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Introducción

El parénquima de la glándula mamaria está constituido
por lobulillos con una doble capa celular: una epitelial se-
cretora continua y otra subyacente de células mioepitelia-
les. El mioepitelioma maligno es una neoplasia muy rara
que presenta exclusivamente proliferación de células ma-
lignas de características mioepiteliales1. En su manifesta-
ción clínica y mamográfica no existen datos específicos
propios que sugieran su diagnóstico, por lo que éste se
realiza mediante el análisis histopatológico de la pieza
quirúrgica o, a lo sumo, en el estudio de la punción-aspi-
ración con aguja fina (PAAF) preoperatoria. Incluso en
estos casos, con técnicas habituales puede llegar a ser
difícil diferenciarlo de otros tumores, debiendo apoyarse
en técnicas de inmunohistoquímica, mucho más específi-
cas para su diagnóstico. Con estas técnicas, una caracte-
rística importante es la positividad de las células mioepi-
teliales para actina, proteína S-100 y citoqueratinas de
bajo peso molecular.

En este trabajo presentamos un caso de mioepitelioma
maligno y realizamos una serie de consideraciones sobre
aspectos de su diagnóstico y tratamiento, apoyándonos
en la revisión de la literatura.

Caso clínico

Mujer de 75 años que consultó por haber notado un nódulo en la
mama izquierda 3 meses antes. A la exploración se palpaba una tumo-
ración dura de 3 cm en el cuadrante superoexterno izquierdo, con re-
tracción de la piel, edema y eritema localizado sobre ella.

La mamografía mostró una imagen de 4 cm de diámetro, sin micro-
calcificaciones, situada en el cuadrante superoexterno de mama iz-
quierda, con engrosamiento de piel y discreta retracción de la misma
(fig. 1). El estudio gammagráfico con sestamibi evidenció un intenso
foco en la mama izquierda, que conformaba un patrón de alta sospecha
para carcinoma de mama (fig. 2). La PAAF diagnosticó hiperplasia duc-
tal con atipias. Con la sospecha de carcinoma de mama localmente
avanzado se realizó una biopsia intraoperatoria, que informó de malig-
nidad, y mastectomía radical modificada tipo Madden con vaciamiento
axilar de los tres niveles ganglionares de Berg.

El examen macroscópico de la pieza de mastectomía mostró un área
cutánea de coloración pardo azulada e indurada, subyacente a la cual
había una tumoración de consistencia blanda y aspecto nodular, de
bordes definidos, que medía 4,5 × 4 × 3,5 cm. En el estudio histopatoló-
gico se observó una neoformación maligna infiltrante, adyacente al lími-
te quirúrgico profundo, constituida por cordones, nódulos y amplias
bandas de células de mediano tamaño, con citoplasmas escasos y cla-
ros y núcleos hipercromáticos, aumentados de tamaño, de moderada
atipia, con nucléolos patentes e índice mitótico moderado. La batería de
marcadores inmunohistoquímicos realizados expresaron positividad
para la proteína S-100, vimentina, citoqueratina de bajo peso molecular
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Resumen

Presentamos un caso de carcinoma mioepitelial o
mioepitelioma maligno de mama, tumor infrecuente
derivado de la proliferación de células mioepiteliales.
Son tumores con clínica y radiología inespecíficas, y
que para su diagnóstico requieren del análisis con
técnicas de inmunohistoquímica o ultrastructurales
que permitan diferenciarlo de otros tumores mesen-
quimales, tanto benignos como malignos.
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We present a case of myoepithelial carcinoma or
malignant myoepithelioma of the breast, a rare tumor
that occurs as a result of myoepithelial cell prolifera-
tion. The clinical and radiological signs of these tu-
mors are nonspecific. Immunohistochemical or ul-
trastructural techniques, which allow them to be
differentiated from other mesenchymal tumors, whet-
her benign or malignant, are required for diagnosis.
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(CAM 5,2), dudosa para la actina y negativa para la pancitoqueratina,
cromogranina, sinaptofisina y receptores de estrógeno. El índice de pro-
liferación celular (Ki67) mostró positividad nuclear en el 65% de las cé-
lulas, y la tinción para p53 fue positiva en el 85%. De los 14 ganglios
linfáticos aislados, ninguno presentaba infiltración metastásica.

La paciente recibió radioterapia adyuvante, permaneciendo asinto-
mática al año y medio de su intervención.

Discusión

Las proliferaciones originadas de las células mioepite-
liales de la mama pueden acompañarse de un compo-
nente epitelial, dispuesto en estructuras ductales, y pre-
sentar degeneración maligna de uno de los componentes
o de ambos2. En la revisión realizada por Tavassoli sobre
31 lesiones mioepiteliales, las clasifica en mioepiteliosis,
adenomioepiteliomas, que pueden presentar maligniza-
ción de alguno de sus componentes, y en mioepiteliomas
malignos. Sólo un caso de ellos se diagnosticó de mioe-
pitelioma maligno1.

El origen de las células mioepiteliales no está claro.
Una de las teorías propone un origen común para las
células epiteliales y mioepiteliales, basándose en la pre-
sencia de alteraciones genéticas compartidas, que se
originarían en una célula previa común a ambas o inter-
media3. Los hallazgos mamográficos son de poca utili-
dad, ya que suelen dar imágenes nodulares totalmente
inespecíficas4. La PAAF suele permitir el diagnóstico5,
aunque el diagnóstico diferencial debe hacerse con los
fibromas y aquellos tumores benignos compuestos por

células fusiformes, sin olvidar patologías no neoplásicas
que pueden producir tumoraciones palpables, como la
fascitis nodular, el seudotumor inflamatorio y tejido de
granulación6. Otros diagnósticos diferenciales, a nivel
histopatológico, deben realizarse con neoplasias malig-
nas con diferenciación de células mioepiteliales (carci-
noma adenoide quístico, adenomioepitelioma maligno,
carcinoma adenoescamoso de bajo grado, carcinoma
sarcomatoide monofásico o carcinoma de mama pobre-
mente diferenciado rico en células mioepiteliales). Un
aspecto fundamental en su diagnóstico es las caracte-
rísticas inmunohistoquímicas. Así, mientras las células
mioepiteliales normales presentan positividad intensa y
uniforme para la actina, y en menor cuantía para la pro-
teína S-100 y las citoqueratinas de bajo peso molecular,
las células mioepiteliales tumorales expresan mayor po-
sitividad para la proteína S-1001,7, sobre todo las que
mantienen la morfología fusiforme. También ha sido des-
crita la expresión de vimentina en células mioepiteliales
tumorales de adenomioepiteliomas benignos8 y en los
que presentan malignización del componente mioepite-
lial7, así como en los carcinomas mioepiteliales9. Recien-
temente se han descrito otros dos nuevos marcadores
mioepiteliales característicos: la calponina y la caldesmi-
na3. Aunque las técnicas inmunohistoquímicas suelen
ser de gran ayuda, en ocasiones es preciso recurrir a
estudios ultrastructurales para lograr el correcto diag-
nóstico diferencial1.

En relación con su pronóstico y tratamiento, aunque
son pocas las series estudiadas y suelen publicarse ca-
sos aislados, el 50% de los casos de mioepitelioma ma-
ligno que se han comunicado tuvo un curso agresivo3. En
ausencia de afección metastásica, la malignidad se esta-
blece por la presencia de un componente infiltrativo, ne-
crosis tumoral, atipia citológica y del índice mitótico. Por
otro lado, la negatividad a receptores de estrógeno en las
proliferaciones mioepiteliales no indica que se trate de un
tumor indiferenciado, sino que ha proliferado una estirpe
celular que de forma normal no lo expresa10. Esta negati-
vidad a los receptores de estrógeno, como en nuestro
caso, hace que no pueda beneficiarse de hormonotera-
pia con antiestrógenos.
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Fig. 1. Imagen mamográfica con nódulo bien delimitado en cua-
drante superoexterno de mama izquierda, sin microcalcificacio-
nes.

Fig. 2. Imagen de gammagrafía tardía con sestamibi en la que se
observa una tumoración en la mama izquierda claramente suges-
tiva de malignidad.
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