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Presentacion de caso

Presentacion inusual del adenoma pleomorfo congénito de fosa nasal en neonato

Unusual presentation of congenital pleomorphic adenoma of the nostril in a newborn
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RESUMEN

Introduccion: el adenoma pleomorfo es la neoplasia benigna mas frecuente en las glandulas
salivales, su localizacion en vias aéreas superiores es poco frecuente.

Objetivo: Describir la inusual presentacion de un adenoma pleomorfo congénito nasal, no referido
con anterioridad en Cuba.

Presentacion del caso: se presenta un caso raro de recién nacido con datos clinicos de obstruccion
nasal horas después de su nacimiento. Previos estudios y resultado de biopsia del tumor intranasal
determinaron adenoma pleomorfo congénito. Se realizd exéresis de tumor por cirugia endoscopica
nasal.
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Conclusiones: El adenoma pleomorfo debe ser considerado un diagnoéstico diferencial en todas
las edades; sospechar ante un paciente con sintomas de obstruccion unilateral o epistaxis. Un
diagnostico temprano permite un tratamiento oportuno con abordaje quirurgico endoscopico
menos invasivo y una menor tasa de recidiva. Este tumor se destaca por su potencial recurrencia
o transformacion maligna por lo que es importante mantener vigilancia endoscépica e
imagenologica.

Palabras clave: adenoma pleomorfo congénito; tabique nasal; cirugia endoscopica.

ABSTRACT

Introduction: Pleomorphic adenoma is the most frequent benign neoplasm in the salivary glands;
its location in the upper airways is rare.

Objective: Describe the unusual presentation of a nasal congenital pleomorphic adenoma, not
previously described in Cuba.

Case Presentation: A rare case of a newborn with clinical data of nasal obstruction hours after
birth is presented. Previous studies and biopsy result of the intranasal tumor determined
congenital pleomorphic adenoma. Tumor excision was performed by endoscopic nasal surgery.
Conclusions: Pleomorphic adenoma should be considered a differential diagnosis at all ages.
Suspecting should be normal when a patient has symptoms of unilateral obstruction or epistaxis.
Early diagnosis allows timely treatment with a less invasive endoscopic surgical approach and a
lower rate of recurrence. This tumor stands out for its potential recurrence or malignant
transformation, so it is important to maintain endoscopic and imaging surveillance.

Keywords: congenital pleomorphic adenoma; nasal septum; endoscopic surgery.
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Introduccioén

Los tumores de glandulas salivales (GS) son neoplasias infrecuentes que constituyen entre 3y 4 %
de los tumores de cabeza y cuello.2:345) Estos tumores, los menores, representan entre 2y 3 %
de los tumores malignos en la via aérea y digestiva superior y su localizacién mas habitual es el
paladar duro, la cavidad nasal y los senos paranasales.(")

En nifos, estos tumores de glandulas salivales constituyen aproximadamente 8 % de los tumores
de cabeza y cuello y menos del 5 % del total de estos tumores se presentan en la infancia.®:67)
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El adenoma pleomorfo representa entre 80 y 90 % de las neoplasias benignas de las glandulas
salivales, (% dentro del area intranasal, tiene su origen en las glandulas seromucosas y salivares
accesorias presentes en la mucosa,® 20 % se presenta en la pared lateral nasal, donde
posteriormente invade los senos paranasales y nasofaringe,?48%10) 80 % se localiza en
septum.*19) La tasa de malignidad es mas elevada en nifios que en la poblacion adulta.?%') La
mayoria de los tumores de origen epitelial ocurre entre los 8 y 20 afos. (2

Un estudio realizado y publicado por Calderdn y otros,!'? sobre tumores mioepiteliales de
glandulas salivales en pediatria, expone que la edad de presentacion promedio es de 9.6 anos, y
predominio de neoplasias benignas en varones y las malignas en mujeres, en una proporcion
similar.

En el area intranasal, la clinica mas comun es obstruccion nasal y epistaxis. @410

Un diagndstico preciso debe combinar los hallazgos clinicos con pruebas complementarias como
la ecografia, la tomografia axial computarizada y la resonancia magnética nuclear.?®

El diagnodstico definitivo del adenoma pleomorfo esta basado en el estudio histologico e
inmunohistoquimico.®

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirdrgica completa con margenes libres. (:7,8,9,10)

Se presenta un caso remitido al Eervicio de Otorrinolaringologia del Hospital Pediatrico Docente
Universitario “William Soler”, con el objetivo de describir la inusual presentacion de un adenoma
pleomorfo congénito nasal, no referido con anterioridad en Cuba.

Presentacioén del caso

Paciente masculino que en las primeras horas de vida presentd datos de obstruccion nasal; fue
ingresado en terapia Intensiva neonatal por diagnéstico de bronconeumonia. Con un mes de vida,
el paciente se remite al servicio de otorrinolaringologia para valoracion y atencion médica por
persistencia de obstruccion nasal y rinorrea tras resolucion de bronconeumonia por parte de
pediatria, durante la estadia intrahospitalaria.

Al recibimiento, se constata paciente con escasa ganancia de peso, marcada obstruccién nasal y
rinorrea.

En el examen fisico se observa por rinoscopia anterior escasa secrecion hialina en fosa nasal
derecha; por rinoscopia posterior se visualiza una masa exofitica de color rosa grisaceo con bordes
lisos de consistencia semiblanda que obstruye totalmente la fosa nasal derecha con extension
hacia coana izquierda con obstruccion parcial de fosa nasal izquierda (Fig. 1), no se mostraron
signos de sangrado o sitios de ulceracién. Por orofaringoscopia se visualiza extension de la masa
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que desciende de nasofaringe al elevar velo del paladar; no se palpa aumento de cadenas

ganglionares.

Fig.1 - A. Vista de acercamiento endoscépico del adenoma pleomorfo septal fosa nasal derecha. B.
Pediculo de adenoma naciente del septum nasal de fosa nasal derecha.

Los estudios imagenoldgicos por tomografia axial computarizada de craneo muestra imagen
hipodensa que mide aproximadamente 25,4 x 11,5 x 13 mm en nasofaringe de aspecto tumoral
que obstruye totalmente la fosa nasal posterior derecha con extension parcial hacia coana
izquierda y desciende a orofaringe (Fig. 2).
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Fig. 2 - Tomografia axial computarizada de craneo, corte axial: imagen hipodensa de aspecto tumoral en
nasofaringe que obstruye la region posterior de la fosa nasal derecha (coana) con extension parcial de
fosa nasal izquierda (medida de 25,4 x 11,5 x 13,0 mm) con densidad de 21-68-127 unidades Hounsfield

(UH).

Se realizo angiotomografia axial computarizada de craneo, fosas nasales y senos paranasales para
evaluar irrigacion del tumor y posibles anomalias de tipo vascular que pudiesen asociarse. Se
observo lesidon en nasofaringe con extension a fosa nasal derecha con medida de 25 x 19 x 20 mm
con vascularizacion mal definida (Fig. 3).

Fig. 3 - Angiotomografia axial computarizada de craneo, corte axial: lesion en nasofaringe con extension
a fosa nasal derecha con medidas de 25 x 19 x 20 mm con vascularizacién mal definida.

Se realizd biopsia incisional de la lesion con diagnostico preliminar de adenoma pleomorfo. Se
realiza exéresis de lesion video asistida por medio de cirugia endoscépica intranasal con lente de
0 grados (2 mm). En region posterior de fosa nasal derecha (FND) se observa masa exofitica de
color rosa grisaceo con bordes lisos de consistencia semiblanda que obstruye totalmente fosa nasal
derecha con extension parcial hacia coana izquierda, localizado solo en la mucosa del tabique
posterior de FND, se realiza corte y coagulacion con electrocauterio del pediculo con bordes
libres, posteriormente se coloca abreboca de Davis y se realiza extraccion completa del tumor
por via oral.
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Se determind por estudio histopatoldgico adenoma pleomorfo congénito nasal compuesto por
estructuras ductales y nidos de epitelio escamoso en la periferia y estroma inmaduro hacia el
centro de la lesion.

Discusion
El adenoma pleomorfo o tumor mixto, proviene de las células epiteliales o mioepiteliales de los

origenes de los conductos,®'") por su polimorfismo, es patognomonica la existencia de zonas de
distinta consistencia donde la variante principalmente mixoide es la mas recidivante. “®

En area intranasal, tiene su origen en las glandulas seromucosas y salivares accesorias presentes
en la mucosa, ® generalmente se presenta 80 % en septum, 4 19 20 % en la pared lateral nasal,
donde posteriormente invade los senos paranasales y nasofaringe.?438.9,10)

Se han establecido multiples teorias sobre la predileccion del adenoma pleomorfo en el area
intranasal: por restos del érgano vomero nasal, un conducto revestido de epitelio en el tabique
nasal cartilaginoso degenerado en el feto temprano;® por posibles precursores del adenoma
pleomorfo, que son células epitelializadas embrionarias ectopicas derivadas del ectodermo
transportadas a través de las fosas nasales hacia la mucosa de la region septal;©®'% por ultimo,
surge en el tejido de las glandulas salivales completamente desarrollado. (1%

La edad de presentacion mas frecuente es entre la tercera y sexta década de la vida, con
predileccion en el sexo femenino.%467.810.1) En jovenes, la mayoria de los tumores de origen
epitelial ocurre entre los 8 y 20 anos.('?) Pueden distinguirse dos picos de incidencia: aquellos que
aparecen antes del ano de vida y que suelen corresponderse con tumores de naturaleza vascular
y aquellos que ocurren después de los 10 afos y que se corresponden en su gran mayoria con
tumores solidos.”)

Los factores de riesgo para desarrollar un adenoma pleomorfo en la edad infantil: la radiacion
exdgena en cabeza y cuello, infecciones virales por virus Epstein Barr, virus de inmunodeficiencia
humana y virus del papiloma humano.®

En el area intranasal, la clinica mas comdn es la obstruccion nasal y epistaxis. %19 Cuando la
masa tumoral incrementa su tamano en la cavidad nasal se presenta escurrimiento nasal, dolor,
deformidad nasal y epifora,%:41%:12) gunque estos tumores suelen ser asintomaticos en los nifos.("3)
La tasa de malignidad es mas elevada en nifios que en la poblacion adulta. %

Macroscopicamente el adenoma pleomorfo se puede apreciar como una masa exofitica, polipoide,
de bordes irregulares y de coloracion grisacea,® también se describe como un tumor redondo u
ovoide, bien delimitado o lobular, de color rosado grisaceo con superficie lisa y usualmente de
consistencia suave, '3 semi-blanda aunque pudiera ser dura por la presencia de tejido condroide
u 6seo. 3
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Un diagnostico preciso debe combinar los hallazgos clinicos con pruebas complementarias como
la ecografia, la tomografia axial computarizada y la resonancia magnética nuclear.®

El diagnostico definitivo del adenoma pleomorfo esta basado en el estudio histologico e
inmunihistoquimico. ®

Histologicamente, el componente epitelial puede configurarse en un gran nimero de patrones,
incluyendo a aquellos que forman glandulas, tubulos, bandas y laminas solidas, pueden agregarse
mezclas estromales de tejidos mixoide, condroide, hialino y raras veces tejidos adiposo y
0seo.(3:6:10

El adenoma pleomorfo de la cavidad nasal tiene mayor celularidad y contiene mas componentes
epiteliales que lo observado en el adenoma pleomorfo de la glandula pardtida. @49

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirdrgica completa con margenes libres.(?3:7:8.9.10) E|
abordaje quirdrgico dependera del tamano, localizacion y extension,48) y los empleados son:
reseccion intranasal, abordaje endoscopico transnasal, rinotomia lateral, rinoplastia externa y
degloving medio facial.?4® No esta indicado el tratamiento radioterapico o quimioterapico
complementario.

La recidiva observada es menor de 10 % en el caso de ubicacion en el septum nasal mientras que
en glandula pardtida puede ser de aproximadamente 50 %.* Las recidivas son frecuentes cuando
la extirpacion es incompleta,® aunque pueden llegar a ser tardias, por lo que se recomienda
seguimiento del paciente via endoscopica o radiologica. 289

El caso presentado, su atencion médica y los resultados obtenidos resultan de gran interés para
el desarrollo de la ciencia en otorrinolaringologia pediatrica y especialidades afines.

Se concluye que el adenoma pleomorfo debe ser considerado un diagnédstico diferencial en todas
las edades, asi como sospechar su origen en tabique nasal en pacientes con una masa intranasal
y sintomas de obstruccion unilateral o epistaxis. Un diagnostico temprano permite un tratamiento
con abordaje quirirgico endoscopico menos invasivo y una menor tasa de recidiva. Este tumor se
destaca por su potencial recurrencia o transformacion maligna. Es importante mantener vigilancia
endoscopica e imagenolodgica.
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