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RESUMO

O Carcinoma mucoepidermoide juvenil ¢ uma doenca rara, que ocorre mais frequentemente nas glédndulas
menores do palato duro. Os pacientes, em geral, referem edema progressivo e indolor. O fratamento de
escolha é a ressecc@o cirdrgica, estando a radioterapia indicada no pés-operatério, em casos de presenca
de fatores de mau prognéstico. Relatamos o caso de uma paciente de 12 anos de idade com carcinoma
mucoepidermoide juvenil em palato duro com radioterapia adjuvante.

Descritores: Glandula salivar menor; Carcinoma mucoepidermoide juvenil; Radioterapia.

ABSTRACT

Juvenile mucoepidermoid carcinoma is a rare disease that occurs most often in the minor glands of the hard
palate. Patients usually report a progressive, painless swelling. The treatment of choice is surgical resection,
with radiotherapy given postoperatively when poor prognostic factors are present. We report the case of a
12-year-old female with mucoepidermoid carcinoma of the hard palate with adjuvant radiotherapy.

Descriptors: Minor salivary gland; Juvenile mucoepidermoid carcinoma; Radiotherapy.

INTRODUCAO

Os tumores de gléndulas salivares sGo pouco
frequentes na populacdo em geral, e o carcinoma
mucoepidermoide é extremamente raro abaixo
dos 18 anos'*. No grupo pedidtrico, ocorre mais
frequentemente, em gléndulas salivares menores,
na regido do palato duro'®.

O quadro clinico normalmente apresenta ede-
ma progressivo e indolor?*,

O tratamento, na maioria dos casos, consiste

em resseccdo cirtrgica, devendo a radioterapia

adjuvante ser empregada em casos com fatores de
pior progndstico presente?> 7810,
O prognéstico depende de vdrios fatores, sendo
o grau histolégico, as margens cirdrgicas e o com-
prometimento linfonodal os mais importantes?'°.
Relatamos um caso que ocorreu em paciente
de 12 anos de idade, com carcinoma mucoepi-

dermoide em palato duro, submetido & resseccao

e radioterapia adjuvante.
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CASO CLiNICO

Paciente do sexo feminino, 12 anos de idade,
apresentou aumento de volume em palato duro,
indolor, com evolucao de dois anos. A tomogra-
fia de cabeca e pescoco demonstrou lesdo com
21mm de extens@o, acometendo o palato duro
a maxila esquerda e rotura da cortical éssea

(Figuras 1 e 2).

Figura 2: Erosdo éssea.

Foi submetida & resseccdo cirdrgica completa,
e o exame anatomopatolégico evidenciou uma
neoplasia de células epiteliais, composta por células
produtoras de muco com caracteristica escamosa,
com predominio de células claras, exibindo ple-
omorfismo nuclear moderado e poucas mitoses,

evidenciando um carcinoma mucoepidermoide
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variante células claras, de grau intermedidrio, com
extens@o extraglandular e invas@o perineural. Exame
imunohistoquimico foi realizado para complementa-
cao diagndstica que demonstrou positividade para
os marcadores CKAET/AE3, CK7 e EMA (Figura
3). O marcador CK20 foi negativo, e o Kié7 de-
monstrou um indice proliferativo baixo, de 1%. Ao
avaliar radioterapia adjuvante, nGo se evidenciou
presenca de lesd@o residual. Recebeu radioterapia
externa na dose de 60Gy. Follow-up, apés um ano
do término do tratamento, ndo apresenta recidiva

da doenca.

claras. 1 e 2: Hematoxilina-Eosina (HE) Aumento 100x
que evidencia uma neoplasia infiltrativa, epitelial, com
células claras. 3. HE Aumento 400x com pleomorfismo
nuclear moderado. 4. CKAE1/AE3 com positividade forte
e multifocal das células neoplésicas Aumento 100x. 5.
CK7 com positividade forte e difusa Aumento 100x. 6.
EMA com positividade multifocal Aumento 100x.

DISCUSSAO

Os tumores de glandulas salivares sGo pouco
frequentes, e somente 3% a 10% ocorrem nas duas
primeiras décadas de vida'*. Os carcinomas epi-
dermoides abaixo dos 18 anos s@o extremamente
raros. Geralmente sGo compostos por dois tipos de
células: as células mucosas produtoras de muco e as
células escamosas com ou sem queratinizacdo.®

Perez et al.? publicaram, em 2008, uma série de

9 pacientes tratados entre os anos de 1953 a 2006,
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em que dos 9 casos, 5 ocorreram no sexo feminino
e 4 no masculino, e a idade média foi de 14 anos.
A maioria se desenvolveu em palato duro. Todos
foram tratados com cirurgia e obtiveram margens
livres. Um paciente morreu devido & recorréncia
local e cervical da doenca.

Apesar de ocorrer mais frequentemente em pa-
rétida, no grupo pedidtrico, € mais comumente as-
sociado com tumor de glandulas salivares menores,
ocorrendo com maior frequéncia em palato'*.

O quadro clinico geralmente apresenta um
edema persistente, de longa duragdo e indolor?*.
O diagnéstico diferencial deve afastar lesdes be-
nignas (neurofibromas, schwanomas) e malignas
(principalmente adenoma pleomérfico).

Devido ao baixo nUmero de casos, o tratamento
atual ndo se baseia em protocolos. O manejo dos
estddios iniciais requer excisdo local ampla, com
margens livres de tumor, o que influencia no prog-
ndstico do caso?*78:10-

A combinacdo de modalidades de tratamento
em doenca avancada melhora a taxa de controle
local. Radioterapia tem sido indicada em casos de
tumores de alto grau, margens comprometidas e
envolvimento linfonodal®*7-1% A dose de irradiacéo
utilizada também influencia no controle (8% com
doses acima de 60Gy e 33% com doses entre 50
e 50,9Gy)°.

Ryan et al.® avaliaram 49 casos de pacientes
menores de 18 anos com tumor mucoepidermoide
durante os anos de 1953 a 2007 e demonstraram
uma sobrevida global em 5 anos de 98% e uma
taxa de recidiva de 10%.

O prognéstico depende de vdrios fatores, como
estddio TNM, género, invasao e fixacdo do tumor
as estruturas adjacentes, envolvimento linfonodal,
grau histolégico, margens comprometidas e invaséo
perineural?1°. Hé relatos na literatura que pacientes
abaixo dos 40 anos apresentam um progndstico

melhor?.
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CONCLUSAO

O carcinoma mucoepidermoide juvenil é uma
doenca rara, que mais comumente se desenvolve
em palato duro.

O diagndstico é realizado por meio de biépsia,
e o tratamento com excis@o local e margens negati-
vas é considerado adequado nos estadios iniciais.

Radioterapia adjuvante deve ser considerada
em casos de lesdes avancadas.

O progndéstico é bom, no entanto, o paciente
deve permanecer em seguimento para deteccéo

precoce de possiveis recidivas.
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