Revista Cubana de Pediatria. 2012; 84(2):201-207

PRESENTACION DE CASO

Estudio de diez ainos sobre variedades de tumores de
parotida en pediatria

Ten-year study on varieties of parotid tumors in pediatrics

Dra. Caridad Verdecia Caiiizares, Dr. Osiris Cubero Meléndez, Dra. Magda
Alonso Pirez, Dr. Andrés Manuel Portugués Diaz

Hospital Pediatrico Docente "William Soler". La Habana, Cuba.

RESUMEN

Los tumores de parétida en pediatria son infrecuentes, pues constituyen
aproximadamente el 0,5 % de todos los canceres. Se presentan, generalmente, como un
aumento de volumen local y asintomatico, otras veces se acompafian de dolor y signos
inflamatorios. Se realizé un estudio retrospectivo, longitudinal y descriptivo, para
determinar la frecuencia y formas de presentacion de los tumores de parotida
diagnosticados en pacientes con edades comprendidas de 0 a 18 afios, que han sido
ingresados en el servicio de oncocirugia del Hospital "William Soler", entre febrero del
afno 2001 y diciembre de 2010, teniendo en cuenta: sexo, las formas de presentacién,
respuesta al tratamiento, asi como las variantes histoldgicas presentadas, con el
objetivo de dar a conocer estas variantes de tumores de pardtida en pediatria, que, a
pesar de ser infrecuentes, cuando se presentan constituyen un grupo de alto riesgo. Se
diagnosticaron 7 pacientes, de los cuales 3 fueron adenomas pleomorfos, un
adenocarcinoma, un carcinoma mucoepidermoide de la glandula, un linfoma de Hodgkin
parotideo y un tumor mixto con células atipicas de la glandula. El inicio de todos fue la
presencia de una masa parotidea, en 6 de los casos asintomaticos, y en un caso con
dolor local. Se le realizé ultrasonido de la glandula y biopsia aspirativa con aguja fina a
todos los pacientes. El sexo masculino predominé sobre el femenino en una proporcién 5
a 2, la edad media de presentacién fue 12,3 anos. La cirugia es el arma terapéutica
principal en la mayoria de los casos. Se recomienda el seguimiento estrecho de los
pacientes por el alto indice de recurrencia local.
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ABSTRACT

Parotid tumors are uncommon because they account for 0.5 % of all types of cancer in
pediatrics. They generally occur as increased local asymptomatic volume, occasionally
accompanied by pain and inflammatory signs. A retrospective, longitudinal and
descriptive study was carried out to determine the frequency and forms of presentation
of parotid tumors diagnosed in 0-18 years-old patients, who had been admitted to the
oncological surgery service of "William Soler" pediatric hospital from February 2001 to
December 2010. The variables taken into account were sex, forms of presentation,
response to treatment as well as the histological variants presented, with the objective
of giving information about these variants of parotid tumors in pediatrics, which, despite
their rareness, represent a high risk group when occur. Seven patients were diagnosed,
of whom 3 were pleomorphic adenomas, one adenocarcinoma, one mucoepidermoid
carcinoma of the gland, one parotid Hodgkin lymphoma and one mixed tumor with
atypical cells of the gland. The onset of all the tumors was the presence of a parotid
mass in 6 asymptomatic cases and in one case suffering local pain. They were all
performed gland ultrasound and aspiration fine needle biopsy. Males prevailed over the
females (ratio of 5:2) and the average age of presentation was 12.3 years. Surgery is
the main therapeutic weapon in most of cases. It was recommended to closely follow the
patients because of their high rate of local recurrence.

Key words: parotid tumors, pediatrics.

INTRODUCCION

Los tumores malignos de parotida son poco frecuentes en edad pediatrica, pues
constituyen del 3 al 5 % de todos los tumores malignos de cabeza y cuello, y en
pediatria aproximadamente el 0,5 % de todos los canceres. Son mas frecuentes los
tumores benignos a esta edad. Dentro de las glandulas salivares el 70 % de estas
neoplasias asientan en la parétida.'?

Existen tumores benignos como el adenoma pleomorfo, el oncociitoma, el adenoma
monombdrfico y la lesidn linfoepitelial benigna. Entre las lesiones malignas, la mas
frecuente es el tumor mixto maligno, el adenocarcinoma, el tumor mucoepidermoide, el
carcinoma de células acinosas y el carcinoma epidermoide. Estos tumores pueden
aparecer a cualquier edad, pero son raros en edad pediatrica, son mucho mas frecuentes
a partir de los 60 afios de edad.??

Se realizo la revision de las historias clinicas de 7 pacientes con tumores de parétidas
ingresados en el servicio de oncocirugia de nuestro hospital en los ultimos 10 afos. Eran
pacientes menores de 18 afnos (rango de edades de 2 a 18 afios, con una edad media de
12,3 afnos), y de todos se estudio la forma de presentacion, el tipo histoldgico y el
tratamiento empleado. Tres casos fueron adenomas pleomorfos, un adenocarcinoma, un
carcinoma mucoepidermoide de la glandula, un linfoma de Hodgkin parotideo y un tumor
mesenquimal mixoide primitivo de la infancia, de bajo grado de malignidad. El inicio de
todos fue la presencia de una masa parotidea, en 6 de los casos asintomaticos, y en un
caso con de dolor local. A todos se les realizé ultrasonido de la regién para ver
caracteristicas ecograficas de la glandula, y biopsia aspirativa con aguja fina (BAAF) para
el diagndstico citoldgico inicial. Las lesiones por ultrasonido eran, en su mayoria,
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ecogéncas, excepto en el tumor mixto de la glandula salival, que tenia un patrén
ecografico heterogéneo con zonas quisticas tabicadas y solidas. La BAAF arrojo positiva
de malignidad en 3 casos, que después fueron correlacionados con la pieza operatoria
positivas de cancer parotideo, y negativa de células malignas en 3 casos, que se
correspondid la histologia con adenomas pleomorfos, dudosa en un caso (el tumor
mesenquimal mixoide primitivo).

Los tumores malignos de la parétida son clinicamente indistinguibles muchas veces de
los benignos, por lo que, ante toda masa palpapable en esta regién, se debe establecer
un diagndstico, y de eleccion, el tratamiento quirdrgico. Se realizé la presente
publicacidn con el objetivo de dar a conocer las diferentes variantes histoldgicas
presentadas en nuestros casos, y la evolucién clinica favorable de los pacientes.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso no. 1: paciente femenina, de 6 afios de edad, de la raza blanca, con aumento de
volumen local a nivel de la regién parotidea derecha, de crecimiento rapido, no dolorosa.
No tenia antecedentes familiares relacionados con neoplasias. Los estudios de
hemoquimica no arrojaron alteraciones; pero el ultrasonido parotideo presentd masa
tumoral de 30 mm x 14 mm x 12 mm de didmetro, ecogénica, muy vascularizada, que
afectaba el I6bulo superficial de la glandula parotidea derecha, sin calcificaciones en su
interior. Se le realizé BAAF que arrojo positiva de malignidad. La tomografia axial
computarizada (TAC) simple de region parotidea no presento lesiéon de estructura désea,
solo masa de densidad tumoral, con similares dimensiones que las dadas por el
ultrasonido. Se decide llevar al salén operaciones y se detecta tumor que ocupaba todo
el 16bulo superficial, englobaba el nervio facial y parte del I6bulo parotideo profundo. Se
le realiz6 parotidectomia derecha, y el resultado antomopatoldgico fue carcinoma
mucoepidermoide de pardtida. Recibid poliquimioterapia intensa y braquiterapia. Hizo
recaida después de los 2 afios de tratada, por lo que requirid nueva cirugia ampliada con
deformidad facial evidente (Fig.).

Caso no. 2: paciente masculino, mestizo, de 14 afios de edad, que comenz6 con ligero
dolor y aumento de volumen en region parotidea izquierda, con crecimiento paulatino.
Se le realizaron estudios de hemoquimica que fueron normales, rayos x de torax
negativo, ultrasonido de partes blandas de regién parotidea que arrojé lesion
predominantemente ecogénica, con una calcificacion central muy pequefia, de
aproximadamente 3 mm. El tumor mide 25 mm x 13 mm x 12 mm de didmetro, poco
vascularizado, que abarca el I6bulo superficial de la glandula paroétida izquierda. La
glandula pardtida derecha muestra aspecto ecografico normal. La BAAF guiada bajo
control ecografico fue negativa de células malignas, por lo que se discutié en equipo
multidisciplinario, y se decidi6é operar el paciente. En el acto operatorio se comprueba la
lesion bien circunscrita, que tomaba el I6bulo superficial de la glandula, por lo que se
realiza parotidectomia subtotal izquierda. Tuvo buena evolucién posoperatoria, y el
resultado anatomopatoldgico arrojé adenoma pleomorfo de pardtida. Se mantiene bajo
seguimiento por consulta especializada sin recurrencia tumoral.
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Fig.Deformidad facial con paralisis del nervio facial en paciente
operada v tratada de cardnoma mucoepidermoide de pardtida.
{Casono. 1),

Caso no. 3: paciente masculino, blanco, de 15 afios de edad, que ingresa por llevar 8
meses de evolucién en su provincia natal (Holguin), con aumento paulatino y progresivo
de la regidn parotidea izquierda. De inicio fue interpretado como un proceso inflamatorio
de la glandula salival mayor, pero con el tratamiento antiinflamatorio conseguia solo
mejoria parcial, y volvia a presentar sintomas de entumecimiento local y cierto
chasquido a la masticacion. Fue valorado en su area de salud por el especialista
maxilofacial, quien indica estudios de imagenes de rayos x craneofacial, y vista
panoramica de la region mandibular izquierda. Ambos estudios fueron normales,
mientras que el ultrasonido expone una imagen heterogénea, con componentes quisticos
de diferentes tamafios y zonas sdlidas en su interior, poco vascularizado, con un
didametro mayor de 42 mm x 53 mm x 23 mm, que abarca practicamente toda la region
parotidea izquierda. Es evaluado por el equipo multidisciplinario, y se decide realizar
BAAF, que arrojo negativa de malignidad, algunos linfocitos e histiocitos, asi como
células epiteliales aisladas. Es operado, y se le realiza parotidectomia total. El resultado
de anatomia patoldgica es adenoma pleomorfo. Actualmente se mantiene bajo
seguimiento estrecho.

Caso no. 4: paciente femenina, de la raza blanca, de 13 afios de edad, que nota
pequefio aumento de volumen en proyeccion de la regidn parotidea derecha, de
aproximadamente 2 meses de evolucion. Es traida a nuestro hospital a consulta de
maxilofacial y fue evaluada por el especialista, quien, después de examinar y comprobar
gue tenia una masa tumoral dura, indolora, sin signos inflamatorios locales, decide
ingresar y realizar estudios. En el ultrasonido se corrobora lesion ecogénica de
aproximadamente 43 mm x 27 mm x 15 mm, que ocupaba la regién central de la
glandula parotidea derecha, sin calcificaciones y extremadamente hipervascularizada. Se
realiz6 BAAF bajo control ecografico, la cual arrojo positiva de malignidad. Se hizo una
evaluacion completa: en hemoquimica se detectaron cifras de eritrosedimentacion
elevadas de 65 mm/1h y la deshidrogenasa lactea (LDH) en 789 UI. El rayos x de torax
fue negativo, y la TAC de la regidn arroja tumor en area parotidea derecha, con
densidad tumoral, bien circunscrita, que no infiltra tejidos subyacentes ni estructuras
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Oseas. En el acto operatorio se comprueba y se reseca el tumor, que abarcaba
practicamente toda la glandula, por lo que se realizd parotidectomia total con
vaciamiento ganglionar ipsilateral (3 ganglios de pequefio tamafo). El resultado
anatomopatoldgico arrojé carcinoma de células acinares de parétida, con infiltracion de
un ganglio de los 3 resecados. La paciente recibid tratamiento quimioterapico intenso y
radioterapico. Ahora tiene 4 afios libre de enfermedad bajo seguimiento estrecho.

Caso no. 5: paciente de masculino, de la raza blanca, de 9 afios de edad, ingresado en
nuestro centro desde que nacio, con labio leporino, que fue corregido en edad temprana.
En su seguimiento por la consulta de maxilofacial, al examen fisico el especialista
detecta cierto aumento de volumen en regidn parotidea izquierda, por lo que decide
realizar ultrasonido a este nivel, que informa imagen tumoral grande, ecogénica, con
diametros de 32 mm x 22 mm x 19 mm, moderadamente vascularizada, con superficie
irregular, que abarca toda la glandula parotidea izquierda con pequefios ganglios
submandibulares, de aspecto inflamatorio. La mayor adenopatia mide 12 mm. La BAAF
de la glandula dio positiva de malignidad, con abundantes elementos atipicos linfoides,
sugestiva de linfoma, por lo que el patdlogo sugirid repetir el estudio, que arroja
definitivamente positivo de linfoma de Hodgkin, y sugiere una biopsia quirurgica para la
confirmacion histoldgica. Se realiza la cirugia, y solo se tomd una biopsia de la lesidn,
que confirma que se trataba de un linfoma de Hodgkin, de la variedad predominio
linfocitico. En la evaluacion general se vieron aumentadas considerablemente las cifras
de eritrosedimentacion y LDH, el medulograma fue negativo de infiltracion tumoral, y la
radiografia de térax y el survey dseo negativos también. Se inicid de inmediato el
tratamiento poliquimioterapico, con una respuesta muy buena, y la desaparicién del
tumor a los pocos dias de iniciado el tratamiento, también se hizo radioterapia
locorregional. Actualmente el paciente tiene mas de 6 afos de sobrevida, en
seguimiento por consulta de efectos tardios.

Caso no. 6: paciente masculino, blanco, de 18 meses de edad, que en etapa de recién
nacido se le detecta gran tumor que abarcaba toda la hemicara izquierda. El ultrasonido
arroja gran masa tumoral ecogénica de 100 mm x 87 mm x 22 mm de didmetro, que
abarca practicamente toda la region facial izquierda, con algunas areas muy escasas de
zonas ecollcidas irregulares, no interesa hueso facial. La BAAF fue dudosa, insuficiente
para diagndstico. Es operado por el equipo de maxilofacial del hospital, y se le realiza
reseccion macroscopica completa del tumor. El diagndstico anatomopatoldgico arroja
tumor mesenquimal mixoide primitivo de la infancia de bajo grado de malignidad, que
incluye la glandula parotidea ipsilateral. Se mantiene bajo seguimiento estrecho por
consulta.

Caso no. 7: paciente femenina, mestiza, de 5 afios de edad, que hace 2 afnos le fue
detectado por un familiar un aumento de volumen localizado en regién parotidea
derecha. Es traida a consulta de pediatria de nuestro hospital donde se comprueba
aumento de volumen circunscrito, que ocupa zona parotidea derecha. Es evaluada en
equipo multidisciplinario que decide realizar ultrasonido local, el cual arrojé tumor sdlido
de aproximadamente 12 mm x 43 mm x 17 mm, en proyeccion de la region parotidea
derecha, con aspecto ecogénico, superficie regular, bien circunscrito. Se realiza BAAF
que fue negativa de malignidad. Se decide operar después de todos los estudios previos:
rayos x de térax normal, ultrasonido de abdomen y mediastino normal, y analisis de
hemoquimica normales. En el acto operatorio se decide realizar parotidectomia subtotal,
ya que el tumor abarcaba el I6bulo superficial de la glandula respetando el facial. La
evolucidon posoperatoria fue buena. El resultado de anatomia patologia arrojo adenoma
pleomorfo de la glandula pardtida. Hasta el momento se encuentra muy bien bajo
seguimiento por consulta.
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DISCUSION

Los tumores de las glandulas salivales, principalmente de pardtida, representan el mas
complejo y diverso grupo de neoplasias encontradas en cabeza y cuello. Su diagndstico
y tratamiento a veces es complicado debido a su infrecuencia.! Se pueden clasificar en 3
grupos: benignos, malignos de bajo grado y malignos de alto grado. Cuando aparece un
tumor aislado en la glandula parétida, el riesgo de malignidad en nifios es superior al
adulto. El tratamiento de estas lesiones en nifios es dificil, debido al limitado nimero de
pacientes y a la escasez de datos epidemioldgicos.?>

Existen autores que plantean que las neoplasias benignas de parétida son mas
frecuentes en edad pediatrica, entre las que se pueden citar: lesiones lipomatosas,
vasculares y los adenomas pleomorfos. Estos ultimos se presentan en el 86 % de los
casos. Su término fue dado por Willis, en 1948, como un tumor que puede aparecer a
cualquier edad, pero su incidencia maxima es entre los 60 y 70 afos. El adenoma
pleomorfo es un tumor muy comun en pediatria, cuya mayor incidencia aparece en la
pubertad.3®

El tumor maligno mas frecuente es el carcinoma mucoepidermoide segun las series,
seguido del carcinoma adenoide quistico y el carcinoma de células acinares. El carcinoma
mioepitelial es extremadamente raro en pediatria.'3™

Se citan ciertos factores predisponentes como, las parotiditis, los traumatismos, ciertos
irritantes mucosos, el alcohol, el tabaco y la exposicidon a radiaciones externas. También
en los Ultimos afios se le ha dado gran valor a las infecciones virales, pues se han
demostrado traslocaciones cromosdmicas (8q12) y adenoma pleomorphic gen (PLAG 1)
en pacientes con esta etiologia. Se citan factores prondsticos como: edad del paciente,
estadio del tumor, el tipo histoldgico, el grado de infiltracion a estructuras adyacentes, y
metdastasis al diagndstico.*®®

Es bueno correlacionar la citologia obtenida por BAAF con la histologia, lo cual fue
realizado en 6 de los casos mediante tumerectomia y/o parotidectomia, ya que el
paciente al cual se le hizo el diagndstico de linfoma de Hodgkin por BAAF, con una
biopsia se logré obtener una muestra para la confirmacién histoldgica, sin requerir
exéresis quirurgica de la glandula, y buena respuesta al tratamiento quimioterapico y
radioterapico impuesto. La quimioterapia es muy empleada en casos seleccionados,
mientras que la radioterapia es cuidadosamente indicada en algunos pacientes por las
complicaciones que acarrea: caries dentales, deformidades cosméticas, segundos
tumores radioinducidos, queratitis, trismo, entre otras complicaciones. 12

Se puede plantear que la base fundamental del tratamiento es la cirugia con la exéresis
del tumor, y vaciamiento ganglionar, si asi lo requiere, excepto en los linfomas, que si
estan bien localizados, es posible lograr la cura mediante la cirugia, pero si existe
diseminacion tumoral a ganglios y otros sitios, la quimiosensibilidad de esta variante de
tumor evita técnicas quirdrgicas agresivas.

Es recomendable el seguimiento estrecho a los pacientes por el alto indice de
recurrencia local y metastasis a distancia que ocurren, en la mayoria, en los primeros 5
afios tras el tratamiento.
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