1
agE

?
AMCBM
Colegio

Cirugia Bucal y Maxilofacial

doi: 10.35366/118063

Vol. 20, Nim. 2
Julio-Septiembre 2024. pp. 55-61

Recibido: Julio 2023.
Aceptado: Octubre 2024.

Articulo original

Tumor odontogénico primordial, una entidad
compleja de diagnosticar: revision de la literatura
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RESUMEN

Introduccion: el tumor odontogénico primordial (TOP) es
un tumor odontogénico raro. La Organizacion Mundial de
la Salud (OMS) en el afo 2017 y 2022 lo clasific6 como
una neoplasia benigna, mixta. A la fecha sélo se han do-
cumentado 23 casos en el mundo. Objetivos: analizar
caracteristicas clinicas, radiograficas histopatolégicas y
los tratamientos reportados hasta la fecha. Material y
métodos: se realiz6 una exhaustiva busqueda electro-
nica el mes de agosto y septiembre del ano 2022, con
restriccion de fecha desde 2014 donde se reportd por
primera vez el TOP. Se accedi6 a las bases de datos
de PubMed y ScienceDirect. Resultados: se incluyeron
un total de 16 publicaciones, que representan 23 casos
comunicados de TOP. Conclusiones: el TOP es una
neoplasia benigna odontogénica mixta, con prevalencia
en las primeras dos décadas de vida, se presenta clini-
camente como un aumento de volumen principalmente
mandibular y asintomatico. Radiograficamente se ob-
serva una lesion unilocular o multilocular asociada a un
diente no erupcionado. Debido a su baja prevalencia es
esencial realizar un estudio clinico, radiografico e histo-
patologico acabado para el diagnéstico definitivo de esta
patologia. El tratamiento de eleccion es la enucleacion y
exodoncia del diente afectado. Faltan mayores estudios

ABSTRACT

Introduction: the primordial odontogenic tumor
(POT) is a rare odontogenic tumor. The World Health
Organization (WHO) in 2017 and 2022 classified it as
a benign, mixed neoplasm. To date, only 23 cases
have been documented in the world. Objectives: to
analyze clinical and radiographic histopathological
characteristics and treatment reported to date. Material
and methods: an exhaustive electronic search was
carried out in august and September of the year 2022,
with date restrictions from 2014 where the TOP was
reported for the first time. PubMed and ScienceDirect
databases were accessed. Resulis: a total of 16
publications were included, representing 23 reported
cases of TOP. Conclusions: TOP is a benign mixed
odontogenic neoplasm, with prevalence in the first two
decades of life, it presents clinically as an increase
in volume, mainly mandibular and asymptomatic.
Radiographically, a unilocular or multilocular lesion
associated with an unerupted tooth is observed. Due
to its low prevalence, it is essential to carry out a
complete clinical, radiographic and histopathological
study for the definitive diagnosis of this pathology. The
treatment of choice is enucleation and extraction of the
affected tooth. Larger studies with long-term follow-up
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con seguimiento a largo plazo para crear un protocolo
estricto de tratamiento, debido a que se han reportado
pocos casos a la fecha.

Palabras clave: odontogénico, primordial, tumor, neoplasia.

Abreviaturas:

FA = fibroma ameloblastico

FOC = fibroma odontogénico central

MO = mixoma odontogénico

OMS = Organizacion Mundial de la Salud
TOP = tumor odontogénico primordial

INTRODUCCION

El tumor odontogénico primordial (TOP) es una
neoplasia benigna de origen odontogénico. Fue
incluido por primera vez el afio 2017 por la Organi-
zacion Mundial de la Salud (OMS) en la clasificacion
de tumores de cabezay cuello,’ la cual se mantiene
como tal en la dltima clasificacion del afio 2022 sin
cambios significativos debido a su baja prevalencia.?

Esta descrito como un tumor odontogénico mixto,
ya que tiene en su arquitectura celular componentes
epiteliales como de mesénquima. Este neoplasma es
bastante raro, siendo reportados a la fecha s6lo 23
casos a nivel mundial.*'®

En el presente informe se realizara una revision de
las caracteristicas clinicas, radiograficas, histopato-
logia y tratamiento de esta patologia benigna segun
los casos reportados hasta el momento.

MATERIAL Y METODOS

Se realizé una exhaustiva busqueda electrénica el
mes de septiembre del afio 2022, con restriccion de
fecha desde 2014 donde se report6 por primera vez
el TOP. Se accedio a las bases de datos de PubMed
y ScienceDirect.

La estrategia de busqueda utilizada consistié en
las siguientes palabras clave: Odontogenic; Primor-
dial;, Tumor; Neoplasm.

Los criterios de inclusion fueron los siguientes: 1)
Casos diagnosticados de TOP con evidencia clinica
e histologica de su diagnéstico, incluyendo reportes
de casos y otros estudios histoldégicos y moleculares
de relevancia al tema. 2) Articulos en idioma inglés,
incluidos en PubMed y ScienceDirect.

Los criterios de exclusién fueron los siguientes:
1) Revisiones, metaanalisis y capitulos de libros.

are needed to create a strict treatment protocol, since
few cases have been reported to date.

Keywords: odontogenic, primordial, tumor, neoplasm.

2) Estudios en otro idioma diferente al inglés. 3)
Articulos publicados antes de 2014.

Los objetivos de la busqueda fueron analizar las
caracteristicas clinicas, edades de presentacion,
aspectos radiograficos, histopatologia y tratamiento
de esta neoplasia.

RESULTADOS

La busqueda inicial aplicando los filtros mencio-
nados registré un total de 32 articulos en PubMed
y siete en ScienceDirect; de éstos, dos articulos
fueron excluidos debido a duplicacién. Posterior-
mente un revisor (autor), evalué los titulos y resu-
menes, resultando en la exclusién de 21 publica-
ciones, debido a que no tenian relacion directa al
tema central .

Se incluyeron un total de 16 publicaciones, que
representan 23 casos reportados

El estudio de Mosqueda-Taylor y colaboradores
fue el primero en reportar el TOP, este incluy6 seis
casos.®

Bisqueda
electrénica

PubMed
32 articulos

ScienceDirect
7 resultados

Total = 39
resultados

Excluidos =
21 articulos

Duplicados
= 2 articulos

Seleccionados
= 16 articulos

Seleccion de articulos para la revision.
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Casos reportados con presentacion clinica y tratamientos informados.
Edad
No. (anos)  Ubicacion
caso  sexo anatémica Clinica Tratamiento Seguimiento Referencia
1 18/M  Mandibular Aumento de volumen Enucleacién y exodoncia 20 afios, SER  Mosqueda-Taylor
bucal asintomético etal. (2014)°
2 16/M  Mandibular Expansion dsea cortical Enucleacion y exodoncia PDS Mosqueda-Taylor
mandibular y bucal asintomatica etal. (2014)°
3 16/M  Mandibular Aumento de volumen Enucleacién y exodoncia 10 afos, SER  Mosqueda-Taylor
bucal asintomatico etal. (2014)°
4 3/F Mandibular Expansion dsea bucal y Enucleacién y exodoncia 9 anos, SER Mosqueda-Taylor
lingual asintomatica etal. (2014)°
5 13/F  Mandibular Aumento de volumen Enucleacién y exodoncia 3 afios, SER Mosqueda-Taylor
bucal asintomético etal. (2014)°
6 3/F Maxilar Aumento de volumen bucal Enucleacién y exodoncia 6 meses, SER  Mosqueda-Taylor
y palatino asintomdtico etal. (2014)’
7 19/M  Mandibular Aumento de volumen bucal Enucleacion y exodoncia 7 meses, SER Slater L) et
y lingual asintomatico al. (2016)°
8 8/F Maxilar Aumento de volumen Enucleacién 16 meses, SER Ando et al.
bucal asintomatico (2017)°
9 5/M Mandibular Aumento de volumen Enucleacién y exodoncia 7 meses, SER Mikami et
bucal asintomético al. (2017)°
10 17/M Mandibular Aumento de volumen Enucleacion y exodoncia 6 meses, SER Bajpai y Pardhe
asintomatico (2018)
11 15/F  Mandibular Ligero aumento de Enucleacién y exodoncia 4 afos, Asma Almazyad
volumen vestibular en primera instancia. recurrencia etal. (2018)°
Hemimandibulectomfa
en recurrencia
12 18/M  Mandibular Lesion intradsea asintomatica, Curetaje y exodoncia 20 meses, SER  Asma Almazyad
observada incidentalmente etal. (2018)°
en radiograffa
13 2/M Mandibular Aumento de volumen Enucleacion y exodoncia 2 anos, SER. Hatem Amer
asintomatico etal. (2018)’
14 4/M Mandibular Expansion dsea bucal y Enucleacién y exodoncia PDS Bomfim BB et
lingual asintomética al. 2019)"
15 13/F  Mandibular Aumento de volumen Enucleacién y exodoncia 13 anos, SER Teixeira LN et
asintomatico al. 2019)"
16 10/M  Mandibular Lesion intradsea asintomatica, Enucleacién 1 ano, SER Sun Q et al.
observada incidentalmente (2019)"
en radiografia
17 17/F  Mandibular Aumento de volumen Mandibulectomfa parcial 18 meses, SER Poomsawat et
bucal asintomatico al. 2019)"
18 12/F  Mandibular Aumento de volumen Enucleacién y exodoncia 15 meses, SER  Delgado-Azanero
bucal asintomético WA (2020)™
19 13/F Mandibular Lesion asintomatica, observada Enucleacion y exodoncia 5 anos, SER Delgado-Azanero
incidentalmente en radiograffa WA (2020)"
20 3/M Maxilar Lesi6n gingival exofitica Biopsia escisional 3 anos, SER Sato H et al
(2020)"
21 10/M Maxilar Lesion intradsea asintomdtica, Enucleacién y exodoncia 30 meses, SER Kayamori K et
observada incidentalmente al. (2021)'
en radiograffa
22 14/M Maxilar Aumento de volumen bucal Enucleacién 3 anos, SER Naina S et al.
y palatino asintomdtico (2021)"
23 13/M Maxilar Aumento de volumen Enucleacién y exodoncia NE Bashar A et
asintomatico al. (2021)'

F = femenino. M = masculino. SER = sin evidencia de recidiva. PDS = pérdida de seguimiento. NE = no especifica.
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Caracteristicas clinicas

La edad de los pacientes oscila en un rango de 2-19
afios, con media de 11.39 afios. Referente al género,
los hombres se vieron mas afectados (60.86%). La
presentacion clinica del TOP fue principalmente un
aumento de volumen asintomético, y sélo en tres
casos el tumor se observé como un hallazgo radio-
gréfico incidental.’>'® Este neoplasma fue predomi-
nante en mandibula con 17 casos de 23 (73.91%),* "
frente a seis casos en maxilar (26.08%).2°1518

Caracteristicas radiograficas

La mayoria de los casos se presentan como un area
radiolticida unilocular o multilocular bien definida,
asociada con un diente no erupcionado (Figura 2).
No obstante, dos casos no siguieron este patron; en
un caso éste se situaba lateral y adyacente a la raiz
de un diente permanente,’® mientras que en el otro
se reportd una variante periférica.'

Caracteristicas histopatoldgicas

Este neoplasma es caracterizado por un tejido fibro-
so laxo variablemente celular, con areas similares a

la papila dental, completamente rodeado por epite-
lio cuboidal a columnar, que se asemeja al epitelio
interno del 6érgano del esmalte y cubierto, al menos
parcialmente por una delgada cépsula fibrosa (Figu-
ra 3).1°

Pueden estar presentes invaginaciones del epitelio
circundante, focalmente dentro del componente
mesenquimatoso, lo que da como resultado islas
similares a fibromas ameloblasticos.® También cabe
mencionar que se han encontrado calcificaciones en
la histopatologia, con una estructura concéntrica simi-
lar a los observados en los tumores odontogénicos
adenomatoide (TOA)?® y los tumores odontogénicos
epiteliales calcificantes (TOEC).®

En estudios inmunohistoquimicos se han encon-
trado alta positividad para Syndecan-1 y Ki-67
en TOP, lo que evidencia un patrén similar a las
etapas primarias del desarrollo dentario, debido a la
mayor acumulacién de estas dos proteinas en areas
mesenquimales subepiteliales, como ocurre en la
papila dental.*®

Tratamiento y seguimiento

El tratamiento definitivo del TOP ha sido la enuclea-
cién y exodoncia del diente afectado, en dos casos

Figura 2:

Imagenes radiograficas de
presentacion mas comin
del tumor odontogénico
primordial (TOP) donde
se observa una lesién
radioldcida bien definida
unilocular (A'y B) o
multilocular (C 'y D) en

la region mandibular
posterior, relacionado
con un diente incluido.
Figura tomada y adaptada de
Mosqueda-Taylor et al. (2014).°
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Figura 3:

A) Principalmente
compuesto por tejido
mesenquimal rico en B

células con un drea mixoide
cubierta con epitelio
columnar y cuboide no
queratinizado (hematoxilina
eosina). B) Se pueden
observar estructuras
similares a érganos del
esmalte dentro de las capas
epiteliales periféricas.

Figura tomada y adaptada

de Mikami et al. (2017).°

se ha realizado la enucleacion del tumor, siendo uno
de éstos la Unica variante periférica documentada.™

En un caso informado se realiz6 mandibulectomia
parcial, debido a un diagnostico errbneo de mixoma
odontogénico en la biopsia incisional.™

De los 23 casos reportados, se ha informado una
sola recidiva, que fue tratado en un principio con
enucleacion y exodoncia del diente afectado,® pero
a los cuatro afos éste recurrid, el que fue tratado de
forma radical con hemimandibulectomia, reconstruc-
cién con placa de osteosintesis y protesis condilar
debido a la extension del tumor.?!

El seguimiento postratamiento quirtrgico se ha
realizado desde los tres meses hasta 20 afios, con
dos casos donde se perdi6 el seguimiento, y en
uno no se especifico.’® El mas extenso reportado
con 20 afios, que fue tratado con enucleacion y
extraccion del diente afectado no presentd evidencia
de recidiva.®

DISCUSION

El TOP es una neoplasia odontogénica bastan-
te rara, siendo reportado so6lo 23 casos a nivel
mundial (7abla 1). Fue reportado por primera vez por
Mosqueda Taylor y colaboradores, siendo sumado a
la clasificacién de tumores de cabeza y cuello en el
ano 2017 (OMS) y manteniéndose en la clasificacion
del 2022 (OMS) sin cambios significativos.

Epitelio externo del esmalte

Células similares al reticulo estrellado
Células similares al estrato intermedio
Células similares al epitelio interno ——za]
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Figura 4: Esquema general de la ubicacién del tumor odon-
togénico primordial (TOP) y del diente afectado. A) Tipo A,
TOP tiene una ubicacién pericoronaria en una relacién den-
tigera. B) Tipo B, el tumor parece envolver completamente
un diente incluido. C) Tipo C, el TOP esta muy cerca de la
raiz del diente.

Figura tomada y adaptada de Sun Q et al. (2019)."

A pesar de su baja prevalencia, la literatura nos
orienta que los casos reportados tienen presentaciones
clinicas, radiogréficas e histologicas bien definidas.

Respecto a las edades de presentacién del TOP, se
han informado de los dos hasta los 19 afios de edad, lo
que sugiere que es una entidad que se manifiesta en
las primeras dos décadas de vida. En relacion al género
la prevalencia es similar; sin embargo, ha sido mayor
en hombres como se ha mencionado anteriormente.

El aspecto clinico mas descrito en la literatura es
aumento de volumen asintomatico con predileccion
en la regibn mandibular posterior, aunque se han
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informado casos en el maxilar. El aumento de volu-
men puede causar asimetria facial dependiendo del
tamano del tumor.

Esta lesion es predominantemente intradsea (22 de
23 casos); no obstante, Sato y asociados reportaron
un caso raro extradseo, donde la lesidn se present6d
como un nddulo exofitico gingival y asintomético,'® por
lo que podria simular una lesion gingival reactiva y se
debe realizar su diagnéstico diferencial.

Mosqueda y colegas describieron clinicamente
esta lesibn como un aumento de volumen en la region
mandibular posterior, principalmente asintomatica. Lo
que se condice con los casos siguientes reportados
hasta la fecha. Sin embargo, puede causar sintoma-
tologia cuando alcanza un tamafio considerable.®

El estudio histopatolégico, junto con algunas
caracteristicas inmunohistoquimicas, sugiere que este
tumor se origina durante la odontogénesis temprana,®
debido a que estas caracteristicas se asemejan a
los tejidos que se encuentran en el germen dentario
normal en su histogénesis, particularmente hasta la
etapa de campana tardia,*° de ahi el término TOP.

Como menciona Mikami y colaboradores, en su
informe, el tejido epitelial que rodea la masa tumoral no
es estéatico y muestra diversos grados de maduracion,
con transicién de una morfologia del epitelio del interno
del esmalte a areas de maduracion ameloblastica,
pero sin evidencia de induccién que conduzca a la
produccién de tejido mineralizado.® ' El area subepi-
telial muestra la expresion de varias proteinas, 1o que
sugiere que es una region tumoral altamente activa.'®*
La patogenia del tumor no parece estar relacionada
con ningun tipo de mutacion genética conocida; sin
embargo, hay inhibicion de la formacion del esmalte
y la dentina por la expresion disminuida de genes y
proteinas asociados con la dentinogénesis.

Debido a estas caracteristicas que se asemejan a
los tejidos que se encuentran en el germen dentario
normal en su histogénesis, particularmente hasta la
etapa de campana tardia, se utiliz6 el término TOP.56

En laimagenologia se observa tipicamente como
una lesién uni o multilocular bien definida en relacién
a un diente incluido, que pueden ser dientes deciduos
0 permanentes, pudiendo observarse desplazamien-
to dentario y reabsorcion radicular en algunos casos.®

Radiograficamente, Sun Q y asociados clasifica-
ron al TOP segun la relacion del tumor con el diente
afectado, en tipos A, By C. Tipo A, el TOP tiene una
localizacion pericoronal en relacion dentigera; tipo B,
el tumor parece envolver completamente un diente
incluido; y tipo C, el TOP esta en relacién con la raiz
del diente

Esta clasificacion podria ayudar a tipificar de forma
radiografica al TOP 'y, junto con la clinica e histopato-
logia, realizar el correcto diagnostico, debido a la gran
similitud que puede tener en el estudio imagenologico
con otras lesiones intradseas de mayor prevalencia,
como el quiste dentigero y ameloblastoma.

En el diagnoéstico diferencial, segun Mosqueda-
Taylor y asociados, debe diferenciarse cuidadosa-
mente de un fibroma amelobléastico (FA), un fibroma
odontogénico central (FOC) y un mixoma odontogé-
nico (MO). Otro diagnéstico diferencial debido a la
edad de presentacion es el odontoma (OD).

Un FA se puede distinguir de un TOP porque la
presentacion histologica es bastante diferente. Un
FA es un tumor compuesto de ectomesénquima
odontogénico que se asemeja a la papila dental con
cordones epiteliales y estroma mesenquimatoso
inmaduro sin tejidos dentales duros.?” TOP también
contiene una pequefia cantidad de nidos o epitelio en
forma de corddn, que es similar a un FA; sin embargo,
los cordones epiteliales o nidos estan presentes en
un area limitada cerca de la periferia del tumor.*

Un FOC es un tumor que representa sélo el 0.1%
de todos los tumores odontogénicos.?® Histologica-
mente, el FOC se clasifica en dos tipos: un epitelio
simple y un tipo rico en epitelio (tipo OMS),** pero
no muestra una cubierta externa de epitelio amelo-
blastico como en el TOP.

El MO es un tumor odontogénico benigno de
origen mesenquimatico. Radiograficamente se
presenta como una lesion radiolucida multilocular,
en «pompas de jabon, panal de abejas o raqueta
de tenis»,?® pero rara vez se encuentra asociado
con dientes incluidos, lo que difiere del TOP.>*
Histopatol6gicamente, a diferencia de los TOP, un
MO nunca estéa envuelto por epitelio ameloblastico.®

El odontoma considerado anteriormente una neopla-
sia, actualmente estd considerado como una lesion
odontogénica hamartomatosa que se clasifica en un
tipo complejo y compuesto (OMS 2022). El complejo
es una sola masa de estructuras dentales duras y
blandas sin orden, mientras que en el compuesto los
tejidos duros y blandos se establecen en sus relaciones
anatémicas apropiadas.' A diferencia del odontoma,
el TOP no presenta la produccién de tejidos duros
dentales o diferenciacion odontoblastica.?

Aludiendo al tratamiento del TOP, éste ha sido
la enucleacion con exodoncia del diente afectado,
que ha permitido una alta tasa de éxito; como se
mencioné anteriormente, este neoplasma tiene
una pseudocapsula fibrosa y ésta podria ayudar a
delimitar de mejor manera los limites del tumor con
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los tejidos adyacentes,'? permitiendo asi cierto plano
de clivaje para una correcta remocion de éste.

El Unico caso que reportd recidiva fue a los cuatro
anos de seguimiento, donde se realiz6 un tratamiento
radical debido a la extension de éste.?’

Debido a esto, el manejo primario del TOP debe
ser la enucleacion y exodoncia del diente afectado
removiendo la lesion completa, dejando tratamientos
mas invasivos solo para lesiones de mayor tamafo o
que han recidivado. A pesar de ser una entidad poco
prevalente y responder bien al tratamiento primario,
debe realizarse un seguimiento a largo plazo.

CONCLUSION

El TOP es una neoplasia benigna odontogénica
mixta, con prevalencia en las primeras dos déca-
das de vida, esta entidad es bastante rara por lo
que un estudio clinico, radiografico e histopatologi-
co acabado es esencial en el diagnostico definitivo
de esta patologia. El tratamiento de eleccién es la
enucleacion y exodoncia del diente afectado. Faltan
mayores estudios con seguimiento a largo plazo para
crear un protocolo estricto de tratamiento, debido a
que se han reportado pocos casos a la fecha.
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