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Tumores de glandulas salivales en la infancia.
Importancia de un diagnostico y tratamiento precoz
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RESUMEN

Objetivo. Revision de nuestra serie de neoplasias de gldndulas sa-
livales en pediatria, dada su baja frecuencia y mayor tasa de malignidad
en comparacion con la poblacién adulta.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de las historias clinicas
de los casos pedidtricos de tumores de gldndulas salivales tratados en
nuestro centro entre los afios 1998 y 2013.

Resultados. Se estudian 12 pacientes. Los tumores afectaban a
la gldndula pardtida en 11 casos y en uno a la glandula sublingual.
Tres pacientes presentaban historia oncoldgica previa y antecedentes
de radioterapia. El diagndstico (histoldgico o radiolégico) fue de:
4 hemangiomas, 2 adenomas pleomorfos, 4 carcinomas mucoepi-
dermoides, 1 carcinoma de células acinares y 1 tumor primitivo
neuroectodérmico (PNET). Ningtin paciente presentaba metéstasis
al diagnéstico. Se realiz6 PAAF preoperatoria en 6 pacientes que
presentaban masas sdlidas, siendo diagndstica en todos ellos. Ocho
pacientes fueron intervenidos. En dos casos de parotidectomia total
apareci neuroapraxia inicial pero ninguno tuvo parélisis facial de-
finitiva. No hubo ningtin caso de sindrome de Frey. Los resultados
estéticos fueron buenos. Un solo caso presentd recidiva tumoral y
todos los pacientes, excepto uno que falleci6 por recaida de leucemia,
sobreviven en la actualidad.

Conclusiones. Los tumores de glandula salival son raros en pe-
diatrfa pero su alta tasa de malignidad hace necesario establecer un
diagndstico rapido. En nuestra experiencia, la PAAF present6 elevada
sensibilidad. En los tumores malignos el tratamiento es la exéresis,
preservando el nervio facial siempre que sea posible. En los tumores
vasculares la cirugfa se reserva para casos refractarios al tratamiento
médico.
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SALIVALY GLAND TUMORS IN CHILDHOOD: IMPORTANCE OF AN EARLY
DIAGNOSIS AND TREATMENT

ABSTRACT

Objective. Review of our series of salivaly gland tumors at pedi-
atric age, given its low frequency and their higher rate of malignancy
compared with the adult population.

Material and methods. Retrospective study of the medical records
of all pediatric patients with salivaly gland tumors treated in our center
between 1998 and 2013.

Results. We identified 12 patients. The most common site of tumor
location was the parotid gland in 11 patients followed by the sublingual
gland in 1 patient. Three patients had previous cancer and radiotherapy
history. The diagnosis (histological or radiological) were: 4 hemangio-
mas, 2 pleomorphic adenomas, 4 mucoepidermoid carcinomas, one aci-
nar cell carcinoma and 1 primitive neuroectodermal tumor (PNET). No
patient had metastasis at diagnosis. Preoperative fine needle aspiration
(FNA) was performed in 6 patients with solid masses, being diagnostic
in all cases. Eight patients underwent surgery. In two cases of total
parotidectomy initial neuroapraxia appeared but none had permanent
facial paralysis. There were no cases of Frey syndrome. The aesthetic
results were good. There was only one tumor recurrence and all patients,
except one who died of leukemia relapse, survive today.

Conclusions. Salivaly gland tumors are uncommon in pediatric
age but their high rate of malignancy makes it necessary to establish a
rapid diagnosis. In our experience, FNA showed a high sensitivity. For
malignant tumors, definitive treatment is surgical excision, preserving the
facial nerve whenever possible. For vascular tumors, surgery is reserved
for cases refractory to medical treatment.

Key Worbps: Salivaly gland neoplasms; Pediatrics.

INTRODUCCION

Los tumores de glandulas salivales son neoplasias poco
frecuentes en la edad pedidtrica-. Constituyen aproximada-
mente un 8% de los tumores de cabeza y cuello en nifios, y
solo el 5% del total de los tumores de gldndulas salivales se
presentan en la infancia-?. Pueden distinguirse dos picos de
incidencia: aquellos que aparecen antes del afio de vida y que
suelen corresponderse con tumores de naturaleza vascular y
aquellos que ocurren después de los 10 afios y que se corres-
ponden en su gran mayoria con tumores sélidos“9.
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Tabla L. Tumores de glandulas salivales en nuestra serie.
PAAF
Edad  Antecedentes Gldndula  (realizada Tipo Tratamiento
Paciente Sexo (meses) oncologicos  afecta y positiva) Tipo tumor intervencion  adyuvante Recidiva Exitus
1 M 48 No Parétida No PNET Tumorectomia Si (RT+QT) St No
2 M 180 No Sublingual N Adenoma pleomorfo ~ Tumorectomia No No No
3 M 156 St Parétida St Ca. mucoepidermoide  Parotidectomia No No No
de bajo grado total
4 F 192 No Parétida St Ca. mucoepidermoide  Parotidectomia No No No
de bajo grado total
5 F 49 St Parétida St Ca. mucoepidermoide  Parotidectomia No No St
de bajo grado total
6 M 4 No Parétida No Hemangioma - No No No
7 M 4 No Parétida No Hemangioma - No No No
8 F 108 No Parétida No Adenoma pleomorfo  Parotidectomia No No No
superficial
9 F 5 No Parétida No Hemangioma - No No No
10 F 1 No Parétida No Hemangioma - No No No
11 F 264 Si Parétida St Ca. mucoepidermoide  Parotidectomia No No No
de bajo grado superficial
12 F 169 No Parétida Si Ca. células acinares Parotidectomia  Si (RT) No No
superficial

Existen pocos estudios publicados y la mayor parte des-
criben series pequenas. A pesar de que la incidencia es menor
que en la poblacidn adulta, la tasa de malignidad es mayor
(36%)3- Su localizacién mds frecuente es la gldndula pard-
tida (83%), seguida de las gldndulas submandibular (15%) y
sublingual (10%)1-3467, El riesgo de malignidad es inversa-
mente proporcional al tamafo de la glandula afecta; asi, los
tumores de pardtida en su mayoria suelen ser benignos y los
de gldndula sublingual, malignos.

Dada su baja incidencia, el objetivo de este trabajo es
revisar nuestra experiencia en el diagndstico y tratamiento
de dichos tumores, evaluando los resultados quirtdrgicos y el
seguimiento a largo plazo.

MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo de las historias clinicas de todos los
pacientes con tumores de glandulas salivales diagnosticados en
nuestro centro en el periodo entre 1998 y 2013. Se recogieron
datos referentes a la edad, sexo y antecedentes patoldgicos
de los pacientes. En cuanto al diagnéstico, se registraron las
exploraciones complementarias realizadas, sensibilidad de
las mismas y tipo histoldgico. Se analizé el tratamiento, las
complicaciones y el seguimiento a largo plazo.

RESULTADOS

Entre 1998 y 2013 se trataron en nuestro centro 12 tumores
de glandulas salivales. La mediana de edad al diagndstico fue
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de 7 afios (1 m-22 afios), con una distribucién por géneros
de 7 mujeres (58,3%) y 5 varones (41,7%).La forma de pre-
sentacion clinica fue la aparicién de una masa en la glandula
afecta en todos los casos (100%). Ningtn paciente debuté con
pardlisis facial ni presentd dolor.

Tres pacientes presentaban como antecedentes personales
otras neoplasias (1 rabdomiosarcoma parameningeo alveolar,
1 leucemia aguda linfoide y 1 astrocitoma de fosa posterior) y
habian recibido radioterapia previa (en 2 casos, sobre la regién
de cabeza y cuello, y en un caso, irradiacién corporal total),
con un periodo de latencia hasta la aparicién del nuevo tumor
de entre 1y 9 afios. En estos 3 pacientes el tumor diagnostica-
do fue maligno (carcinoma mucoepidermoide de bajo grado).

En todos los pacientes se realiz6 una ecografia como
método diagndstico inicial y en 11 de 12 (91,7%) se solici-
t6, ademds, una resonancia magnética nuclear (RMN) para
completar el estudio. La PAAF se realiz6 en 6 pacientes con
tumoraciones sélidas (50%) y fue diagndstica en todos ellos
(4 carcinomas mucoepidermoides, | carcinoma de células
acinares y 1 adenoma pleomorfo). Tanto las exploraciones
complementarias realizadas como la PAAF ayudaron a pla-
nificar el grado de radicalidad de la cirugfa.

El diagnéstico final, obtenido mediante pruebas de ima-
gen y/o anlisis histolégico, fue de 6 tumores benignos (4
hemangiomas, 2 adenomas pleomorfos) y 6 tumores malignos
(4 carcinomas mucoepidermoides de bajo grado, 1 PNET y
1 carcinoma de células acinares) (Tabla I). Esto implica una
tasa de malignidad del 50%.

El tratamiento fue la reseccidn quirtrgica en todos los
pacientes afectos de tumores sdlidos (n=8). Se realizé exére-
sis de la lesién (tumorectomia) en un paciente con adenoma
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Figura 1. Parotidectomia total con conservacion del nervio facial.

pleomorfo y en el paciente del PNET, parotidectomia super-
ficial en un adenoma pleomorfo, en un carcinoma de células
acinares y en un carcinoma mucoepidermoide de bajo grado, y
parotidectomia total (Figs. 1 y 2) en 3 pacientes con carcinoma
mucoepidermoide de bajo grado, preservando el nervio facial
en todos los casos (Tabla I). En 2 casos de parotidectomia total
apareci6 neuroapraxia inicial pero ninguno present6 pardlisis
facial definitiva. No hubo ningtn caso de sindrome de Frey
(sudoracién gustativa y eritema en la regidn cervicofacial
como respuesta a estimulos gustativos y, excepcionalmente,
tactiles que pueden aparecer tras la cirugia parotidea). Los
resultados estéticos fueron buenos.

Dos pacientes recibieron tratamiento adyuvante: el pacien-
te del PNET recibi6 quimioterapia y radioterapia, y la paciente
del carcinoma de células acinares recibi6 solo radioterapia.

En los 4 pacientes con diagndstico de hemangioma se
decidi6 adoptar una actitud conservadora. Se realizaron eco-
grafias de control cada 6 meses. Tres de ellos involuciona-
ron espontdneamente y uno de ellos sigue en control pero ha
disminuido su tamafio de forma considerable. Este dltimo
paciente recibi6 una dosis de corticoides intralesionales con
buenos resultados.

La media se seguimiento en toda la serie fue de 103,92
meses (DT: 52,85).

La supervivencia en nuestra serie ha sido excelente, del
91,7% a los 5 afios, y la tasa de recidiva baja. Solo un caso
ha fallecido, por causas no relacionadas con el tumor (re-
caida de leucemia), y solo un caso recidivd, el del paciente
con el PNET. Este paciente presenté una recidiva local que
requirié una segunda intervencion (exéresis de la lesion) y,
posteriormente, se ha mantenido libre de enfermedad tras 9
afios de seguimiento.

DISCUSION

Este estudio determina la importancia de un diagndstico y
tratamiento precoz en los tumores de glandulas salivales que
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afectan a la poblacion pedidtrica, ya que la tasa de malignidad
es mds elevada que en la poblacién adulta, 36% frente a 10-
25%G~). Ante cualquier masa palpable en la regién de una
gldndula salival, sobre todo en pacientes con antecedente de
otras neoplasias o de tratamiento con radioterapia, hay que
iniciar un estudio de forma répida.

Poco se conoce sobre la etiologia de estos tumores. El
unico factor etioldgico con el que se ha observado una clara
relacidn es con la radioterapia a dosis bajas; el periodo de
latencia hasta la aparicién del tumor es variable, en adultos
se describe entre 15 y 20 afios®. En nuestra serie se observo
un periodo de latencia relativamente corto (1, 6 y 9 afios,
respectivamente), lo que sugiere una mayor vulnerabilidad
en la poblacion pedidtrica a la radiacion ionizante.

Los tumores de glandula salival constituyen los tumores de
mayor variedad histolégica del organismo. La clasificacién més
aceptada es la propuesta por la OMS cuya ultima revision se
hizo en el afio 2005¢. En nuestra serie la proporcion de tumores
malignos y benignos fue idéntica. Los benignos més frecuentes
fueron los vasculares y, entre los epiteliales, el més frecuente
fue el adenoma pleomorfo. El tumor maligno més frecuente
fue el carcinoma. Estos datos concuerdan con lo publicado en
la literatura@3719, La gldndula parétida fue la localizacién mas
frecuente al igual que en otras series!+%7. Una de las series
més extensas publicada por el Instituto de Patologia de las Fuer-
zas Armadas de Estados Unidos (AFIP) recoge 430 casos de
lesiones de gldndula salival en nifios®. Los tumores benignos
mds frecuentes fueron los epiteliales (n=60) y, entre ellos, el
adenoma pleomorfo fue el més frecuente (n=55). El tumor ma-
ligno més frecuente fue el carcinoma mucoepidermoide (n=20).

La forma de presentacién clinica mds comtin en nuestra
serie fue, en consonancia con la literatura, una masa asin-
tomdtica en la regién de una gldndula salival*619. Ningtin
paciente presentd pardlisis facial o dolor signos que, cuando
se presentan, constituyen un factor de mal prondstico!b.

En nuestra experiencia, la ecografia es el mejor método
para la evaluacién inicial, permitiendo distinguir entres lesio-
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Masa asintomdtica en regién
glandula salival

Otras patologias
(inflamatoria, infecciosa, etc.)

No [ i
I
RMN Tratamiento
especifico
l , =
Lesiones vasculares Lesiones solidas/quisticas
* Tratamiento conservador * PAAF
* Otras: corticoides * Tratamiento quirtirgico
intralesionales, etc. y/o RT/QT

» Cirugfa: casos refractarios

Figura 2. Algoritmo diagnéstico y de tratamiento.

nes sélidas y quisticas. En caso de sospechar una tumoracion
s6lida, maligna o benigna, la RMN ha demostrado ser de
mayor utilidad que la TAC. La PAAF en series de adultos
presenta una sensibilidad y especifidad elevadas (en algu-
nas series superior al 90%) por lo que es titil como método
diagnéstico preoperatorio’?. Su uso en pediatria ha sido mds
discutido. Recientemente, Lee et al. publicaron una serie de
22 pacientes pedidtricos con masas parotideas a los que se les
practicd PAAF preoperatoria, obteniendo una sensibilidad del
92,3% en el diagnéstico del adenoma pleomorfo y del 100%
para los tumores benignos de forma global®?. En nuestra serie
la PAAF fue diagnéstica en todos los pacientes y no obser-
vamos complicaciones relacionadas con este procedimiento.
Por este motivo creemos aconsejable practicar 1a PAAF en
los tumores sélidos, en casos de duda diagndstica o en tumo-
res de gran tamafio en los que prevemos que no se logrard
una exéresis completa, y puedan beneficiarse de tratamiento
neoadyuvante (Fig. 2).

El tratamiento, en la mayoria de las masas sélidas, es la
exéresis completa con mdrgenes libres>10.10, En los tumores
que afectan a la gldndula parétida es preciso preservar el ner-
vio facial siempre que sea posible y que no esté claramente
invadido®*!-14). Si el tumor es superficial se puede realizar
una parotidectomia superficial siempre que se deje un margen
suficiente libre de enfermedad. Las complicaciones precoces
descritas como mds frecuentes son la neuroapraxia del ner-
vio facial y la pardlisis facial completa('V. Entre las tardias,
la més frecuente es el sindrome de Frey. En nuestra serie la
neuroapraxia inicial aparecid en 2 casos (16%) y no tuvimos
casos de sindrome de Frey ni pardlisis facial definitiva. Otras
series, como la de Orvidas et al., publican una incidencia de
neuroapraxia inicial del 25% y del sindrome de Frey del 50%,
independientemente de la extension de la cirugfa®>.

La radioterapia y la quimioterapia tienen un papel limitado
en pediatria y se reservan para casos de tumores recidivantes
o tumores de gran tamafio@!9. Una excepcidn la constituyen
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algunos subtipos histolgicos, como los sialoblastomas o
sarcomas, en los que la quimioterapia tiene un papel funda-
mental(?. Es importante tener en cuenta los frecuentes efectos
secundarios y complicaciones de la radioterapia de cabeza y
cuello en la poblacién pedidtrica (osteonecrosis, problemas
dentarios, hipoplasia y alteraciones del crecimiento y neopla-
sias secundarias). Kupferman et al. describen una serie de neo-
plasias malignas de gldndulas salivales de 61 pacientes en los
que se utiliz6 radioterapia en el 45%@. Como complicaciones
a largo plazo de la radioterapia describen un caso de osteo-
necrosis de mandibula y 2 casos de neoplasias secundarias.

En lo referente a los factores que se han asociado a mal
prondstico destacan: tumores de gran tamafio, invasion de
piel, tejido blando o hueso y la pardlisis facial o dolor al diag-
nostico®!-19. En nuestra serie solo hubo un caso de recidiva
y el prondstico, en general, fue bueno. A pesar de la mayor
incidencia de neoplasias malignas en la poblacion pediétri-
ca comparada con los adultos, la supervivencia es superior
(90% a los 5 afios frente a 59% en los adultos)®5>:11.19), Esto se
debe a que, en la poblacién pedidtrica, es menos frecuente la
presencia de metéstasis ganglionares o la invasion de tejidos
adyacentes!). Ademds, la mayorfa de los tumores pedidtricos
son bien diferenciados.

Respecto al tratamiento de los tumores vasculares se
recomienda una actitud inicial conservadora ya que tienden
a la involucién espontdnea. El tratamiento médico incluye
los corticoides sistémicos o intralesionales, el interferén
alfa-2%, la vincristina, bleomicina y, mds recientemente, los
beta-bloqueantes orales (propanolol) que, en la actualidad, se
consideran de primera eleccién819). La cirugia estd indicada
en los casos refractarios al tratamiento médico®0.

En conclusidn, los tumores de glandulas salivales son
poco frecuentes pero con una tasa alta de malignidad ante
los cuales es preciso realizar un diagndstico y tratamiento
precoz. El diagndstico por imagen se basa en la ecografia
y la RMN. La PAAF es un método util para el diagndstico
preoperatorio asociado a un escaso porcentaje de complica-
ciones y que nos permite planificar la estrategia quirdrgica.
Mientras que en los tumores sélidos el tratamiento se basa en
la reseccién quirtirgica, en los tumores de naturaleza vascular
la cirugfa se reserva para los casos refractarios al tratamiento
médico. El prondstico de estos tumores es bueno y la tasa de
recidivas baja.
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