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Resumen El carcinoma primario intraéseo (PIOC) es un tumor poco frecuente, definido como carcinoma
escamoso que se desarrolla en huesos maxilares, no teniendo conexion inicial con mucosa ni piel
adyacente. Es localmente agresivo, con una incidencia de metéstasis en ganglios regionales del 28% y en pulmén
del 5%, en el momento del diagnéstico. Su origen puede ser de novo o a partir de otros tumores odontogénicos.
Los huesos maxilares son los Unicos que tienen en su interior tejidos epiteliales, por lo cual esta neoplasia se
localiza exclusivamente en este sitio, predominantemente en la mandibula. Los criterios diagnésticos del PIOC
incluyen: histopatologia de carcinoma escamocelular, ausencia de compromiso de mucosa oral y senos parana-
sales, descartando metastasis de un sitio distante en base a estudios clinicos y métodos complementarios. El
tratamiento de eleccion consiste, siempre que sea posible, en la exéresis con criterios oncoldgicos, y radio y/o
quimioterapia adicional. Se requiere ademas, cirugia reconstructiva con injerto y/o prétesis con fines estéticos
y funcionales. Presentamos el caso de un varén de 72 afios, que consulté por molestias en maxilar inferior tres
meses después de la extraccion de un molar. Se efectud biopsia por curetaje y luego se resecé el maxilar inferior
con vaciamiento ganglionar. El estudio histopatolégico mostré un carcinoma escamoso pobremente diferencia-
do, infiltrante en hueso maxilar, con hallazgos morfoldgicos que lo vinculaban a quiste odontogénico residual, y
metdstasis en 15 de 48 ganglios aislados. Se realizé radioterapia postquirirgica, falleciendo a los 30 meses del
diagndstico por deterioro progresivo.
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Abstract Primary intra-osseous carcinoma. Primary intra-osseous carcinoma (PIOC) is a rare tumor,
defined as squamous cell carcinoma that develops in the jaw bones, having no initial connection to
adjacent skin or mucosa. It is locally aggressive, with metastases to regional lymph nodes, (28% of cases) and
lung (5% of cases) at the time of diagnosis. Its origin may be di novo or from other odontogenic tumors. The
maxillary bones have epithelial tissues; therefore this neoplasm is located exclusively on this site, predominantly
in the jaw. PIOC diagnostic criteria are strict and include: squamous cell carcinoma histopathology, lack of com-
mitment and sinus mucosa, ruling out the possibility of metastasis from a distant site with a thorough clinical
study and complementary methods. The treatment is, whenever possible, oncologic resection, additional radio
and / or chemotherapy. Reconstructive surgery with graft and / or prostheses for aesthetic and functional are
also required. We report the case of a 72 years old man who consulted for sore jaw three months after molar
extraction. Curettage biopsy was performed and then resected mandible with lymphadenectomy. Histopathologi-
cal examination showed a poorly differentiated squamous cell carcinoma, infiltrating jawbone with morphological
findings linking him to residual odontogenic cyst and metastatic lymph nodes in 15 of 48 isolates. Postoperative
radiotherapy was performed, he died at 30 months of diagnosis by progressive deterioration.
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El carcinoma escamocelular intradseo primario
(PIOC) maxilar, de acuerdo con la clasificacion de la
Organizacion Mundial de la Salud, se encuentra dentro
de los carcinomas odontogénicos'. Los criterios diagnos-
ticos del PIOC son estrictos e incluyen: histopatologia
de carcinoma escamocelular, ausencia de compromiso
inicial de la mucosa oral, nasal, antral o piel adyacente,
descartandose la posibilidad de metastasis de un sitio
distante con un andlisis clinico minucioso, estudios com-
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plementarios y observacion durante al menos 6 meses
post-tratamiento.

Es un tumor de muy baja incidencia, habiéndose publi-
cado 138 casos en un periodo de 38 afios?. Predomina en
el sexo masculino y su pico de presentacion se encuentra
entre la 5% y 62 décadas de la vida®. Suele permanecer
silente durante una buena parte de su evolucién, dada
la ausencia de lesiones mucosas asociadas. El tumor
es localmente agresivo; su diseminacion mas frecuente
es hacia los ganglios linfaticos regionales, siendo las
metastasis por via hematica menos comunes, con ele-
vado indice de recidiva y mortalidad*. El propdsito de
este trabajo es comunicar un caso de PIOC y discutir las
particularidades de esta entidad.
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Caso clinico

Varén de 72 anos de edad, que luego de tres meses de
extraccion de un molar, consulté al odontélogo por moles-
tias y sensacion de cuerpo extrafo locorregional. Se realizo
ortopantomografia y TAC que revelaron lesién osteolitica en
maxilar inferior. Se efectud biopsia por curetaje, que consistio
en multiples fragmentos irregulares, blanquecinos, firmes,
que en conjunto midieron 5 cm de diametro. El estudio mi-
croscopico mostré una proliferacion de células neoplasicas
epiteliales, infiltrantes en hueso, dispuestas en nidos sélidos;
en sectores, se caracterizaban por poseer citoplasmas amplios
y claros (Fig. 1), nucleos irregulares con nucléolos conspicuos,
mientras que en otros eran de aspecto basaloide (Fig. 2),
con algunas figuras de mitosis. La estroma fibrosa evidencio
infiltrado inflamatorio predominantemente mononuclear. Se
destacaba uno de los fragmentos con aspecto de pared quis-
tica, revestida por epitelio escamoso sin atipia estrechamente
vinculado a la neoplasia, resultando este hallazgo altamente
compatible con origen en un quiste odontogénico (Fig. 2). El
diagnoéstico fue de carcinoma poco diferenciado infiltrante.
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Fig. 1.— Areas de la neoplasia con células de citoplasmas
amplios y claros. H.E. 200x. Recuadro: proliferacion de
células neoplasicas con espiculas éseas remanentes.
H.E. 100x.

o
By

-3 0 57
e S

Fig. 2.— Nidos de células neoplasicas de apariencia basaloide,
con estroma inflamatoria. H.E. 200x. Recuadro: epitelio del
quiste residual. H.E. 100x
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La inmunohistoquimica resulté positiva para 34BE12, lo que
revel6 la naturaleza escamosa de la lesion. Se efectud un
minucioso estudio clinico e imagenoldégico del paciente des-
cartandose la posibilidad de metastasis. Un mes después se
reseco el maxilar inferior con vaciamiento ganglionar y colo-
cacion de protesis. El estudio de la pieza quirirgica mostrd
neoplasia residual, destacandose indemnidad de la superficie
mucosa. De los materiales que la acompafiaban se aislaron
48 ganglios linfaticos, 15 de los cuales mostraban reemplazo
metastasico. Los margenes quirlirgicos estaban libres pero
con escaso tejido sano aledafio. El paciente recibié radiote-
rapia postquirdrgica. Posteriormente, presentd dos recidivas
(a los 10 y 18 meses), con deterioro progresivo del estado
general, falleciendo a los 30 meses del diagnéstico.

Discusion

El carcinoma escamocelular intradseo primario fue des-
cripto por primera vez en 1913 por Loos® como carcinoma
epidermoide central. En 1948, Wills lo denomind carcino-
ma epidermoide intra-alveolar®, y finalmente Pindborg en
1971 acufd el término de carcinoma intradseo primario
(PIOC)’. Los huesos maxilares son los Unicos que tienen
en su interior tejidos epiteliales (restos de Malassez)®
de los que pueden originarse con frecuencia lesiones
tumorales benignas, generalmente quisticas vy, rara vez,
tumores malignos, entre los cuales se encuentra el PIOC.
No obstante, se deberia considerar la posibilidad de un
origen en el epitelio del surco dentario con hiperplasia
epitelial y atipia progresiva del revestimiento de un quiste
odontogénico preexistente®°.

El PIOC es una enfermedad rara, lo que dificulta el
mejor entendimiento de los aspectos clinicos, patolégi-
cos y de comportamiento bioldgico de esta neoplasia*.
En la literatura cientifica médica se han comunicado
138 casos entre 1970 y 20062. La mandibula es el sitio
mas comun de los tumores y quistes que afectan el sis-
tema esquelético humano!, siendo la localizacion mas
frecuente del PIOC (92% de los casos), de los cuales el
77% estan en la parte posterior a los caninos. La relacion
hombre/mujer es de 3.5:1, no existiendo antecedentes
epidemioldgicos vinculables a esta neoplasia. El factor
de riesgo mas comun para inducir la transformacion
neoplasica seria un estimulo inflamatorio con o sin un
factor genético predisponente. Este tumor habitualmente
se presenta como una tumefaccion dolorosa en el area
de la mandibula, pero puede ser asintomatico e incluso
ser un hallazgo en las radiografias panoramicas de ru-
tina. Los disturbios sensoriales, tales como parestesias
en labios o cara, se han informado en mas del 70% de
los casos, siendo las ulceraciones un evento raro*. En
la mayoria de los casos, el retraso en el diagndstico es
debido a extracciones dentarias sin estudios radioldgicos
o al hecho de atribuir los sintomas a complicaciones de
cirugias odontoldgicas. El examen radioldgico es uno
de los métodos mas efectivos para detectar PIOC',
pudiendo mostrar grandes variaciones en tamafho, for-
ma y apariencia en los bordes, pero en muchos casos
puede encontrarse un gran tumor, manifestandose mas



CARCINOMA PRIMARIO INTRAOSEO

frecuentemente como lesiones osteoliticas, radiolucidas,
con bordes poco definidos.

Las caracteristicas histologicas del PIOC no son
patognomonicas y pueden ser indistinguibles de otros
carcinomas originados de epitelio escamoso.

Existen varias clasificaciones de esta neoplasia,
siendo la mas reciente la elaborada por la OMS en el
afio 2005'. En ésta se incluyen tres subtipos: el sélido
o desarrollado de novo, el derivado de un tumor odon-
togénico queratinizante y el originado del revestimiento
de un quiste odontogénico (tipo residual, dentigero,
odontogénico calcificante o lateral periodontal), siendo
el mas comun el vinculado a un quiste residual.

Los diagndsticos diferenciales histopatolégicos del
PIOC incluyen: ameloblastoma acantomatoso, car-
cinoma ameloblastico, carcinoma mucoepidermoide
intradseo, ameloblastoma maligno y tumor odontogé-
nico queratinizante'>'3. Caracteristicas que recuerdan
al ameloblastoma, tales como los patrones alveolares
y empalizadas periféricas de las células, pueden ser
exhibidas en algunos PIOC, pero faltan las areas de
diferenciacion ameloblastica que justificarian un diag-
nostico de ameloblastoma o carcinoma ameloblastico.
En relacion al carcinoma mucoepidermoide, los PIOC
no deben contener células productoras de mucina. Por
otro lado, en el PIOC se hallan ausentes las células
fantasmas y el material tipo dentina que se aprecia en
los quistes calcificantes odontogénicos. Finalmente, si
bien la variante maligna odontogénica calcificante puede
mostrar aspecto de carcinoma escamoso, también exhi-
be depdsito de amiloide. Un aspecto a resaltar es que en
un estudio realizado por Shear' los PIOC demostraron
ausencia de queratinizacion. Sin embargo, otros traba-
jos no soportan este concepto, habiéndose informado
el hallazgo histoldgico arriba mencionado hasta en un
61.5% de los tumores. La presencia o ausencia de que-
ratina, a diferencia del grado histoldgico en los PIOC,
no parece estar en correlacion con la supervivencia o
tasa de recurrencia de la neoplasia®*. El prondstico es
mejor cuando la neoplasia deriva de una lesién quistica
que cuando se origina de novo's.

La incidencia de metastasis ganglionares regionales es
del 28%?, y la de metastasis pulmonares del 5%, siendo
altos el indice de recurrencia y la tasa de mortalidad.

La estadificacion es confusa, ya que se trata de un car-
cinoma desarrollado en el hueso. El tratamiento de elec-
cion consiste, siempre que sea posible, en la exéresis con
criterios oncoldgicos, y adiciéon de radio y/o quimioterapia
adyuvantes en aquellos casos de tumores avanzados, de
alto grado, o con margenes quirdrgicos comprometidos®.
Se requiere ademas cirugia reconstructiva con injerto y/o
protesis, con fines estéticos y funcionales.

El prondstico es malo, con una tasa de supervivencia
a los 5 afos del 36%*.

En conclusion, nuestro caso reune las caracteristicas
clinicas y anatomo-patoldgicas consensuadas para el
diagndstico de PIOC, originado en un quiste odontogénico
residual. Como se menciond previamente, este subtipo
suele tener mejor prondstico, a pesar de lo cual, en nues-
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tro paciente el desenlace fatal ocurrié en un corto periodo
de tiempo, contrariamente a lo relatado en la literatura.
La evolucién desfavorable podria deberse a que la enfer-
medad fue diagnosticada en un estadio muy avanzado.
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