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El carcinoma de células claras hialinas es un raro tumor salival que representa menos
del 1 % de los casos. Generalmente se localiza en la cavidad oral, siendo su presencia en
la base de la lengua excepcional y apenas documentada. Las manifestaciones clinicas son
inespecificas, y dependen del tamano y la localizacién del tumor, siendo la presentacién
mas frecuente la de masa indolora con crecimiento progresivo. El diagnéstico se realiza
siguiendo unos criterios histopatolégicos e inmunohistoquimicos, y el tratamiento de elec-
cién es la reseccién quirtrgica, pudiendo ser necesario radioterapia adyuvante. Pese a ser
considerada una neoplasia maligna, es un tumor poco agresivo, con baja tasa de metdstasis
regionales y a distancia, y puede considerarse de buen pronéstico. Este articulo detalla
el caso de una mujer de 68 afios diagnosticada de un carcinoma de células claras en la base
de la lengua. Se presentan pruebas diagnésticas y tratamiento realizado, iméagenes del
estudio anatomopatolégico. Se revisa la literatura para actualizar el conocimiento sobre
esta neoplasia poco frecuente.
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Hyalinizing clear cell carcinoma of the base of the tongue: a rare
salivary gland neoplasm

ABSTRACT
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Hyaline clear cell carcinoma is a rare salivary tumor, accounting for less than 1 % of cases.
It typically localizes within the oral cavity, with its presence in the base of the tongue being
exceptional and scarcely documented. Clinical manifestations are nonspecific and depend on
the tumor's size and location, most commonly presenting as a painless mass with progres-
sive growth. Diagnosis follows histopathological and immunohistochemical criteria, and the
preferred treatment approach involves surgical resection, possibly complemented by adjuvant
radiotherapy. Despite being classified as a malignant neoplasm, it displays low aggressiveness,
exhibits a low rate of regional and distant metastases, and can be associated with a favorable
prognosis.

This article presents a case of a 68-year-old woman diagnosed with clear cell carcinoma at the
base of the tongue. Diagnostic tests, treatment procedures, and histopathological study images
are provided. A literature review is conducted to update knowledge about this rare neoplasm.

INTRODUCCION

El carcinoma de células claras hialinas representa menos
del 1 % de los tumores de gldndula salival. Es una neopla-
sia maligna de bajo grado descrita por Milchgrub en 1994! y
generalmente se localiza en la cavidad oral, especialmente en
la mucosa palatina y la lengua?. Sin embargo, su ubicacién
en la base de la lengua es excepcional, habiéndose documen-
tado menos de 30 casos en la literatura desde su identifica-
cién en 1994°. Clinicamente suele presentarse como una masa
cervical no dolorosa que asocia frecuentemente disfagia, sen-
sacién de cuerpo extraio y sangrado ocasional. Este articulo
presenta un caso de carcinoma de células claras hialinas origi-
nado en base de lengua, incluyendo pruebas complementarias,
y una descripcién del tratamiento realizado. Se realiza una
revisién de la literatura publicada hasta el momento actual
con el objetivo de actualizar los conocimientos acerca del diag-
néstico y el tratamiento de esta entidad poco frecuente.

CASO CLINICO

Mujer de 68 afios, sin antecedentes médico-quirtrgicos
relevantes, derivada a nuestro centro para estudio de masa
cervical izquierda de 4 meses de evolucién que asocia disfa-
gia progresiva y sensacién de cuerpo extrano. A la explora-
cién fisica se aprecia una tumoracién laterocervical izquier-
da, indurada pero no adherida a planos profundos. Mediante
nasofibroscopia se visualiza un abombamiento submucoso en
orofaringe izquierda que condiciona un desplazamiento de la
regién amigdalar y la base de lengua izquierda sin apreciar
Ulcera ni otras lesiones en la mucosa. Se tomé una PAAF con
citologia no diagnoéstica y varias biopsias mediante laringosco-
pia directa en la que informan de una proliferacién epitelial de
bajo grado. Se decide tomar nueva biopsia mediante abordaje

cervical para confirmacién diagndstica, en la que se visualizan
fragmentos de neoplasia de origen mesenquimal altamente
sugestiva de sarcoma mioepitelial de bajo grado.

Se llevaron a cabo estudios de imagenes, incluyendo tomo-
grafia axial computarizada (TAC) y resonancia magnética
(RMN), que identificaron una masa nodular con un componen-
te central quistico-necrético que afectaba la orofaringe e infil-
traba espacio submandibular y musculos cercanos (Figura 1).
No se describian adenopatias radiolégicamente significativas.

Se presento el caso en el Comité de Tumores de Cabeza y
Cuello y en el Comité de Sarcomas, decidiéndose de forma
multidisciplinar tratamiento quirdrgico y radioterapia intra-
operatoria (RIO), al ser inicialmente considerado una neoplasia
maligna de origen mesenquimal.

Bajo anestesia general se realizé un abordaje translabioman-
dibular para reseccién de la masa respetando margenes oncolé-
gicos incluyendo hemiglosectomia y base de lengua izquierda,
pilar amigdalino izquierdo, glandula submandibular y sublingual
ipsilateral, nervios lingual e hipogloso y arteria lingual izquierda
(Figura 2). Se administré RIO sobre lecho quirdrgico, una dosis
Unica localizada de 20 Gy (Figura 3). Se reconstruyoé el defecto de
forma inmediata mediante un colgajo libre fasciocutaneo radial
izquierdo. La intervencién quirtrgica y el postoperatorio trans-
currieron sin incidencias, siendo dada la paciente de alta hospi-
talaria tolerando dieta triturada via oral a los 8 dias de la cirugia.

El andlisis anatomopatolégico confirmo el diagnéstico de
carcinoma de células claras hialinas que se originé en la base
de la lengua. El tamano tumoral fue de 4,4 x 4,2 x 2,8 cm, con
maérgenes libres de infiltracién tumoral. Las pruebas de inmu-
nohistoquimica mostraron positividad para citoqueratinas
(CK7, CK5/6), antigeno epitelial de membrana (EMA), P63 y P40,
siendo negativas para otros marcadores. Se realizé un estudio
de reordenamientos del locus del gen EWSR1 (22q12) mediante
técnica de FISH sobre los nicleos en interfase, siendo positivo
en aproximadamente el 77 % de las células tumorales.
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Figura 1. RMN cervicofacial, corte coronal y axial. Masa nodular con un componente central quistico-necrético que afectaba
la orofaringe e infiltraba espacio submandibular y musculos cercanos.

Figura 2. Tratamiento quirurgico. Se realiza abordaje Figura 3. Tratamiento con radioterapia intraoperatoria (RIO),
translabiomandibular para reseccién de masa tumoral previo a realizar la reconstruccién del defecto oncolégico
localizada en base de lengua, permitiendo un control con un colgajo libre microquirargico.

adecuado de los margenes oncolégicos.
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Los resultados de la anatomia patoldgica definitiva fue-
ron presentados de nuevo en Comité de Tumores de Cabeza
y Cuello, decidiéndose de forma multidisciplinar radioterapia
adyuvante al tratarse de un tumor localmente avanzado y pre-
sentar invasién de estructuras vecinas. La paciente completd
un total de 25 sesiones, recibiendo una dosis total de 55 Gy.
A los 12 meses de la intervencion, la paciente se encuentra
asintomatica, realizando una actividad cotidiana con norma-
lidad, sin referir disfagia gracias a la reconstruccién funcional
realizada y sin datos clinicos ni radiolégicos de recidiva loco-
rregional.

DISCUSION

El tumor de células claras de glandula salival fue descrito
por primera vez en 1994, cuando Milchgrub y cols.! publica-
ron una serie de casos de esta neoplasia poco frecuente. Fue
incluida en la clasificacién de tumores de glandula salival de
la OMS en 2005*.

El carcinoma de células claras hialinizantes es una neopla-
sia maligna de bajo grado con un comportamiento poco agre-
sivo. Estan descritas las metastasis regionales a los ganglios
linfaticos cervicales, presentes en torno a un 15-16 % de los
casos>®, y en menor medida metdstasis a distancia (4-5 %)°.

La aproximacién diagndstica se lleva a cabo mediante un
estudio histopatolégico, aunque puede ser complejo debido a
las caracteristicas histolégicas que frecuentemente aparecen en
otras neoplasias de glandula salival como el oncocitoma, el
mioepitelioma de células claras, el carcinoma mioepitelial o
el carcinoma de células acinares?3’. Debe realizarse un estudio
de extensién mediante TAC facial-cérvico-toracico y una RMN
cérvicofacial. La resonancia magnética de difusién-perfusién
es una herramienta de imagen avanzada que puede propor-
cionar informacién valiosa sobre las caracteristicas del tejido
y su vascularizacién. Mediante las técnicas de difusién podria-
mos detectar areas de restriccién que indiquen alta celularidad,
caracteristico de las neoplasias malignas. Las técnicas de per-
fusién nos permiten caracterizar la vascularizacién tumoral y
en ocasiones diferenciar entre tumores de bajo y alto grado, e
identificar areas de necrosis tumoral. En este caso, el empleo de
la resonancia de difusién-perfusiéon podria haber proporcionado
informacién adicional sobre la naturaleza de la tumoracién cer-
vical, ayudando a diferenciar entre tipos de tumores y evaluar
el grado de infiltracién y vascularizacién. Esto podria haber sido
particularmente util dado que el diagnéstico inicial mediante
PAAF inicialmente fue no concluyente, y se sospechaba de una
neoplasia mesenquimal de bajo grado. Dentro del estudio de la
lesién, deberia descartarse que se trate de una metéstasis del
carcinoma renal de células claras mediante un PET-TAC o con
una ecografia abdominals.

El diagnéstico definitivo se realizard una vez se haya llevado
a cabo el estudio anatomopatoldgico de la pieza quirtrgica. En
el carcinoma de células claras hialinizante pueden observar-
se de forma caracteristica células epiteliales con un citoplas-
ma claro, rico en glicbgeno PAS +, organizado en nidos, que se
encuentran rodeadas de un estroma hialinizante de colédgeno.
En el estudio inmunohistoquimico suele observarse positividad
para citoqueratinas (CK7, CK5/6), y antigeno epitelial de mem-
brana (EMA). En la Gltima edicién de la clasificacién de tumores

de gldndula salival de la OMS se incluyé en la definicién de esta
neoplasia la alteracién molecular del gen EWSR1 presente en
maés del 95 % de los casos de carcinoma de células claras’.

El tratamiento de eleccién es la reseccién respetando mar-
genes oncolégicos, siendo en algin caso necesario completar
con radioterapia adyuvante, aunque la indicacién no esta cla-
ra en la literatura?*®, administrandose en pacientes indicados
como aquellos con mérgenes afectos, tamafio tumoral grande
o invasién de estructuras proximas o diferenciacién histolégica
de alto grado, como ocurre en el caso presentado. La RIO no
estaria indicada en un tumor de células claras hialinizante, pero
debido a la sospecha inicial altamente sugestiva de sarcoma
mioepitelial, se tomé la decisién de administrarla en el Comité
de Tumores de Sarcomas, administrando 20 Gy de radioterapia
en una Unica dosis intraoperatoria. Actualmente existe poca
literatura publicada sobre la RIO en cabeza y cuello, aunque
algunos estudios preliminares han demostrado la seguridad
de su administracién en el tratamiento de pacientes con can-
cer de cabeza y cuello localmente avanzado, en el contexto de
una terapia combinada agresiva. La RIO es generalmente bien
tolerada sin aumentar significativamente la tasa de complica-
ciones, aunque a dia de hoy sigue considerandose de eleccién
la reseccién oncoldgica, junto con la cirugia reconstructiva para
restaurar la forma y funcién, y la terapia adyuvante en los casos
seleccionados?®.

La técnica de abordaje dependera del tamaiio y la localiza-
cién de la lesién. En los casos localizados en base de lengua
puede emplearse un abordaje transoral, combinado transoral-
transcervical, faringotomia lateral o translabiomandibular.
Este dltimo es considerado de eleccién por los autores para
tumores de gran tamaino, ya que permite un mejor control de
los mérgenes de reseccién y de la relacién de la masa tumo-
ral con estructuras anatémicas importantes como el paquete
carotideo. Siempre que sea necesario realizar una reconstruc-
cién del defecto, es preferible el uso de tejido autélogo, siendo
la mejor opcién para defectos de gran tamarno colgajos fascio-
cutaneos o miofasciocutaneos libres microquirirgicos, como
se ha llevado a cabo en este caso.

Si durante la exploracién fisica o en las pruebas comple-
mentarias se aprecian adenopatias sospechosas de extension
tumoral, el tratamiento oncolégico debe completarse con una
diseccién cervical funcional ipsilateral o bilateral dependiendo
de la localizacién de la neoplasia. Por el contrario, en la lite-
ratura existe controversia sobre si es necesario o no realizar
diseccién cervical electiva, debiéndose individualizar la deci-
sién para cada paciente?3*°.

Los pacientes deben continuar posteriormente con un
seguimiento clinico y radiolégico ambulatorio. El pronéstico es
bueno, presentando una supervivencia del 90 %*!* a los 2 afos
del diagnéstico.

CONCLUSIONES

El carcinoma de células claras hialinas es una neoplasia
poco comun de las glandulas salivales, que requiere un diag-
néstico preciso y un tratamiento quirdrgico multidisciplinario
para lograr resultados favorables. A pesar de su naturaleza
maligna, generalmente tiene un buen prondstico, con una ele-
vada tasa de supervivencia.
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