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El carcinoma de células escamosas intradéseo primario (CCEIP) derivado de un tumor odonto-
génico queratoquistico (TOQ) es un tumor odontogénico maligno que se presenta con poca
frecuencia y exclusivamente en los huesos maxilares. Afecta a personas de mediana edad,
principalmente hombres y usualmente se localiza en la zona posterior mandibular. Cli-
nicamente puede presentar las caracteristicas clasicas de un tumor odontogénico benigno,
aunque también puede asociarse a sintomatologia dolorosa y alteraciones de la sensibilidad.

Presentamos el caso de una mujer de 86 afios de edad en la que se diagnosticé CCEIP
derivado de un TOQ.

Se describen las caracteristicas clinicas, radioldgicas e histoldgicas, discutiendo la impor-
tancia de tomar biopsia de distintas zonas de una lesién quistica caracterizada por afectar
amplias zonas de los huesos maxilares.
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Primary intraosseous squamous cell carcinoma derived from a
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literature
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Primary intraosseous squamous cell carcinoma (PIOSCC) derived from a keratocystic odon-
togenic tumour (KCOT) is a rare malignant bone tumour that exclusively involves the
maxillary bones. It affects middle-age patients, mainly men, and is usually located in the
posterior mandibular area. Clinically, it may exhibit classic characteristics of benign odon-
togenic tumors, though it may also be associated with pain and sensitive alterations.
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We present the case of an 86-year-old woman who was diagnosed with a PIOSCC derived

from a KCOT.

The imaging, clinical, and histological characteristics are described, and the importance
of taking a biopsy from different parts of a cystic lesion that is characterized by extensive
anatomical area involved are discussed.

© 2012 SECOM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccién

El carcinoma de células escamosas intradéseo primario
(CCEIP) derivado de un tumor odontogénico queratoquistico
(TOQ) es un tumor odontogénico maligno raro que se pre-
senta exclusivamente en los maxilares sin conexién con la
mucosa oral'. Desde que se descubrié que su desarrollo pro-
venia de restos epiteliales involucrados en la odontogénesis,
la organizacién mundial de la salud (OMS) sugirié el término
de carcinoma intradseo primario y clasificé la lesién como
un carcinoma odontogénico. Es importante destacar que, de
acuerdo a la clasificacién realizada por la OMS en el 2005,
el TOQ se ha incluido dentro de los tumores odontogénicos
benignos, por lo que ya no se considera a este un quiste
odontogénico®.

El CCEIP se divide en 3 principales subcategorias: 1) tumor
sélido que invade los espacios medulares generando reabsor-
cién 6sea, 2) tumor derivado de la membrana epitelial de un
tumor odontogénico queratoquistico y 3) carcinoma de células
escamosas derivados de un quiste odontogénico®.

El CCEIP originado de un quiste odontogénico representa
entre el 1-2% de los canceres orales”. Esta entidad se presenta
con mayor frecuencia en pacientes masculinos en una rela-
cién 2:1 con el género femenino®. El rango etario habitual es de
57 a61anos aunque han sido reportados en pacientes menores
de 6 afios*°. Este tipo de lesiones afecta con mayor frecuencia
la zona mandibular posterior donde existen remanentes de la
lamina dentaria, los cuales pueden proliferar y experimentar
cambios que pueden dar origen a un carcinoma odontogé-
nico. Esto ultimo podria ser potencialmente ocasionado por
un cuadro inflamatorio como el generado tras una exodoncia
complicada®’. Existen algunos casos reportados en la zona
anterior mandibular, indicando que algunas lesiones podrian
provenir de remanentes epiteliales en la zona de fusién de los
procesos faciales®.

Su presentacién clinica es variable, pudiéndose presentar
como un quiste odontogénico benigno o asociarse a sintoma-
tologia como dolor, inflamacién, movilidad de piezas dentarias
y parestesia.

Laradiologia constituye un apoyo fundamental para sospe-
char la presencia de este tipo de lesiones. En etapas iniciales
presenta las mismas caracteristicas de un quiste odonto-
génico, caracterizdndose por ser una lesién radioliicida con
limites netos. La lesién debe encontrarse, en etapas tempra-
nas, completamente rodeada de tejido 6seo, lo que asegura su
origen central, mientras que en etapas més tardias la lesiéon
presenta caracteristicas agresivas como erosién y compromiso
de corticales, expansién de tablas y compromiso de estructu-
ras anatémicas en relacién con la lesién®.

La patogénesis del carcinoma originado a partir de un
tumor odontogénico queratoquistico es desconocida, y no se

le puede atribuir una asociacién a los factores predisponen-
tes para el desarrollo del carcinoma de células escamosas de
la mucosa oral como lo son el consumo de tabaco, alcohol y
agentes infecciosos'® ya que el CCEIP no presenta comunica-
cién inicial con la mucosa oral, y por lo tanto, no esta expuesto
a estos agentes. Ward y Cohen'? describieron 3 posibles meca-
nismos etiopatogénicos: 1) un quiste preexistente se relaciona
con un carcinoma como entidades distintas, 2) la lesién prima-
ria es un carcinoma y una parte de este sufre transformaciones
quisticas y 3) la lesién inicial es un quiste o tumor odontogé-
nico cuyo recubrimiento epitelial sufrié cambios malignos'!.
Se ha sugerido que cuadros inflamatorios crénicos pueden
participar como factores predisponentes en el desarrollo de
cambios malignos de lesiones benignas ya que la posibilidad
de malignizacién de un quiste odontogénico es muy baja en
ausencia de esta'>'3,

Caso clinico

Paciente de 86 anos de edad consulta al equipo de ciru-
gia maxilofacial del Complejo Hospitalario San José por un
aumento de volumen asintomatico, de evolucién indetermi-
nada en la zona anterior mandibular.

La paciente presentaba como antecedentes personales
hipertensién y diabetes tipo 2 controladas mediante tra-
tamiento médico convencional. No presentaba historia de
tabaquismo o consumo de alcohol.

Al examen fisico pudo apreciarse un gran aumento de volu-
men en la zona anterior mandibular de consistencia firme y
doloroso a la palpacién. La piel y mucosa que recubria la lesion
era de caracteristicas normales, sin linfoadenopatias asocia-
das. Tampoco se registr6 compromiso neurolégico motor ni
sensitivo asociado.

Se solicité una tomografia computarizada (TC), donde en
sus imagenes axiales se aprecié una lesién hipodensa de
aspecto multilocular que se extendia desde la regién corres-
pondiente a la zona del canino derecho hasta la regién
contralateral correspondiente al primer molar izquierdo que
generaba abombamiento, adelgazamiento y perforacién de
tablas 6seas (fig. 1ay b). Se programo biopsia incisional e insta-
lacién de tubo de drenaje con el fin de descomprimir la lesién.

El estudio histopatolégico de la muestra revel6 una cavidad
quistica revestida por un epitelio poliestratificado paraquera-
tinizado con un estrato basal de células cilindricas con ntcleo
hipercromatico dispuesto en empalizada (fig. 2a). En funcién
de estos hallazgos se diagnosticé la lesién como tumor odon-
togénico queratoquistico.

Con este diagnéstico se decidié continuar con la terapia
descompresiva y controlar a la paciente. Tras 2 semanas,
la paciente present6 dolor e impotencia funcional que fue



84 REV ESP CIR ORAL MAXILOFAC.2014;36(2):82-86

KET. LINKIN

Figura 1 - a) TAC corte axial. Se observa extensa lesiéon que genera abombamiento, adelgazamiento y perforacion de tablas
6seas. b) TAC corte coronal, se muestra compromiso del borde basilar mandibular. TAGC corte axial (c) y coronal (d) 3 meses
posterapia descompresiva. Se observa una mayor extension de la lesién y franca destruccién de tablas 6seas.

en aumento hasta impedir su alimentacién tras 2 meses
de instalado el drenaje. Con esta evolucién se solicité una
nueva TC en la cual pudo confirmarse que la terapia des-
compresiva no cumplia con su objetivo, ya que se observé un
aumento del compromiso de los tejidos producto de la lesién,
con relacién a las condiciones previas, presentando franca
destruccién de tablas 6seas tanto vestibular como lingual
(fig. 1cy d). Luego de 3 semanas de ejecutado el procedimiento
de descompresion, y teniendo en cuenta los nuevos hallaz-
gos clinicos y radiofréficos, se realizé la excéresis de la lesién
mas curetaje y aplicacién de solucién de Carnoy durante 30 s
en el lecho operatorio. El defecto 6seo subyacente fue recons-
truido mediante la utilizacién de una placa de reconstruccién
mandibular. La pieza quirtrgica se envié a estudio histopato-
légico el cual informé la presencia de una membrana quistica
con tejido epitelial anaplésico, observandose pérdida de la
estratificacién epitelial, pleomorfismo celular y nuclear, pér-
dida de la relacién nucleo/citoplasma, nucléolos prominentes,
entre otros (fig. 2b). La proliferacién neoplasica presentaba
un patrén infiltrativo hacia el tejido conjuntivo subyacente
(fig. 2¢). En otros sectores de la muestra se observaron nidos
e islotes de proliferacién epitelial en el espesor de la pared

quistica, que mostraron las mismas caracteristicas anapldasi-
cas (fig. 2d). En funcién de estos hallazgos histopatolégicos
se emiti6 el diagnéstico de carcinoma de células escamosas
intraéseo moderadamente diferenciado.

Ante este diagnéstico se solicitaron exdmenes image-
nolégicos, incluyendo radiografia de tdérax, escaner total y
escintigrafia 6sea con los cuales se descartdé metastasis y/o
posibles tumores primarios.

La paciente fue derivada para tratamiento oncolégico, falle-
ciendo a causa de neumonia.

Discusién

E1 CCEIP es una neoplasia altamente infrecuente por lo que no
es facil sospechar de ella considerando que sus caracteristi-
cas clinicas e imagenolédgicas son compatibles con un proceso
patolégico quistico agresivo.

Para ser clasificada como CCEIP, la lesién proliferativa debe
cumplir con las siguientes caracteristicas: 1) no debe exis-
tir comunicacién inicial con la mucosa oral, piel o mucosa
sinusal, 2) debe descartarse un tumor primario a distancia
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Figura 2 - a) Microfotografia de biopsia inicial, se observa tejido constituido por una pared quistica de tejido conjuntivo
fibroso denso la cual conforma una cavidad virtual revestida por un epitelio plano poliestratificado. El estrato basal presenta
células columnares de niicleo hipercromatico con disposicién en empalizada. La superficie epitelial se aprecia
paraqueratinizada y corrugada. b), ) y d) Microfotografias de segunda biopsia. b) y c) Se aprecia membrana quistica con
epitelio de revestimiento plano pluriestratificado con pérdida de la estratificacion celular, desorden de la capa basal,
pleomorfismo celular, papilas en forma de gota y niicleos y nucleolos prominentes. La proliferacién supera la membrana
basal infiltrando el conjuntivo subyacente. d) Proliferacién de células anapldsicas, plemérficas que crecen hacia la pared del

quiste con zonas de invasion.

en base a exdmenes fisicos y radiolégicos seriados durante
6 meses'®1>, A partir de este punto, el CCEIP se puede clasificar
en CCEIP de novo o derivado de un quiste o tumor odonto-
génico considerado este ultimo el 70% de los casos'®. En el
presente caso el carcinoma observado cumple con los crite-
rios exigidos para el diagnéstico de CCEIP, constituyendo un
subtipo derivado de un tumor odontogénico.

Esta dolencia puede generarse a partir de diversos tipos
de quistes odontogénicos, pero se desarrollan méas comun-
mente en quistes inflamatorios periapicales o residuales
(60%) seguidos por el quiste dentigero. Sin embargo, consi-
derando que el tumor odontogénico queratoquistico tiene un
comportamiento biolégico més agresivo y un potencial de
recurrencia considerable, menos de 46 casos de maligniza-
cién han sido reportados en la literatura publicada en inglés
entre los anos 1938 y 2010, considerando los 116 casos repor-
tados en los cuales un carcinoma intraéseo primario se ha
desarrollado a partir de un quiste odontogénico (incluyendo
TOQ)Y.

La clinica es confusa en etapas iniciales presentando las
caracteristicas clinicas propias de un TOQ, realizandose el
diagnéstico de carcinoma solo después del estudio histopato-
légico. Es por esta razén que el diagnéstico es, muchas veces,
realizado en forma tardia contribuyendo a un peor prondstico
de la dolencia.

En este caso, a diferencia de otros casos reportados, en los
cuales el diagnéstico se realiza en el momento del hallazgo
inicial de la patologia, fue el fracaso del tratamiento descom-
presivo el que llevé a un nuevo estudio histopatolégico que
concluy6 el diagnéstico de CCEIP. El diagnéstico definitivo de
carcinoma a partir del TOQ inicialmente diagnosticado, se sus-
tenta en que la segunda biopsia fue tomada de la misma lesién
que se mantenia en terapia descompresiva, ademas no se evi-
denciaron alteraciones de la mucosa oral en relacién con la
lesién 6sea, con lo que se descarta un origen de esta a partir
del epitelio oral. Por ultimo, la paciente no presentaba ninguna
otra lesién que diera cabida a sospechas de metéstasis 6sea a
nivel mandibular.

Cabe mencionar la importancia del tamafio de la biopsia,
ya que en el caso presentado la primera biopsia fue de tipo
incisional, por lo que no se puede descartar que existiera en
otra zona de la lesién algiin cambio displésico del epitelio que
sugiriera una eventual malignizacién. En la segunda mues-
tra se pudo observar claramente una proliferacién anaplésica
del epitelio escamoso, la cual conserva sin embargo en una
zona delimitada del epitelio una tendencia a la disposicién
en empalizada de las células basales, evidenciando de esta
forma la derivacién del carcinoma a partir del TOQ. Debido
a lo anterior, en lesiones de gran tamano, es recomendable
tomar biopsias mas extensas o en mas de un sitio de la lesién,
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con el fin de obtener una visién mas certera de las caracteris-
ticas de la patologia y detectar posibles cambios sugerentes
de malignizacién.

El tratamiento de eleccién es la cirugia con o sin trata-
miento coadyuvante. Thomas et al.? reportaron en su revisién
una supervivencia a 5 anos de un 52,44% en los pacien-
tes sometidos a tratamiento quirdrgico en comparacién a
un 0% de sobrevida en pacientes sometidos a otro tipo de
terapia (radioterapia, quimioterapia o quimioradiacién), sin
embargo esto no es estadisticamente significativo debido a
la escasez de casos clinicos reportados. La radioterapia y la
quimioterapia como tratamientos uUnicos deben ser consi-
deradas solo para lesiones que no puedan ser controladas
quirdrgicamente'®.

Existen estudios que muestran un prondstico significati-
vamente diferente entre el CCEIP originado de novo y aquel
originado de quistes odontogénicos con un 40 y 53%'° de
sobrevida a los 2 anos respectivamente, sin embargo, se nece-
sitan mas casos adecuadamente reportados, y el seguimiento
de los anteriormente publicados para poder definir un pronés-
tico y establecer un protocolo terapéutico.

En el caso presentado, en el centro oncolégico derivado,
se propuso como tratamiento la reseccién quirtrgica junto al
vaciamiento ganglionar linfatico cervical mas la reconstruc-
cién inmediata del defecto mandibular con colgajo pectoral,
para una posterior radioterapia. Tratamiento que no pudo
completarse, debido a que la paciente falleci6 en el postopera-
torio quirtrgico tardio debido a una neumonia, probablemente
por la edad de la paciente y enfermedades de base que aumen-
taron el riesgo quirudrgico.

Responsabilidades éticas
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