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Conclusiones

Las alteraciones vasculares en la NF-1 son infrecuentes. En
la literatura indexada no existe ningin caso descrito de FAV
entre la vena temporal superficial alimentada por la arteria
auricular posterior. En nuestro caso, la paciente obtuvo unos
excelentes resultados no presentando ninguna complicacién
en el postoperatorio ni durante el seguimiento.
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Introduccién

Ante la evolucioén clinico-radiolégica y con la elevada sospecha
de malignidad, a pesar de la falta de confirmacién histolé-
gica, se planificéd preoperatoriamente la realizacién de una
hemimandibulectomia izquierda, la obtencién de muestras
intraoperatorias con el fin de conseguir un diagndstico acorde
a los hallazgos radiolégicos y la reconstruccién microquirtr-
gica mediante un colgajo peroneo. La decisién de realizar un
vaciamiento cervical vendria determinado por el diagnéstico

Véase contenido relacionado en DOI:
http://dx.doi.org/10.1016/j.maxilo.2012.11.002.
* Autor para correspondencia.

obtenido en el estudio anatomopatolégico de las mues-
tras intraoperatorias. Estas, finalmente, informaron como
diagnéstico preliminar un carcinoma escamocelular sin con-
firmacién de su origen intradseo, realizdndose, tras asegurar
la enfermedad maligna de la lesién, una hemimandibulec-
tomia izquierda ampliada, una diseccién ganglionar cervical
funcional bilateral (entendida como el vaciamiento ganglio-
nar de los 5 primeros niveles y de forma bilateral debido a la
extensiéon de la enfermedad hacia el lado contralateral con
afectacién de parasinfisis derecha) y una reconstruccién
microquirdrgica con colgajo osteomiocutdneo de peroné
(figs. 1y 2). El diagnéstico histolégico definitivo, tras el analisis
de la pieza quirdrgica, informé de carcinoma de células esca-
mosas (CCE) bien diferenciado de la mandibula, de 11cm de
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Figura 1 - Hemimandibulectomia izquierda con ampliacion a nivel cutdaneo en la region mentoniana por infiltracién. Ambas
corticales presentaban un aspecto apolillado con abombamiento de la cortical externa.

extensioén sobre un quiste odontogénico, bordes de reseccién
libres de tumor y ausencia de metastasis ganglionar, repre-
sentando un estadio 1v (pT4NOMO) (fig. 3).

Tras recibir radioterapia postoperatoria y en los 2 afios de
seguimiento no se han observado signos de recidiva locorre-
gional, permaneciendo el paciente libre de enfermedad. Tras
un fallo del colgajo peroneo en el postoperatorio inmediato
el paciente requirié6 2 nuevas intervenciones para solven-
tar el defecto a nivel intraoral (segundo colgajo peroneo y

Figura 2 - Reconstruccién del defecto con un colgajo
osteomiocutaneo de peroné. A) y B) Fotos del disefio y
adaptacion del colgajo a la zona del defecto. C) OPG en
postoperatorio inmediato, observiandose la disposicién del
peroné conformando la neohemimandibula.

colgajo pectoral en la isla), encontrandose actualmente en
espera de una Ultima cirugia reconstructiva mediante la reali-
zacién de un colgajo anterolateral del muslo para solventar el
problema cutédneo y la colocacién de una placa de reconstruc-
cién con posterior transporte 6seo para solucionar el defecto
mandibular. El estudio completo de extensién mediante prue-
bas de imagen e inmunohistoquimica de la pieza quirtirgica
(mediante TTF-1 y calretinina) descartd el diagnéstico de
metastasis como posible etiologia del tumor, considerandose
como diagndstico definitivo el de carcinoma intradseo prima-
rio odontogénico.

Discusién

El carcinoma intradseo de células escamosas o carcinoma
intradseo primario odontogénico (PIOC) constituye una enfer-
medad rara de la regién maxilomandibular, origindndose
generalmente de remanentes de epitelio odontogénico. De
aparicién exclusivamente en los huesos maxilares, fue des-
crito inicialmente por Loos en 1913' con el nombre de
«carcinoma epidermoide intraalveolar». Posteriormente sufri-
ria modificaciones en su terminologia hasta que, finalmente,
en 1971, Pindborg et al. sugirieron el término de «carcinoma
intradseo primario» que aun perdura en la actualidad?.

Tras su primera clasificacién por la Organizacién Mun-
dial de la Salud en 1972 fueron Waldron y Mustoe® quienes
establecieron una categorizacién universalmente aceptada e
incluyendo una nueva categoria (PIOC tipo 4) no presente en
informes previos (tabla 1). A pesar de esta clasificacién, la
mayoria de los autores emplean el término PIOC para referirse
al CCE de origen odontogénico que surgen de novo (tipo 3) o los
que surgen en relacién con quistes odontogénicos preexisten-
tes (tipo 1)*. Dentro de este Ultimo grupo, en la mayoria de los
casos (55%) surgen de quistes residuales, siendo su origen en
un 25% los quistes dentigeros®. Esta transformacién maligna,



REV ESP CIR ORAL MAXILOFAC.2014;36(1):45-50 49

Figura 3 - Microfotografia en tincién hematoxilina-eosina (HE) a diferentes aumentos mostrando células atipicas con
nucleos hipercromaticos y aumentada mitosis recubiertas por células con buena diferenciacién celular a nivel superficial.

de quiste odontogénico a carcinoma, aunque representa un
suceso relativamente raro, puede ocurrir hasta en un 0,13 a
un 2% de los casos®.

El PIOC afecta generalmente a adultos mayores con una
edad media aproximada de 52,3 anos, siendo posible su
presencia también en edad infantil®’. Ligeramente mds
frecuente en varones (ratio 2-2,5:1), presenta una localizacién
predominantemente mandibular (4:1), especialmente en su
regién posterior®’. Su etiologia permanece atin desconocida,
aunque algunos autores han reflejado a la inflama-
cién crénica y a la infeccién como posibles factores
estimulantes en la transicién de quistes benignos a tumores
malignos™1°.

No obstante, para el diagndstico de una lesién como el
PIOC, deben cumplirse 3 criterios especificos: 1) evidencia his-
tolégica de CCE, 2) ausencia de conexién inicial con la mucosa
suprayacente o la piel, y 3) exclusiéon de mestastasis a dis-
tancia de un tumor primario durante al menos un periodo de
seguimiento de 6 meses*.

En lo que respecta a la clinica, el dolor y la inflama-
cién son los sintomas mas comunes asociados al PIOC3,
junto a la parestesia o la anestesia del labio inferior; sin
embargo, existen casos en que los pacientes han permanecido
asintomaticos’, obteniéndose el diagnéstico de carcinoma

Tabla 1 - Clasificacion del carcinoma primario intradseo

(PIOC) por Waldron y Mustoe

Tipo 1 PIOC ex quiste odontogénico

Tipo IIA Ameloblastoma maligno

Tipo IIIB Carcinoma ameloblastico surgiendo de
novo, ex ameloblastoma o ex quiste
odontogénico

Tipo IIIA PIOC surgiendo de novo tipo
queratinizante

Tipo IIIB PIOC surgiento de novo tipo no
queratirizante

Tipo IV Carcinoma intraéseo mucoepidermoide

Fuente: Waldron y Mustoe®.

solo después del examen microscépico de un presunto quiste
odontogénico’.

El hallazgo radiolégico incidental no es infrecuente, por lo
que el PIOC, aunque raro, debe ser considerando ante cual-
quier lesién radiolicida asintomatica'®!!l. Radiolégicamente
muestra una apariencia variable, presentando, generalmente,
bordes pobremente definidos y un patrén irregular de des-
truccién 6sea>'!. La OPG se muestra limitada en valorar la
extension de la lesién y el grado de afectacién de los teji-
dos vecinos, siendo solventado por el uso de la TC que
se establece como técnica radiolégica de eleccién en esta
enfermedad™®.

Histolégicamente, el PIOC no demuestra unas caracte-
risticas patognomonicas definidas, complicando con ello el
diagnéstico. Esto es debido fundamentalmente a las variacio-
nes histolégicas de los componentes epiteliales en los quistes
y los tumores odontogénicos'. Por ello, desde un punto de
vista microscépico, toda lesién que se origina del epitelio esca-
moso debe ser tenida en cuenta en el diagnéstico diferencial
del PIOC. Entre ellas podemos mencionar el ameloblastoma
acantomatoso, el tumor escamoso odontogénico, el carcinoma
ameloblastico, el carcinoma odontogénico de celulas claras, el
carcinoma odontogénico de células fantasmas, el carcinoma
mucoepidermoide’®, el CCE de origen mucosoy el tumor odon-
togénico epitelial calcificante?, entre otros.

El diagnéstico de PIOC puede aun dificultarse al presen-
tar en ocasiones una ulceracién secundaria de la mucosa oral
o simular una alteracién rutinaria de un proceso dental®.
Es por ello que, en caso de considerar por el andlisis clinico
y radiolégico la posibilidad de la naturaleza maligna de un
quiste odontogénico, se recomienda la biopsia de cualquier
lesién con presentacién inusual, obteniendo multiples mues-
tras de dreas representativas de la lesién®’.

El tratamiento de eleccién es la reseccién radical con
maérgenes amplios (>1cm) mediante hemimandibulecto-
mia o maxilectomia>'®, asocidndose a radioterapia (RT) o
quimioterapia (QT) en funcién de los resultados anatomo-
patolégicos definitivos o la imposibilidad de intervencién
quirtrgica®!?.

Su pronéstico es pobre debido fundamentalmente a su
agresividad local (recurrencias en hasta el 50% de los pacien-
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tes no tratados con escisién radical)’ y a una tendencia
a la invasién nerviosa por afectacién del canal dentario®.
Las metdstasis en los ganglios linfaticos regionales, en el
momento del diagnéstico, suelen ser infrecuentes'?, siendo
estimada su supervivencia a los 5 afios entre el 30-40% segin
algunos autores'?, mientras que estudios recientes la estiman
enun 75,7, 62,1y 37,8% a los 1, 2 y 3 anos, respectivamente’C.
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