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INTRODUCCION

Los osteosarcomas esqueléticos son tumores malignos raros, su
incidencia en Estados Unidos es de 1 caso por cada 100.000
habitantes por afio (10,6), ocupando el segundo lugar después de
las neoplasias hemotolégicas. En el Instituto Nacional de
Cancerologia, INC (Colombia), como centro de referencia ocupa el
primer lugar, diagnosticéndose 22.6 nuevos casos por afio (22).
Los osteosarcomas primarios de los maxilares, ain son menos
frecuentes, para Garrington y colaboradores (16) representan un
0.7 pror 100.000 personas por afio, v en series mundiales su
incidencia es8 aproximadamente del 6.5 al 10% de todos los
osteosarcomas (2,5,12,23). Aungue su etiologia es desconocida, se
ha wvisto asociacidén entre el desarrollo del osteosarcoma con
radiacién previa, con enfermedad de Paget 6sea y con displasia

fibrosa.

En la localizacidén objeto de nuestro estudio, se han descrito
clasicamente, como osteosarcomas centrales de tipo osteoblastico,
fibroblastico o condrobléastico, histolégicamente menos
anapldsicos (12) y con menos frecuencia parostales. Posiblemente
este hecho (23,27) explique su biologia, es decir, iniciacién

clinica en edades posteriores a la de los osteosarcomas primarios



de los huesos largos, metastasis tardias vy supervivencia
prolongada. Estas caracteristicas clinicas hacen pensar gque los
osteosarcomas de localizacién maxilar deban tener un tratamiento
especial y/o diferente al del osteosarcoma de los huesos largos.

Este trabajo tiene como objetivo estudiar las caracteristicas
clinicas, radioldgicas yv patolégicas de esta neoplasia en el

Instituto Nacional de Cancerologia (INC) vy revisar su literatura.



MATERIALES Y METODOS

En los archivos de las divisiones de epidemiologia, y de las
secciones de radiologia, pediatria y patologia del INC, se
encontraron 68 historias clinicas de pacientes con diagnéstico
pratolégico de osteosarcoma, condrosarcoma o sarcoma mal
diferenciado primario de los maxilares, entre 1956 y 1989 (33
afios); solamente 36 casos fueron incluidos por contar con
historia c¢linica completa, con ﬁn estudio radiolégico y con
diagndéstico patoldégico confirmatorio de osteosarcoma. En las
historias clinicas se analizaron los siguientes pardmetros: edad,
sexo, localizacidén de la lesidn, sintomas y signos, tiempo de
evolucioén previo al diagnéstico, antecedentes familiares vy
personales. Se evalud el dato de fosfatasa alcalina en los casos

donde esta prueba biocguimica fué realizada.

La revisién radiolégica se efectud en incidencias antero-
posteriores y oblicuas del maxilar inferior, antero-posteriores y
laterales de la cara, y proyecciones para senos paranasales. En
pocos pacientes se lograron obtener tomografias axiales
computarizadas y panoramicas del maxilar. En los casos donde la
consulta inicial fué odontolégica, se contd con placas oclusales.

Se analizaron: localizacion, tamafio de la lesidén, apariencia



(litica, esclerosa o mixta), tipo de receccidtn periodstica,
destruccidén cortical, relacidén del tumor con los dientes,
presencia de quistes, compromiso de la linea media, calcificacién

v extensién a estructuras blandas y O6seas vecinas.

El estudio histolodégico se hizo en material fijado en formol al
10%, incluido en parafina, previa decalcificacidén y coloreado con
hematoxilina v eosina (H&E). Se utilizaron entre 1-10 laminas por
caso, con un promedio de 4, obtenidas de biopsias, de especimenes
gquirargicos y/o de autopsias. Los osteosarcomas de los maxilares
morfoldégicamente son similares a los descritos en huesos largos,
la produccidén de osteoide y/0 hueso por las células malignas, aun
en pequefias cantidades, es diagnéstica; sin embargo este
hallazgo, no siempre es facil, y en algunas ocasiones, &olo
después de un muestréo exhaustivo del especimen quirirgico es
posible llegar al diagnéstico correcto. Los osteosarcomas se
clasificaron de dos formas: la primera tiene en cuenta la
localizacibn dentro del hueso y 1las caracteristicas cito-
morfoldégicas de alto y bajo grado de malignidad; la segunda
(Dalhin) tiene en cuenta al componente tisular predominante y los

divide en condroblastico, osteoblastico y fibroblastico.

La funcién de supervivencia se hizoc con el método de "producto
limite" de Kaplan y Meir, para todos los pacientes (global) y por

grupos segin el sitio de localizacidén de la neoplasia. La prueba



del log-rank, se utilizdé para detectar las diferencias en el

tiempo de supervivencia en los mismos grupos.



RESULTADOS

La edad de los pacientes oscild entre 6 y 72 anos, con una media
de 32.0 (Figura 1). No hubo predominio por sexo, de 36 pacientes

18 (50%) eran hombres.

En el maxilar inferior se presentaron 189 casos (H2.77%),
localizados asi: 3 en la rama horizontal, 2 en el angulo, 1 en la
sinfisis. 1 en la regidén alveoclar y 12 lesiones extensas con
compromiso de varias zonas. En el maxilar superior se presentaron
17 casos (47.22%), ubicados asi: b en el antro del maxilar, 1 en
la regidén alveolar y 11 lesiones extensas con compromiso de seno

etmoidal y regidén orbitaria (Tabla 1).

En los casos de localizacidén mandibular inferior, 1los sintomas
iniciales se vrefirieron como masa en el 100% de 1los casos,
seguidos por dolor, parestesias, sangrado gingival y pérdida
dental. En los casos de localizacién maxilar superior los
sintomas iniciales fueron: Masa en el 88% de los casos seguidos
por dolor, obstrucciétn nasal, protrusidén ocular y epixtasis
(Tabla 2). El tiempo de evolucién sintomdtica, antes de la
primera consulta médica varidé entre 1 y 72 con una media de 6.0

meses.



FIGURA 1. Osteosarcoma de maxilares,

Distribucion por edad v localizacion.
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TABLA 1. LOCALIZACION
LOCALIZACION MAXILAR INFERIOR |MAXILAR SUPERIOR
RAMA HORIZONTAL
ANGULO
SINFIGSIS
MULTIPLE 12 1l
ANTRO MAXILAR 5
REGION ALVEOLAR 1
TABLA 2. SINTOMAS Y SIGNOS
SINTOMAS Y SIGNOS MAXILAR MAXILAR TOTAL
INFERIOR SUPERIOR
MASA (TUMOR) 19 15 34
DOLOR 5 ie
PARESTESIA 4 2 &
ULCERA 10 10
PERDIDA DENTAL 3 3
OBSTRUCCION NASAL 6 5]
EPIXTASIS 3 3
PROTRUSION QCULAR 4 4
TABIQUE DESVIADO 3 3




FIGQURA 2.

Incidencia panocramica del
Muestra una lesidn

maxilar inferior.

de tipo litico gue ae extiende del

Tiltimeo molar hacia la linesa media, adelgaza la cortical

ain romperla. Dentro de la lasidn

s2e observan algunas
raijicaes dentariaas.

\O



FIGURA 3. Proyeccién oblicua de
maxilar inferior. Muestra una
lesidén osteobldastica a nivel del
mentén, que compromete la medular y
ambas corticales, con reaccioén
preriéstica en "rayos de sol'.
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FIGURA 4. Lesidn de tipo mixto en maxilar
inferior, a nivel del dngulc mandibular
izquierdo. Cortical inferior rota. Hay
invasidn y calcificacién de tejidos
blandos.
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FIGURA 5. Incidencia anteroposterior del
maxilar inferior. Muestra una lesidn
tumoral maligna que compromete la rama
horizontal derecha, de predominio
blastico, con espiculaciones
perpendiculares a la corteza de tipo
"dientes de peine". Hay infiltracién a los
tejidos blandos vecinos.



FIGURA 6. Proyeccién oblicua izquierda de
maxilar inferior. Muestra lesidn destructiva
anterior V¥ desaparicion de la  membrana
periodontal que determoina la ampliacién del

espacio.
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FIGURA 7. Proyeccibn
de Caldwell que mues
tra una masa densa
en la regidén interna
del seno maxilar de-
recho, que destruye
la pared 6sea e inva
de la fosa nasal y
el seno esfenoidal

por su aspecto
supero externo e
invade la cavidad
orbitaria.

La tomografia axial
computarizada, mues-
tra la masa calcifi-
cada, que entra a la
6rbita posteriormen-
te, protruyendo el
globo ocular hacia
adelante.

Nétese la invasidén a
la fosa nasal vecina
v el compromiso de
la base del craneo.



FIGURA 8. Incidencia de Water. Muestra una
lesién mixta en el seno maxilar izgquierdo,
que invade la cavidad orbitaria y la fosa
nasal del mismo lado, después de romper las
raredes de estas estructuras.
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FIGURA 9. Incidencia de Water. Muestra

opacidad completa del seno maxilar
que compromete el piso orbitario
nasal vecinos. La incidencia de
muestra la extensién del tumor
etmoidal.

izquierdo,
v la fosa
Caldwell,

al seno
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Como antecedentes de importancia se encontraron: el héabiteo de
mascar tabaco por tiempo prolongado (3 Casos); mascar tabaco con
lejia (1 Caso); discondroplasia (1 Caso); traumatismo en la cara
20 afios antes (1 Caso): extirpacién quirGrgica de meningioma
fronto parietal siete afios antes (1 Caso); osteosarcoma
radioldégicamente litico., histoldgicamente fibroblastico, en
metafisis distal de tibia izquierda 16 afios antes (1 Caso);
neoplasia intraepitelial grado III del cérvix: carcinoma de
células escamosas in situ dos afios antes (1 Caso) y displasia
severa tres afios antes (1 Caso); realizacién de exodoncia evocada
como primer tratamiento (4 Casos); reseccién local previa a la
consulta al INC (10 Casos). No se documentaron: enfermedad de
Paget O6seo, displasia fibrosa, 0 radioterapia previa en

localizacidén facial.

En 7 casos (19.4%) se encontraron los datos de fosfatasa
alcalina, sus valores en la consulta inicial variaron entre 99 y

1.022 UI., con una media de 313 UI.

La apariencia radiolégica del osteosarcoma en el maxilar inferior
fué: litica (10 casos), figura 2; bléastica (2 casos)., figura 3;
mixta (6 casos), figura 4. La reaccidén peridéstica se observd asi:
en forma laminar (1 caso); en rayos de sol (4 casos), figura 3; ¥y
en dientes de peine (1 caso), figura 5. La destruccidn cortical

se presentd en 10 casos y el adelgazamiento de la misma en 3. La

17



FIGURA 10. Producto de hemimandibulectomia
ror osteosarcoma. Obsérvese abombamiento v
fractura del &ngulo mandibular.
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FIGURA 11. Aspecto macrocépico de un

osteosarcoma de tipo

osteoblastico del

maxilar inferior. Véase la imagen en

"dientes de peine'.
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FIGURA 12. Aspecto

osteosarcoma de
maxilar superior.

tipo

macroscoépico de
condroblastico

un
del
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FIGURA 3 L plt
Osteosarcoma de tipo

osteoblastico. La
flecha indica 1los
nédulos tumorales

inmediatamente por
debajo del epitelio
escamoso gingival, a
la izquierda de 1la
figura superior.
(H&E. 100 X).

Los circulos en la
figura inferior mues
tran algunos acinos
v ductos salivares
rodeados por tumor.
(H&E. 100/ X).
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FIGURA i15.
Osteosarcoma de tipo
condrobléastico. La
imagen superior mues
tra células neopla
sicas de aspecto
condroide, la flecha
indica produccién de
osteoide. (H&E. 40
X). La imagen in-
ferior ilustra el
patrdn mixo-condro
ide, con produccidn
de osteoide. (H&E .
40 X).
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presencia de calcificaciones e invasidén a tejidos blandos (9
casos), figura 5. El ensanchamiento del espacio periocdontal (4
casos), figura 6. La apariencia radiolégica del osteosarcoma en
el maxilar superior fué: litica (10 casos); blastica (1 caso),
figura 7; mixta (4 casos), figura 8; velamiento del maxilar sin
evidencia de lesidén ©o6sea (2 casos); velamiento del seno maxilar
con evidencia de lesidén 6sea (15 casos), figura 9; extensidén a
regién etmoidal, techo orbitaric y tabique nasal (8 casos);
reaccién peridéstica en rayos de sol (1 caso); destruccidén
cortical e invasidén a tejidos adyacentes (5 casos); diente

incluido en la lesién (1 caso).

El aspecto macroscodpico de las lesiones no fué especifico. Los
tamafios variaron entre 3 y 12 cm. Fueron descritas como masas gue
deformaban el cuerpo ©6seo (Figura 10), blandas, 1lobuladas,
firmes, elasticas o francamente 6seas, segin el tipo de tejido
que predominase: osteoblastico (figura 11), condroblastico
(figura 12) o fibrobldstico, con zonas de calcificacidn irregular
v de necrosis; pocas lesiones mostraron trabéculas
rerpendiculares a la cortical; todas rresentaron amplio
compromiso de la medular; se observaron algunas formaciones
quisticas con contenido hemorrdgico. No se registraron casos de
lesién parostal. En las lesiones de gran tamafic los dientes
estaban ausentes o en disposicidén andémala, fué clara 1la

destruccidén de la cortical, el compromiso de los tejidos blandos

2k



adyacentes y la extensidén a estructuras vecinas.

Microscopicamente, el 100% de los casos fueron clasificados como
osteosarcomas de alto grado de malignidad histolégico. Segin la
clasificacidén de Dalhin (8,9,27) gquince casos (41.66%) mostraron
abundante produccién de osteoide por las células tumorales,
diagnosticéndose como de tipo osteoblédstico (8 en el maxilar
inferior y 6 en el superior), figura 13. Dos casos en el maxilar
inferior (5.55%) mostraron un patron predominantemente
fibrosarcomatoso con células malignas dispuestas en un patrén de
"espina de pescado”, estos se diagnosticaron como osteosarcomas
fibroblasticos, figura 14. Diez y siete casos (47.22%) mostraron
predominantemente una diferenciacién condroide, generalmente con
tejido bién diferenciado, dispuesto en lébulos; en la periferia
de estos, las células adoptan un patrén fusiforme més celular y

dentro de ellas un delicado encaje osteoide y mixomatoso (8 en el

maxilar inferior v 8 en el surerior), figura 15. Estas lesiones
prlantearon diagnésticos diferenciales, con condrosarcomas Vv
fibrosarcomas grado ITTI histolégico. Dos casos (5.55%),

localizados en el maxilar superior, presentaron un patrén mixto
con rasgos hemangiopericitico y aneurismdtico. No se encontraron
variedades morfoldégicas bién diferenciadas o de bajo grado

histolégico, cuadro de Paget 6seo ni displasia fibrosa.

Como consecuencia de las diferentes épocas en las que se

25
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TABLA 3. TRATAMIENTO INICIAL EN EL INC

TRATAMIENTO MAXILAR MAXILAR TOTAL
INFERIOR SUPERIOR
CIRUGIA 16 * 7 23
RADIOTERAPIA 3 3
QUIMIOTERAPIA 1 0 1
QUIMIOTERAPIA+CIRUGIA 0 2 XX 2
RADIO+QUIMIOTERAPIA i 3 4
SIN TRATAMIENTO 0 3 3

* VACIAMIENTO RADICAL DEL CUELLO (2 CASO0S)
*% QUIMIOTERAPIA INTRAARTERIAL (1 CASO)

TABLA 4. EVOLUCION DESPUES DEL TRATAMIENTO INICIAL EN EL INC

EVOLUCION MAXILAR MAXILAR TOTAL
INFERIOR SUPERIOR

T.RESIDUAL POST.CIRUG. 2 4

RECIDIVA UNICA

RECIDIV MULTIPLE (2-5)

METASTASIS PULMONARES

SEGUNDO TUMOR

INTRATABLE INICIAL

MUERTOS SIN TUMOR

D |- O |- =] O
W O W [+ | (NN
© |+ W (NN 0N D

MUERTOS CON T. LOCAL




realizaron los diagnésticos y tratamientos para estas neoplasias,
no hubo unidad de criterios terapéuticos (Tabla 3); ofreciéndose
la posibilidad quirtrgica inicial a todos los pacientes si
técnicamente esta fuera posible (63.88%). A los pacientes les fué
practicada cirugia del tipo reseccidn local amplia,
mandibulectomia parcial o total; monogquimioterapia sistémica o
intraarterial (ifosfamida, adriamicina o} metrotexate) v
radioterapia (2.500 a 6.000 rads) como UuUnico tratamiento, o
previo al quirtrgico. En dos casos se practicdé vaciamiento
ganglionar homolateral del cuello. El1 tumor residual después de
la cirugia local (26.05%) y las reproducciones (43.47%), fueron
tratados con cirugia, radioterapia, guimioterapia, y en tres
casos con inmunoterapia pasiva con BCG y PPD. Tres pacientes
(8.33%) con lesién avanzada en el maxilar superior, fueron

considerados intratables desde la consulta inicial.

La evolucién de la enfermedad después del tratamiento inicial
(INC) en el maxilar inferior fué: tumor residual posterior a la
cirugia (2 casos); recidiva miltiple entre los 4 y 38 meses, con
una media de 11.8 (6 casos): metdstasis pulmonares a los 29 meses
(1 caso); perdidos de control y clinicamente con gran compromiso
tumoral local, entre 2 y 75 meses con una media de 25.4 (5
casos); muerto sin tumor residual y por causa no tumoral,
atribuida a la inmunosupresién terapéutica, a los 4 meses (1

caso); muertos con tumor local entre los 4 y 19 meses, con una

27
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media de 10.2 (5 casos); bién y libres de enfermedad, con un
seguimiento de 17 a 272 meses, con una media de de 71.5 (7
casos). Un paciente que prresentd recidiva local en 5
oportunidades desde los 16 meses del tratamiento en el INC,
desarrollsé, un liposarcoma retroperitoneal como segundo tumor
primario después de 12 afios. Veinte afios después de la consulta
inicial estd libre de ambas neoplasias. En el maxilar superior la
evolucién fué: Tumor residual después de cirugia (4 casos);
recidiva tGnica a los 3 y 36 meses (2 casos); recidiva maltiple
entre los 2 y 7 meses (2 casos); metdstasis pulmonares a los 14
meses (1 caso); perdidos de control y clinicamente con gran
compromiso tumoral 1local entre 1 y 15 meses, con una media de
5.2 (11 casos); muertos con tumor local entre 5 y 41 meses con
una media de 17 (3 casos); bién y libres de enfermedad con un
seguimiento de 23 y 33 meses (2 casos). Un paciente tratado con
quimioterapia intra-arterial previa a la cirugia, con tumor local
residual en loe bordes de seccidn, desarrolld 36 meses después un
osteosarcoma en la metdfisis proximal de tibia derecha,
radiolégicamente de tipo escleroso, morfolbégicamente de alto
grado de malignidad y diferente al diagnosticado en el maxilar;
fallecié 4 meses después con enfermedad facial masiva y sin

evidencia de compromiso metastasico pulmonar (Tabla 4).

La supervivencia en la mitad de los pacientes fué mayor de 41

meses (figura 16); con relacién al sitio de localizacidén de la
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neoplasia, el pronéstico fué similar en ambos

0.25 (Figura 17).
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DISCUSION

El osteosarcoma esquelético es un tumor maligno poco frecuente,
estimdndose en series mundiales que su incidencia aproximada es
del 20% de todos los tumores malignos primarios o6seos (17,23), es
superado solamente por neoplasias de tipo hematoldgico. El
osteosarcoma primario de los maxilares es un tumor maligno
todavia menos frecuentes (3,6,10,16) por 1lo que pocas
instituciones logran reunir un volumen importante de casos.
Nuestra serie tiene 36 pacientes con osteosarcoma primario del
maxilar (17 casos en el maxilar superior y 19 casos en el maxilar
inferior) diagnosticados en el INC de 1.856 a 1.989 (33 afios),

lo gue representa para la institucidén 1.09 casos nuevos por afio.

En la literatura mundial, se ha invocado a la eﬁfermedad de Paget
6sea (21) y a la displasia fibrosa (20) como las lesiones
benignas preexistentes mas frecuentemente relacionadas con el
desarrollo del osteosarcoma a nivel facial, con las cuales se ha
probado una incidencia del 6.5% y del 0.5% respectivamente (12).
Otros estudios han relacionado el desarrollo de osteosarcomas
después de 3 a 30 afios, con un promedio de 10, en zonas
previamente irradiadas y particularmente en localizacidén facial

con el antecedente de retinoblastoma (12,16,20,23,31). Se ha
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descrito finalmente cierta predisposicidén genética (17). No se ha
encontrado hasta el momento una relacidén de significancia entre
el +trauma y el desarrollo de osteosarcomas. No registramos
asociadas estas patologias en nuestra serie, solo en un paciente
encontramos historia c¢linica de discondroplasia, los demds (35
casos), aparentemente se desarrollaron de novo. Llambé la atencién
la presencia de 4 neoplasias 6seas y no O6seas, con 2 a 16 afios de

antelacidén al desarrollo del osteosarcoma del maxilar (TABLA 5).

La localizacidén del osteosarcoma de los maxilares se ha descrito
como mas frecuente en el maxilar inferior que en el superior:
anatémicamente en el maxilar inferior el orden descendente de
frecuencia‘es: cuerpo, sinfisis, angulo y rama ascendente; en el
maxilar superior es: regidn alveolar y antro (2,6,16,17). Nuestra
serie demostré lesiones de gran tamafio gque comprometian varias
zonas del hueso al momento del diagndéstico (63.9%) yv a diferencia
de lo encontrado en la literatura, el compromiso Gnico a nivel de

la regién alveolar fué la excepciédn.

La edad de aparicién del osteosarcoma en los maxilares difiere de
la descrita en el osteosarcoma de los huesos largos,
presentdndose 1 a 2 décadas mas tarde, entre los 20 y 40 ahos de
edad, con un pico de incidencia en los 35 afilos vy con una leve
predileccidén por el sexo masculino (2,6,18). La edad en nuestra

serie fué similar a la descrita en 1la literatura, 32 afios, y no
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hubo predileccidn por sexo.

No hay una presentacién clinica especifica yv la evolucidn
sintomdtica se ha descrito como de 4 meses en promedio. La
tumefaccidén o sensacidn de masa es el signo predominante, seguido
por la aparicién de dolor, 1la clinica puede encontrarse
enmascarada por un cuadro de origen dental, ror lo que
frecuentemente estos pacientes son sometidos a exodoncias como
tratamiento previo al diagnéstico del osteosarcoma (31). Otros
sintomas observados son: pérdida de los dientes y parestesia por
compromiso del nervio alveolar, obstruccidén nasal, epixtasis y
prrotrusidén ocular se relacionan con localizacién tumoral en el
maxilar superior (6,12,16). Nuestros resultados concuerdan con

los observados en la literatura.

En el osteosarcoma del maxilar inferior, la apariencia
radioldgica es semejante a la de los osteosarcomas esgqueléticos
(12,16). La lesidén puede ser osteolitica, osteobléastica o mixta y
acompafiarse o né de reaccidén peridéstica. E1 tipo de reaccibdn
caracteristico es la imagen en rayos de sol o dientes de peine.
La cortical puede verse adelgazada o destruilda con invasidn a los
tejidos blandos y con calcificaciones. Un signo radiocldgico
temprano es el ensanchamiento o ampliacidén simétrica del espacio
de la membrana periodontal en uno o en varios dientes, sin

embargo este rasgo radioldgico es poco frecuente y puede verse
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también en los condrosarcomas de localizacidén maxilar (12,31).

El osteosarcoma del maxilar superior que se origina en el antro
frecuentemente produce velamiento del seno y destruccidn de las
paredes Oseas, por lo que es dificil su diferenciacidén con otras
lesiones malignas. ©Si se produce reaccién peridstica e}
calcificaciones dentro de la masa tumoral, lo que es poco usual,
se puede sospechar el diagnéstico de osteosarcoma. La tomografia
lineal y la tomofrafia computarizada son importantes para definir
localizacidén y extensidén de la neoplasia. En el maxilar inferior,
el pranorex vy la tomografia lineal, son procedimientos
complementarios a la radiografia simple. Una de las mayores
dificultades en el diagnéstico radiolégico es la poca
especificidad de los hallazgos. Cuando por cualguier causa hay
una lesidn 6sea, se observa radiolégicamente lisis y/0
neoformacidén oésea; si esta posee una baja agresividad, la imagen
observada wva a ser litica, solitaria, geografica, de bordes
esclerdéticos bién definidos, con expansidén cortical y respuesta
peridstica sdélida. Si la lesidn es mas agresiva, la imagen es de
aspecto moteado, bordes poco nitidos, destructiva, con respuesta
peridstica interrumpida (espiculada o laminada). La sinusitis
clasicamente produce velamiento del seno comprometido, el tumor
puede bloguear el ostium, dando la misma imagen radiolégica, si
la opacidad persiste en uno o varios senos paranasales a pesar de

un tratamiento adecuado, se deberd descartar una neoplasia (24).
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Los carcinomas originados en las fosas nasales, orofaringe,
cavidad oral, senos maxilares y etmoidales pueden extenderse
produciendo destruccidén oOs8ea y velamiento de las cavidades. La
reabsorcidén de la raiz de un diente permanente, permite
distinguir entre lesiones benignas y malignas, estas Gltimas no
dafian la raiz excepto cuando estan inflamadas secundariamente
(7). Deben contemplarse en el diagnéstico diferencial del
osteosarcoma de los maxilares: la enfermedad metastéasica vy el
mieloma (lesiones multiples y 1liticas en pacientes ancianos); el
sarcoma de Ewing y los linfomas (estimulan la produccién de hueso
reactivo, mas frecuentes en nifios y adultos Jjbévenes); el
fibrosarcoma (en el osteosarcoma pueden observarse calcificacién
v reaccidén peridstica); la osteomielitis aguda; la histiocitosis
X; el ameloblastoma; el tumor pardo del hiperparatiroidismo; el
quiste &seo aneurismatico; la displasia fibrosa y el fibroma

osificante.

El cuadro radiolégico en nuestra serie fué similar al descrito en
la literatura. El velamiento del seno maxilar en las lesiones del
maxilar superior (100%) vy las lesiones de tipo litico en ambas
localizaciones (55.5%) fueron las iméAgenes mas frecuentes; el
hallazgo caracteristico de reaccidédn peridstica en rayos de sol o
en dientes de peine vy la calcificacibén, se observaron en el 36%
de los casos. ©Solo en el 12% de los casos se evidencid el

ensanchamiento del espacio de la membrana reriodontal.
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La mayor parte del esqueleto facial y los huesos del craneo, no
se desarrollan de cartilago prrevio, lo hacen por osificacidn
intramembranosa mesenquimdtica gque puede igualmente tener la

potencialidad de desarrollar cartilago, tejido fibroso o hueso

(2). Tanto en los osteosarcomas de los maxilares como en los
originados en huesos largos, se han descrito todas las
subvariedades morfoldégicas macro v microscépicas. La

clasificacidn moderna del osteosarcoma ha tratado de agrupar las
lesiones seguin su potencial histoldégico de malignidad y seglin su
localizacidén dentro del hueso. Aquellas de alto grado de
malignidad histolégica e intramedulares, representan
aproximadamente el 75% de todos los osteosarcomas e incluyen las
variantes morfolégicas clasicas de tipo osteoblastico,
condrobléastico, fibroblastico, mixto, fibrohistiocitico,
telangiectéasico, de célula redonda, célula gigante, epiteliocide y
las que ‘“simulan" condroblastoma. Las de bajo grado histolégico
de malignidad e intramedulares, corresponden al 5% de todos los
osteosarcomas y se reconocen morfoldgicamente., como osteosarcomas
de citologia inocente que semejan displasia fibrosa,
osteoblastoma y fibroma condromixoide; finalmente el grupo de
osteosarcomas de la superficie ésea, con sus variantes de alto y
bajo grado histoldégico de malignidad. representan el 10% de los
osteosarcomas & incluyen el osteosarcoma parostal, el
osteosarcoma parostal desdiferenciado, el periéstico yv el de alto

grado de malignidad de la superficie &ésea (23). En las series
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revisadas se ha visto predominio de los subtipos histoldgicos
condroblastico (6) y osteoblastico (16). La mayoria consideran
que los osteosarcomas originados en los maxilares son de bajo
grado de malignidad histolégica (7,17). El significado pronéstico
de la clasificacidén morfolégica propuesta por Dahlin ha sido
controvertida vy hoy se considera de interés académico vy
Unicamente Gtil para el patdlogo en el diagnéstico diferencial
morfoldgico del osteosarcoma, con mixzomas del maxilar,
condrosarcomas, fibrosarcomas, quistes Oseos aneurismaticos,
condroblastomas, osteoblastomas, lesiones de células gigantes vy

sarcoma de Ewing (6.,8,98,11,13,23).

En nuestra serie, a diferencia de lo descrito en la literatura,
todos los casos fueron clasificados como de alto grado de
malignidad histolégica e intramedulares; no se encontrd
diferencia numérica significativa entre los clasificados como
osteoblasticos (41.17%) vy condrobléasticos (47.05%), ni se
identificaron cuadros de Paget 6seo, infarto O6seo, ni de

displasia fibrosa, asociados a la neoplasia.

El tratamiento de eleccidn en los osteosarcomas del maxilar es la
ablacién quirtrgica amplia tanto del tumor primario como de las
recidivas, con extirpacidén de los tejidos blandos adyacentes vy
con un margen Oseo adecuado; generalmente consiste en una

maxilectomia parcial o total con desarticulacién, sin embargo la
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amplitud de esta va a depender de la relacidén del tumor con los
6rganos vecinos (6rbita, base de cranec, etc.): con el fin de
verificar s8i en los maArgenes de reseccidtn hay tumor, se ha
propuesto utilizar la biopsia por congelacidén. El wvaciamiento
ganglionar cervical, se Justifica cuando hay compromiso
ganglionar matastdsico. La quimioterapia se ha utilizado cada vez
con mads insistencia en los Ultimos afios, pregquirtrgica por via
sistémica o intra-arterial con el fin de disminuir el volumen
tumoral; sin embargo, los resultados no han sido alentadores, a
diferencia de la respuesta a esta terapia en los osteosarcomas de
huesos largos. Esta particularidad biolégica y terapéutica seria
consecuencia de la baja potencialidad metastasica sistémica de
las clonas celulares gque dan origen a los osteosarcomas en los
maxilares y/0 gque la quimioterapia no actuaria idealmente sobre
éste grupo de células (heterogeneidad tumoral), lo que permite
que sobrevivan y colonicen en forma tardia fuera del pulmén,
fenémeno clinicamente evidenciable en pacientes con una
supervivencia mds prolongada. Desafortunadamente el wuso de la
quimioterapia adyuvante post—-quirtrgica tampoco ha sido Util en
el control del tumor residual, las reproducciones locales y las
matdstasis. Por el contrario, se han informado mayores
complicaciones locales y sistémicas directamente relacionadas con
el uso de estos agentes (19.,31). La radioterapia no se ha
considerado como tratamiento de primera linea y se ha reservado

para pacientes con tumor residual en los bordes de la pieza



quirtrgica, en las recidivas (17) y en pocas series como terapia

rrequirurgica. La reconstruccidén maxilar se hace en forma tardia
(31). E1 osteosarcoma de los maxilares tiene mejor prondstico,
con una supervivencia a 5 afios del 35 al 40% (16,17),a diferencia
del localizado en los huesos largos en el que se ha informado una
supervivencia a los 5 afios del 10 al 20.3% (8,18,31);
considerandose menos agresivo el tumor originado en el maxilar
inferior. La recidiva local con extensidén a la base del craneo se
ha descrito hasta en un 60.5% (3) v es el gran problema para el
control de la enfermedad. La mayor supervivencia en los pacientes
con osteosarcomas de los maxilares se explica por la aparicién
tardia de las metastasis sistémicas (15-35%). que serian
consecuencia de: una mayor diferenciacidén histolégica, una
localizacién periférica o superficial de la lesién en el hueso
y/0 una diseminacién hematégena tardia, por células con poca
afinidad metastdsica pulmonar o méds resistentes a la gquimio y/o
radioterapia, pero aitn no se conocen claramente las razones para
tal comportamiento (17). Se han descrito metédstasis a pulmén en
1/3 de los casos después de dos afios. Igualmente se han descrito
tumores multicéntricos, multifocales o maltiples primarios 6seos
en huesos largos y en mandibula, gque para algunos autores
representan mds una metdstasis "hueso a hueso” gque un verdadero
segundo tumor primario (4.23,24.31); este fendmeno es poco usual,
pero su frecuencia ha venido en aumento (24). Se han clasificado:

como de tipo sincrénico, cuando la aparicién del segundo tumor
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primario se hace antes de los seis meses de diagnosticado el
primero; como metacrdénico temprano, cuando la aparicidén del
segundo tumor primario se hace entre 6 y 24 meses y metacrdnico
tardio cuando el segundo tumor primario se desarrolla después de
24 meses de diagnosticado el primero y es 2 veces mas frecuente

en hombres que en mujeres (23.,31).

Se ha encontrado de gran utilidad el control de los niveles de
fosfatasa alcalina sérica y en menor proporcién el de la
dehidrogenasa léctica para evaluar la progresién o regresidn
tumoral. Clinicamente los pacientes deben ser controlados con
gamagrafias Oseas y tomografias pulmonares y faciales para la
deteccidén temprana de matédstasis: bimensuales durante el primer
afio, trimestrales en el segundo y semestrales en los afios

subsiguientes (24).

En nuestra serie el tratamiento quirtrgico inicial en el INC se
hizo en el 63.88% de los casos (16/19 en el maxilar inferior y
7/17 en el maxilar superior), sin embargo este no fué ofrecido en
enfermedad muy avanzada, el reducido numero de pacientes con
tratamientos no quirurgicos, impide emitir datos conclusivos
sobre cada una de las diferentes modalidades terapéuticas. Al
igual gque 1lo encontrado en la literatura, el tumor residual
(26.05%) y las recidivas locales (43.47%) son la causa principal

de falla en el control de la enfermedad, utilizédndose en forma
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TABLA 5. TUMORES MULTIPLES

TUMOR ARNOS MAXILAR MAXILAR TOTAL
INFERIOR SUPERIOR

PREVIO

-MENINGIOMA 7 05 .CONDROBLAS. 1
-CIS. DE CERVIX = 0S5 .0STEOBLAS. |
-DISPL. SEVERA 3 05.CONDROBLAS 1
-0S.EN TIBIA 16 OS.OSTEOBLAS. : §
FIBROBLASTICO

POSTERIOR

-05.EN TIBIA 3 05.CONDROBLAS. 1
OSTEOBLAS

-LIPOSARCOMA 12 05.CONDROBLAS. 1
RETROPERITONEAL

TOTAL 3 3 6

CIS: Carcinima de células escamosas in situ. 0S.: Osteosarcoma




irregular cirugia, radio, quimio e inmunoterapia pasiva, sin
resultados positivos. En el maxilar superior las lesiones se
presentaron clinicamente méds avanzadas y por su extensién a
6rganos vitales el tratamiento quirtrgico se hizo en forma
incompleta o no fué realizado. Las metdstasis pulmonares se
presentaron en dos pacientes menores de 15 afios, a los 15 y 29
meses. La supervivencia global a los cinco afios fué del 43.8%.
Como hallazgo llamativo, observamos la presentacién de lesiones
tumorales previas o posteriores a la aparicién del osteosarcoma
maxilar (Tabla 5), lo gque podria indicar la expresién de un
defecto mesengquimdtico basico en estos pacientes. Especificamente
las neoplasias Oseas fueron consideradas como de tipo metacrénico

tardio, Amstuz IIIb, Mahoney D (24).
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RESUMEN

El osteosarcoma del maxilar es un tumor maligno poco frecuente,
de etiologia desconocida, su origen s8e ha relacionado con
radiacién facial previa, enfermedad de Paget éseo vy displasia
fibrosa. En series mundiales representa aproximadamente del 6 al
10% de todos los osteosarcomas. Clasicamente se han descrito en
racientes con edades posteriores a las de presentacidén de los
osteosarcomas en los huesos largos, c<¢on una supervivencia més
rrolongada, con una mayor frecuencia de recidivas locales. con

metastasis sistémicas tardias e histologia menos anaplasica.

El trabajo consta de 36 pacientes con osteosarcoma a nivel
maxilar, diagnosticados en el INC durante treinta y tres afios, lo
que representa para nuestra institucidn. 1.09 nuevos casos por
afno. La edad de presentacién fue en promedio de 32 afios y no se
encontré predominio por sexo, ni por localizacidén anatdédmica del
tumor. En la mayoria de los casos no 8e hallaron factores
predisponentes para el desarrollo de la neoplasia y aparentemente
se iniciaron de novo. Los sintomas fueron masa y dolor, el tiempo
de evolucién antes de la consulta al INC en promedio fué de 6
meses. La imagen radioldgica fué poco especifica, la presencia de

reaccidén peridstica, calcificaciones y ensanchamiento del espacio
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de la membrana periodontal aunque son hallazgos muy sugestivos de
osteosarcoma, se evidenciaron uUnicamente en el 36% de los casos.
En el 63.9% de los pacientes los tumores eran voluminosos., con
compromiso de varias zonas anatémicas al momento del diagnéstico,
intramedulares y de alto grado histolégico de malignidad; no
observamos osteosarcomas parostales. El tratamiento inicial
basico en el INC fué el quirtrgico, sin embargo técnicamente en
loe tumores del maxilar superior se 1limité y en més de la mitad
de los casos la lesibén estaba tan avanzada, que era intratable
desde la consulta inicial o pocos meses después de cualquiera de
los tratamientos realizados. El tumor residual post-gquirtrgico
(26.05%) vy las reproducciones locales (43.47%) fueron Ilas
limitantes mds importantes en el control de la enfermedad. Las
metdstasis pulmonares se presentaron en pacientes menores de
quince afios. La supervivencia global a cinco afios fué del 43.8%.
Como hallazgo interesante, se diagnosticaron seis casos de
tumores multiples de origen 6seo y no 6seo asociados al tumor

maxilar.
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