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A rare variant of salivary gland neoplasia: Epithelial-myoepithelial carcinoma of parot

El carcinoma epitelial-mioepitelial de bajo grado de
malignidad es una rara variante dentro de la patologia
tumoral maligna de las glandulas salivares.

Este tumor ha ganado reconocimiento tras su inclusién en
la clasificacién de los tumores de las glandulas salivares
de la OMS y representa aproximadamente el 1,1% de las
neoplasias malignas.

Su criterio como neoplasia maligna se debe, no a su aspec-
to histolégico, sino a su comportamiento, con capacidad
para recidivar y metastatizar, especialmente a ganglios
linfaticos regionales.

Hacemos una revision bibliografica de ésta infrecuente
extirpe histoldgica a partir de un caso clinico de carcinoma
epitelial-mioepitelial de la glandula parétida.
Presentamos el caso de un paciente de 66 afos con una
tumoraciéon diagnosticada de carcinoma epitelial-mioe-
pitelial. Revisamos las caracteristicas clinicas y el patrén
histolégico de éstos tumores y discutimos el diagnéstico y
tratamiento mas correcto.
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Introducciéon

Los carcinomas epiteliales-mioepiteliales son neoplasias
poco frecuentes, de bajo grado de malignidad, que afectan
fundamentalmente a adultos, con un pico de incidencia en la
sexta década de la vida.

Representan el 1,1 % de las neoplasias epiteliales malignas
de las glandulas salivares y por orden de frecuencia, aparecen
en la glandula parétida, seguida de la glandula submaxilar y
de glandulas salivares menores. Puede aparecer también en
regiones anatémicas del cuerpo humano donde existan estruc-
turas glandulares como rifién, pulmén, miometrio..

De forma habitual el paciente refiere una tumoracion late-
rocervical, bien delimitada, que aumentan de tamafio progre-
sivamente y que le supone ligeras molestias a éste nivel.

Las pruebas de imagen nos ayudan a determinar el tama-
fio, la localizacion y extension exacta de la lesion. El diagnosti-
co definitivo lo obtendremos mediante el estudio histolégico
con una doble extirpe celular y la inmunohistoquimica.

El carcinoma epitelial-mioepitelial presenta un doble
patrén celular compuesto por células ductales epiteliales,
revestidas por células mioepiteliales claras y de talla grande
que suponen la mayor proporciéon celular de la neoplasia,
siendo la relacion epitelial/ mioepitelial de 1/3.

SUMMARY

Among the malignant tumors of the salivary glands is a
rare and unusual variant called Myoepithelial-epithelial
carcinoma of low grade malignancy. This tumor has
recognition after its inclusion in the classification of
tumors of the salivary glands of the WHO and represents
approximately 1.1% of all malignancies.

Its introduction as a malignancy is due not to its histo-
logic appearance, but their behavior, with capacity for
recurrence and metastasis, especially to regional lymph
nodes.

We review the literature of this uncommon histological
removed from a case of Myoepithelial-epithelial carcino-
ma of the parotid gland.

We present a patient of 66 years diagnosed with a tumor
of Myoepithelial-epithelial carcinoma. We reviewed the
clinical and histologic pattern of these tumors and discuss
the diagnosis and treatment more accurate.
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Las referencias bibliograficas son muy escasas, debido a su
poca frecuencia, dejando muchas puertas abiertas para seguir
estudiando la evolucion de éstos tumores. En éste sentido es
remarcable el hecho de que ni la citometria de flujo, ni los
marcadores de proliferacién habituales, han demostrado ser
utiles como predictores de la evoluciéon o comportamiento de
ésta neoplasia.

Caso CLinico

Paciente de 76 afios de edad, que acudié al Servicio de
Urgencias de nuestro hospital por presentar dificultad degluto-
ria y molestias faringeas a la hora de expectorar, acompafado
de una tumoracién laterocervical derecha de varios meses de
evolucion que habia aumentado de tamaio en el Gltimo mes.

La exploracion otorrinolaringoldgica por otoscopia y fibro-
laringoscopia no resultaba llamativa, la orofaringe era normal
y en la palpacién cervical se apreciaba una tumoracién latero-
cervical dura, no dolorosa y no adherida a planos profundos
de unos 3 x 4 cm.

La TC cervical sefialaba una masa con componente solido
y liquido (figura 1). El estudio mediante PAAF informaba de
una lesion quistica sin evidencias de malignidad. Se propuso al
paciente la exéresis de la lesion.
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En el acto quirdrgico se observé una tumoracion de aspec-
to solido-quistico, adyacente a la vena yugular interna, nervio
accesorio, vientre posterior del digastrico y polo inferior de la
parétida. Al llevar a cabo la extirpacion de la lesién, aprecia-
mos que dependia de la glandula salivar.

El informe de Anatomia patoldgica definitivo nos descri-
bia una pieza de 5x4x3 cm de superficie lisa parduzca que
a la seccion mostraba una parte quistica con un contenido
pastoso y sanguinolento y otras sélidas de color blanquecino-
amarillento (figura 1).

Figura 1: Tac cervical e imagen macroscopica de Carcinoma Epitelial-
mioepitelial

La descripcién microscopica informaba de una tumoracion
originada en la glandula salivar de disposicion multinodular
bien encapsulada y con tendencia a la degeneracién multifo-
cal. El tejido neoplasico estaba constituido por una prolifera-
cion de dos tipos celulares. Por un lado se observaban estruc-
turas ductales tapizadas por células epiteliales cubicas que
guedaban rodeadas por células de citoplasma claro, correspon-
dientes con células mioepiteliales (figura 2). Mediante técnicas
de inmunohistoquimica se comprob6 la existencia de estas dos
extirpes celulares. Las células de citoplasma claro que corres-
pondian a elementos mioepiteliales daban positividad para la
Actina y la Proteina S100. Por el contrario las células ductales
resultaban positivas frente a inmunomarcadores como la
Citoqueratina y ocasionalmente para la Gliofibrilar acida. El
inmuno marcador de proliferacién celular Kl 67 era positivo en
aproximadamente el 20% de las células.

Dada la rara variante de neoplasia glandular y el cierto
grado de agresividad que puede presentar en forma de reci-
divas post- cirugia o como diseminacion metastasica, se valord
en un comité de tumores la posibilidad de otros tratamientos.
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Figura 2: Anatomia patoldgica y técnicas de inmunohistoquimica de la pieza.

Puesto que la lesidon no sobrepasaba la capsula, se descartd
la radioterapia como tratamiento adyuvante a la cirugia.

El paciente se encuentra asintomatico en la actualidad y se
le esta controlando en nuestras consultas mediante revisiones
periddicas.

Discusion

El término carcinoma epitelial-mioepitelial fue descrito por
Donath' en 1972 en Alemania y reconocido por la WHO? en
1991. Los tumores de ésta extirpe histologica han sido clasifica-
dos bajo una gran variedad de nombres (tumor monomorfico
de células claras, adenomioepitelioma, adenoma sélido tubu-
lar, carcinoma salival ductal...), siendo éste el mas utilizado y
aceptado.

Representa aproximadamente el 1,1 % de las neoplasias
epiteliales malignas de las glandulas salivares. Cerca del 60%
de los pacientes diagnosticados son mujeres y aparece en adul-
tos con pico de incidencia a los 60 afios.

Las glandulas salivares resultan la localizacién mas frecuen-
te, fundamentalmente en la parétida y seguida por la gladula
submaxilar3456. En menor frecuencia puede presentarse en
los senos maxilares, traquea, laringe, hipofaringe e incluso
mas raramente en aquellos 6rganos del cuerpo humano que
dispongan de tejido glandular’s.

El paciente presenta clinicamente una tumoraciéon bien
delimitada que va creciendo paulatinamente hasta provocar
molestias.

Son tumores de bajo grado de malignidad con una tenden-
cia a la recurrencia local tras la cirugia de aproximadamente el
30 %; que metastatizan a ganglios linfaticos periparotideos y
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cervicales en el 18 % de los casos. La mayoria de las recurren-
cias ocurren dentro de los cinco primeros afios de la reseccién
quirdrgica, pero incluso se han presentado recidivas pasados
20 afios de la exéresis®.

El diagnéstico diferencial lo realizaremos con el adenoma
pleomorfo, el tumor de Whartin, oncocitoma, hemangioma,
lipoma, schwamoma, neurofibroma, carcinoma mucoepider-
moide, carcinoma adenoide quistico, carcinoma escamoso,
adenocarcinoma, carcinoma de células acinicas y carcinoma
indiferenciado'®.

Por la disposicién multinodular deberemos descartar otras
lesiones mucho menos frecuentes como linfomas, lesiones
linfoepiteliales (sélidas o quisticas asociadas con VIH) y sar-
coidosis.

Como pruebas diagndsticas complementarias que nos ayu-
dan a esclarecer el origen o naturaleza del tumor tenemos la
ecografia (por su inocuidad y bajo coste), la TC'y la RNM (por
la precision para determinar tamafio, localizacion, extensiéon y
relacién con otras estructuras) y la biopsia excisional310.

La PAAF debe ser orientativa en cuanto a la naturaleza del
proceso, puesto que al ser una doble poblacién celular se corre
el peligro de valorar una sola extirpe al realizar la puncién.

Esta doble poblacién celular se caracteriza por presentar
estructuras ductales tapizadas por células epiteliales cubicas
gue quedan rodeadas por células de citoplasma claro, corres-
pondientes a células mioepiteliales.

Luna y colaboradores'3' realizaron varios estudios sobre
el patrén bifasico y sobre el predominio de células mioepitelia-
les diagnosticadas mediante inmunohistoquimica. Este patrén
bifasico es advertido con técnicas histologicas habituales y
confirmado mediante técnicas inmunohistoquimicas con anti-
genos celulares frente a células epiteliales (CAM5.2 y EMA) y
mioepiteliales con expresién de antigenos CAM5.2, proteina
$100 y actina especifica del musculo(HHF-35)%1°. Collins y cola-
boradores'> descubrieron que las células claras (mioepiteliales)
daban positividad para éstos inmunomarcadores. En nuestro
caso se confirmé la presencia de células mioepiteliales dando
positividad a la proteina S100 y a la actina.

El carcinoma epitelial mioepiteal se ha clasificado histo-
l6gicamente como un tumor de bajo grado de malignidad,
sin embargo presenta una alta incidencia de recurrencias,
metastasis a distancia y muerte en aproximadamente un 8%.
Su inclusién como neoplasia maligna se debe no a su aspecto
histolégico, si no a su evolucién clinica.

El tratamiento de ésta neoplasia salvo en estadios muy
avanzados, es la resecciéon quirtrgica amplia. La técnica qui-
rdrgica esta claramente condicionada por su localizacion y
su estadio’®. En muchos casos se apuesta por la radioterapia
posterior coadyuvante sobre todo cuando se sospecha que la
reseccion no ha sido completa. Algunos autores afirman que si
el didmetro de la pieza es mayor de 4 cm’, es necesario aplicar
radioterapia. Dada la amplitud de nuestra reseccién y que
la lesion no sobrepasaba la capsula se decidié en el Comité
de Tumores de nuestro Hospital el llevar a cabo un control
periédico de nuestro paciente sin utilizar la radioterapia
postoperatoria.

El carcinoma epitelial mioepitelial es un tumor infrecuente
(hemos encontrado en la bibliografia un nimero reducido de
casos) y de bajo grado, pero que debe ser diagnosticado ade-
cuadamente por su gran tendencia a la recidiva y su capacidad
para metastatizar y asi podremos instaurar una terapia ade-
cuada tanto quirurgica, como con radioterapia asociada.
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