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Resumen

El mioepitelioma es una neoplasia rara presente con mayor frecuencia en las glandulas salivales, representando
el 1% de todos los tumores glandulares. Sin embargo, se han descrito también en localizaciones diferentes tales
como piel, tracto gastrointestinal, pulmaon, via aérea superior, mama y tejido blando. Algunos reportes en la literatura
universal describen casos a nivel del sistema nervioso central, pero ninguno especificamente de localizacion hipofi-
siaria. Se presenta el caso de una paciente femenina de 70 afos de edad quien acude repetidamente al servicio de
urgencias por cuadro clinico de cefalea intensa crénica de varios meses de evolucion, tratada con opioides sin reso-
lucion del cuadro. Consulta nuevamente por pérdida aguda de la agudeza visual en ojo izquierdo y ptosis palpebral
ipsilateral. Los hallazgos tomograficos revelaron discreto quiste de retencion en el seno esfenoidal derecho, mientras
que la resonancia magnética nuclear evidencid tumoraciéon en la fosa media de la base del craneo; el diagnodstico
presuntivo fue de adenoma hipofisiario. La evaluacion histopatoldgica e inmunohistoguimica de la pieza quirdrgica
concluyo el diagndstico de mioepitelioma. Se realizdé una busgueda sistematica utilizando descriptores tales como
‘mioepitelioma’, “encefalopatias’, "hipdfisis’, y “Colombia’, ademas de sindnimos tanto en inglés como en espanol, en
bases de datos nacionales y latinoamericanas, sin encontrar resultados relacionados, por lo que este caso constituye
el primero en Colombia y sus alrededores.

Palabras clave: mioepitelioma, neoplasias hipofisarias, neoplasias encefdlicas, enfermedades raras, enfermedades del
sistema nervioso; informes de casos.
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Mioepitelioma de la region selar simulando macroadenoma hipofisiario

Myoepithelioma of the sellar region simulating pituitary
macroadenoma: report of the first case in Colombia

Abstract

Myoepithelioma is a rare neoplasm most frequently present in the salivary glands, representing 1% of all glandular
tumors. However, they have also been described in different locations such as skin, gastrointestinal tract, lung, upper
airway, breast and soft tissue, there are few reports in the universal literature on cases at the level of the central
nervous system, but none specifically at the pituitary level. We present the case of a 70-year-old female patient
who repeatedly comes to the emergency department for a clinical picture of chronic intense headache of several
months of evolution, which was managed with opioids without resolution of the picture, presenting an acute loss of
visual acuity in the left eye and ipsilateral palpebral ptosis. The tomographic findings revealed a discrete retentional
cyst in the right sphenoid sinus, while the nuclear magnetic resonance revealed a tumor in the middle fossa at the
base of the skull, making a presumptive diagnosis of pituitary adenoma. A systematic search was carried out using
descriptors such as "mioepitelioma”, "encephalopathy”, "hypophysis’, and “Colombia’, in addition to synonyms in both
English and Spanish, in national and Latin American databases, without finding related results, for what this case
constitutes the first in Colombia and its surroundings.

Key words: Myoepithelioma, pituitary neoplasms, brain neoplasms, rare diseases, nervous system diseases; case reports.

Mioepitelioma da regiao selar simulando macroadenoma
hipofisario: relato do primeiro caso na Colombia

Resumo

O mioepitelioma € uma neoplasia rara mais frequentemente presente nas glandulas salivares, representando 1% de
todos os tumores glandulares. No entanto, eles também foram descritos em diferentes locais, como pele, trato gas-
trointestinal, pulmao, vias aéreas superiores, mama e tecidos moles. Alguns relatos na literatura universal descrevem
casos ao nivel do sistema nervoso central, mas nenhum especificamente de localizagdo pituitaria. Apresentamos o
caso de uma paciente do sexo feminino, 70 anos, que recorre repetidamente ao pronto-socorro por quadro clinico
de cefaleia crénica intensa de varios meses de evolugéo, tratada com opioides sem resolugdo do quadro. Consulta
novamente por perda aguda da acuidade visual no olho esquerdo e ptose palpebral ipsilateral. Os achados tomo-
graficos revelaram discreto cisto de retengdo em seio esfenoidal direito, enquanto a ressonancia nuclear magnética
evidenciou tumoragao em fossa media da base do cranio: o diagndstico presuntivo foi adenoma hipofisario. A
avaliagéo histopatologica e imuno-histoquimica da peca cirlrgica concluiu o diagnostico de mioepitelioma. Foi rea-
lizada uma busca sistematica utilizando descritores como ‘mioepitelioma’, “encefalopatias’. "hipofise” e "“Colémbia”,
além de sinbnimos em inglés e espanhol, em bases de dados nacionais e latino-americanas, sem encontrar resulta-
dos relacionados, entdo este caso € o primeiro na Coldbmbia e seus arredores.

Palavras-chave: mioepitelioma, neoplasias hipofisarias, neoplasias cerebrais, doengas raras, doengas do sistema ner-
VOSO; relatos de casos

Introduccion

El Mioepitelioma es una neoplasia rara presente con mayor frecuencia en las glandulas
salivales, representando el 1% de todos los tumores glandulares (1). Estd compuesto
por células mioepiteliales las cuales fisioldgicamente regulan el paso de sustancias
entre las células epiteliales del lumen y la membrana basal (2). Se han descrito también
en localizaciones diferentes tales como piel, tracto gastrointestinal, pulmoén, via aérea
superior, mama Yy tejido blando (3,4), existiendo escasos reportes en la literatura uni-
versal sobre casos a nivel del sistema nervioso central, pero ninguno especificamente
a nivel hipofisiario (5-7). Los tumores hipofisiarios poseen dos formas de presentacion:
tumores esporadicos los cuales corresponden a un 95%, y los hereditarios con un 5%
(8). EI adenoma hipofisiario méas frecuente es el prolactinoma (50-60%), seguido por
los adenomas no funcionantes (20-30%), adenoma de células somatotropas (10-25%),
adenoma de células corticotropas (5-10%) vy tirotropinoma (<1%) (9). Se puede deducir
entonces que la presentacion de un mioepitelioma en esta region constituye un hallaz-
go extraordinario y de prondstico incierto. Segun los registros del Instituto Nacional de
Cancerologia de Colombia se han diagnosticado menos de 20 casos desde el afio 2004
(10), limitandose estos a localizarse a nivel de las glandulas salivales, a excepcion del
caso de Romero et al (11) localizado en la vagina.
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Se realizd una busqueda sistematica utilizando descriptores tales como “mioepite-
lioma”, “encefalopatias”, “hipdfisis”, y “Colombia”, ademas de sindnimos tanto en inglés
como en espafiol, los cuales fueron combinados con los operadores “AND” y “OR”, en
las bases de datos SCIELO, LILACS, BVS, BVS-COLOMBIA, REDALYC, Dialnet, Imbio-
med, DOAJ, Pubmed, y ScienceDirect, sin encontrar resultados relacionados, por lo
gue se puede decir que no existe literatura previa sobre un caso similar en Colombia, e

incluso en Latinoamérica y el Caribe.

El objetivo de este articulo consiste en compartir la experiencia sobre una entidad
de presentacion extraordinaria, ademas de registrar memoria clinico-académica so-
bre el primer caso reportado de un mioepitelioma de la region selar en Colombia y
sus alrededores.

Caso clinico

Paciente femenina de 70 afios de edad quien acude repetidamente al servicio de ur-
gencias por cuadro clinico de cefalea intensa crénica de varios meses de evolucion,
la cual fue tratada con opioides sin resolucién del cuadro. Presenta de forma aguda
pérdida de la agudeza visual en ojo izquierdo y ptosis palpebral ipsilateral. No presenta
antecedentes de relevancia. Al examen fisico se encuentra paciente en regular estado
general, con disminucion de la sensibilidad arciforme superior en ojo derecho e inferior
en ojo izquierdo, diplopia bilateral, ptosis palpebral del lado izquierdo, y cefalea intensa
9/10, resto de examen neurolégico normal. Con base en el cuadro clinico, se solicita
tomografia axial computarizada cerebral, encontrandose discreto quiste de retencion
en el seno esfenoidal derecho. En la valoracidon por neurocirugia, se le solicita resonan-
cia magnética nuclear cerebral revelando tumoracién en la fosa media de la base del
craneo, por lo que se establece diagndstico probable de tumor benigno de la hipdfisis
de manejo quirurgico. La paciente es llevada al quiréfano extrayéndose tumoracion en
su totalidad por via transesfenoidal, sin complicaciones. La lesién era compatible con
un macroadenoma hipofisario con areas de sangrado; se describe tumor de color par-
do claro, consistencia blanda y un volumen aproximado de 1.8 ml. La pieza quirdrgica
se envia para evaluacion por el servicio de patologia. La recuperacion posoperatoria
fue satisfactoria; sin embargo, la paciente presentd hipocaliemia leve e hipertension de
novo, controladas facilmente.

El reporte histopatoldgico evidencia una lesion compuesta por células aciddfilas y cro-
mofobas con citoplasma escaso, nucleos predominantemente redondeados uniformes de
cromatina fina que se disponen en un patron organoide (Figura 1). El estroma conectivo
mostré amplia vascularizacion y areas de necrosis, por 1o que se solicité inmunohistoqui-
mica para evaluar fenotipo y descartar malignidad. Se recibe resultado con el hallazgo de
células tumorales con inmunorreactividad para Antigeno Epitelial de Membrana (EMA),
Citoqueratina AE1/AE3, Citoqueratina Cam 5.2, proteinas S-100, Actina de Musculo Liso
(SMA) y Calponina. La inmunorreactividad para CK-7, CK-20, Factor de Transcripcion
Tiroideo tipo 1 (TTF-1), Enolasa neuronal especifica, CD-68, Melan-A, SOX-10, PAX-8,
GATA-3, Cromogranina, Inhibin A, Hepar-1, SALL-4, OCT3/4, Desmina, y H-Caldesmol,
fueron negativas. El indice de proliferacion medido con ki67 es de 1-2%, y la negatividad
para Cromogranina descarta adenoma hipofisiario. Con base en los hallazgos anteriores
se realiza diagnostico definitivo de tumor mioepitelial de la region selar.
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Figura 1. Microfotografia (40X). Se evidencian células de aspecto mioepitelial, de tamano
grande, citoplasma claro, con nucleos centrales, sin atipia celular y sin actividad mitdtica, que
alternan con células grandes de citoplasma eosinofilo, las cuales se disponen en patréon sélido.
Hay trabéculas de tejido conectivo bien vascularizado.

Discusiodn

Los tumores mioepiteliales intracraneales constituyen una entidad sumamente rara con
la posibilidad de simular la presencia de otros tumores, y cuyo diagnéstico no puede
realizarse a través del examen fisico, estudios imagenoldgicos ni examenes de labo-
ratorio rutinarios. Su diagndstico puede convertirse en un desafio, tal y como sucedid
en este caso donde se presumia de un adenoma hipofisiario comun. Estas neoplasias
afectan por igual tanto a hombres como mujeres sin ningun tipo de predileccién por
edad o ninguna condicién especificoa(12). Se han reportado casos en pacientes con
edades que oscilan entre los 10 meses y los 48 afios de edad, cuyas localizaciones a ni-
vel intracraneal incluyen el cavum de Meckel (5), los hemisferios cerebrales (13,14,15),
el seno cavernoso (6), la region de la hoz del cerebro (7,16), la érbita, la duramadre de
la fosa craneal media (17), y el angulo pontocerebeloso (18).

Las neoplasias mioepiteliales se caracterizan por su heterogeneidad en términos del
patrén histolégico, morfologia de las células, caracteristicas del estroma y el inmunofeno-
tipo. Usualmente el tamafio oscila entre 0.5y 2.5 cm, estdn muy circunscritos, no poseen
capsula y con frecuencia tienen margenes infiltrativos (19). Presentan dos patrones de
crecimiento: el primero consiste en un crecimiento reticular con células epitelioides, ovoi-
des y fusiformes en un estroma mixoide o hialinizado. El segundo patron se caracteriza
por laminas de células fusiformes, con abundante citoplasma eosindfilo, citoplasma sin-
citial y poco estroma (19). El diagndstico definitivo es netamente inmunohistoquimico por
medio de la evaluacion de la reactividad para marcadores tumorales. Estos son positivos
para citoqueratina (93%), antigeno epitelial de membrana (19-66%), proteina S-100 (72-
100%), calponina (86-100%) y anticuerpos anti musculo liso (36-64%) (20). Es necesario
resaltar que asi como en el caso expuesto, la negatividad para cromogranina descarta la
presencia de un adenoma hipofisiario, en caso de que su localizacion sea adyacente a la
region selar. En este caso en particular se encontré una tasa de proliferacion baja (1-2%),
lo que favorece benignidad, aunque por la poca informacion existente sobre el compor-
tamiento de este tipo de tumores, se sugiere hacer seguimiento a corto y mediano plazo.
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Los diagnosticos diferenciales son muchos debido a que estos tumores pueden variar
segun su sitio de presentacion, patrones histolégicos, morfologia celular, las caracteristicas
del estroma y la inmunorreactividad. Dentro de este gran grupo, se puede mencionar el
meningioma, schwannoma, paracordoma, sarcoma sinovial, entre otros (16). Los schwanno-
mas pueden simular la variante del mioepitelioma con células fusiformes y la expresion de
la proteina S-100, no obstante, presentan pseudoempalizada nuclear y son negativos para
los marcadores citoqueratina y calponina (21). El tratamiento para la paciente se realizd de
acuerdo con lo descrito hasta el momento, el cual consiste en terapia estandar con reseccion
completa de la neoplasia, anotando que existe un 20% de riesgo de recurrencia local (22).

Conclusion

Se puede concluir que el mioepitelioma de la region selar es un tumor de presenta-
cion singular, el cual puede simular facilmente un adenoma hipofisiario en los estudios
imagenoldgicos, puesto que no hay signos caracteristicos que permitan diferenciarlos.
Este se considera el primer caso reportado en la literatura colombiana, y probablemen-
te de Latinoamérica y el Caribe, permitiendo asi enriquecer a la misma con la descrip-
cién de una nueva localizacién de este subtipo tumoral en la region.
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