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Sarcoma mieloide intraoral: forma poco comun
de debut de la leucemia aguda mieloide

Cristina Vazquez-Martinez, Marta Redondo-Alamillos, Ana I. Romance-Garcia y
Gregorio Sdnchez-Aniceto

Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid, Espaiia

INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: La leucemia aguda mieloide (LAM) es una neoplasia maligna con manifestaciones sistémicas,

Recibido el 13 de enero de 2018 pudiendo presentar lesiones a nivel intraoral. Es el cancer maés frecuente en la infancia y
Aceptado el 03 de junio de 2018 constituye la primera causa de muerte por cancer en la edad pediatrica. El sarcoma mieloide
es un tumor maligno extramedular compuesto por células precursoras mieloides inmaduras.

Palabras clave: Este tumor se asocia fundamentalmente con la leucemia mieloide aguda y sindromes mielo-

Leucemia aguda mieloide, sarcoma displésicos y, generalmente, debuta después del diagnéstico de la enfermedad primaria. La

mieloide, neoplasia cavidad oral. aparicién del sarcoma mieloide dentro de la cavidad oral como manifestacién inicial de la

LAM es extremadamente rara (3-6 % de los casos segln las series).

Se presenta el caso de una lactante de 19 meses de edad que llevaron a Urgencias por fiebre y
una tumoracién gingival en el cuarto cuadrante refractaria a tratamiento antibiético. Se solicité
un estudio ecografico para valorar la existencia de un absceso, donde se identificé una lesién
que, tras realizar una biopsia para estudio anatomopatoldgico, resultd ser un sarcoma mieloide.

La paciente fue diagnosticada de LAM y se inici6 tratamiento quimioterapico. Tras tres ciclos,
actualmente la paciente se encuentra libre de enfermedad.

Keywords: ABSTRACT

Acute myeloid leukemia, myeloid

Acute myeloid leukemia (AML) is a malignant neoplasm with systemic manifestations, which
sarcoma, oral neoplasm.

may present intraoral lesions. It is the most common cancer in childhood and the lead-
ing cause of death from cancer in pediatric population. Myeloid sarcoma is a malignant
extramedullary tumor composed of immature myeloid precursor cells. This tumor is mainly
associated with AML and myelodysplastic syndromes and, generally, shows up after the
diagnosis of the primary disease. The appearance of myeloid sarcoma within the oral cavity
as an initial manifestation of AMK is extremely rare (3-6% of cases according to the series).
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We present a case of a 19-month infant who was taken to the Emergency Department due
to fever and a gingival lesion that did not respond to antibiotic treatment. An ultrasound
study was requested to assess the presence of an abscess. However, a lesion was identified
and after performing a biopsy, pathologist found it was a myeloid sarcoma.

The patient was diagnosed with AML and chemotherapy treatment was started. After three

cycles of treatment, the patient is currently free of disease.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de una nina de 19 meses de edad que
acudi6 en enero de 2016 al Servicio de Urgencias del Hospital
Universitario 12 de Octubre por fiebre, disminucién del apetito
e irritabilidad de 4 dias de evolucién, sin presentar mejoria tras
un ciclo de antibioterapia.

En la exploracién fisica se objetivé una lesion inflamatoria
en el cuerpo mandibular derecho y movilidad de la pieza 85.
Ante estos hallazgos se solicita una ecografia de partes blan-
das en la que se describe una masa hipoecogénica de 13 mm
en el cuerpo mandibular derecho, en probable relacién con un
germen dentario (Figura 1).

Ante la sospecha inicial de un quiste de erupcién dental
sobreinfectado, se procedié a la exodoncia de la pieza 85y
legrado de un tejido friable que se envi6 para estudio anatomo-
patolégico (AP) y microbiolégico. Ademaés se solicité una ana-
litica sanguinea, destacando 165.000 leucocitos con un 80 %
de blastos en el frotis sanguineo, 95.000 plaquetas, hemoglo-
bina 11,7 g/dl, PCR 10 g/dl y LDH 2478 U/1. En la ecografia abdo-
minal destacé una hepatomegalia inespecifica compatible con
hepatopatia por leucosis.

Elresultado AP fue de sarcoma mieloide (SM) (Figura 2) y en
la microbiologia se hallé flora mixta. El estudio inmunohisto-
quimico de la pieza reveld células neoplédsicas CD43+ mielope-
roxidasa negativas. El inmunofenotipo de médula ésea mostrd
presencia de células inmaduras de estirpe monocitica: CD64+,
CD36+, HLADR+, CD33+, CD33+, CD11b+, CD15+, CD14+, con

Figura 1. Imagen ecografica: lesién intraoral hipoecogénica,
sugestiva de absceso.

negatividad para CD13 y expresién de CD56. El aspirado mos-
tré una MO hipercelular, con una infiltracién por blastos del
74 % (Figura 3).

Tras ser diagnosticada de LAM-M5b segun la clasificacién
Francesa-Americana-Britdnica, se inicié tratamiento quimio-
terapico. En total, la paciente recibié tres ciclos, encontrandose
actualmente en remisién completa.

Figura 2. Proliferacién difusa de células intermedias con
escaso citopasma eosinéfilo y nicleos muy irregulares con
profundas hendiduras. Células CD47+ y lisozima. H-E 100x.

Figura 3. Estudio MO: Infiltracién difusa con células
similares al tumor primitivo. H-E 100x.
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Discusién

La leucemia aguda mieloide es una neoplasia mieloide deri-
vada de la proliferacién clonal de precursores hematopoyéti-
cos’. Es la forma mds comun de cancer por debajo de los 24
anos y la primera causa de muerte por cancer en la infancia®.

Cursa con manifestaciones generales y otras secundarias
a la enfermedad, como infecciones recurrentes, dolor éseo o
abdominal, sangrado y purpuras hemorragicas®. En cuanto a
las manifestaciones intraorales, suele presentarse como una
masa Unica e indolora®* en la encia, con tendencia al sangra-
do espontaneo. También son frecuentes las tlceras orales y las
infecciones intraorales por hongos, bacterias o virus (gingivoes-
tomatitis herpética) debido a la inmunosupresién?®. E1 SM es una
forma muy rara de manifestacién de la leucemia a nivel intra-
oral, habiéndose reportado muy pocos casos hasta la fecha®.

Alo largo de la historia, el SM ha recibido varios nombres:
cloroma, sarcoma granulocitico y tumor mieloide extramedu-
lar*#¢. Fue descrito por primera vez por Burns en 1811, quien
le concedi6 el nombre de cloroma, palabra de origen griego
que significa “verde”, debido a los altos niveles de la enzima
mieloperoxidasa que es la que produce el tono verdoso de este
tipo de tumores®*. En 1966, Rappaport descubrié que dicha
coloracién no se encuentra siempre presente, motivo por el
que lo denominé sarcoma granulocitico®.

El SM puede aparecer a cualquier edad, aunque en dos ter-
cios de los casos se manifiestan antes de los cuatro anos®,
asociandose a la LAM en un 3-4,7 % de los casos!**.

La forma de aparicién mas comun del SM intraoral es en la
encia vestibular®. La manifestacién intradsea es extremada-
mente rara*® y, si aparece, suele ser como una masa Unica e
indolora, siendo la localizacién multifocal infrecuente®.

Radiolégicamente aparece como una radiolucencia que
produce destruccién de la cortical sea®.

El diagnéstico diferencial se establece con carcinomas, un
granuloma piogénico, periodontitis, abscesos periapicales®*,
linfomas’, metdstasis o con el sarcoma de Ewing®.

El diagndstico se completa con un estudio AP, inmunohisto-
quimico y por citometria de flujo**. El estudio inmunohistoqui-
mico muestra positividad para los anticuerpos contra lisozima,
mieloperoxidasa y cloroacetato esterasa®*®.

El tratamiento se basa en QT asociada o no a radioterapia.

Aunque no hay estudios en términos de supervivencia, se
sabe que el prondstico empeora con la edad, el retraso en el
diagnéstico y si aparece infiltracién gingival®.
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