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Adenosis poliquistica esclerosante de la glandula parotida

Sclerosing polycystic adenosis of the parotid gland
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RESUMEN

La adenosis poliquistica esclerosante de la pardtida (APEP) es una enfermedad
infrecuente, caracterizada por elementos histoldgicos inflamatorios reactivos de las
gldndulas salivales, pero la presencia de displasia y atipias hace también posible pensar
se trate de un pseudotumor o una neoplasia. La APEP posee ademds semejanzas
histopatoldgicas con la enfermedad fibroquistica de la mama y comparten receptores de
progesterona y estrogenos en las células ductales. La edad promedio de ocurrencia de
esta patologia es de 44,5 afios y generalmente afecta las glandulas salivares mayores.
Presentamos aqui el caso clinico de una mujer de 25 afios de edad que el afio 2002
consulté por un aumento de volumen de la parétida derecha, de larga data. Después de
estudios diagndsticos y tratamientos fue intervenida quirtirgicamente y el andlisis
histopatoldgico sugirié el diagndstico APEP.
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ABSTRACT

Sclerosing polycystic adenosis (SPA) of the parotid gland is a rare disease
characterized histologically by a reactive inflammation of the salivary glands, although
the presence of displasia and atypia raise the possibility that SPA might represent a
neoplastic lesion. SPA bears histopathological resemblance to fibrocystic disease of the
breast, and both glands show progesterone and oestrogen receptors in the ductal cells.
The mean age of occurrence is 44.5 year-old, and it mostly affects major salivary
glands.

We report the case of a 25-years-old woman, who in 2002 presented with increased
volume in the right parotid gland. After medical studies and several surgical treatments,
the histopathological study revealed it to be SPA.
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INTRODUCCION fermedad fibroquistica de la mama'. El primer caso
fue descrito en 1996 por Smith y cols? y hasta la fecha

La adenosis poliquistica esclerosante de la parétida
es considerada una enfermedad inflamatoria reactiva
de las glandulas salivales, muy poco frecuente, que
comparte caracteristicas histopatoldgicas con la en-
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se han descrito aproximadamente 40 casos en la
literatura internacional’. La edad promedio de ocu-
rrencia de esta patologia es de 44,5 afios’. La verda-
dera naturaleza de la lesion se desconoce, sin
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embargo, hay estudios que refieren que no se trata
s6lo de un proceso reactivo, sino de una neoplasia®.
Existe respuesta inmunohistoquimica para receptores
de estrégenos y progesterona, lo que sugiere una
posible participacion de estimulacion hormonal en su
patogenia®.

En la mayoria de los casos la APEP se localiza en
las glandulas salivales mayores, s6lo algunos han
sido reportados en las glandulas salivales menores y
s6lo uno en la mucosa bucal®. La forma més frecuen-
te de presentacion es una masa de crecimiento lento,
irregular a la palpacion, que en algunos casos puede
acompariarse de dolor y cuyo tamafio oscila entre de
0,3 a 6 cm. Microscdpicamente es una masa circuns-
crita, con espacios quisticos delineados por células
ductales y acinares en distintas proporciones®.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 25 afios de edad con
antecedentes de hiperinsulinemia, consulto por pri-
mera vez en marzo del afio 2002 a los 19 afios de
edad, por un aumento de volumen de la glandula
pardtida derecha de larga data. Acusa también dolor
de intensidad moderada asociado al aumento de
volumen. Al examen fisico, la palpacion evidencia la
presencia de mdltiples nodulos, de consistencia
dura, de aproximadamente 1,5 a 2 cm de didmetro,
distribuidos en forma irregular en el espesor de la
glandula. La actividad del nervio facial es normal. Se
solicita estudio de imagen y puncién con aguja fina;
ésta (ltima sugiere el diagnostico de un proceso
inflamatorio granulomatoso compatible con tuber-
culosis, por lo cual es tratada durante dos meses. Al
no haber resultado alguno en la evolucion del
cuadro, el tratamiento se suspende. La TAC muestra
mdltiples nddulos de caracteristica sélido-quisticos,
no compatibles con las imagenes comunes o fre-
cuentes de los tumores y/o procesos inflamatorios
que se encuentran en la glandula parétida. A raiz de
esto se realiza una parotidectomia suprafacial el afio
2002, con conservacion total de la funcién del
nervio facial. La glandula en el intraoperatorio era
dura, fibrética y gran parte de su parénquima estaba
sembrado de lesiones redondeadas de color amari-
llento (Figuras 1, 2, 3). El estudio histopatol6gico
informa enfermedad quistica disgenésica de la
parétida (EQDP).
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La evolucidn en los primeros afios fue satisfacto-
ria, sin embargo, tiempo después se aprecia peque-
fios aumentos de volumen a nivel parotideo. Se
solicita ecotomografia, la que revela la presencia de al

Figura 1. Parotidectomia que muestra las lesiones quisticas
de color amarillo.

Figura 2. Parotidectomia que muestra una pequefia lesion
quistica de color amarillo en el campo operatorio.
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Figura 3. Fotografia de la pieza operatoria con las lesiones
quisticas.
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menos 6 lesiones quisticas en el lecho de la glandula
par6tida derecha, tres de ellas superficiales y las tres
restantes infraauriculares. En el afio 2007 se realizé
una cirugia revisional con abordaje retrégrado del

Figura 4. Fotomicrografia de bajo aumento (40 x) que
muestra el contorno nodular de la lesién limitado por una
delgada capsula fibrosa (flecha).

Figura 5. Fotomicrografia a bajo aumento (40 x) de la
porcién central de un nddulo que muestra estructuras
tubulares, algunas con dilatacién microquistica, revestidas
por epitelio de caracter benigno, separadas por un estroma
fibroblastico escaso (flecha).

A
Figura 6. Fotomicrografia a mediano aumento (100 x) el cual
muestra ductos de epitelio benigno, cuboide, algunos con

metaplasia apocrina (flecha) y otros con macréfagos espu-
mosos en su interior.

tronco del nervio facial e identificacion de sus ramos
principales; se resecan sin dificultad 5 nédulos bien
delimitados, de diferentes tamafios, de color amarillo,
consistencia dura y que correspondian exactamente a
los descritos en las imagenes preoperatorias.

La biopsia fue reportada como APEP en todos los
especimenes. En ella se evidencié una masa de contor-
no bien delimitado, discretamente encapsulado de la
lesion (Figura 4), con estructuras ductales dilatadas,
microquisticas revestidas por un epitelio cuboide de
caracter benigno. El estroma que las separa tiene
caracteristicas fibroblasticas (Figura 5). Con aumento
intermedio se aprecia el caracter benigno del epitelio, el
cual no muestra signos de proliferacion (Figura 6).

DISCUSION

La adenosis poliquistica esclerosante de la parétida
(APEP) es considerada una enfermedad inflamatoria
reactiva de las glandulas salivales muy poco fre-
cuente, que comparte caracteristicas histopatologi-
cas con la enfermedad fibroquistica de la mama'. El
primer caso fue descrito en 1996 por Smith y cols
quienes postularon que se trataba de una entidad
pseudoneopldsica caracterizada por la presencia de
fibrosis y la proliferacién epitelial®. Otros estudios
han postulado que pudiese tratarse de una neoplasia
propiamente tal y no sélo de un proceso reactivo®.
En relacién a este punto, no existe un consenso de
si se trata de una entidad neoplasica benigna o
maligna. Se ha visto que la APEP con frecuencia
tiene un patrén de crecimiento histoldgico muy
similar al de un carcinoma’. También existen casos
de recurrencia clinica y con lesiones microscdpicas
que poseen rangos medio a severo de displasia,
hiperplasia y atipia®”. Esta (ltima se encuentra en un
tercio de los pacientes y si bien no es sinénimo de
neoplasia, es un proceso que Se asemeja a una
displasia 0 a un carcinoma in sitif. Incluso en una
publicacion se presentd un caso clinico en el cual el
grado de displasia del epitelio ductal fue tal que
pudo haber sido catalogado como un carcinoma in
sitt/. Sin embargo, a la fecha no existen pacientes
en la literatura con APEP que hayan desarrollado un
carcinoma. Debido a esto, algunos autores prefieren
usar el término de atipia antes que de displasia'. Con
la utilizacion en ensayos del gen de receptor de
androgeno humano, recientes estudios han demos-
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trado que la proliferacion de células en la APEP es
de tipo clonal, pero la clonalidad por si misma no se
compara a malignidad, pues procesos ocasionales
benignos también puede ser clonales®'™. La presen-
cia de respuesta inmunohistoquimica para recepto-
res de progesterona y estrogenos en las células
ductales de los focos displasicos abre expectativas
futuras respecto a su etiologia y eventual tratamien-
to’.

El reconocimiento de esta patologia como be-
nigna, es importante pues dentro de su diagnésti-
co diferencial histotolégico se encuentran
patologias neoplasicas tanto benignas como ma-
lignas, tal como el carcinoma mucoepidermoide, el
tumor con caracteristicas quisticas y oncéticas,
enfermedad poliquistica y carcinoma ductal y en
ocasiones puede significar un reto diagnéstico
para el anatomopat6logo®.

No existen elementos clinicos patognomaénicos
de esta patologia, sin embargo, debe tenerse en
cuenta algunas caracteristicas tales como el creci-
miento lento de una masa parotidea multinodular,
unilateral, en ocasiones dolorosa y que afecte
principalmente a una mujer joven.

La recidiva del APEP ha sido documentada
aproximadamente en el 30% de los casos®. Esta
seria causada probablemente por la naturaleza
mutifocal, por la distribucidn dispersa de la lesion
y por el comportamiento monoclonal de la enfer-
medad®%'°, Cabe destacar que el intervalo de tiem-
po entre la parotidectomia y la recidiva es variable
en los distintos casos documentados en la literatu-
ra, por lo que es importante realizar un seguimien-
to a largo plazo, pese a que se haya realizado una
parotidectomia total de la glandula parétida afecta-
da'.

En resumen, la APEP tiene un modelo de
crecimiento histoldgico distinto y puede simular
un carcinoma clinica e histolégicamente. Tiene un
resultado favorable, sin muertes relatadas hasta el
momento. Sin embargo, son necesarias investiga-
ciones adicionales de pacientes con mas largos
periodos de seguimiento para que en el futuro
podamos aclarar la naturaleza de esta rara lesion.
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