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RESUMEN

Se presenta un estudio retrospectivo de 156 pacientes (pac)
con tumores que se manifestaron en la cavidad oral, con loca-
lizacién inicial en maxilares o partes blandas (se excluyeron los
tumores de la cara sin compromiso bucal). La edad promedio
fue 9 afos y 6 meses (rango de 1 dia a 17 afios). El 62% se
presenté en varones. La localizacion inicial de los tumores fue
6sea y en partes blandas en el 50% de los casos respectiva-
mente; 102 pacientes tuvieron lesiones benignas y 54 lesiones
malignas.

Los manifestaciones al ingreso fueron: tumor palpable o
visible (43 %), tumor + dolor (22 %), dolor (13 %) y otros como
caida de dientes, pardlisis, fiebre o asimetria facial (22%).

La rutina de estudio comprendié radiografia panoramica
de maxilar, centellografia 6sea (gamma-camara) con Tecnesio
99, tomografia axial computada (TAC) y resonancia nuclear
magnética (RNM). Los pacientes fueron tratados en forma mul-
tidisciplinaria siendo la cirugia (puncién aspiracién con aguja
fina, biopsia y/o reseccién) el procedimiento inicial en la mayo-
ria de ellos. El manejo se realiz6 basandose en un algoritmo
como muestra la (figura 1).

PALABRAS CLAVES: boca; neoplasia; nifos; tumor.

Pollono, DG; et. al. Tumors of the orofaucial cavity in
children: a review of 156 patients. Rev. Soc. La Plata, 2010;
vol.XXX(40): P4g.13 - 22

ABSTRACT

We reviewed the findings of 156 patients (pat) with tumors
involving the oral cavity representing lesions of bones and soft
tissues (cases of tumors involving the face but without
involvement of the oral cavity were excluded). Mean age was
9 years and 6 months (1d-17y); 62 % presented in males. Bones
(50%) and soft tissues (50%) were almost equally represented
as the initial site. One hundred two patients presented benign
tumors and 54 with malignancies. Symptoms and signs on
admission were: palpable or obvious mass (43%), tumor-
associated pain (22%), pain (13%), and other (spontaneous
missing of teeth, paralysis, fever and facial asymmetry) (22 %).
Imagining studies included X-ray of the maxilla, bone scintiscan,
CAT scan, and MRI. Patients were assisted by a multidisciplinary
team being surgery (FNAB, biopsy, resection) the first procedure
for most of the patients. This was followed by an algorhythm -
designed approach (figure 1).

Key words: children; mandible; maxillary bone; oral cavity; tumor.

INTRODUCCION

La patologia tumoral oral es raramen-
te mencionada en la literatura pediatrica.
Varios tipos de malformaciones, enferme-
dades infecciosas, tumores benignos y/o
malignos pueden ser causa de signos y sin-
tomas similares que obligan a una consul-
ta oncoldgica.

Dentro de los tumores malignos los
linfomas con compromiso orofaucial y/o
maxilar (tipo Burkitt) (1) y los sarcomas
de partes blandas (2,3), especialmente
rabdomiosarcoma embrionario, son las
entidades mas frecuentes. No obstante,
otras neoplasias como el sarcoma de
Ewing (4,5), osteosarcoma (6) uni o
multicéntrico, los sarcomas de partes blan-
das no rabdomiosarcoma y procesos
metastasicos tales como neuroblastoma
(7) y leucemias, o compromiso multiéseo
en la Histiocitosis de Células de
Langerhans tipo | (8), pueden también
presentarse como tumores en esta region.

Maés frecuentemente que lo anterior,
la consulta se realiza por la presuncién cli-
nica de neoplasia y finalmente correspon-
de a procesos benignos (odontogénicos o
no), que se resuelven en forma multidis-
ciplinaria dependiendo del diagnéstico his-
tologico final.

Los signos clinicos de inicio fueron di-
versos: masa tumoral (mejilla, orofaringe,

piso de boca, paladar, maxilares, lengua),
asimetria facial, dolor, pérdida de piezas
dentarias, fiebre, compromiso de pares
craneanos y otros menos frecuentes como
exoftalmia, epifora, gingivitis, etc.

El objetivo de la presente serie es
mostrar la experiencia con 156 pac que
ingresaron con patologia tumoral
orofaucial y maxilar entre el 1/1/93 y el
31/12/08, evaluando la frecuencia de los
diferentes tipos tumorales, edad de ocu-
rrencia, su localizacion, los sintomas ini-
ciales, tratamiento y evolucién de los mis-
mos, y sugiriendo normas para su manejo
(tabla 3).

MATERIAL Y METODOS

Se evaluaron retrospectivamente 342
historias clinicas de pacingresados en con-
sulta al Servicio de Oncologia Pediatrica
portadores de tumores orofauciales y/o
con compromiso de maxilares. Fueron
excluidos 186 pac con lesiones de la re-
gion facial sin compromiso oral (tumores
oculares, patologia cervical malformativa,
tumoral y adenomegalias) (n =97) y aque-
llos pac con historia clinica incompleta o
sin seguimiento vélido (n=23). En nuestra
serie, los hemangiomas faciales y los lin-
fangiomas (n: 43 y n: 23, respectivamen-
te) fueron excluidos dado que no presen-
taron dudas diagnésticas y la intencién era

evaluar aquellos pacientes que se presen-
taron con masas palpables o visibles con
presunciéon de malignidad, enfocando el
compromiso primario o secundario por
contiguidad o por diseminacién de los
maxilares. Los procesos vasculares fueron
descartados por clinica y por estudios auxi-
liares tales como ecografia y Doppler.

Los pac incluidos (n=156), todos me-
nores de 18 arios al diagndstico, fueron
agrupados para su evaluacién en dos ca-
tegorias: tumores 6seos y tumores de par-
tes blandas, y dentro de ellas en benignos
y malignos (tablas 1y 2).

Se evaluaron signos y sintomas de con-
sulta, estudios radioldgicos : radiografia
simple y panordmica de maxilar,
centellografia 6sea corporal total por
gamacamara con Tecnesio 99 (Tc99),
ultrasonografia, tomografia axial compu-
tada (TAC) y resonancia nuclear
magnética(RNM), tratamiento realizado y
evolucién.

RESULTADOS

De los 156 pac 67 (42,9%) fueron
mujeres y 89 (57,1%) varones. La rela-
cién F: M de 1:1.32. La edad media fue
de 9 afios y 6 meses (1 dia - 17 afios).

El 50% (78 pac) presentaron lesiones
primarias de hueso (Tabla 1), con claro
predominio del compromiso del maxilar
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TABLA 1

TUMORES OSEOS (n: 78)
Lesiones Malignas (n: 18) N° Pacientes Maxilar superior Maxilar Inferior OTROS
Progonoma Melanético 2 2 - -
Neuroblastoma (metastasis) 6 - 5 1(malar)
Ameloblastoma 1 - 1 -
Linfoma No Hodgkin 2 2 - -
Sarcoma de Swing 3 1 2 -
Osteosarcoma 3 1 2 -
Leucemia Mieloide 1 1 - -
TOTAL 18 7 10 1
Lesiones Benignas (n:60)
Displasia Fibrosa 10 5 - 5
Fibroma de maxilar 2 - 2 -
Quiste Oseo Simple 3 1 2 -
Osteomielitis de maxilar 3 3 - -
Odontoma 3 - 3 -
Angioma de maxilar 1 - 1 -
Mixoma maxilar 2 - 2 -
Queratoquiste (GORLIN) 1 = 1 =
Osteoma maxilar 1 - 1 -
Quiste Dentigeno 18 6 12 -
Quiste Oseo Aneurismatico 3 - 3 -
Tumor Células Gigantes 3 - 2 1(base de craneo)
Histiocitosis tipo 1 8 - 8 -
Querubismo 2 - 2 -
TOTAL 60 15 39 6

TABLA 2

TUMORES DE PARTES BLANDAS (n: 78)
Lesiones Malignas (n: 36) N° pacientes 1/3 anterior boca Orofaringe Otros
Linfoepitelioma 10 - 10 -
Sarcoma de Ewing (metastasis) 2 - 2 -
Rabdomiosarcoma 17 4 13 -
Schwannoma 5 4 - 1
Tumor rabdoide 1 1 - -
Linfoma 1 - 1 -
TOTAL 36 9 26 1
Lesiones Benignas (n: 42)
Epulis 2 2 - -
Neurofibroma 3 3 - -
Angioma 1 1 - -
Histiocitosis 1 1 - -
Cordoma 1 - 1 -
Angiofibroma nasofaringeo 3 - - 3
Mielomenigocele anterior 1 - 1 -
Teratoma (EPIGNATUS) 7 3 4 -
Polipo maxilar (SENO) 6 - - 6
Linfangioma 4 4 - -
Quiste labio 2 2 - -
Quiste sublingual 1 1 - -
Absceso pidgeno 1 - 1 -
Adenoma parétida 6 6 - -
Hemangioendotelioma parétida 3 3 - -
TOTAL 42 26 7 9
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Tabla 3
ALGORITMO DE MANEJO

LESION ORAL O PARAORAL

EVALUACION CLINICA

;

LESION OSEA
|

: v

Maxilar Inferior Maxilar Superior

:

Radiografia panordmica / Tomografia Axial Computada

:

PARTES BLANDAS

: :

OTROS PROFUNDA SUPERFICIAL
TAC / RNM ultrasonografia

v

Benigna *
(I. radiolucente odontogénica)

Y |

Maligna solida quistica
(bordes, esclerosis,c. partes blandas
calcificaciones, reaccion periostica)

y

:

y

quistica  sélida/mixta

: :

PAAF y/o biopsia. ——m PAAF Consulta Cirugia** PAAF
Odontologia ~#—— conducta de acuerdo a resultados *** | -t
* Ausencia de malignidad radiolégica. Se evalia en Ateneo con Odontologia, Plastica y Cirugia . La presencia de elementos
dentarios en la lesién apoya la interconsulta a Odontologia.
** Ante lesiones quisticas la presuncion de benignidad obliga a descartar procesos malformativos u otros.

* * ¥

quimioterapia)

inferior (62,8%) sobre el superior
(28,2%). Otros huesos como sitio inicial
(10%) incluyeron malar, esfenoides, etc.

En 18 pac (23%) de este grupo con
tumores en huesos el tipo tumoral fue
maligno. De estos el 61,1% (11/18) co-
rrespondieron a metastasis o enfermeda-
des multisistémicas; sélo 7 pac (38,9%)
presentaron un tumor primario (2 osteo-
sarcoma, 2 tumor neuroectodérmico me-
lanético de la infancia, 2 ameloblastoma
y 1 Sarcoma de Ewing). La ubicacién de
estos dltimos se distribuy6 entre el maxi-
lar inferior (n: 10 = 55%), maxilar supe-
rior (n: 7 = 38,8%) y malar (n:1= 6,2%).

El 50% (78 pac) presentd una lesion
tumoral de partes blandas con compro-
miso por contigliidad (Tabla 2); de ellos,
36 (46,1%) presentaron un tumor malig-

no y de estos, el 72,2% (26 pac) se ubico
en la orofaringe. Cuarenta y dos pac
(53,8%) presentaron tumores benignos.

Evaluando todos los portadores de le-
siones benignas (n:102 ), en 60 pac (59 %)
fue de inicio 6seo, ubicandose en 39
(38,2 %) en maxilar inferior, en 15 (14,7 %)
en el maxilar superiory en 6 (5,8%) res-
tantes en esfenoides, malar ,etc. En los
restantes 42 pac (41%) se localizaron en
partes blandas. En 26 se ubicaron en la
region anterior de la boca, 7 en orofaringe
(posterior) y 9 en cavidad nasal con com-
promiso de paladar.

Los tumores malignos (54 pacientes)
se ubicaron en la orofaringe en 26 opor-
tunidades (48,1%). En 18 pac se localiza-
ron en hueso: maxilares superior, inferior
y otros huesos (33,3 %). Los restantes 10

Con diagnéstico de neoplasia se evaluaran estudios de estadificacion y la conducta ulterior dependera de ellos (cirugia,

pac se ubicaron en lengua (n=4) y labio,
mucosa bucal y paladar (n=2 c/u).

La patologia maligna mas frecuente
correspondié a sarcomas de partes blan-
das (SPB) (23 pac: 17 rabdomiosarcoma,
5 schwannoma maligno y 1 tumor rab-
doide) y linfoepitelioma o carcinoma na-
sofaringeo (10 pac). En 11/54 pac
(20,3%) la enfermedad detectada corres-
pondié a diseminacién secundaria (inicial
o recaida).

Los sintomas de ingreso de los tumo-
res 6seos correspondieron a masa visible
o palpable en el 43% (34 pac), con dolor
asociado en el 22% (14 pacientes), dolor
en 25,6% (20 pacientes), asimetria facial
(n:3), dolor con fiebre (n:3) y caida de
dientes (n:3) . En 1 pac fue hallazgo ra-
diolégico.
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Los pac con lesién 6sea se estudiaron
con radiografia simple de huesos faciales
y panoramica (maxilar inferior), centello-
grafia 6sea (habitualmente tumores ma-
lignos conocidos), tomografia axial com-
putada (TAC) y resonancia nuclear mag-
nética (RNM).

El estudio incluyé la realizacién de exa-
men clinico (busqueda de masa oral),
palpacién y evaluacién de masas visibles,
adenomegalias y estudio de imagenes de
acuerdo a criterio médico (algoritmo).

La radiografia simple evaluada como
estudio de ingreso en los pacientes con
tumor dseo fue positiva en el 91% de los
casos (71/78). En 19 pac con lesién ma-
ligna, la destruccion o6sea (ostedlisis) fue
la imagen mas frecuentemente encontra-
da, siendo més clara y demostrativa en
aquellos ubicados en el maxilar inferior.
La rama horizontal se hallé afectada mas
comunmente que la ascendente. La pre-
sencia de neoformacion 6sea fuera de los
limites del hueso, con reaccién peridstica
fue comun de hallar en los casos de sar-
coma de Ewing y osteosarcoma, asi como
la pérdida de elementos dentarios fue
observada en pacientes con linfoma e His-
tiocitosis de Células de Langerhans.

Por otro lado, las enfermedades no
neoplasicas (quiste odontogénico, quiste
simple, quiste 6seo aneurismatico, tumor
de células gigantes, etc) mostraron ima-
genes radiolucentes unicamerales (fre-
cuentemente) y con inclusién de elemen-
tos dentarios (quiste dentigeno) y multi-
loculares en los quistes aneurisméticos. Fue
mucho més clara la imagen en las inciden-
cias panoramicas y de ubicacién en maxi-
lar inferior. En los pac con Histiocitosis fue
comun hallar una imagen osteolitica uni-
ca (max inferior) sin compromiso cortical
y con pérdida de elementos dentarios.

Las imagenes radiolégicas fueron me-
nos claras en los procesos infecciosos
(n=3). En ellos la ausencia de limites y/o
reaccion periostica fueron frecuentes y
secundarias al curso evolutivo rdpido que
las caracteriza. En los pacientes de este
Gltimo grupo, la puncién aspiracién con
aguja fina (PAAF) certifico el diagnodstico
y permiti6 extraer material para cultivo o
citologia. En los portadores de Histiocito-
sis (HCL) la PAAF ésea o biopsia de piel
respectivamente sirvieron para confirmar
la enfermedad.

La TAC, de enorme importancia, de
acuerdo a resultados de nuestra experien-
cia, fue positiva en el 93,5% de los pa-
cientes con lesién ésea primaria (73/78).
Las caracteristicas de la lesion permitieron
separarlas en radiolucentes en 45 pacien-

tes (61,6%) y solido/mixtas en los 28 res-
tantes (38,4%). En 6/15 (40%) tumores
malignos la imagen fue puramente litica,
sin bordes definidos, con destruccion dsea,
pérdida de la arquitectura trabecular, des-
truccion y reaccion peridstica y compro-
miso de partes blandas circundantes. En
los 9 restantes la imagen fue de neofor-
macion ésea intra y extradsea y reaccion
periostica. En los 6 pac con tumor éseo
maligno primario (Ewing / osteosarcoma)
los signos de malignidad fueron claros.

La RNM fue solicitada en 4/15 pac
como evaluacién preoperatoria, mostran-
do imagen hipointensa en T1 en el 100%
de los casos.

La centellografia dsea corporal total
por gamacamara con Tecnecio 99 fue rea-
lizada en 34/78 pac (43,5%). Se hallé hi-
percaptacién en el 85,3% (29/34) de los
casos. En 5/34 se encontro6 falta de cap-
tacién en la zona de lesién (4 quistes, 1
HCL). En 11/29 pac (30,7%) con hiper-
captacion, la misma mostré otro foco fuera
del area del maxilar (neuro-blastoma = 5;
osteosarcoma = 1; sarcoma de Ewing = 2;
histiocitosis = 1: osteomielitis = 2) coinci-
dente con diseminacién o multicentricidad
de la enfermedad de base.

En el grupo de pac con tumores de
partes blandas (n=78), la utilizacién de la
radiologia simple fue menos comun y de
exiguo valor diagnoéstico. De acuerdo a
localizacién primaria de la lesién la
radiografia de cavum, solicitada para los
pacientes con cuadro respiratorio alto, fue
positiva en 10 pac con linfoepitelioma, en
1 pac con cordoma y en 12 pac con sar-
comas de partes blandas. En todos ellos
se visualizé una sombra opaca con obs-
truccién completa (n=9) o parcial (n=14)
de la orofaringe. La destruccion 6sea, ha-
llada posteriormente en la TAC, fue dificil
de determinar con la radiologia simple.

La centellografia 6sea fue indicada
para estadificacién en aquellos portado-
res de tumor maligno (n=36), encontran-
dose hipercaptacion en el 55% (20/36).

La ultrasonografia fue utilizada en 20
pacientes portadores de lesiones de par-
tes blandas (superficiales). La presencia de
ecogenicidad fue el hallazgo habitual en
rabdomiosarcomas (n=4), tumor rabdoi-
de (n=1) y en las lesiones benignas (n=15).
En 17 pac se realiz6 el diagndstico por
puncién aspiracion con aguja fina (PAAF).
En 3 pacientes los hallazgos determina-
ron el uso de eco dopplery por la presen-
cia de flujos vasculares intensos se presu-
mi6é tumor vascular. Posteriormente en
este grupo (n:3) la angioresonancia con-
firmo el diagnéstico.

La TAC se realizé en todos los pac con
tumor maligno (n=36). La misma mostré
el tumor primitivo (sélido) y el compromi-
so locoregional con destruccién de estruc-
turas 6seas contiguas en 33/36 pacientes
(91,6%). La evaluacion del compromiso
de cavidades y de partes blandas fue cla-
ro, visualizdndose ademas el compromiso
ganglionar metastésico o el de base de
craneo en los casos de sarcomas y
linfoepitelioma, sirviendo a los efectos de
evaluar posteriormente la respuesta al tra-
tamiento y la conducta a seguir.

La RNM, mostré una sensibilidad del
100% en un nGmero menor de pac
(n=26). La imagen tumoral fue correcta-
mente evaluada por dicho método.

En lo que respecta a las lesiones be-
nignas (n=42), la radiologia simple y la
centellografia no fueron consideradas ne-
cesarias. La TAC y la RNM cuando fue
solicitada sirvieron a los fines de evaluar
la conducta quirirgica en pacientes con
teratoma (epignatus), cordoma y mielo-
mengocele anterior. Ocurrié lo mismo para
las lesiones de ubicacién nasal con com-
promiso de seno maxilar (n=9) (pdlipos,
angiofibroma juvenil) en donde se reco-
nocié el compromiso 6seo por contigii-
dad con adelgazamiento laminar de las
paredes del seno o destruccién difusa de
la arquitectura en los pac con angiofibro-
ma nasofaringeo. La masa ocupante de
caracteristicas solidas fue corroborada en
el 100% de los casos. Los pac con angio-
fibroma nasofaringeo confirmado (n=3)
realizaron angioresonancia a los efectos de
evaluar la vascularizacién en tiempo
preoperatorio.

La cirugia fue el tratamiento de elec-
cion en el diagnéstico y tratamiento de la
mayoria de los pac, con excepcién de
aquellos portadores de lesiones metasta-
sicas o procesos infecciosos.

Ocho pacientes (14,8%) de los por-
tadores de tumores malignos recibieron
cirugia como primer gesto terapéutico,
fuera de la PAAF o biopsia confirmatoria
al ingreso, salvo pac con enfermedad co-
nocida previamente. En el 85,2 % restan-
te (46 pac) la quimioterapia y/o radiote-
rapia fueron el primer tratamiento. La ci-
rugia en 2da. instancia sirvi6 para com-
pletar la respuesta terapéutica en pacien-
tes con osteosarcoma, sarcoma de Ewing
y rabdomiosarcoma que respondieron al
tratamiento de induccion. Aquellos por-
tadores de lesién primaria de maxilar in-
ferior fueron intervenidos, con reconstruc-
cion protésica del mismo (S de Ewing, os-
teosarcoma y ameloblastoma).

Los pac portadores de lesiones 6seas
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benignas (habitualmente odontogénicas)
y lesiones no neoplasicas de partes blan-
das fueron tratados con cirugia. La misma
correspondié a enucleacion en los quistes
dentigenos, quiste 6seo simple, tumor de
células gigantes, mixoma y fibroma, al
igual que las lesiones linguales o de mu-
cosa (quiste).

Los tumores odontogénicos, de ma-
yor ocurrencia presentaron un amplio es-
pectro: quiste dentigeno, queratoquiste,
odontoma y ameloblastoma. Se presen-
taron habitualmente en mayores de 8 afios
y preferentemente en la 2% década de la
vida. La cirugia conservadora sirvié habi-
tualmente para su control. Solo en 2 de
27 pac se present6 reactivacion del pro-
ceso primario. La asimetria facial con masa
palpable a nivel de mejilla o mandibular
fue el signo mas frecuente de hallar, sien-
do infrecuente el cuadro de dolor u otro
sintoma. En 1 caso fue hallazgo en segui-
miento de ortodoncia en pacientes asin-
tomaticos.

La sobrevida libre de enfermedad a 48
meses, evaluando todos los tumores ma-
lignos (n=54) fue del 48,1% (26 pac).
Veinte siete pac fallecieron por progresion
tumoral (11 metastasicos iniciales) y 1 pac
por segundo tumor. La hemimandibulec-
tomia fue realizada en 3 pac (1S. de Ewing,
1 osteosarcoma y 1 ameloblastoma) con
colocacion de prétesis a condilo con bue-
nos resultados estéticos. La quimioterapia
y radioterapia (s6lo en mayores de 5 afios)
complementaron el tratamiento.

Los portadores de enfermedad metas-
tasica recibieron quimioterapia y radiote-
rapia de acuerdo a histologia, y edad. Dos
pac presentaron un segundo tumor, una
leucemia mielomonocitica en 1 pac con
osteosarcoma multicéntrico y un carcino-
ma folicular de tiroides en 1 pac con car-
cinoma nasofaringeo con 3 recaidas y tra-
tamiento radiante en cadena ganglionar.
Un pac portador de displasia fibrosa ha-
bia presentado un tumor germinal dise-
minado 36 meses antes. Un paciente por-
tador de carcinoma nasofaringeo era so-
breviviente de transplante hepatico.

Los pacientes con tumores primarios
(osteosarcoma, sarcoma de Ewing) reci-
bieron protocolos de quimioterapia
preoperatoria. La reseccién es habitual-
mente posible si su ubicacién es mandi-
bular. En nuestra poblacién 1 caso de sar-
coma de Ewing primitivo respondié a la
quimioterapia y alcanzé la cirugia comple-
ta con hemimandibulectomia derecha y
reconstruccion en un tiempo con prétesis
respetando el condilo. Los 4 restantes (2
multicéntricos y 2 metéstasis) recibieron

poliquimioterapia y radioterapia sin resul-
tados. En nuestra casuistica 3 pacientes
fueron diagnosticados como osteosarco-
ma y 2 con tumor primario (1 maxilary 1
mandibular) fueron operados. La reseccion
en bloque con reconstruccion fue posible
en los 2 casos, pero sin margen de seguri-
dad en uno de ellos con la consiguiente
recaida y progresion.

Los pac con histiocitosis (n:8) se ha-
llan libres de enfermedad con seguimien-
tode 12, 25, 31, 32, 36, 34, 48 y 96 me-
ses, sin reactivaciones.

El 83% de los pac (5/6) portadores de
lesiones mandibulares o maxilares por
neuroblastoma han fallecido por progre-
sion de enfermedad, habiendo tenido en
comun un tumor primitivo suprarrenal
(Nmyc positivo) estadio IV; en 4 de 6 se
alcanzé una remisiéon completa que posi-
bilité el uso de autotransplante de médu-
la 6sea. Solo 1 pac alcanzé una sobrevida
libre de eventos.

El 100% de los pac (n:78) con tumo-
res benignos se hallaban vivos en el mo-
mento de la presentacién. Todos habian
recibido algun tipo de cirugia (biopsia en
los casos de displasia fibrosa, puncion en
los procesos infecciosos y cirugia conser-
vadora en el resto de las lesiones quisticas
y tumorales benignas).

El 5% (3/60) de los pac con lesiones
6seas benignas mostré reactivaciones (1
con displasia fibrosa y 2 con quiste éseo
aneurismatico) resolviéndose en segunda
cirugia.

DISCUSION

Las lesiones neoplasicas orofauciales
son infrecuentes en oncologia pediatrica.
Estadisticamente la frecuencia de las le-
siones malignas muestra que la cavidad
oral se halla raramente afectada por este
tipo de entidades en forma primaria. Los
linfomas y los rabdomiosarcomas de par-
tes blandas son los mas frecuentemente
hallados en la regién de cabeza y cuello;
menos frecuentemente otros sarcomas y
lesiones primarias de hueso. Es mas co-
mun de hallar procesos malformativos o
neoplasias benignas como se observa en
nuestra poblacién, coincidentes con las
presentaciones de Kanata (9), Caballe-
ro(10) y Trobs (11), en los que los heman-
giomas o linfangiomas ocurrieron con
mayor frecuencia, asi como las lesiones
benignas.

En la localizacion maxilar son clara-
mente mds frecuentes las Histiocitosis de
células de Langerhans y las metéstasis de
neuroblastoma que los tumores primarios
(Sarcoma de Ewing, osteosarcoma, con-

drosarcoma, etc).

En los portadores de histiocitosis el tra-
tamiento habitual corresponde a la ciru-
gia (biopsia), radioterapia y/o quimiote-
rapia (multifocales) y el pronostico es ex-
celente en los mayores de 1 afio sin com-
promiso de 6rganos de riesgo como lo
muestran las series de Gadner (12), y otros
autores (13,14). El compromiso de cabe-
za y cuello es sumamente frecuente como
lo muestra Irving (15), donde el 62% de
los pacientes de un total de 131 presen-
taron en algiin momento de la enferme-
dad compromiso a este nivel. Si bien es la
calota el sitio mas frecuentemente afec-
tado, con lo cual coincidimos, el maxilar
se hall6 comprometido en el 10% de los
casos, no siendo rara la pérdida de ele-
mentos dentarios.

Los pac que presentan compromiso
metastatico por neuroblastoma tienen un
pronéstico ominoso. La diseminacién a
hueso en mayores de 1 afio al ingreso (es-
tadio IV) o como recaida es de pésimo
prondstico y la sobrevida es pobre, ain
con autotrasplante de médula ésea (16).

La localizacién del sarcoma de Ewing
en cabeza y cuello es rara; s6lo el 0,7 % se
ubica en maxilares y el 90% de ellos son
primarios (17). El osteosarcoma (n:3) es
pasible de tratamiento quimioterdpico
pero la cirugia debe ser completa. La téc-
nica de reconstruccién ha mostrado ser
factible de realizar tanto en los tumores
malignos como benignos. Troulis (18),
sobre 10 pacientes con cirugia e implante
de placa rigida, mostré que la rehabilita-
cién es posible y las complicaciones son
infrecuentes. La regeneracion 6sea es po-
sible y la indicacién en casos de osteosar-
coma, fibroma y en otras lesiones benig-
nas fue beneficiosa.

El osteosarcoma, el tumor éseo mas
frecuente en pediatria, se ubica habitual-
mente en huesos largos (76% en rodilla),
pero afecta menos frecuentemente a los
huesos faciales (3%). Hay coincidencia en
la localizacién predominante. También en
las series pediatricas el pronéstico no es
tan severo siendo muchos de los afecta-
dos portadores de tumores de bajo gra-
do. La sobrevida libre de enfermedad va-
ria entre el 70 al 80% con cirugia com-
pleta en las localizaciones maxilomandi-
bulares (19, 20, 21). No ocurri6 lo mismo
en series de pacientes adultos donde la
sobrevida es menor (22). La imagen
radiolégica habitualmente muestra una
lesion infiltrante, destructiva, asociada a
imagen de sol naciente y aposicion
periéstica (mas frecuente en lesiones de
huesos largos) con compromiso de partes
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blandas circundantes (23). Esa lesion tipi-
ca fue la observada en nuestro paciente.
La tomografia puede mostrar una lesion
irregular de bordes poco definidas con
neoformacion dsea y compromiso de par-
tes blandas. Si el compromiso es en maxi-
lar superior la rarefaccion 6sea es menos
definible (24).

Los sarcomas de partes blandas (rab-
domiosarcoma y otros) son frecuentes en
cabeza y cuello. El 23% aproximadamen-
te se ubica en esta localizacion (25,26).
En la cavidad oral se ubica preferentemen-
te en la oro-faringe, pero también puede
localizarse a nivel de paladar o partes blan-
das endorales.

Peters (27) los ubica en segundo lu-
gar luego del osteosarcoma dentro de la
cavidad oral propiamente dicha, pero tam-
bién reconoce que es el sarcoma mas fre-
cuente en la extremidad cefélica (incluye
orbita, parameningeos y no paramenin-
geos) como lo muestra nuestra serie. La
TAC / RNM fueron los métodos de ma-
yor utilidad en el diagnéstico del compro-

FIGURAS

Figura 1: Sarcoma de
Ewing. Paciente con masa
en mejilla.

(flecha)

il
Figura 6: Sarcoma de
Ewing. Paciente posciru-
gia. endoral (flecha)

Figura 2: Sarcoma de
Ewing. Rx con imagen
radiolucente en rama ho-
rizontal de maxilar inferior

Figura 7: Osteosarcoma de
maxilar superior. Imagen

miso local (invasién, erosién 6sea, com-
promiso de base de crdneo) (24). La so-
brevida, que ha mejorado en el dltimo
decenio, depende de la ubicacion y del
tiempo de diagnéstico (28,29), siendo la
PAAF o biopsia y la quimioterapia la tera-
péutica elegida ante la imposibilidad ini-
cial de realizar cirugia completa. Esta se
logra luego de la reduccién de la enfer-
medad inicial. El prondstico es menos fa-
vorable en la cavidad oral que en la 6rbita
y el tratamiento es menos agresivo en es-
tos pacientes que en los de localizacién
parameningea. En series de pacientes
adultos la sobrevida ha sido peor (30).

Un nuimero menor de pac present6
tumores en la nasofaringe (linfoepitelioma,
linfoma). En ellos el cuadro clinico (obs-
truccion, respiracion bucal) fue coincidente
con lo que muestra la bibliografia (31)
siendo la radiografia de perfil y la RNM /
TAC los métodos de uso habitual para el
diagnéstico.

Las lesiones metastasicas fueron ob-
servadas en nifios menores. Asi, aquellos

Figura 3: Sarcoma de
Ewing. CT coronal con ima-
gen osteolitica con neofor-
macion 6sea e imagen de
“sol naciente” (flecha).

Figura 8: Osteosarcoma de
maxilar superior. CT con
compromiso de max supe-
rior (neofirmacion).

Figura 4: Sarcoma de
Ewing. CT posquimiotera-
pia. Reduccion tu,0moral.

Figura 9: Osteosarcoma de
maxilar superior. Cirugia
con colocacién de protesis
post Quimioterapia.

portadores de neuroblastoma. Los porta-
dores de tumores éseos primarios tuvie-
ron una edad media de 8 afios (rango 3-
11 afos), coincidente con la bibliografia.

Dentro de las lesiones benignas sur-
gi6 como la mas frecuente el quiste den-
tigeno. Habitualmente aparecen en rela-
cién a un diente retenido, frecuentemen-
te afectando al 3 molar del maxilar infe-
rior y, menos a los caninos de los maxila-
res y premolares de la mandibula (32). Esto
ocurrié en 16/18 pacientes de nuestra
serie. En 1/18 fue bilateral y sincrénico.
Es mas comun en varones y nuestros da-
tos coinciden con ello (33). Radiolégica-
mente es comun la presencia de una le-
sion radiolucente de bordes definidos, uni-
locular, con la presencia de una corona re-
tenida (33). Los bordes son claramente
esclerdticos si no hay complicacion infec-
ciosa. La cirugia con enucleacion y extrac-
cién del molar retenido es la conducta
habitual (33). La misma fue la realizada
en la totalidad de los pacientes de nuestra
serie.

Figura 5: Sarcoma de
Ewing. Rx poscirugia. Pro-
tesis (titanio).

Figura 10: Osteosarcoma
de maxilar Inferior. Foto
paciente con masa.
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Figura 11: Osteosarcoma
de maxilar Inferior. CT in-
greso. Masa exofitica en
rama ascendente de maxi-
lar inferior con compromi-
so de tejidos blandos.

Figura 16: Histiocitosis. Rx
de maxilar inferior con le-
sion osteolitica en rama ho-
rizontal y diente flotante.

Figura 21 Rabdomiosarco-
ma de labio superior. RNM
con lesion hiperintensa en
T2.

Figura 26 Ameloblastoma.
Foto de paciente. Masa en
rama ascendente derecha.

Figura 31: Quiste dentige-
no bilateral. Paciente con
masas visibles.

Figura 12-13 Osteosarcoma de maxilar inferior: CT con
reconstruccion 3D (prétesis colocada).

Figura 17: Histiocitosis.
CT axial con imagen litica.

Figura 22 Rabdomiosarco-
ma de paladar. Masa ve-
getante por detras de 3er
molar superior derecho.

Figura 27 Ameloblastoma.
Rx panoramica con lesién
litica.

Figura 32: Quiste dentige-
no bilateral. Rx panorami-
ca con imagenes radiolu-
centes bilaterales.

Figura 18: Histiocitosis.
CT coronal. Lesion osteo-
litica que semeja un quis-
te dentigeno.

P* Ty

il
Figura 23 Rabdomiosarco-
ma post quimioterapia.

Figura 28 Ameloblastoma.
CT con corte coronal.
Masa osteolitica con res-
peto de cortical.

Figura 33: Quiste dentige-
no bilateral. CT corte co-
ronal. Lesiones radiolu-
centes.

Figura 14 Osteosarcoma
de maxilar inferior: foto de
seguimiento. Asimetria
post-cirugia precorreccion
plastica.

Figura 19: Rabdomiosar-
coma mejilla. Foto pacien-
te con tumor.

Figura 24 Progonoma (tu-
mor neuroectodérmico
melanético de la infancia)
Masa exofitica.

Figura 29 Ameloblastoma.
Reconstruccion 3D de ci-
rugia realizada (en rojo
pieza extraida)

Figura 34: Cementoma. Ct

tumor solido.

Figura 15 Histiocitosis.
Masa visible.

Figura 20: Rabdomiosar-
coma mejilla. CT con com-
promiso 6seo y masa en
partes blandas.

Figura 25 Progonoma me-
lanético: Ct con lesion
osteolitica en maxilar in-
ferior.

Figura 30 Ameloblastoma.
Pieza operatoria.

Figura 35: Odontoma.
Masa visible.
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Figura 36 Odontoma. CT  Figura 37 Odontoma. Ct  Figura 38 Linfoma.Imagen  Figura 39 Linfoma. Facies = Figura 40 Linfoma. CT
con masa en rama hori-  coronal con prétesis. de gingiva comprometida.  con asimetria. axial con compromiso os-
zontal sélida. Sangrado. teolitico generalizado.
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