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Carcinoma mucoepidermoide: a propdsito de un caso
Mucoepidermid carcinoma: case report
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Resumen

Introduccion: El carcinoma mucoepidermoide (CME) es un tumor extremadamente infrecuente en los tejidos oculares. Debido a su dificil reconocimiento,
inicialmente puede confundirse con una lesién benigna. Por tanto, el diagnéstico suele ser tardio y el pronéstico puede empeorar. EIl CME tiene un alto
grado de malignidad, ya que tiende a invadir localmente de forma agresiva y a distancia. Ademas, el CME recidiva en un 70-100% de los casos, por lo que
es necesario un seguimiento exhaustivo del paciente tras la cirugia. Tras la escisién quirdrgica, la reconstrucciéon con doble colgajo aporta una mayor
vascularizacion que facilita la integracion de los tejidos.

Caso clinico: Se presenta el caso de un varén de 64 afnos que presenta una lesion en el parpado inferior izquierdo de 1 afo de evolucion. La biopsia
incisional establecié el diagndstico de carcinoma mucoepidermoide. Su tratamiento fue escision total con reconstruccion con doble colgajo.
Conclusiones: El CME es un tumor excepcional en el territorio ocular. Debido a su alto grado de malignidad y su dificil reconocimiento, puede pasar
desapercibido y agravar el pronostico. Ante la sospecha clinica hay que realizar una extirpacion agresiva. El enfoque multidisciplinar es de vital impor-
tancia para el manejo de estos pacientes.
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Resum

Introduccio: El carcinoma mucoepidermoide (CME) és un tumor extremadament infreqlient en els teixits oculars. Degut al seu dificil reconeixement,
inicialment es pot confondre amb una lesié benigna. Per tant, es retarda el diagnostic i el pronostic pot empitjorar. El CME té un alt grau de malignitat, ja
que tendeix a envair localment de forma agressiva i a distancia. A més a més, el CME recidiva en un 70-100% dels casos, pel que és necessari realitzar un
seguiment exhaustiu del pacient, després de realitzar la cirurgia. Després de l'escissié quirurgica, la reconstruccié amb doble penjoll, aporta una major
vascularitzacié que facilita la integracié dels teixits.

Cas clinic: Es presenta el cas d'un pacient, home de 64 anys, que presenta una lesié en la parpella inferior esquerra d'un any d’evolucié. La biopsia incisional
va establir el diagnostic de carcinoma mucoepidermoide. El seu tractament va constar d'una escissio total amb una reconstruccié amb doble penjoll.
Conclusions: El CME és un tumor excepcional en el territori ocular. Degut al alt grau de malignitat i el dificil reconeixement, pot passar desapercebut i
agreujar el pronostic. Davant la sospita clinica, s’ha de realitzar una extirpacié agressiva. Lenfoc multidisciplinar és de vital importancia per al maneig
d’'aquests pacients.

Paraules clau: Carcinoma mucoepidermoide. Tumor maligne via lacrimal.

Abstract

Introduction: Mucoepidermid carcinoma is an extremely rare tumor in ocular tissues. As it mimics benign lesion initially, these tumors are misdiagnosed
until undergoing surgery. Therefore, the diagnosis is usually late and the prognosis may worsen. CME has a high degree of malignancy because it tends to
invade aggressive locally and at distance. In addition, CME relapses up to 70-100% of cases, so it is necessary to monitor the patient closely after surgery.
After surgical excision, double flap reconstruction provides greater vascularity that facilitates tissue integration.

Case report: A 64-year-old man was presented with a firm lesion at the left lower eyelid of one year onset. A mucoepidermoid carcinoma tumor was
diagnosed from an incisional biopsy. The treatment was total excision with double flap reconstruction.

Conclusions: CME is an exceptional tumor in the ocular territory. Due to its high malignancy and its difficult recognition, it can be misdiagnosed and
worsen the prognosis. When clinically is suspected, aggressive excision should be performed. The multidisciplinary approach is very important for the
management of these patients.
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Introduccion

El carcinoma mucoepidermoide (CME) es un tumor compuesto
por células escamosas y células productoras de mucina. Este
tumor afecta predominantemente a las glandulas salivales. Es
extremadamente infrecuente en los tejidos oculares, entre los
cuales la conjuntiva, la gldndula lagrimal y el saco lagrimal son
los mas comUnmente involucrados. Inicialmente es dificil diferen-
ciarlo de una lesién benigna. Debido a su dificil reconocimiento,
el diagndstico suele ser tardio y el prondstico desalentador. El
CME tiene un alto grado de malignidad, ya que tiende a invadir
localmente de forma agresiva y a metastatizar. Es necesario un
seguimiento exhaustivo tras la cirugia, ya que el CME recidiva en
un 70-100% de los casos.

Se presenta un caso de CME en el parpado inferior que fue tratado
con escision local amplia. El objetivo de este articulo es definir las
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas para abordar el diagnés-
tico del CME de forma precoz, y mostrar como la reconstruccion
con doble colgajo palpebral aporta mayor vascularizacion del
area 'y mejor integracion de los tejidos.

Caso clinico

Acudi¢ al servicio de oftalmologia un varén de 64 anos que
presentaba un nédulo indoloro en el parpado inferior izquierdo
de 1 afo de evolucion. No tenia antecedentes oftalmoldgicos
ni sistémicos de interés. La agudeza visual era de 20/20, los
musculos oculares externos estaban conservados, junto con la
presion intraocular y el fondo de ojo. Desde atencion primaria,
en un principio la lesién fue diagnosticada como un orzuelo y
tratada sin aparente mejoria durante meses. En la exploracion
local se evidencié un nédulo indurado, solitario, de margenes
irregulares sobre el parpado inferior izquierdo, de 1,5 x 1,5 mm,
de movilidad restringida en todas las direcciones, con una pe-
quefa ulceracion superficial y vasos visibles (Figura 1). No habia
adenopatias preauriculares, submandibulares ni otros signos de
enfermedad a distancia.

Se realizé una biopsia incisional bajo anestesia local para analizar
la histopatologia y la inmunohistoquimica. Las pruebas micros-
copicas mostraron una mezcla de células epidermoides e inter-
medias, células claras y secretoras de moco. Estas células posefan
una positividad para P63, CK5/6, EMA, CK7, CK20 compatibles con
CME (Figura 2).
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Figura 1. Foto clinica del paciente al consultar el primer dia. Se observa tumoracion
a nivel del 1/3 interno del parpado inferior del ojo izquierdo.

Figura 2. Fotomicrografias del estudio histopatolégico de la biopsia incisional. En
la tincion hematoxilina eosina se mostraron una mezcla de células epidermoides
e intermedias (A) y en laimagen (B) se pueden apreciar células clarasy secretoras
de moco. Los hallazgos inmunohistoquimicos los apreciamos en las dos imégenes
de abajo. En la imagen (C), se observa una positividad para CK7 de estas células.
En laimagen (D) observamos negatividad para CK20.

Se desarrollé un estudio sistémico para evaluar la invasion de
tejidos perilesionales, asi como la diseminaciéon ganglionar y
metastasica. En el TC orbitario se observaba un engrosamiento
de partes blandas de 6 mm sin infiltracién orbitaria ni intraocular
(Figura 3). El estudio radioldgico sistémico no mostré adenopatias
ni enfermedad diseminada a distancia.

Tras la confirmacion diagndstica se realizo una exéresis quirdrgica
completa con bordes libres. Para la reconstruccion de la escision
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Figura 3. Tomografia de ¢rbitas. Corte axial: se observa lesién de densidad
parecida a partes blandas ocupando parte del parpado inferior izquierdo, sin
alteraciones en su interior.

Figura 4. Foto de la cirugia de reconstruccion. En la imagen (A) observamos la
realizacion del colgajo de Tenzel lateral. En la imagen (B) observamos la creacion
del colgajo de Hughes medial.

completa del parpado inferior se utilizé un doble colgajo. Por un
lado, para reconstruir la zona temporal se utilizd un colgajo de
Tenzel llegando hasta la linea media, para evitar asi una tension
excesiva. Por otro lado, para reconstruir la zona nasal se realizd un
colgajo de Hughes parcial, deslizando un colgajo de tarso superior
que completaba el defecto de sustancia. Con esta doble técnica
se evita la realizacion de un colgajo de Tenzel muy amplio, con la
consiguiente tension de los tejidos y, por otro lado, un Hughes
completo, evitando asf la alteracion del tarso superior (Figura 4).

Un aflo més tarde, no hay evidencia de recurrencia local o enfer-
medad metastasica y el resultado anatémico y estético es muy
favorable (Figura 5).
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Figura 5. Foto clinica del paciente en el postoperatorio tardio. Se observa reso-
lucion del cuadro con un buen resultado anatémico.

Discusion

El CME es el tumor maligno mas frecuente en las glandulas sali-
vales descrito por primera vez en 1945 por Stewart et al.'?. Otras
localizaciones menos frecuentes son la via aérea superior, el tracto
genital, las mamas, y mas raramente la piel’. Se trata de un tumor
muy infrecuente en la zona ocular, afectando principalmente
la glandula lagrimal, con una incidencia de aproximadamente
1,5-4%, el saco lagrimal y, menos frecuentemente, la conjuntiva'”.

En el parpado las neoplasias mas frecuentes son el carcinoma
basocelular (CBC) en un 90% y el escamoso (CE) entre un 5-10%,
por lo que el CME se suele confundir con uno de estos. El carcino-
ma mucoepidermoide conjuntival (CMEC) es una variante rara del
carcinoma epidermoide conjuntival (CEC) e implica solo el 0,3% de
todas las lesiones epibulbares premalignas y malignas escamosas*.

Tanto el CE como el CME, es facil que pasen desapercibidos,
porgue suelen aparecer como lesiones discretas sin tumefaccion.
La mayoria de los casos descritos en la bibliografia aparecen
Ccomo una masa en conjuntiva limbar o bulbar con sintomas de
irritacion de menos de 6 meses de duracién®. Puede aparecer
como unalesion leucoplésica, placoide, papilomatosa, un nédulo
pedunculado, o incluso como una conjuntivitis crénica, ulcerativa
o infiltrativa®>”. Si aparecen en el borde palpebral, se pueden
confundir con chalazién, CE o CBC?. En vista a la alta frecuencia
de CME mal diagnosticado como CE, consideramos que la real
incidencia del CMEC podria ser mucho mayor.



Aunque tanto el CEC como el CMEC suelen aparecer en gente
mayor, este Ultimo puede desarrollarse incluso en la cuarta década,
con una edad media de 63 afios®’. Afecta preferentemente a varo-
nesen un 86% de los casos®. Ademas, el CME se ha relacionado con
pacientes con enfermedades sistémicas con inmunosupresion y
autoinmunes como el VIH, el penfigoide cicatricial y la esclerosis
multiple®”.

Para la confirmacion diagnostica es necesaria la biopsia. Histolo-
gicamente, el CME suele estar infradiagnosticado, especialmente
si no se utilizan técnicas rutinarias para evaluar la mucina’. Se
caracteriza por una mezcla de células epidermoides, es decir,
células escamosas con un citoplasma eosinofilico prominente, y
células productoras de mucina dispersas de forma multifocal®”. Se
observa un pleomorfismo nucleary figuras mitoticas. Las células
productoras de mucina pueden tener un anillo de sello clasico
(con un nucleo excéntrico desplazado por una gran vacuola) o
un caracter columnar (célula caliciforme). En muchos casos de
CME epibulbar es necesario utilizar el azul Alcian, la tincién PAS o
tinciones de mucicarmin para identificar cantidades minimas de
mucina’. Los hallazgos inmunohistoquimicos pueden ser poten-
cialmente de ayuda. El CME es CK7 +y EMA + (epithelial membrane
antigen) y también podemos encontrar CEA + (carcinoembryonic
antigen). Las células conjuntivales sanas son CK7+, en cambio, la
mayorfa de células de carcinoma escamoso son CK7-, por tanto, la
presencia de un CK7+ puede sugerir la presencia de células que
no son completamente epidermoides y pueden ayudar a sugerir
la necesidad de busqueda de células mucinicas’.

Por tanto, el uso de tinciones para identificar la produccion de
mucinay la expresion de CK7+ deberian ser usadas en cualquier
displasia epibulbar escamosa o carcinoma escamoso para dife-
renciarlas del CMEC.

Ademads, se realizard una analitica completa, descartando enfer-
medades que impliguen inmunosupresion y autoinmunidad. Para
evaluarlainvasion oculary orbitaria, se realizard un TAC/RMN craneal
y orbitaria. Finalmente, es necesario estudiar la afectacion linfaticay
adistancia con radiografias o con TAC cervicotoracico y abdominal.

El tratamiento que se suele emplear mas frecuentemente es la
exéresis quirdrgica, seguido por la crioterapia y finalmente la
quimioterapia topica (interferén o mitomicina)*’2. El tratamiento
quirdrgico deberia realizarse de la forma mas agresiva para re-
ducir la incidencia de recurrencia®. En el momento de la cirugfa
definitiva, se recomienda realizar biopsias multiples de conjuntiva
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perilesional para determinar la adecuada extraccion’. Tras la esci-
sién quirdrgica, la reconstruccion con doble colgajo, aporta una
mayor vascularizacién que facilita la integracion de los tejidos. El
diéxido de Carbono, la terapia con laser, la braqui-radioterapia
y la radioterapia externa son técnicas menos esperanzadoras®’.

La evisceracién/enucleacion es necesaria en un 23% de los ca-
sos de forma primaria, y en un 65% de los casos a lo largo de su
enfermedad?®'. Si hay invasion linfética, se realiza una diseccion
linfatica de cuello y radioterapia posterior®.

Adiferencia del CE, el CME es mucho més agresivo localmente®. La
recurrencia descrita hasta ahora, en los 6 primeros meses, es del
79-85% a comparacién de un 5% que tienen los CE37. Tras unaam-
plia y agresiva exéresis del tumor, la recurrencia disminuye hasta
un 44%'°. El tiempo medio desde el tratamiento a la recurrencia es
de 4 meses®. Ademas, las recurrencias multiples estan descritas en
un47%3. Sitras unos meses del tratamiento, observamos escleritis
o inflamacién en el segmento anterior, debemos sospechar una
recurrencia’. Otros signos de alarma serian la fijacion a la esclera de
una lesion epibulbar, la persistencia de inflamacion en el tejido de
Cicatrizacion, el adelgazamiento corneo-escleral o la perforacion’.

Aunque lainvasion orbitariay ocular es frecuente, la diseminacion
ganglionar es poco habitual y las metastasis a distancia son muy
infrecuentes, varian desde un 2% en bajo grado hasta un 35% en
alto grado'3%”.

El CME es una gran amenaza desde el punto de vista oftalmo-
l6gico, ya que las recurrencias pueden culminar en enucleacion
por invasion intraocular, 0 menos frecuentemente exenteracion
por invasion orbitaria’. Es necesario realizar un seguimiento cada
3 meses inicialmente, aumentando el tiempo entre revisiones de
forma gradual hasta continuar de forma anual. Finalmente, en
este tipo de neoplasia, es necesario un enfoque multidisciplinar.
Oftalmologia junto con Anatomia Patolégica, Dermatologia y
Oncologia pueden trabajar de forma conjunta para el correcto
seguimiento del paciente.
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