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INTRODUCCION.

En el Registro Histopatolégico de Neoplasias en México, el cancer de
cavidad bucal ocupa el lugar 22 en frecuencia del total de las neoplasias
malignas por topografia(1%). En el varén ocupa el lugar 14(1.8%) y en la
mujer, el sitio 23 (0.6%). El cancer de la cavidad bucal constituye 6% de
todas las neoplasias diagnosticadas en Estados Unidos, y comprende 30%

de los canceres de cabeza y cuello.’

Por lo anterior el estudio de las neoplasias malignas de la cavidad bucal y
estructuras adyacentes constituye un aspecto importante dentro de la
odontologia, ya es el Cirujano Dentista el que puede realizar el diagnéstico
temprano de estas lesiones.

La falta de conocimiento sobre lesiones malignas ocasiona un diagnéstico
equivocado que nos lleva a un tratamiento inadecuado y a ‘un prondstico
desfavorable siendo esta la causa de la muerte de un alto porcentaje de
pacientes.

Como cirujanos dentistas es frecuente encontrar lesion en cavidad bucal
por lo que es de suma importancia tener los conocimientos y estar
familiarizado con cualquier tipo de lesion ya sea benigna o maligna para
poder identificarla cuando se presente en cavidad bucal.
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ANTECEDENTES

Con Rudolf Virchow(1821-1902) quedd definitivamente establecida la
Patologia como ciencia.

La Patologia (del griego, estudio de los sufrimientos) significa “el estudio
cientifico de la naturaleza de la enfermedad, sus causas, procesos,
desarrollo y consecuencias ™.’

De modo probable la definicibn de neoplasia sugerida a principios de
decenio 1950 por Rupert Willis, un patélogo britanico es la mejor. “Una
neoplasia es una masa anormal de tejido, cuyo crecimiento es excesivo e
incordiando con el de los tejidos circundantes y persiste en la misma forma

después del cese de los estimulos que provocaron el cambio”.?

Por lo tanto, defineremos algunos conceptos que son necesarios conocer

mas a fondo.

TUMOR: se puede aplicar como aumento de volumen y en este contexto es

uno de los signos cardinales de la inflamacién , pero se emplea con mas

frecuencia para denotar una neoplasia .2

NEOPLASIA: ( que en latin significa “nuevo crecimiento” ) es un
conglomerado anormal de células con proliferacion incontrolada, que
persiste después de haber cesado el estimulo inductor.

El proceso neoplasico no sélo entrafia proliferacion celular, sino también

una modificacion de la diferenciaciéon de los tipos celulares afectados.

1.- Las neoplasias derivan de células que normalmente conservan su
capacidad para proliferar. Asi, las neuronas y las células musculares
cardiacas ya diferenciadas no originan neoplasias.

g ]
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2.-Una neoplasia puede expresar diversos grados de diferenciacion, desde
estructuras relativamente maduras que semejan tejidos normales hasta un
conjunto de células tan primitivas que no puede identificar su célula de
origen.

3.-El estimulo responsable de la proliferaciéon incontrolada muchas veces no
se puede identificar y, de hecho, se lo desconoce para la mayoria de las

neoplasias humanas.’

NOMENCLATURA DE LAS NEOPLASIAS.

Todas las neoplasias tanto benignas como malignas , tienen dos

componentes basicos:

1.- Las células neoplasicas proliferantes que constituyen su parénquima.

2.- Su estroma de sostén constituido por tejido conjuntivo y vasos
sanguineos.

Aunque las células parenquimatosas constituyen el “ borde agresivo” de
las neoplasias y en consecuencia, determinan la naturaleza de éstas, el
crecimiento y la evolucion de las mismas dependen del estroma. Es
indispensable un adecuado aporte sanguineo al estroma vy el tejido
conjuntivo de éste es el que proporciona ese soporte necesario. En algunas
neoplasias el soporte del estroma es escaso y la neoplasia es blanda y
carnosa. En ocasiones, las células parenquimatosas estimulan la formacion
de un estroma de colageno abundante propiedad conocida como
desmoplasia.

Las neoplasias malignas que nacen de los tejidos mesenquimatosos
suelen denominarse sarcomas ( del Griego, sar, carnoso), porque en general
poseen poco estroma conjuntivo y, en consecuencia, su consiste blanda (p.
Ej, fibrosarcoma, liposarcoma, leiomiosarcoma, rabdiomiosarcoma).*
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CARACTERISTICAS CLINICAS DE LAS NEOPLASIAS
MALIGNAS.

Existen criterios que permiten distinguir entre neoplasias benignas y
malignas, y el comportamiento de estas se atiene a la disticion. Resulta
conveniente comentar estas caracteristicas:
1.-Diferenciacion y anaplasia.
2.-Velocidad de crecimiento.
3.-Invasioén local.

4 -Metastasis.
Diferenciacion y Anaplasia.

Diferenciacion indica el grado en que las células parenquimatosas se
parecen a las células normales comporables, tanto morfolégica como
funcionalmente. Las neoplasias bien diferenciadas son, por tanto,
compuestas por células que recuerdan a las células maduras normales del
tejido del que proceden.

Las neoplasias malignas, por el contrario, varian desde bien diferenciadas
a indiferenciadas. Se dice que las compuestas por células totalmente
indiferenciadas son anaplasicas. De hecho la falta de diferenciacion, o
anaplasia significa “forma hacia atras”, implicando una reversion desde un
alto nivel de diferenciaciébn a uno menor.

Las neoplasias bien diferenciadas se forman por maduracién o
especializacion de células indiferenciadas a medida que proliferan , mientras
que la neoplasia indiferenciada se forma por proliferacion sin maduracion de
las células transformadas.

La falta de diferenciacién, o anaplasia, se caracteriza por cierto nimero de

alteraciones morfolégicas y funcionales. Tanto las células como los ntcleos

-
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muestran pleomorfismo-variabilidad del tamafio y de la forma-. Se pueden
encontrar células que son mas grandes que sus vecinas, y otras pueden ser
extremadamente pequefas y de aspecto pimitivo. De forma caracteristica ,
los nucleos contienen abundante ADN y se tifien de un tono muy oscuro
(hipercromaticas). Los nucleos son desproporcionadamente grandes
respecto al tamafio de la célula, y la relacién nucleo:citoplasma puede
acercarse a 1:1 comparada con la normal de 1:4 a 1:6. La forma nuclear es
habitualmente muy variable, y la cromatina forma con frecuencia grumos y se
distribuye a lo largo de la membrana nuclear. Habitualmente estos nucleos

se ven con nucléolos.?

Como dato de malignidad tienen mucha mas importante las figuras de
mitosis atipicas, bizarras, que a veces producen husos mitéticos tripolares,
tetrapolares o multipolares.

Otra carcateristica de anaplasia es la formacion de células gigantes, en las
que algunas poseen un solo nucleo polimérfico, mientras otras exhiben dos o
mas nucleos. En las células gigante neoplasica, el nicleo es hipercromatio o
muy grande en relacion con el tamafio de la célula. Ademas de las anomalias
citolégicas descritas, la orientacion e las células anaplasicas esta
notablemente distorsionada. Las células neoplasicas crecen formando
acumulos o grandes masas, de forma anarquica, desorganizada.

Estas células en proliferacion requieren un aporte sanguineo, con
frecuencia el estroma de tejido conectivo vascular es escaso, y de hecho, en
muchos tumores anaplasicos, grandes zonas centrales experimentan

necrosis isquémica.*
Velocidad de Crecimiento.

La mayoria de las neoplasias crecen rapidamente, a veces a un ritmo

erratico, y terminan por diseminarse y por matar a sus portadores.



Neoplasias Mesenquimatosas Malignas %

7,
-~

e

La velocidad de crecimiento de las neoplasias guardan relacion con su
nivel de diferenciacion, y por tanto la mayoria de las neoplasia malignas
crece mas rapidamente que los benignos.

Algunas neoplasias malignas crecen lentamente durante afios y después,
de forma subita, practicamente se les ve crecer, diseminandose de forma
explosiva para causar la muerte en pocos meses despues de la deteccion.
Se cree que esta conducta se debe a la aparicion de un subclén agresivo de

células transformadas.®
Invasion Local.

El crecimiento de las neoplasias se acompana de la infiltracién, invasion y
destruccion del tejido circundante. En general, estan mal delimitadas y
suelen faltar un plano de clivaje bien definido. Sin embargo las neoplasias
malignas de crecimiento lento pueden desarrollar una capsiula fibrosa que en
apariencia los contiene, u pueden empujar en un amplio frente de avance a
las estructuras normales adyacentes.

No respetan limites anatémicos normales. Esta tendencia a la invasion
hace dificil su extirpacién quirargica, e incluso cuando la neoplasia parece
estar bien circunscrita, es necesario eliminar un considerable margen de

tejido aparentemente normal en torno de la neoplasia infiltrante.?

PATRONES DE DISEMINACION.

Metastasis.

Las dos propiedades exclusivas de las células neoplasicas son su
capacidad para invandir localmente y producir metastasis a distancia.

Es caracteristico que las neoplasias malignas proliferen dentro de tejido de

origen, donde crecen e infiltran las estructuras normales. También pueden
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propagarse directamente mas alla de los confines del érgano para ocupar
tejidos adyacentes. En algunos casos, el crecimiento de la neoplasia es tan
extenso que el reemplazo del tejido normal causa insuficiencia del 6rgano.
Las propiedades invasivas de las neoplasias ponen a estas en contacto
con los vasos sanguineos y linfaticos . De la misma manera que pueden
invadir tejido parenquimatoso, las células neoplasicas también penetran en
los vasos sanguineos y linfaticos . Para que aparezcan metastasis, después
de invadir los vasos linfaticos o sanguineos las células neoplasicas deben
desprenderse de la neoplasia primaria, ser arrastradas por la circulacion |,
alojarse en la microcirculaciéon de un érgano, atravesar el vaso para salir al

tejido vecino y proliferar en forma auténoma en esta nueva localizacion.®

Metastasis Hematogena

Las células neoplasicas suelen invadir los capilares y venulas en tanto que
las arteriolas de paredes mas gruesas y las arterias son relativamente
resistentes. Para que puedan formar metastasis viables, las células
neoplasicas circulantes deben alojarse en el lecho vascular del sitio
metastasico. Es probable que aqui se adhieran a las paredes de los vasos
sanguineos, sea a las células endoteliales o a la membrana basal denudada,
aunque los mecanismos son especulativos. Esta secuencia de
acontecimientos explica por qué las metastasis son tan frecuentes en el
higado y en los pulmones. En tanto que otras neoplasias penetran en venas
sistétmicas que eventualmente desembocan en la vena cava y de alli van
hacia los pulmones. En este aspecto, hay que sefalar que algunas células
neoplasicas liberadas al sistema venoso sobreviven al pasaje de la
microcirculacion y llegan asi a otro 6rganos mas distantes. Por ejemplo, las
células neoplasicas pueden atravesar el higado y producir metastasis

pulmonares, pero también pueden atravesar la microcirculacion pulmonar
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para alojarse en el encéfalo y otro 6rganos mediante diseminacion arterial.
Se presume que las células neoplasicas detenidas en la microcirculacion
atraviesan la pared vascular en el sitio de la metastasis por lo mismo
mecanismos por los que se produce la invasion en el caso del la neoplasia

primaria.’

Metastasis Linfatica.

Un dogma histérico acerca de la propagacion metastasica sostenia que las
neoplasias epiteliales(carcinomas) prefieren dar metastasis por via linfatica,
en tanto que las neoplasias mesenquimatosas(sarcomas) se distribuyen por
via hematégena, pero esta disticion ya no se considera verdadera debido a
la observacion clinica de los patrones metastasicos y a la demostracion de
que existen numerosas conexiones entre los sistemas vasculares linfaticos y
sanguineo.

Sélo los grandes vasos linfatcos tienen membrana basal, mientras que en
los capilares linfaticos no se la observa. Por tanto, hay motivo para creer que
las células neoplasicas invasivas penetran con mayor facilidad en los vasos
linfaticos que en los sanguineos. Una vez que pasan a los primeros, las
células son arrastradas a los ganglios linfaticos regionales, donde en
principio se radican en el seno marginal y después se extienden por todo el
ganglio. Los ganglios linfaticos metastasicos pueden
agrandarse(adenomegalia) hasta muchas veces su tamafio normal, a
menudo excediendo el diametro de la lesién primaria. La superficie de corte
del ganglio suele semejar la del tumor primario en cuanto a color vy
consistencia y también puede exhibir la necrosis y hemorragia que son

comunes .2
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CAUSAS Y FACTORES DE RIESGO.

La mayoria de los sarcomas no tienen una etiologia definida, aunque

multiples factores asociadas y predisponentes se han identificado

Factores Ambientales

Un trauma o dafo pasado frecuentemente implica al desarrollo de
sarcomas.

Ocasionalmente hay una razonable evidencia que sugiere una relacion
casual de que los sarcomas, que han sido reportados provienen de tejido
cicatrizal de algunos procedimientos quirturgicos que tienen un origen apartir
de quemaduras termicas o con acidos, fracturas locales en la proximidad de
implantes. Se han observado en pacientes que han sufrido contracturas en
articulaciones y extensas osificaciones heterotopicas al desarrollo de
sarcomas.’

El tema de un traumatismo como posible factor predisponente es mas
controvertido. A menudo , un episodio minimo de dano es el factor que
provoca la presencia de una masa, implicando una asociacion causal que no
es real. Los tumores desmoides abdominales frecuentemente siguen al
parto. Sin embargo, pueden ocurrir en la extremidad y pueden estar
asociados con actividad fisica vigorosa previa. Pueden ser multifocales.®

Carcinégenos Medio-Ambiente.
Los agentes quimicos que han sido implicados en el desarrollo de

sarcomas.
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Asbestos. Es un silicato hidratado. La exposicion de esta sustancias los
mineros e industriales estan expuestos a esta sustancia al inhalar una
particula microscopica alcanza el parenquima pulmonar y la superficie pleural
donde después de muchos afios esto puede ser asociado con el desarrollo

de carcinomas.’®

Herbicidas. Acido fenoxiacético, clorofenol(encontrados en algunos
conservadores de la madera) y sus contaminantes tales como
tetraclorodibenzo-p-dioxin(2,3,7,8) han sido ligados a la genesis de sarcomas
de partes blandas.®

Radiacion. El desarrollo de sarcomas de partes blandas y 6seo como
resultado de la exposicion a radiacion es conocido desde 1922. Su
exposicién ha sido relacionada al desarrollo de sarcomas, pero considerando
la frecuencia de radioterapia. La incidencia de sarcomas post-radiacion es
dificil de estimar.®

Virts. El papel de viris oncégenicos en la evoluciéon de sarcomas de tejido
blando es alun pobremente entendido, no obstante hay una fuerte evidencia
que(HHV8) es el agente causante del sarcoma de Kaposi.

El viris del Epstein Barr en la patogenésis de sarcomas del muasculo liso en

pacientes con VIH.

Factores Genéticos.

Datos recientes sugieren que las mutaciones genéticas en las células
madre pluripotenciales mesenquimales dan lugar a clonas malignas que se
diferencian a lo largo de vias que recuerdan la histogénesis normal. Las
alteraciones en los genes Rb-1 y p53 se detectan en una proporcion
importante de sarcomas. La importancia de estos genes reguladores en la

patogénesis del sarcoma esta evidenciada por la incidencia de mutaciones
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en la linea germinal en los pacientes con retinoblastoma hereditario, y por la
identificacion de mutaciones en la linea germinal en p53 en el sindrome de

Li-Fraumeni.®

Una predisposicion genética para el sarcoma de partes blandas se ha
asociado también con neurofibromatosis(sindrome de Von Recklinhausen).
Los tumores mas comunes en los pacientes con neurofibromatosis son en el
sistema nervioso central.

El desarrollo de feocromocitoma también es una complicacién de la
neurofibromatosis.

Aproximadamente el 5% de los pacientes con neurofibromatosis
desarrollaron neoplasias malignas de la vaina de los nervios periféricos.

La predisposicion genética a las neoplasias malignas esta bien establecida,
en forma de gen autosémico dominante en el 8 al 9% de los nifios con

sarcomas de partes blandas.®

La poliposis adenomatosa familiar o el sindrome de Gardner se asocia
frecuentemente con el desarrollo de tumores desmoides intraabdominales.
Estos tumores se comportan como fibrosarcomas de bajo grado, aunque
existe un constante debate para la clasificacion histopatolégica.

Familias con Li Fraumeni con rabdomiosarcoma infantil encontr6é 16 tipos
adicionales, incluyendo el carcinoma de mama, sarcomas de partes blandas,
cancer de pulmon, cancer de piel, leucemia, cancer pancreatico y neoplasias
cerebrales.

Pacientes con retinoblastoma con la alteracion asociada del gen Rb con
frecuencia desarrollan neoplasias mas tarde en su vida, como

osteosarcoma.®
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Edad.

La edad ejerce una influencia importante sobre la probalidad de sufrir
cancer. Como todo el mundo conoce, la mayoria de las neoplasias ocurren
en los ultimos anos de vida(55 afios o mas). Debe observarse que el grupo
de nifios de menos de 15 afos no estan excentos. La leucemia aguda y
las neoplasias del sistema nervioso central son responsables del 60 al 75%
de estas muertes, aproximadamente. Las neoplasias comunes de la infancia
y de la nifiez incluyen el neuroblastoma, tumor de Wilms, retinoblastoma,

leucemias agudas y rabdomiosarcoma.*
SARCOMAS DE TEJIDO BLANDO

Los sarcomas son neoplasias malignas que se originan de los tejidos
conectivos esqueléticos y extraesqueléticos, incluyendo el sistema nervioso
periférico. Aunque pueden ser tan diversos como los elementos celulares de
estas estructuras anatomicas, tienen el mesodermo primitivo como estirpe
embriolégico comun, con wuna contribucion neuroectodérmica que
corresponde a los nervios periféricos.®

Los sarcomas comparten una caracteristica clinica importante: su
frecuente incidencia durante la infancia y la adolescencia

No obstante, existen diferencias significativas referentes a la historia
natural de los sarcomas 0seos y de partes blandas.

Los sarcomas de tejido blando no sélo forman un grupo heterogéneo
desde el punto de vista histogenético, sino que también muestran grandes
diferencias en su comportamiento biolégico.’

Los sarcomas de partes blandas se han clasificado histogenéticamente de

acuerdo con su parecido morfolégico con sus tejidos normales afines.

12
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Los sarcomas de los tejidos blandos pueden partir de tejido conjuntivo, del
adiposo, del conjuntivo vascular y del muscular. Segun el tejido de origen se

pueden dividir en las siguientes formas de sarcomas: °

Tejido conjuntivo fibroso Fibrosarcoma
Tejido adiposo Liposarcoma

Vaso sanguineos- Angiosarcoma
Musculatura transversal Rabdomiosarcoma

(labios, lengua, mejillas)

Lisa Leiomiosarcoma

Tabla 1 . Clasificacion de sarcomas segun tejido de origen.

No se podia determinar en los sarcomas indiferenciados la estirpe
histologica original(el tejido madre) y por lo tanto no se podia efectuar una
clasificacion citogenética clara. Consecuentemente se realizo en estos casos
la diferenciacion segun el tipo celular predominante en los sarcomas
dividiéndose en células pequeias, células redondas, células fusiformes y
células polimorfas.®

Los sarcomas de los tejidos blandos se pueden dividir en formas
anaplasicas y diferenciadas. Los sarcomas inmaduros anaplasicas crecen
rapidamente, producen, en un alto porcentaje, una diseminacion hematégena
(en primer lugar sobre todo en los pulmones, mas tarde en el higado,
esqueleto, cerebro y otros 6rganos).®

13
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Los sarcomas con un grado bajo de malignidad crecen lentamente,
producen raramente metastasis y si las producen es en estadios avanzados

y tienen un prondstico relativamente favorable.’

Ademas existen formas intermedias.

La determinacion histolégica del grado de malignidad es el factor de
pronéstico mas importante en lo que respecta a las neoplasias. Otros
parametros importantes para el pronostico son el tamano, la penetracion del
sarcoma, su localizacion, la invasion de los ganglios linfaticos y la edad del

paciente.’

En general, son bastante raros, suponen el 1% de todos las neoplasias
malignas, y puede verse a cualquier edad, en todas las razas y en ambos
Sexos.

Aunque se puede ver en cualquier época de la vida, la mediana de edad
esta en torno a los 50 afos. La relacion hombre-mujer se aproxima 1, con

ligero predominio en el genero masculino.'

Los sarcomas de tejidos blandos se pueden presentar a cualquier edad se
localizan en la cavidad bucal, principalmente en la apéfisis alveolar, paladar,
labios, lengua y mejillas. En direccion hacia la oposicion menor, los sarcomas
de tejidos blandos crecen desde la profundidad hacia la cavidad bucal. La
consistencia de las formas ricas en fibras es sélida, la de los sarcomas de
células inmaduras es blanda. En general la mucosa permanece al principio
lisa e intacta sobre la neoplasia. So6lo se observa necrosis y ulceras en la
superficie al evolucionar el curso del crecimiento de la neoplasia.’

Dependiendo de la agresividad, el sarcoma invande el hueso mas pronto o
mas tarde y entonces lo va destruyendo progresivamente.
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La cavidad bucal también puede ser lugar para las metastasis de los
sarcomas.

Los sarcomas ulcerados y infectados pueden estar relacionados con
inflamacion, dolor que va acompanada con fiebre y que entonces domina el
cuadro clinico retrasando considerablemente con ello la determinacién del

diagnéstico.’

Solo los pacientes que representan sarcomas reconocidos a tiempo tienen
un buen pronaostico.

La piedra angular del tratamiento sigue siendo la cirugia. Es fundamental la
extirpacion completa del tumor mediante cirugia radical; por el contrario, una
reseccion incompleta aumentara el riesgo de recidiva, comprometera las
posibilidades de conservar el miembro en las neoplasias de extremidades e

incrementara la posibilidad de diseminacion a distancia.'®

EPIDEMIOLOGIA.

Las neoplasias de lengua son lo mas frecuentes (20 a 50%) con una
incidencia anual de 5,500 casos nuevos. El cancer de labio y piso de boca
coforma 30% de las neoplasias de cavidad oral. 50% de estas es causada
por fallas locorregionales en el control de la neoplasia. Es mas frecuente en
el varon (60%) y en la sexta, séptima y octava décadas de la vida. Por
desagracia, lesiones que fueron potencialmente curables es estadios
tempranos, con una deteccion oportuna y tratamiento adecuado, alcanzan
estadios avanzados (50%), incurables en su mayoria.

Las neoplasias de esta localizacion producen alteraciones en las funciones

de la masticacion, la deglucion, la capacidad oral y el lenguaje; por ello su
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tratamiento produce deformidades estéticas y secuelas funcionales graves.
El carcinoma epidermoide es la estirpe histolégica mas comuin en la cavidad
oral, mas frecuente en varones de edad avanzada. El adenocarcinoma, poco

comun, ocupa el segundo lugar de frecuencia.

Los subsitios de la cavidad bucal son la mucosa del carrillo, el piso de
boca, la lengua (dos tercios anteriores), el paladar duro , la encia superior e

inferior, la zona retromolar y el labio.

El rabdomiosarcoma infantil es una neoplasia maligna de tejido blando de
ofigen musculo- esquelético, representa del 5%-8% de los casos de cancer
infantil.

Las neoplasias de la lengua representan de un 10-15% de cabeza y cuello.

El 80% ocurre en el sexo masculino. Estas neoplasias son infrecuentes
antes de los 40 arios y la edad media de aparicion es alrededor de los 60

anos.

Las neoplasias del labio, representan alrededor de 15% de todas las
neoplasias malignas de cabeza y cuello. Se encuentran frecuentemente
localizados en el labio inferior. EI 90% ocurre en el sexo masculino. Son raras
antes de los 40 afos, y existe un incremento en la incidencia con la edad.

Rara vez, se observan estas neoplasias en individuos de raza negra.

Las neoplasias de las fosas nasales, senos paranasales y nasofaringe
representan el 3% de todas las neoplasias de cabeza y cuello. La
localizacion mas comuan son los senos paranasales y es mujeres. El 90% de
estas neoplasias se presentan en el antro maxilar y el 10% en el hueso
etmoides. Las neoplasias de los senos esfenoidales y frontales son

extremadamente raros.
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Las neoplasias de la nasofaringe representan menos del 1% de todos los
canceres ocurridos en los Estados Unidos. La edad promedio es de
alrededor de los 50 afos y es de 2 a 1 comparando el sexo masculino con el

femenino. El 75% se origina en el techo o paredes laterales.

Las neoplasias de la orofaringe representan el 10% de los canceres de
cabeza y cuello. La amigdala es la localizacién mas frecuente. Ocurren
predominantemente en el sexo masculino (90%).

Las neoplasias de las glandulas salivales se da en ambos sexos. La

mayoria de estas neoplasias son mas frecuentes en nifios.

Las neoplasias de la mandibula son responsables del 0,5% de las muertes
por cancer. La relacion entre el sexo masculino y el femenino es de 3:1.

Estas neoplasias tienden a presentarse en jévenes.®

Histocitoma Fibroso Maligno y Liposarcoma son los sarcomas mas
comunes en adultos; junto ellos son el 35%-45% de todos los sarcomas.

Entre 1116 sarcomas revisados por Hashimoto 1992, Histocitoma Fibroso
Maligno(25.1%) y Liposarcoma(11.6%) fueron lo mas comunes, seguidos por
Rabdomiosarcoma(9.1%), Sarcoma Sinovial(6.5%), Sarcoma Maligno de la
vaina del Nervio Periférico(5.9%) y Fibrosarcoma(5.2%).

En las series de Markhede, los tres sarcomas mas comunes fueron
Histocitoma Maligno Fibroso(28%), Fibrosarcoma(14%), y Liposarcoma(9%).

La incidencia de las neoplasias de tejido blando, especialmente la

frecuencia de las neoplasias benignas son relativas a las malignas., es casi

imposible de determinar con exactitud, neoplasias benignas de tejido blando
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exceden el numero de neoplasias malignas en un margen de

aproximadamente 100:1.

Las neoplasias malignas, ultimamente reciben atencion médica. Los
sarcomas comparados con carcinomas son relativamente raros y constituyen

menos del 1% de todas las neoplasias.

Los sarcomas pueden ocurrir en cualquier parte del cuerpo, pero provienen
mas desde los musculos largos de las extremidades, la pared del torax, el
mediastino y el retroperitoneo. Ellos ocurren a cualquier edad y como los
carcinomas son mas comunes en pacientes mas viejos, casi 15% de
personas afectadas son menores de 15 afos, y casi 40% de las personas
afectadas son mas grandes de 55afios.

Los sarcomas ocurren mas en varones, pero en general la relacion de edad
y incidencia varia entre los tipos histologicos( p. Ejemplo, Rabdomiosarcoma
embrionario ocurre casi exclusivamente en individuos jévenes, considerando
el Histiocitoma Maligno Fibroso es una neoplasia del anciano y es raro en

nifios menores de 10 ano.

Asi también no esta probada una variacion de racial, aunque la tasa de
incidencia anual de edad ha sido reportada en ser mas alta para raza negra

que para raza blanca.’

DEFUNCIONES POR CANCER EN 1999.

En la ultima mitad del siglo XX se comenzaron a manifestar los efectos de
estos cambios en la manera de enfermar y morir de los mexicanos; a partir
de 1988 las enfermedades del corazén se situaron como la primera causa de
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morbilidad y mortalidad con 47,905 defunciones y tasa de 57.9 por 100,000
habitantes, siendo la enfermedad isquémica la que ocupé primer lugar como

causas de muerte.

El cancer aparecié como la segunda causa de muerte a partir de 1989, ano
en el que se registraron 40,628 defunciones y tasa de 48.2 por 100,000
habitantes, siendo los tipos mas frecuentes el de pulmén, estémago y cuello
uterino con tasas de 6.1, 5.2 y 5.1 respectivamente. Desde entonces el
cancer es responsable del 12.0% de todas las defunciones que se registran

en el pais.

MORTALIDAD DE NEOPLASIAS MALIGNAS POR

SEXO

MEXICO 1999

SEXO DEFUNCIONES | PORCENTAJE TASA
Hombres 25,663 47.8 52.8
Mujeres 28,006 52.2 56.6
Se ignora 2 0 0
Total 53,671 100 54.7

Tabla 2.Tasa por 100,000 habitantes
Fuente: SEED, 1999.Instituo Nacional de Cancerolgia.

En 1999 se notificaron 53,671 defunciones por tumores malignos, de los
cuales 25,663 correspondieron al sexo masculino y 28,006 al femenino, con
una distribucién porcentual de 47.8 y 52.2 respectivamente. La tasa por
100,000 habitantes fue de 54.7.
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MORTALIDAD DE NEOPLASIAS MALIGNAS SEGUN
GRUPO DE EDAD Y SEXO, MEXICO 1999

GPO. de | IGN. | HOMBRES | TASA* | MUJERES | TASA* | TOTAL | TASA
EDAD SEXO

<1 0 51 4.7 52 4.9 103 4.8
1-4 0 243 55 208 4.8 451 5.1
5a14 0 580 5.7 469 4.3 1049 4.7
15a24 |0 798 7.9 498 5 1296 6.4
25a34 |0 878 10.8 1050 12.4 1928 11.6
35a44 |0 1,197 212 2594 433 3791 32.6
45264 |1 6,892 119.6 | 9928 160.9 | 16821 | 140.9
65 Y |1 14,978 7048 | 13152 531.8 [28131 |611.8
MAS
Se 0 46 0 55 0 101 0
Ignora
Total 2 25,663 52.8 28006 56.6 53671 |54.7

Tabla 3.Tasa por 100,000 habitantes de acuerdo al sexo y grupo de edad
Fuente: SEED, 1999.Instituto Nacional de Cancerologia.

La distribucion de la mortalidad por cancer es mayor en los hombres hasta

los 24 afos de edad, en quienes se registro una tasa de 6.2 mientras que en

las mujeres, el valor fue de 4.6. De los 25 a los 64 afos, las mujeres

registraron una tasa de 65.8 a diferencia de 45.8 de hombres y en el grupo

de 65 y mas vuelve a elevarse la tasa en los hombres, la cual asciende hasta

704.8, mientras que las mujeres registran en ese grupo una tasa de 531.8.
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MORTALIDAD DE LAS 10 NEOPLASIAS MAS
FRECUENTES EN LA EDAD ESCOLAR, MEXICO 1999

TUMOR MALIGNO CASOS %** TASA*
Leucemia linfoide 419 39.94 1.88
Encéfalo 121 11.53 0.54
Leucemia mieloide 100 9.53 0.45
Leucemia cels. No espec. | 88 8.39 0.39
No Hodking otro tipo 35 3.34 0.16
Huesos y cart. otros sitios | 28 2.67 0.13
Secundarios otros sitios 28 2.67 0.13
Tejido conjuntivo y blando | 27 2.57 0.12
Hodking 21 2 0.09
Rifén 20 1.91 0.09

Tabla 4* Tasa por 100,000 habitantes de 5 a 14 afios.

* Porcentaje con respecto a los casos en el grupo de edad.
Fuente; SEED. DGE. 1999.

En el grupo de § a 14 afios, la leucemia linfoide ocupa el primer sitio como
causa de muerte con el 39.9%. El segundo lugar lo ocupa el cancer del
encéfalo con 11.5%. Los sitios tercero y cuarto son ocupados también por
leucemias mieloide y de tipo no especificado.

La mortalidad por leucemias en conjunto ocupo el 57.9% de las
defunciones por todas las neoplasia malignas.

Otras causas frecuentes el linfoma no Hodking y las neoplasias malignas e
huesos y cartilagos.
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MORTALIDAD DE NEOPLASIAS MALIGNAS SEGUN
TOPOGRAFIA Y PORCENTAJE, MEXICO-1999

CAUSAS CIE10 | DEFUNCIONES | PORCENTAJE | TASA
Labio Co0 12 0 0.01
Base de la lengua COo1 24 0 0.02
Lengua Co02 123 0.2 0.13
Encia Cco3 |22 0 0.02
Piso de la boca Co4 |27 0.1 0.03
Paladar cos5 |33 0.1 0.03
Otras y las no esp. de la|C06 |76 0.1 0.08
boca

Glandula parétida C07 |95 0.2 0.1
Glandulas-Salivales co8 20 0.02
Mayores

Amigdala c09 25 0 0.03
Orofaringe C10 26 0 0.03
Nasofaringe C11 49 0.1 0.05

Tabla 5. Tasa por 100,00 mujeres de 15 y mas afnos.

Tasa por 100,000 hombres de 15 y mas afios.

Fuente .Instituto Nacional de Cancerologia
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MORTALIDAD DE LAS 10 NEOPLASIAS MAS
FRECUENTES EN MENORES DE UN ANO, MEXICO-
1999

TUMOR MALIGNO CASOS | %** TASA*
Leucemia Linfoide 22 21.36 1.02
Leucemia tipo no especificado | 15 14.56 0.7
Leucemia mielocitica 9 8.74 0.42
Rif6n 7 6.8 0.33
Enceéfalo 7 6.8 0.33
Tejido conjuntivo y blando 5 4.85 0.23
Glandula suprarrenal 4 3.88 0.19
Otros y no esp. del tejido linf. 3 2.91 0.14
Sec. Otros sitios 2 1.94 0.09
Leucemia monolitica 2 1.94 0.09
Tabla 6.

* Tasa por 100,000 habitantes menores de 1 afno

** Porcentaje con respecto a los casos en el grupo de edad
Fuente: SEED. DGE, 1999.Instituto Nacional de Cancerologia

El motivo de defuncion mas frecuente en menores de un afio lo
constituyen las leucemias, registrandose 48 decesos en el afio de 1999
que constituyeron el 47.7 % del total de defunciones en este grupo de
edad. Las mas frecuentes fueron la linfoide con 21.4 % y la de tipo no
especificado con 14.6 %. Otros motivos de defuncién importantes en este
grupo de edad fueron las neoplasias malignas de higado y vias biliares y
los canceres de rifion y encéfalo.
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MORTALIDAD DE LAS 10 NEOPLASIAS MAS
FRECUENTES EN LA EDAD PRE ESCOLAR,

MEXICO-1999

TUMOR MALIGNO CASOS % ** TASA*
Leucemia linfoide 137 30.38 1.56
Encéfalo 60 13.3 0.69
Ojos y anexos 44 9.76 0.5
Leucemia mieloide 37 8.2 0.42
Leucemia tipo de no | 34 7.54 0.39
espec.
Rifnén 25 5.54 0.29
Tejido conj. Blando 17 377 0.19
No Hodking otro tipo 11 2.44 0.13
Tabla 7.

* Tasa por 100,000 habitantes de 1 a 4 anos

** Porcentaje con respecto a los casos en el grupo de edad
Fuente: SEED. DGE, 1999.Instituto Nacional de Cancerologia

En el grupo de 1 a 4 afios las leucemias siguen apareciendo como la

primera causa de muerte con 208 casos y 46.1 % del total. El tipo mas

frecuente fue la leucemia linfoide con 30.4 %.

La neoplasia maligna de encéfalo ocup6 el segundo lugar con el 13.3 %

de los casos y el de ojo y anexos el tercer sitio con 9.8 %

Otros neoplasias frecuentes en esta edad fueron los de rifién y glandula

suprarrenal.
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OSTEOSARCOMA (SARCOMA OSTEOGENICO).

Los sarcomas que nacen del sistema esquelético son raros representan
solo el 0.2 % de todos los sarcomas.

El osteosarcoma y el sarcoma de Ewing, los dos tumores 6seos mas
comunes, ocurren principalmente durante la infancia y la adolescencia. Otras
neoplasias mesenquimales(de células fusiformes) que caracteristicamente
aparecen tras la madurez esquéletica-fibrosarcoma, condrosarcoma,
histocitoma fibroso maligno-son menos frecuentes.®

Es una neoplasia maligna de células mesenquimatosas que tienen la

habilidad de producir hueso inmaduro."’
Tiene la capacidad de producir matriz osteoide y hueso inmaduro. '?

Es la neoplasia ésea primaria maligna mas frecuente, presentandose en 1
de cada 100.000 personas ."

El osteosarcoma es el tipo mas comun de neoplasia maligna que se origina
dentro del hueso. La mayoria de osteosarcomas demuestran origen
intramedular, pero un numero pequefo puede ser Yuxtacortical o raramente

extraesquelético.™
ETIOLOGIA.

Estudios recientes de genética han indicado que el desarrollo de
osteosarcomas se relaciona a la pérdida del gen p53 supresor del tumor, la
pérdida del retinoblastoma, y desarrollo de independencia de la regulacién
por el factor de crecimiento derivado-plaquetario (PDGF). Estos tres se
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conocen para ser el de la parte que proviene la célula que se escapa del
camino de diferenciacion normal y pérdida de diferenciacion controlada, dan

origen a un sarcoma osteogenico. '

CARATERISTICAS CLINICAS.

Los osteosarcomas en mandibula son raros y representan el 6% a 8%. '
Estos ocurren uniformemente entre mujeres y hombres. Los de mandibula

son los frecuentes que aquellos en el maxilar (60% contra el 40%). '

El maximo de incidencia del osteosarcoma entre los 10 afios y 20 afios de

edad, con un niimero menor diagnosticado a la edad de 50 afios."”

Los osteosarcomas que se localizan en mandibula su incidencia es a la
edad de 37 afios de edad, considerando que ocurren en huesos largos a una
media edad de 25 afo. Sin embargo, los numerosos osteosarcomas de la

mandibula ocurren en la nifiez y adolescencia. '

Figura 1. Osteosarcoma. Lesion de la zona posterior en mandibula.
Fuente: radiology.uchc.edu/Images/Bone.
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Los osteosarcoma(Yuxtacortical), que se presentan en forma de nddulos
exofiticos duros sobre la encia adherida y ocurre fuera del hueso, este tipo
representa solo el 1%. '

Los osteosarcomas mandibulares la localizacion mas frecuentemente en el
borde posterior y en el cuerpo mandibular.

Los osteosarcomas maxilares son los que se descubren mas
frecuentemente que los mandibulares. Su localizacion es el proceso alveolar,

los senos paranasales, el paladar.

Los sintomas mas comunes son dolor, tumefacciéon, movilidad dentaria,
parestesia/anestesia, tal como fiebre, considerando perdida de peso pero es
raro, y obstruccion nasal(en el caso de la maxilar)."

CARACTERISTCAS RADIOGRAFICAS.

Radiograficamente varian desde una esclerosis densa a una esclerética
mixta. El borde periférico de la lesion esta mal definido, esto hace mas dificil
determinar el tamano del tumor. En algunos casos, un osteosarcoma extenso
puede mostrar cambios radiograficos minimos y sutiles en el patron del

hueso.®

Puede presentar una expasion de hueso, el espacio del ligamento
periodontal estd ensanchado. Hay resorcion de las raices (rizoclasia) de los
dientes involucrados en la neoplasia. "

El osteosarcoma puede producir la apariencia de “rayo de sol” esto es

provocado por el cartilago calcificado o distension del periostio reactivo. Los

bordes irregulares son caracteristicos de una lesién maligna.'’
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Figura .2 . Radiografia oclusal de una lesién en la parte posterior de la mandibula derecha

con el patrén de radiopacidad en forma de sol naciente.
Fuente:Saap Philipp.

CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS.

Localizacion anatémica .

Las localizaciones anatémicas especificas del hueso dan lugar a grupos
especificos de lesiones. En general los sarcomas de células fusiformes son
metafisarios, mientras los sarcomas de células redondas tienden a ser

diafisario.®
Bordes.

Los margenes ausentes o pobremente delimitados indican una lesién

maligna o agresiva.’
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Formacion de matriz.

La calcificacion de la matriz o la formacién de nuevo hueso puede producir
un area de densidad aumentada en la lesién. La calcificacion tipicamente
aparece como grupos o anillos punteados. La apariencia de nuevo hueso
varia desde esclerosis densa que oblitera toda evidencia de trabéculas
normales a masas pequefas, irregulares, circunscritas descritas como
“algodon” o “nubes”. La calcificacion u osificacion puede aparecer en la

misma lesion.®

Reaccion periostica.

La reaccion periostica es indicativa de malignidad, pero no patognomoénica
de una neoplasia en particular. Una combinacién de cambios periosteales se
aprecia con frecuencia. En las neoplasias malignas, la reaccion periostica no
es continua y delgada, con multiples laminaciones. Un patrén paralelo o
perpendicular puede estar presente.

Las lesiones malignas tienen margenes irregulares, pobremente definidos.
Hay evidencia de destruccion 6sea y un area ancha de transicion con la

reaccion peridstica. La extension a partes blandas es frecuente.®

Historia natural.

Las neoplasias que nacen del hueso tienen patrones caracterisicos de

comportamiento y crecimiento que los distinguen de otras lesiones malignas.®
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Biologia y crecimiento.

Los sarcomas de células fusiformes forman una lesion solida que crece
centrifugamente. La periferia de esta lesion es la menos madura.

La neoplasia maligna generalmente esta englobada por una seudocapsula
y consiste en células meoplasica comprimidas y una zona fibrovascular de
tejido reactivo con un componente inflamatorio que interdigita con el tejido
normal adyacente y mas alla de la lesion. El espesor de la zona reactiva
varia con el grado de la malignidad y con el tipo histogénico.

Los sarcomas de alto grado tienen una zona reactiva pobremente definida
que puede ser invadida y destruida por la neoplasia.

Ademas puede haber ndédulos neoplasicos en el tejido que parece normal y
que no se continia con la neoplasia principal. Estos son denominados
metastasis a saltos. Aunque los sarcomas de bajo grado regularmente
muestran interdigitacion tumoral dentro de la zona reactiva, raramente

forman nédulos neoplasicos mas alla de esta area.’

Los tres mecanismos de crecimiento y extension de las neoplasias 6seos
son:
1.-Compresion del tejido normal.
2.-Resorcién del hueso por osteoclastos reactivos.
3.-Destruccion directa del tejido normal.

Las destruccion directa de tejido es caracteristica de las neoplasias 6seas
malignas. Los sarcomas respetan las barreras anatémicas y permanecen un

compartimento.®
En general los sarcomas 6seos toman el camino de menor resistencia.

Las neoplasias 6seas malignas son biocompartimentales; destruyen la
corteza cercana y entran directamente en tejido blando adyacente.®
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Histolégicamente la clasificacion del osteosarcoma se basa en el predominio

del tipo de estroma:

e Osteoblastico: es el mas comun (particularmente en las
extremidades) y presenta un distribucion relativamante equilibrada

del componente celular sarcomatoso pleomorfico e hipercromatico

y de hueso trabecular hipercelular.

" " trabeculae

Figura 3. Osteosarcoma Osteoblastico. Microfotografia de células malignas alrededor y en

el interior del hueso anormal.
Fuente: Sapp, Philipp,2004

e Condroblastico: contiene depodsitos de cartilago hipercelular y

hueso osteoide anormal.

Figura 4. Osteosarcoma condroblastico. Predominantes areas de cartilago poco
diferenciado.
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e Fibroblastico: esta constituido por células sarcomatosas fusiformes

con poco osteoide maligno.

Figura 5. Osteosarcoma Fibroblastico. Contenia areas en las cuales habia células
neoplasicas similares a fibroblastos.

Fuente. radiology.uchc.edu/images/bone

e Telangectasico: tienen un componente reducido de tejido duro y un
nimero considerablemente aumentado de vasos sanguineos

dilatados y células gigantes."”

Figura 6 . Osteosarcoma telangiectasico

Fuente: Atlas of Tumor Pathology.
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Las mitosis pueden estar presentes, pero estas no son numerosas, células

multinucleadas gigantes también pueden estar presentes.'?

El osteosarcoma periférico(Yuxtacortical) tienen células fibroblasticas con
proliferaciones, contiene trabeculado bien diferenciado., con el tiempo, las
trabeculas se unen y forman una masa grande de hueso sélido.

El osteosarcoma Periostial es una lesion que se extiende en el tejido
blando de una corteza intacta, eleva el periostio que provoca la producciéon
del periosteo periférico significa la formacion nueva de hueso. Es de tipo
condroblastico, es una masa sésil.

El osteosarcoma del Parosteal se presenta como un nédulo lobulado sin
una reaccion del periostio periférico.

Los osteosarcomas Parosteal desarrollan en que aparezca del hueso y se
diferencia bien en su apariencia. Blando e hipocelular, el estroma celular es
atipico y el trabeculado del hueso es irregular.

AUXILIARES DE DIAGNOSTICO.

Los datos radiograficos, histolégicos , y clinicos son necesarios para formar
un diagnoéstico adecuado y para determinar el grado de actividad y

malignidad en cada lesion.

La evaluacion radiografica combinada con la historia clinica y el examen
histolégico es necesario para adecuado diagnostico. La angiografia, el TAC y
la RMN generalmente no son utiles en la determinacion de un diagnostico
pero son importantes para delinear la extension de la infiltracion local.

GAMMAGRAFIA OSEA.

La Gammagrafia 6sea ayuda a determinar la infiltracion poliostética, la

enfermedad metastasica y la extension intraésea de la neoplasia.
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TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA

La TAC permite una determinacion adecuada de la extension intra y
extradsea de las neoplasias esqueléticas. Adecuadamente define el diametro
transverso de un tumor. Mediante variadas ventanas, uno puede estudiar el
hueso cortical, el espacio intramedular, los musculos adyacentes y la
extension extradsea de partes blandas

RESONANCIA MAGNETICA.

La RM es ideal para valorar la medula ésea y para la deteccién del tumor y
su componente extradseo, tales como la deteccion de lesiones pequenas, asi
para determinar la extension de tumores infiltrativos y detectar metastasis a

saltos.

ANGIOGRAFIA.
La Angiografia es el medio para determinar la anatomia vascular y

distorsion.

BIOPSIA.
La Biopsia Incisional es la recomendada y con frecuencia ofrece una
muestra adecuada para el diagnostico, obtener multiples muestras del mismo

lugar, cambiando ligeramente el angulo de abordaje.
FOSFATASA ALCALINA.

La Fosfatasa Alcalina constituye un importante marcador biolégico de la

actividad tumoral en pacientes con osteosarcoma.'®
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES.

e Infecciosas. Osteomielitis cronico, Osteomielitis supurativa.

e Neoplasias benignas. Osteoblastoma, Fibroma Osificante,

Hemangiomas cavernosos.

e Tumores odontéogenicos. Tumor odontégenico calcificante
epitelial, Fibro-odontoma ameloblastico.

o Enfermedades fibro-6seas. Displasia fibrosa, Enfermedad Paget.
12

TRATAMIENTO.

Los principios quirdrgicos, quimioterapicos y radioterapicos desarrollados
para el tratamiento de los osteosarcomas forman la base de la estrategia del

manejo de la mayoria de las neoplasias de células fusiformes.

La amputacion ha sido el método estandar del tratamiento para la mayoria
de los sarcomas 6seos. La década pasada ha sido testigo del desarrollo de
la cirugia conservadora para la mayoria de las neoplasica malignas. Los
avances en ortopedia, bioingeneria, imagen radiolégica, radioterapia y
quimioterapia han contribuido a los procedimientos quirirgicos mas seguros
y fiables. La tomografia computarizada(TAC) desarrollada durante los
primeros anos 80 y, mas recientemente, la imagen por resonancia
magnética(RMN) permiten una evaluacién extremadamente adecuada de la

anatomia local refuerza la posibilidad de una reseccion segura.'®
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El osteosarcoma de mandibula es menos agresivo que aquellos que
ocurren en los huesos largos.®

Las metastasis afectan mas a menudo a los pulmones y el cerebro. Al
comparar el osteosarcoma mandibular con el maxilar, la metastasis es
nombrada frecuentemente mas en la mandibula, frecuentemente es asociada

a los tumores maxilares."”

El tratamiento involucra los protocolos de la quimioterapia para la
metastasis que ya puede estar en el pulmén, probar la sensibilidad de los
tumores a los agentes quimioterapéuticos evaluando el tumor, y para
disminuir el volumen del tumor.

La cirugia involucra reseccion del tumor entero con los margenes anchos.
Los margenes 6seos deben ser por lo menos 3 centimetros del borde de la
radiografica o la sutura mas cercana. Una diseccion de cuello no se requiere
porque, como es tipico que la mayoria de los sarcomas, los osteosarcomas
no hacen metastasis por via linfatica excepto en algunos casos raros.

En los margenes del tejido blando alrededor de la reseccién del
osteosarcoma debe de estar mas de 2 centimetros y debe ser evaluado en
una biopsia transoperatoria. El fracaso terapéutico es relacionado mas a
menudo a la repeticién local en el area quirurgica.

La quimioterapia postoperatoria se piensa para esterilizar cualquier foco
neoplasico que no se cortd durante la reseccién quirlrgica. Se usaran los
mismos agentes de quimioterapia usados en la fase preoperatoria en la fase

postoperatoria si la neoplasia era sensible a ellos.®
Los protocolos de la quimioterapia de los pacientes portadores de

osteosarcoma se han empleado numerosos agentes quimioterapicos, tanto

de forma aislada como en diferentes combinaciones.’
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Entre los farmacos de mayor eficacia se incluyen adriamicina(doxorubicina)
y cisplatino en régimen de monoquimioterapia, y entren las combinaciones
destacan en metotrexato a altas dosis y leucovorin(HDMTX/LV) en
asociacion a otros famacos bleomicina/ciclosfosfamida/actinomicina. En su
mayoria, las respuestas obtenidas son parciales y su interpretacion es
susceptible de error por exposicion simultanea a otras formas de tratamiento,

se usa también prednisona.®

En la mayoria de los casos, la inicial de cinco inducciones de la quimioterapia
son fisiolégicamente y psicolégicamente los estresantes. La supresion de la
médula producira una anemia, trombocitopenia, y leucopenia. Un periodo de
1-mes entre la quimioterapia y cirugia permitira la recuperacién de la médula
asi como una recuperacion psicolégica, la vitamina C 250mg tres veces
diarias, y el formulario de sulfato férrico 225mg tres veces diariamente,
reducira la anemia. La cirugia puede realizarse si la hemoglobina se acerca a

119

10g/Dl, y la cuenta leucocitaria es de 3000/U

Si el osteosarcoma esta en la mandibula, el area se reconstruye con una
placa de titanio rigido. Injerto del hueso con la médula o usando una ala
flexible del hueso vascular libre no se recomienda debido a la necesidad por
la quimioterapia posoperatoria y la insuficiencia general de ilium de fibula de
miscrovascular libre que se wune para reconstruir la mandibula
funcionalmente. Porque las resecciones del osteosarcoma requieren escision
de 2 a 3 centimetros de tejido suave que a menudo incluyen acercamientos

de la superficie, mio-cutanea del tejido suave.'?

Si el osteosarcoma esta en el maxilar, la reseccion tomara el formulario de
una hemimaxilectomia . Porque la comunicacion oral-nasal-antral es
verdadera, el cirujano debe tener una prétesis del obturador preparar la

colocacion al momento de la cirugia. Este obturador reducira la regurgitacion
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nasal de fluidos y comidas en la fase postoperatoria temprana. Se
reemplazara después por una protesis de obturador de dentadura postiza
definitiva. El defecto toma 6 a 9 meses aproximadamente que madure y se

establezca dimensionalmente.'?

PRONOSTICO.

Los osteosarcomas mandibulares esta asociados con un pronéstico bueno
que los osteosarcomas de huesos largos. Hay sobre un 50% taza de
supervivencia de 5 afios con osteosarcoma de la mandibula comparando a
un 30% en proporcion de supervivencia de 5 afnos con el osteosarcoma de
huesos largos. Sin embargo, 50% de supervivencia todavia es bajo. El
fracaso terapéutico es el resultado de repeticiones locales seguidas por la
metastasis pulmonar, seguida por la metastasis del cerebro, y entonces la
metastasis a otros huesos. Todas las metastasis distantes ocurren via
hematogena.'®

El pronéstico empeora con un retraso en el diagnéstico y tratamiento,
aumenta el tamario de la neoplasia, y con los sintomas de dolor y parestesia.
Histolégicamente no tiene ninguna relacion con el prondstico.

La presencia de células mixomatosas, ceélulas gigantes y la necrosis
también es asociada con un pronéstico mas pobre.'®
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RABDOMIOSARCOMA.

El rabdomiosarcoma (RMS) es la neoplasia maligna de células
mesenquima primitivo que sufren la diferenciacion del rabdomioblasto

palrcial.12

Es la neoplasia maligna del mésculo esquelético(estriado).?’

ETIOLOGIA.

Es frecuente en familias afectadas por el sindrome de Li —Fraumeni,
pacientes con neurofiboromatosis tipo 1 presenta un alto riesgo para
desarrollar Rabdomiosarcoma.?'

CARACTERISTICAS CLINICAS.

Los rabdomiosarcomas son los tumores de tejidos blandos mas frecuentes
de la nifez y la adolescencia y, en su mayor parte, aparecen durante los dos

primeros decenios de la vida.?'

En la boca y area maxilofacial, la érbita es la situacion mas comun, seguida
por la cavidad nasal, boca, senos, mejillas, y cuello. La neoplasia se presenta
como una masa creciente, carnosa que pronto invade y destruye. En la orbita
el cuadrante superior es la situacion preferida con el proceso nasal y la
destruccion del hueso orbital asi como la invasion de los parpados que
produce un marcado edema. La proptosis es otro rasgo frecuente. Aquéllos
que se levantan en la mejilla, el seno maxilar o el area del masetero invaden
prontamente el hueso adyacente y la orbita.'?
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Es de crecimiento rapido, estan bastante bien circunscritos, son
multinodulares o claramente polipoides, con una superficie brillante,
gelatinosa, blanco-grisaceo, que a menudo tiene areas hemorragicas o

formacion de quistes. '

El dolor no es un rasgo predominante del rabdomiosarcoma la destruccion
osea del tumor y a menudo el tamafio. Sin embargo, la pérdida del nervio
sensorial(anestesia y parestesia) es comun, y, si los nervios motores estan
envueltos paralisis puede ocurrir.

Los rabdomiosarcomas no son distintivos pero muestran la masa del tejido

suave.?’!

CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS.
Radiologicamente se aprecia destruccion 6sea, y corticales adelgazadas.?'
CARACTERITICAS HISTOLOGICAS.

La clasificacion mas amplia y completa es la propuesta por Horn y
Enterline, 1958 quienes lo categorizar como.?’

e El rabdomiosarcoma embrionario. Afecta principalmente pero no es
exclusivamente a nifios entre el nacimiento y los 15 afos de edad.?
Neoplasias pobremente diferenciadas.
Una considerable variacion de la celularidad con areas hipercelulares y
densamente apretadas que alternan con areas mixoides menos celulares de

textura laxa.
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Una disposiciéon bastante laza de los elementos celulares con solo una
pequefa cantidad de colageno intersticial.

En muchos de los casos un numero variable de células dispersas con
nucleolos hipercromaticos y citoplasma eosinofilo caracteristico de

rabdomioblastos.?

El rabdomiosarcoma embrionario se desarrolla del mesenquima y provienen
de células que pueden parecerse en las fases de diferenciacion en el
desarrollo de musculo esquelético. El cuadro histoldégico realmente puede
variar. En muchos casos las neoplasias pueden contener las células del
huso. Dependiendo de su diferenciacion, el citoplasma escaso e indistinto o
mas abundante y fuertemente eosinofilo.

El citoplasma puede ser vacuolado debido a la disposicion de glucégeno. El
embrion formoé células que a veces pueden identificarse las estriaciones
presentes y cruzadas en los tumores bien diferenciados. Las mitosis pueden

ser numerosas.zz

NI TS

L.

Figura 7. Rabdomiosarcoma Embrionario.

Fuente:Atlas of tumors Pathology

Las neoplasias con mayor grado de pleomorfismo celular a menudo
muestran rabdomioblastos en forma de requeta o renacuajo, focos de tejido

cartilaginoso y/u éseo inmaduro.?
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e Rabdomiosarcoma embrionario de tipo botroide. Frecuénte en
vagina, vejiga, faringe y sistema biliar.

Este término que deriva de la palabra griega que significa uva.
Caracterizado por su relativa escasez de células y abundancia de estroma
mucoide, dando como resultado un cuadro mixomatoide. Habitualmente la
neoplasia se origina en la submucosa y esta cubierto por epitelio que puede

ser hiperplasico o puede sufrir cambios escamosos.?

e Rabdomiosarcoma alveolar. Comun en térax y extremidades, es
muy similar a los alvéolos pulmonares fetales, caracterizado por la
formacion de septos fibrosos de donde penden mioblastos
individuales, ademas presentan células neoplasicas , grandes,
multinucleadas que contienen abundante citoplasma eosinéfilo. Se
compone de abundantes capas sélidas de células pequerfias, color
azul, redondas.?

Las metastasis en ganglios linfaticos, pulmones y otras visceras también
muestran claro patron alveolar; por tanto, es improbable que este patron sea
resultado de crecimiento infiltrativo a lo largo de la red fibrosa de la

musculatura involucrada.??

El rabdomiosarcoma alveolar afecta sobre todo a sujetos entre 10 y 25
afios de edad.?

e Rabdomiosarcoma pleomérfico. Es un tumor altamente celular,
compuesto por células fusiformes pleomorficas con nlcleos
alargados e hipercromaticos .?

La asociacion de células redondas o pleomoérficas, pequefias y grandes,

orientadas al azar y dispuestas laxamente con un citoplasma intesamente
eosindfilo, hay rabdomioblastos en forma de raqueta y de ranacuajo, pero en
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general son mas grandes y mas irregulares, con citoplasma filamentoso,

granular o vacuolado.?

Las células son estriaciones transversales son extremadamente raras y
casi no estan presentes en formas adultas de rabdomiosarcoma
pleomorficos, las células contienen glucégeno. Como regla también hay

menos colageno entre los elementos celulares.?

El rabdomiosarcoma pleomérfico, un tumor que a menudo se describe como
el tipo clasico y mas tipico de los rabdomiosarcoma, es en nuestra
experiencia el menos comun de los cuatro tipos. Puede ocurrir en cualquier

edad, pero probablemente tenga su incidencia en pacientes mayores de 45

Tandem @
myoblasts
Strap cell

\%

Figura 8. Rabdomiosarcoma pleomorfico. Imagen microscopica a mediano aumento
mostrando fibras musculares primitivas y anaplasicas, distribuidas al azar, muchas de ellas

en forma de renacuajo, y otras multinucleadas de patron lineal(mioblastos en tandem).
Fuente: Saap Philip
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AUXILIARES DE DIAGNOSTICO.

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA.
La TAC proporciona una excelente definicion de la masa de tejidos

blandos, y puede demostrar la presencia de destruccion 6sea.?’

RESONANCIA MAGNETICA.
La RM deben incluir cortes detallados de la base del craneo para evaluar
la invasion potencial en esta area e incluir el craneo entero para determinar

extension del cerebro o metastasis.?’

ANGIOGRAFIA.
Es el medio mas fiable para de determinar la anatomia vascular y

destruccion.?’

BIOPSIA POR ASPIRACION.
Se realiza para localizar enfermedad metastatica en médula.?'

GAMMAGRAFIA OSEA.
Para determinar la lesién intradsea, enfermedad metastatica.?'

El diagnoéstico histologico del rabdomiosarcoma es a menudo dificil y
normalmente requiere examen ultraestructural e inmunohistoquimico. Es en
particular de ayuda considerable. Mientras hay muchos marcadores
disponibles, la mioglobulina y desmina probablemente son los mas utiles. La
citogenética puede ser el diagnostico para el rabdomiosarcoma alveolar que

tipicamente muestra una translocacién cromosomica.?
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES.

Los sarcomas de células redondas y fusiformes pobremente diferenciadas,
especialmente cuando ocurre en nifios y adultos jovenes constituyen el
problema mas comun en el diagnéstico diferencial. se incluyen:

e Neuroblastomas.

e Neuroepiteliomas.
e Sarcoma de Ewing.
e Angiosarcomas.

¢ Melanoma maligno.

e Linfomas no Hodkin.

Cuando ocurre en pacientes mayores de 40 afios debe considerarse:

e Carcinoma de células escamosas.?

TRATAMIENTO

El tratamiento del rabdomiosarcoma ha sido una gran historia de éxito que
data 1960, cuando de los Estudios Intergrupales del Rabdomiosarcoma(IRS)
y se han disefado planes de tratamiento basados en la asignacion de
pacientes a diferentes grupos dependiendo del pronéstico de cada uno

Los primeros 3 Estudios Intergrupales del Rabdomiosarcoma(lRS I-lIl)
recomendaron planes de tratamiento basados en un sistema de
agrupamiento quirdrgico-patolégico definido por la extension de la
enfermedad.*
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Grupo I:

Enfermedad localizada que ha sido totalmente resecada y que no involucra
una complicacion ganglionar regional.

Grupo ll:

llA:Tumor localizado que ha sido resecado masivamente con enfermedad
residual microscopica, pero no presenta complicacion ganglionar regional.
lIB:La enfermedad locoregional con complicacién ganglionar tumoral, con
reseccion completa y sin enfermedad residual.

lIC:Enfermedad locoregional con complicacion de los ganglios, resecada
masivamente pero con presencia de residuos tumorales microscopico en el
lugar primario o compromiso histoloégico, que involucra el ganglio regional
mas distal(del sitio primario)

Grupo lll:Enfermedad localizada residual macroscépica que incluye una
reseccion incompleta o biopsia solamente del sitio primario.
Aproximadamente el 48% de todos los pacientes estan en este grupo.?*
Grupo IV:Hay enfermedad metastasica distante al momento del diagnéstico.

La organizacién es basada en escision local en lugar de la cirugia radical
y muestras del tamario de la neoplasia cuenta como él relacionado grado de
escision. Por consiguiente, la terapia inicial es la escision local sin la ablacion
radical de tejidos normales. Esta es una desviacion del principio quirtrgico-
oncolégico, pero es aceptable en estos casos debido al a sensibilidad de
células del tumor residual en los margenes de quimioterapia y radioterapia.
El examen de espécimen para la enfermedad residual los margenes se pone
en un zona critica entonces la organizacion del tumor dependera de esta

valoracion.?*

En general, grupo | y grupo Il tumores con tres agentes quimioterapéuticos
el vincristina, adriamicina, y ciclosfamida.
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Radioterapia.

La radioterapia es un método relativamente eficaz para lograr el control
local del tumor en pacientes con neoplasia residual microscopica o
macroscopica después de reseccion quirdrgica inicial o quimioterapia.

Los pacientes que han tenido reseccién tumoral completa(Grupo |) de
histolégia embrionaria se recuperan bien sin radioterapia, (Grupo 1) con
histologia alveolar o no difererenciada la radioterapia los beneficia.

Asi como el manejo quirdrgico de pacientes con rabdomiosarcoma, las
recomendaciones para radioterapia dependen del sitio de la enfermedad
primaria y del grado de la enfermedad después de la reseccion quirargica.

La dosis radioterapéutica depende primordialmente del grado de la
enfermedad después de la reseccion quirargica primaria.

Los pacientes en la seccion de tratamiento estandar IRS-IV reciben
aproximadamente 5,000 cGy antes de la reseccion quirtrgica y antes de la
quimioterapia. Generalmente se usa un margen de 2cm incluyendo los
ganglios clinicamente afectados. Mientras que el volumen irradiado puede
modificarse basado en normas de tolerancia del tejido normal, la enfermedad
residual macroscopica en el momento de la irradiacion debera recibir
tratamiento con dosis totales.

La radioterapia convencional permanece como el estandar en el
tratamiento de pacientes
con rabdomiosarcoma y macroenfermedad residual.

Aunque un paciente con rabdomiosarcoma recidivante o progresivo a
veces puede lograr una remision completa con terapia secundaria.?*

Para las neoplasias de la boca y area maxilofacial, la cirugia no incluye la

diseccion de ganglios linfaticos regional. La quimioterapia es continuada
durante 1 afio, o a 2 afios si alli hay una sospecha de enfermedad residual.’’
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PRONOSTICO.

El protocolo estricto del IRS ha permitido la supervivencia fiable. El 5% de
supervivencia al afio es 83% para el grupo |, 70% para el grupo Il, 52% para
el grupo lll, y 20% para el grupo IV. Inherente en estos datos la conclusion
esta que el tamaro de la neoplasias y su resectibilidad es de los factores del
prondstico mas importante. Por consiguiente, un diagnéstico rapido se
recomienda; cirugia de la sugerencias seguida en el organizador clinico
consigue en la terapia.

Cuando la cura no se obtiene, normalmente esta debido a la enfermedad
ingobernable en el sitio primario. Metastasis cuando ocurre, es al pulmén o

meédula del hueso y frecuentemente se asociara también con repeticion local.

Porque la terapia IRS es muy eficaz, muchos nifios viven en la vida adulta.
Sin embargo, ellos deben aceptar y a veces deben tratar para las
complicaciones a largo plazo de su terapia. Las complicaciones
posiblemente relacionadas con la quimioterapia la leucemia, neutropenia,
anemia, y diarrea. Son aparentemente los relacionados a la radioterapia
son xeroftalmia, xerostomia, hipoplasia de huesos faciales y mandibula,
fibrosis de la radiacion que limita la mandibula en movimiento de apertura y
osteoradionecrosis. De hecho, el dafo continuado de radiacion la lesidon
celular ha causado un numero significante de pacientes para desarrollar
osteoradionecrosis de la mandibula después de 20 a 30 afios.?*
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RESULTADOS.
CASO NEOPLASIA EDAD GENERO
21 Osteosarcoma 14 F
788 Rabdiosarcoma 18 F
305 Osteosarcoma 52 M
132 Rabdiosarcoma 25 F

Tabla 8. Datos de los casos reportados en el laboratorio de Patologia.

Fuente:Laboratorio de Patologia de la Divisién de Estudios Posgrado e Investicacion

Grafica 1.

Masculino Femenino

Proporcion de género. La incidencia es mayor en el genero femenino que el

masculino.

Fuente: Laboratorio de Patologia de la Division de Estudios de Posgrado e Investigacion
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Grafica 2.

Osteosarcoma
condrobastico

Seriet| 2 1

Tipo de neoplasias diagnésticadas.

FUENTE:Laboratorio de Patologia de la Division de Estudios de Posgrado e Investigacion.

Osteosarcoma de
células gigantes

De las 1021 muestras que se diagnoésticaron en el Laboratorio de Patologia

Bucal de la Division de Estudios de Posgrado e Investigacion. Sélo el 0.3%

corresponde a neoplasias mesenquimatosas malignas de las cuales dos

fueron Rabdomiosarcomas y dos Osteosarcomas.

La relacion presentandose H: M es 1:3.

La edad varia de 14 a los 52 anos , presentandose con una media de 27

anos.
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DISCUSION.

De las 1021 muestras que se diagnosticaron en el Laboratorio de
Patologia de la Division de Estudios de Posgrado e Investigacion sélo el
0.3% fueron neoplasias mesenquimatosas malignas. Segun Sharon en un
estudio realizado durante 2001 de cada 100 lesiones diagnosticadas sélo 1es
una neoplasia maligna.

Las lesiones que se diagnosticaron fueron 2 Osteosarcomas y 2
Rabdomiosarcomas.

Los Osteosarcomas diagnosticados se presentaron por igual en el género
femenino como en el masculino,con una edad de 14-52 afos.

Vicent T de Vita menciona que el Osteosarcoma es la neoplasia maligna
mas frecuente en huesos largos, pero en mandibula son raros y representan
el 6% al 8% se presentan por igual en hombres y mujeres. Asi el
osteosarcoma que se localiza en mandibula su incidencia es a la edad de 37
anos.

Los Rabdomiosarcomas diagnosticados en el Laboratorio de Patologia sélo
se presentaron en el género femenino, a una edad 18-25 afios. '

Asi Enrique Gonzalez Mendoza menciona que el Rabdomiosarcoma es la
neoplasia mas frecuente en la nifiez y en la adolescencia y , en su mayor
parte , aparecen durante los dos primeros decenios de la vida.

Vita menciona que incide ligeramente mas en los nifios que en las nifias y

Corball nos menciona que la edad mediana al diagnostico de los nifios con
Rabdomiosarcoma es aproximadamente a los cuatro afos, siendo las nifias
diagnosticadas en edades ligeramente mayores que los nifos. La
localizacion primaria mas frecuente es la orbita, correspondiente al 29% de
los Rabdomiosarcomas de cabeza y cuello, y el 13% de todos los
Rabdomiosarcomas en nifos.

Al hacer la revision de la literatura y nuestros resultados se observé que
sel osteosarcoma se presente como lo mencionan algunos autores.
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El tratamiento involucra los protocolos de la quimioterapia para la
metastasis ya que puede estar en pulmon.

Los pacientes pueden ser tratados en forma efectiva mediante una
combinacién de cirugia, radioterapia con dosis de 6000 rads/6 semanas y
quimioterapia agresiva(sulfato de vincristina, actinomicina D, ciclosfosfamida)

La tasa de sobrevida a 5 afos es de aproximadamente 78%. El prondstico
dependera del estadio y sitio de localizaciéon, asi como de la presencia o

ausencia de metastasis.
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CONCLUSIONES.

» El Osteosarcoma y Rabdomiosarcoma en cabeza y cuello son de
pronostico favorable si se diagnéstican a tiempo.

» Los sarcomas comparados con carcinomas son relativamente raros y
constituyen el 1% de todas las neoplasias.

» Los sarcomas pueden presentarse en cualquier parte del cuerpo, pero
provienen mas desde los musculos largos de las extremidades, la
pared del torax, el mediastino, el retroperitoneo y la cavidad bucal.
Ellos se presentan a cualquier edad y como son en pacientes viejos,
casi el 15% de personas afectadas son menores de 15 afos , y casi
40% de las personas afectadas son mas grandes de 55 anos.

> Los sarcomas por lo regular se presentan en varones, pero en general
la relacion de edad y incidencia varia entre los tipos histologicos (p.
ejemplo, Rabdomiosarcoma embrionario ocurre casi exclusivamente
en individuos jévenes, considerando el Histocitoma Maligno Fibroso es

una neoplasia de anciano y es raro en nifios menores de 10 afos).

» Asi también, no se ha probada una variacién de raza, aunque la tasa
de incidencia anual de edad ha sido reportada ,ser mas alta para

negros que para blancos.

» Reconocer la importancia de la combinacién del tratamiento
quirdrgico, radioterapia y la quimioterapia

» Diagnosticar antes de catalogar un paciente, y que debe de ser
evaluado correctamente en forma interdisciplinaria antes de decidir

una terapia ya sea paliativa o curativa.
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