Brazilian Journal of Otorhinolaryngology 2021;87(4):489-492

Brazilian Journal of

OTORHINOLARYNGOLOGY

www.bjorl.org

RELATO DE CASO

Carcinomatose paquimeningea: um local incomum de
metastizacdo de carcinoma adenoide cistico™

André Pires @0 #*  Claudia Vieira
e Mavilde Arantes © ¢

b Manuel Jacome

¢, Diana Moreira @2

2 Instituto Portugués de Oncologia do Porto Francisco Gentil, Servico de Radioterapia Externa, Porto, Portugal
b Instituto Portugués de Oncologia do Porto Francisco Gentil, Servico de Oncologia Medica, Porto, Portugal

¢ Instituto Portugués de Oncologia do Porto Francisco Gentil, Servico de Anatomia Patoldgica, Porto, Portugal
d Instituto Portugués de Oncologia do Porto Francisco Gentil, Servico de Radiologia, Porto, Portugal

Recebido em 8 de outubro de 2020; aceito em 26 de outubro de 2020

Introducao

0 carcinoma adenoide cistico (CAC) € um tumor raro, com
uma incidéncia anual de 1,4 casos por milhdo de habitan-
tes no norte de Portugal.' Representa o tumor maligno mais
comum das glandulas submandibulares (15%-30%).2 O CAC
afeta mais comumente as glandulas salivares (maiores e
menores), mas pode surgir numa ampla variedade de locais
anatémicos dentro e fora da regido da cabeca e pescoco,
como na arvore traqueobronquica, esofago, mama, pul-
moes, prostata, colo uterino e vulva.® Histologicamente, ha
trés padrdes de crescimento definidos usados para descrever
estes tumores: o cribriforme, o tubular e o sélido.?

O CAC foi descrito como um tumor que cresce e invade
tecidos locais, com alta propensao de infiltracao através de
invasao perineural, sendo a metastizacao de linfonodos regi-
onais € considerada rara.>* Desta forma, margens cirirgicas
livres nao sao geralmente alcancadas, apesar da impressao
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pré-operatoria por cirurgioes experientes de que a resseccao
completa é possivel.?

Este comportamento bioldgico traduz-se no desenvolvi-
mento caracteristico de metastases a distancia (MD) tardias,
apesar do tratamento ideal com cirurgia combinada com
radioterapia (RT), com uma taxa de sobrevida favoravel aos
5 anos mas baixa a longo prazo.>* O papel da quimioterapia
(QTX) ainda é controverso, mas geralmente é recomendada
em contexto de tratamento paliativo.?

O desenvolvimento frequente de metastases a distan-
cia determina os desfechos desfavoraveis. Mesmo quando
o controlo locorregional é alcancado, os doentes frequen-
temente desenvolvem MD varios anos apos o diagnostico
inicial.* Varios estudos tentaram determinar os fatores que
influenciam o seu desenvolvimento, com alguns resultados
inconsistentes. De acordo com Shingaki et al.,* o status
das margens cirlrgicas parece ser o Unico fator associado.
Os mesmos autores relataram que a recorréncia local nao
afeta o risco de metastizacdo a distancia. A invasao peri-
neural foi, também, implicada na predisposicao para MD em
alguns estudos.? As MD ocorrem mais frequentemente nos
pulmdes, seguidas pelos ossos, figado e, raramente, cére-
bro. A sobrevida esta significativamente associada ao local
da metastizacdo e é melhor em doentes com metastizacao
pulmunar em comparagao com metastizacdo dssea ou nou-
tros 6rgaos.”

Neste artigo, relatamos o caso de uma doente com
CAC que desenvolveu carcinomatose paquimeningea. Alguns
casos de MD hematogénica da dura-mater por CAC estao
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Figura 1

Fotomicrografias representativas do tumor submandibular primario: A e B (Hematoxilina e Eosina, 100x e 400x) mostram

um carcinoma adenoide cistico de alto grau, com padrdes cribriforme e solido (esse representa mais de 30% do volume tumoral),
com areas de necrose (*); coloracdo imuno-histoquimica para CK7 (C, 200x), PS100 (D, 200x), AML (E, 200x) e CD117 (F, 200x)
demonstra a populacdo de células bifasicas caracteristica desse tumor, composta por células ductais e mioepiteliais.

publicados, porém, que seja de nosso conhecimento, este é
o primeiro caso de CAC primario da glandula submandibular.

Relato de caso

Relatamos o caso de uma doente de 56 anos que se
apresentou com edema indolor na glandula submandibular
esquerda. Apos bidpsia aspirativa compativel com adenoma
pleomorfico, foi submetida a submandibulectomia esquerda
com esvaziamento ganglionar dos compartimentos adjacen-
tes. O relatorio histologico definitivo foi comativel com CAC
de alto grau, com padrao so6lido presente em mais de 30%
(fig. 1); metastizacao ganglionar estava presente.

A doente foi estadiada como pT2N2a (ENE+) R1 (AJCC
82 edicao) e foi proposta para tratamento complementar
com RT e QTX radiossensibilizante. Recebeu 50 a 60 Gy na
base do cranio e niveis ganglionares IA a IV a esquerda
e 66Gy no leito cirtrgico (em 28 + 3 fracdes, com téc-
nica VMAT-SIB), com cisplatina concomitante, ficando em
vigilancia. Apos 8 meses, foi diagnosticada metastizacao
vertebral e foi submetida a um procedimento cirlrgico para
estabilizacao vertebral de L3 e D8. Na altura, o FDG-PET/TC
objetivava apenas extenso envolvimento 6sseo, pelo que foi
proposta para RT paliativa a D8 e L3 (20Gy em 5 fracoes,
técnica 3DRT) e iniciou QTX com carboplatina e paclitaxel
e bifosfonatos. Ap6s completar os 6 ciclos, o FDG-PET/TC
revelou agravamento da metastizagao dssea e metastizacao
hepatica, e a doente iniciou uma 22 linha de QTX com gen-
citabina. Trés meses depois, o FDG-PET/TC questionou a
existéncia de envolvimento metastatico cerebelar (fig. 2)
e a ressonancia magnética confirmou carcinomatose paqui-
meningea da fossa posterior, regido occipital direita e regido
occipital-temporal esquerda, com envolvimento do o0sso
adjacente e cerebelo (fig. 3).

0 exame neurologico revelou apenas ligeira ataxia e hipo-
estesia na coxa esquerda. A doente foi proposta para RT

Figura 2 FDG-PET/TC mostra hipermetabolismo de FDG no
hemisfério direito e vermis cerebelar sugestivo de envolvimento
secundario.

holocraniana tendo recebido 30 Gy em 10 fracGes, e iniciou
QTX com doxorrubicina lipossomica peguilada. Nos meses
seguintes, manteve tratamento com QTX apresentando-se
neurologicamente estavel, sem evidéncias de agravamento
clinico intracerebral. A doente morreu por metastizacéo sis-
mética multipla 4 meses apds o término da RT.

Discussao

A frequéncia geral de invasdo intracraniana por CAC tem
sido reportada como sendo entre 4% e 22%.° Uma revisao da
literatura revelou uma grande variedade de metastizacao
intracraniana por CAC. Em geral, este envolvimento
pode ocorrer por uma de trés formas: extensao direta,
disseminacao perineural e disseminacdo hematogénica.®
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Figura 3

Imagem sagital (A) e axial (B) de ressonancia magnética (RM) ponderada em T1 real¢ada por contraste mostra espessa-

mento e realce da dura-mater, sugestivos de carcinomatose paquimeningea (seta). Imagem axial (C) de RM ponderada em T2-FLAIR
mostra edema vasogénico no lobo occipital direito e regido occipital-temporal esquerda.

A extensao direta e a disseminacdo perineural ha muito
que sao reconhecidas como formas de descrever os locais
de lesdes metastaticas intracranianas. Isso explica porque
razdo a maioria das metastases intracranianas esta loca-
lizada na base do cranio, e como resultado da extensao
transcraniana a partir das lesdes primarias, por via direta ou
por via perineural ao longo dos nervos cranianos, para estru-
turas vizinhas como nasofaringe, seios paranasais e glandula
lacrimal. Embora metastizacao hematogénica para o figado,
pulmao e ossos seja relativamente comum no curso tardio
da doenca, verdadeira metastizacdo hematogénica para o
compartimento intracraniano é rara.>°

Apresentamos uma doente com presumiveis metasta-
ses hematogénicas extensas para a dura-mater a partir

de um CAC da glandula submandibular. Neste caso, a
via hematogénica deve ser considerada para explicar a
localizacao da metastizacao. A lesao, embora parcialmente
extra-axial, estd numa posicdo anatomica inconsistente
com a disseminacdo perineural retrégrada do primario na
glandula submandibular e, além disso, a ressonancia mag-
nética nao mostrou evidéncia de disseminacao contigua do
tumor para apoiar a extensao direta através da base do
cranio.

Os poucos relatos existentes na literatura consisten-
tes com disseminacao hematogénica intracraniana sao, na
maioria, sob a forma de metastizacao parenquimatosa, de
tumores primarios da mama,’ da parétida,®°® do pulmao,®
da pele," da glandula de Bartholin'>'® e de primario
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desconhecido.' Quanto a metastizacao para a dura-mater,
ha apenas um caso publicado, da glandula parétida. '

Conclusao

A metastizacdo hematogénica intracraniana ¢ uma forma
particularmente incomum de disseminacao do CAC, com
uma estreita variedade de locais primarios e localizagoes
intracranianas relatadas. Nenhum caso de envolvimento da
dura-mater a partir de um tumor primario da glandula sub-
-mandibular existe reportado na literatura, o que torna este
o primeiro relato de envolvimento da dura-mater a partir de
um CAC da glandula submandibular.
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