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RESUMEN: Los tumores de gldndulas salivares son infrecuentes en nifios,
afectando el 80% a la pardtida y presentando una mayor proporcion de
malignidad que en adultos. Revisamos 8 casos en menores de 15 afios tra-
tados en nuestro hospital, atendiendo a sus antecedentes, expresividad cli-
nica, tipo tumoral, diagnéstico, tratamiento empleado y seguimiento.
Todos debutaron con masa parotidea asintomdtica y de crecimiento len-
to a una edad entre 10 meses y 14 afios. Cuatro fueron adenomas pleo-
morfos, dos angiomas capilares, un quiste epidérmico y un carcinoma
mioepitelial. Destacamos la excepcionalidad del carcinoma por su rare-
za y por el alto grado de malignidad expresado. Se realizé puncién-aspi-
racién con aguja fina en cuatro pacientes, siendo concluyente sélo en tres.
En todos se practic6 tumorectomia, excepto en el carcinoma mioepitelial
y en uno de los adenomas pleomorfos recidivado, en los que se realiz6
parotidectomia total. Los tumores malignos de la pardtida son clinica-
mente indistinguibles de los benignos, por lo que ante toda masa palpa-
ble en la zona parotidea deberfamos establecer un diagnéstico sin demo-
ra. El tratamiento de eleccidn es la exéresis quirtirgica con margenes
amplios, siendo otros tratamientos coadyuvantes poco ttiles en nifios.
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PAROTID GLAND’S TUMORS IN CHILDREN

ABSTRACT: The tumors of the salivary glands are infrequent in chil-
dren, and parotid gland is involved in 80% of them. When a salivary gland
tumor is present, the chance of malignancy is greater in the child than in
the adult. We reviewed 8 cases identified in patients aged 14 years and
younger in our hospital, analyzing its antecedents, signs and symptoms,
histological features, diagnosis, treatment and evolution. All the patients
displayed preauricular painless, non-inflammatory and slow-growing
masses to an age between 10 months and 14 years. Four or them were
pleomorphic adenomas, two haemangiomas, one epidermal cysts and one
myoepithelial carcinoma. We emphasize the exceptional nature of the
carcinoma for its rareness and for the high degree of malignancy expres-
sed. We made a fine needle aspiration biopsy in four cases but they were
conclusive only in three. All were treated by surgical resection of the
tumour except for the myoepithelial carcinoma and the recurrent pleo-
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morphic adenoma that were treated by total parotidectomy. The malig-
nant tumours of the parotid gland are clinically indistinguishable of the
benign ones, thus when any palpable mass appears in the zone of the paro-
tid gland, an accurate diagnosis should be made without delay. The tre-
atment of choice is the surgical excision with wide margins, being other
adjuvant treatments less useful to this age that in the adult age.

KEY WORDS: Parotid gland; Children; Tumors.

INTRODUCCION

Las lesiones que afectan a las glandulas salivares en los nifios
pueden tener un origen inflamatorio o tratarse de una enferme-
dad granulomatosa o neoplasica. Los tumores son infrecuen-
tes, afectando el 80% a la gldndula parétida®. La mayoria son
benignos, aunque en pediatria se presenta una mayor proporcion
de tumores malignos que en adultos. Se calcula que los tumores
malignos de gldndula salivar constituyen el 0,5-1% de todos los
tumores y el 3% de las neoplasias que afectan a cabeza y cue-
llo en la edad adulta®, mientras que en la infancia suponen alre-
dedor del 8%. Son pocas las series presentadas sobre este tipo
de lesiones en nifios®?), y ademads agrupan diferentes entidades,
por lo que todavia no existen reglas generales de tratamiento que
estén basados en la experiencia clinica, y se tiende a aceptar
las terapias aprendidas a partir de los estudios a largo plazo en
pacientes adultos@?. Se acepta que el tratamiento de eleccion de
todas las neoplasias de parétida tanto benignas como malignas
es la exéresis quirtirgica, aunque pueden emplearse tratamien-
tos coadyuvantes con diferentes consideraciones segun la edad
del paciente. El objetivo de este trabajo es presentar nuestra expe-
riencia en el manejo de estas lesiones, asi como destacar la excep-
cionalidad de uno de los casos y realizar una puesta al dia en
cuanto a su diagndstico, tratamiento y factores prondsticos.

MATERIAL Y METODOS

Revisamos 8§ casos de tumoraciones parotideas tratadas
en nuestro hospital en nifios menores de 15 afios en los dlti-
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Figura 1. Imégenes ecogréficas correspondientes al carcinoma mioe-
pitelial (A) donde se aprecia una masa hipoecéica con refuerzo poste-
rior y marcada heterogeneicidad, y un adenoma pleomorfo (B) que
muestra un aspecto mas homogéneo y delimitado.

mos 12 afios, habiendo sido excluidas las afecciones inflama-
torias y enfermedades granulomatosas. Realizamos un estu-
dio descriptivo atendiendo a sus antecedentes, expresividad
clinica, métodos diagnésticos, tipo tumoral, terapia emplea-
da y seguimiento.

RESULTADOS
Todos se presentaron con masa parotidea asintomatica,

de crecimiento lento a una edad entre 10 meses y 14 afios.
Cuatro fueron adenomas pleomorfos, dos angiomas capi-
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lares, un quiste epidérmico y un carcinoma mioepitelial de
alto grado. En todos se realizd ecografia (Fig. 1) y en cua-
tro de ellos se practicd puncidn-aspiracion con aguja fina
(PAAF) previa a la exéresis quirdrgica, siendo concluyente
sdlo en tres. El tratamiento inicial consisti6 en exéresis amplia
de la tumoracidn en todos excepto en el carcinoma mioe-
pitelial, en que se realiz6 parotidectomia total con preserva-
cidn del facial y vaciamiento suprahomohioideo. La exten-
sién anatémica de la tumoracién maligna de acuerdo al
estadiaje TNM fue T2NOMO (Estadio I). Presentaba un volu-
men de 3 ml y tras estudio histoldgico del resto de la paré-
tida y de los 31 ganglios linfdticos extirpados correspon-
dientes a los niveles L, I y III, no se evidenciaron signos de
malignidad. No se usé tratamiento coadyuvante. En la figu-
ra 2 podemos apreciar los

Tras un seguimiento medio de 6,1 afios (de 9 meses a 12
afios), hemos encontrado recidiva en uno de los adenomas
pleomorfos cuatro afios después de la tumorectomia, reali-
zédndose nueva reseccion ampliada. Al presentar nueva reci-
diva dos afios mas tarde, se realiz6 parotidectomia total con-
servadora. En cuanto a complicaciones postoperatorias
inmediatas, la nifia sometida a parotidectomia total, sufri6
paresia de la rama marginal mandibular del facial durante 3
meses, que se recuperd de forma gradual. En ninguna de las
parotidectomias hubo sindrome de Frey (eritema y sudora-
cidn localizado a nivel del territorio cérvico-facial).

En la tabla I se muestran los detalles clinicos de estos
pacientes.

DISCUSION

Los tumores de gldndulas salivares en nifios suponen
menos del 10% de los tumores pedidtricos de cabeza y cue-
llo® y son malignos en un alto porcentaje, que segun las series
llega a estimarse en un 50% si se excluyen las malformacio-
nes vasculares®!010, Se pueden clasificar en tres grupos:
benignos, malignos de bajo grado y malignos de alto grado.
Cuando aparece un tumor aislado en la parétida, el riesgo
de malignidad es mayor en nifios que en adultos-, por lo que
debe establecerse un diagndstico lo més rapido posible. El
manejo de estas lesiones en nifios es dificil debido al escaso
nimero de pacientes y a la escasez de datos epidemiolégicos.
No es facil establecer una comparacién con la poblacién adul-
ta, primero por la alta variedad histolégica y segundo por
las diferentes implicaciones a la hora de proponer tratamien-
tos més agresivos. Las neoplasias benignas mds frecuentes
son las lesiones lipomatosas y vasculares y los adenomas ple-
omorfos®1213), El adenoma pleomorfo es un tumor muy comun
en pediatria cuya mayor incidencia aparece en la pubertad o
postpubertad®. En la ecografia aparece como un nédulo hipo
o0 isoecdico, homogéneo y bien definido cuando es de peque-
flo tamafio, aunque los méds voluminosos pueden ser hetero-
géneos, peor definidos y con dreas de hemorragia o necrosis
que los puede hacer confundir con otras lesiones de peor pro-
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Figura 2. Imégenes histoldgicas (HE). A) Proliferacién neopldsica constituida por grandes nidos de tejido condroide con nidos interpuestos de
epitelio con diferenciacion ductal focal (Adenoma pleomorfo). B) Restos de parédtida a la derecha. Proliferacion mixta de tejido condral y epitelial
a la izquierda de la imagen (Adenoma pleomorfo). C) Tumoracién con marcadas atipias. Células con nucleolo prominente y citoplasma positivo
para AE1/AE3 y H-Caldesmon (Carcinoma Mioepitelial). D) Gldndula salivar infiltrada por inmumerables capilares ectdsicos. Endotelios sin
atipia (Angioma).

Tabla I Datos clinico y de seguimiento de los nifios con tumoracion parotidea
Caso Edad Sexo Tipo tumoral Evolucion PAAF Terapia Complic. Reinterv.  Seguim.
1 8a. M Adenoma desconocida  Sugestiva Tumorectomia Recidiva Tumorectomia 12 a
pleomorfo endos Parotidectomia
ocasiones total
2 135a. F Adenoma pleomorfo 4 meses Sugestiva Tumorectomia NO 11a
3 4,5 a. F Quiste epidérmico desconocida NO Tumorectomia NO 9a
4 1a. F Angioma capilar desconocida NO Tumorectomia NO 10a
5 10 m. F Angioma capilar 4 meses NO Tumorectomia NO 3a
6 14 a. M  Adenoma pleomorfo 3 meses Sugestiva Tumorectomia NO 2a
7 11 a. F  Carcinoma mioepitelial 2 aflos NO Parotidectomfa total Paresia facial 10 m
y vaciamiento temporal
suprahomohioideo
8 10 a. F Adenoma pleomorfo 1 mes 2PAAF No Sugest. Tumorectomia NO 9m

néstico. Aunque parecen estar encapsulados, pueden tener
extensiones hacia el tejido adyacente al estudiarlos al micros-
copio y esto justifica el alto indice de recurrencia que apare-
ce cuando se hace una enucleacién simple (alrededor de un
30%)™. El tumor maligno mds frecuente es el carcinoma
mucoepidermoide segun todas las series, seguido del carci-
noma adenoideo quistico y el carcinoma de células acinares®-
6. La mayor parte de los tumores epiteliales ocurren en nifios
de mds de 10 afios y cuando son malignos, suelen ser de bajo
grado de malignidad. Los tumores malignos en nifios de menos
de 10 afios, sin embargo, tienden a ser neoplasias de alto gra-
do asociadas a un mal prondstico. El carcinoma mioepitelial
es una neoplasia rara que suele ocurrir en la 5*-6* décadas
de la vida®¥ y cuya denominacién se ha afiadido como enti-
dad aislada en 1991 a la Clasificaci6n histoldgica de los tumo-
res de glandulas salivares segtin la Organizacién Mundial
de la Salud®. Se han descrito sélo dos casos pedidtricos en
la literatura®!), Algunos autores sugieren la posibilidad de
un origen a partir de un adenoma pleomorfo, en cuyo caso lo
consideran como un carcinoma de bajo grado, sin embargo,
cuando aparecen de forma aislada son considerados de alto
grado(3.19, En el caso de nuestra paciente, aunque el tumor
estaba muy bien delimitado, no hemos encontrado células pro-
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pias de adenoma pleomorfo. La clasificacion TNM de acuer-
do a las recomendaciones de Levitt el al.') ha mostrado bue-
na correlacion prondstica y se recomienda para uso clinico®.

El debut y la duracién del problema pueden ofrecer algu-
na pista sobre la naturaleza de la lesion, asi se considera que
las tumoraciones que se presentan al nacimiento pueden ser
malformaciones vasculares o tratarse de un sialoblastoma,
mientras que lesiones que tienen un crecimiento rapido y que
se acompaiian de dolor y fiebre pueden ser inflamatorias. Las
lesiones no dolorosas con cambios violaceos en la piel sugie-
ren una infeccién granulomatosa, pero antes de aparecer estos
cambios tréficos de la piel, pueden confundirse con neopla-
sias. Sin embargo, el curso clinico suele ser muy similar en
los tumores benignos y los malignos de bajo grado. La media
de duracion desde la aparicion del nédulo hasta el diagnés-
tico definitivo suele ser cercano a los 21 meses en la mayoria
de las seriesV). Los hallazgos clinicos que pueden sugerir alto
grado de malignidad son crecimiento rdpido, afectacion del
nervio facial, dolor, fijacién de la masa, afectacion de la piel
o de las estructuras adyacentes y la aparicion de adenopati-
as cervicales asociadas(1620),

La PAAF directamente de la lesion o mediante control eco-
gréfico, proporciona material para el examen microscopico,
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pero la correlacion entre los resultados obtenidos con PAAF
y el diagnéstico final histopatoldgico varfa segun la calidad de
las muestras obtenidas y el proceso especifico que afecte a la
glandula. Los cambios inflamatorios crénicos y las neopla-
sias si pueden ser diferenciados con la PAAF, sin embargo, a
veces no es posible distinguir entre un adenoma pleomormo
y otro tumor epitelial maligno del que se ha podido obtener
muestras de una tnica linea celular(2-23), Las biopsias excisio-
nales a cielo abierto son a veces necesarias, en aquellos casos
en que la PAAF no ha sido diagnéstica o hay un alto indice
de sospecha de malignidad, y sobre todo porque la realizacion
de una PAAF en nifios requiere colaboracién y no puede ser
realizada a cualquier edad sin apoyo anestésico. Las biopsias
incisionales son inapropiadas porque entrafian riesgos de lesio-
nar el facial, de que exista una diseminacién tumoral y de com-
prometer la distincion de los compartimentos del cuello, pudien-
do todo ello complicar el tratamiento quirtirgico posterior. La
biopsia excisional de la gldndula pardtida generalmente requie-
re una parotidectomia superficial.

La base principal del tratamiento de las neoplasias paro-
tideas en nifios es la exéresis completa de la lesion sin abrir
el tumor para evitar diseminacién tumoral y sin lesionar el
nervio facial®. La parotidectomia superficial puede ser ade-
cuada para controlar la mayoria de los tumores benignos y
malignos del 16bulo superficial, sin embargo, cuando apare-
cen en el 16bulo profundo, se debe realizar parotidectomia
total®. En casos seleccionados, lesiones aisladas en las zonas
laterales de la glandula pueden ser excindidas sin realizar una
parotidectomia superficial completa(). La tinica indicacién de
resecar el facial seria en el caso de que estuviera invadido o
cuando el nervio intacto limite la reseccion completa del tumor.
Los injertos del nervio facial pueden tratar los déficits que
resultan tras la lesién del mismot'2. La incidencia de metds-
tasis en los nddulos linfaticos cervicales se estima en menos
del 15%. La diseccion de cuello, por tanto, no debe ser la nor-
ma y sélo se indica cuando aparecen nédulos linféticos cer-
vicales aumentados de tamafio o en pacientes con lesiones
poco diferenciadas o con alto grado de malignidad. La qui-
mioterapia no ha mostrado ser ttil y la radioterapia en nifios
debe ser empleada con mucho cuidado por las secuelas que
puede inducir (caries dentales, desarrollo 6seo retardado, tris-
mus, y tumores inducidos por radiaciones). Generalmente sélo
se recomienda para los tumores de alto grado cuando se hayan
encontrado restos microscépicos de tumor, afectacién de los
ganglios cervicales e invasion perineural o diseminacién®. El
tratamiento que hemos empleado en nuestra paciente afecta
de carcinoma mioepitelial ha sido consensuado tras una coo-
peracién interdisciplinar entre el onc6logo pedidtrico, el ciru-
jano maxilofacial de adultos, el anatomopat6logo y los ciru-
janos pedidtricos. Se decidi6 realizar parotidectomia total con
preservacion del facial y vaciamiento ganglionar sin emple-
ar terapia adyuvante al ser un estadio .

Los nifios tratados de adenoma pleomorfo tienen un indi-
ce alto de recurrencia en torno al 19,5% en contraposicion a lo
que sucede en adultos, que estd alrededor del 1%©. Esto se
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justifica porque existe un alto porcentaje que no son comple-
tamente encapsulados o estan envueltos s6lo por una fina capa
de tejido conectivo que facilita la siembra tumoral en el lecho
de la lesion, o también puede ser el resultado de un tratamien-
to quirdrgico inicial que no respete los margenes amplios de
reseccion dado el reducido tamafio de las estructuras anatémi-
cas@27), La actitud nuestra en este tipo de tumores ha sido el
abordaje diagndstico inicial con una biopsia excisional con
amplios margenes, ya que en todos los casos se encontraban en
el 16bulo superficial; cuando en el estudio histolégico aparecia
integridad de la capsula, optdbamos por seguimiento clinico, y
cuando no, por programar una parotidectomia superficial. Sin
embargo, hemos tenido un caso de recidiva que ha obligado a
la parotidectomia total. Por tanto, parece que la mejor actitud
en cualquier tumor de este tipo es la parotidectomia superficial
y no conformarse con la reseccion quirdrgica de margenes
amplios. Los tumores que afecten al I6bulo profundo deberfan
ser tratados de entrada con una parotidectomia total®. Se han
descrito recurrencias locales de adenomas pleomorfos y de otros
tumores malignos hasta 10-15 afios tras el tratamiento inicial 29,
por lo que deberian realizarse seguimientos a largo plazo en
estos pacientes con exploracion fisica y ecografia de la region
afecta al menos una vez al afio.

CONCLUSIONES

Los tumores malignos de la parétida en nifios son clini-
camente indistinguibles de los benignos y relativamente mas
frecuentes que en adultos, por lo que ante toda masa palpa-
ble en la zona parotidea se debiera realizar una biopsia exci-
sional sin demora. La PAAF, de dificil ejecucion en la edad
pediétrica, no es del todo concluyente y la biopsia incisional
estd contraindicada. No se dispone de un tratamiento estan-
darizado dada la escasez de estos tumores y es dificil obtener
datos demogréficos y de supervivencia en nuestro medio. Una
tumorectomia con mdrgenes adecuados o una parotidectomia
superficial conservadora suelen ser suficientes para realizar
una aproximacion diagndstica y tratar una tumoracién benig-
na. Los tumores malignos requieren parotidectomia total con
preservacion del facial, no estando justificada la cirugfa radi-
cal de entrada ni el vaciamiento cervical. El caso del carcino-
ma mioepitelial es excepcional por dos razones: su rareza y
el alto grado de malignidad histolégica que mostraba, moti-
vo por el que optamos por realizar un vaciamiento ganglio-
nar cervical. El seguimiento de estos pacientes debe realizar-
se a largo plazo por el alto riesgo de recurrencia.
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