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Malignant Lymphoepithelioma of the Submandibular Gland: a rare entity 
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INTRODUÇÃO

Os tumores das glândulas salivares são relati-
vamente raros, constituindo cerca de 3 a 4% de todos 
os tumores da região cérvico-facial. A lesão maligna 
linfoepitelioma (MLEL) é considerada uma das varie-
dades do tipo planocelular, encontrando-se intensa 
infiltração linfóide em seu estroma fibroso. Em relação 
à incidência global do MLEL, há uma predominância 
feminina, na proporção de 3:2 em relação ao sexo 
masculino; no entanto, entre os pacientes chineses, o 
tumor é mais prevalente em homens1.

O MLEL envolve apenas as grandes glândulas 
salivares, mais frequentemente a parótida; cerca de 
15% dos casos ocorrem na glândula submandibular1. 
A patogênese tem sido atribuída ao vírus Epstein Barr 
(EBV), em decorrência da detecção de oncoproteínas 
virais em cultura de células tumorais. Uma vez ocorrida 
a infecção, o vírus permanece por um longo período de 
tempo com baixo grau de atividade nos ductos salivares 
epiteliais e em estado latente nos linfócitos B2.

O EBV está ligado a diversas neoplasias epi-
teliais, particularmente os carcinomas de nasofaringe 
indiferenciados (NPC). Recentes estudos indicam tam-
bém forte associação da expressão do EBV e o MLEL 
das glândulas salivares em taiwaneses, chineses do sul 
da China e esquimós3.

Pacientes com MLEL são aparentemente mais 
propensos a metástases regionais e a distância. Esqui-
mós têm 30% a 50% de incidência de metástases re-
gionais, ao passo que asiáticos tem 10% de incidência1.

APRESENTAÇÃO DO CASO

Paciente feminina, 75 anos de idade, bran-
ca, com historia de aparecimento de nódulo sub-
mandibular direito em outubro de 2006. Procurou 
avaliação médica, sendo solicitada ultrassonografia 
e PAAF. Com resultado negativo para células neo-
plásicas na PAAF, foi submetida à ressecção limitada 
da glândula salivar direita em dezembro de 2006.

Em janeiro de 2007, foi encaminhada a um 
centro de referência oncológica com o diagnóstico 
histológico da peça cirúrgica de carcinoma indi-
ferenciado tipo linfoepitelioma de glandular sub-
mandibular. Ao exame locorregional encontrou-se 
cicatriz cirúrgica em região submandibular direita, 
sem nódulos cervicais palpáveis e com oroscopia 
e nasofibroscopia normais. A revisão de lâminas 
confirmou o diagnóstico prévio. A imunoistoquí-
mica foi compatível com carcinoma linfoepitelial 
WHO (citoqueratinas 40, 48, 50 e 50,6 kDa po-
sitivas). Procedeu-se a realização de tomografia 
computadorizada de face e pescoço, a qual não 

demonstrou presença de linfonodomegalias ou 
lesões em rinofaringe.

Optou-se, inicialmente, por radioterapia de 
elétrons em campo direito englobando todo o leito 
operatório e o primeiro escalão de drenagem, com 
colimações de alloy. A dose inicial de 5000 cGy, 12 
MeV, 25 frações, 5 frações por semana foi seguida 
por reforço de 1000 cGy em 5 frações, completando 
6000cGy durante o período de 23/02/07 a 13/04/07.

A paciente permanece sem evidência 
de recidivas locorregionais e sem fibrose da área 
irradiada. O exame de imagem de controle eviden-
cia a ausência da glândula submandibular direita 
(Figura 1).

DISCUSSÃO

A nasofaringe, as glândulas salivares e o 
timo representam estruturas todas derivadas da fa-
ringe primitiva. Os carcinomas indiferenciados que 
ocorrem nesses sítios são histologicamente indistin-
guíveis1. Assim, esse tumor torna-se indiscernível 
dos carcinomas de nasofaringe (NPC).

É importante diferenciar um MLEL de me-
tástases do NPC para a glândula salivar. Em casos de 
diagnóstico errôneo, mesmo que haja a realização 
de radioterapia adjuvante na glândula salivar, o 
tumor de nasofaringe não receberá a dose tera-
pêutica apropriada. Assim, para que o diagnóstico 
de MLEL de glândula salivar possa ser estabelecido 
com absoluta certeza, a cuidadosa nasofibroscopia 
do completo trato respiratório superior e a análise 
de biopsias aleatórias da nasofaringe devem ser 
executadas a fim de descartar doença metastática1.

Os tumores MLEL podem ser infiltrativos 
com margens indistintas, parcialmente circunscritos 
ou multinodulares. As metástases regionais ocorrem 
primeiramente ao redor da parótida, região cer-

vical superior, linfonodos retroauriculares e mais 
tardiamente nos linfonodos supraclaviculares e 
paratraqueais1. A tomografia computadorizada (base 
de crânio e nasofaringe) deve ser realizada para 
o diagnóstico, estadiamento e acompanhamento 
terapêutico. A ressonância magnética avalia melhor 
a recorrência e o acometimento de partes moles4.

Em decorrência do comportamento malig-
no do linfoepitelioma e da alta taxa de metástase 
para os linfonodos do pescoço nos estágios iniciais 
(estágios I e II), sugere-se a necessidade de dissec-
ção do pescoço5. Estudos também demonstram que 
adequada excisão cirúrgica com margens livres é 
mandatória.

A excisão do tumor com margens amplas, a 
dissecção do pescoço e radioterapia e quimioterapia 
combinada no pós-operatório são essenciais para 
tratar MLEL em pacientes nos estágios avançados 
da doença (estágios III e IV). Para pacientes nos 
estágios iniciais da doença (estágios I e II), a excisão 
do tumor com dissecção cervical e a radioterapia no 
pós-operatório são fundamentais. Em pacientes com 
recorrência tumoral local ou regional, recomenda-
se a cirurgia e a quimioterapia de resgate. Assim, 
ao determinar o tratamento, os cirurgiões devem 
sempre avaliar o estágio do tumor e se há evidencias 
clinicas de doença no pescoço5.

COMENTÁRIOS FINAIS

Enfatiza-se que, devido à alta taxa de re-
corrência e metástase do MLEL, o tratamento ideal 
deve ser agressivo, incluindo extensa ressecção com 
margens livres do tumor, dissecção das metástases 
nodais do pescoço e radioterapia com elétrons ou 
radioterapia e quimioterapia adjuvantes em casos 
de metástases à distancia.
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Figura 1. Leito operatório sem recidivas locorregionais.


