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Resumen

Introduccién: El adenomioepitelioma (AME) de mama es un tumor poco frecuente, que puede
sufrir la transformacion maligna de alguno de sus componentes, epitelial y/o mioepitelial. Las
numerosas clasificaciones existentes, la variabilidad de nomenclatura para una misma entidad
y la rareza de esta enfermedad, dificultan la estandarizacion del diagnodstico y tratamiento.
Caso clinico: Presentamos un caso clinico de carcinoma mioepitelial originado sobre un AME.
El AME es mas frecuente en mujeres postmenopausicas. El hallazgo mas caracteristico en las
pruebas de imagen es la presencia de una lesion nodular de bordes circunscritos, mas frecuente
en la region central de la mama. Las técnicas inmunohistoquimicas son fundamentales para
establecer el diagnéstico correcto.

Discusion: El tratamiento del carcinoma mioepitelial sobre un AME consiste en la extirpacion
correcta de la lesion con margenes quirdrgicos adecuados. Existe controversia en cuanto a la
necesidad de estadificacion ganglionar axilar ya que, en la mayoria de las lesiones, el diagnostico
definitivo no se obtiene con la biopsia, sino con el estudio histopatolégico de la pieza quirurgica.
© 2020 SESPM. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.
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Myoepithelial Carcinoma Arising In An Adenomyoepithelioma Of The Breast

Abstract

Introduction: Adenomyoepithelioma (AME) of the breast is an uncommon tumour that can
undergo malignant transformation in one or more of its components, whether epithelial and/or
myoepithelial. Standardisation of diagnosis and treatment is hampered by the numerous exis-
ting classifications, variability in the nomenclature to refer to the same entity, and the rarity
of this disease.

Case report: We present a case of myoepithelial carcinoma arising in an AME. AME is more
common in postmenopausal women. The characteristic finding on imaging tests is the presence
of a nodular lesion with circumscribed borders, which is more frequent in the central breast
region. Immunohistochemical techniques are essential to establish an accurate diagnosis.
Discussion: Treatment of myoepithelial carcinoma arising in an AME consists of correct resec-
tion of the lesion with adequate surgical margins. The need for axillary lymph node staging is
controversial, given that, in most lesions, the definitive diagnosis is not given by biopsy but
rather by histopathological analysis of the surgical specimen.

© 2020 SESPM. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

El adenomioepitelioma de mama (AME) es un tumor
epitelial-mioepitelial poco frecuente caracterizado por la
presencia de células mioepiteliales rodeando pequeiios
espacios revestidos de epitelio' que puede afectar a la piel,
las glandulas salivales y la mama?Z.

Generalmente se comporta como una lesion benigna,
aunque es posible la transformacion maligna del compo-
nente epitelial, mioepitelial o de ambos®. La naturaleza
maligna del AME esta determinada por la presencia de un
patron de crecimiento invasivo, atipia citolégica marcada
y un alto porcentaje de mitosis*. El analisis inmunohisto-
quimico es fundamental para el diagnostico definitivo del
tumor.

A continuacion presentamos el caso de una paciente diag-
nosticada de carcinoma mioepitelial originado sobre un AME
de mama.

Caso clinico

Se trata de una mujer caucasica de 50 ahos de edad, sin
antecedentes de interés, que en la mamografia de cribado
presentd un nodulo periareolar de 1,3 cm en mama derecha
(fig. 1). A la exploracion se palpaba una lesion periareolar
derecha de aproximadamente 1,5 cm.

Se realizd biopsia del nodulo bajo control ecografico,
con resultado histopatoldgico de adenosis apocrina atipica,
acordandose la exéresis del mismo en comité de tumores.

El estudio histopatoldgico definitivo describio una lesion
bien delimitada, constituida por una proliferacion bifasica
de células epiteliales y mioepiteliales (fig. 2a), con un
area de mayor proliferacion de células de morfologia que
variaba entre poligonal y fusiforme, con citoplasma claro y
atipia citolégica (fig. 2b), que expresaba p63 (fig. 2c), mio-
sinay citoqueratina 5/6, confirmando su origen mioepitelial.
Este componente maligno tenia una dimension maxima de

Figura 1

Nodulo polilobulado peri-areolar de 1,3 cm.

0,5 cm y estaba contenido dentro de los limites del AME.
Segun la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) de 2012, se trata de un carcinoma mioepitelial ori-
ginado en un AME. Inmunohistoquimicamente el tumor se
caracterizo como triple negativo con un indice de prolifera-
cion del 30%.

Tras la tumorectomia, la paciente recibié radioterapia
adyuvante. No se evidencio6 recaida de la enfermedad tras
un periodo de seguimiento de 16 meses.
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Figura 2
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a) Proliferacion bifasica de células epiteliales y mioepiteliales. b) Células mioepiteliales atipicas con una morfologia

que varia entre poligonal, con citoplasma claro y fusiforme. Se visualizan algunas mitosis. c) Tincion de las células mioepiteliales

atipicas con p63.

Discusion

Las numerosas clasificaciones existentes, la variabilidad de
nomenclatura para una misma entidad y la rareza de esta
enfermedad, dificultan la estandarizacion de un diagndstico
y tratamiento comun.

El AME de mama es mas frecuente en mujeres post-
menopausicas, presentandose como un nddulo palpable de
consistencia firme de 1 a 7 cm de tamafno®, siendo su
ubicacion mas habitual la region central de la mama. Macros-
copicamente son lesiones solidas, bien delimitadas y de
coloracion blanquecina, pudiendo presentar bordes lobula-
dos o irregulares.

La mamografia suele evidenciar una masa densa redonda
o lobulada con una apariencia sélida y/o quistica, presen-
tando en ocasiones calcificaciones en el seno de la masa®.

Una de las principales caracteristicas del AME es su doble
composicion epitelial y mioepitelial. El patron de tincion
en las células mioepiteliales no es completamente prede-
cible e incluso puede variar entre casos y areas dentro del
mismo tumor. La actina, la calponina y la desmina tifen fuer-
temente las células mioepiteliales, destacando también la

tincion por inmunostatinas para p63, que tife los nucleos
celulares®. La distincidén inmunofenotipica entre las células
ductales y mioepiteliales resulta mas sutil en el AME que en
el tejido mamario normal®. El carcinoma mioepitelial ori-
ginado en un AME se suele caracterizar por la ausencia de
expresion de receptores de estrogenos y progesterona y HER
2/neu, al igual que el caso que presentamos’.

Se han descrito transformaciones malignas y metasta-
sis a distancia en el contexto del AME de mama®. El AME
con transformacion maligna suele precederse de una masa
estable de larga duracién seguida de un periodo de rapido
crecimiento. Las caracteristicas que podrian predecir el
potencial de recurrencia local o metastasis no estan bien
establecidas, aunque el componente maligno a menudo
muestra alta tasa mitdtica y areas de necrosis®. Aunque las
metastasis se propagan fundamentalmente por via hema-
togena a organos como pulmoén, cerebro, hueso, tiroides,
higado, rindn, piel, partes blandas o pared toracica, entre
el 25% y el 30% de los AME malignos metastatizan a ganglios
linfaticos*?.

La transformacion maligna en el AME puede surgir de
los componentes epitelial y/o mioepitelial. El carcinoma
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mioepitelial que surge en el contexto de un AME es extre-
madamente raro, existiendo pocos casos publicados.

Reyes et al."” realizaron una revision de 60 casos de
carcinoma mioepitelial, de los que solo 11 de ellos se
originaron sobre un AME. De estos 11 casos, ocho (72%) se
observaron en mujeres postmenopausicas, y en 10 (90%)
la forma de presentacion fue como masa mamaria. En la
mayoria de los casos se obtuvo el diagnodstico definitivo
en el estudio histopatologico de la pieza quirlrgica. ELl
carcinoma se caracterizé como triple negativo en todos los
casos con estudio inmunohistoquimico.

Recientemente se han publicado dos nuevos casos de
carcinoma mioepitelial originado sobre un AME de mama,
en los que se llegd al diagndstico final tras una biop-
sia excisional'"2. Ito et al."" publicaron un caso de una
mujer postmenopausica con una lesion palpable de mama
izquierda, tratada mediante tumorectomia y biopsia de
ganglio centinela seguido de radioterapia. El carcinoma pre-
sentd un subtipo triple negativo. Ha et al.'? presentaron el
caso de una paciente de 50 anos estudiada por una masa
mamaria con sospecha de malignidad en la mamografia y
ecografia. El diagndstico se determiné mediante biopsia
excisional tras cuatro biopsias con aguja que no evidenciaron
malignidad. En este caso se realizé una mastectomia radical
modificada de rescate tras una recaida local precoz.

El tratamiento de eleccién en el caso de un carcinoma
que surge de un AME consiste en la escision completa de
la lesion con margenes libres de enfermedad. La extirpa-
cion incompleta se considera la principal responsable de
la recurrencia®®. La estadificacidn axilar no esta indicada
en el AME a menos que se detecte afectacion clinica®®,
pero podria justificarse su realizacion cuando existe trans-
formacion maligna, tras una rigurosa discusion por un equipo
multidisciplinar. En nuestro caso decidimos no realizar biop-
sia de ganglio centinela en un segundo tiempo, ya que no
existia sospecha de afectacion ganglionar axilar. La radio-
terapia esta indicada en caso de cirugia conservadora y
la quimioterapia podria ser util en casos de enfermedad
diseminada’.

Como conclusion cabria destacar que siendo el AME de
mama un tumor usualmente benigno, puede sufrir transfor-
macion maligna. El carcinoma con origen en un AME debe
considerarse en el diagnostico diferencial de otras lesiones
mamarias sélidas, siendo los hallazgos inmunohistoquimi-
cos los que ayudaran a establecer el diagnostico correcto.
El tratamiento consiste en la escision completa con mar-
genes quirlrgicos adecuados. Es fundamental realizar un
seguimiento cuidadoso debido a la baja casuistica de estos
tumores.
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