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QUERATOQUISTE PRESENTACION DE CASO CLINICO.

Introduccion.

Son los quistes odontogénicos las lesiones mas frecuentes en la practica diaria del
Cirujano Dentista de aqui la importancia de su reconocimiento y su correcto
diagnostico para implementar un plan de tratamiento adecuado. De este grupo de
lesiones es el Queratoquiste Odontogénico el que ha generado mas controversia

en cuanto a su comportamiento biolégico y su manejo quirurgico.

El Queratoquiste, requiere de especial consideracion ya que es una forma distinta
de quiste odontogénico, con caracteristicas especificas histopatolégicas y
comportamiento clinico - biolégico agresivo, alta tasa de recurrencia de un 5% a
un 65%.

A menudo estas lesiones son asintomaticas, y son descubiertas durante el
examen radiografico de rutina, suele presentarse en un amplio rango de edades,

encontrando su pico de incidencia entre la segunda y tercera décadas de la vida.

El queratoquiste puede aparecer como un hallazgo radiografico en el que se

observa una imagen radiolucida de bordes generalmente definidos , que se puede
encontrar desplazando los dientes adyacentes, o reabsorbiendo los mismos en un
patrén suave y regular, aunque con menor frecuencia que los quistes dentigeros y

radiculares.

La controversia en el tratamiento del Queratoquiste consiste en reducir la tasa de
recurrencia con la aplicacion de distintas técnicas quirurgicas, con el fin de
eliminar la lesion completamente y disminuir la recurrencia. Existen variaciones en
el tratamiento, tales como; diferencias en la localizacion del quiste, presencia o
ausencia de infeccion, asociacion a un diente retenido, implicacion de la mucosa,
tamarno de la lesidn, los tratamientos recomendados han incluido curetaje con

osteotomia periférica, curetaje mas crioterapia con nitrégeno liquido, curetaje mas
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aplicaciéon de solucion de Carnoy, reseccion localizada en bloque, y en ocasiones

reseccion mandibular segmentaria.
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Objetivos.

General.

Profundizar el estudio del queratoquiste o Tumor odontogénico
queratoquistico para ampliar los conocimientos sobre el diagndstico y tratamiento

del mismo.
Especificos.

Lograr establecer el diagndstico diferencial entre los diferentes quistes

maxilares mediante estudios radiograficos e histopatoldgicos.

Se realiza una revision bibliografica de los quistes maxilares con el objetivo
de ampliar los conocimientos y aplicarlos en los pacientes que presenten estas
patologias. La practica ha demostrado que existen dificultades en la interpretacién

clinica y radiografica, debido a su semejanza entre ellas.

Debido a esto, se exponen criterios de diagndstico erroneos y conductas
terapéuticas inadecuadas que nos llevan a una presencia de recidivas, cuyos
comportamientos clinicos e histoldgicos difieren sustancialmente de las lesiones

primarias.

El reconocimiento de las caracteristicas microscoépicas y radiograficas del

queratoquiste es muy importante debido a su alta recurrencia.

El objetivo de esta investigacion es familiarizarnos con este tipo de lesiones
de suma importancia en el campo de la odontologia; principalmente por las
grandes dimensiones que puede alcanzar su recidiva y hacer participe al paciente

para que acuda a controles post-operatorios una vez eliminada la lesion.
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Antecedentes

. Fue Scultet en 1654 el primero en describir la existencia de los quistes

maxilares.’

. En 1728, Fauchard indico la correlacion existente entre los quiste maxilares

y el sistema dentario.’

. En 1864, Virchow menciond los quistes de los maxilares en su trabajo sobre

tumores y los relaciono con los dientes retenidos.’

. Broca sugirieron una clasificacion de los tumores odontogénicos (OT) en
1869.2

. Schultz (1927) hizo una exacta descripcion de este quiste.’

. Brosch (1938) lo denomind “quiste epidermoide mandibular “."

. En 1945, Robinson Hamilton denomind quiste primordial a una lesion

osteolitica que surge como resultado de la degradacion del reticulo estrellado del
organo del esmalte previo al desarrollo de los tejidos duros, de ese modo se forma
en el lugar de un diente. El quiste primordial se ha descrito como queratoquiste
odontogénico creando confusion, originandose el primero en el lugar de un diente
por degeneracién quistica del érgano del esmalte lo que lo diferencia del
queratoquiste (Brab y col, 1997; Regezi, 1995; Shear, 1993).

. El término queratoquiste fue propuesto por primera vez por Phillipsen en
1956 (Thoma y col, 1980; Shafer y col, 1984). Y fue descrito por Pindborg J;J en
1963 y Hansen J como Queratoquiste cualquier quiste de los maxilares o

mandibula que esté formado por queratina y que ocupe una zona extensa.?
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. Dechaume (1957) denomind esta entidad “disembrioplastia epidermoide de
los maxilares” ya que los atribuia a inclusiones epiteliales que no cumplen funcién

odontoformadora.?
. Borello (1960) publicé uno de los primeros casos.’

. Gorlin y Goltz demostraron que los quistes que aparecen en el sindrome
névico basocelular son queratoquistes y describieron los trastornos tipicos de este

sindrome. !

. 2005 la OMS renombré al queratoquiste odontogénico como Tumor

Odontogénico Queratoquistico.*
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Generalidades.

El quiste puede definirse como una cavidad patoldgica, revestida de epitelio, que
contiene material liquido o semisolido en su interior.®

Estas lesiones poseen tres estructuras fundamentales: una cavidad central
(lumen), un revestimiento epitelial y una pared exterior (capsula). La cavidad
quistica contiene material liquido o semisélido, por ejemplo, restos celulares,
queratina o moco. El revestimiento epitelial difiere entre los distintos tipos de
quistes y puede ser plano estratificado queratinizado o no queratinizado,
seudoestratificado, cilindrico o cuboidal. La pared quistica esta formada por tejido
conjuntivo que contiene fibroblastos y vasos sanguineos. Los quistes suelen
presentar grados variables de inflamacion que pueden alterar su morfologia
fundamental, ocultando en ocasiones sus rasgos caracteristicos. La inflamacién
intensa puede destruir parcial o totalmente el revestimiento epitelial .6

El quiste se considera una lesion esferoide cuyo contenido es liquido o semisélido
y solido, con pared laminar fibroconectiva que tiene un revestimiento epitelial
intraluminal. La compresion intraquistica, fendmenos hipdxicos locales (infeccién
secundaria), pueden producir la necrosis de este epitelio de revestimiento
intracavitario con lo cual la pared queda conformada solamente por sus
estructuras fibroconectivas, sin que por ello la lesién pierda su condicion

«quistica».’
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Fig. 1 Desarrollo quistico con transudacion y expansion

quistica.’

El término de queratoquiste lo propuso Philipsen en 1956 para ciertos quistes
derivados del epitelio odontdgeno de origen no inflamatorio, destacando sus

particulares caracteristicas histopatoldgicas y su alto poder recidivante.®

El término “queratoquiste” es histopatoldgico, basado en la capacidad
queratinizante del revestimiento quistico. Existe cierta controversia sobre su
origen, ya que con la estructura histolégica de queratoquiste se han encontrado
tanto quistes dentigeros, primordiales, periodontales laterales, residuales,

radiculares y gingivales.*
La lesion quistica se caracteriza por alteraciones citoldgicas celulares en el

epitelio, tales como: pleomorfismo e hipercromatismo nuclear, pérdida de la

relacion nucleo-citoplasma, ademas de la presencia de mitosis atipicas.*
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Fig. 2 muestra histolégica de Tumor odontogénico queratoquistico.*
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Embriologia

Se denomina embriogénesis al proceso que se inicia tras la fertilizacion de los
gametos para dar lugar al embrién, en las primeras fases de desarrollo de los
seres vivos pluricelulares. En el ser humano este proceso dura unas ocho
semanas, momento a partir del cual el producto de la concepcion acaba su

primera etapa de desarrollo y pasa a denominarse feto.®

Segundo mes.

A este mes se le conoce propiamente como periodo embrionario, y se caracteriza
por la formacion de tejidos y 6rganos a partir de las hojas embrionarias -
organogeénesis-. Al estudio de este periodo se lo conoce como embriologia

especial.®

Del ectodermo se derivan los érganos y estructuras mas externos, como la piel y
sus anexos (pelos, ufias); la parte mas exterior de los sistemas digestivo y
respiratorio (boca y epitelio de la cavidad nasal); las células de la cresta neural
(melanocitos, sistema nervioso periférico, dientes, cartilago); y el sistema nervioso
central (cerebro, médula espinal, epitelio acustico, pituitaria, retina y nervios

motores).™0

El mesodermo se divide en varios subtipos, encargados de formar diferentes
estructuras:

Mesodermo cordado. Este tejido dara lugar a la notocorda, érgano transitorio cuya
funciéon mas importante es la induccion de la formacion del tubo neural y el

establecimiento del eje antero-posterior.
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Mesodermo dorsal somitico. Las células de este tejido formaran las somitas,
bloques de células mesodermicas situadas a ambos lados del tubo neural que se
desarrollaran para dar lugar a otros tejidos como el cartilago, el musculo, el
esqueleto y la dermis.

Mesodermo intermedio. Formara el aparato excretor y las gonadas.

Mesodermo latero-ventral. Dara lugar al aparato circulatorio y va a tapizar todas
las cavidades del organismo y todas las membranas extraembrionarias
importantes para el transporte de nutrientes.

Mesodermo precordal. Dara lugar al tejido mesenquimal de la cabeza, que formara

muchos de los tejidos conectivos y la musculatura de la cara.®

El endodermo dara lugar al epitelio de revestimiento de los tractos respiratorio y
gastrointestinal. Es el origen de la vejiga urinaria y de las glandulas tiroides,

paratiroides, higado y pancreas.®

FRladulo Prirmitivo

Linea FPrimitiva

Ectodeaermo

Fig. 3 Embriogénesis.http://mural.uv.es/alsago/semana_3.html.

La odontogénesis es un proceso embrionario mediante el cual células

ectodérmicas del estomodeo o boca primitiva, se invaginan para formar
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estructuras que junto con el ectomesénquima formaran los dientes. Este proceso
empieza en la sexta semana en el embrion humano (cuando se forma la lamina
dentaria; la lamina dentaria es una banda de tejido epitelial vista en cortes
histologicos del desarrollo del diente y ademas es la primera evidencia del
desarrollo del diente). '

A la octava semana de vida intrauterina se forman los gérmenes dentarios de los
dientes deciduos y posteriormente se va dando la morfodiferenciacion de los
dientes. Los gérmenes dentarios siguen su evolucion en una seriede etapas o
estadios denominados: brote macizo o yema, de casquete, de campana y de

foliculo dentario.

Fig. 4 odontogénesis http:/es.wikipedia.org/wiki/Odontog%C3%A9nesis.

Cuando el embrién tiene aproximadamente seis semanas, las células
ectodérmicas basales de la boca primitiva empiezan a multiplicarse, produciendo
un engrosamiento sobresaliente, llamado epitelio bucal. Al continuar el
crecimiento, deja de crecer en anchura y grosor y termina encajandose, creciendo
hacia dentro del ectomesénquima en 20 sitios, llamados laminas dentales y son

veinte, diez en cada arco, cinco en cada cuadrante, que formaran los dientes
14


http://es.wikipedia.org/wiki/Odontog%C3%A9nesis

QUERATOQUISTE PRESENTACION DE CASO CLINICO.

primarios, o deciduos. Otra vaina de epitelio vertical, lamada lamina vestibular

crece simultaneamente a estas, aunque mas proxima a la cara; se ensancha para

después desintegrar su parte central y asi formar el vestibulo, y separar el labio de

la boca.®

A principios de la séptima semana, conforme la lamina se alarga, sus extremos
van dejando excrecencias formando poco a poco un brote o botén llamado
primordio dental, estadio primitivo de los dientes deciduos, de los cuales los

primeros en aparecer son los inferiores, o mandibulares y para el fin de la octava

semana los superiores, o maxilares ya estan terminados. Sus células externas son

cilindricas y sus internas son células poligonales o estrelladas, reunidas

apretadamente con pocos espacios intercelulares.®

A partir de la novena semana. Las células del primordio se multiplican,
agrandandolo: el ectomesénquima que quedaba abajo de este botdon dental se
encaja profundamente en él formando una nueva parte central en el primordio
llamada papila dental, que es la que en un futuro sera la pulpa. En esta etapa del

germen dentario se pueden observar cuatro tipos diferentes de células:

1. La capa de células cilindricas bajas que reviste a la papila dental, situada
en la parte inferior del germen dentario.

2. La capa de células cuboides que forman la cubierta externa del casquete.
Las células centrales poligonales que forman un reticulo estrellado.

4. Varias capas de células que quedan por encima de las células de

revestimiento de la papila dental.

A medida que el casquete se desarrolla, se va formando una protuberancia

temporal llamada nédulo de esmalte.®

15
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Restos de la lamina dental
DIENTE DECIDUO
Drgano del Esmalte

Yema
del diente

Esmalte =
pPermanente

Dentina

Pulpa

Papila
dental

Fig. 5 embriologia dental.

http://www.iztacala.unam.mx/rrivas/NOTAS/Notas6Histologia/embetapas.html

De la semana 14 a la 18 de gestacion embrionaria. La division rapida de las
células del nddulo de esmalte hace que se derramen y empiecen a migrar a la
parte superior del germen dentario formando el cordon de esmalte. Para la décima
semana, estas particulas, que formaran los odontoblastos, se han desintegrado
por completo fundiendose con el casquete, el cual se ha agrandado
transformandose en una estructura con forma de campana, que ahora consta de

nuevas capas celulares.®

Hay segmentacién completa en la ldmina dental y el foliculo ya esta separado del
epitelio oral de exterior a interior. En esta fase se encuentra el esmalte ya maduro
y los ameloblastos que secretan matriz para poder mineralizar al esmalte
previamente formado. La dentina es joven y se puede observar la papila dental

que posteriormente formara la pulpa dental y se dara origen a la raiz dental.®
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Etiopatologia.

Los tumores odontogénicos (TO) son exclusivos de los maxilares y se originan a
partir del tejido asociado al desarrollo del diente. El crecimiento anormal de cada
uno de esos tumores puede correlacionarse a menudo con tejido similar al de la
odontogénesis normal, desde el origen de la erupcion del diente.

Estos comprenden un grupo complejo de lesiones de diversos tipos

histopatoldgicos y comportamiento clinico. (Sapp y col. 2006)2

El término “queratoquiste” es histopatoldgico, basado en la capacidad
queratinizante del revestimiento quistico. Hay cierta controversia sobre su origen,
ya que con la estructura histolégica de queratoquiste se han encontrado tanto

quistes dentigeros, primordiales, periodontales laterales, residuales y gingivales. '3

El consenso de la literatura es que el queratoquiste odontégeno puede originarse
de remanentes de la lamina dental, el epitelio reducido del esmalte o de restos
epiteliales de Malassez; se acepta actualmente que la lamina dental y sus
remanentes (restos de Serres) tienen una gran capacidad de queratinizar y que

estos quistes surgirian fundamentalmente de estos restos laminares. '

Mecanismos de Crecimiento Quistico

Se postulan para las lesiones quisticas en general, tres mecanismos de
crecimiento:

A.- Crecimiento mural.

B.- Crecimiento hidrostatico.

C.- Factores reabsorbentes de hueso.

17
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Crecimiento mural: Se compone de 2 variables; division celular periférica y

acumulacion de contenidos celulares.

a) Division celular periférica: El crecimiento periférico es atribuido a una
activa division celular por parte del epitelio quistico ante un factor de
diversa etiologia: irritativo, infeccioso, mecanico e incluso de origen

desconocido.

b) Acumulacién de contenidos celulares: Se produce por acumulacion de
queratina, células y liquido en el interior de la cavidad quistica, lo que
aumentaria la presién oncaética del quiste, favoreciendo la entrada de

liquido al interior de la cavidad.'®

Crecimiento hidrostatico: Las moléculas en el interior de la cavidad son
osmoticamente activas, lo que atrae liquido al interior del lumen por diversos
mecanismos, originando una presion que distiende las paredes éseas. Estos

mecanismos son:

a) Secrecion: Se realiza con el aporte de células secretoras encontradas en
algunos tipos de quistes, aunque no se ha encontrado evidencia
morfoldgica de secrecion intraquistica. No se considera factor de

crecimiento en queratoquistes.

b) Trasudacion y exudacion: Citados en relacion al crecimiento de quistes
foliculares y periodontales respectivamente. La presencia de fibrina y
colesterol sugiere que la hemorragia también contribuye al crecimiento

quistico.

18
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c) Dialisis: La diferencia de osmolaridad entre el interior y el exterior de la
cavidad quistica, dada por la acumulacion de moléculas de bajo peso
molecular junto a los desechos celulares sumado a un inadecuado drenaje

linfatico determinan una presién osmoética elevada en relacion al suero.®

Factor reabsorbente de hueso: Las teorias biomecanicas de expansion tales como
crecimiento debido a presion hidrostatica, ignoran los aspectos celulares del
crecimiento y los aspectos bioquimicos de la destruccion del tejido 6seo adyacente
al quiste. Es necesaria una reabsorcion de las paredes 6seas que contienen al
quiste para permitir su crecimiento. La expansién de los queratoquistes esta
influida en gran medida por el crecimiento del epitelio quistico, y por el grado o

rapidez en que el tejido dseo que lo contiene es reabsorbido.'”

Fig. 6 Tumor odontogénico queratoquistico.

Shear, en una extensa revision de 3 piezas, presenta evidencia que apoya el

concepto de que el queratoquiste es de hecho una neoplasia quistica benigna.

19
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Ademas, la OMS ha reclasificado recientemente al queratoquiste como un tumor

debido a su intrinseco potencial de crecimiento.’®

En estudios se ha demostrado que los queratoquistes presentan una elevada zona
de mitosis, un nivel alto de antigeno nuclear de células proliferantes (PCNA) de la
superficie celular sobre-expresion de la proteina p53 glicoproteina GP38, y
antigeno Ki-67. Ha sido establecido que la mayoria de Queratoquistes tiene
anomalias cromosomicas y albergan una pérdida del alelo en el mismos loci como
carcinomas de células escamosas. Esto apoya la visidén actual que el

queratoquiste se asemeja a una neoplasia.'®

20
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Clasificacion OMS.

La clasificacion general esta bastante aceptada universalmente; dividiendo los
tumores benignos en vs maligna sobre la base de su propiedades biologicas y
comportamiento clinico. Hay una falta de consenso sobre los criterios de
malignidad en los tumores odontogénicos. La actividad mitotica no es suficiente,
pero las apoptosis frecuentes pueden ser mayor indicativo. La necrosis y la
invasion abierta en la periferia pueden ser dificiles para encontrar o demostrar y la

apariencia maligna causar problemas significativos en el diagnostico."

En 2005 la OMS ha reclasificado al queratoquiste (OKC) como una neoplasia y
recomendd tumor odontogénico queratoquistico (KCOT) como la designacion
correspondiente. En la justificacidon de la reclasificacién, los autores destacaron su
comportamiento agresivo, la recurrencia, la aparicion ocasional de una 'variante'
'sélido’, y las mutaciones en el PTCH gen. Sin embargo, las referencias originales
sobre las mutaciones eran sobre todo en pacientes sindrémicos y la OMS hace

referencia en casos no sindrémicos e incluyeron pacientes sindrémicos."

1) De Desarrollo

a) Odontogénicos
* Quiste Gingival del nifio (Perlas de Epstein)

* Queratoquiste Odontogénico o Primordial

* Quiste Dentigero o Folicular
* Quiste de erupcion
* Periodontal Lateral

* Gingival del adulto

21
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* Quiste Odontogénico Glandular o Sialoquiste Odontogénico.

b) No Odontogénicos
* Quiste del Conducto Naso Palatino o Canal Incisivo

* Quiste Nasolabial o Nasoalveolar

2) Inflamatorios

a) Radicular: Apical y lateral Residual
b)Paradental: es el Quiste del Tercer Molar o Inflamatorio Colateral o Quiste

Mandibular Bucal infectado.??

Los tumores odontogénicos se dividen basicamente en tres grupos dispuestos de

la siguiente manera segun la OMS, 2005:

A. Tumores Malignos

A.1 Carcinomas Odontogénicos

A.1.1. Ameloblastoma Maligno Metastatizante

A.1.2. Carcinoma Ameloblastico, tipo primario

A.1.3. Carcinoma Ameloblastico, tipo secundario, indiferenciado, interéseo
A.1.4. Carcinoma Ameloblastico, tipo secundario, indiferenciado, periférico
A.1.5. Carcinoma Primario Intradseo de Células Escamosas, tipo sélido
A.1.6. Carcinoma Primario Intradseo de Células Escamosas, derivado de
Tumor Odontogénico Queratoquistico

A.1.7. Carcinoma Primario Intradéseo de Células

Escamosas derivado de Quistes Odontogénicos

A.1.8. Carcinoma Odontogénico de Células Claras
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A.1.9. Carcinoma Odontogénico de Células Fantasmas
A.2 Sarcomas Odontogénicos

A.2.1. Fibrosarcoma Ameloblastico

A.2.2. Fibrodentino y Fibro-odontosarcoma Ameloblasticos
B. Tumores Benignos

B.1 Tumores de Epitelio Odontogénico con Estroma
Maduro, Fibroso sin Ectomesénquima.

B.1.1 Ameloblastoma, tipo solido/ multiquistico.

B.1.2 Ameloblastoma, tipo extradseo / periférico.

B.1.3 Ameloblastoma, tipo desmoplasico

B.1.4 Ameloblastoma, tipo uniquistico

B.1.5 Tumor Odontogénico Escamoso

B.1.6 Tumor Odontogénico Epitelial Calcificante

B.1.7 Tumor Odontogénico Adenomatoide

B.1.8 Tumor Odontogénico Queratoquistico

B.2 Tumores de Epitelio Odontogénico con
Ectomesénquima, con o sin Formacion de Tejido Duro.
B.2.1. Fibroma Ameloblastico

B.2.2. Fibrodentinoma Ameloblastico

B.2.3. Fibro-odontoma Ameloblastico

B.2.4. Odontoma

B.2.4.1. Odontoma, tipo complejo

B.2.4.2. Odontoma, tipo compuesto

B.2.5. Odontoameloblastoma

B.2.6. Tumor Odontogénico Quistico Calcificante

B.2.7. Tumor Dentinogénico de Células Fantasmas

B.3 Tumores Mesenquimales y/o Ectomesenquimales, con o sin Epitelio

Odontogeénico.
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B.3.1. Fibroma Odontogénico

B.3.2. Mixoma / Mixofibroma Odontogénico
B.3.3. Cementoblastoma

B.4 Lesiones Oseas Relacionadas.

B.4.1. Fibroma Osificante

B.4.2. Displasia Fibrosa

B.4.3. Displasias Oseas

B.4.4. Lesion Central de Células Gigantes
B.4.5. Querubinismo

B.4.6. Quiste Oseo Aneurismaético

B.4.7. Quiste Oseo Simple

C. Otros Tumores

C.1 Tumor Melandtico Neuroectodérmico o Tumor de la

Infancia. 23
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Caracteristicas clinicas.

El Queratoquiste Odontogénico es una lesion asintomatica, de larga evolucion,
crecimiento lento y expansivo, no destructivo, la piel y la mucosa presentan
caracteristicas normales, crepita a la palpacion. Es un quiste de los maxilares que
se presenta con mayor frecuencia entre la segunda y tercera década de la vida.*
La mayoria de los pacientes tenian de 21 a 30 afios de edad y en mas del 50% de
los casos estaban asociados con terceros molares impactados.3Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes en la primera admision fueron aumento

de volumen, dolor, o ambos.

Los Queratoquistes de gran tamafo podrian causar expansion y movilidad
dentaria. Algunos se rompen y drenan queratina al tejido circundante, provocando
una intensa respuesta inflamatoria que causa dolor y tumefaccion.

La reabsorcion 6sea puede incluir la cortical ésea y el borde inferior de la
mandibula, pero con una evolucion mas lenta que el hueso trabecular
intermedular, el cual es menos denso. Por esta razon ellos se extienden mas

anteroposteriormente que bucolingualmente.?°
Se manifiesta radiograficamente como una imagen radiolucida uni o multilocular

con limites escleréticos nitidos radioopaco. No se describen fendmenos de rizélisis

en los dientes adyacentes. %°
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Fig.7 Radiografia Queratoquiste.*

A diferencia de otros quistes odontogénicos, se manifiestan con drenaje

espontaneo de liquido, tumefaccioén, dolor y rara vez trismo o parestesia.’

El quiste en su evolucion, crece lentamente y llega a alcanzar grandes

dimensiones, clasicamente se describen tres periodos o fases diferentes:

e Periodo de latencia: corresponde a los inicios en donde la clinica es
asintomatica; solo en el estudio radiografico podemos detectar un area
radioopaca en relacién con el apice de un diente. El diagnéstico diferencial
entre granuloma y quiste en esos momentos es muy dificil.

En la exploracion hay que valorar el estado y color del diente, pruebas de
percusion horizontal y la palpacion alrededor del diente. Rara vez se
acompanan de dolores y cambios de coloracion en la encia adyacente.

e Periodo de exteriorizacion: como consecuencia del crecimiento quistico se
insufla la cortical externa maxilar o mandibular y se aprecia una tumoracion
o prominencia vestibular o palatina. Cuando sucede en el paladar, toma el
aspecto de vidrio de reloj. Si la evolucion ha producido un adelgazamiento
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grande de la cortical, esta se convierte en una fina pelicula que se deja
hundir por la presion, como si se tratara de una pelota de ping-pong. Es el
signo de crepitacion apergaminada descrito por Dupuytren. Cuando la
cortical se ha destruido en cierta extension, se palpan los limites éseos de
esta perforacion, percibiéndose una sensacién de elasticidad en el centro.
En estos estadios se percibe la tumoracién como una deformidad facial
perceptible.

e Periodo de apertura o fistulizacion debido a la presion intraquistica, la
capsula se adhiere a la mucosa bucal, sinusal o nasal y se fistuliza
espontaneamente, por infeccion o causa traumatica. La salida de liquido en
un quiste infectado lo aprecia el paciente como un mal sabor de boca.

La clinica es extraordinariamente anodina, sin afectacion de la vitalidad de
los dientes vecinos y sin rizolisis de los mismos.
En funcion de este proceso de evolucion de los quistes se definen las
manifestaciones clinicas de los quistes en general. Los sintomas dependen
fundamentalmente del tamafio, la localizacién, la presencia de infeccién y las

posibles complicaciones.

Clinicamente se presenta como un aumento de volumen que compromete una
tabla dsea (lingual en la mandibula y vestibular en el maxilar superior). Puede
alcanzar grandes dimensiones ya que crece mas a través de los espacios

medulares.’

Existen diferencias a nivel molecular entre el TOQQ y otras lesiones quisticas de
origen odontogénico las cuales sugieren un origen bioldgico distinto. Los TOQQ
tienen una débil y discontinua expresion lineal para la ldmina y colageno tipo IV,
sugiriendo esto una interaccion inusual entre el epitelio y tejido conectivo. Ademas,

se ha reportado mayor expresion de los marcadores como Ki-67, PCNA y p53 en
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los TOQQ que en otras lesiones quisticas de origen odontogénico. Una serie de
mecanismos genéticos y moleculares se suceden para promover el desarrollo y

progresion en el TOQQ.?!

A menudo esta entidad cuando se observa en nifios, se asocia al Sindrome de
Carcinoma Nevoide de Células Basales. Este sindrome se caracteriza por
anormalidades cutaneas que incluyen hoyuelos queratésicos palmares y
plantares, carcinomas multiples de células basales, milias multiples y carcinosis
dérmica. Ademas del componente de queratoquiste, se observan a menudo

costillas bifidas y anormalidades vertebrales y metacarpianas.®

Es una enfermedad hereditaria, que se transmite con un rasgo autosémico
dominante, con una alta penetrancia y manifestaciones clinicas variables. Se ha
demostrado en diferentes investigaciones la asociacién de este sindrome con

mutaciones en el gen PATCHED localizado en el cromosoma 9.7

El gen responsable de este desorden es el gen “PATCHED” (PTCH), localizado en
el cromosoma 9922.3-q31, 39 fue identificado por clonacién posicional como el
homdlogo humano del gen PATCHED de Drosophila. Los tumores en el SCNBC
muestran pérdida de heterocigocidad en esta region, exponiendo el gen supresor
del tumor. El gen PTCH tiene 23 axones, el cual abarca 50 Kb. Este codifica una
glicoproteina transmembrana compuesta de 1447 aminoacidos y 12 dominios

transmembranas.

El gen PTCH1 codifica una proteina de membrana integral, patched 1 que
funciona como receptor de membrana en la via Shh-Ptc-Gli de sefializacion, una
cascada que es crucial en el desarrollo embrioldgico y esta involucrado en el

patron de las estructuras vertebrales y de la hematopoyesis.?*
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El gen causante del SCNCB ha sido localizado en el cromosoma 9922 y se sabe

que es un gen supresor tumoral relacionado con el gen PATCHED.

Desde el punto de vista clinico este sindrome es muy complejo e incluye una gran
variedad de anomalias que se han clasificado como criterios mayores y criterios
menores, entendiéndose como criterios mayores: anomalias cutaneas, dentales y
Oseas, oftalmicas, neuroldgicas y sexuales. Criterios menores: todas las

patologias incluidas en cada una de los criterios mayores.

1. Anomalias cutaneas: carcinomas de células basales, quistes y tumores
benignos, fosetas palmares, queratosis palmo plantar y carcinosis dermal.

2. Anomalias dentales y 6seas: Queratoquistes odontogénicos (con frecuencia
multiples), prognatismo mandibular, anomalias de las costillas (costillas
bifidas), anomalias vertebrales y braquimetacarpalismo.

3. Anomalias oftalmicas: hipertelorismo con un ancho puente nasal, distopia
canthorum, ceguera congénita y estrabismo interno.

4. Anomalias neuroldgicas: retardo mental, calcificacion dural, génesis del
cuerpo calloso, hidrocefalia, meduloblastomas.

5. Anomalias sexuales: hipogonadismo en el sexo masculino, tumores de
ovario. Esta asociado a otras anomalias como linfomas de Hodgkin,
fibrosarcomas, melanocarcinomas, rabdomiomas fetales, quistes

pulmonares, fibromas cardiacos, entre otros.?®

El epitelio de esta lesion puede presentar displasia epitelial la cual se caracteriza
por alteraciones citologicas celulares en el epitelio, tales como: pleomorfismo e

hipercromatismo nuclear, pérdida de la relacién nucleo-citoplasma, ademas de la
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presencia de mitosis atipicas. Esta lesion puede clasificarse en leve, moderada y
severa, dependiendo hasta qué altura del epitelio se extiendan estos cambios
celulares. Si s6lo esta afectada la capa basal, se considera leve, si llega hasta la
capa espinosa, moderada, y severa si los cambios se observan abarcando la capa
granulosa.*

Hay ocasiones donde la presencia de inflamacién marcada puede causar
alteraciones citologicas en las células, sin embargo, en ausencia de cambios
inflamatorios la displasia se considera real.

Si estas lesiones displasicas no se tratan a tiempo el resultado final podria ser la
formacién de un carcinoma de células escamosas, lesion considerada como la
neoplasia maligna mas comun en la cabeza y el cuello de los adultos, la cual
dependiendo de su diferenciacion, en la mayoria de los casos lleva al paciente a la

muerte.*

Con el objeto de investigar la naturaleza agresiva y alta tasa se recidiva del TOQQ
se han realizado muchas investigaciones utilizando diferentes marcadores
prondstico por la técnica de inmunohistoquimica, que ayuden a comprender el
comportamiento bioldgico de estos tumores asi como orientar al especialista en el

tratamiento idéneo de los mismos.26
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Diagnéstico diferencial.

El TOQQ tiende a crecer en sentido anteroposterior, dentro de una cavidad
medular intradsea, sin causar obvia expansion de corticales. Lo cual lo hace una
caracteristica importante en el diagndstico diferencial de lesiones, como quistes

dentigeros o radiculares, los cuales si cursan con expansion de corticales dseas.?®

Se puede hacer también diagnéstico diferencial con Ameloblastoma y Quiste
Dentigero por la similitud en la edad de aparicidn, recurrencia, sitio de
predileccion, tasa de recurrencia ademas de caracteristicas radiograficas ya

mencionadas.®

Quiste Dentigero: es muy frecuente el quiste dentigero de tipo uniquistico y el
solido. Siempre esta asociado a la corona de un diente en desarrollo o sin
erupcionar. Esta adherido a la porcioén cervical del diente lo que lo diferencia del

quiste primordial.®

Ameloblastoma: en cuanto a su histopatologia se observa polarizacion de las
células alrededor de nidos proliferantes, similares a las del 6rgano del esmalte, en
cuyos centros las células pierden su organizacion y simulan el reticulo estrellado
de este 6rgano. Otra caracteristica es la gemacién de las células tumorales. En
ocasiones las células forman islotes, en otras forman una red epitelial, incluso las

células centrales del tumor pueden presentar granulaciones citoplasmaticas. '

31



QUERATOQUISTE PRESENTACION DE CASO CLINICO.

Tratamiento.

Varios términos se han utilizado en la literatura para describir el tratamiento abierto
del queratoquiste, incluyendo marsupializacion, descompresion, exteriorizacion,
cistotomia, fenestracion, procedimiento de la bolsa, operacién Partsch, y otros.
Aunque estas técnicas pueden tener algunas pequefias diferencias, en general,
todos ellos implican la creacion de una ventana (estoma) en la pared del quiste,
evacuando el contenido del quiste, y el mantenimiento de la continuidad del resto
del quiste con un ambiente oral por la sutura de los bordes de la quiste restante

con el tejido blando circundante o utilizando un tubo de drenaje.?’

Entre los procedimientos complementarios que se describen con mayor frecuencia
en la literatura son la crioterapia con nitrégeno liquido, Solucion de Carnoy, y
Ostectomia periférica. Estos 3 procedimientos locales suelen seguir una cirugia de
enucleacion y estan destinadas a eliminar la patologia residual en el hueso
periférico (epitelial restos y / o quistes satélites) para disminuir el riesgo de
recurrencia.

Puede comenzar por aspiracién del material que contiene el quiste (queratina),
para descartar malformaciones vasculares; posteriormente la toma de una biopsia
incisional si la lesion es grande y seguidamente la enucleacion y curetaje de la
lesidn. El tratamiento de eleccidn es la extirpacion quirurgica de la lesion con
curetaje 6seo periférico o bien con osteotomia segmentaria.

Debe lograrse un acceso grande para curetear bien. Se conservan los dientes y de
6 meses a 1 ano estos tienden a responder al frio y al calor, es decir, no los
desvitaliza. El abordaje agresivo de la lesidn se debe a la alta tasa de recurrencia
que varia entre el 30 y 62% de los casos y cuyas causas no son claras. Entre las
posibles causas de la recurrencia se sugiere: la persistencia de pequenos

fragmentos epiteliales o satélites debido a que la pared de tejido conectivo es
32



QUERATOQUISTE PRESENTACION DE CASO CLINICO.

delgada y friable. La presencia de pequefios restos de lamina dental localizados
en el hueso adyacente a la lesion primaria también puede relacionarse con

proliferacién quistica de la capa epitelial de células basales.*

La tasa de mitosis de las células de la cubierta epitelial del Queratoquiste es

mayor que en otras formas de quistes odontogénicos.

Segun Sandor y Weinberg opciones de tratamiento pueden ser:

1. Enucleacion
e Con cierre
e Con compresion
e Con fijacién quimica con Solucion Carnoy

e Criocirugia: se dice que sin embargo no mejora la tasa de curacion.

2. Marsupializacion
e Sola

e Con la subsiguiente enucleacion.

3. Reseccion: si se trata de grandes tumores o ha habido mas de 4 recurrencias,

pues puede estar asociado a Carcinoma de Células Escamosas.'

La marsupializacién, fue descrita por Partsch, por lo que en ciertas referencias
puede encontrarse denominada como operacién Partsch-I, correspondiendo el
Partsch-Il a la exéresis del quiste y su cierre directo. La marsupializacion consiste
en la apertura del quiste hacia la superficie suprayacente, generalmente a nivel
oral y mas raramente hacia seno maxilar, suturando los bordes de dicha apertura
con la mucosa. La apertura es mantenida, realizando lavados de la cavidad y en
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ocasiones manteniendo un taponamiento durante el tiempo necesario para la

reduccion o desaparicion del queratoquiste.*

La marsupializacion se describe como un Procedimiento Partsch | (procedimiento
Partsch Il es enucleacion y cierre primario). En ese momento, este método se

presentd como el tratamiento de eleccidn, porque sin antibiéticos cualquier intento
de enucleacién y el cierre primario de un quiste fueron acompafados por una muy

alta tasa de infeccion postoperatoria.?’

fig. 8 Marsupializacion.* Fig. 9 Marsupializacion. '8

Varios estudios han demostrado que la descompresion haciendo una pequefia
abertura en el quiste y la insercion de un ojal, o tubo de drenaje, pueden dar lugar
a reduccion sustancial en el tamafio del quiste. Esto se recomienda para disminuir
el tamafo del quiste para llevarlo lejos de las estructuras importantes, como los
dientes y el nervio dentario inferior y para reducir la posibilidad de una fractura

patoldgica.’®

La solucion Carnoy fue introducida por Cutter y Zolliger en 1933 como una
modalidad de tratamiento para quistes y fistulas. En la actualidad no se utiliza, se
dice que si bien no hace dafo tampoco ningun bien. La soluciéon Carnoy
comprende: 6 ml de alcohol absoluto, 3ml de Cloroformo, 1ml de Acido Acético

Glacial y 1 gr. de Cloruro Férrico. Esta solucién tiene una propiedad de una
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moderada penetracion en el hueso con una fijacion local rapida en la linea de
células y excelente hemostasia. Esta solucion reduce el potencial de recurrencia

por la destruccion de células de la pared remanente y células hijas.®

Fig.10 tratamiento con solucion de Carnoy.*

Para lesiones 0seas, la Criocirugia ofrece algunas ventajas sobre otras
modalidades de tratamiento porque mata células dentro del hueso pero mantiene
intacta la matriz 6sea quedando asi una matriz remanente para nueva formacion

Osea.?8

Se ha demostrado que el nitrégeno liquido cryospray desvitaliza un area entre 1y
2 mm mas alla de los margenes visibles de la lesion, que deberia ser suficiente
para la mayoria de lesiones.’®

Una técnica de triple congelacion / descongelacion es recomendada con una

congelacion-1 minuto seguido de una descongelacion lenta para cada ciclo.*
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Las ventajas de nitrogeno liquido sobre otros métodos alternativos es del provocar
una desvitalizacion del tejido mas alla de lo visible del margen de la lesidn y estos

son:

1) la matriz 6sea es la izquierda en lugar de actuar como un

andamio limpio para hueso nuevo en formacion.

2) un injerto de hueso se puede colocar de inmediato para acelerar

la curacién y minimizar el riesgo de una fractura.

Una de las desventajas de cuando se da la crioterapia con nitrégeno liquido
alrededor del nervio dentario inferior, se vera afectado este nervio, y los pacientes

sufrirdn parestesia o anestesia.?®

Fig.11 Tratamiento con crioterapia.*

Los enfoques terapéuticos varian en los diferentes estudios, de marsupializacién y
enucleacion, que puede ser combinada con la terapia adyuvante tal como la
crioterapia o solucion de Carnoy, asi como la reseccion marginal o radical. La

tasa de recurrencia varia de aproximadamente 20% a 62%. El éxito del
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tratamiento depende del diagndstico preciso, procedimiento quirdrgico adecuado y

exhaustivo seguimiento.?®

Un tratamiento conservador a través de descompresion y marsupializacion
seguido por una enucleacién definitiva en una fecha posterior. Este debe ser a
través de la colocacion de un cilindro de caucho (pequefia canula nasofaringea)
en la cavidad del quiste seguido por el riego del tubo tres veces por dia.Esto
preservara el nervio dentario inferior, dientes dentro del quiste y la integridad del
borde inferior. Este tratamiento debe continuar durante varios meses hasta que el
relleno 6seo se observa dentro de la cavidad del quiste, estructuras vitales estan
libres de quiste y la infeccion quede resuelta. Las desventajas son que este se
convierte ahora en un procedimiento de 2 etapas, el tiempo de tratamiento es
largo y la totalidad de la muestra es que no esta disponible para el analisis
histologico en la biopsia inicial. Preservacion de los dientes, preservar el nervio

dentario inferior, y la continuidad mandibular son los objetivos del tratamiento.*

El alto grado de recurrencia de OKC explica la inclinacién de algunos operadores
para eliminar la enfermedad a través de una unica operacién quirurgica agresiva,
como reseccion en bloque. La morbilidad asociada con este enfoque hace que
otros cirujanos eligen técnicas mas conservadoras, como la enucleacion y
marsupializacion, a menudo con los procedimientos coadyuvantes (por ejemplo,
liquido nitrégeno, la solucion de Carnoy, Ostectomia periférica) en un intento de

disminuir la morbilidad y prevenir la recurrencia.3°

En resumen, creo que la atencién contemporanea de queratoquiste dentro del
cuerpo de la mandibula debe ser descompresion / marsupializacién y la
enucleacién secundaria en 1 pieza. Se observaran mayoria de las recurrencias en

los primeros 5 afios. Sin embargo, Stoelinga a largo plazo de seguimiento ha
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demostrado que las recidivas pueden presentarse durante un periodo de tiempo

mas largo. 30
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Presentacién de caso clinico.

Paciente masculino de 25 afios de edad se presenta a la clinica de Cirugia Bucal
de la Facultad de Odontologia de la UNAM, a la historia clinica no refiere
antecedentes patoldgicos, asi como negacion de enfermedades crénico
degenerativas.

Clinicamente a la exploracion clinica se observa ausencia del canino superior
izquierdo.

A la exploracion radiografica se observa una lesion periapical en la zona de la

ausencia del diente canino, la cual es asociada a una endodoncia mal realizada.

VATECH

Fig. 12 fuente propia.

Se hace un diagndstico de presuncién de quiste periapical, el cual es
asintomatico, no presentando tumefaccion, dolor ni alguna entidad de
fistula.
Se realiza un abordaje iniciando con la infiltracién de un anestésico local
tipo amida al 2% 1:100,000, utilizando 3 cartuchos de este anestésico.
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Se utiliza una técnica de bloqueo infraorbitaria, asi como un bloqueo
supraperiostico y con puntos locales en palatino como refuerzos de la
anestesia infraorbitaria.

Se planifica un abordaje mediante colgajo mucoperidstico utilizando una
hoja de bisturi N°15, asi como un mango del numero 3.

Se desprende el colgajo con una periostotomo de Molt, a la primera
impresion clinica se observa un liquido seroso, el cual se presenta entre el
lateral y primer premolar, por lo cual se presume ya dentro del abordaje

quirurgico la presuncion de un queratoquiste.

Fig. 13 Fuente propia. Fig. 14 Fuente propia.

La planificacion del tratamiento es una enucleacion total asi como la
realizacion de una Ostectomia periférica la cual se lleva acabo con una
fresa de bola del N° 3 para pieza de mano de baja velocidad, durante la cual

se realiza una constante irrigacion con solucion fisioldgica, esto con el fin de
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evitar la recidiva de la lesion, ya que este tipo de lesiones su alta recidiva se

da por la presencia de microquistes adosados a las corticales 0seas.

Fig. 15 Fuente propia Fig. 16 Fuente propia Fig.17 Fuente propia

Se realiza una revision de la cavidad, asi como un lavado con soluciéon
fisiologica, verificando a la inspeccion clinica una total enucleacion de la
lesion.

Fig. 18 Fuente propia.
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La lesién que fue enucleada durante el procedimiento se colocé en un
frasco el cual contenia formaldehido, para enviarse a estudio
histopatologico, al departamento de patologia bucal para la verificacion de

los diagndsticos de presuncidn quiste periapical, o queratoquiste.

l!l!‘“f!iﬂf”il]ii

Fig. 19 diagndstico clinico 3

Diagnostico histopatoldgico.

Fig. 20 laminilla® Fig. 21 laminilla 31 Fig. 22 laminilla®"

El espécimen esta formado por epitelio escamoso estratificado con capa
basal en empalizada, de 4 a 8 capas, superficie corrugada, la capsula es de
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tejido conectivo fibroso denso bien vascularizado, hemorragia reciente,

infiltrado inflamatorio cronico difuso leve.

Fig. 23 laminilla®! Fig. 24 laminilla®’
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Conclusiones.

Debido a la relacion que existe entre los maxilares y mandibula, con el desarrollo
dental es muy importante conocer los estadios de erupcion dental, ya que es de
vital importancia en la aparicion de inflamaciones o anormalidades que pueden
desencadenar en lesiones quisticas y en un progreso mayor estas mismas

lesiones desencadenar lesiones del tipo neoplasico.

El queratoquiste constituye un tipo histoldgico de los quistes odontogénicos de
desarrollo que se presenta entre la segunda y tercera década de la vida con una
predileccion de aparicion en la zona del tercer molar inferior, angulo de la
mandibula, estas predilecciones no nos eximen de realizar un diagnostico integral
de la cavidad oral asi como todo el sistema estomatognatico ya que en nuestras
competencias como cirujanos dentistas de practica general no corresponde

brindar una atencion de calidad y calidez la sociedad mexicana.

La importancia que representa el conocer este tipo de lesion, es la alta recidiva en
cuanto a un mal manejo quirurgico, asi mismo nos invita a seguir una actualizacion
a métodos de diagndstico, tratamiento ya que si pasamos por alto esta sugerencia
podemos caer en una mala praxis, a consecuencia de no brindar la atencién
primaria o referir a un especialista en caso de no tener las habilidades y esto
poner en riesgo la perdida de la funcion del sistema estomatognatico e incluso la
vida del paciente a consecuencia de la patologia, esto tomando en cuenta que
puede degenerar en un proceso neoplasico.
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Introduccion.

Son los quistes odontogénicos las lesiones mas frecuentes en la practica diaria del
Cirujano Dentista de aqui la importancia de su reconocimiento y su correcto
diagnostico para implementar un plan de tratamiento adecuado. De este grupo de
lesiones es el Queratoquiste Odontogénico el que ha generado mas controversia

en cuanto a su comportamiento biolégico y su manejo quirurgico.

El Queratoquiste, requiere de especial consideracion ya que es una forma distinta
de quiste odontogénico, con caracteristicas especificas histopatolégicas y
comportamiento clinico - biolégico agresivo, alta tasa de recurrencia de un 5% a
un 65%.

A menudo estas lesiones son asintomaticas, y son descubiertas durante el
examen radiografico de rutina, suele presentarse en un amplio rango de edades,

encontrando su pico de incidencia entre la segunda y tercera décadas de la vida.

El queratoquiste puede aparecer como un hallazgo radiografico en el que se

observa una imagen radiolucida de bordes generalmente definidos , que se puede
encontrar desplazando los dientes adyacentes, o reabsorbiendo los mismos en un
patrén suave y regular, aunque con menor frecuencia que los quistes dentigeros y

radiculares.

La controversia en el tratamiento del Queratoquiste consiste en reducir la tasa de
recurrencia con la aplicacion de distintas técnicas quirurgicas, con el fin de
eliminar la lesion completamente y disminuir la recurrencia. Existen variaciones en
el tratamiento, tales como; diferencias en la localizacion del quiste, presencia o
ausencia de infeccion, asociacion a un diente retenido, implicacion de la mucosa,
tamarno de la lesidn, los tratamientos recomendados han incluido curetaje con

osteotomia periférica, curetaje mas crioterapia con nitrégeno liquido, curetaje mas

4
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aplicaciéon de solucion de Carnoy, reseccion localizada en bloque, y en ocasiones

reseccion mandibular segmentaria.
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Objetivos.

General.

Profundizar el estudio del queratoquiste o Tumor odontogénico
queratoquistico para ampliar los conocimientos sobre el diagndstico y tratamiento

del mismo.
Especificos.

Lograr establecer el diagndstico diferencial entre los diferentes quistes

maxilares mediante estudios radiograficos e histopatoldgicos.

Se realiza una revision bibliografica de los quistes maxilares con el objetivo
de ampliar los conocimientos y aplicarlos en los pacientes que presenten estas
patologias. La practica ha demostrado que existen dificultades en la interpretacién

clinica y radiografica, debido a su semejanza entre ellas.

Debido a esto, se exponen criterios de diagndstico erroneos y conductas
terapéuticas inadecuadas que nos llevan a una presencia de recidivas, cuyos
comportamientos clinicos e histoldgicos difieren sustancialmente de las lesiones

primarias.

El reconocimiento de las caracteristicas microscoépicas y radiograficas del

queratoquiste es muy importante debido a su alta recurrencia.

El objetivo de esta investigacion es familiarizarnos con este tipo de lesiones
de suma importancia en el campo de la odontologia; principalmente por las
grandes dimensiones que puede alcanzar su recidiva y hacer participe al paciente

para que acuda a controles post-operatorios una vez eliminada la lesion.
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Antecedentes

. Fue Scultet en 1654 el primero en describir la existencia de los quistes

maxilares.’

. En 1728, Fauchard indico la correlacion existente entre los quiste maxilares

y el sistema dentario.’

. En 1864, Virchow menciond los quistes de los maxilares en su trabajo sobre

tumores y los relaciono con los dientes retenidos.’

. Broca sugirieron una clasificacion de los tumores odontogénicos (OT) en
1869.2

. Schultz (1927) hizo una exacta descripcion de este quiste.’

. Brosch (1938) lo denomind “quiste epidermoide mandibular “."

. En 1945, Robinson Hamilton denomind quiste primordial a una lesion

osteolitica que surge como resultado de la degradacion del reticulo estrellado del
organo del esmalte previo al desarrollo de los tejidos duros, de ese modo se forma
en el lugar de un diente. El quiste primordial se ha descrito como queratoquiste
odontogénico creando confusion, originandose el primero en el lugar de un diente
por degeneracién quistica del érgano del esmalte lo que lo diferencia del
queratoquiste (Brab y col, 1997; Regezi, 1995; Shear, 1993).

. El término queratoquiste fue propuesto por primera vez por Phillipsen en
1956 (Thoma y col, 1980; Shafer y col, 1984). Y fue descrito por Pindborg J;J en
1963 y Hansen J como Queratoquiste cualquier quiste de los maxilares o

mandibula que esté formado por queratina y que ocupe una zona extensa.?
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. Dechaume (1957) denomind esta entidad “disembrioplastia epidermoide de
los maxilares” ya que los atribuia a inclusiones epiteliales que no cumplen funcién

odontoformadora.?
. Borello (1960) publicé uno de los primeros casos.’

. Gorlin y Goltz demostraron que los quistes que aparecen en el sindrome
névico basocelular son queratoquistes y describieron los trastornos tipicos de este

sindrome. !

. 2005 la OMS renombré al queratoquiste odontogénico como Tumor

Odontogénico Queratoquistico.*
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Generalidades.

El quiste puede definirse como una cavidad patoldgica, revestida de epitelio, que
contiene material liquido o semisolido en su interior.®

Estas lesiones poseen tres estructuras fundamentales: una cavidad central
(lumen), un revestimiento epitelial y una pared exterior (capsula). La cavidad
quistica contiene material liquido o semisélido, por ejemplo, restos celulares,
queratina o moco. El revestimiento epitelial difiere entre los distintos tipos de
quistes y puede ser plano estratificado queratinizado o no queratinizado,
seudoestratificado, cilindrico o cuboidal. La pared quistica esta formada por tejido
conjuntivo que contiene fibroblastos y vasos sanguineos. Los quistes suelen
presentar grados variables de inflamacion que pueden alterar su morfologia
fundamental, ocultando en ocasiones sus rasgos caracteristicos. La inflamacién
intensa puede destruir parcial o totalmente el revestimiento epitelial .6

El quiste se considera una lesion esferoide cuyo contenido es liquido o semisélido
y solido, con pared laminar fibroconectiva que tiene un revestimiento epitelial
intraluminal. La compresion intraquistica, fendmenos hipdxicos locales (infeccién
secundaria), pueden producir la necrosis de este epitelio de revestimiento
intracavitario con lo cual la pared queda conformada solamente por sus
estructuras fibroconectivas, sin que por ello la lesién pierda su condicion

«quistica».’
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Fig. 1 Desarrollo quistico con transudacion y expansion

quistica.’

El término de queratoquiste lo propuso Philipsen en 1956 para ciertos quistes
derivados del epitelio odontdgeno de origen no inflamatorio, destacando sus

particulares caracteristicas histopatoldgicas y su alto poder recidivante.®

El término “queratoquiste” es histopatoldgico, basado en la capacidad
queratinizante del revestimiento quistico. Existe cierta controversia sobre su
origen, ya que con la estructura histolégica de queratoquiste se han encontrado
tanto quistes dentigeros, primordiales, periodontales laterales, residuales,

radiculares y gingivales.*
La lesion quistica se caracteriza por alteraciones citoldgicas celulares en el

epitelio, tales como: pleomorfismo e hipercromatismo nuclear, pérdida de la

relacion nucleo-citoplasma, ademas de la presencia de mitosis atipicas.*
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Fig. 2 muestra histolégica de Tumor odontogénico queratoquistico.*
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Embriologia

Se denomina embriogénesis al proceso que se inicia tras la fertilizacion de los
gametos para dar lugar al embrién, en las primeras fases de desarrollo de los
seres vivos pluricelulares. En el ser humano este proceso dura unas ocho
semanas, momento a partir del cual el producto de la concepcion acaba su

primera etapa de desarrollo y pasa a denominarse feto.®

Segundo mes.

A este mes se le conoce propiamente como periodo embrionario, y se caracteriza
por la formacion de tejidos y 6rganos a partir de las hojas embrionarias -
organogeénesis-. Al estudio de este periodo se lo conoce como embriologia

especial.®

Del ectodermo se derivan los érganos y estructuras mas externos, como la piel y
sus anexos (pelos, ufias); la parte mas exterior de los sistemas digestivo y
respiratorio (boca y epitelio de la cavidad nasal); las células de la cresta neural
(melanocitos, sistema nervioso periférico, dientes, cartilago); y el sistema nervioso
central (cerebro, médula espinal, epitelio acustico, pituitaria, retina y nervios

motores).™0

El mesodermo se divide en varios subtipos, encargados de formar diferentes
estructuras:

Mesodermo cordado. Este tejido dara lugar a la notocorda, érgano transitorio cuya
funciéon mas importante es la induccion de la formacion del tubo neural y el

establecimiento del eje antero-posterior.

12
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Mesodermo dorsal somitico. Las células de este tejido formaran las somitas,
bloques de células mesodermicas situadas a ambos lados del tubo neural que se
desarrollaran para dar lugar a otros tejidos como el cartilago, el musculo, el
esqueleto y la dermis.

Mesodermo intermedio. Formara el aparato excretor y las gonadas.

Mesodermo latero-ventral. Dara lugar al aparato circulatorio y va a tapizar todas
las cavidades del organismo y todas las membranas extraembrionarias
importantes para el transporte de nutrientes.

Mesodermo precordal. Dara lugar al tejido mesenquimal de la cabeza, que formara

muchos de los tejidos conectivos y la musculatura de la cara.®

El endodermo dara lugar al epitelio de revestimiento de los tractos respiratorio y
gastrointestinal. Es el origen de la vejiga urinaria y de las glandulas tiroides,

paratiroides, higado y pancreas.®

FRladulo Prirmitivo

Linea FPrimitiva

Ectodeaermo

Fig. 3 Embriogénesis.http://mural.uv.es/alsago/semana_3.html.

La odontogénesis es un proceso embrionario mediante el cual células

ectodérmicas del estomodeo o boca primitiva, se invaginan para formar
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estructuras que junto con el ectomesénquima formaran los dientes. Este proceso
empieza en la sexta semana en el embrion humano (cuando se forma la lamina
dentaria; la lamina dentaria es una banda de tejido epitelial vista en cortes
histologicos del desarrollo del diente y ademas es la primera evidencia del
desarrollo del diente). '

A la octava semana de vida intrauterina se forman los gérmenes dentarios de los
dientes deciduos y posteriormente se va dando la morfodiferenciacion de los
dientes. Los gérmenes dentarios siguen su evolucion en una seriede etapas o
estadios denominados: brote macizo o yema, de casquete, de campana y de

foliculo dentario.

Fig. 4 odontogénesis http:/es.wikipedia.org/wiki/Odontog%C3%A9nesis.

Cuando el embrién tiene aproximadamente seis semanas, las células
ectodérmicas basales de la boca primitiva empiezan a multiplicarse, produciendo
un engrosamiento sobresaliente, llamado epitelio bucal. Al continuar el
crecimiento, deja de crecer en anchura y grosor y termina encajandose, creciendo
hacia dentro del ectomesénquima en 20 sitios, llamados laminas dentales y son

veinte, diez en cada arco, cinco en cada cuadrante, que formaran los dientes
14
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primarios, o deciduos. Otra vaina de epitelio vertical, lamada lamina vestibular

crece simultaneamente a estas, aunque mas proxima a la cara; se ensancha para

después desintegrar su parte central y asi formar el vestibulo, y separar el labio de

la boca.®

A principios de la séptima semana, conforme la lamina se alarga, sus extremos
van dejando excrecencias formando poco a poco un brote o botén llamado
primordio dental, estadio primitivo de los dientes deciduos, de los cuales los

primeros en aparecer son los inferiores, o mandibulares y para el fin de la octava

semana los superiores, o maxilares ya estan terminados. Sus células externas son

cilindricas y sus internas son células poligonales o estrelladas, reunidas

apretadamente con pocos espacios intercelulares.®

A partir de la novena semana. Las células del primordio se multiplican,
agrandandolo: el ectomesénquima que quedaba abajo de este botdon dental se
encaja profundamente en él formando una nueva parte central en el primordio
llamada papila dental, que es la que en un futuro sera la pulpa. En esta etapa del

germen dentario se pueden observar cuatro tipos diferentes de células:

1. La capa de células cilindricas bajas que reviste a la papila dental, situada
en la parte inferior del germen dentario.

2. La capa de células cuboides que forman la cubierta externa del casquete.
Las células centrales poligonales que forman un reticulo estrellado.

4. Varias capas de células que quedan por encima de las células de

revestimiento de la papila dental.

A medida que el casquete se desarrolla, se va formando una protuberancia

temporal llamada nédulo de esmalte.®
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Restos de la lamina dental
DIENTE DECIDUO
Drgano del Esmalte

Yema
del diente

Esmalte =
pPermanente

Dentina

Pulpa

Papila
dental

Fig. 5 embriologia dental.

http://www.iztacala.unam.mx/rrivas/NOTAS/Notas6Histologia/embetapas.html

De la semana 14 a la 18 de gestacion embrionaria. La division rapida de las
células del nddulo de esmalte hace que se derramen y empiecen a migrar a la
parte superior del germen dentario formando el cordon de esmalte. Para la décima
semana, estas particulas, que formaran los odontoblastos, se han desintegrado
por completo fundiendose con el casquete, el cual se ha agrandado
transformandose en una estructura con forma de campana, que ahora consta de

nuevas capas celulares.®

Hay segmentacién completa en la ldmina dental y el foliculo ya esta separado del
epitelio oral de exterior a interior. En esta fase se encuentra el esmalte ya maduro
y los ameloblastos que secretan matriz para poder mineralizar al esmalte
previamente formado. La dentina es joven y se puede observar la papila dental

que posteriormente formara la pulpa dental y se dara origen a la raiz dental.®
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Etiopatologia.

Los tumores odontogénicos (TO) son exclusivos de los maxilares y se originan a
partir del tejido asociado al desarrollo del diente. El crecimiento anormal de cada
uno de esos tumores puede correlacionarse a menudo con tejido similar al de la
odontogénesis normal, desde el origen de la erupcion del diente.

Estos comprenden un grupo complejo de lesiones de diversos tipos

histopatoldgicos y comportamiento clinico. (Sapp y col. 2006)2

El término “queratoquiste” es histopatoldgico, basado en la capacidad
queratinizante del revestimiento quistico. Hay cierta controversia sobre su origen,
ya que con la estructura histolégica de queratoquiste se han encontrado tanto

quistes dentigeros, primordiales, periodontales laterales, residuales y gingivales. '3

El consenso de la literatura es que el queratoquiste odontégeno puede originarse
de remanentes de la lamina dental, el epitelio reducido del esmalte o de restos
epiteliales de Malassez; se acepta actualmente que la lamina dental y sus
remanentes (restos de Serres) tienen una gran capacidad de queratinizar y que

estos quistes surgirian fundamentalmente de estos restos laminares. '

Mecanismos de Crecimiento Quistico

Se postulan para las lesiones quisticas en general, tres mecanismos de
crecimiento:

A.- Crecimiento mural.

B.- Crecimiento hidrostatico.

C.- Factores reabsorbentes de hueso.
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Crecimiento mural: Se compone de 2 variables; division celular periférica y

acumulacion de contenidos celulares.

a) Division celular periférica: El crecimiento periférico es atribuido a una
activa division celular por parte del epitelio quistico ante un factor de
diversa etiologia: irritativo, infeccioso, mecanico e incluso de origen

desconocido.

b) Acumulacién de contenidos celulares: Se produce por acumulacion de
queratina, células y liquido en el interior de la cavidad quistica, lo que
aumentaria la presién oncaética del quiste, favoreciendo la entrada de

liquido al interior de la cavidad.'®

Crecimiento hidrostatico: Las moléculas en el interior de la cavidad son
osmoticamente activas, lo que atrae liquido al interior del lumen por diversos
mecanismos, originando una presion que distiende las paredes éseas. Estos

mecanismos son:

a) Secrecion: Se realiza con el aporte de células secretoras encontradas en
algunos tipos de quistes, aunque no se ha encontrado evidencia
morfoldgica de secrecion intraquistica. No se considera factor de

crecimiento en queratoquistes.

b) Trasudacion y exudacion: Citados en relacion al crecimiento de quistes
foliculares y periodontales respectivamente. La presencia de fibrina y
colesterol sugiere que la hemorragia también contribuye al crecimiento

quistico.
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c) Dialisis: La diferencia de osmolaridad entre el interior y el exterior de la
cavidad quistica, dada por la acumulacion de moléculas de bajo peso
molecular junto a los desechos celulares sumado a un inadecuado drenaje

linfatico determinan una presién osmoética elevada en relacion al suero.®

Factor reabsorbente de hueso: Las teorias biomecanicas de expansion tales como
crecimiento debido a presion hidrostatica, ignoran los aspectos celulares del
crecimiento y los aspectos bioquimicos de la destruccion del tejido 6seo adyacente
al quiste. Es necesaria una reabsorcion de las paredes 6seas que contienen al
quiste para permitir su crecimiento. La expansién de los queratoquistes esta
influida en gran medida por el crecimiento del epitelio quistico, y por el grado o

rapidez en que el tejido dseo que lo contiene es reabsorbido.'”

Fig. 6 Tumor odontogénico queratoquistico.

Shear, en una extensa revision de 3 piezas, presenta evidencia que apoya el

concepto de que el queratoquiste es de hecho una neoplasia quistica benigna.
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Ademas, la OMS ha reclasificado recientemente al queratoquiste como un tumor

debido a su intrinseco potencial de crecimiento.’®

En estudios se ha demostrado que los queratoquistes presentan una elevada zona
de mitosis, un nivel alto de antigeno nuclear de células proliferantes (PCNA) de la
superficie celular sobre-expresion de la proteina p53 glicoproteina GP38, y
antigeno Ki-67. Ha sido establecido que la mayoria de Queratoquistes tiene
anomalias cromosomicas y albergan una pérdida del alelo en el mismos loci como
carcinomas de células escamosas. Esto apoya la visidén actual que el

queratoquiste se asemeja a una neoplasia.'®
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Clasificacion OMS.

La clasificacion general esta bastante aceptada universalmente; dividiendo los
tumores benignos en vs maligna sobre la base de su propiedades biologicas y
comportamiento clinico. Hay una falta de consenso sobre los criterios de
malignidad en los tumores odontogénicos. La actividad mitotica no es suficiente,
pero las apoptosis frecuentes pueden ser mayor indicativo. La necrosis y la
invasion abierta en la periferia pueden ser dificiles para encontrar o demostrar y la

apariencia maligna causar problemas significativos en el diagnostico."

En 2005 la OMS ha reclasificado al queratoquiste (OKC) como una neoplasia y
recomendd tumor odontogénico queratoquistico (KCOT) como la designacion
correspondiente. En la justificacidon de la reclasificacién, los autores destacaron su
comportamiento agresivo, la recurrencia, la aparicion ocasional de una 'variante'
'sélido’, y las mutaciones en el PTCH gen. Sin embargo, las referencias originales
sobre las mutaciones eran sobre todo en pacientes sindrémicos y la OMS hace

referencia en casos no sindrémicos e incluyeron pacientes sindrémicos."

1) De Desarrollo

a) Odontogénicos
* Quiste Gingival del nifio (Perlas de Epstein)

* Queratoquiste Odontogénico o Primordial

* Quiste Dentigero o Folicular
* Quiste de erupcion
* Periodontal Lateral

* Gingival del adulto
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* Quiste Odontogénico Glandular o Sialoquiste Odontogénico.

b) No Odontogénicos
* Quiste del Conducto Naso Palatino o Canal Incisivo

* Quiste Nasolabial o Nasoalveolar

2) Inflamatorios

a) Radicular: Apical y lateral Residual
b)Paradental: es el Quiste del Tercer Molar o Inflamatorio Colateral o Quiste

Mandibular Bucal infectado.??

Los tumores odontogénicos se dividen basicamente en tres grupos dispuestos de

la siguiente manera segun la OMS, 2005:

A. Tumores Malignos

A.1 Carcinomas Odontogénicos

A.1.1. Ameloblastoma Maligno Metastatizante

A.1.2. Carcinoma Ameloblastico, tipo primario

A.1.3. Carcinoma Ameloblastico, tipo secundario, indiferenciado, interéseo
A.1.4. Carcinoma Ameloblastico, tipo secundario, indiferenciado, periférico
A.1.5. Carcinoma Primario Intradseo de Células Escamosas, tipo sélido
A.1.6. Carcinoma Primario Intradseo de Células Escamosas, derivado de
Tumor Odontogénico Queratoquistico

A.1.7. Carcinoma Primario Intradéseo de Células

Escamosas derivado de Quistes Odontogénicos

A.1.8. Carcinoma Odontogénico de Células Claras
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A.1.9. Carcinoma Odontogénico de Células Fantasmas
A.2 Sarcomas Odontogénicos

A.2.1. Fibrosarcoma Ameloblastico

A.2.2. Fibrodentino y Fibro-odontosarcoma Ameloblasticos
B. Tumores Benignos

B.1 Tumores de Epitelio Odontogénico con Estroma
Maduro, Fibroso sin Ectomesénquima.

B.1.1 Ameloblastoma, tipo solido/ multiquistico.

B.1.2 Ameloblastoma, tipo extradseo / periférico.

B.1.3 Ameloblastoma, tipo desmoplasico

B.1.4 Ameloblastoma, tipo uniquistico

B.1.5 Tumor Odontogénico Escamoso

B.1.6 Tumor Odontogénico Epitelial Calcificante

B.1.7 Tumor Odontogénico Adenomatoide

B.1.8 Tumor Odontogénico Queratoquistico

B.2 Tumores de Epitelio Odontogénico con
Ectomesénquima, con o sin Formacion de Tejido Duro.
B.2.1. Fibroma Ameloblastico

B.2.2. Fibrodentinoma Ameloblastico

B.2.3. Fibro-odontoma Ameloblastico

B.2.4. Odontoma

B.2.4.1. Odontoma, tipo complejo

B.2.4.2. Odontoma, tipo compuesto

B.2.5. Odontoameloblastoma

B.2.6. Tumor Odontogénico Quistico Calcificante

B.2.7. Tumor Dentinogénico de Células Fantasmas

B.3 Tumores Mesenquimales y/o Ectomesenquimales, con o sin Epitelio

Odontogeénico.
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B.3.1. Fibroma Odontogénico

B.3.2. Mixoma / Mixofibroma Odontogénico
B.3.3. Cementoblastoma

B.4 Lesiones Oseas Relacionadas.

B.4.1. Fibroma Osificante

B.4.2. Displasia Fibrosa

B.4.3. Displasias Oseas

B.4.4. Lesion Central de Células Gigantes
B.4.5. Querubinismo

B.4.6. Quiste Oseo Aneurismaético

B.4.7. Quiste Oseo Simple

C. Otros Tumores

C.1 Tumor Melandtico Neuroectodérmico o Tumor de la

Infancia. 23
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Caracteristicas clinicas.

El Queratoquiste Odontogénico es una lesion asintomatica, de larga evolucion,
crecimiento lento y expansivo, no destructivo, la piel y la mucosa presentan
caracteristicas normales, crepita a la palpacion. Es un quiste de los maxilares que
se presenta con mayor frecuencia entre la segunda y tercera década de la vida.*
La mayoria de los pacientes tenian de 21 a 30 afios de edad y en mas del 50% de
los casos estaban asociados con terceros molares impactados.3Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes en la primera admision fueron aumento

de volumen, dolor, o ambos.

Los Queratoquistes de gran tamafo podrian causar expansion y movilidad
dentaria. Algunos se rompen y drenan queratina al tejido circundante, provocando
una intensa respuesta inflamatoria que causa dolor y tumefaccion.

La reabsorcion 6sea puede incluir la cortical ésea y el borde inferior de la
mandibula, pero con una evolucion mas lenta que el hueso trabecular
intermedular, el cual es menos denso. Por esta razon ellos se extienden mas

anteroposteriormente que bucolingualmente.?°
Se manifiesta radiograficamente como una imagen radiolucida uni o multilocular

con limites escleréticos nitidos radioopaco. No se describen fendmenos de rizélisis

en los dientes adyacentes. %°

25



QUERATOQUISTE PRESENTACION DE CASO CLINICO.

Fig.7 Radiografia Queratoquiste.*

A diferencia de otros quistes odontogénicos, se manifiestan con drenaje

espontaneo de liquido, tumefaccioén, dolor y rara vez trismo o parestesia.’

El quiste en su evolucion, crece lentamente y llega a alcanzar grandes

dimensiones, clasicamente se describen tres periodos o fases diferentes:

e Periodo de latencia: corresponde a los inicios en donde la clinica es
asintomatica; solo en el estudio radiografico podemos detectar un area
radioopaca en relacién con el apice de un diente. El diagnéstico diferencial
entre granuloma y quiste en esos momentos es muy dificil.

En la exploracion hay que valorar el estado y color del diente, pruebas de
percusion horizontal y la palpacion alrededor del diente. Rara vez se
acompanan de dolores y cambios de coloracion en la encia adyacente.

e Periodo de exteriorizacion: como consecuencia del crecimiento quistico se
insufla la cortical externa maxilar o mandibular y se aprecia una tumoracion
o prominencia vestibular o palatina. Cuando sucede en el paladar, toma el
aspecto de vidrio de reloj. Si la evolucion ha producido un adelgazamiento
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grande de la cortical, esta se convierte en una fina pelicula que se deja
hundir por la presion, como si se tratara de una pelota de ping-pong. Es el
signo de crepitacion apergaminada descrito por Dupuytren. Cuando la
cortical se ha destruido en cierta extension, se palpan los limites éseos de
esta perforacion, percibiéndose una sensacién de elasticidad en el centro.
En estos estadios se percibe la tumoracién como una deformidad facial
perceptible.

e Periodo de apertura o fistulizacion debido a la presion intraquistica, la
capsula se adhiere a la mucosa bucal, sinusal o nasal y se fistuliza
espontaneamente, por infeccion o causa traumatica. La salida de liquido en
un quiste infectado lo aprecia el paciente como un mal sabor de boca.

La clinica es extraordinariamente anodina, sin afectacion de la vitalidad de
los dientes vecinos y sin rizolisis de los mismos.
En funcion de este proceso de evolucion de los quistes se definen las
manifestaciones clinicas de los quistes en general. Los sintomas dependen
fundamentalmente del tamafio, la localizacién, la presencia de infeccién y las

posibles complicaciones.

Clinicamente se presenta como un aumento de volumen que compromete una
tabla dsea (lingual en la mandibula y vestibular en el maxilar superior). Puede
alcanzar grandes dimensiones ya que crece mas a través de los espacios

medulares.’

Existen diferencias a nivel molecular entre el TOQQ y otras lesiones quisticas de
origen odontogénico las cuales sugieren un origen bioldgico distinto. Los TOQQ
tienen una débil y discontinua expresion lineal para la ldmina y colageno tipo IV,
sugiriendo esto una interaccion inusual entre el epitelio y tejido conectivo. Ademas,

se ha reportado mayor expresion de los marcadores como Ki-67, PCNA y p53 en
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los TOQQ que en otras lesiones quisticas de origen odontogénico. Una serie de
mecanismos genéticos y moleculares se suceden para promover el desarrollo y

progresion en el TOQQ.?!

A menudo esta entidad cuando se observa en nifios, se asocia al Sindrome de
Carcinoma Nevoide de Células Basales. Este sindrome se caracteriza por
anormalidades cutaneas que incluyen hoyuelos queratésicos palmares y
plantares, carcinomas multiples de células basales, milias multiples y carcinosis
dérmica. Ademas del componente de queratoquiste, se observan a menudo

costillas bifidas y anormalidades vertebrales y metacarpianas.®

Es una enfermedad hereditaria, que se transmite con un rasgo autosémico
dominante, con una alta penetrancia y manifestaciones clinicas variables. Se ha
demostrado en diferentes investigaciones la asociacién de este sindrome con

mutaciones en el gen PATCHED localizado en el cromosoma 9.7

El gen responsable de este desorden es el gen “PATCHED” (PTCH), localizado en
el cromosoma 9922.3-q31, 39 fue identificado por clonacién posicional como el
homdlogo humano del gen PATCHED de Drosophila. Los tumores en el SCNBC
muestran pérdida de heterocigocidad en esta region, exponiendo el gen supresor
del tumor. El gen PTCH tiene 23 axones, el cual abarca 50 Kb. Este codifica una
glicoproteina transmembrana compuesta de 1447 aminoacidos y 12 dominios

transmembranas.

El gen PTCH1 codifica una proteina de membrana integral, patched 1 que
funciona como receptor de membrana en la via Shh-Ptc-Gli de sefializacion, una
cascada que es crucial en el desarrollo embrioldgico y esta involucrado en el

patron de las estructuras vertebrales y de la hematopoyesis.?*
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El gen causante del SCNCB ha sido localizado en el cromosoma 9922 y se sabe

que es un gen supresor tumoral relacionado con el gen PATCHED.

Desde el punto de vista clinico este sindrome es muy complejo e incluye una gran
variedad de anomalias que se han clasificado como criterios mayores y criterios
menores, entendiéndose como criterios mayores: anomalias cutaneas, dentales y
Oseas, oftalmicas, neuroldgicas y sexuales. Criterios menores: todas las

patologias incluidas en cada una de los criterios mayores.

1. Anomalias cutaneas: carcinomas de células basales, quistes y tumores
benignos, fosetas palmares, queratosis palmo plantar y carcinosis dermal.

2. Anomalias dentales y 6seas: Queratoquistes odontogénicos (con frecuencia
multiples), prognatismo mandibular, anomalias de las costillas (costillas
bifidas), anomalias vertebrales y braquimetacarpalismo.

3. Anomalias oftalmicas: hipertelorismo con un ancho puente nasal, distopia
canthorum, ceguera congénita y estrabismo interno.

4. Anomalias neuroldgicas: retardo mental, calcificacion dural, génesis del
cuerpo calloso, hidrocefalia, meduloblastomas.

5. Anomalias sexuales: hipogonadismo en el sexo masculino, tumores de
ovario. Esta asociado a otras anomalias como linfomas de Hodgkin,
fibrosarcomas, melanocarcinomas, rabdomiomas fetales, quistes

pulmonares, fibromas cardiacos, entre otros.?®

El epitelio de esta lesion puede presentar displasia epitelial la cual se caracteriza
por alteraciones citologicas celulares en el epitelio, tales como: pleomorfismo e

hipercromatismo nuclear, pérdida de la relacién nucleo-citoplasma, ademas de la
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presencia de mitosis atipicas. Esta lesion puede clasificarse en leve, moderada y
severa, dependiendo hasta qué altura del epitelio se extiendan estos cambios
celulares. Si s6lo esta afectada la capa basal, se considera leve, si llega hasta la
capa espinosa, moderada, y severa si los cambios se observan abarcando la capa
granulosa.*

Hay ocasiones donde la presencia de inflamacién marcada puede causar
alteraciones citologicas en las células, sin embargo, en ausencia de cambios
inflamatorios la displasia se considera real.

Si estas lesiones displasicas no se tratan a tiempo el resultado final podria ser la
formacién de un carcinoma de células escamosas, lesion considerada como la
neoplasia maligna mas comun en la cabeza y el cuello de los adultos, la cual
dependiendo de su diferenciacion, en la mayoria de los casos lleva al paciente a la

muerte.*

Con el objeto de investigar la naturaleza agresiva y alta tasa se recidiva del TOQQ
se han realizado muchas investigaciones utilizando diferentes marcadores
prondstico por la técnica de inmunohistoquimica, que ayuden a comprender el
comportamiento bioldgico de estos tumores asi como orientar al especialista en el

tratamiento idéneo de los mismos.26
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Diagnéstico diferencial.

El TOQQ tiende a crecer en sentido anteroposterior, dentro de una cavidad
medular intradsea, sin causar obvia expansion de corticales. Lo cual lo hace una
caracteristica importante en el diagndstico diferencial de lesiones, como quistes

dentigeros o radiculares, los cuales si cursan con expansion de corticales dseas.?®

Se puede hacer también diagnéstico diferencial con Ameloblastoma y Quiste
Dentigero por la similitud en la edad de aparicidn, recurrencia, sitio de
predileccion, tasa de recurrencia ademas de caracteristicas radiograficas ya

mencionadas.®

Quiste Dentigero: es muy frecuente el quiste dentigero de tipo uniquistico y el
solido. Siempre esta asociado a la corona de un diente en desarrollo o sin
erupcionar. Esta adherido a la porcioén cervical del diente lo que lo diferencia del

quiste primordial.®

Ameloblastoma: en cuanto a su histopatologia se observa polarizacion de las
células alrededor de nidos proliferantes, similares a las del 6rgano del esmalte, en
cuyos centros las células pierden su organizacion y simulan el reticulo estrellado
de este 6rgano. Otra caracteristica es la gemacién de las células tumorales. En
ocasiones las células forman islotes, en otras forman una red epitelial, incluso las

células centrales del tumor pueden presentar granulaciones citoplasmaticas. '
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Tratamiento.

Varios términos se han utilizado en la literatura para describir el tratamiento abierto
del queratoquiste, incluyendo marsupializacion, descompresion, exteriorizacion,
cistotomia, fenestracion, procedimiento de la bolsa, operacién Partsch, y otros.
Aunque estas técnicas pueden tener algunas pequefias diferencias, en general,
todos ellos implican la creacion de una ventana (estoma) en la pared del quiste,
evacuando el contenido del quiste, y el mantenimiento de la continuidad del resto
del quiste con un ambiente oral por la sutura de los bordes de la quiste restante

con el tejido blando circundante o utilizando un tubo de drenaje.?’

Entre los procedimientos complementarios que se describen con mayor frecuencia
en la literatura son la crioterapia con nitrégeno liquido, Solucion de Carnoy, y
Ostectomia periférica. Estos 3 procedimientos locales suelen seguir una cirugia de
enucleacion y estan destinadas a eliminar la patologia residual en el hueso
periférico (epitelial restos y / o quistes satélites) para disminuir el riesgo de
recurrencia.

Puede comenzar por aspiracién del material que contiene el quiste (queratina),
para descartar malformaciones vasculares; posteriormente la toma de una biopsia
incisional si la lesion es grande y seguidamente la enucleacion y curetaje de la
lesidn. El tratamiento de eleccidn es la extirpacion quirurgica de la lesion con
curetaje 6seo periférico o bien con osteotomia segmentaria.

Debe lograrse un acceso grande para curetear bien. Se conservan los dientes y de
6 meses a 1 ano estos tienden a responder al frio y al calor, es decir, no los
desvitaliza. El abordaje agresivo de la lesidn se debe a la alta tasa de recurrencia
que varia entre el 30 y 62% de los casos y cuyas causas no son claras. Entre las
posibles causas de la recurrencia se sugiere: la persistencia de pequenos

fragmentos epiteliales o satélites debido a que la pared de tejido conectivo es
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delgada y friable. La presencia de pequefios restos de lamina dental localizados
en el hueso adyacente a la lesion primaria también puede relacionarse con

proliferacién quistica de la capa epitelial de células basales.*

La tasa de mitosis de las células de la cubierta epitelial del Queratoquiste es

mayor que en otras formas de quistes odontogénicos.

Segun Sandor y Weinberg opciones de tratamiento pueden ser:

1. Enucleacion
e Con cierre
e Con compresion
e Con fijacién quimica con Solucion Carnoy

e Criocirugia: se dice que sin embargo no mejora la tasa de curacion.

2. Marsupializacion
e Sola

e Con la subsiguiente enucleacion.

3. Reseccion: si se trata de grandes tumores o ha habido mas de 4 recurrencias,

pues puede estar asociado a Carcinoma de Células Escamosas.'

La marsupializacién, fue descrita por Partsch, por lo que en ciertas referencias
puede encontrarse denominada como operacién Partsch-I, correspondiendo el
Partsch-Il a la exéresis del quiste y su cierre directo. La marsupializacion consiste
en la apertura del quiste hacia la superficie suprayacente, generalmente a nivel
oral y mas raramente hacia seno maxilar, suturando los bordes de dicha apertura
con la mucosa. La apertura es mantenida, realizando lavados de la cavidad y en
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ocasiones manteniendo un taponamiento durante el tiempo necesario para la

reduccion o desaparicion del queratoquiste.*

La marsupializacion se describe como un Procedimiento Partsch | (procedimiento
Partsch Il es enucleacion y cierre primario). En ese momento, este método se

presentd como el tratamiento de eleccidn, porque sin antibiéticos cualquier intento
de enucleacién y el cierre primario de un quiste fueron acompafados por una muy

alta tasa de infeccion postoperatoria.?’

fig. 8 Marsupializacion.* Fig. 9 Marsupializacion. '8

Varios estudios han demostrado que la descompresion haciendo una pequefia
abertura en el quiste y la insercion de un ojal, o tubo de drenaje, pueden dar lugar
a reduccion sustancial en el tamafio del quiste. Esto se recomienda para disminuir
el tamafo del quiste para llevarlo lejos de las estructuras importantes, como los
dientes y el nervio dentario inferior y para reducir la posibilidad de una fractura

patoldgica.’®

La solucion Carnoy fue introducida por Cutter y Zolliger en 1933 como una
modalidad de tratamiento para quistes y fistulas. En la actualidad no se utiliza, se
dice que si bien no hace dafo tampoco ningun bien. La soluciéon Carnoy
comprende: 6 ml de alcohol absoluto, 3ml de Cloroformo, 1ml de Acido Acético

Glacial y 1 gr. de Cloruro Férrico. Esta solucién tiene una propiedad de una
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moderada penetracion en el hueso con una fijacion local rapida en la linea de
células y excelente hemostasia. Esta solucion reduce el potencial de recurrencia

por la destruccion de células de la pared remanente y células hijas.®

Fig.10 tratamiento con solucion de Carnoy.*

Para lesiones 0seas, la Criocirugia ofrece algunas ventajas sobre otras
modalidades de tratamiento porque mata células dentro del hueso pero mantiene
intacta la matriz 6sea quedando asi una matriz remanente para nueva formacion

Osea.?8

Se ha demostrado que el nitrégeno liquido cryospray desvitaliza un area entre 1y
2 mm mas alla de los margenes visibles de la lesion, que deberia ser suficiente
para la mayoria de lesiones.’®

Una técnica de triple congelacion / descongelacion es recomendada con una

congelacion-1 minuto seguido de una descongelacion lenta para cada ciclo.*
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Las ventajas de nitrogeno liquido sobre otros métodos alternativos es del provocar
una desvitalizacion del tejido mas alla de lo visible del margen de la lesidn y estos

son:

1) la matriz 6sea es la izquierda en lugar de actuar como un

andamio limpio para hueso nuevo en formacion.

2) un injerto de hueso se puede colocar de inmediato para acelerar

la curacién y minimizar el riesgo de una fractura.

Una de las desventajas de cuando se da la crioterapia con nitrégeno liquido
alrededor del nervio dentario inferior, se vera afectado este nervio, y los pacientes

sufrirdn parestesia o anestesia.?®

Fig.11 Tratamiento con crioterapia.*

Los enfoques terapéuticos varian en los diferentes estudios, de marsupializacién y
enucleacion, que puede ser combinada con la terapia adyuvante tal como la
crioterapia o solucion de Carnoy, asi como la reseccion marginal o radical. La

tasa de recurrencia varia de aproximadamente 20% a 62%. El éxito del
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tratamiento depende del diagndstico preciso, procedimiento quirdrgico adecuado y

exhaustivo seguimiento.?®

Un tratamiento conservador a través de descompresion y marsupializacion
seguido por una enucleacién definitiva en una fecha posterior. Este debe ser a
través de la colocacion de un cilindro de caucho (pequefia canula nasofaringea)
en la cavidad del quiste seguido por el riego del tubo tres veces por dia.Esto
preservara el nervio dentario inferior, dientes dentro del quiste y la integridad del
borde inferior. Este tratamiento debe continuar durante varios meses hasta que el
relleno 6seo se observa dentro de la cavidad del quiste, estructuras vitales estan
libres de quiste y la infeccion quede resuelta. Las desventajas son que este se
convierte ahora en un procedimiento de 2 etapas, el tiempo de tratamiento es
largo y la totalidad de la muestra es que no esta disponible para el analisis
histologico en la biopsia inicial. Preservacion de los dientes, preservar el nervio

dentario inferior, y la continuidad mandibular son los objetivos del tratamiento.*

El alto grado de recurrencia de OKC explica la inclinacién de algunos operadores
para eliminar la enfermedad a través de una unica operacién quirurgica agresiva,
como reseccion en bloque. La morbilidad asociada con este enfoque hace que
otros cirujanos eligen técnicas mas conservadoras, como la enucleacion y
marsupializacion, a menudo con los procedimientos coadyuvantes (por ejemplo,
liquido nitrégeno, la solucion de Carnoy, Ostectomia periférica) en un intento de

disminuir la morbilidad y prevenir la recurrencia.3°

En resumen, creo que la atencién contemporanea de queratoquiste dentro del
cuerpo de la mandibula debe ser descompresion / marsupializacién y la
enucleacién secundaria en 1 pieza. Se observaran mayoria de las recurrencias en

los primeros 5 afios. Sin embargo, Stoelinga a largo plazo de seguimiento ha
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demostrado que las recidivas pueden presentarse durante un periodo de tiempo

mas largo. 30
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Presentacién de caso clinico.

Paciente masculino de 25 afios de edad se presenta a la clinica de Cirugia Bucal
de la Facultad de Odontologia de la UNAM, a la historia clinica no refiere
antecedentes patoldgicos, asi como negacion de enfermedades crénico
degenerativas.

Clinicamente a la exploracion clinica se observa ausencia del canino superior
izquierdo.

A la exploracion radiografica se observa una lesion periapical en la zona de la

ausencia del diente canino, la cual es asociada a una endodoncia mal realizada.

VATECH

Fig. 12 fuente propia.

Se hace un diagndstico de presuncién de quiste periapical, el cual es
asintomatico, no presentando tumefaccion, dolor ni alguna entidad de
fistula.
Se realiza un abordaje iniciando con la infiltracién de un anestésico local
tipo amida al 2% 1:100,000, utilizando 3 cartuchos de este anestésico.
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Se utiliza una técnica de bloqueo infraorbitaria, asi como un bloqueo
supraperiostico y con puntos locales en palatino como refuerzos de la
anestesia infraorbitaria.

Se planifica un abordaje mediante colgajo mucoperidstico utilizando una
hoja de bisturi N°15, asi como un mango del numero 3.

Se desprende el colgajo con una periostotomo de Molt, a la primera
impresion clinica se observa un liquido seroso, el cual se presenta entre el
lateral y primer premolar, por lo cual se presume ya dentro del abordaje

quirurgico la presuncion de un queratoquiste.

Fig. 13 Fuente propia. Fig. 14 Fuente propia.

La planificacion del tratamiento es una enucleacion total asi como la
realizacion de una Ostectomia periférica la cual se lleva acabo con una
fresa de bola del N° 3 para pieza de mano de baja velocidad, durante la cual

se realiza una constante irrigacion con solucion fisioldgica, esto con el fin de
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evitar la recidiva de la lesion, ya que este tipo de lesiones su alta recidiva se

da por la presencia de microquistes adosados a las corticales 0seas.

Fig. 15 Fuente propia Fig. 16 Fuente propia Fig.17 Fuente propia

Se realiza una revision de la cavidad, asi como un lavado con soluciéon
fisiologica, verificando a la inspeccion clinica una total enucleacion de la
lesion.

Fig. 18 Fuente propia.
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La lesién que fue enucleada durante el procedimiento se colocé en un
frasco el cual contenia formaldehido, para enviarse a estudio
histopatologico, al departamento de patologia bucal para la verificacion de

los diagndsticos de presuncidn quiste periapical, o queratoquiste.

l!l!‘“f!iﬂf”il]ii

Fig. 19 diagndstico clinico 3

Diagnostico histopatoldgico.

Fig. 20 laminilla® Fig. 21 laminilla 31 Fig. 22 laminilla®"

El espécimen esta formado por epitelio escamoso estratificado con capa
basal en empalizada, de 4 a 8 capas, superficie corrugada, la capsula es de
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tejido conectivo fibroso denso bien vascularizado, hemorragia reciente,

infiltrado inflamatorio cronico difuso leve.

Fig. 23 laminilla®! Fig. 24 laminilla®’
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Conclusiones.

Debido a la relacion que existe entre los maxilares y mandibula, con el desarrollo
dental es muy importante conocer los estadios de erupcion dental, ya que es de
vital importancia en la aparicion de inflamaciones o anormalidades que pueden
desencadenar en lesiones quisticas y en un progreso mayor estas mismas

lesiones desencadenar lesiones del tipo neoplasico.

El queratoquiste constituye un tipo histoldgico de los quistes odontogénicos de
desarrollo que se presenta entre la segunda y tercera década de la vida con una
predileccion de aparicion en la zona del tercer molar inferior, angulo de la
mandibula, estas predilecciones no nos eximen de realizar un diagnostico integral
de la cavidad oral asi como todo el sistema estomatognatico ya que en nuestras
competencias como cirujanos dentistas de practica general no corresponde

brindar una atencion de calidad y calidez la sociedad mexicana.

La importancia que representa el conocer este tipo de lesion, es la alta recidiva en
cuanto a un mal manejo quirurgico, asi mismo nos invita a seguir una actualizacion
a métodos de diagndstico, tratamiento ya que si pasamos por alto esta sugerencia
podemos caer en una mala praxis, a consecuencia de no brindar la atencién
primaria o referir a un especialista en caso de no tener las habilidades y esto
poner en riesgo la perdida de la funcion del sistema estomatognatico e incluso la
vida del paciente a consecuencia de la patologia, esto tomando en cuenta que
puede degenerar en un proceso neoplasico.
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