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RESUMEN

Introduccién: La adenosis/adenoma poliquistico esclerosante (SPA) es
aceptada como una nueva entidad neoplasica benigna muy poco frecuente de
las glandulas salivales que compromete por lo general la glandula pardtida. La
enfermedad poliquistica disgenética es otra entidad poco comUn con histologia
similar a la SPAy que también afecta a la gladula parotida con mayor frecuencia.
Reporte de caso: Se presenta el caso de una mujer 28 de afios con aumento de
volumen de la glandula parotida derecha de aproximadamente 3 afos de
evolucion cuyo analisis histopatologico sugirio el diagnostico de
Adenosis/adenoma Poliquistico Esclerosante asociado a Enfermedad
Poliquistica Disgenética de la glandula parétida derecha. La paciente recibio
tratamiento quirurgico de parotidectomia total con preservacion del nervio
facial. ALmomento con remision de la enfermedad.

Palabras Clave: Neoplasia Benigna, Glandula Parétida, Adenoma (Fuente:
DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Background: Polycystic sclerosing adenosis / adenoma (SPA) is accepted as a
very rare new benign neoplastic entity of the salivary glands that generally
involves the parotid gland. Dysgenetic polycystic disease is another rare entity
with histology similar to SPA and that also affects the parotid gland more
frequently. Case report: The case of a 28-year-old woman with increased
volume of the right parotid gland of approximately 3 years of evolution is
presented, whose histopathological analysis suggested the diagnosis of
Polycystic Sclerosing Adenosis / adenoma associated with Polycystic Dysgenetic
Disease of the right parotid gland. The patient received surgical treatment of
total parotidectomy with preservation of the facial nerve. At the moment with
remission of the disease.

Keywords: Benign neoplasm, Parotid Gland, Adenoma. (Source: DeCS-
BIREME).
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INTRODUCCION

En la actualidad la adenosis/adenoma poliquistico
esclerosante (SPA) se considera como una nueva entidad
neoplasica dentro de un gran grupo de tumores diferentes
que afectan a las glandulas salivales". Se caracteriza por ser
muy infrecuente y comportarse como una tumoracion
benigna que compromete por lo general la glandula parétida
de un solo lado®. Segun sus caracteristicas histopatologicas
la mayoria de casos presentan focos de proliferacion
intraductal apocrina que se parecen a la neoplasia ductal de
mama (hiperplasia ductal atipica o carcinoma ductal in
situ)®?. El primer caso fue descrito en la literatura médica
hace 24 afos por Smith y cols®. La edad promedio de
aparicion es de 40 afnos, con predominio en mujeres, y de
localizacion parotidea en mas del 70% de los casos™. Existen
casos reportados que involucran glandulas salivales
submandibulares y menores®”. La presentacion clinica se
caracteriza por una masa no dolorosa, de crecimiento lento,
de consistencia firme, bien delimitada, aspecto
multiquistico, palido y brillante®. La etiologia del SPA es ain
desconocida, pero existen estudios que lo catalogan como un
proceso mas neoplasico que inflamatorio y esclerosante®?.
Entre los diagnosticos diferenciales se encuentran la
enfermedad poliquistica disgenética, sialoadenitis

esclerosante cronica, e incluso carcinoma®”.

Por otro lado, la enfermedad poliquistica disgenética (DPD)
se describe como una enfermedad congénita poco frecuente,
no asociada a enfermedades poliquisticas de otros
organos®, que puede tener antecedente hereditario™.
Predomina en mujeres jovenes y nifos®” donde puede
presentarse en forma de quistes de tamano irregular, las
glandulas se describen como un patrén en panal de abeja o
reticular, la luz de los espacios quisticos contiene material
proteico eosinofilo™*'?; afecta generalmente a la glandula
par6tida®y a diferencia del SPA la fibrosis no es prominente y

la proliferacion acinar y ductal no esta presente”"”.

Se presenta el caso de una mujer joven con Enfermedad
poliquistica disgenética asociada a Adenosis/ademona
poliquistico esclerosante, en la blUsqueda realizada se

encontro una publicacién previa“®.

Se obtuvo la autorizacion y el consentimiento informado por
escrito de la paciente para la publicacion de este caso clinico
y las imagenes adjuntas. Una copia del consentimiento por
escrito esta disponible para su revision por parte del Editor en
Jefe de esta revista a pedido.

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 28 afos es hospitalizada con un tiempo de
enfermedad de 3 afos de inicio insidioso, evolucion
progresiva caracterizada por aumento de volumen en region
inframalar derecha de aproximadamente 2x1 cm, no dolorosa
que con el transcurso de los meses aumenta de tamano. La
historia clinica revel6 como antecedente quirdrgico una
tiroidectomia seguida de tratamiento con levotiroxina.

El examen fisico reveld tumoracion en region infraauricular
derecha de 6x5cm de consistencia aumentada con bordes
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limitados, que se profundiza. Se realizd0 gammagrafia
Tiroidea 1-131 que mostré restos de tejido tiroideo en
proyeccion de lobulo derecho, con ausencia gammagrafica
funcional de lobulo izquierdo (probable relacion a
antecedente quirdrgico). Los examenes ecograficos
revelaron una glandula paroétida derecha heterogénea e
incrementada de volumen con imagenes nodulares de
aspecto infiltrativo, adenopatias cervicales sugestivas de
extensién secundaria a predominio derecho. En la tomografia
[Figura 1] se aprecia un aumento de volumen de la glandula
pardtida derecha que realza al contraste, con areas
hipodensas en su interior.

-
Figura 1.
A. Seccion sagital de la tomografia computarizada donde se aprecia areas

sélidas y quisticas con agrandamiento de la glandula parétida derecha
(flecha amarilla).B. Seccion coronal de la tomografia computarizada que
muestra la magnitud tumoral quistica de la glandula parétida derecha
(flecha amarilla).

Como tratamiento se decide realizar una parotidectomia
total derecha con preservacion del nervio facial y colgajo
esternocleidomastoideo. En los hallazgos operatorios la
glandula parotida derecha presentaba tamano y consistencia
aumentada con presencia de multiples tumoraciones duras
de aproximadamente 3x3 cm cada una, que infiltran tanto
l6bulo superficial como profundo ocasionando protrusion de
nervio facial ipsilateral sin llegar a infiltrarlo con areas de
consistencia pétrea; ademas de la presencia de adenopatias
de aproximadamente 2x1cm a nivel de grupo Il derecho de
aspectoreactivo.

El analisis histopatologico de la pieza quirurgica identifico
reemplazo del parénquima normal por ductos dilatados
revestidos de epitelio cubico o columnar de aspecto
embrionario sin membrana basal, sin proliferacion acinar,
con estroma de aspecto mixomatoso caracteristicos de
enfermedad poliquistica disgenética [Figura 2], de forma
simultanea se evidenci6 ductos dilatados con hiperplasia
ductal y cribiforme rodeados por células mioepiteliales, pero
sin hiperplasia acinar, cuyo estroma muestra un aspecto
fibroso colagenoso con escaso componente inflamatorio lo
cual describe el patron histolégico de adenosis/adenoma
esclerosante poliquistica [Figura 3].

Con estos resultados la paciente fue diagnosticada en
simultaneo con ambas patologias y con remision de la
enfermedad en el control post quirurgico con indicacion de
seguimiento clinico.



Revista del Cuerpo Médico del HNAAA, Vol 16 (1) - 2023

Reporte de caso: Poliquistosis parotidea (Adenosis poliquistica esclerosante asociada a Enfermedad poliquistica disgenética)

Figura 2.
Fotomicrografia a mediano aumento (tincion H&E, x200). Parénquima
parotideo reemplazado por multiples formaciones quisticas de diverso
tamafo de los conductos parotideos (flechas negras).

Figura 3.

Fotomicrografia a menor aumento (tincion H&E, x100). Se muestra otro
campo de la lesion con areas de hiperplasia ductal (flechas gruesas) y
estroma de aspecto esclerético (fechas delgadas negras). Presenta
secrecion eosinofilica dentro de la luz de los quistes.

DISCUSION

Las cuatro lesiones quisticas que afectan principalmente a las
glandulas salivales mayores son la lesion quistica
linfoepitelial (a veces asociada al virus de la
inmunodeficiencia humana), quistes de los conductos
salivales”, poliquistosis parotidea o enfermedad poliquistica
disgenética y adenosis/adenoma esclerosante poliquistico,
pudiendo existir asociacion de las dos Ultimas como es el caso
que presentamos.

La DPD se considera un desorden del desarrollo de los
conductos distales con escaso o ningln componente
inflamatorio”, los ductos quisticos estan lineados por
epitelio cUbico o columnar Unico sin membrana basal. En la
literatura medica inglesa se menciona la existencia de 14
casos de enfermedad poliquistica disgenética de los cuales 12
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corresponden a mujeresy 2 a varones, del total cuatro fueron
unilaterales, ademas se menciona la existencia de un caso

ubicado en glandula submaxilar®.

Mientras que la adenosis esclerosante poliquistica es una
lesion tambien infrecuente, se han reportados
aproximadamente 60 casos en la literatura internacional,
puede afectar las glandulas salivales mayores y menores,
puede comprometer una o varias glandulas a la vez. La
histologia caracteristica de la lesiobn muestra areas de
proliferacién ductal y acinar con conductos quisticos
incluidos dentro de un estroma colagenoso esclerético. Los
conductos quisticos estan conformados por epitelio clbico
pudiendo haber areas de hiperplasia ductal hasta formar
estructuras cribiformes con presencia de células
mioepiteliales en los ductos. En la literatura médica actual
no se describen componentes clinicos propios de esta
enfermedad, pero se debe tomar en consideracion
caracteristicas, tales como, crecimiento progresivo de una
masa parotidea multinodular, en ocasiones dolorosa que se
presente en pacientes mujeres""'?.

En la literatura medica actual solo existe un reporte previo de
un caso donde confluyen estas dos entidades en un mismo
paciente. Esto aparte del hecho de que, en raras ocasiones,
la SPA puede estar asociada a otras lesiones de las glandulas
salivales. De forma similar que en el primer caso descrito de
esta confluencia de patologias fue relativamente sencillo
distinguir la SPA de la DPD que puede presentarse tambien de
forma unilateral.

El tratamiento de eleccidon es la lobectomia o la
parotidectomia superficial debido a su naturaleza benigna,
en el caso presentado se realizd una parotidectomia total con

preservacion del nervio facial, por lo general, la cirugia se

realiza con fines estéticos y para aliviar la sintomatologia®.

Conclusiones
Se trata de una asociacion de enfermedad disgenética
poliquistica 'y adenosis esclerosante poliquistica.

Como puntos de aprendizaje, este informe demuestra que
dos patologias muy poco frecuentes pueden confluir en un
mismo paciente. Es necesario establecer un diagndstico
adecuado para brindar un tratamiento oportuno.
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