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Un tumore raro della ghiandola parotide: il carcinoma epiteliale-mioepiteliale. Presentazione dei casi
clinici erevisione della letteratura

Il carcinoma epiteliale-mioepiteliale & un raro tane maligno delle ghiandole salivari con interessaim preve-
lente a livello parotideo. La scarsa sintomatolagi lenta crescita tumorale frequentemente porsahuna
diagnosi tardiva. La diagnosi certa € data dallies#stologico e dall’analisi immunoistochimica peericerca di
determinati marcatori cellulari. La terapia € chgioa e richiede I'asportazione della massa. A aalgdl’'elevata
tendenza alla recidiva localéefdllow-up & di fondamentale importanza.

A raretumor of the parotid gland: epithelial-myoepithdial carcinoma. Casereport and review of theliterature

The epithelial-myoepithelial carcinoma is a rardigmant tumor of the salivary glands with parotiddélvement
at most prevalent. The lack of symptoms and slanotugrowth frequently leads to late diagnosis. @tegno-
sis is given by histology and immunohistochemistnalysis for the detection of specific cell markdise treat-
ment is surgical and requires removal of the nizessause of the tendency to local recurrence analip is crucial.

I ntroduzione

Il carcinoma epiteliale-mioepiteliale (EMC) & umrtare raro delle ghiandole salivari. Descritto fzer |
prima volta nel 1956, fu denominato carcinoma dipieemioepiteliale, in base alle sue caratterisic
istologiche, solo nel 1972 da DonathAL[1]. Nel 1982 Coricet Al, grazie all’'analisi di 16 casi, di-
mostrarono il basso grado di malignita del tumblen ancora accettato universalmente, solo nel 1991
la World Health Organizatiorlo classifica come entita indipendente [2]. || EMQun tumore delle
ghiandole salivari con localizzazione prevalenteello parotideo; in letteratura sono stati ineltte-
scritti rari casi di interessamento delle ghiandidégomucose delle alte e basse vie aereodigdiive



Anna Berardi et al.

La neoplasia sembra prendere origine dai dottiéatari delle ghiandole salivari e l'iperplasia t@lg
pud essere interpretata come lesione precanceldssaiogicamente il carcinoma epiteliale-
mioepiteliale risulta essere costituito da duedgdlulari differenti che formano tipicamente utiaus
tura duttale a doppio strato dove le cellule chiareepiteliali circondano le cellule epiteliali. base
alle caratteristiche istologiche viene classificatone tumore ibrido insieme al carcinoma adenoido-
cistico, con il quale spesso viene erroneamentalsiedo. Il carcinoma epiteliale-mioepiteliale & un
tumore a basso grado di malignita dovuto alla scesdenza alla metastatizzazione e alla lenta cre-
scita tumorale; solo in rari casi sono stati déamrianti ad alto grado di malignita o indifenzati

[1]. La diagnosi di carcinoma epiteliale-mioepidddi pud essere effettuata solo tramite studi diumm
noistochimica che permettono I'identificazione tigi cellulari caratteristici della neoplasia [1, 3
Riportiamo due casi clinici di carcinoma epiteliatéoepiteliale a localizzazione parotidea.

Casoclinico 1

Nel novembre 2009 giunge alla nostra osservazioaedonna di 69 anni che presenta una tumefazio-
ne in regione parotidea sinistra, insorta circanBi @rima, progressivamente aumenta di volume nel
tempo. All'esame obiettivo la massa risulta di aifccm di diametro, parzialmente fissa sui piaot pr
fondi, ricoperta da cute di aspetto normale, delentiolorabile alla palpazione. La paziente viesre p
tanto sottoposta a RMN che mostra la presenzayriitspondenza del lobo superficiale della parotide
sinistra, di voluminosa lesione di circa 57x42x5hndisomogenea per la presenza di componenti
necrotiche e delimitata da una capsula perifetiedesione coinvolge la porzione posteriore dekpar
chima parotideo superficiale con reperti di nortaadi livello del lobo profondo. Si evidenzia, ingltla pre-
senza a livello del collo di piccoli linfonodi mipli a livello lla bilateralmente e a livello lasinistra.

Si esegue un agoaspirato della neoformazione ghendeper un carcinoma parotideo di tipo adenoi-
do-cistico. Alla luce del quadro clinico, strumdata dell’esito dell'esame istologico si sottopdae
paziente ad un intervento di parotidectomia suldatimistra. La diagnosi istologica sul pezzo opera
torio evidenzia, a livello macroscopico, una newfazione nodulare biancastra con aree emorragiche
di 45x40x45 mm. A livello microscopico si evidenziaa proliferazione neoplastica bifasica ad archi-
tettura multinodulare costituita in parte da stmgtduttulari immunoreattive per citocheratinarnd

ce di cellule epiteliali) e in parte da elementvdrie dimensioni a citoplasma chiaro che talorants

no noduli solidi monobasici; tali elementi sono iomoreattivi per actina muscolo specifica e p63,
(indice di cellule mioepiteliali) e solo debolmemer citocheratina 7. Vi é inoltre presenza di iditc
attivita mitotica a crescita di tipo espansivo.drgini di resezione risultano liberi. L’esame isgito
pone quindi diagnosi di carcinoma parotideo di gjpiteliale-mioepiteliale.

Caso clinico 2

M.F. donna di 63 anni giunge a gennaio 2011 alktracosservazione per la presenza di una neofor-
mazione laterocervicale destra insorta da circaedi stabile nel tempo. All'esame obiettivo si riseo
tra la presenza di una tumefazione di circa 3 cdiaithetro in regione parotidea destra non doleéte n
dolorabile alla palpazione. Si evidenzia inoltre unedializzazione della loggia tonsillare destra.
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La paziente esegue quindi TC e RMN collo che mastia presenza di una lesione espansiva tubula-
re solida di 5 cm di diametro che si estrinsecaald dello spazio parafaringeo destro. Si esesue
goaspirato della lesione con riscontro citologit@atcinoma adenoido-cistico. Si sottopone pertanto
la paziente ad intervento di parotidectomia totasesportazione della massa parafaringea.

L’esito dell'esame istologico sul pezzo operatesitdenzia una proliferazione neoplastica salivdrarahi-
tettura lobulare con atteggiamento infiltrativdabica, comprendente una popolazione prevalertelldie

da poligonali a fusate, a citoplasma chiaro, immesgitive per actina muscolo specifica e p63 e opalp-
zione ghiandolare organizzata in tubuli, immunareaper citocheratina 7. Il quadro orienta quipelil una
neoplasia salivare a basso grado di malignitpdlidarcinoma epiteliale-mioepiteliale.

Discussione

| tumori delle ghiandole salivari possono essedslsisi in benigni e maligni. Tra i primi riconosei

mo principalmente I'adenoma pleomorfo, il mioepdeia, 'adenoma a cellule basali, I'oncocitoma e
il cistoadenolinfoma (Tumore di Warthin). Tra i tammaligni sono invece riconosciuti 18 tipi (clas-
sificazione WHO 2005) tra i quali i principali soiianucoepidermoide e il carcinoma a cellule acina-
ri. La ghiandola principalmente interessata dacessi neoplastici € la parotide in cui si riscambréd
70% di tutte le neoplasie salivari con un rapptidenigno e maligno di 4:1 [4].

Il carcinoma epiteliale-mioepiteliale € un tumoraligno raro (rappresenta solo 1'1% di tutte le neo-
plasie che colpiscono le ghiandole salivari) cofingidenza compresa tra 0.4 e 2.5 casi per 100000
abitanti per anno, con interessamento prevalenie gleandola parotide [4]. Il tumore presenta as-b

so grado di malignita clinica dato dalla lenta citagumorale, caratteristica comune delle neaplsedivari.

La sintomatologia € generalmente scarsa e insgigarmente in stadio avanzato (tumore di circa 2-3
cm) con la presenza di una tumefazione dolentdaatnle in regione laterocervicale [4]; la diaghos
risulta quindi spesso tardiva, come da noi risaatrL'iter diagnostico e rappresentato dall’esame
obiettivo che evidenza la presenza della neoforom@zigeneralmente dolente e dolorabile, di consi-
stenza aumentata e parzialmente fissa sui piatuissanti, da studi di imaging (TC, RMN e, se la le-
sione e superficiale, Ecografia) che consentonealtlitare le dimensioni e I'estensione della neofor-
mazione e dall’analisi cellulare mediante esanglagici e istologici. L'agoaspirato pud comportare
un errore diagnostico in quanto spesso la celtal@simile a quella del carcinoma adenoido-cistico
Esame diagnostico risulta invece essere I'esamigto, che grazie all’analisi immunoistochimica,
permette di identificare determitati marcatori gkti che mostrano la doppia componente epiteliale-
mioepiteliale e la loro disposizione diagnosticaimdtal modo il carcinoma epiteliale-mioepitelialke.
trattamento e generalmente chirurgico e considteeswssione della neoformazione, senza richiede
necessariamente l'asportazione completa della dhlanLe metastasi laterocervicali sono presenti
nel 18-20% circa dei casi e in caso di positivitdegessario eseguire lo svuotamento laterocervicale
[1]. Occasionalmente la neoformazione pud espanddrs i limiti ghiandolari; se cido accade sara
necessario rimuovere la massa nella sua totdlitartcinoma epiteliale-mioepiteliale, data I'alent
denza alla recidiva locale pari al 30-50% dei caminporta la necessita di uno strdtitbow-up
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