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RESUMEN

Introduccién: el Carcinoma Odontogénico de Células Fantasma (cocF) es un tumor epitelial malig-
no extremadamente raro. Hasta el momento se tiene poco entendimiento acerca de su etiologia
y comportamiento. La base del tratamiento es la escision completa de la lesién, manteniéndose
la adyuvancia, con radioterapia o quimioterapia, lo cual atn resulta controversial. Objetivo: incre-
mentar el conocimiento sobre el posible diagnédstico diferencial de los tumores maxilares. A pesar
de su baja incidencia, es esencial familiarizarse con las caracteristicas del carcinoma odontogénico
de células fantasma. Presentacién de caso: Se presenta una mujer de 29 afios con dolor en man-
dibula derecha al comery con presencia de una masa con crecimiento progresivo. La TC demostrd
lesion expansiva con destrucciéon de rama ascendente de mandibula derecha. Se realizé escision
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de lesidon con analisis patoldgico compatible con carcinoma de células fantasma. Conclusién: el
cocr representa un tumor maligno poco frecuente y debe tenerse en cuenta en los aumentos de
volumen expansivos orales, especialmente en los huesos maxilares.
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INTRODUCCION

El Carcinoma Odontogénico de Células Fantasma (cocF) representa un tumor epitelial maligno
relativamente raro que se presenta principalmente en el maxilar’2 Su etiologia, fisiopatologia
y comportamiento son poco conocidos. Su diagnéstico sélo es posible mediante un examen pa-
toldgico, y el aspecto imagenoldgico es diferente en cada caso descrito?. La escision quirirgica
amplia representa el principal tratamiento, evitando las recidivas observadas en estos tumores,
y porque no esta clara la eficacia de la quimioterapia o radioterapia adyuvantes.

PRESENTACION DE CASO CLINICO

Enjulio de 2018, una mujer sana de 29 afios acudi6 al Centro Oncoldgico con historia de dolor
mandibular al comer y una masa progresiva en el maxilar derecho. La exploracién fisica revel
masa preauricular derecha, trismo y parestesia del labio inferior.

La reconstruccion multiplanar de la tomografia computarizada (TC) y la reconstruccién
tridimensional de la imagen, muestran un tumor 4seo expansivo con componente de partes
blandas, con una densidad media de 53 unidades Hounsfield (UH), evidencia homogénea tras la
administracion de contraste intravenoso, pérdida del plano graso de los elementos adyacentes
al pterigoideo, de los mdsculos maseteros y del borde anterior de la infiltracion de la glandula
parétida. El tumor destruye la rama ascendente, el condilo mandibular y la escotadura mandi-
bular (Figura 1). No habia evidencia clinica ni radioldgica de adenopatias cervicales. El examen
histoldgico (Figura 2. A-F) mostré laminas e islas de epitelio odontogénico que contenian nu-
merosas células fantasma que mostraban calcificacion focal. Sobre la base de estos hallazgos,
el tumor se diagnosticé como un carcinoma odontogénico de células fantasma. La paciente fue
sometida a una escision total y a una reconstruccion intraoperatoria mandibular inmediata. El
postoperatorio transcurrid sin incidentes y no se recomendd radioterapia adyuvante.

DISCUSION

La mayoria de los tumores odontogénicos (Top) son benignos y las neoplasias malignas son
extremadamente raras. El cocr se considera una variante maligna del tumor de Pindborg o
tumor odontogénico epitelial calcificante (Toec)'? descrito por primera vez en 1985 por lke-
mura et al.,®> y también se denomina Toec maligno, tumor odontogénico epitelial agresivo de
células fantasma, y ameloblastoma dentinogénico de células fantasma.

La etiologia sigue sin estar clara, algunos se diagnostican tras multiples recidivas de Toec?,
mientras que otros se desarrollan de novo. En el presente caso, el tumor parece haberse
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Figura 1. Imagenes tomograficas de Carcinoma Odontogénico de Células
Fantasma en el Maxilar. Arriba: corte axial. Abajo: Reconstruccién 3D.

desarrollado de novo. Se han descrito menos de 30 casos en la literatura médica. La mayoria de
los tumores se presentan en mujeres, asiaticos y adultos jovenes®. Tras una breve comparacion
con la literatura, la edad y el sexo eran compatibles con nuestra paciente. El 72% de los casos
descritos en la literatura afectaban al maxilar y la localizacion mas frecuente es el maxilar pos-
terior®, pero en nuestro caso el tumor se localizaba en la mandibula derecha.

Las caracteristicas clinicas de la cocr son inespecificas. El sintoma mas frecuente es una
tumefaccion dolorosa de los maxilares con parestesia local, y puede observarse expansion de la
mandibula o el maxilar, como en este caso clinico. Los cocF presentan un espectro de patrones
de crecimiento que van desde un tumor de crecimiento local lento a uno agresivo, hasta una
neoplasia extremadamente agresiva y de crecimiento rapido’. Las metastasis a distancia son
infrecuentes’. Radiograficamente, los cocF se han descrito como lesiones puramente radiola-
cidas o mixtas (radioltcidas/radiopacas). Las radiografias convencionales muestran una lesion
osteolitica grande y mal definida de la mandibula con varios focos de aumento de la radiopaci-
dad en su interior.

Histoldgicamente, el cocF se caracteriza por islas de células epiteliales similares aameloblas-
tomas en un estroma de tejido conectivo maduro. Puede encontrarse queratinizaciéon aberrante
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Figura 2. Imagenes histopatolégicas. A. Neoplasia odontogénica con proyecciones digitiformes
sin atipia nuclear. B-C. Células fantasma: células neoplasicas carentes de nicleo con abundante
citoplasma eosinéfilo. D. Células fantasma con tincién de Masson. E. Citoqueratina AET-AE3
positiva. F: Antigeno de membrana epitelial (EMA por sus siglas en inglés) positivo.

en forma de células fantasma en asociacion con cantidades variables de dentina displasica, y
epitelio odontogénico proliferante con pequefios grupos caracteristicos o grandes masas de
“células fantasmas” Dichas células fantasma son células epiteliales palidas queratinizadas,
poligonales, eosindfilas, y redondeadas que han perdido su nicleo. Contienen una queratina
intracitoplasmatica distintiva que conserva el contorno de la célula y el sitio correspondiente
donde estuvo el ndcleo®. Los hallazgos inmunohistoquimicos son positivos para marcadores
epiteliales, como la citoqueratina 5/14 y el Ki-67, y a veces son positivos para el antigeno
de membrana epitelial, la enolasa especifica de neuronas y el p53°. El diagnéstico diferencial
incluye craneofaringioma, odontoma, pilomatricoma y fibro-odontoma ameloblastico.

El tratamiento recomendado para el cocr ha sido la escision quirdrgica amplia. Para el mejor
plan quirdrgico, la evaluacién imagenoldgica debe ser suficiente para una adecuada evaluacién
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de la extension tumoral. La reconstruccién con TC 3D sigue siendo un instrumento importante
para evitar una segunda intervencién quirrgica en caso de margenes tumorales positivos?, lo
que sugiere que todos los pacientes deben ser evaluados con este equipo. El uso de radiotera-
pia postoperatoria con o sin quimioterapia adyuvante es controversial’.

Debido al comportamiento biolégico impredecible de este tipo de tumor, se recomienda
encarecidamente un seguimiento cuidadoso y a largo plazo tras la terapia. La tasa global de
supervivencia a 5 afios de los primeros 16 casos descritos es del 73%8.

CONCLUSION

El cocF representa un tumor maligno poco frecuente y debe tenerse en cuenta al tratar masas
expansivas orales, especialmente en los huesos maxilares.
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