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RESUMO

Introdugdo: Os mioepiteliomas (ME) sdo tumores benignos
raros que derivam de células de origem ectodérmica presentes
nas glandulas salivares (GS) e outros 6rgdos secretores. Estes
tumores surgem habitualmente nas GS major, sendo os ME das
GS minor muito raros.

Caso Clinico: Descreve-se um caso de um doente de 49
anos, enviado a consulta de Otorrinolaringologia por queixas
progressivas de roncopatia com apneias com 4 meses de
evolugdo. O exame objetivo revelou uma massa oval com 2cm
localizada a direita da linha média do palato duro.

Os métodos de imagem confirmaram a presenca da lesdo,
nao identificando sinais de erosdo dssea adjacente. A lesdo foi
excisada cirurgicamente e a anélise histopatoldgica mostrou
um mioepitelioma plasmocitéide das GS minor do palato duro.
Discussdo/Conclusdo: Os ME sdo tumores raros que tipicamente
se manifestam como lesGes assintomaticas de crescimento
lento. Outros tumores das GS como o adenoma pleomérfico
sao diagndsticos diferenciais destas lesdes.
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ABSTRACT

Introduction: Myoepitheliomas (ME) are rare benign tumors
that derive from ectodermal cells present in salivary glands (SG)
and other secretory organs. These tumors usually affect the
major GS and ME of minor GS are very rare.

Case Report: We report a case of a 49-year-old patient referred
to the Otorhinolaryngology consultation for progressive
complaints of snoring with apnea since the last 4 months. The
physical exam revealed a 2cm oval mass located in the right half
of the hard palate.

Imagiological exams confirmed the presence of a palatal mass
without any signs of adjacent bone erosion. The lesion was
surgically excised and histopathology showed a plasmacytoid
myoepithelioma of the palate minor GS.

Discussion/Conclusion: ME are rare tumors that typically
manifest as slow-growing asymptomatic lesions. Other GS
tumors such as pleomorphic adenoma should be considered in
differential diagnoses of these lesions.
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INTRODUCAO

Os mioepiteliomas (ME) sdo tumores benignos raros
compostosporcélulascontrateisde musculolisoderivadas
da ectoderme, localizadas junto a superficie basal das
unidades acinares e pobres em diferenciagdao ductal,
estando presentes em varios 6rgaos como glandulas
salivares (GS), mama, laringe e glandulas sudoriparas
cutdneas®. Os ME podem surgir em qualquer um destes
6rgaos, sendo os das GS raros, correspondendo a 1-1,5%
de todos os tumores salivares®®. Os ME das GS surgem
habitualmente nas GS major, afetando em 50% dos casos
a glandula pardtida, a sublingual em 33% dos casos e a
submandibular em 13%*. Cerca de 21% dos ME de GS
afetam as glandulas minor, sendo o palato a localizagao
mais comum dado a elevada concentragao glandular que
apresenta®.

O termo ME foi descrito em 1943 por Sheldon como
um grupo de tumores histologicamente compostos
por células mioepiteliais solitarias®®” e, atualmente, na
classificagdo da Organizagdo Mundial de Saude, os ME
estdo definidos como neoplasias com pobre estrutura
ductal e sem estroma condroide ou mixocondroide e, de
acordo com o padrdo de organizagdo celular, podem ser
do tipo sélido, mixoide, reticular ou misto®. Nos casos
de ME malignos, as células habitualmente apresentam
pleomorfismo proeminente e atipia®.
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Clinicamente, os ME tém um pico de incidéncia entre a
32 e a 52 décadas de vida' e apresentam-se tipicamente
como uma massa indolor, de crescimento lento e
progressivo e que, de acordo com o local onde surgem,
podem causar diferentes tipos de sintomas numa fase
mais avancada dada a obstrugcdo que provocam. O
prognodstico é habitualmente favoravel e a recorréncia
é rara ap0ds a excisdo completa do tumor?. Apesar da
taxa de malignizagdo ser muito baixa, podem surgir
metdstases a partir de lesbes aparentemente benignas'?.
Apresenta-se de seguida um caso raro de mioepitelioma
do palato duro com discussdo da suas caracteristicas
imagioldgicas e histoldgicas e tratamento implementado.

DESCRICAO DO CASO

Descreve-se o caso de um doente do sexo masculino de
49 anos, sem histéria de habitos tabagicos ou alcodlicos
e sem antecedentes pessoais ou cirurgicos relevantes,
que é enviado a consulta de Otorrinolaringologia (ORL)
pelo médico assistente por um quadro com 4 meses de
evolugcdo e de agravamento progressivo de roncopatia
diaria com apneias presenciadas, sensacdo de sono
ndo reparador e hipersonoléncia diurna. O doente
negava queixas de obstrucdo nasal, rinorreia anterior
ou posterior, odinofagia, disfagia, dispneia, disfonia,
alteragdo do peso corporal, anorexia ou febre.

O exame objetivo revelou a presenga de uma massa
oval de limites bem definidos e regulares, endurecida e
aderente aos planos profundos, nao-pulsatil, indolor a
palpagdo, com cerca de 2cm de maior eixo e localizada
a direita da linha média do palato duro, sem sinais de
ulceracdo ou erosdo da mucosa sobrejacente (Figura 1).

FIGURA 1

Evidéncia no exame objetivo de massa com cerca de 2cm de maior
eixo, a ocupar a metade direita do palato duro, sem sinais de
erosdo da mucosa sobrejacente.

Orestante exame objetivoda dreade ORLcomplementado
por nasofibroscopia flexivel ndo mostrou a presenca de
qualquer outra alteracdo.

Para esclarecimento adicional, o doente foi submetido
a realizagdo de uma tomografia computadorizada
(TC) e a ressonancia magnética nuclear (RMN), apds
administracdo endovenosa de 70mL de contraste iodado
ndo-idénico na veia cubital. Os métodos de imagem
realizados identificaram, no espago mucoso da orofaringe,
mais propriamente no palato duro a direita da linha
média, a presenca de uma lesdo expansiva de morfologia
arredondada/oval, bem delimitada, com 19x22x21mm
de diametros longitudinal, transversal e antero-posterior

FIGURA 2
RMN Boca, corte sagital, ponderagdao em T1 FSE, contrastada e
supressao de gordura (FS).

FIGURA 3
RMN Boca, corte coronal, ponderagdo em T2 FSE
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respetivamente. A lesdo apresentou-se isointensa em
relagdo ao musculo nas sequéncias ponderadas em T1 e
mostrou hipersinal ligeiramente heterogéneo em T2, com
captacdode contrastetambém ligeiramente heterogénea.
A periferia da massa mostrou-se ser bem delimitada por
imagem de aparente cdpsula hipointensa em T2, sem
significativa captacdo de contraste. Foi possivel também
observar que a lesdo se encontrava bem delimitada, sem
sinais visiveis de invasdo local dos planos de gordura
adjacentes, de invasdo perineural ou sinais de erosao
ou remodelacdo ossea do palato duro adjacente. Nao
se identificaram imagens de adenomegalias cervicais,
existindo apenas alguns ganglios nas cadeias jugulares
internas bilateralmente, de eixo curto infracentimétrico,
provavelmente reativos e sem evidéncia de significado
patoldgico aparente.

FIGURA4e5
Fotografias tiradas durante a intervengdo cirdrgica a mostrar a
dissegdo da lesdo e subsequente sutura do palato.

De acordo com os achados clinicos e imagioldgicos,
foi colocada como principal hipotese diagndstica um
tumor benigno do palato, nomeadamente um adenoma
pleomorfico das glandulas salivares minor.

O doente foi submetido a cirurgia para excisdo completa
da lesdo (Figuras 4 e 5), que macroscopicamente foi
descrita como uma formacgdo nodular acastanhada, de
6g e com 30x22x17mm, com superficie externa lisa e
superficie de corte compacta, castanho-esbranquicada
e brilhante, com ponteado hemorragico (Figuras 6 e 7).

FIGURA 6
Aspeto macroscopico da pega cirurgica

T
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FIGURA 7
Superficie de corte compacta, castanho-esbranquigada e brilhante,
com pontuado hemorragico
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FIGURA 8
Células em toalha com raros focos de diferenciagdo ductal e estroma com dreas mucdides e hialinas e células de morfologia plasmocitdide
com citoplasma eosinofilico

A analise histopatoldgica da pega mostrou a presenca
de uma neoplasia das glandulas salivares, constituida
por células de morfologia plasmocitdide com citoplasma
eosinofilico, dispostas em toalha com raros focos de
diferenciagcdao ductal e com um estroma com células
mucoides e hialinas (Figura 8). O estudo imunocitoquimico
mostrou imunorreatividade das células descritas para
citoqueratina 7 (CK7), S-100, proteina acida fibrilar glial
(GFAP) e focalmente para actina de musculo liso (AML).
O conjunto dos achados permitiu chegar ao diagndstico
de mioepitelioma plasmocitodide das glandulas salivares
minor do palato.

Apds a cirurgia, o doente foi seguido regularmente
em consulta de ORL, sendo que o periodo de pds-
operatério decorreu sem intercorréncias, com melhoria
da roncopatia e apneias cerca de um més apos a cirurgia.
Dada a nogdo subjetiva do doente de aparente ndo
resolucdo total da roncopatia, foi realizado um registo
polissonografico de nivel 3 ao final de 6 meses de pds-
operatdrio que mostrou um bom sinal dos registos de
saturagao e de ventilagdo nasal, com registo total de 39
eventos respiratdrios, 4 apneias obstrutivas, O centrais,
24 mistas e 11 hipopneias, condicionando um indice de
apneia/hipopneia de 4.9/h (9.1/h em decubito dorsal),
desfavorecendo o diagndstico de sindrome de apneia
obstrutiva do sono. O registo de oximetria apresentou
um indice de dessatura¢do de 3,6/h com saturagdo
média de 94% e verificou-se roncopatia durante 2% do
tempo de registo.

O doente é seguido em consulta de ORL até a data, ndo
existindo de momento evidéncia clinica de agravamento
sintomatico ou sinais locais de recidiva da patologia.

DISCUSSAO

Os ME correspondem a <1,5% de todos os tumores
de GS?? e, apesar de apenas 2% do total de casos de
ME se localizarem no palato>'® e de se manifestarem
habitualmente como massas assintomdticas e de
crescimento lento, um exame objetivo e um alto grau
de suspeigao sdao fundamentais para o diagndstico que
é definitivo apds andlise histopatoldgica. Do ponto de
vista microscépico, os ME organizam-se em quatro
diferentes tipos de padrdao morfoldgico que incluem
o ndo-mixoide ou sdlido, mixoide, reticular e misto?,
sendo que os diferentes tipos de padrdes e a constituicao
celular ndo parecem estar associados a diferentes taxas
de recorréncia®?. No entanto, ha casos de ME malignos
descritos na literatura que se diferenciam dos restantes
histologicamente pela presenca de atipia, pleomorfismo
e necrose celular e aumento do indice mitdtico e
clinicamente caracterizam-se por um comportamento
mais agressivo e maior taxa de recorréncia®*?.

Os ME do palato devem ser distinguidos de outros tumores
palatinos como os adenomas pleomérficos, neurinomas,
hemangiomas, tumores malignos ou metastaticos,
linfomas, tumores fibrosos solitarios, tumores da
bainha mielina, histiocitomas fibrosos, paragangliomas,
leiomiomas e leiomiossarcomas, hemangiopericitoma
e outras patologias inflamatdrias®®'¥. Muitos destes
diagndsticos diferenciais partilham entre si e com os ME
caracteristicas clinicas e radioldgicas, pelo que a bidpsia
¢ fundamental para a confirmacdo diagndstica®. O
adenoma pleomaérfico é o tumor de GS minor mais comum
e diferencia-se dos ME pelo facto de apresentar na sua
constituicao células ductais e uma matriz condromixoide;
trata-se igualmente com excisdo completa da lesdo e o
prognostico também é favoravel.

A taxa de recorréncia dos ME esta descrita como 15-18%,
com possivel transformagdao maligna principalmente nos
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casos mais prolongados ou nas recidivas®, o que tem
vindo a ser atribuido a sobreexpressdo dos recetores
c-kit e mutagdo do gene p-53*%. Assim, mesmo apds
excisdo completa da lesdo recomenda-se seguimento
destes doentes durante um periodo alargado de tempo.
O caso clinico descrito é tido como um caso tipico de
ME do palato uma vez que se apresenta com uma massa
de crescimento lento, assintomatica e que levou o
doente a recorrer aos cuidados de ORL pelos sintomas
consequentes da obstrugdo da via aérea, como roncopatia
com apneias, e ndo por queixas da massa propriamente
dita. O doente foi estudado adequadamente do ponto
de vista radioldgico antes da realizagdo de qualquer tipo
de intervengdo, o que permitiu antever o diagndstico e
programar a estratégia terapéutica que se considerou
mais adequada. Nao foi realizado exame polissonografico
previamente a cirurgia por se ter considerado como
causa provavel da roncopatia a existéncia de uma lesdo
da orofaringe, com resolugdo expectdvel apds a excisao
da mesma.

Apesardeexistir possibilidade de recidivaou malignizacdo,
neste caso em especifico prevé-se um progndstico
favoravel, sendo recomendavel o seguimento do doente.

CONCLUSAO

Os ME sdo tumores raros benignos que frequentemente
se apresentam como massas assintomaticas de
crescimento lento e que fazem diagndstico diferencial
com outros tumores das GS como o adenoma pleomorfico
e o carcinoma adenoide cistico. As carateristicas tipicas
de ME podem ser observadas nas imagens da TC
contrastada, sendo esta considerada uma ferramenta util
na diferenciagdo de outros tumores de tecidos moles.
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