CARCINOMA MIOEPITELIAL DE LA MANO. A PROPOSITO DE UN CASO.
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Los tumores mioepiteliales de partes blandas son poco frecuentes aunque

a la mejora de los metodos de estudio.

han sido mejor caracterizados durante la ultima década gracias

Presentamos un caso de carcinoma mioepitelial de la mano y revision bibliografica.

Varon de 58 acos consulta por un nodulo dorso-radial de F1 del tercer dedo de la mano

izquierda, que tras quince acos presenta répido aumento de tamano. Se

muestra mioepitelioma de partes blandas (paracordoma). Dos anos des

tumoracion en misma localizacion con extension palmar en F1. La radiografia simple

muestra aumento de partes blandas, destruccion cortical y parte de medu

F1. La RMN evidencia gran masa polilobulada hiperintensa en T2 e hipointensa en T1
(64x35x24mm), desde metacarpo-falangica hasta margen distal de F1, contactando con

tendyn flexor y extensor, invadiendo medular. El estudio de extension (TC y gammagrafia

osea) es negativo.
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Es intervenido quirugicamente realizandose amputacion reglada de tercer radio de la mano, preservando la base

del metacarpiano. En la pieza se obtiene una masa de 8x5x4 cm, confirmando la AP el diagnostico de carcinoma e
mioepitelial de partes con margenes de reseccion libres y FISH de transloccacion de gen EWSR1 negativo. No se

observaron complicaciones en el postoperatorio. Las RMN no muestran recidiva local a los cuatro anos.

Perineural invasion

Las neoplasias mioepiteliales afectan por igual a ambos sexos, con mayor incidencia entre la tercera y quinta decadas. Un 20% aparece en

nicos, siendo maligno el 65% de casos. Se presenta como nodulos subcutaneos en extremidades y cintura glenohumeral y pélvica, aunque

pueden aparecer en otras localizaciones, incluyendo visceras y tejido yseo.

Se clasifican en: siringoma condroide (tumor mixto), mioepitelioma y carcinoma mioepitelial. Cuando afectan a partes blandas, la malignidad

viene definida por la presencia de atipia celular. Hasta un 45% de mioepiteliomas y carcinomas mioepiteliales muestran reordenamiento del

gen EWSR1. Microscopicamente son multinodulares o lobulados, y aunque estan bien delimitados suelen presentar crecimiento infiltrante.

El siringoma condroide y el mioepitelioma cursan de forma benigna,

recurriendo el 18%, la mayoria tras reseccion incompleta, sin

metastatizar. El carcinoma mioepitelial tiene comportamiento agresivo, con recurrencia del 39-42% y metastasis del 32-52%, siendo

localizaciones frecuentes pulmon, hueso, ganglios y tejidos blandos. La mortalidad relacionada es del 13-43%.
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