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RESUMEN

En este articulo presentamos y discutimos el caso de un mixoma
odontogénico en un paciente de 13 meses. En la literatura existen publi-
cados sélo dos casos en los que se describe la aparicion de este tumor
a una edad mds temprana. El mixoma odontogénico es un tumor benig-
no de los maxilares de origen mesenquimal, que se presenta con mayor
frecuencia entre la tercera y la cuarta décadas de la vida. Nuestro caso
se presenta de manera excepcional, en un lactante, ya que, aunque apa-
recen casos descritos en la literatura, es un tumor poco frecuente en la
primera infancia. Las localizaciones mds frecuentes son la rama ascen-
dente y el dngulo de la mandibula, aunque también lo encontramos a
nivel del maxilar superior, en cuyo caso puede invadir el seno maxilar.
Estos tumores, en funcién de la literatura revisada, presentan una tasa
de recidiva cercana al 25%, por lo que, tras el aspecto clinico intraope-
ratorio de la lesion y verificarse el diagnSstico de sospecha inicial median-
te la biopsia intraoperatoria tomada bajo anestesia general, se decidi6
realizar una extirpacion con margenes de seguridad en algunas zonas
de la localizacion tumoral.

PALABRAS CLAVE: Tumores odontogénicos; Mixoma odontogénico;
Mixoma nasosinusal.

ODONTOGENIC MYXOMA OF NASOSINUSAL LOCALIZATION IN A
PEDIATRIC PATIENT

ABSTRACT

In the present study we report and discuss a case of odontogenic
myxoma in a 13-month-old patient. Only two other reports have been
published in the literature describing the occurrence of this type of tumor
at an earlier age. Odontogenic myxoma is a benign mesenchymal neo-
plasm of the maxilla more common between the third and fourth decades
of life. The case here reported is exceptional as it presents in an infant
and, although some cases have been reported in the literature, this type
of tumor is rare in early childhood. The most common locations include
the ascending ramus and the angle of the jaw, although these tumors
may also affect the upper maxilla, in which case they may involve the
maxillary sinus. According to the review of the literature, these tumors
show a recurrence rate of about 25%. Consequently, after the intraop-
erative clinical examination of the lesion and the assessment of the ini-
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tial suspected diagnosis by means of intraoperative biopsy under gen-
eral anesthesia, we carried out the resection of the tumor with wide mar-
gins at some points of the tumor location.

Key Worps: Odontogenic tumors; Odontogenic myxoma; Sinonasal
myxoma.

INTRODUCCION

El pat6logo alemdn Rudolf Virchow fue probablemente
el primero en describir los hallazgos histoldgicos caracteristi-
cos del mixoma odontogénico en 1863, aunque las lesiones de
los maxilares no eran particularmente mencionadas- En 1947,
Thoma y Goldman describieron por primera vez mixomas de
los maxilares". Desde entonces, el mixoma odontogénico ha
sido objeto de continuo debate cientifico. La histogénesis, pato-
genia y, en particular, el tratamiento de estos tumores benignos
no encapsulados es muy discutido. El mixoma odontogénico
fue ampliamente revisado por Farman y cols.® en 1977, que
evaluaron 213 casos publicados en la literatura. Kaffe y cols.®
publicaron una revision de la literatura entre 1965 y 1995 que
inclufa 164 casos. En 1996, Lo Muzio y cols.® estudiaron las
caracteristicas clinicas, radioldgicas, inmunohistoquimicas y
ultraestructurales de 10 casos de mixoma odontogénico.

El propésito de este trabajo es presentar un caso clinico
de un mixoma odontogénico en un lactante de 16 meses, rea-
lizando una revision de la literatura y discutiendo las princi-
pales caracteristicas clinicas, diagndsticas y terapéuticas.

CASO CLINICO

Se trata de un paciente de 13 meses que ingresé en la UGC
de Cirugfa Oral y Maxilofacial del Hospital Infantil perte-
neciente al Hospital Universitario Virgen del Rocio, de Sevi-
1la, presentando una tumoracion localizada en la regién naso-
maxilar izquierda de répido crecimiento (Fig. 1). La historia
clinica no revel6 antecedentes de interés. Se realizé una TAC,
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Figura 1. Imagen preoperatoria de la tumoracion.
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Figura 2. TAC preoperatoria.

Figura 3. Imagen intraoperatoria.

que mostrd una lesién expansiva que rompia la pared exter-
na del seno maxilar y la pared lateral de las fosas nasales, y
que se extendia hasta el borde inferior del reborde infraorbi-
tario (RIO) (Fig. 2). Se decidi6 realizar un tratamiento qui-
rdrgico de la lesion previa biopsia intraoperatoria mediante
anestesia general (Fig. 3).

Se realizd un abordaje intraoral con extirpacion de la lesion,
que estaba constituida por un fragmento mixoide de unos 3x2
cm, que guardaba relacion con el germen del canino maxilar
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Figura 4. Estudio histolégico. Células fusiformes o estrelladas disper-
sas en un abundante estroma mucoide (H-E x20).

izquierdo temporal, y que se incluy6 en parafina. La lesion
macroscopicamente estaba constituida por mdltiples fragmen-
tos de material mixoide de consistencia blanda y coloracion
gris-parduzca. Histolégicamente se observaron células fusi-
formes o estrelladas dispersas en un estroma mucoide for-
mado por condroitin sulfato y 4cido hialurénico (Fig. 4). No
es imprescindible para el diagndstico la presencia de islotes
de epitelio odontdgenico®. Inmunohistoquimicamente, se ha
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Figura 5. RM a los 18 meses.

referido positividad para marcadores mesenquimales como
actina muasculo-especifica, vimentina y menos frecuentemen-
te proteina S-100©. En nuestro caso se encontré positividad
para vimentina y positividad débil para la proteina S-100. Las
citoqueratinas 1,5,10,14,18 y 19, miogenina y el antigeno epi-
telial de membrana (EMA) resultaron negativos.

El indice proliferativo (valorado con Ki-67) se encontrd
positivo en el 20-30% de las células. La anatomia patoldgica
definitiva revel6 que se trataba de un mixoma odontogénico.
Dada la tasa de recidivas de estos tumores cuando se realiza
el legrado simple de la lesion, se decidi realizar una extirpa-
cién con ampliacién de margenes de la lesion mediante una
ostectomia periférica. La evolucion fue favorable y tras reti-
rar el drenaje el paciente recibi el alta a las 48 horas. En nin-
guna de las revisiones realizadas hasta dos aflos después de
la intervencion se ha encontrado ningtn tipo de alteracion
compatible con un comportamiento tumoral maligno, y en la
RMN se pudo observar una adecuada neumatizacion de ambos
senos maxilares y celdillas etmoidales.

DISCUSION

El mixoma odontogénico es un tumor odontogénico benig-
no de los maxilares de origen mesenquimal y no encapsula-
do. Habitualmente presenta un crecimiento lento y asintoma-
tico, pero existen casos en los que puede ser localmente inva-
sivo y presentar un crecimiento rdpido, como sucedi6 en el
caso que presentamos.

Representa del 3-20% de todos los tumores odontogéni-
cos en funcién del drea geogrifica mundial examinada. Los
diferentes estudios sitdan su pico de mayor incidencia entre
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Figura 6. Imagen del paciente a los 18 meses.

la tercera y la cuarta décadas de la vida?”, siendo relativamen-
te mas frecuente en el sexo femenino 1:1,6®. Un 7% de los
mixomas han sido descritos en la primera década de vida®.
Suele presentar localizacion mandibular a nivel de la rama
ascendente y dngulo mandibular, si bien también lo podemos
encontrar a nivel del maxilar superior, en cuyo caso suele inva-
dir el seno maxilar. También existen casos descritos en el sec-
tor incisivo y a nivel condilar®.

Clinicamente, el mixoma odontogénico se describe como
una masa de crecimiento lento, progresivo y expansivo, que
puede llegar a producir el desplazamiento de las corticales,
incluso su perforacion, dando lugar a la protrusion de los teji-
dos blandos™. En los casos en los que el mixoma perfora las
corticales 6seas, puede aparecer una imagen radioldgica en
“sol naciente” caracteristica de los sarcomas mandibulares.

No suele producir sintomatologia llamativa, aunque hemos
encontrado casos descritos en los que produce dolor, ulcera-
cién mucosa, parestesia, reabsorcion radicular, movilidad y
desplazamiento dentario®19.

Radiol6gicamente se puede presentar como una imagen
osteolitica radiotransparente o mixta, con un patrén radiol6-
gico en “pompas de jabon”, “panal de abejas” o “cuerdas de
raqueta”, que puede ser unilocular o multilocular?, presen-
tando esta dltima forma un comportamiento mds agresivo en
los casos revisados. En el diagnéstico diferencial debemos
considerar algunas lesiones de presentacion clinica similar,
como: quistes simples, ameloblastoma, hemangioma intraé-
seo, granuloma de células gigantes, quiste dseo aneurisma-
tico y metdstasis'". En nuestro caso, por la edad del pacien-

CIRUGIA PEDIATRICA



te y por su rdpido crecimiento y comportamiento localmen-
te agresivo, el diagndstico diferencial lo establecimos funda-
mentalmente con los sarcomas, por ser las neoplasias mas fre-
cuentes a estas edades, especialmente con el rabdomiosarco-
ma%12, que es el tumor maligno mesenquimal mds frecuen-
te en la infancia. También planted diagndstico diferencial, en
2° lugar, con el linfoma no-Hodgkin». Ambas neoplasias,
cuando se localizan en cabeza y cuello, se suelen manifestar
como tumoraciones de partes blandas de crecimiento rdpido
de forma parecida a la que se produjo en nuestro caso. La rea-
lizacién de una biopsia de la lesién es fundamental para esta-
blecer el diagndstico definitivo de mixoma odontogénico.

El tratamiento de estas lesiones es controvertido. Si se
deja sin tratar, el tumor puede alcanzar gran tamaiio debido a
su comportamiento agresivo local, por lo que el tratamiento
quirdrgico estd justificado. Existen autores, como Ataman y
cols., que abogan por una extirpacion conservadora con mar-
genes muy estrechos de la lesién, mientras que otros, como
Schmidseder y cols., sugieren que la reseccién radical con
amplios mérgenes es el tratamiento de elecciéon¥, debido a
que presentan una tasa de recurrencias cercana al 25% segin
la literatura revisada'». En nuestra opinién, dado el rdpido
crecimiento con el que debut6 y la alta tasa de recidivas que
presentan, realizamos un tratamiento quirdrgico no comple-
tamente conservador con margenes amplios en algunas zonas,
especialmente en el maxilar superior.

BIBLIOGRAFIA

1. Reichart PA, Philipsen HP. Odontogenic tumors and allied lesions.
Berlin Quintessence Publishing. 2004:189.

2. Farman AG, Nortje CHF, Grotepass FW, et al. Myxofibroma of the
jaws. Brit J Oral Surg. 1977; 15: 3-18.

3. Kaffe I, Naor H, Buchner A. Clinical and radiological features of
odontogenic myxoma of the jaws. Dentomaxillofac Radiol. 1997;
26:299-303.

VOL. 24,N°2, 2011

10.

11.

12.

15.

Lo Muzio LL, Nocini PF, Favia G, et al. Odontogenic myxoma
of the jaws. A clinical, radiologic, immunohistochemical, and ultras-
tructural study. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod.
1996; 82: 426-33.

Kimura A, Hasegawa H, Satou K, Kitamura Y. Odontogenic myxo-
ma showing epithelial islands with microcystic features. J Oral
Maxillofac Surg. 2001; 59: 126-8.

Halfpenny W, Verey A, Bardsley V. Miyoma of the mandibular
condyle. A case report and review of the literature. Oral Surg Oral
Med Oral Pathol Endod. 2000; 90: 348-53.

Simon EN, Merkx MA, Vuhahula E, Ngassapa D, Stoelinga PJ.
Odontogenic myxoma: a clinicopathological study of 33 cases. Int
J Oral Maxillofac Surg. 2004; 33: 333-7.

Kangur TT, Dahlin DC, Turlington EG. Myxomatous tumors of the
jaws. J Oral Surg. 1975; 33: 523-8.

Gonzdlez-Garcia R, Rodriguez-Campo FJ, Naval-Gias L, Muiloz-
Guerra MF, Sastre-Pérez J, Diaz-Gonzélez FJ. Mandibular odon-
togenic myxoma. Reconstructive considerations by means of the
vascularized fibular free flap. Med Oral Patol Oral Cir Bucal. 2006;
11: E531-5.

King TJ, Lewis J, Orvidas L, Kademani D. Pediatric maxillary odon-
togenic myxoma: a report of 2 cases and review of management.
J Oral Maxillofac Surg. 2008; 66(5): 1057-62.

Peltola J, Magnusson B, Happoren RP, Boman H. Odontogenic
myxoma-a radiological study of 21 tumors. Br J Oral Maxillofac
Surg. 1994; 32: 298-302.

Sultan I, Casanova M, Al-Jumaily U, Meazza C, Rodriguez-Galin-

do C, Ferrari A. Soft tissue sarcomas in the first year of life. Eur J
Cancer. 2010; 46(13): 2449-56.

. Zagolski O, Dwivedi RC, Subramanian S, Kazi R. Non-Hodgkin’s

lymphoma of the sino-nasal tract in children. J Cancer Res Ther.
2010; 6(1): 5-10.

. Rotenberg BW, Daniel SJ, Nish IA, Ngan BY, Forte V. Myxo-

matous lesions of the maxilla in children: a case series and review
of management. Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 2004; 68(10): 1251-
6.

Smith GA, Konrad HR, Canalis RF. Childhood mixomas of the
head and neck. J Otolaryngol. 1977; 6: 423-30.

Mixoma odontogénico de localizacién nasosinusal en un paciente pedidtrico 121





