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INTRODUCCION

En la practica profesional, todos los odontélogos se encuentran con
diferentes problematicas para poder diagnosticar y tratar a los pacientes que

acuden a la consulta.

Los tumores odontogénicos son entidades con las que el odontdlogo se
encontrara, son considerados como poco frecuentes, el comportamiento de
estas lesiones es Unico debido a la naturaleza de su origen, que se da desde
los tejidos que forman las estructuras dentales.

Por esto, es importante tener un conocimiento de lo que son este tipo de
lesiones, sus caracteristicas clinicas, radioldégicas e histopatoldgicas.

Constantemente la medicina avanza, por ende las enfermedades también.

En el afio 2017 la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) realiz6 una
actualizacion en la clasificacion de las lesiones de cabeza y cuello, en la cual
se encuentra la presencia de un nuevo tumor odontogénico. El tumor
odontogénico primordial; aunque hay pocos casos reportados hasta la fecha,
se deben conocer las caracteristicas de esta nueva lesion para poder dar un

buen diagndstico y por ende un buen tratamiento para cada paciente.

Esta entidad fue descrita en el pasado como otras entidades, debido a su
similitud histolégica con otros tumores odontogénicos, como el fibroma
ameloblastico, odontoma, mixofiboroma odontogénico y el fibroma

odontogénico.?

Histologicamente el tumor odontogénico primordial consiste en una
proliferacion de células estrelladas o ahusadas en un estroma de tejido

mixoide. 1°
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Una capa caracteristica de células epiteliales cuboidales o columnares con
una polarizaciéon nuclear inversa que se asemejan al epitelio interno del

érgano del esmalte se presenta en la periferia del tumor.1®

Hasta el momento solo se han reportado 13 casos en la literatura
internacional, con un promedio de edad de 12 afios (rango de 3-19 afos). Se
presenta como una expansion asintomatica vestibular o lingual, con mayor
incidencia en la zona posterior de la mandibula, hasta el momento con una

asociacion dental.

[6]



OBJETIVO

e Describir de manera general las caracteristicas anatomopatologicas y
epidemioldgicas de las neoplasias odontogéncias
mesenquimales/epiteliales (mixtas) benignas con base en la revision

de la literatura.

[7]



1. MARCO TEORICO

Los tumores odontogénicos fueron clasificados por primera vez por Broca en
1868.1! Este tipo de neoplasias son Unicas a los huesos maxilares, debido a
la presencia de dientes y pueden clasificarse con base en la histogénesis, en
epiteliales, mesenquimales y mixtos, segun la nueva clasificacion de la OMS
del 2017.

Los tumores odontogénicos son exclusivos de los maxilares y se originan a
partir de restos del tejido que da origen del diente. El tejido anormal de cada
uno de estos tumores puede correlacionarse a menudo con estadios de
diferenciacion tejido similar al de la odontogénesis normal, desde el origen a

la erupcion del diente.

Los tumores odontogénicos son un grupo heterogéneo de neoplasias de
comportamiento clinico e histopatolégico complejo, pues en gran medida
semejan diferentes estadios de la odontogénesis, Los tumores
odontogénicos  mixtos  comprenden desde hamartomas  hasta
carcinosarcomas. Estos tumores son derivados de tejido ectomesenquimal

y/o epitelial que constituye el tejido formador del diente.*?

Los tumores odontogénicos presentan interacciones entre el
ectomesénquima y el epitelio bucal; por lo que estos tumores se localizan en
la mandibula y el maxilar (variantes centrales) o en el tejido gingival que
recubre los maxilares (variantes periféricos). Se dividen principalmente en
dos categorias; benignos y malignos, aunque su etiologia es auln
desconocida, se cree que se debe a restos tisulares en la formacion dental.
La mayoria de los tumores benignos parecen surgir de novo, mientras que
los malignos pueden surgir de novo, haberse transformado de una neoplasia

benigna. 12
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El tumor odontogénico primordial (TOP) es una neoplasia recientemente
descrita que esta incluido en la cuarta edicion de la Clasificacion de los
tumores odontogénicos de la OMS como un tumor mixto de diferenciacion

epitelial-ectomesenquimal. 1°

En 2014 se reportd por primera vez un tumor odontogénico caracterizado
por una variable cantidad de tejido fibroso laxo con areas similares a la papila
dental, rodeado por epitelio cuboidal o columnar que se asemeja al epitelio
interno del érgano del esmalte y cubierto en parte por una delicada capsula
fibrosa. El hecho de que el epitelio se encuentra localizado en la periferia,
recuerda la relacidon entre el epitelio inmaduro de la capa interna del esmalte
y la papila dental primitiva al momento cuando no han ocurrido efectos
inductivos ectomesenquimales, y cuando simula las etapas primordiales del
desarrollo dental, aparentemente carente de habilidad para seguir una
evolucion inductiva normal de producir las etapas subsecuentes de histo y
morfodiferenciacion de los tejidos dentales. Esa es la razén por la cual se

propuso el nombre de Tumor Odontogénico Primordial para esta entidad. 14

El TOP se ha reportado en nifios y adolescentes con una media de edad de
13 afios (rango de 3-19) sin predileccion por género. Se presenta con una
expansion vestibular y/o lingual asintomatica de la parte posterior de la
mandibula, las radiografias revelan un radiolucidez bien delimitada que rodea

a la corona de un molar en desarrollo. 1°

[9]



2. HISTOGENESIS DE LAS NEOPLASIAS ODONTOGENICAS

El desarrollo embrionario consiste en una dindmica interaccion genética y
molecular de células pluripotenciales que estan condicionadas para
diferenciarse en una de las tres capas germinativas que constituyen un disco
trilaminar en la gastrulacion. A partir del disco bilaminar, que posteriormente
se forma un disco trilaminar se desarrollaran todas las estructuras que daran
origen a los 6rganos y tejidos del cuerpo, entre ellos a las estructuras de la

cabezay el cuello.

Existen varias teorias para el desarrollo de los tumores odontogénicos, estas
se basan en restos y alteraciones organogenéticas, histogénicas y
embriologicos del desarrollo dentario normal. La proliferacion neoplasica
parte de las células troncales, que descienden del 6érgano normal.
Histogenéticamente se diferencian en el desarrollo dentario las células de
origen ectodérmico (ameloblastos, epitelio de la ldmina dentaria, epitelio
plano de la mucosa oral), las células ectomesenquimales
(odontoblastos/cementoblastos) y las células mesenquimales del tejido
conectivo y de sostén normal, asi como las células neuroectodérmicas en

sentido estricto.

Cuatro tipos de células sirven como posibles células troncales para los

tumores odontogénicos:

e Células epiteliales (epitelio plano de la mucosa oral, epitelio de la
lamina dentaria, ameloblastos)

e Células ectomesenquimales (odonto y cementoblastos)

e Mesénquima (fibrocitos, fibroblastos, adipocitos, células endoteliales,
osteocitos, osteoblastos, condrocitos)

e Células neuroectodérmicas (neuroblastos, células de Schwann,

melanocitos). ° Figura 1

[10]
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Figura 1 Derivados de las capas germinativas.®




Los restos epiteliales de Malassez (REM) fueron descritos por primera vez
por Malassez en el afio 1884. En estudios de dientes humanos, Malassez
noté que los REM forman una red alrededor del diente y que el nUmero de
REM disminuye conforme la edad aumenta. Los REM son remanentes
epiteliales inactivos de la vaina epitelial de Hertwig que queda en el
ligamento periodontal a lo largo de la vida. La funcion exacta de estas
estructuras no se ha aclarado. Los REM cultivados con células primarias de
la pulpa dental pueden diferenciarse en células tipo ameloblastos y generar

células tipo esmalte y/o dentina. 6

Los REM tienen el potencial de proliferar en respuesta a sefiales
extracelulares; la proliferacion de REM puede llevar a la formacién de

tumores y quistes odontogénicos. 16

Se ha descrito que las los REM secretan sustancias potencialmente capaces
de estimular la absorcion ésea, como las prostaglandinas y la interleucina-1a.
Estudios in vitro han demostrado que los REM modulan la expresion de
fosfatasa alcalina, osteocalcina y sialoproteina de hueso por fibroblastos
periodontales que sugieren una interaccion entre los REM vy los fibroblastos
periodontales. En algunas circunstancias, las células epiteliales de los REM
pueden proliferar y esta proliferacion puede llevar a la formacion de quistes

odontogénicos y tumores. 1’

Al consolidarse el epitelio reducido del esmalte, este queda como la capa de
epitelio que permanece alrededor de la corona del diente después de
completarse la formacién del esmalte. Esta capa de epitelio deriva de los
componentes epiteliales especializados del 6rgano del esmalte (epitelio
interno, estrato intermedio, reticulo estrellado y epitelio externo), que fueron
activos durante la amelogénesis y se colapsan originando una fina
membrana inactiva de dos o tres ceélulas de espesor. Ademas, el epitelio

reducido del esmalte puede incluir una pequefia poblacion de células

[12]



derivadas de la lamina dental que estaban conectadas con el 6rgano del

esmalte durante su formacion. 18

Los restos de la lamina dental o restos de Serres, son un cordon de epitelio
embrionario que transporta al érgano dental a su destino en el interior de los
maxilares fetales en desarrollo. Durante su periodo funcional, la lamina
dental conecta el 6rgano del esmalte de desarrollo con la mucosa alveolar.
En su periodo post-funcional, la lamina dental se desintegra formando una
serie de pequenios islotes y filamentos de epitelio que se denominan residuos
de la ldmina dental o restos de Serres. Estos persisten hasta la edad adulta 'y
pueden encontrarse en el tejido conjuntivo gingival y dentro del hueso

alveolar subyacente. 18

[13]



3. ODONTOGENESIS

El proceso de odontogénesis es un conjunto de eventos que comprenden la
formacién y la erupcion posterior de los dientes. Los diferentes tejidos que
forman el diente se originan del ectodermo que tapiza la cavidad bucal

primitiva y el mesénquima del primer arco faringeo.®

El esmalte proviene del ectodermo, la dentina y la pulpa dentaria de la cresta
neural y el cemento y el ligamento periodontal de la cresta neural y del

mesodermo.6

El desarrollo del diente, desde su inicio, crecimiento, morfo e
histodiferenciacion, implica una serie de sefiales reciprocas de induccion

entre el epitelio de la cavidad bucal y el mesénquima subyacente. ® Figura 2

Figura 2 Histologia de la odontogénesis.?*

[14]



3.1 Etapa de iniciacion

El desarrollo del diente inicia durante la sexta semana del desarrollo
embrionario, cuando el epitelio de la cavidad bucal primitiva, que se origina
del ectodermo, comienza a multiplicarse y se engrosa, formando asi unas
bandas epiteliales primarias en forma de “U” en ambos maxilares; estas

bandas se denominan laminas dentales.® Figura 3

Figura 3 Imagen de la etapa de iniciacion.?”

La sefal inicial en el desarrollo la realiza el epitelio bucal, de origen
ectodérmico, que induce a las células mesenquimatosas de la cresta neural y
éstas a su vez responden al epitelio. Esto se lleva a cabo de la siguiente

forma:

e Las células del epitelio bucal expresan PITX-2 y secretan las
moléculas de sefalizacion BMP (2, 4y 7), FGF (4 y 8), SHH, WNT y
TNF.

e Las moléculas de sefalizacion, secretadas por el epitelio, activan la

expresion de algunos genes en las células mesenquimatosas de la

[15]



cresta neural, como son LHX-6, LHX-7, BARX-1, MSX, MSX-2, DIX-1,
DIX-2, PAX-9, GLI-1, GLI-2 y GLI-3, por lo que las células
mesenquimatosas secretan ahora moléculas de sefalizacion como
BMP y activina.

e Las moléculas de sefalizacion secretadas por las células
mesenquimatosas activan a las células del epitelio bucal para que

prolifere y asi se forma la lamina dental. &

3.2 Etapa de yema o0 esbozo

En la séptima semana, la lamina dental se invagina en el mesénquima dental
de la cresta neural para formar la yema dental. Se conforman 10 yemas en
cada lamina, 20 en total, de las que surgiran los dientes deciduos, la yema
dental queda conectada al epitelio por la lamina dental. Debajo de la yema
dental se condensan células mesenquimatosas que derivan de la cresta

neural y que posteriormente daran lugar a la papila dental. ® Figura 4

Figura 4 Imagen de la etapa de yema.?’

[16]



3.3 Etapa de copa o caperuza

Comprende las semanas octava y novena. La papila dental expresa RUNX-2
y FGF-3 e induce a la yema dental a que se invagine y adquiera la forma de
una copa o caperuza. Esta estructura, que se origina del ectodermo, da lugar
al 6rgano del esmalte. Por debajo del érgano del esmalte, las células
ectomesenquimatosas, originadas de la cresta neural, proliferan y se

condensan para generar la papila dental. ©

Algunas células mesenquimatosas, de origen mesodérmico y de la cresta
neural, rodean a la papila dental y el 6rgano del esmalte y componen el saco

dental.®

En esta etapa, las células de la paila dental expresan BMP, FGF y WNT e
inducen a las células del 6rgano del esmalte que estan en contacto con el
vértice de la papila dental y forman el nudo del esmalte. Las células del nudo
del esmalte expresan P21, que se asocia con la salida de estas células del
ciclo celular, y también expresan FGF, BMP, WNT y SHH, que inducen el
desarrollo del 6rgano del esmalte y la papila dental para que, posteriormente,

en la fase de histodiferenciacion, formen el esmalte y la dentina. © Figura 5

Figura 5 Imagen de la etapa de copa.?”

[17]



3.4 Etapa de campana

Comienza en la décima semana. En esta etapa, la papila dental se aloja en
el organo del esmalte, que adquiere la forma de una campana. En esta
etapa, el germen dentario ya esté formado por:

e EIl 6rgano del esmalte, constituido por un epitelio externo que es
cubico simple, un epitelio interno, que es cilindrico bajo simple, y entre
ambos epitelios se localiza el reticulo estrellado, formado por células
con prolongaciones citoplasmaticas largas dando un aspecto estelar.
Las células estdn rodeadas por wuna matriz rica en
glucosaminoglucanos.

e La papila dental, formada por ectomesénquima condensado, esta
situada en la concavidad del érgano del esmalte.

e El saco dental, conformado por mesénquima que rodea al érgano del
esmalte y a la papila dental.

En la etapa de campana se produce la morfogénesis de la corona del diente
por la induccion del epitelio interno del érgano del esmalte por la papila
dental.

Al avanzar este estadio comienza la histodiferenciacion dental. El epitelio
interno del érgano del esmalte se diferencia en los ameloblastos, que
inducen a las células superficiales de la papila dental a que se diferencien en
los odontoblastos. Los ameloblastos y los odontoblastos estan separados por
una membrana basal que pasa nutrientes de la papila dental al epitelio

interno del érgano del esmalte.®

Los odontoblastos rodean la papila dental y secretan la predentina hacia los
ameloblastos. Cuando la predentina se calcifica, se convierte en dentina.
Cuando se ha formado la dentina, el centro de la papila dental se diferencia

en la pulpa dentaria.®

(18]



El saco dental est4 formado por una capa celular interna rodeada de fibras
de colagena, cuando se ha formado la dentina de la capa celular del saco

dental, se diferencia el cemento y el ligamento periodontal. ® Figura 6

Figura 6 Imagen de la etapa de campana.?”

3.5 Etapa terminal o de aposicion

Esta etapa se inicia en la semana 18 cuando en las futuras cuspides
empieza la formacion del esmalte sobre las capas de dentina. Los
ameloblastos, inducidos por los odontoblastos, comienzan a secretar el
esmalte. El crecimiento aposicional del esmalte y la dentina ocurre por el
depdsito de capas sucesivas de una forma regular y ritmica, alternandose
periodos de actividad y reposo a intervalos definidos. La mineralizacién de
los dientes comienza en el quinto o sexto mes de vida intrauterina. Cuando
se produce una modificacion en esta fase, se generan alteraciones del

esmalte y la dentina. ® Figura 7

[19]
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4. CLASIFICACION DE LOS TUMORES ODONTOGENICOS

La clasificacion de los tumores odontogénicos se basa esencialmente en las
caracteristicas histogenéticas y las interacciones entre el ectomesénquima y

el epitelio odontogénico.

Esta clasificacion esta en constante renovacion con la adiciéon de nuevas
entidades y la remocion de algunas poco frecuentes. La Ultima actualizacion

de estos tumores fue publicada a principios del afio 2017.1? Tabla 1

Tabla 1 Clasificacion de los tumores odontogéicos.’

Carcinomas odontogénicos

Carcinoma ameloblastico. 9270/3
Carcinoma intradseo primario 9270/3
Carcinoma odontogénico esclerosante 9270/3
Carcinoma odontogénico de células claras 9341/3

Carcinoma odontogénico de células fantasma  9302/3

Carcinosarcoma odontogénico 8980/3

Sarcomas odontogénicos 9330/3
Tumores odontogénicos epiteliales benignos

Ameloblastoma 9310/0
Ameloblastoma tipo uniquistico 9310/0
Ameoblastoma tipo extradseo/periférico 9310/0
Ameloblastoma metastatizante 9310/0
Tumor odontogénico escamoso 9312/0
Tumor odontogénico epitelial calcificante 9340/0
Tumor odontogénico adenomatoide 9300/0

Tumores odontogénicos mixtos benignos

Fibroma ameloblastico 9300/0

ContinGia
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Continuacion

Tumor odontogénico primordial

Odontoma 9280/0

Odontoma, tipo compuesto 9281/0
Odontoma, tipo complejo 9282/0

Tumor dentinogénico de células fantasma 9302/0

Tumores odontogénicos mesenquimales benignos

Fibroma odontogénico 9321/0
Mixoma odontogénico/mixofibroma 9320/0
Cementoblastoma 9273/0
Fibroma cemento-osificante 9274/0

Esta clasificacion tuvo cambios en el afio 2017. A continuacién se muestra
una tabla comparativa de la clasificacién de la OMS con los cambios que ha

sufrido con el paso del tiempo.

El tumor odontogénico primordial no se encontraba en ninguna clasificacion
de la OMS con anterioridad, fue hasta el 2017 que se incluy6 en la lista. La
tabla 2 representa los cambios de la casificacién de la OMS de los tumores
odontogénicos benignos de 1971 a 2017. Tabla 2

Clasificacion 1971 Clasificacion 1992 Clasificacion 2005 Clasificacion 2017
Ameloblastoma Origen epitelial Origen epitelial Origen epitelial
Tumor odontogénico epitelial Ameloblastoma Ameloblastoma sélido/ Ameloblastoma
calcificante multiquistico
Fibroma ameloblastico Tumor odontogénico Ameloblastoma Ameloblastoma
€scamoso extradseo/ periférico uniquistico
Tumor odontogénico Tumor odontogénico Ameloblastoma Ameloblastoma
adenomatoide (adeno- epitelial calcificante (Tumor desmoplasico extradseo/ periférico
ameloblastoma) de Pindborg)
Quiste odontogénico calcificante Tumor odontogénico de Ameloblastoma Ameloblastoma
células claras uniquistico metastatizante
(maligno)
Continda

[22]



Dentinoma

Fibroodontoma ameloblastico

Odontoameloblastoma

Odontoma complejo

Odontoma compuesto

Fibroma (Fibroma odontogénico)

Mixoma (mixofibroma)

Cementomas

Cementoblastoma benigno
(cementoma verdadero)

Fibroma cementificante

Displasia cemento-periapical
(displasia fibrosa periapical)

Cementoma gigante

Tumor neuro-ectodermal

melanético de la infancia

Origen mixto

Fibroma ameloblastico

Fibrodentinoma
ameloblastico y
fibroodontoma
amelobléastico

Odontoameloblastoma

Tumor odontogénico
adenomatoide
Quiste odontogénico
calcificante

Odontoma complejo

Odontoma compuesto

Origen mesenquimal
Fibroma odontogénico

Mixoma

Cementoblastoma benigno

Tumor odontogénico
€scamoso
Tumor odontogénico
epitelial calcificante
Tumor odontogénico
adenomatoide
Tumor odontogénico
gueratoquistico
Origen mixto

Fibroma ameloblastico

Fibrodentinoma

ameloblastico

Fibroodontoma
ameloblastico

Odontoma complejo

Odontoma compuesto

Odontoameloblastoma

Tumor odontogénico
quistico calcificante
Tumor dentinogénico
de células fantasma
Origen mesenquimal
Fibroma odontogénico
Mixoma odontogénico/
mixofibroma

Cementoblastoma

Continuacion

Tumor odontogénico
escamoso
Tumor odontogénico
epitelial calcificante
Tumor odontogénico

adenomatoide

Origen mixto
Fibroma
ameloblasticco
Tumor odontogénico

primordial

Odontoma complejo

Odontoma compuesto

Tumor odontogénico

de células fantasma

Origen mesenquimal
Fibroma odontogénico
Mixoma odontogénico/
mixofibroma
Cementoblastoma
Fibroma cemento-

osificante

Tabla 2 Cambios en la clasificacion de los tumores odontogénicos.*?
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5. NEOPLASIAS ODONTOGENICAS MIXTAS

El grupo de los tumores odontogénicos mixtos, estan compuestos por epitelio
odontogénico proliferativo en un ectomesénquima celular que asemeja a la
papila dental. Algunas de estas lesiones muestran grados variables de
efectos inductivos por el epitelio en el mesénquima, llevando a la formacion

de cantidades variables de esmalte y dentina. 3

Algunas de estas lesiones claramente son anomalias del desarrollo no
neoplasicas y algunas parecen ser neoplasias verdaderas. La naturaleza de

algunas otras es incierta. 3

En algunos casos, los hallazgos histopatolégicos por si solos no nos ayudan
a distinguir entre lesiones neoplasicas y anomalias del desarrollo. Para poder
diferenciarlos, se utilizan las imagenes radiograficas y la revision clinica. 3

Figura 8

Figura 8 Imagen de una neoplasia odontogénica mixta; odontoma en desarrollo.Fuente directa
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5.1 Fibroma ameloblastico

El Fibroma Ameloblastico (FAmb) es un tumor mixto benigno, compuesto por
mesénquima odontogénico que se asemeja a la papila dental y epitelio
odontogénico dispuesto en diferentes patrones. ’

Este tumor se presenta con mayor incidencia entre la primera y tercera
década de la vida. Estas neoplasias pueden presentar tamafio variable,
desde ser un hallazgo como una zona radiolicida en los maxilares hasta
aumentos de volumen que condicionen asimetria facial. Del 60% al 90% de
los casos ocurren en la mandibula y tienen predileccion por la regién
posterior. Se presenta como una radiolucidez unilocular y a veces
multilocular (en tumores mas grandes)?! Es raro que se presente reabsorcién
radicular y perforacién de la cortical.” Son tumores de crecimiento lento y
asintomatico, solidos y no encapsulados con una superficie externa
irregular.” El componente mesenquimal es laxo e hipercelular, que asemeja a
la papila dental en la odontogénesis. EI componente epitelial también puede
mostrar un patron folicular como 6rgano del esmalte o adoptar forma de
cordones y pequeifias islas, que con frecuencia son las estructuras que se

encuentran infiltrando los espacios trabeculares. 7 Figura 9
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Figura 9 Imagen histopatoldgica del fioroma ameloblastico.*

La escision o la recesion es el tratamiento de eleccion, el curetaje esta
asociado con un alto rango de recurrencia. La recurrencia es del 15% al 30%
dependiendo del tratamiento primario y de un 10% al 20% puede
experimentar una transformacion maligna a fibrosarcoma ameloblastico. Los

tumores no tienden a metastatizar.! Figura 10
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(B) Imagen clinica del fibroma

Figura 10 (A) Imagen radiografica del fioroma ameloblastico.?®

ameloblastico.?® (C) y (D) Imagenes histoldgicas del fioroma ameloblastico.2®

[27]



5.2 Odontoma

Los odontomas (Odtm) son el tumor odontogénico mas comun. Su
prevalencia supera a todos los otros tumores odontogénicos combinados. Se
consideran anomalias del desarrollo (hamartomas) mas que una verdadera
neoplasia. Cuando estan completamente desarrollados, los odontomas
consisten principalmente en esmalte y dentina, con cantidades variables de

pulpa y cemento. 3

La etiologia de estos tumores es desconocida, aunque algunos factores

como un trauma local, infeccion y el factor genético han sido sugeridos. °

Los Odtm estéan divididos en compuesto (OdComp) y complejo (OdComplx)
El OdComp esta compuesto de multiples y pequefias estructuras parecidas a
los dientes. EI OdComplx consiste en una masa conglomerada de esmalte y

dentina, sin tener un parecido a los dientes.3

La mayoria de los Odtm son detectados durante las primeras dos décadas
de la vida, y el rango de edad del diagnéstico es de 14 afios. La mayoria de
estas lesiones son completamente asintométicas y se descubren mientras se

realizan estudios radiograficos de rutina. 3

Ocurren de mayor forma en el maxilar que en la mandibula, y, aunque
pueden encontrarse en cualquier sitio, el OdComp se ve de forma mas
frecuente en la parte anterior del maxilar; los OdComplx ocurren de forma

mas frecuente en la regién molar de la mandibula.®

El OdComp se observa como una coleccion de tejidos parecidos a los
dientes de forma y tamafo variable; por otra parte, el OdComplx se observa

como una masa calcificada con la radiodensidad del tejido dental. 2

(28]



Se encuentra de forma tipica entre raices o por encima de la corona de un
diente impactado y presenta una radiopacidad bien delimitada rodeada por
una delgada capsula de tejido y una capa adyacente de cortical 6sea. ’

Figura 11

Figura 11 Imagen radiografica de odontoma compuesto. 2

El OdComp consiste en multiples estructuras que parecen pequefios dientes
uniradiculares contenidos en una matriz de tejido fibroso laxo. 2 El OdComplx
consiste principalmente en dentina tubular rodeando zonas de matriz del

esmalte.’” Figural2
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Figura 12 Imagen radiografica de odontoma complejo.?

Los Odtm se tratan mediante una escision local simple y su prondstico es

excelente.

Algunos patologos consideran que el fibro-odontoma ameloblastico y el
odontoma son un espectro de la misma condicion, siendo el odontoma una

lesién mas madura y ocurriendo en pacientes de mayor edad. *

El fibrodentinoma ameloblastico es un tumor odontogénico benigno que
histomorfolégicamente es parecido al fioroma ameloblastico, pero puede
formar dentina displasica. También puede ser tomado como un odontoma en
desarrollo debido a que ha mostrado induccién de dentina y esmalte. 23
Figura 13y 14
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Odontoma

Complejo

Figura 13 (A) Imagen radiografica del odontoma complejo.?® (B) Imagen clinica del odontoma
complejo.?® (C) y (D) Imagenes histolégicas del odontoma complejo.*
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Odontoma

Compuesto

Figura 14 (A) Imagen radiografica del odontoma compuesto.’® (B) Imagen clinica del odontoma
compuesto.® (C) y (D) Iméagenes histoldgicas del odontoma compuesto.!

5.3 Tumor dentinogénico de células fantasma

Es una neoplasia benigna localmente infiltrativa.” También es considerado
como la forma neoplasica sélida del quiste odontogénico calcificante
(CoC).»®

Presenta una morfologia bifasica, que consiste en una proliferacion
ameloblastomatosa predominante y un componente menos predominante de

células de reticulo basaloide a estrellado. *

Ocurre comUnmente en sitios intradseos, y es poco comdn que se encuentre

en el tejido de la encia y la mucosa alveolar. *?
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Este tumor es el menos frecuente de las neoplasias odontogénicas con
células fantasma; comprende el 3% de todos los casos.” Se han reportado 45
casos aproximadamente hasta la fecha, ocurriendo en mas de la mitad en
pacientes asiaticos. / Tiene una predileccion por el género masculino, el
rango de edad reportado es de los 11 a los 79 afios.” Se presenta mas entre
la cuarta y quinta década de la vida. 12

Se presenta con frecuencia en la zona posterior de la mandibula y los
maxilares, pero la variante extradsea tiene una predileccion por la parte

anterior de la mandibula. 12

La mayoria de los pacientes presentan una tumefaccidén progresiva causada

por la expansion de la cortical, usualmente es asintomatico. 12

Radiograficamente el 78% de las lesiones son uniloculares y el 22%
multiloculares. La mayoria de las lesiones son radiollicidas y radiopacas
(78%) o completamente radiollcidas, y la mayoria (68%) presenta bordes

bien definidos.’

El tumor dentinogénico de células fantasma puede estar ocasionalmente

asociado al Odtm. ’
Tanto el tipo extra como el intradseo muestran una histopatologia similar. 12

El principal componente histologico es epitelio odontogénico, con &reas

parecidas al ameloblastoma. *

Un rasgo caracteristico es la transformacion de las células epiteliales a
células fantasma. Algunas células fantasma pueden sufrir calcificacion. Este
tumor produce dentina displasica o material parecido a osteodentina. Las
células fantasma pueden quedar atrapadas en esta dentina displasica, en

donde algunas areas pueden estar mineralizadas. ?
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Debido al bajo numero de casos reportados no hay un tratamiento 6ptimo de

eleccién. 712

Aun asi, en 21 casos, se realizO una cirugia conservadora con una
recurrencia del 73% en un seguimiento de un periodo de 1 a 20 afios. En los
19 casos reportados con un tratamiento radical la recurrencia fue de un 33%

en un periodo de seguimiento mayor o igual a un afio. ’ Figura 15

dentinogénico de
células fantasma

Figura 15 (A) Imagen radiografica del tumor dentinogénico de células fantasma.?® (B) Imagen clinica
del tumor dentinogénico de células fantasma.?®> (C) y (D) Imagenes histolégicas del tumor

dentinogénico de células fantasma. Fuente Directa

(34]



6. TUMOR ODONTOGENICO PRIMORDIAL

El tumor odontogénico primordial es un tumor compuesto por un abundante
componente ectomesquimal de variable celularidad con areas similares a la
papila dental, rodeadas parcialmente de epitelio cuboidal o columnar

parecido al epitelio interno del 6rgano del esmalte.”
6.1 Caracteristicas clinicas

La mayoria de los TOP son asintomaticos, pero puede causar expansion de
la cortical con desplazamiento reabsorcion radicular del diente adyacente y
compresion del nervio dentario por lo que puede causar sintomatologia. ’

Figura 16

Figura 16 Imagen clinica de un paciente con TOP.3!

Solo se han reportado variantes intradseas, con un radio de la incidencia
mandibular a maxilar de 6:1. 7 A pesar de que puede ser agresivo, su
comportamiento bioldgico es benigno afectando casi exclusivamente nifios y
adolescentes ha sido descrito en el area de la rama de la mandibula, cerca
de la zona de los molares, rodeando la corona de un molar sin erupcionar. 1°
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Este tumor ocurre con frecuencia antes de los 20 afios de edad y se
presenta como una radiolucidez unilocular bien delimitada, a veces con
margenes festoneados asociados a la corona de un diente impactado
(usualmente el tercer molar mandibular) con desplazamiento del diente
adyacente y resorcion de la raiz. El tamafio promedio es de 5y 6 cm, se han
reportado aumentos de volumen que son evidentes a la exploracion intraoral;

pueden llegar a tener tal tamafio que provocan adelgazamiento de la
cortical.® Figura 17

Figura 17 Imagen Clinica intraoral de un paciente con TOP.3!

6.2 Caracteristicas de imagen

Radiograficamente es muy parecido al quiste dentigero.® Se presentan con
areas radioltcidas bien definidas, relacionadas a un diente sin erupcionar; de
los casos reportados cinco mostraron una aparente posicion pericoronal, sin
embargo por lo regular rodean completamente al 6rgano dentario que
normalmente es un molar permanente o deciduo. ° Figura 18
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Figura 18 (A) y (C) Iméagenes radiograficas de pacientes con un tumor odontogénico primordial.'® (B) y

(D) Imagenes radiograficas de pacientes con un tumor odontogénico primordial.1°

6.3 Caracteristicas histolégicas

Es una neoplasia ectomesenquimal de aspecto primitivo que muestra una
diferenciacion rudimentaria a papila dental, pero sin una disposicion

significante de tejidos dentales duros?.

Es un tumor mixto intradseo benigno epitelial y mesenquimal que consiste en
tejido parecido a la papila dental cubierto de epitelio cuboidal o columnar que
se asemeja al epitelio interno del esmalte sin produccién de matriz

mineralizada. 1°
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La principal caracteristica es el epitelio columnar o cuboidal rodeando la
periferia del tumor. Se han descrito pequefas proyecciones “tipo yema” de
epitelio dentro del componente ectomesenquimal, por lo que el diagnostico
debe de ser cuidadoso en diferenciarlo de un fibroma ameloblastico.!®

Figura 19

Figura 19 (A) y (C) Imagenes histoldgicas del tumor odontogénico primordial.*® (B) y (D) Imagenes

histolégicas del tumor odontogénico primordial.*®

Hay proliferacion de células mesenquimales fusiformes y estrelladas en un
estroma laxo-mixoide, cubierto parcialmente por epitelio columnar similar a
ameloblastos con una polarizacién nuclear inversa, a veces con areas

adyacentes de reticulo estrellado.
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Un &rea acelular justo debajo del epitelio con abundante colagena densa
divide la capa de células mesenquimales del epitelio denominada “zona de
cambio” es evidente a lo largo de todo el tumor, mientras que el estroma

neoplasico esta uniformemente colagenizado.

Las invaginaciones en el estroma tienen la apariencia de un germen dental
rudimentario, y a menudo se presentan células claras, con depdésito de

dentinoide y enameloide?.

6.4 Diagnostico diferencial

El odontoma quistico arqueogonoso es parecido a un odontoma inmaduro y
es quistico, con un zona de cambio hipercelular subepitelial, un area

parecida a un fioroma ameloblastico y deposicién de dentinoide.!

Microscépicamente los principales diagndsticos diferenciales deberian de ser
el fiboroma ameloblastico, fibroma odontogénico central, mixoma odntogénico

y el foliculo dental hiperplasico. 10-1°

6.5 Caracteristicas inmunohistoquimicas

A pesar de los numerosos estudios que se han realizado para describir el
inmunofenotipo de esta entidad; La inmunohistoquimica no es necesaria para
realizar el diagndstico de este y otros tumores odontogénicos, pues este se

hace con los hallazgos morfolégicos.

La deteccion de diferentes citoqueratinas, polipéptidos y vimentina pueden
ser de ayuda para poder comprender mejor la posible histogénesis de

algunas lesiones odontogénicas.®
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Los reportes de casos indican que el epitelio muestra expresiones positivas
a citoqueratinas (CK), especialmente CK5, CK14 CK 18 y CK 20y CK 19 y
las células mesenquimales del tumor muestran expresion positiva a

nestina.20

El tejido mesenquimal es positivo para vimentina y negativo para alfa-SMA,
desmina, S100 y CD34.” La expresion Ki67 es baja.?

La inmunohistoquimica reveldé que la citoqueratina CK 14 fue positiva en
todas las capas epiteliales, mientras que CK 18 fue positivo sélo en el epitelio
columnar. La vimentina mostr6 una mayor positividad en las células
tumorales mesenquimales y moderadamente positiva en todas las capas
epiteliales. La positividad para CK 19 es dentro de las células epiteliales y
<1% es positivo nuclear para MIB-1 dentro de las células

ectomesenquimales.® Figura 20

Figura 20 (A) y (D) Imagenes inmunohistoquimicas en la que se muestra la expresion positiva de CK

14.10.14 (B) Se muestra la expresion positiva de Syndecan-1.1° (C) Se muestra la expresion positiva de
CK 19.10
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Los marcadores inmunohistogiimicos con reaccidn positiva que se han

reportado hasta la fecha (tabla 3).

Anticuerpo Epiteliales = Ectomesenquimales
Amelogenina + Neg
CK 19 ++ Neg
CK 14 ++ Neg
Vimentina + ++
CD 138 Neg ++
Glut-1 ++ Neg
Galectin-3 + Neg
Ki-67 <2% <5%
MCM-7 <1% <1%
Ciclina D1 <5% <5%
p-53 + +
PITX2 + +
Caveolina-1 + Neg
MOC-31 + Neg
CD-34 Neg ++ (vasos)
CD105 Neg + (vasos)
Bcl-2 + +
Bax + +
Survinina + +
CD90 Neg +
PTEN + Neg
Syndecan-1 Neg ++

Tabla 3 Marcadores inmunohitoquimicos con reaccién positiva reportados hasta la fecha en el TOP.
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6.6 Proliferaciones tipo tumor odontogénico primordial

Las proliferaciones tipo TOP o también llamados “cuerpos TOP” son en
la mayoria de los casos hallazgos que se identifican al analizar otras
lesiones odontogénicas, con mayor frecuencia son encontradas en
odontomas, especificamente aquellos de tipo complejo debido a la
desorganizacion de sus componentes. Los cuerpos TOP son
estructuras histologicamente idénticas al TOP pero de menor tamafo
presentandose como pequefias yemas de tejido mixoide delimitadas
totalmente por el epitelio cilindrico ya descrito con anterioridad. Otras
lesiones a las cuales se han asociado estas estructuras son quistes
odontogénicos primordiales, quistes dentigeros y como parte del
componente primitivo del odontoma quistico arqueogono descrito por

Argyris en el 2014.

6.7 Manejo y prondstico

La enucleacion y curetaje del lecho quirdrgico son el tratamiento de eleccion,
no se han reportado recurrencia ni muertes por enfermedad, asi como
tampoco transformacién maligna® El seguimiento de los casos reportados

hasta la fecha ha sido de 20 afios sin evidencia de muerte por enfermedad. ’
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6.8 Casos reportados

Se han reportado 13 casos actualmente en la literatura internacional.

Mosqueda-
Taylor et al.
2014

Edad/género

18/M

16/M

16/M

3/F

13/F

3/F

Localizacién

Mandibula
Posterior
izquierda

Mandibula
posterior

izquierda

Mandibula
posterior
izquierda

Mandibula
posterior

izquierda

Mandibula
posterior
izquierda

Maxilar
posterior

izquierdo

[43]

Presentacion
radiografica
RL, UL, bien
definido, 4.0 Xx
4.5 cm, rodeando
la corona del

tercer molar

RL, UL, bien
definido, 5.5 x
5.0 cm, rodeando
la corona del
tercer molar
RL, UL, bien
definido 6.5 x 5.0
cm, rodeando la
corona del tercer
molar

RL, BL, bien
definido, 9.0 x
7.0 cm, rodeando
las coronas del
segundo  molar
temporal y el
primer molar
permanente
RL, BL, bien
definido, 8.0 x
5.0 cm, rodeando
la corona del
tercer molar
RL, UL, Dbien
definido, 3.5 x
3.0 cm, rodeando
las coronas del

segundo  molar

Tratamiento

Enucleacion y
extraccion del

diente

Enucleacién y
extraccion del

diente

Enucleacion y
extraccién del
diente

Enucleacién y
extraccion del

diente

Enucleacion y
extraccion del

diente

Enucleacién y
extraccién del

diente

Seguimiento

20 aflos SEM

Se perdi6 el

seguimiento

10 afios, SEM

9 afos, SEM

3 afios, SEM

6 meses, SEM

Continta



Slater et al.
2105

Ando et al.,
2017

Mikami et
al., 2017

Almazyad et
al., 2018

Bomfim et

al. 2018
Pardhe y
Bajpai 2018

Tabla 4 Casos reportados del TOP en la literatura internacional.

19/M

8/F

5/M

15/F

18/M

4/M

17/M

Mandibula
posterior
derecha

Maxilar
posterior
izquierdo

Mandibula
posterior
derecha

Mandibula
posterior

izquierda

Mandibula
posterior
izquierda

Mandibula
posterior

izquierda

Mandibula
posterior

izquierda

deciduo y el
primer molar
permanente
RL, UL, bien
definido, 2.5 x
1.9 cm, rodeando
la corona del
tercer molar
RL, UL, bien
definido, 1.5 x
1.5 cm, asociado
con la corona del
primer molar
temporal

RL, UL, bien
definido,
asociado al
segundo  molar
temporal sin
erupcionar

RL, ML, bien
definido, 3.5 x
2.0 cm, rodeando
la corona del
tercer molar
RL, UL, bien
definido, 1.2 x
0.7 cm, rodeando
la corona del
tercer molar
RL, UL, bien
definido, 3 x 2
cm asociado al
segundo  molar
temporal

RL, ML, bien
definido, 3 x 2
cm asociado al

tercer molar

Excisién
extraccion

diente

Enucleacién

Excision
extraccién

diente

Excision
extraccion

diente

Curetaje
extraccion

diente

Enucleacion

la lesiéon

Enucleacion

la lesién

y 7 meses, SEM

del

del

del

del

de

de

Continuacion

16 meses, SEM

7 meses, SEM

3 meses, SEM

20 meses, SEM

Se perdid

seguimiento

6 meses

el



CONCLUSIONES

En la mas reciente clasificacion de la OMS para los tumores de cabeza y
cuello, se reconoce al TOP como un tumor con componentes epiteliales y

ectomesenquimales.

El término de Tumor Odontogénico Primordial fue propuesto por primera vez
por Mosqueda-Taylor y colaboradores'® quienes reportaron seis casos de
esta nueva entidad en la cual describieron a un tumor odontogénico con
caracteristicas similares a la papila dental y al foliculo dental primitivos.
Asociado a zonas en las que aun no erupcionaban los dientes; en su mayoria
se presentd en pacientes con un promedio de edad de 12 afios (variando de
los 3 los 19 afios). En la mayoria de los casos reportados, esta entidad se
encontré en la mandibula; radiograficamente se observa como una zona

radiolUcida unilocular o bilocular bien definida asociada a un diente.

En su mayoria, lo tumores presentaron una consistencia solida, con una
apariencia multilobulada. Algunos pueden tener una consistencia gelatinosa,
una caracteristica que comparte con los demas tumores odontogéncios
mixtos no productores de matriz mineralizada.® 1% 3 15 Microscépicamente, el
TOP, consiste en una proliferacién de células estrelladas y espinosas en un
estroma mixoide que recuerda a la papila dental y que es similar al
componente ectomesenquimal del fiboroma ameloblastico. Esto se encuentra
rodeado por un epitelio columnar o cuboidal con una polarizacién nuclear
inversa que se asemeja al epitelio interno del esmalte de un diente en

desarrollo, recordando asi el brote dental en su desarrollo embriolégico.®

El TOP tiende a expandir la cortical 0sea, alcanzando un gran tamaiio,

particularmente en pacientes pediatricos.3!
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Almazyad y colboradores!® observaron estructuras parecidas al germen
dental con areas que se asemejan al tumor odontogénico adenomatoide, es
decir con células claras formando una estructura tipo roseta y depdsito de

matriz mineralizada.

Mikami y colaboradores® observaron la presencia de material calcificado
redondeado, aunque no se puede ver en una fotomicrografia, en ambos
casos se demostré condensacion subepitelial de células estrelladas o una
“zona de cambio” la zona de cambio es una caracteristica muy distintiva de
este tumor, sin embargo, también se ha identificado una estructura similar en
otras lesiones subyacentes al epitelio como en los fibromas ameloblasticos y
ameloblastomas, los hallazgos morfolégicos son consistentes en todoslos
casos reportados, sin embargo, la significancia biolégica de ésta zona de

cambio aln no se sabe con certeza.

Los estudios para CK14 y CK19 y amelogenina fueron positivas en el epitelio
de estos tumores, lo que confirma su origen amelobastico.'* Bologna-Molina
y colaboradores®! Realizaron un estudio a 5 casos de TOP en el cual
demuestran que existe la presencia de Syndecan-1; un proteoglicano que
juega un rol fisiologico en varias funciones celulares, incluido el
mantenimiento de la arquitectura epitelial, la adhesién célula-célula y la
interaccion de las células con la matriz extracelular y con diversos factores de
crecimiento, estimando la proliferacion celular con Ki-67, que marcador
estandar de proliferacion celular. Bologna-Molina y colaboradores. proponen
que el patron de inmunoexpresion de tumor semeja a los estadios primarios
del desarrollo dental, debido a la gran acumulacion de estas proteinas en las
areas mesenguimales subepiteliales, como ocurre en la papila dental. Estos
hallazgos soportan el origen odontogénico de este tumor de las etapas

tempranas de la odontogénesis. 2!
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Los diagndsticos diferenciales para el TOP incluyen al fibroma ameloblastico,
mixoma odontogénico, foliculo dental hiperplasico, papila dental y el

odontoma quistico arqueogono. 115

El TOP se presenta como una radiolucidez bien delimitada asociada a un
molar sin erupcionar en adolescentes y en ocasiones con un molar deciduo

sin erupcionar en pacientes mas jovenes.'®

Es importante que tanto el odontélogo de préactica general como cualquier
especialista se encuentre actualizado en los temas que le competen, desde
nuevos materiales que se lanzan al mercado hasta nuevas clasificaciones de

enfermedades o padecimientos.

El odontélogo debe de saber en que caso se debe realizar cierto tipo de
tratamientos y estudios, con base a las caracteristicas clinicas e
imagenoldgicas de cada paciente. Asi como el seguimiento o las

interconsultas correspondientes.

Con base a la informacion recopilada, y en especifico, sobre el TOP, se

pueden resumir las siguientes caracteristicas de esta lesion:

e Se presenta en las primeras dos décadas de la vida.

e Tiene predileccion por la mandibula.

e Est4 asociado a dientes sin erupcionar.

e Los tumores tienen una consistencia solida y una superficie
multilobulada.

e Se presenta una capa en la superficie de células cuboidales que
recuerdan al epitelio interno del esmalte, y puede presentar areas
parecidas al reticulo estrellado.

e Hay una masa celular de células espinosas y estrelladas con una capa

subepitelial “zona de cambio”
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ANEXO DE FIGURAS

Figura 1. Derivados de las capas germinativas.

Figura 2. Imagen de las estapas histoldgicas de la odontogénesis.

Figura 3. Imagen histoldgica de la etapa de iniciacion de la odontogénesis.
Figura 4. Imagen histologica de la etapa de yema de la odontogénesis.
Figura 5. Imagen histoldgica de la etapa de caperuza de la odontogénesis.
Figura 6. Imagen histologica de la etapa de campana de la odontogénesis.

Figura 7. Mapa conceptual en el que se explica el origen y el desarrollo del

diente.
Figura 8. Imagen histologica de un odontoma en desarrollo.
Figura 9. Imagen histologica del fiboroma ameloblastico.

Figura 10. Imagen de las caracteristicas radiograficas, clinicas e histoldgicas

del fibroma ameloblastico.
Figura 11. Imagen radiografica de un odontoma compuesto.
Figura 12. Imagen radiografica de un odontoma complejo.

Figura 13. Imagen de las caracteristicas radiograficas, clinicas e histologicas

del odontoma complejo.

Figura 14. Imagen de las caracteristicas radiograficas, clinicas e histologicas

del odontoma compuesto.

Figura 15. Imagen de las caracteristicas radiograficas, clinicas e histologicas

del tumor dentinogénico de células fantasma.

Figura 16. Imagen clinica extraoral de un paciente con un tumor

odontogénico primordial.

[52]



Figura 17. Imagen clinica intraoral de un paciennte con un tumor

odontogénico primordial.

Figura 18. Imagen de las caracteristicas radiograficas del tumor

odontogénico primordial.

Figura 19. Imagen de las caracteristicas histologicas del tumor odontogénico

primordial.

Figura 20. Imagen donde se muestran estudios inmunohistoquimicos del

tumor odontogénico primordial.
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ANEXO DE TABLAS

Tabla 1. Clasificacion de los tumores odontogénicos.
Tabla 2. Cambios en las clasificaciones de los tumores odontogénicos.

Tabla 3. Marcadores inmunohistoquimicos con reaccion positiva reportados

hasta la fecha en el tumor odontogénico primordial.

Tabla 4. Casos reportados en la literatura de habla inlgesa hasta la fecha.
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ANEXO DE ABREVIATURAS

OMS: Organizacion Mundial de la Salud
TOP: Tumor odontogénico primordial
REM: Restos epiteliales de Malassez
FAmb: Fibroma ameloblastico

Odtm: Odontoma

OdComp: Odontoma compuesto
OdComplx: Odontoma complejo

RL: Radioltcido

UL: Unilocular

SEM: Sin evidencia de muerte
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