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RESUMEN

El carcinoma primario intradseo se describe como una neoplasia maligna que aparece
Unicamente en los huesos maxilares, pues deriva de los remanentes epiteliales
odontogénicos. Es un tumor de muy baja incidencia que requiere el cumplimiento de
unos criterios clinicos, radiolégicos y anatomopatoldgicos para su diagndstico. Las
manifestaciones clinicas son inespecificas, predominantemente dolor y tumefaccién,
por lo que suele diagnosticarse en estadio avanzado, y requiere un tratamiento radical,
incluyendo cirugia y radioterapia. Presentamos el caso de un varén de 66 afios con
diagnéstico de carcinoma primario intradéseo de cuarto cuadrante, atendido en el
Hospital Universitario Ramoén y Cajal, las pruebas complementarias realizadas y el
tratamiento recibido incluyendo la reconstruccién primaria con un colgajo

osteomiocutaneo libre microvascularizado de peroné.
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Palabras clave: Tumores odontogénicos, carcinoma intradseo primario, colgajo libre

microquirurgico peroné.

ABSTRACT

Primary intraosseous carcinoma is described as a malignant neoplasm that appears
only in the maxillary bones, since it derives from odontogenic epitelial remnants. It is
rare, and requires compliance with clinical, radiological and pathological criteria for its
diagnosis. The clinical manifestations are non-specific, predominantly pain and
swelling, which is why it is usually diagnosed in an advanced stage, and requires radical
treatment including surgery and radiotherapy. A case of a 66 year old man diagnosed
and treated of a primary intraosseous carcinoma of lower right quadrant at Ramon y
Cajal Univeristy Hospital is reported. The complementary test performed and the
treatment received, including inmediate reconstruction with a free osteocutaneous

fibula flap are presented.
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INTRODUCCION

Los tumores odontogénicos son un grupo heterogéneo de neoplasias benignas vy
malignas derivadas del epitelio y/o elementos mesenquimales de la formacion del
diente. El carcinoma intradseo primario es una enfermedad maligna poco frecuente,
clasificada dentro de este grupo de lesiones.

Se considera una neoplasia de mal prondstico, con baja tasa de supervivencia al
diagnosticarse frecuentemente en estadios avanzados. Conocer las caracteristicas
clinicas, radioldgicas e histopatoldgicas puede facilitar un diagndstico y tratamiento
precoz de esta patologia. Presentamos un caso clinico de carcinoma epidermoide
primario intradseo tratado en el aino 2021 en nuestro centro. Se realiza una revisién de

la literatura publicada hasta el momento actual, con el objetivo de ampliar



conocimientos acerca de esta patologia poco frecuente.

CASO CLiNICO

Varoén de 66 aiios, exfumador, con antecedentes médicos de hipertension arterial y
diabetes mellitus Il, es remitido desde otro centro donde se realizd extirpacién de una
lesidon radiolucida en angulo mandibular asociada a pieza 4.8 incluida y exodoncia de
piezas 4.8 y 4.7. El tejido blando conocido, etiquetado como quiste, fue remitido para
andlisis anatomopatolégico de forma rutinaria, describiéndose cambios histoldgicos
sugerentes de carcinoma epidermoide moderadamente diferenciado.

Previo a la extraccidn, el paciente presentd dolor e inflamacién en regién de pieza 4.8.
No presentd parestesias en territorio rama mandibular del nervio trigémino (V3) hasta
qgue no fue valorado en nuestras consultas un mes después. A la exploraciéon no se
apreciaron lesiones en mucosa oral, observando Unicamente leve abombamiento en
fondo de vestibulo de cuarto cuadrante. No se palparon adenopatias cervicales.

Se solicité una nueva ortopantomografia (OPG) (Figura 1), un estudio de extension con
TAC facial-cervico-toracico (Figura 2) y RMN cervicofacial (Figura 3), donde se observd
la lesidon neopldsica, aumento marcado de partes blandas subyacentes y adenopatias
sospechosas en niveles IB y llA ipsilaterales.

Se presenté el caso en Comité de Tumores de Cabeza y Cuello, y se decidid
tratamiento quirudrgico radical mas radioterapia adyuvante. El paciente fue intervenido
bajo anestesia general, realizandose diseccién cervical antero-lateral derecha vy
reseccion tumoral con margenes oncolégicos de seguridad: hemimandibulectomia
segmentaria derecha desde distal a pieza 41 con desarticulacion condilar ipsilateral,
reborde alveolar y suelo de boca ipsilateral. Se realizé una reconstruccién primaria con
un colgajo microvascularizado osteomiocutaneo de peroné fijado en remanente de
hemimandibula con barra preformada (Figura 4). Se empled la isla cutdnea para la
reconstruccién de las partes blandas de cuarto cuadrante. Se realizd una
tragueostomia temporal.

El estudio anatomopatoldgico describié un carcinoma primario intradseo con

epicentro en angulo mandibular. No se evidenciaron metastasis en los treinta y seis



ganglios aislados de la diseccién cervical funcional derecha. Estadio pT4NOMXx. El
paciente comenzd con tratamiento adyuvante a las siete semanas de la cirugia. Recibié
un total de cinco ciclos de cisplatino radiosensibilizante y treinta ciclos de radioterapia,
a dosis de 66 Gy en zona de margen tumoral afecto y 54 Gy a volumen de dosis
profilactica, administrados en cinco semanas. A los 18 meses de la cirugia, el paciente

sigue revisiones trimestrales sin datos de recidiva.

DISCUSION

El carcinoma intradseo primario es una rara entidad derivada de los remanentes del
epitelio odontogénico (restos de Malassez). Fue descrita en primer lugar por Loos! en
1913 como carcinoma epidermoide de mandibula y posteriormente, en 1948, Willis la
describié como carcinoma epidermoide intralveolar. Pindborg? sugiere por primera vez
el término de carcinoma primario intradseo en 1972, y la OMS (2005)® lo clasifica
dentro de los carcinomas odontogénicos, diferenciando tres tipos diferentes. En 2017
se revisa la clasificacion de tumores de cabeza y cuello de la OMS, publicandose la
cuarta edicién con una clasificacién de los tumores odontogénicos simplificada®. En ella
se reconoce la existencia de aquellos carcinomas intradseos derivados de quiste
odontogénico, pero no considera necesario diferenciarlo en los tres subtipos descritos
en 2005.

Afecta predominantemente a pacientes de sexo masculino, siendo hasta cuatro veces
mas frecuente segun algunas publicaciones revisadas®®, en torno a la quinta y sexta
década de vida. La mandibula es el hueso mas afectado, hasta en el 92 % de los casos,
encontrandose 7 de cada 10 en el tercio posterior del cuerpo mandibular®®, como
ocurre en el caso clinico presentado. La etiopatogenia de la enfermedad no esta clara,
habiéndose descrito como factor de riesgo mds comun los procesos inflamatorios de
repeticion.

Presenta manifestaciones clinicas inespecificas y tardias al no verse afectada la mucosa
intraoral, siendo el sintoma mas comun el dolor y la inflamacién local. Se han descrito
parestesias en la regidn del nervio alveolar inferior hasta en un 70 % de los casos®, que

indica invasion tumoral del canal dentario.



Las pruebas de imagen complementarias, TAC y RMN, nos permiten valorar la
extension locorregional y a distancia del tumor. Se han descrito metastasis
ganglionares entre un 12,8 % y un 28 % de los pacientes’ y hasta un 5 % de metastasis
a distancia al diagnéstico, siendo el pulmon el 6rgano mas frecuentemente afectado®.
El diagndstico definitivo se realiza mediante estudio anatomopatolégico, que debe
demostrar la presencia de carcinoma epidermoide en la pieza remitida, y ausencia de
componente mucoso, verificado con prueba mucicarmina negativa®.

Debido a la baja frecuencia de esta neoplasia, se considera que para su diagndstico
debe cumplirse®®:

— Ausencia de criterios que sugieran primario de mucosa suprayacente o piel.

—  Exclusion de metdstasis a distancia de un tumor primario mediante andlisis

clinico y radioldgico, al menos hasta 6 meses posteriores del diagndstico.

No existe un estadiaje consensuado. Por defecto, siguiendo las guias de la American
Joint Committee on Cancer (AJCC) se trata de entrada de un tumor T4, debido a la
afectacion ésea.

El tratamiento de eleccidon es quirdrgico, aunque puede ser necesario el uso de
radioterapia y/o quimioterapia adyuvante. Deberad realizarse un tratamiento
locorregional agresivo, incluyendo una reseccién con margenes oncoldgicos minimos
de 10 mm, diseccidn cervical y reconstruccidén en un tiempo quirdrgico, si fuera
posible, con un colgajo osteomiocutaneo libre microvascularizado para un mejor
resultado funcional y estético. El colgajo osteomiocutaneo de peroné ha demostrado
buenos resultados en la reconstruccién de defectos mandibulares y de partes blandas,
permitiendo la posibilidad de realizar posteriormente una rehabilitacién protésica
dental osteointegrada para completar el tratamiento.

En general, el prondstico de la enfermedad es malo, con una supervivencia a los 5 afios
del diagndstico del 30-40 %’° y un elevado porcentaje de recurrencias, hasta 40 % a los
2 afios>10.

Las publicaciones con series de casos de mas de 30 pacientes con carcinoma
epidermoide intradseo son escasas, por lo que no estan bien descritos los factores

prondsticos mas importantes. Li y cols.’® mencionan la destruccion de la cortical



histoldgica, el grado de diferenciacion tumoral y el estadio pN como los factores
prondsticos mas importantes para la supervivencia. Ademas, describen que el grado
histoldgico y el estadio pN también son factores de importancia prondstica en la
recurrencia tumoral, sin encontrar diferencias estadisticamente significativas en
cuanto al sexo, edad, infiltracion facial, subtipos y terapia adyuvante recibida.

Otros estudios hacen mencion a la localizacién del tumor, refiriendo que, aunque
menos frecuentes, aquellos ubicados en el maxilar superior tienen un mejor
prondstico®.

En conclusidn, el carcinoma intradseo primario es una neoplasia poco frecuente, pero
agresiva locorregionalmente, con una tasa de supervivencia baja a los 5 afios y alta
riesgo de recurrencia, por lo que requiere un diagndstico precoz y un tratamiento

radical, incluyendo cirugia y radioterapia.
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Figura 1. Comparacion de OPG previa a la quistectomia y exodoncia de piezas 4.7 y
4.8, con OPG realizada a las cuatro semanas, en la que se observa una imagen

osteolitica con bordes mal definidos, desde cuerpo mandibular hasta céndilo y

apdfisis coronoides derechas.




Figura 2. Reconstruccion en 3D de TAC facial, donde se observa la extensa
destruccion ésea de hemimandibula derecha, que afecta cuerpo y rama mandibular,

a expensas de un patrén permeativo con marcada ostedlisis y acortamiento respecto

a hemimandibula contralateral.




Figura 3. RMN facial. Lesion osteolitica, con componente de partes blandas, que
infiltra rama, angulo y porcion posterior del cuerpo mandibular derecho. Incipiente

infiltracion nervio mandibular en su entrada a través del foramen mandibular.




Figura 4. OPG a los 5 dias de la cirugia. Colgajo osteomiocutaneo de peroné fijado en

remanente de hemimandibula izquierda con placa preformada.




