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Introducción
El carcinoma adenoide quístico, conocido como ACC 

(en inglés se denomina Adenoid Cystic Carcinoma) es un 
tumor poco frecuente, localizado habitualmente en la 
cavidad oral , que deriva de las glándulas salivares menores 
que se encuentran en la submucosa . Su etiología es desco-
nocida, y no se relaciona con el consumo de tabaco. Es más 
común en adultos o ancianos, sin diferencias entre sexos1.

Rara vez aparece en la laringe, representando menos 
del 1% de los tumores laríngeos , y afecta con mayor fre-
cuencia a la subglotis (2/3 de los casos), seguido de supra-
glotis y glotis. 

Debido a su lenta progresión, y a su crecimiento sub-
mucoso en profundidad, el ACC se presenta de forma insi-
diosa, con clínica inespecífica, y en ocasiones la exploración 
clínica es anodina siendo la mucosa de aspecto normal; 
todo ello provoca retrasos en el diagnóstico. El síntoma 
más común en pacientes con ACC es la disnea, debido a 
que este tipo de tumores se localiza con mayor frecuencia 
en subglotis; además, cuando aparece la sintomatología, el 
tumor ya se encuentra localmente avanzado y ocluye parte 
de la vía aérea.

El ACC laríngeo, a pesar de presentar un lento creci-
miento, tiene un comportamiento agresivo, caracterizado 
por una rápida invasión perineural, recurrencia local fre-
cuente, y metástasis a distancia, incluso tardías, habitual-
mente en pulmón, las cuales determinan el pronóstico 
de la enfermedad. El tratamiento indicado es la excisión 
quirúrgica, mediante laringectomía total3, para asegurar 
la resección completa de la lesión.

Caso Clínico
Presentamos el caso de un varón de 30 años de edad, 

sin antecedentes médicos de interés, que acude a urgen-
cias de nuestro hospital en mayo de 2017, por presentar 
disfonía de dos meses de evolución que no responde a 
tratamiento antiinflamatorio, sin otra sintomatología.

A la exploración con fibrolaringoscopio flexible se 
visualiza una tumoración que afecta a banda y ventrículo 
derechos y se extiende a cartílago aritenoides derecho (Fig. 
1). Se solicita asimismo una TC cervical (Fig. 2) y un estudio 
PET-TC en los que se visualiza una tumoración supraglótica 
derecha (SUV max. 4,4), y adenopatías hipermetabólicas 
en los niveles cervicales IIA y III ipsilaterales (SUV max.2,6).

Se realiza una biopsia de la lesión bajo laringoscopia 
directa con resultado anatomopatológico de ACC. Se pre-
senta el caso del paciente en el Comité de Tumores de 
Cabeza y Cuello de nuestro hospital y, dado el carácter agre-
sivo del proceso, estadificado inicialmente como T3N2bM0, 
se decide realizar una laringectomía total con vaciamiento 
ganglionar funcional bilateral con intención curativa.

El carcinoma adenoide quístico es una tumoración deri-
vada de las glándulas salivares, que rara vez aparece en 
la laringe. Se trata de un proceso agresivo, pero presenta 
una evolución lenta y silente, por lo que frecuentemente 
se diagnostica en estadios avanzados. La escisión quirúr-
gica es el tratamiento principal, debido a la radiorresis-
tencia de estos tumores. Presentamos un caso inusual de 
carcinoma adenoide quístico de localización supraglótica 
en un paciente joven.
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Adenoid cystic carcinoma is a tumor derived from the 
salivary glands, which rarely appears in the larynx. It is 
an aggressive process, but it presents a slow and silent 
evolution, so it is often diagnosed in advanced stages. 
Surgical excision is the main treatment, due to the radio-
resistance of these tumors. We present an unusual case 
of adenoid cystic carcinoma of supraglottic location in a 
young patient.

Carcinoma adenoide 
quístico localizado en 
supraglotis
Adenoid cystic carcinoma of supraglottic
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Caso Clínico

Figura 1: Imágenes capturadas durante la exploración con fibrolarin-
goscopio flexible en la primera consulta en las que se puede observar 
una tumoración en banda, ventrículo y cartílago aritenoides derechos.



El estudio anatomopatológico de la pieza quirúrgi-
ca confirma el diagnóstico de ACC, con necrosis focal e 
invasión perineural, de patrón cribiforme y tubular; los 
márgenes quirúrgicos se hallan libres de lesión. Asimismo, 
las cadenas ganglionares resultan libres de metástasis a 
pesar de los hallazgos en el PET-TC, por lo que tras la ciru-
gía se estadifica como pT3N0M0. Dados estos resultados, 
se decide realizar un seguimiento sin añadir tratamiento 
quimioterápico ni radioterápico. Transcurridos ocho meses 
tras el tratamiento quirúrgico, el paciente se encuentra 
libre de enfermedad.

Discusión
El ACC en laringe es una patología poco reflejada en 

la bibliografía puesto que se trata de una entidad poco 
prevalente, además, algunos casos poco documentados 
pueden confundirse con otras entidades descritas reciente-
mente, como el carcinoma de células escamosas basaloides, 
o diferentes subtipos de adenocarcinomas, lo cual ocasiona 
mayor limitación en la revisión de la literatura; existe una 
revisión sistemática sobre el ACC publicada en 2015 por 
Emily Marchiano et al3, en la que recogen 120 pacientes 
de un total de 50 artículos indexados en Pubmed, Web of 
Science, MEDLINE y EMBASE. 

Dada la clínica inespecífica y la lenta progresión de este 
tipo de tumores, la mayoría de los pacientes son diagnos-
ticados tarde, en un estadio avanzado de la enfermedad. 
En el caso que presentamos, la localización del tumor en 
banda y ventrículo laríngeo provocó una disfonía relativa-
mente precoz en el paciente, lo que permitió un diagnós-
tico en estadios iniciales del proceso. 

Existen tres subtipos histopatológicos del ACC: el patrón 
más común es el Cribiforme, el de mejor pronóstico es el 
Tubular, y el de peor pronóstico es el Sólido3. Nuestro pacien-
te presentaba una forma mixta de Cribiforme y Tubular.

En la actualidad, la cirugía se considera el tratamiento 
indicado en el ACC, ya que presenta una relativa radiore-
sistencia, y el uso de quimioterapia se recomienda como 
tratamiento paliativo en casos irresecables, recurrentes o con 
enfermedad metastásica. La técnica empleada en la mayoría 
de los casos es la laringectomía total, con el fin de evitar la 
recurrencia local, dada la propensión de ACC a la invasión 
perineural y linfovascular; pese a que hoy en día no existe 
consenso sobre el tratamiento de las cadenas ganglionares 
cervicales en este tipo de tumores, el International Head and 
Neck Scientific Group (IHNSG o Grupo Científico Internacional 
de Cabeza y Cuello) no recomienda el tratamiento del cuello 
de forma electiva, ya que, según su revisión colectiva interna-

cional de los casos reportados en la bibliografía, el ACC tiene 
una capacidad de metástasis ganglionar regional menor del 
20%, y la disección cervical electiva no aumenta la supervi-
vencia. En nuestro caso, el estudio con PET-TC ocasionó una 
sobreestadificación de la enfermedad y por consiguiente la 
disección ganglionar del cuello.

Conclusiones
El caso de ACC de laringe aquí descrito destaca por 

su presentación inusual en un paciente joven, y su atípica 
localización en supraglotis.

Desde nuestro punto de vista es necesario explorar 
cuidadosamente y con frecuencia cualquier lesión larín-
gea a pesar de que su aspecto sea estable en las primeras 
observaciones, y tomar biopsias cuando existan dudas en 
el diagnóstico, incluso en pacientes sanos y sin factores de 
riesgo para cáncer de laringe.

Aunque en la actualidad no existe un consenso para el 
tratamiento del ACC de laringe, el IHNSG recomienda la 
cirugía con intención curativa mediante laringectomía total 
y desaconseja el tratamiento del cuello de forma electiva.
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Figura 2: Imágenes de cortes axiales de estudio TC cervical, donde se 
visualiza un engrosamiento de repliegue aritenoepiglótico derecho, 
con impronta pseudonodular hacia la luz, que se prolonga hacia cuerda 
vocal derecha en su porción medial.


