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RESUMO

PINTO, Mauro Braulio da Rosa. Carcinoma de células claras de glandula salivar:
revisdo de literatura e relato de caso. Trabalho de Concluséao de Curso
(Aperfeicoamento nos Moldes Fellow em Oncologia Clinica) — Instituto Nacional de
Cancer (INCA), Rio de Janeiro, 2025.

As neoplasias de glandulas salivares representam um raro e variado grupo de tumores
com diferentes caracteristicas. O Carcinoma de Células Clara (CCC) é caracterizado
por células com citoplasma claro devido ao acumulo de glicogénio. Histologicamente,
0 CCC exibe uma variedade de padrbes de crescimento, tais como tipo solido, em
ninhos, em folhas, em corddes e trabecular. Este estudo apresenta um caso clinico e
caracteristicas clinicas e patoldgicas do CCC, assim como os desfechos clinicos
associados, incluindo as modalidades de tratamento utilizadas (cirurgia, radioterapia
e quimioterapia) e resposta ao tratamento. Apresentamos o desfecho do caso,
destacando os aspectos relevantes e as implicagdes no manejo clinico quando
comparado a outros pacientes com a mesma patologia, bem como os desafios e
perspectivas futuras para o diagnéstico, tratamento e pesquisa desta doenca.

Palavras-chave: carcinoma; adenocarcinoma, ceélulas claras; glandula salivar;

hialinizante.



ABSTRACT

PINTO, Mauro Braulio da Rosa. Clear cell carcinoma of the salivary gland: literature
review and case report. Final Paper (Fellowship in Clinical Oncology) — Brazilian
National Cancer Institute (INCA), Rio de Janeiro, 2025.

Salivary gland neoplasms represent a rare and varied group of tumors with different
characteristics. Clear Cell Carcinoma (CCC) is characterized by cells with clear
cytoplasm due to the accumulation of glycogen. Histologically, the CCC exhibits a
variety of growth patterns, including solid, nest, sheet, cord, and trabecular
arrangement. This study presents a clinical case and the clinical and pathological
characteristics of CCC, as well as the associated clinical outcomes, including the
treatment modalities used (surgery, radiotherapy and chemotherapy) and the response
to treatment. The results of the case highlight the relevant aspects and implications for
the clinical management of other patients with the same pathology, along with the
challenges and future perspectives for the diagnosis, treatment and research of this
disease.

Keywords: carcinoma; adenocarcinoma, clear cell; salivary gland; hyalinizing.
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1 INTRODUCAO

Originalmente designado como "Carcinoma de Células Claras Hialinizante",
este tipo de tumor foi renomeado como "Carcinoma de Células Claras, nao
especificado de outra forma" segundo a Classificacdo da Organizacdo Mundial da
Saude (OMS) de Tumores da Cabeca e Pescoco de 2005, e mais tarde como
"adenocarcinoma de células claras”, no Fasciculo de Tumores das Glandulas
Salivares do Instituto das For¢cas Armadas de Patologia em 2008. Atualmente é
denominado simplesmente como "carcinoma de células claras" de acordo com
Classificacao atualizada da OMS de Tumores da Cabeca e Pescoco de 2017 (Bishop
et al., 2018).

O CCC, é uma forma rara de tumor das glandulas salivares sendo mais
comumente observado em pacientes na quinta e sexta década de vida com uma ligeira
predominancia feminina. No total, as neoplasias de maioria celular clara séo
responsaveis por <1% de todos os tumores das glandulas salivares. A apresentacao
varia de acordo com a localizagdo do tumor primario, mas na maioria das vezes se
apresenta como uma massa submucosa indolor na cavidade oral (Albergotti et al.,
2015).

Essa doenca foi descrita pela primeira vez na literatura alema em 1968 como
parte de um grupo heterogéneo de neoplasias orais demonstrando populacfes de
células claras (Daniele et al., 2016).

Mais tarde foi descrita por Milchgrub e colegas em 1994 como um carcinoma
de glandula salivar menor composto por células claras formando corddes e ninhos em
um estroma hialinizado (Oliver et al., 2019).

Testes moleculares de tumores de glandulas salivares para precisao
diagnostica diferencial e manejo clinico adequado estdo se tornando rotina. As
alteracdes moleculares passaram a ser incluidas na definicdo das seguintes
entidades: carcinoma mucoepidermoide, carcinoma adenoide cistico, carcinoma
secretor, adenocarcinoma polimorfo, carcinoma hialinizante de células claras,
adenocarcinoma mucinoso e adenocarcinoma microssecretor (Skalova et al., 2022).

O presente trabalho pretende descrever os aspectos mais importantes dessa

doenca, desde o diagnostico até o tratamento.



2 METODOLOGIA

Este € um estudo descritivo do tipo "relato de caso”, utilizando informacdes
obtidas por meio de analise de dados do prontuério de paciente e revisado de literatura.
Outras informacdes foram obtidas pelo prontuério eletrénico (intranet) com acesso as
evolucbes do paciente, laudos histopatologicos, laudos das tomografias e as
respectivas imagens e exames laboratoriais. Todas as imagens de cada servico
presentes no trabalho foram obtidas com as respectivas autorizacoes.

A pesquisa documental foi realizada a partir de artigos cientificos em portugués
e inglés das bases do PubMed e ASCO. Foram utilizadas pesquisas com as seguintes
palavras-chave: carcinoma; adenocarcinoma, células claras; glandula salivar;
hialinizante. Foram priorizados os artigos publicados ao longo dos ultimos 15 anos.

ApGs as etapas de desenvolvimento, esclarecimento e obtencdo do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. O estudo foi devidamente submetido e aprovado
pelo Comité de FEtica em Pesquisa do INCA, sob o parecer CAAE
86936925.2.0000.5274, n° 7.467.007.



3 REVISAO DA LITERATURA

3.1 Definicao

O CCC, também conhecido como carcinoma hialinizante de células claras

(CHCC), é um tumor maligno epitelial que estd associado a uma fusdo do gene
EWSR1-ATF1. O CCC foi descrito pela primeira vez em 1994 por Milchgrub; onde foi

caracterizado predominantemente nas glandulas salivares menores intraorais, mais

comumente em mulheres de meia-idade com mais de 50 anos de idade (Alshehry,

2022).

3.2 Classificacéo

E importante conhecer a classificacdo dos tumores de glandulas salivares

(Tabela 1) para melhor diferencia-lo dos demais.

Tabela 1 — Estratificacdo dos Carcinomas das Glandulas Salivares

Carcinoma de células acinares

Carcinoma adenoide cistico:
Padrao tubular/cribriforme predominante
Padréo sélido > 30%

(Analogo mamario) Carcinoma secretor

Carcinoma pouco diferenciado:
neuroenddcrina e ndo neuroenddcrina
Carcinoma indiferenciado

Carcinoma neuroenddcrino de grandes
células

Carcinoma neuroenddcrino de

pequenas células

Carcinoma mucoepidermoide
Grau baixo Grau intermediario

Carcinoma mucoepidermoide
Alto grau

Polimorfo:
adenocarcinoma
Classico
Cribriforme

Adenocarcinoma polimorfo

Alto grau




Carcinoma epitelial-mioepitelial

(Hialinizante) Carcinoma de células

claras

Adenocarcinoma basocelular

Adenocarcinoma sebaceo Carcinoma linfoepitelial

Carcinoma intraductal (Convencional) Carcinoma do ducto
Baixo grau salivar
Alto grau

Adenocarcinoma, NOS Adenocarcinoma, NOS
Baixo grau Alto grau

Carcinoma mioepitelial

Carcinoma oncocitico Carcinossarcoma

Carcinoma ex adenoma pleomérfico — o risco € determinado pelo tipo de
carcinoma e extensao da invasao
Fonte: ASCO Guidelines, 2021

3.3 Epidemiologia e Carateristicas Clinicas

Segundo Daniele et al. (2016), numa revisao de literatura de 152 casos, O
carcinoma de células claras, SOE/carcinoma hialinizante de células claras € mais
comum em mulheres (propor¢do homem/mulher = 1 a 1,6). A doencga apresentou-se
com uma idade média de 56 anos (intervalo, 17 meses a 81 anos). Ocorre mais
frequentemente na sétima década de vida (26%), seguida da ocorréncia na sexta
década de vida (20%). Nao ha delimitacdo geogréafica para este tipo de neoplasia
(Daniele et al., 2016).

A identificacdo dos fatores de risco e a compreensdo completa do
comportamento biolégico e prognostico do CCC permanecem desafiadoras devido a
raridade desta neoplasia (Desai et al., 2022).

O paciente pode apresentar sintomas decorrentes do efeito de massa ou
degeneracdo do tumor. Estes sintomas incluiram sintomas orais. Ulcera mucosa
(6,6%), dor (4,7%), disfagia (6,6%), obstrucdo nasal (3,6%), epistaxe (2,9%),
rouquiddo da voz (1,9%) e afrouxamento dentario (1,9%). Menos comumente, 0S
carcinomas foram descobertos incidentalmente em exames orais ou radiolégicos de

rotina (2,9%) (Daniele et al., 2016). Nao existem sinais clinicos patognomaonicos.



3.4 Diagnostico

Achados clinicos e radiolégicos sdo importantes no diagndéstico, porém, o
padrdo-ouro continua sendo os achados citopatolégicos e/ou histopatoldgicos.

Na atualizacdo da 52 edicéo da classificagao de tumores de cabeca e pescocgo
pela OMS, Skalova e colaboradores (2022) reportaram que achados citolégicos foram
incluidos na maioria das secdes, em reconhecimento da importancia da puncéo
aspirativa por agulha (PAAF) como uma abordagem diagndstica inicial, e o sistema
de Mildo é recomendado (Tabela 2). Embora a PAAF tenha emergido como um
componente importante na investigacdo diagnostica de tumores de glandulas
salivares, biopsias por agulha grossa ainda sdo realizadas ocasionalmente,

especialmente apos aspirados ndo diagndésticos (Skalova et al., 2022).

Tabela 2 — Sistema de Notificacdo de Citopatologia das Glandulas Salivares

l. N&o diagndstico <20% 15% Correlacgéo clinica e
material celular radiol6gica/repeticdo
suficiente para um de PAAF
diagndstico
citolégico.

Il. N&o neoplésicas 13% 11% Acompanhamento
Entidades benignas clinico e correlagéo
como sialadenite radiolégica

cronica, ganglios
linfaticos reativos,

granulomas e

infecéo.
<10% 30% Repetir PAAF ou
. AUS o
cirurgia
V. Neoplasia 60% <3% Cirurgia

IVA. Benigno conservadora ou




Reservado para neoplasias
benignas diagnosticadas com
base em critérios citoldgicos
estabelecidos

IVB. SUMP
Reservado para amostras de
PAAF que séo diagnosticas
de uma neoplasia; no entanto,
nao é possivel fazer um
diagnoéstico de uma entidade

especifica.

<10%

26%

acompanhamento

clinico

Cirurgia

conservadora

V. Suspeito de malignidade

Esta categoria € para
amostras de PAAF que
apresentam caracteristicas
altamente sugestivas de, mas
nao inequivocas para,

malignidade

<10%

83%

Cirurgia

VI. Mal-intencionado

Esta categoria é para
espécimes de PAAF que séo

diagndsticos de malignidade

22%

98%

Cirurgia (extensao
dependente do tipo
e grau de
malignidade)

Fonte: Cancer Cytopathology, 2023



3.5 Carateristicas Patoldgicas Implicadas no Diagndéstico do Carcinoma de

Células Claras da Glandula Salivar

Segundo Veiga et al., as células Claras (CC) podem resultar de diferentes
processos, incluindo degeneracdo de organelas celulares ou acumulagdo de
substancias intracelulares, mais frequente a presenca de glicogénio, mas por vezes
mucopolissacarideos, mucinas, lipidios ou corpos estranhos (Veiga et al., 2023).

O CCC tem a morfologia caracteristica de células tumorais monomorficas
brandas com citoplasma claro, dispostas em ninhos, ilhas e lencdis em um estoma
hialinizado, razédo pela qual foi originalmente denominado "carcinoma de células
claras hialinizante"(CCCH) (Xuan et al., 2016) (FIG. 1).

Figura 1 — Morfologia do Carcinoma de Células Claras

Células epiteliais (x) dispostas em corddes e trabéculas com citoplasma parcialmente claro e
rodeadas por um estroma hialinizado (*).
Fonte: Hyalinizing Clear Cell Salivary Gland Carcinoma of the Epipharynx, 2022.

As células tumorais exibem pequena atipia, citoplasma transparente, nucleos
uniformes e pequenos, redondos ou ovais, e raramente parecem dividir-se; alteragdes
infiltrativas séo frequentemente observadas na borda do tumor, com invaséo nervosa
visivel, mas sem invasdo vascular (Guan et al., 2024).

Dardick reexaminou as caracteristicas do HCCC, incluindo as imagens
microscopicas eletronicas originais, e concluiu que o HCCC € uma lesdo escamosa
(Weinreb, 2012).



Segundo Xuan et al., estudos revelaram que a maioria dos CCCs abriga uma
translocacao t (12; 22(q13); q12), resultando na fusdo do gene EWSR1 (22q12) (FIG.
2) com o gene ATF1 (12qg13), que por sua vez gera o gene quimérico EWSR1-ATF1

que se tornou um evento molecular caracteristico para este tumor (Xuan et al., 2016).

Figura 2 — Gene EWSR1 FISH com sinais de hibridizac&o de rutura

As &reas mostradas com sinais vermelhos e verdes demonstram detecdo separada do probe
vermelho e verde do gene EWSR1. Quando o gene EWSR1 esta intacto, é esperado um sinal
amarelo.

Fonte: Hyalinizing Clear Cell Salivary Gland Carcinoma of the Epipharynx, 2022.

3.6 Diagnéstico Diferencial

O diagnostico diferencial de CCC inclui outros tumores na regido da cabeca e
pescoco contendo caracteristicas celulares claras, incluindo o carcinoma
odontogénico de células claras (COCC), carcinoma epitelial-mioepitelial, carcinoma
mucoepidermoide depletado de mucina, carcinoma espinocelular e carcinoma
mioepitelial. O COCC apresenta-se de forma quase idéntica em sua histomorfologia,
perfil imuno-histoquimico e molecular ao CCC, com lesdes surgindo intraosseamente
e nao no tecido da glandula salivar. Tem sido sugerido na literatura que o COCC pode
ser a contrapartida intradssea do CCC da glandula salivar (Desai et al., 2022).

Os CCCs mostram regularmente caracteristicas escamosas, muitas vezes nao
apresentam alteracdes proeminentes de células claras, surgem frequentemente na

orofaringe e, invariavelmente, apresentam coloracdo por pl6. Essas caracteristicas



podem causar confusdo com o carcinoma de células escamosas (CEC),
particularmente com o CEC orofaringeo relacionado ao HPV. A coloracdo P16 nao
deve ser tomada como evidéncia inequivoca de um CEC relacionado ao HPV, mesmo
para carcinomas que mostram diferenciacdo escamosa e tém origem na orofaringe.
O néo reconhecimento dessa armadilha pode resultar em um tratamento
excessivamente agressivo de um carcinoma de baixo grau (Bishop et al., 2018).

No estudo conduzido por Bishop e cols. (2018)., todos os 16 casos
apresentaram alguma imunorreatividade para a pl6. A extensao da coloracdo foi
variavel, variando de 5 a 80% das células (média de 30%). A coloracdo P16 foi
observada em 270% das células em 2 casos, 50-69% das células em 3 casos e 10—
49% das células em 11 casos. Em todos os casos, a imunocoloracdo p16 foi nuclear
e citoplasmética, com predominio nuclear (FIG. 3). Todos os casos foram negativos
para HPV de alto risco por hibridizacao in situ de RNA (Bishop et al., 2018).

O uso da coloracdo por imunohistoquimica (IHC) pl6, normalmente usada
como marcador substituto para HPV no CEC da cabeca e pescoco, para distinguir
entre os tipos de tumor provavelmente levaria a diagnosticos errados (Xuan et al.,
2022).

Figura 3 — Imuno-histoquimica do Carcinoma de Células Claras
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(A) Carcinoma de células claras com uma mistura de células eosinofilicas e claras. (B) CCC
foi variavelmente positivo para pl6 por imunohistoquimica com padréo citoplasmatico e
nuclear. Todos 0s casos, no entanto, foram negativos para papilomavirus humano de alto
risco por hibridizacao in situ de RNA.

Fonte: Bishop et al., 2018.
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3.7 Aspectos Radioldgicos

Segundo Desai et al., numa revisado de literatura de 264 casos publicados até
a data, a andlise radiologica de 68 tumores CCC tipicamente mostrou uma massa de
aumento de tecido mole (76,5%), com planos de tecido intactos (56%), planos de
tecido ndo intacto (42,6%), uma borda bem definida (50%), com uma borda infiltrativa
e irregular (45,5%), metastases (8,8%), ou uma radiolucéncia em torno de um dente
(5,9%). Um total de 73,5% relatou imagens de TC, 27,9% relataram achados de RM,
16,2% relataram achados radiograficos, 16,2% relataram ultrassonografia e apenas
5,9% relataram resultados de PET (Desai et al., 2022).

3.8 Tratamento

Ainda ndo foram realizados ensaios clinicos especificos para o CCC.
Geralmente se aplicam as modalidades usadas nos outros tumores de glandula
salivar.

Numa revisdo dos casos mundialmente reportados feita por Desai et al., 0
tratamento foi especificado em 201 dos 254 casos (79,1%) reportados. A remocgéao do
tumor foi descrita mais comumente como excisédo/ressecg¢édo cirurgica (81,1%) com
margens amplas, e a cirurgia raramente foi seguida de terapia adjuvante, como
radioterapia ou quimioterapia, com apenas 17,9% dos casos tratados com essa
abordagem. Uma maxilectomia foi relatada em 2,5% dos casos e uma lobectomia foi
relatada em 3,5% dos casos. Nos casos mais recentes, a excisdo com "margens
largas" foi favorecida. Apenas 10,4% dos casos observaram disseccdes do pescoco
e linfonodos, isoladamente ou em conjunto com resseccédo cirargica (Desai et al.,
2022) (Tabela 3).

Nado ha esquemas de tratamento sistémico em diretrizes, direcionados

especificamente ao CCC.
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Tabela 3 — Tratamento do Carcinoma de Células Claras

(201 casos) (190 casos) (202 casos) (200 casos)
Exciséo/resseccéo Uma vez Linfonodos Morte causada pela
cirdrgica com margens 15,2% regionais doenca (metastases nos

amplas 81,1% 8,9% pulmdes, vértebras,

costas e recorréncias

multiplas)
3%
Radioterapia e Mais de uma Pulmdes Morreram por outras
guimioterapia vez 3,6% 4.0% razdes (complicacdes
18.9% pbs-operatérias, doenca

sistémica) 3%

Maxilectomia Masseter Recorréncia
2.5% 0,4% 6%
Disseccbes do pescogo e Coluna Recorréncia
dos ganglios linfaticos 0.4% 6%
10,4%

Terapéutica cirdrgica
associada a terapéutica
adjuvante (radioterapia e/ou
guimioterapia)

17,9%

Modalidades comuns (notificadas em 201/254 casos), recorréncia (notificadas em 190/254
casos), metastases e localizagéo (notificadas em 202/254 casos) e desfecho no momento da
publicacéo (notificadas em 200/254 casos).

Fonte: International Journal of Oral and Maxillofacial Surgery, 2022.
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4 RELATO DE CASO

Paciente de 61 anos, hipertenso, diabético, alérgico a iodo, dipirona e a
captopril, com o diagndstico de carcinoma de células claras (CCC) de glandula salivar
em palato duro em 2003, submetido a cirurgia exclusiva, sem tratamento adjuvante,

apresentou recidiva em 2015 em orofaringe (FIG. 4).

Figura 4 — Ressonancia Magnética em marco de 2015

RNM da face(A) e cranio (B) apresentando volumosa lesdo expansiva com sinal
heterogéneo medindo 5,7 x 6,5 x 8,1 cm ocupando o espago parafaringeo direito com
extensdo ao mastigador, trigono retromolar, espaco bucal e palato a direita, com importante
reducdo da coluna aérea da orofaringe. (C) NM Créanio com realce leptomeningeo de
contraste no lobo temporal, sugerindo carcinomatose. (D) Lesdo expansiva/infiltrativa
heterogeneamente captante de contraste, com areas sugerindo necrose de permeio,
acometendo a fossa infratemporal, espa¢co mastigador, trigono retromolar e parafaringeo a
direita.

Fonte: INCA. Picture Archive and Communication System (PACS).

Y

O paciente foi submetido a maxilectomia também em 2015. A imuno-
histoquimica da peca cirtrgica revelou positividade para CK-7 e negatividade para
PAX8, S100 e Vimentina, compativel com carcinoma de células claras de glandula
salivar.

Paciente ndo foi submetido a radioterapia adjuvante devido a rejeicdo de
enxerto, além de infecgéo e deiscéncia de ferida operatoria.

Teve recidiva de doenca em 2017, em glandula salivar, palato duro e mole,

orofaringe, amigdala direita, seio maxilar direito, assoalho da fossa nasal direita e
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partes moles circunjacentes (lesédo irressecavel) + progressdo de doenca 6ssea +
pulmonar. Dessa vez foi submetido a radioterapia local com dose de (60 Gray (Gy)
em abril de 2018.

Houve nova progresséo de doenca local e pulmonar em agosto de 2019,
quando foi submetido a quimioterapia paliativa, com carboplatina e paclitaxel por
quatro (4) ciclos até outubro de 2019. Nao houve alteracfes laboratoriais relevantes
ao longo do tratamento. Um més apos o ultimo ciclo teve nova progressao de doenca
local, meningea e pulmonar (FIG. 5 e 6) ).

Figura 5 — Ressonancia Magnética em novembro de 2019

(A) RNM Créanio com realce leptomeningeo de contraste no lobo temporal. (B) Lesao
expansiva/infiltrativa heterogeneamente captante de contraste, com areas de necrose de
permeio, acometendo a fossa infratemporal, espaco mastigador, trigono retromolar e
parafaringeo a direita.

Fonte: INCA. Picture Archive and Communication System (PACS).
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Figura 6 — TC de Térax em dezembro de 2019.

h 4

No6dulos pulmonares intraparenquimatosos, sugestivos de implantes
secundarios.
Fonte: INCA. Picture Archive and Communication System (PACS)

Devido a proposta de reirradiacdo, retornou ao INCA para melhor anélise de
constraints em organ at risk (OAR) e uso de técnicas adequadas, porém, o servico de
radioterapia, em mesa redonda, em marco de 2020, optou por postergar tratamento
de lesdo secundaria em coluna cervical para realizacdo apenas se houvesse
surgimento de sintomas de compressao medular, tendo em vista que o paciente ja
havia irradiado previamente. Quanto a lesdo no sistema nervoso central, decidiram
encaminhar o paciente para avaliagdo da neurocirurgia com proposta de derivacao
ventriculo peritoneal (DVP), caso surgissem sintomas de hipertensdo intracraniana
(HIC).

No dia 20 de junho de 2020 foi levado a urgéncia do INCA apresentando febre
e queda do estado geral, rebaixamento do nivel de consciéncia, com relatos de febre,
tosse produtiva e broncoaspiracdo nos ultimos 4 dias e piora clinica. Ao exame, se
apresentava torporoso, sem resposta verbal aos comandos, localizando estimulo
doloroso, com taquipneia leve sem esforco respiratorio. Murmarios vesiculares com
roncos difusos. Diagnosticado com pneumonia broncoaspirativa, sendo iniciada
antibioterapia com piperacilina associada a tazobactam e medidas de conforto. O

paciente faleceu no dia 29 de junho de 2024, apds um episédio de crise convulsiva
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5 DISCUSSAO

Os tumores de células claras constituem cerca de 1% a 2% de todas as
neoplasias da cabeca e pescoco. Na cavidade oral, derivam do epitélio
odontogénico/ndo-odontogénico, do mesénquima ou podem ser metastaticos e sdo
diagnosticados em diversas regides anatdmicas (Veiga et al., 2023).

O carcinoma de células claras de glandula salivar € uma neoplasia rara e pode
ser agressiva. O presente relato de caso, que descreve um paciente operado em 2003
com recidivas subsequentes, oferece uma perspectiva valiosa sobre a evolugao
clinica dessa condicéo e os desafios no manejo do tratamento.

O paciente em questdo apresentou um quadro inicial compativel com
carcinoma de células claras, evidenciado pela analise imunohistoquimica que revelou
positividade para CK-7 e negatividade para PAX8, S100 e Vimentina. A positividade
para CK-7 € um marcador importante que ajuda a diferenciar este tipo de carcinoma
de outras neoplasias salivares. A auséncia de PAX8 e S100 também sugere a
especificidade do tumor, reforcando a necessidade de um diagndéstico preciso para
direcionar o tratamento. A recidiva em 2015 na orofaringe e a subsequente
maxilectomia indicam a natureza agressiva do carcinoma neste caso, que pode se
manifestar em locais distintos ao longo do tempo. Esses tumores podem invadir
tecidos adjacentes e podem apresentar metastases regionais, o que foi observado no
caso do paciente.

O tratamento inicial do paciente apds recidiva nao incluiu radioterapia adjuvante
devido a complicacBes como rejeicdo de enxerto, infeccdo e deiscéncia da ferida
operatoria. Esses fatores complicadores sdo comuns em pacientes submetidos a
cirurgias extensas na regido da cabeca e pescoco. A auséncia de radioterapia
adjuvante pode ter contribuido para a recidiva observada em 2017, uma vez que essa
modalidade terapéutica é frequentemente recomendada para reduzir o risco de
recorréncia em carcinomas agressivos.

A decisdo da equipe multidisciplinar em postergar o tratamento radioterapico
para lesbes secundarias na coluna cervical devido a historia prévia de irradiacao
ressalta a importancia da avaliacdo cuidadosa dos riscos e beneficios em cada caso.
Além disso, o0 encaminhamento para avaliagdo neurocirurgica devido a possibilidade

de hipertenséo intracraniana reflete a necessidade de um manejo integrado que
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considere ndo apenas as lesbes primarias, mas também as complicacbes

neuroldgicas associadas ao avanco da doenca.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Através do exposto podemos inferir que o diagnostico definitivo do CCC deve
incluir a fusdao do gene EWSR1 por FISH. Nao existem esquemas de tratamento
especificos e o CCC geralmente é tratado como uma neoplasia de glandula salivar de
baixo grau. A doenca ainda € pouco reportada pela sua raridade e quica também pela
maneira como € observada durante a biopsia do material bioldgico colhido, visto que
pode conter quantidade significativa de componente escamoso.

Este relato de caso contribui para o entendimento das complexidades
envolvidas no manejo do carcinoma de células claras das glandulas salivares. A
combinacéo de fatores como complicaces pos-operatérias e decisdes terapéuticas,
destaca os desafios enfrentados pelas equipes de oncologia na abordagem desta
entidade neoplasica.

Futuras investigacdes devem focar em estratégias terapéuticas inovadoras e
talvez em estudos prospectivos que possam elucidar melhor os padrbes de
recorréncia e resposta ao tratamento neste grupo especifico de pacientes portadores
desta patologia.
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