangioma y leiomioma1,5,6,7. Se originan a partir del epitelio respiratorio de revestimiento, de las glándulas submucosas y del tejido mesenquimático.

Los síntomas son inespecíficos y aparecen cuando la lesión ha ocluido más del 60% de la luz3. Incluyen tos, expectoración, disnea, sibilancias y estridor, pudiendo confundirse con asma como ocurrió en nuestro caso, lo que suele retrasar su diagnóstico8.

El AP raramente se origina en la tráquea y en aproximadamente el 50% de los casos ocurre en su tercio superior. La edad media de presentación es 48 años (rango: 26-71 años)9, aunque se han descripto casos aislados en niños10,11. Suele presentarse como lesiones polipoides, de superficie lisa, brillante y crecimiento endoluminal, lo que causa obstrucción3. 

Microscópicamente, los AP son tumores bien delimitados, pero carecen de una cápsula completa. Se hallan constituidos por células epiteliales y mioepiteliales con escasa atipia citológica, que se disponen formando ductos, planchas y cordones y en ocasiones presenta focos de diferenciación escamosa. El estroma que las rodea puede ser laxo, hialino, mixoide o condroide.

Si bien el AP clásico puede presentar células adiposas aisladas en su estroma, el término AP con lipometaplasia o AP lipomatoso se utiliza en aquellos tumores que presentan más del 20% de componente adiposo, pudiendo superar el 90% del volumen tumoral12-14. Hasta la fecha, sólo se han reportado 10 casos en la literatura12. Los mismos ocurrieron sobre todo en la glándula parótida, aunque hay también casos de glándulas salivales menores de la cavidad bucal y de la glándula submaxilar.

Las células mioepiteliales neoplásicas tienen la capacidad de exhibir transdiferenciación mesenquimal pluripotencial, lo que explicaría la formación de elementos heterólogos como cartílago, hueso y tejido adiposo en algunos casos13. 

El comportamiento biológico y curso clínico de esta lesión no han sido bien establecidos debido al escaso número de casos reportados. La mayoría son benignos pero pueden recidivar y en raras ocasiones presentar transformación maligna o metástasis15. Por este motivo, se recomienda el seguimiento a largo plazo luego de su resección.

La resección/anastomosis traqueal con márgenes de tejido sano es el tratamiento de elección para evitar las recidivas1,2,6. En aquellas lesiones pequeñas, polipoides y de crecimiento endoluminal con sospecha de baja agresividad tumoral, puede utilizarse la vía endoscópica, con controles posteriores como ocurrió en nuestra paciente. 

En conclusión, el AP traqueal es infrecuente, pero debe tenerse en cuenta entre los diagnósticos diferenciales de tumores primarios en esta localización. La lipometaplasia ha sido descripta y no parece modificar el curso biológico de la neoplasia. El tratamiento de elección es la resección quirúrgica o endoscópica y se recomienda seguimiento del paciente a largo plazo debido a la posibilidad de recurrencia, malignización o metástasis.
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FIGURA 1
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A) Radiografía de tórax donde se aprecia a nivel central, sobre el margen superior de la foto, una formación nodular endotraqueal bien delimitada.

B) Broncoscopía rígida. Se observa a nivel del primer anillo traqueal una lesión pediculada vegetante que ocluye el 80% de la luz.
C) Pieza de tumorectomía de 1.5 cm con superficie externa lisa y brillante.

FIGURA 2
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D) Microscopía. Hematoxilina-Eosina 40x. El estudio histológico evidenció una proliferación celular que circunscripta, constituida por celulas dispuestas en nidos, cordones, ductos y estructuras cribosas.
E) Microscopía. Hematoxilina-Eosina 400x. Se trata de una proliferación celular bifásica, constituida por células epiteliales y mioepiteliales e inmersas en una matriz mixoide y hialina 
F) Microscopía. Hematoxilina-Eosina 100x y 40x. Se observó además, abundante tejido adiposo interpuesto, que representaba aproximadamente el 60% del tumor.
G) Tinción con Actina de Musculo Liso. 400x. Con la inmunomarcación se destacan las células mioepiteliales.
