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Mioepitelioma benigno en paladar blando: entidad clinica

poco habitual
Marianna Guadalupe Mireles Gallegos*, Dra. Angélica Julian Castrejon
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Resumen

El mioepitelioma es un tumor benigno poco comun que afecta a las glandulas
exocrinas, de manera infrecuente se localiza en las glandulas salivales. El sitio habitual
de aparicion es la glandula paroétida y esporadicamente se presenta en el paladar. El
diagnostico de esta patologia es retador debido a que su presentacion clinica no es
exclusiva de ella y podria pensarse inicialmente en otra neoplasia mas comun antes
que un mioepitelioma, ademas el diagndstico histologico suele se complejo. El siguiente
reporte describe un singular caso de un mioepitelioma en paladar blando en un
masculino, el cual se manifest6 como una gran masa indolora de larga evolucion; el
tumor fue diagnosticado histopatoldégicamente y confirmado con inmunohistoquimica.
Finalmente fue tratado mediante reseccion quirurgica; actualmente a dos afios y medio
sin datos de recidiva. El diagnostico y tratamiento oportuno son un desafio y juegan un
papel importante en el prondstico de esta patologia.

Palabras Claves
Mioepitelioma, tumor de glandula salival menor, tumor en paladar blando.

Abstract

Myoepitheliomas are rare benign tumors that affect exocrine glands and are sporadically
located in salivary glands. The most common location of myoepithelioma in the oral
cavity is the parotid gland and it is seldom encountered in the palate. The diagnosis for
this entity is challenging since its clinical presentation may resemble those of more
common neoplasms, rendering a complex histopathologic diagnosis. The aim of the
present case report is to describe an unusual case of a myoepithelioma of the soft
palate in a male patient, which developed as an asymptomatic, slowly growing mass.
The tumor was assessed with a histopathologic examination and the diagnosis was
verified via immunohistochemistry. Finally, the treatment included surgical resection of
the tumor and no signs of recurrence were noted 2.5 years after the surgical procedure.
Early diagnosis and treatment play an important role in the prognosis of this pathologic
entity.

Keywords:
Myoepithelioma, minor salivary gland tumor, soft palate tumor.
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Introduccién

El mioepitelioma es una neoplasia benigna rara que afecta a las glandulas salivales, se
desarrolla a partir de células mioepiteliales, células epiteliales de origen ectodérmico
que poseen propiedades contractiles similares a las del musculo liso, las cuales
participan en la secrecion glandular; se ubican en la membrana basal de las células
acinares y los conductos. ' En un inicio se le consideré a esta entidad un subtipo del
adenoma pleomorfo e incluso se le nombro “adenoma monomorfico”, “adenoma
mioepitelial”’, “tumor de células mioepiteliales”, “adenomioepitelioma”, “adenoma
parotideo de células claras”, entre otros, sin embargo, es hasta 1943 que Sheldon es el
primero en utilizar el término “mioepitelioma” para describir esta patologia.?®
Posteriormente en 1991 la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) lo catalogé como
una entidad independiente, y actualmente en su clasificacion de tumores de cabeza y
cuello (2017) incluye al mioepitelioma en la categoria de tumores benignos de glandulas
salivales."?

El mioepitelioma representa del 1 al 1.5% de todos los tumores benignos y malignos
que afectan las glandulas salivales, a su vez representa el 2.2% de todos los tumores
benignos de glandulas salivales mayores y el 5.7% de neoplasias benignas de
glandulas salivales menores. 22 Se localiza principalmente a la glandula parétida en un
40%, y en segundo lugar en las glandulas salivales menores en un 21%, siendo el
paladar duro y blando el lugar mas frecuente.?* Ademas puede presentarse en mucosa
del carrillo, mucosa labial, nasofaringe, cavidad nasal, glandula mamaria, glandulas
sudoriparas, glandula lagrimal, traquea, laringe, pulmén, esoéfago, retroperitoneo vy
prostata, siendo una excepcion el pancreas.*

El mioepitelioma frecuentemente se presenta en pacientes entre la cuarta y quinta
década de vida, no muestra predileccion por género. ° Clinicamente se presenta como
una masa de crecimiento lento, asintomatica e indurada a la palpacion en regién de
glandulas salivales mayores o menores.?

Métodos

Paciente masculino de 56 afios con antecedente de diabetes mellitus tipo 2 controlada
acude al servicio de cirugia maxilofacial, refiere presentar un aumento de volumen en
paladar blando, de crecimiento lento y progresivo de 15 afos de evolucion, indoloro y
con sensacion de cuerpo extrafio; niega disfagia, disnea, odinofagia, disfonia y pérdida
de peso. En el examen fisico intraoral se observa una tumoracion en paladar blando de
aproximadamente 2 x 2 cm de diametro, de forma regular, bordes bien definidos,
consistencia firme, coloracion similar a la mucosa adyacente, superficie lisa, movil, no
fluctuante al tacto (figura 1). No se palparon adenopatias cervicales, el resto de la
exploracion general sin alteraciones.

Se realizo estudio de imagen que consistié en tomografia computarizada contrastada
de macizo facial y cuello, la cual revel6 una imagen isodensa a tejido blando adyacente
de 27 x 30 x 24 mm de tamano, homogénea, sin realce al medio de contraste, bien
delimitada, localizada en paladar blando y extendiéndose a la orofaringe, la misma que
respeta, la masa no infiltra otras estructuras (figura 2). Los hallazgos tomograficos no
fueron suficientes para orientar ni determinar el diagnostico, por lo que se decide
efectuar biopsia por aspiracién con aguja fina, sin embargo, los resultados no fueron
concluyentes.



Con base a la informacion obtenida al momento se establecié un diagnostico diferencial
inicial de adenoma pleomorfo ya que este es el tumor benigno mas comun que afecta
las glandulas salivales (60%) en comparacion con el mioepitelioma (1%).° El segundo
diagnostico se centrd en lesiones derivadas de tejido conectivo (neural, muscular y
adiposo) por la ubicacion anatomica de la lesion y por las caracteristicas clinicas.
Finalmente, debido a que era una tumoracion de crecimiento lento, asintomatica y sin
adenopatias asociadas, los tumores malignos ni los procesos infecciosos fueron
considerados. En base a lo anterior se decide realizar extirpacién de la lesion a traves
de un abordaje intraoral bajo anestesia general balanceada, sin rotura de la capsula y
posteriormente fue enviada a patologia. (figura 3). La recuperacion postoperatoria del
paciente transcurrid sin incidentes.

Resultados

El diagnostico por estudio histopatologico fue mioepitelioma de glandulas salivales
menores, sin infiltracién en la capsula ni al tejido adiposo adyacente, no mostré necrosis
ni actividad mitética, se corroboré el diagndstico mediante inmunorreaciones con
testigos positivos adecuados. (figura 5, 6 y tabla 1). Se realizé un seguimiento regular,
sin signos de recurrencia a los 30 meses (Figura 4).

Discusion

El mioepitelioma es una patologia tumoral benigna que puede surgir en casi todas las
glandulas exocrinas, la presentacion en glandulas salivales es poco comun, de ser asi
afecta con mayor frecuencia a la glandula parétida, seguida de la submandibular, y en
menor frecuencia a glandulas salivales menores, en donde el paladar blando es
usualmente el mas afectado (93% de la afeccion intraoral). 24

En estudios imagenolégicos como la tomografia computarizada (TC), el mioepitelioma
se observa como una masa bien definida, homogénea o heterogénea, lisa o lobulada,
que puede erosionar la superficie 6sea adyacente.*® La TC permite evaluar la relacién
de los tumores de glandulas salivales con el parénquima glandular y tejidos blandos
adyacentes, ademas revela los cambios en el hueso adyacente, delata también la
extension de la neoplasia hacia otros espacios anatomicos y finalmente detecta la
presencia de adenopatias no palpables. Se recomienda la tomografia contrastada sobre
la simple ya que la captaciéon del medio de contraste en los tejidos normalmente
vascularizados es diferente en comparacién a la captacién de un tumor, el cual se
encuentra mayormente irrigado, esto permite diferenciar la imagen de los tejidos
adyacentes.” En este informe de caso la TC contrastada revel6 una masa bien
delimitada, heterogénea, sin erosion osea.

Otro estudio de imagen util es la resonancia magnética (RM) contrastada, en la cual el
mioepitelioma se muestra como tumoracion isointensa o hipointensa en T1 e
hiperintensa en T2; la RM es la mejor modalidad de imagen para evaluacion tumoral
glandular en especial cuando se trata de neoplasias malignas, ya que revelan con
precision la localizacion, extension al tejido blando adyacente y otros espacios como la
fosa pterigopalatina y seno cavernoso, ademas de la diseminacién perineural a lo largo
de los nervios palatinos mayor y menor.® Ante sospecha de un tumor maligno de
glandulas salivales se debe optar por la RM de primera eleccion.



El diagnéstico clinico diferencial para este tumor incluye desde tumores benignos como
el adenoma pleomorfo, schwannoma, neurofiboroma, leiomioma, histiocitoma fibroso
benigno, plasmocitoma extramedular, entre otros, hasta tumores malignos como
rabdomiosarcoma, carcinoma epidermoide y mioepitelial, asi como quistes y tumores
odontogénicos, mucocele y procesos infecciosos.®

Ante tumoraciones asociadas a glandulas salivales se recomienda realizar de manera
inicial una biopsia por aspiracién con aguja fina (BAAF) para obtener una citologia antes
que una biopsia incisional con el objetivo de evaluar en primera instancia si se trata de
una entidad neoplasica o no, en segundo lugar, determinar el linaje y finalmente,
distinguir si nos encontramos ante una neoplasia benigna, maligna o metastasica. La
sensibilidad de esta herramienta diagnostica es del 57.9% - 86% con especificidad del
98.8%; en el 98% de los casos se puede diagnosticar una neoplasia benigna y en un
60-75% una neoplasia maligna. En ocasiones la citologia puede arrojar un resultado no
diagnostico (Sistema de Millan).2 ® Sélo se han reportado dos informes de caso
diagnosticados a través de hallazgos citopatoldgicos obtenidos mediante BAAF. 1°

El  mioepitelioma puede presentar diferentes caracteristicas histoldgicas,
inmunohistoquimicas y moleculares, por lo tanto, proporcionan un desafio diagnodstico y
quirurgico. Dentro de las caracteristicas microscépicas del mioepitelioma encontramos
que son lesiones de bordes regulares, bien definidos, con capsula, esta membrana en
ocasiones suele presentarse incompleta cuando se desarrolla en glandulas salivales
menores, el parénquima muestra diversidad histologica. Se pueden distinguir diferentes
subtipos celulares dentro del tumor, lo anterior se atribuye a las diversas etapas en la
diferenciacién de una célula. Siendo estos: células epiteloides que representan el 45%
de los tumores, células fusiformes el 32.5%, subtipo mayormente encontrado en
paroétida, células plasmocitoides el 7.5%, este subtipo celular se ha encontrado
mayormente en lesiones originadas en el paladar, células hialinas y células claras el
2.5%. En un tumor predomina un solo tipo de célula o bien puede haber una mezcla de
diferentes tipos, se calcula que el 12.5 % de los tumores son mixtos.! Ademas en esta
neoplasia se pueden distinguir los siguientes patrones arquitectonicos: solido o no
mixoide (60% de los tumores) donde las células muestran crecimiento denso dispuestas
en un estroma fibroso, patrén mixoide donde las células crecen de manera insular,
trabecular y esporadica en una matriz mixoide abundante, patrén reticular con una
estructura trabecular de células tumorales en una matriz mixoide o hialina y finalmente
patron mixto."""Este tumor no muestra nunca una matriz condroide o condromixoide ni
estructuras ductales, vistos en el adenoma pleomorfo, su principal diagnostico
diferencial." Nuestro caso mostré un patron reticular con una matriz hialino/mixoide
marcada con abundantes células plasmocitoides (90%) entremezcladas con escasas
células fusiformes. (figura 5)

Es importante destacar que dada su naturaleza benigna la lesion carece de bordes
infiltrantes, infiltracidon perineural, permeacioén linfovascular, necrosis, atipia y/o
pleomorfismo nuclear y actividad mitdsica; el hallazgo de cualquiera de estas
caracteristicas debe alertar al patdlogo sobre la posibilidad de que se trate de un
carcinoma mioepitelial (la variante maligna de esta entidad, mucho mas rara que esta
lesion). 12

En estudios auxiliares de diagndstico como son las pruebas de inmunohistoquimica, las
células muestran positividad a la expresion de CK7 (90%), CK14 (80%), CKAE1/AE3
(90-100%), proteina S-100 (72-100%), p63 (60%), entre otros marcadores como GFAP



(27-54%), calponina (86-100%), EMA (16-66%) y HHF-35 (20-60%). La positividad a
alfa-actina del musculo liso y calponina es muy variable y suele reservarse al
componente fusocelular y ser negativas en el componente plasmocitoide. La desmina
es principalmente negativa (0-20%). # Se han reportado reordenamientos genéticos del
gen EWSR1 (22g12) en el 45% de los casos. ° El presente caso presentd un panel de
inmunohistoquimica con S-100 (100%), CKAE1/AE3 (90%), CK7 (90%), calponina
(90%), CK14 positivo débil focal, proteina acida fibrilar glial positivo heterogéneo, actina
musculo liso positivo en componente fusocelular, actina musculo especifico positivo
deébil focal y p63 negativo, con base a lo anterior se confirmé el diagnostico. (Figura 6)
El tratamiento de eleccidn de esta lesion es la excision quirurgica, la recidiva es rara y
se asocia a una remocion incompleta de la misma. Algunos autores reportan una
recidiva del 15-18% de los casos, otros mencionan que 1 de cada 16 casos recidivan en
un periodo de siete anos. Ademas, la recurrencia de estas lesiones puede presentarse
con un componente maligno, misma que se ha atribuido a la sobreexpresion de
receptores y p53.4

Conclusiones

e Los tumores benignos que se localizan en las glandulas salivales representan un
reto diagndstico y terapéutico para el clinico, el conocimiento amplio de las diferentes
patologias que afectan estas estructuras es crucial.

e Pese a que el mioepitelioma es un tumor infrecuente debe incluirse en el
diagnostico diferencial de tumoraciones derivadas de glandulas salivales menores en
especial las que se localizan en el paladar.

e Ante la presencia de tumoraciones localizadas en glandulas salivales se deben
realizar estudios complementarios imagenoldgicos y citologicos los cuales ayudar a
guiar el diagnéstico presuntivo y la conducta clinica a seguir.
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Tablas, graficas, figuras y leyendas.

Figura 1. Tumor en paladar blando del lado derecho bien delimitado, solido y movil.



Figura 2. Imagenes de TC contrastada que muestran tumor en paladar blando derecho
(mioepitelioma) de un tamafio de 27 x 30 x 24 cm. Isodenso a tejido blando,
homogéneo, sin realce al medio de contraste, que se extiende desde el paladar blando

a la orofaringe.

Figura 3. Excision quirurgica de lesion, se aprecia como ésta es recubierta por una
capsula fibrosa.



Figura 4. Fotografia clinica que ensefia la situacion clinica postoperatoria a 6 meses.

Figura 5. Microfotografias tefidas con H&E. (a) Obsérvese la organizacion de la
neoplasia en nidos separados por estroma hialinizado, 4x. (b) Revela bordes definidos,
regulares y capsula fibrosa del tumor, 10x. (c) Detalle celular plasmocitoide
entremezcladas con células fusiformes, 40x.
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Figura 6. Fotomicrografias correspondientes a los hallazgos inmunohistoquimicos. Las
células tumorales muestran positividad intensa en mas del 90% de la poblacion celular
para la proteina S-100, CKAE1/AE3, CK7 y calponina, a diferencia de la proteina acida
fibrilar glial que revela positividad intensa en un 15% de las células y finalmente la
CK14, la actina musculo liso y la actina musculo especifico muestran positividad focal
en 10% de la poblacion. Magnificacion a 10x.
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) Nivel de
Inmunorreactivo +/-

expresiéon
S-100 + Intenso
CKAE1/AE3 + Intenso
CK7 + Intenso
CALPONINA + Intenso

Proteina acida fibrilar )
] +  Heterogéneo
glial
Actina musculo liso +  Heterogéneo

Actina musculo

+ Débil
especifico
CK14 + Débil
P63 - Negativo

Tabla 1. Panel de inmunohistoquimica con positividad y negatividad de las
inmunorreaciones del tumor.
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