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RESUMEN

Introduccion: Los Carcinomas Intraéseos Primarios Odontogénicos (PIOC) son un raro grupo de tumores malignos con unos
estrictos criterios diagnésticos clinicos y anatomo-patolégicos. Las diferentes clasificaciones sugeridas para estos tumores y
el escaso nimero de casos descritos en la literatura hacen dificil conocer con exactitud cuantos son los casos reales publicados
hasta el dia de hoy.

Material y métodos: presentamos tres nuevos casos de PIOC originados a partir de una lesién quistica previa que fueron trata-
dos en nuestro centro. Dos en regién posterior mandibular que es el lugar de mds frecuente aparicion, y un tercero en maxilar
superior. Explicamos el tipo de cirugia llevado a cabo en cada caso y la reconstruccidn estético-funcional utilizada que son dos
injertos osteomiocutdneos de peroné y un injerto de hueso de cresta iliaca con posterior colocacién de implantes. Se discute
la clasificacidn, el diagnéstico clinico-radiolégico, el tratamiento y su supervivencia.

Resultados: en los tres casos se pudo constatar en la anatomia patolégica un epitelio celular bien diferenciado acompafiando a
células carcinomatosas afectando al hueso exclusivamente sin afectacién de la mucosa oral circundante ni de tejidos vecinos
a la lesion asi como ausencia de patologia tumoral en otra zona del organismo. Uno de los pacientes falleci6é por recidiva
cervical masiva precoz mientras que los otros dos estdn libres de enfermedad en la actualidad después de 10 afios en uno de
ellos y 15 meses en el otro.

Conclusiones: es muy importante el anélisis anatomo-patolégico de todas las lesiones de caracteristicas quisticas a nivel maxi-
lar por el riesgo de coexistir con células carcinomatosas. El tratamiento de estos tumores debe ser la practica de una cirugia
agresiva y, en algunos casos, asociados a radio y/o quimioterapia post intervencion.

Palabras clave: Carcinoma intradseo primario, tumor odontégeno, quiste maxilar.

ABSTRACT

Introduction: The Odontogenic Primary Intraosseous Carcinoma (PIOC) are a rare group of malignant tumours with strict clinic
and anatomy pathological diagnosis criteria. The different classification suggested for these tumours and the small amount of
cases described in literature makes it hard to know exactly how many of the cases published until now are real.

Material and methods: We present three new cases of PIOC originated from a previous cystic lesion that where treated in our
Hospital. Two of them in the posterior jaw region where is more frequent, and the third in the upper jaw.
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We explain the procedure we used in each case and the aesthetic-functional reconstruction used witches are two fibula os-
seomiocutaneous free flaps and a bone graft of iliac crest and further placing of implants. The classification, the clinical and
radiological diagnosis, the treatment and its survival are discussed.

Results: in all three cases we were able to see in the anatomy pathological study an epithelial, exclusively without surrounding
oral mucosa affectation or tissues near the lesion as well as the lack of tumorous pathology in other parts of the body. One of
the patients died because of premature massive cervical recidiva while the other two patients are currently free form illness,

for ten years one of them and fifteen months the other.

Conclusions: the anatomy pathological study of all of the lesions of cystic characteristics at jaw level is very important because
of the risk of coexisting with carcinomatous cells. The treatment of these tumours consists in practising aggressive surgery

and, in some cases, radio and/or chemotherapy post intervention.

Key words: Primary intraosseous carcinoma, odontogenic tumour, jaw cyst.

INTRODUCCION

Los tumores odontogénicos forman un amplio y heterogéneo
grupo tumoral que incluye desde lesiones benignas hasta
auténticos carcinomas; estos tumores constituyen menos del
4% de las neoplasias del drea bucal y maxilofacial y dentro
de este porcentaje, no mas del 6% se consideran malignos (1),
predominando en estos casos los carcinomas sobre el resto de
extirpes tumorales malignas (2). Se ha sugerido un origen a
partir de remanentes del tejido epitelial odontogénico (3, 4)
(restos epiteliales de Malassez) y han estado sujetos a nume-
rosos cambios taxondmicos desde su primera clasificacion
por la OMS en 1.971 donde Pinborg acufi6 el término de
Carcinoma Intraosseo Primario Odontogénico (3). Esta rara
entidad tumoral fue descrita por primera vez en 1913 por Loos
(5) quien defini6 la lesién como un “Carcinoma Epidermoide
Central Maxilar”. Posteriormente han sido varios los autores
que han estudiado el nimero de casos encontrados desde su
primera descripcion y entre los que destaca la serie presentada
por Eversole y Col. (6) de 36 casos revisados.

Debido a la dificultad diagnédstica de esta rara entidad tumoral
el ndmero de casos publicados en la literatura hasta la fecha 'y
clasificados como Carcinomas Escamosos Intragseos Primarios
no es uniforme fluctuando entre los veinticuatro casos (7) y
los treinta y nueve (8).

En el siguiente articulo presentamos tres casos clinicos de
Carcinoma Escamoso Intradseo originados junto a un Quiste
Odontogénico y recogidos entre los afios 1994 y 2003 en
nuestro centro hospitalario con la finalidad de aportar mas
datos sobre esta infrecuente patologia tumoral y su tratamiento,
realizando al mismo tiempo una extensa revision bibliografica
de lo publicado hasta la fecha sobre esta entidad tumoral.

CASO CLINICO 1

Es remitido a nuestro centro un paciente varén de 49 afios tras
practicérsele la exodoncia de un tercer molar incluido en cuarto
cuadrante (Fig. 1) y curetaje de un tejido de granulacién a nivel
apical y distal de la pieza exodonciada. Como antecedentes
personales de interés unicamente es de destacar un hébito
tabdquico de 35paq.-afio y endlico de 150g/d. En cuanto a los
antecedentes familiares destaca el fallecimiento de su padre
por céncer de colon. Los sintomas a la exploracion fisica eran

de dolor e inflamacién en regién de pieza 48 de varios meses
de evolucién que no mejoré tras la exodoncia de dicha pieza
presentando asimismo un abombamiento de consistencia dsea
a la palpacién por vestibular de cuarto cuadrante y con una
mucosa estrictamente normal a la exploracion fisica.

Tras analizarse el tejido extraido durante la exodoncia de la pieza
48 por el Servicio de Anatomia Patolégica es informado como
Carcinoma Escamoso junto con células bien diferenciadas.
Se realiza un estudio de extension clinico-radiolégico a nivel
de cabeza y cuello, donde se constata una lesién neoformativa
destructiva en la tomografia computerizada afectando a cuerpo
y rama mandibular y mdltiples adenopatias cervicales derechas
en todos los niveles , a nivel téraco-abdominal no se evidencia
patologia neoplésica a distancia siendo la analitica sanguinea
general sin alteracién de ninguno de sus parametros.

El caso es discutido en la Unidad Funcional de Cabeza y
Cuello (UFCC) de nuestro centro siendo catalogado como un
T2N2bMO y se decide un tratamiento quirtrgico radical junto
con un tratamiento radioterapico mediante técnica isocéntrica
de tres campos y quimioterapia concomitante.

Se lleva a cabo una mandibulectomia segmentaria desde la
pieza 43 hasta la regién subcondilea derecha, vaciamiento
ganglionar cervical derecho radical modificado, traqueostomia
temporal y reconstruccién mediante injerto microvascularizado
osteomiocutianeo de peroné (Fig. 2). La anatomia patoldgica
cataloga a la pieza de Carcinoma Escamoso Queratinizante y
afectacion de 23 de los 35 ganglios extirpados con invasion
extracapsular de los mismos clasificindose como pT2pN2b.
Alo 3,5 meses de la intervencion quiridrgica se objetiva recidiva
tras realizar nuevo TC cervical por aparicién de tumoracio-
nes cervicales compatibles con recidiva masiva en forma de
multiples adenopatias bilaterales. Se discute la posibilidad
de realizar un nuevo ciclo de quimioterapia pero se descarta
debido a la rdpida recidiva masiva, la falta de respuesta al
tratamiento y el escaso nivel de tolerancia a la quimioterapia
por parte del paciente. El paciente se deriva a curas paliativas
y fallece 6,5 meses tras la intervencion quirtrgica por recidiva
masiva loco-regional.
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Fig. 2. Ortopantomografia de control tras la intervencién quirtrgica donde se
aprecia el injerto de hueso peroné fijado con miniplacas de titanio a la zona
subcondilea derecha y la region parasinfisaria del cuarto cuadrante, asi como
el bloqueo intermaxilar.

Fig. 1. Imagen radioldcida que se introduce en rama mandibular
en una ortopantomografia realizada tras la exodoncia de la pieza
48.

..F ‘

Fig. 3. Pieza 38 incluida y mesializada sobre una imagen radiolticida en
una ortopantomografia previa a la exodoncia de la pieza 38.

Fig. 4. Imagen por Tomograffa Computerizada de lesién neoformativa inva-
diendo la medular ésea e hiperinsuflando la cortical lingual y vestibular del
tercer cuadrante.

Fig. 6. Ortopantomografia postoperatoria que muestra la osteosintesis me-
Ly (e Se i diante miniplacas de titanio del injerto osteomiocutdneo microvascularizado
Fig. 5. Estudio anatomopatolégico de la lesién que muestra una celularidad ~ de peroné con la regién subcondilea izquierda y la regién mentoniana del
atipica con ntcleos hipercromaticos penetrando en profundidad acompafiado  tercer cuadrante.

de una celularidad bien diferenciada en superficie.
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CASO CLINICO 2

Acude a nuestra consulta una paciente de 51 afos sin anteceden-
tes médicos de interés remitida desde otro centro hospitalario
para exodoncia de pieza 38 incluida en mesioversién con
imagen sospechosa de quiste folicular (Fig. 3). A la explora-
cién la paciente presenta un abombamiento de consistencia
Osea por region vestibular de tercer cuadrante sin afectacion
de la mucosa oral.

El andlisis anatomo-patoldgico de tejido de granulacion extrai-
do junto a las pieza exodonciada es informado como celularidad
Atipica compatible con carcinoma escamoso junto con células
bien diferenciadas en superficie (Fig. 5). A nivel cervical se
palpaba una adenopatia submandibular en el lado izquierdo
inespecifica de afios de evolucidn y sin caracteristicas clinicas
de malignidad. Se realiza una Tomografia Computerizada (Fig.
4) que informa de lesion infiltrativa en cuerpo mandibular
izquierdo y una tomograffa por Emisién de Positrones que no
evidencia la presencia de adenopatias cervicales ni en el resto
del organismo sugestivas de diseminacién tumoral.

El caso es discutido en la UFCC decidiéndose tratamiento
quirurgico y radioterapia concomitante. Las pruebas preope-
ratorias (Analitica general, electrocardiograma y radiografia
de térax) no muestran ninguna alteracién. Se lleva a cabo una
mandibulectomia segmentaria desde la pieza 34 hasta la regién
subcondilea izquierda junto con un vaciamiento ganglionar
funcional ipsilateral de cuatro niveles ganglionares cervicales,
traqueostomia y reconstruccién con injerto osteomiocutdaneo
microvascularizado de peroné (Fig. 6). En la anatomia patol6-
gica se informa de carcinoma escamoso junto con celulas bien
diferenciadas y ningtin ganglio invadido por células neopldsicas
de los 23 extraidos catalogdndose como pT2pNO y proceso
inflamatorio crénico a nivel de una adenopatia submandibular.
En los dos controles realizados hasta 15 meses después, la
paciente estd libre de enfermedad.

CASO CLINICO 3

Acude a nuestras consultas un varén de 18 afios sin antece-
dentes patolégicos de interés remitido por su odontélogo tras
extraccion del canino del primer cuadrante incluido sin ninguna
sintomatologia previa a la que se le extrajo junto con la pieza
un saco folicular que fue enviado para estudio al Servicio de
Anatomia Patolégica el cual informé de la presencia de células
Escamosas Malignas junto con células bien diferenciadas. En
la exploracién no presenta ulceracién de mucosa oral aunque
se aprecia un orificio fistuloso a nivel de la cara vestibular del
primer cuadrante que no drena ningin material en el momento
de la exploracion. En la ortopantomografia se puede ver una
imagen de osteolisis en region anterior de primer cuadrante.
No presenta adenopatias cervicales a la exploracién fisica ni
enla TC.

Se discute el caso en el comité oncolégico de nuestro centro
donde se decide practicar una hemimaxilectomia parcelaria
desde pieza 11 hasta 16 y reconstruccién con injerto libre en
monobloque de hueso de cresta iliaca. El paciente sigue contro-
les semestrales los primeros 5 afios estando libre de enfermedad
tiempo durante el cual se le colocan cuatro implantes para
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posicionar una prétesis implantosoportada. A fecha de hoy el
paciente lleva 10 afios libre de enfermedad tumoral.

DISCUSION
No existe un consenso en cuanto a la edad y el sexo més fre-
cuente en esta patologia aunque se cree que la relacién hom-
bre/mujer estd en torno a 2/1 y la quinta y sexta décadas de la
vida (9) como franja de edad mas frecuente de aparicion.
Pindborg y Cols.(3) en la reunién de la O.M.S celebrada en
Ginebra en 1.971, revisada en 1992 por Kramer y Cols. (4)
acuflaron el término Carcinoma Intraéseo Primario para una
entidad tumoral que se caracteriza por afectar especificamente
al hueso en el momento del diagnéstico por lo que se debe des-
cartar la posibilidad de una extensién a partir de tejidos blandos
circundantes, senos paranasales, lesiones metastasicas. .. segtiin
esta clasificacién de la O.M.S los carcinomas odontogénicos
siguen la siguiente clasificacion:
1. Ameloblastomas malignos.
2. Carcinoma intradseo primario.
3. Otros carcinomas originados a partir del epitelio odon-
togénico incluidos aquellos originados a partir de un quiste
odontogénico.
Esta clasificacion ha sido modificada en varias ocasiones, en
1982 por Elzay (10) y posteriormente en 1984 por Slootweg
y Muller (11) sugiriendo la siguiente clasificacién para los
carcinomas odontogénicos:
1. Carcinoma intraoseo primario exquiste odontogénico
2. a. Ameloblastoma maligno.

b. Carcinoma amelobldstico: a partir de un ameloblastoma,
un Quiste Odontogénico o bien de novo.
3. Carcinoma Intraéseo Primario: a) Queratinizado

b) No queratinizado

En ambas clasificaciones se habla de un carcinoma intradseo
primario aparecido de novo sin una lesién previa que lo justifi-
que aunque en la segunda clasificacién expuesta se habla ya del
carcinoma primario intradseo exquiste odontogénico como una
entidad propia; esto conlleva la necesidad de demostrar en el
estudio anatomo-patolégico la presencia de un epitelio quistico
benigno de células bien diferenciadas junto a células carcino-
matosas para tener un diagnéstico de certeza de CE intradseo
exquiste odontogénico (8) ya que clinicamente solo puede llegar
a sospecharse tras una exploracion generalmente marcada por
una tumefaccidn de caracteristicas inflamatorias sin afectacion
de la mucosa oral junto con unas imagenes radioldgicas de
lesién radiolicida que provoca una osteolisis en forma de una
lesidn quistica atipica, entrando en el diagnéstico diferencial el
ameloblastoma y el queratoquiste entre otros (7, 10) .
En cuanto a los casos que hemos presentado, los dos primeros
son similares en cuanto a lugar de aparicién pero no en lo que
se refiere a la diseminacién cervical es por eso que en el caso
2 realizamos un vaciamiento cervical “profilactico” de cuatro
niveles mientras que en el caso 1 la afectacion ganglionar nos
obliga a realizar un vaciamiento ganglionar radical modifica-
do respetando el nervio espinal, la vena yugular interna y el
musculo esternocleidomastoideo. El tamaiio del tumor en los
casos 1 y 2 obliga a realizar una cirugia altamente mutilante
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para preservar unos margenes de seguridad oncoldgicos apro-
piados. El colgajo microvascularizado osteomiocutdneo de
peroné permite reconstruir tridimensionalmente la hemiman-
dibula tras la exéresis tumoral manteniendo la funcionalidad
y el contorno estético sobre todo en aquellos casos candidatos
a la realizacién de una hemimandibulectomia segmentaria.
El hecho de conservar el céndilo mandibular permite al pa-
ciente preservar la articulacién temporomandibular cosa que
da una mejor movilidad de la arcada de la mandibula restante
y el injerto colocado y también disminuye el riesgo de dolor
postoperatorio a corto, medio y largo plazo a nivel de dicha
articulacion. También es importante valorar la posibilidad de
realizar un bloqueo intermaxilar como en el caso 1 y 2 durante
1 o0 2 semanas buscando la mejor relacién oclusal posible.

El lugar anatémico donde se localiza mas frecuentemente este
tumor maligno es la regién posterior mandibular inferior (8)
viéndose en la imagen radiografica como una lesion radioldcida
uni o multilocular en la mayoria de los casos aunque también
se puede ver como una combinacién de zonas radiolicidas y
radiopacas en las imagenes radiograficas (7, 10). La sintoma-
tologia de dolor e inflamacién leve, junto con movilidad de
piezas dentarias puede durar largos periodos de tiempo antes
de llegar a sospechar el diagnéstico o ponernos sobre la pista
de esta entidad tumoral tras ver una imagen radiografica com-
patible con una lesién quistica en relacién con un tercer molar
inferior incluido; el retraso en realizar un correcto diagnéstico
se sabe que influye negativamente en el prondstico .

En el caso nimero 3 llama la atencién la rara localizacién

del tumor y su diagndstico precoz permite realizar la exéresis
cuando el proceso tumoral era aun de pequefio didmetro con lo
que fue suficiente la realizacién de una maxilectomia parcelaria
para conseguir unos margenes de seguridad apropiados. El
hecho de tratarse de un tumor de pequefio tamafio en maxilar
superior sin afectacion cervical clinica ni radiolégica hizo que
se descartara la necesidad de hacer un tratamiento quirdrgico a
nivel ganglionar cervical. Tres afios después de la intervencién
quirdrgica estando el paciente libre de enfermedad se lleva a
cabo la colocacién de una prétesis implanto-soportada que
mejord los resultados funcionales y estéticos de la intervencién
quirdrgica previa.
Para algunos autores (12) el CE Intradseo originado a partir de
un quiste odontogénico es de peor prondstico que el originado a
partir de otras lesiones de la cavidad oral, otros autores opinan
todo lo contrario afirmando que estos tumores son de mejor
prondstico cuando se originan a partir de una lesién quistica
preexistente (13). Tanto unos como otros afirman que el trata-
miento quirdrgico agresivo es la mejor opcidn terapéutica (9,
12) desde el momento del diagndstico, sola o en combinacién
con radioterapia y/o quimioterapia (14,15).

CONCLUSIONES

Consideramos de gran importancia el realizar un estudio
anatomo-patolégico de todas las lesiones de aspecto o carac-
teristicas quisticas encontradas al azar o tras la extraccién de
una pieza dentaria por la posibilidad de que existan células
carcinomatosas.

Carcinoma Primario Intraseo

El tratamiento de eleccion, siempre que se pueda llevar a cabo
una cirugia con fines curativos, es la realizacion de una exéresis
con amplios margenes de seguridad oncolégicos ( no menores
a 1 cm) asociando un tratamiento radio y/o quimioterapico en
funcién del estudio anatomo-patolégico definitivo, y una cirugia
reconstructiva que permita obtener unos aceptables resultados
funcionales y estéticos siendo el injerto libre microvasculariza-
do osteomiocutdneo de peroné una buena opcién reconstructiva
por su longitud y baja morbilidad para los casos que afectan a
regiones posteriores mandibulares.
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