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CASOCLINICO

Cementoma gigantifor me, presentacion de un caso
y revison delaliteratura

Gigantiform cementoma, case report and literature review

Ramoén Aleman Navas,* Rodrigo Licéaga Reyes,® Adalberto Mosqueda Taylor," Carlos Juan Licéaga Escalera'

RESUMEN

Presentamos la revision de la literatura en conjunto con el caso de
un paciente de 20 afios de edad con diagnéstico de cementoma gi-
gantiforme (CG) de los maxilares. El cementoma gigantiforme se
clasifica segun la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) dentro
de las displasias 6seas y su incidencia es muy baja. El CG se ca-
racteriza por presentar una tumoracion con margenes bien defini-
dos, de crecimiento autolimitado, generalmente asintomatica y que
por lo general requiere de tratamiento quirtrgico. Se discuten los
diagnésticos diferenciales y el curso del tratamiento del paciente.
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REVISION DE LA LITERATURA

El cementoma gigantiforme (CG) es una lesion fibro-
Osea poco frecuente, la que en algunas ocasiones se ha
observado con tendencia familiar.! Existen pocos casos
reportados en la literatura. Norberg en 1930, y Agazziy
Belloni® en 1951 fueron los primeros en girar su atencién
hacia el cementoma familiar gigantiforme. En 1989
Young y cols. reportaron detalladamente las caracteristi-
cas clinicas de esta entidad, llamada cementoma fami-
liar gigantiforme.* En la literatura antigua el cementoma
familiar gigantiforme era designado con los nombres de
exostosis multiples y de osteomielitis esclerosante difu-
sa cronica, ambas ahora reclasificadas como displasia
Osea florida. Las formas familiares de estas lesiones se
han transmitido a través de muchas generaciones y la
manera de expresién es variada. Algunos pacientes
muestran opacidades multiples con poca o ninguna ten-
dencia a la expansion, mientras que otras lesiones son
multiples y masivas. La mayoria de las lesiones apare-
cen en regiones dentadas de la mandibula y el maxilar, y
a pesar de que se pueden volver enormes, su crecimien-
to generalmente disminuye o se detiene.® El cementoma
familiar gigantiforme (CFG) se encuentra clasificado den-
tro de las displasias 6seas (DO) segun la nueva clasifi-
cacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS).®

ABSTRACT

A literature review and a case of a twenty year-old patient with
diagnosis of gigantiform cementoma (GC) of the jaws are pre-
sented. The gigantiform cementoma is classified by the World
Health Organization (WHO) within the osseous dysplasias and
its prevalence is very low. The GC is a painless, well circum-
scribed tumor with limited growth, which generally requires surgi-
cal treatment. We discuss differential diagnosis and the treat-
ment course of the patient.

La clasificacion incluye las siguientes cuatro entidades:
displasia 6sea periapical (DOP), displasia 6sea focal
(DOF), displasia 6sea florida (DOFI) y el CFG. Por defini-
cién las DO no son mas que procesos idiopéticos, locali-
zados en la region periapical, en areas dentadas de los
maxilares, caracterizadas por el reemplazo de hueso
normal por tejido fibroso y hueso metaplasico.®> Ahora se
ha observado que éstas representan un espectro de le-
siones, probablemente de naturaleza reactiva, que solo
difieren por su presentacion clinica y apariencias radio-
graficas. Todos los tipos afectan areas de hueso alveo-
lar y parecen surgir del ligamento periodontal y del ce-
mento o de tejido parecido al cemento. Por causas
desconocidas tienen predileccion por mujeres de raza
negra, entre la tercera y quinta década de la vida, la pre-
valencia de las displasias éseas en las mujeres de esta
raza ha llegado a ser hasta del 6%.*
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Entre los principales diagnoésticos diferenciales del
CFG se encuentran la displasia 6sea periapical (DOP),
la focal (DOF) y la florida (DOFI). La DOP ocurre en la
mandibula como lesiones radiollcidas multiples en los
apices de los incisivos anteroinferiores, los cuales se
mantienen vitales. Con el tiempo y el incremento en la
mineralizacion, la lesion se hace radioopaca de mane-
ra progresiva, pero rara vez excede el centimetro de
didmetro. Las caracteristicas radiograficas son sufi-
cientes para establecer el diagnéstico, ya que a estas
lesiones, por lo general, no se les toma biopsia.

La DOF se presenta como una lesién solitaria en
zona de molares en los maxilares, méas frecuente en la
mandibula y por lo general en un sitio de extraccion pre-
via; de manera ocasional se puede encontrar en los api-
ces de un molar. Son asintoméaticas, bien delimitadas,
gue pueden se radioltcidas o con diversos grados de ra-
dioopacidad. En raras ocasiones excede los 2 cm de
didmetro y son probablemente de naturaleza reactiva.

La DOFI afecta ambos lados de los maxilares de
manera simétrica. De manera usual se presenta en la
mandibula, pero los cuatro cuadrantes pueden ser
afectados. Se presenta como lesiones radioopacas
multiples que se fusionan, formando masas escleroti-
cas lobuladas. Las lesiones generalmente alcanzan
grandes tamafos y en algunas ocasiones perforan la
mucosa. El hueso que es relativamente acelular y es-
clerético es susceptible a infecciones y a presentar
osteomielitis cronicas.

El CFG tiene una presentacion similar a la displasia
Osea florida, pero en algunas ocasiones tiene una base
familiar, siendo en tal caso de caracter autosémico do-
minante.” A pesar de que algunos casos han sido repor-
tados con una clara base familiar, no siempre se pre-
senta de esta manera y existen reportes en la literatura
de casos sin antecedentes familiares.5*' No parece ha-
ber predilecciones por género o raza, se presenta en
una edad mas joven que la DOFI, generalmente en la
infancia. Las lesiones pueden crecer muy rapido, resul-
tando en una deformidad facial importante, una carac-
teristica que es rara en la displasia 6sea florida.*

Radiograficamente, el CFG se presenta en la ma-
yoria de los casos como una lesion bien delimitada,
de caracter mixto, con componentes radiollcidos y ra-
dioopacos, multilocular, que causa expansion de los
maxilares y que generalmente cruza la linea media.

Las caracteristicas histopatoldgicas son similares
en los tres tipos de displasias 6seas y en cierta ma-
nera depende del estadio o grado de calcificacion de
las lesiones. Las lesiones tempranas estan compues-
tas por tejido celular fibroso, el cual contiene cantida-
des variables de hueso inmaduro, con presencia de
osteoblastos prominentes, pero también pueden ob-

servarse calcificaciones esféricas o cementiculos. El
CFG puede estar compuesto por grandes masas de
material, de aspecto cementoide, fusionadas y a me-
nudo esté asociado a un difuso infiltrado de células in-
flamatorias (Figura 1).

En la mayoria de los casos la displasia 6sea se
diagnostica con una adecuada correlacion entre las
caracteristicas clinicas y las radiograficas. En algu-
nas ocasiones puede ser dificil distinguir la displasia
Osea focal del fiboroma osificante.?

El manejo quirurgico del CG es dificil debido a su
extension amplia dentro de los maxilares. Se sugiere
la excision quirdrgica conservadora y completa de la
lesion, en los casos que sea posible.’

REPORTE DEL CASO

Paciente masculino de 20 afios de edad con antece-
dente de evaluaciones previas en un hospital pediatrico
por presentar imagenes radiograficas en maxilar y man-
dibula que correspondian a lesiones fibro-6seas. Le ha-
bian realizado biopsia incisional con resultado de fibro-
ma cemento osificante. El paciente habia postergado
por 3 afios su tratamiento por cuestiones escolares.

A la exploracioén fisica se encontré un leve aumento
de volumen en maxilar por vestibular y palatino y en
mandibula sélo por vestibular, de consistencia dura,
asintomatico, que estaba relacionado con la ausencia
clinica de varios érganos dentarios, reemplazados con
una proétesis parcial removible (Figura 2).

Se realizaron radiografias simples, ortopantomogra-
fia posteroanterior de craneo y watters, en donde se
observaron multiples lesiones radioopacas, tanto en el

Figura 1. Histopatologia. Corte histopatolégico, mostran-
do el abundante componente fusocelular de la lesion, la
presencia de material osteoide-cementoide y ciertas zo-
nas hemorréagicas.



132

Aleman NRy cols. Cementoma gigantiforme

maxilar como en la mandibula. En maxilar, la lesién
se observaba desde el érgano dentario 16 hasta el 26,
con varios organos dentarios retenidos dentro de la le-
sion, y en mandibula desde el 6rgano dentario 35 al
45 (Figura 3). En la tomografia se observaron lesiones
hiperdensas en los cuatro cuadrantes, cuyos marge-
nes no se observaban bien definidos (Figura 4). En el
maxilar las lesiones se encontraban en intima relacién
con los senos maxilares.

Se planed la eliminacién quirdrgica de las lesiones
y se realizaron examenes preoperatorios que resulta-
ron dentro de limites normales.

Se realiz6 el procedimiento bajo anestesia general
con intubacién nasotraqueal que permitio trabajar ade-
cuadamente en la cavidad oral.

Se utilizé un abordaje por la zona vestibular y por la
parte palatina. Desde el mismo abordaje se encontré

Figura 2. Aspecto clinico. Se observa la presencia de ma-
sas de consistencia firme a nivel de los maxilares y au-
sencia clinica de algunos érganos dentarios.

gue la lesién era sumamente sangrante, inusual para
este tipo de lesiones (Figura 5). Se elimind la lesion
del maxilar y se extrajeron los dientes retenidos (Figu-
ra 6). Al término del tratamiento de la lesion del maxi-
lar se cuantificaron 3,500 mL de sangrado y se suturé
con material reabsorbible (vicryl 3-0). A causa del im-
portante sangrado, al estado hemodindmico compro-
metido del paciente y al marcado edema en la regién
nasal, lingual, palatina y faringea se decidié posponer
la eliminacién de las lesiones mandibulares.

Debido al potencial problema de obstruccién de via
aérea, se ingresd aun con la intubacién nasotraqueal
en la Unidad de Cuidados Intensivos con diagnostico
de ingreso de choque hipovolémico. Permanecio en
esta Unidad por cuatro dias, donde se estabilizd su

Figura 4. Tomografia axial computarizada. Corte axial a
nivel de maxilar con lesiones hiperdensas e hipodensas
y multiples retenciones dentales.

Figura 3. Ortopantomografia. Presencia de lesiones mix-
tas radioltcidas con radioopaco y multiples retenciones
de d6rganos dentarios en maxilar y mandibula.

Figura 5. Aspecto transoperatorio. Abordaje intrabucal
gue permitié la adecuada visualizacion y excision de las
lesiones 6seas.
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estado hemodinamico y se controlé el manejo de la
ventilacion hasta ser extubado.

El resto del postoperatorio fue manejado sin com-
plicaciones, de manera convencional, con antibidticos,
analgésicos y antiinflamatorios esteroideos.

El paciente fue dado de alta a los 6 dias y se con-
trolé en consulta externa donde, adn ahora después
de 5 afos se le continta dando seguimiento. El pa-
ciente ha optado por no intervenirse de las lesiones
mandibulares, las cuales se han monitoreado radio-
graficamente desde hace 5 afios sin presentar creci-
miento ni cambios en la imagen.

Todo el material obtenido fue enviado a estudio
histopatoldgico. La pieza quirtrgica midié en conjun-
to 30 x 30 x 10 mm (Figura 7). El examen macros-
copico reportd multiples fragmentos de tejido mine-

Figura 6. Excision quirdrgica. Con una adecuada exposi-
cion de las multiples lesiones maxilares se procede a re-
mover las mismas y ademas se retiran los érganos denta-
rios retenidos.

Figura 7. Pieza quirtrgica de 30 x 30 x 10 mm. Con abun-
dante tejido color amarillento, multiples dientes retenidos.

ralizado de forma irregular, multilobulados, de color
amarillento.

Microscopicamente en las secciones estudiadas se
identifico una lesion de estirpe mesenquimatosa, forma-
da por tejido fusocelular bien vascularizado, en el que se
apreciaron dispersas numerosas estructuras de material
mineralizado de aspecto cementoide, de formas aproxi-
madamente esferoidales, con bordes radiados, asi como
trabéculas de hueso metaplasico (Figura 1). Hacia la pe-
riferia se apreciaron trabéculas de hueso lamelar madu-
ro, el cual se observé en su mayor parte separado de la
lesion. En uno de los fragmentos se identificd pared de
mucosa sinusal revestida de epitelio columnar ciliado. El
diagnéstico final correspondié a cementoma gigantifor-
me. Este caso fue analizado por el Servicio de Genética
del hospital, los cuales realizaron el arbol genealégico
para el caso sin encontrar antecedentes familiares.

DISCUSION

El CG es una entidad rara, de la cual existen pocos
casos reportados en la literatura, mostrando una ligera
predileccién por mujeres jovenes; en diferentes publi-
caciones se han reportado casos con antecedentes
familiares, sin embargo, también existen reportes de
casos sin antecedentes familiares.®%!! Este caso en
particular presentd un comportamiento clinico inusual
para este tipo de lesiones, presentandose en un hom-
bre joven, a diferencia de una buena parte de los ca-
sos reportados previamente en la literatura que son del
género femenino, y transcurriendo con un sangrado
transoperatorio importante, que llevo al paciente a un
estado de choque hipovolémico; este tipo de complica-
cién no ha sido reportada en ninguno de los casos pre-
vios, la cual pudo haber llevado a un desenlace fatal
del procedimiento. El caso fue analizado por el Servi-
cio de Genética del hospital, los cuales realizaron el
arbol genealdgico para el mismo sin encontrar antece-
dentes familiares. Las caracteristicas clinicas: lesio-
nes expansivas asintomaticas bimaxilares, bilaterales
y las caracteristicas radiogréaficas: lesiones mixtas
(radioltcidas y radioopacas) presentes en los cuatro
cuadrantes, que generalmente cruzan la linea media
gue se reportan en casos previos en la literatura, fue-
ron observadas también en nuestro caso. Histopatolo-
gicamente, la lesién también presenta similitud a los
casos previamente reportados en la literatura.

CONCLUSION
El caso de CG reportado en este articulo presento

un sangrado transoperatorio importante, inusual para
este tipo de lesiones, llevando al paciente a un estado
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de choque hipovolémico, el cual fue estabilizado de
manera adecuada en la Unidad de Cuidados Intensi-
VoS, sin ningun tipo de secuelas.

El CG o CFG se encuentra clasificado dentro de las
lesiones fibro-6seas de la region maxilofacial abarca-
do dentro de las displasias 6seas: las lesiones fibro-
0seas son un grupo de lesiones que afectan los hue-
sos faciales, las cuales se encuentran poco definidas,
por lo que su diagnostico se convierte en un reto, tanto
para cirujanos como patélogos. Siguen siendo entida-
des clinicopatolégicas, en las cuales su diagnéstico
preciso solo puede ser llevado a cabo si se analizan
de manera minuciosa tanto los aspectos clinicos, ra-
diogréaficos como histopatoldgicos, por lo que la comu-
nicacion entre patélogo y cirujano se convierte en algo
fundamental al momento de determinar el diagnostico
y tratamiento de dichas entidades.

Debido a la tendencia a la recidiva que el CG tiende
a tener cuando se realiza una excision parcial, el trata-
miento de eleccion del CG debe ser la excision quirdr-
gica completa de la lesion, siempre y cuando la exten-
sion o accesibilidad de la misma lo permita.’

REFERENCIAS

1. Speight PM, Carlos R. Maxillofacial fibro-osseous lesions.
Current Diagnostic Pathology 2006; 12: 1-10.

2. Norberg O. Zur der dystogenetischen geshwulste der kiefer-
knochen. Vkrtlijssdhr Zahn 1930; 46: 321-328.

3. Agazzi C, Belloni L. Non-osteogenic fiboroma of the jaw. Ann
Otol-Rhino-Laringol 1951; 60: 365-369.

4. Young SK, Markowitz NR, Sullivan S, Seale TW, Hirschi R.
Familial gigantiform cementoma: Classification and presenta-
tion of a large pedigree. Oral Surg Oral Med Oral Pathol
1989; 68: 740-747.

5. Gold L, Cleveland DB. Surgical pathology: Fibro-osseous di-
seases. Philadelphia, WB Saunders, Oral Maxillofac Surg Clin
North Am 1997; 9: 632-638.

6. Barnes L, Eveson JW, Reichart P, Sidransky D, editors.
WHO classification of tumours. Pathology and genetics of
head and neck tumours. Lyon: ARC Press; 2005.

7. Finical SJ, Kane WJ, Clay RP, Bite U. Familial gigantiform ce-
mentoma. Plast Reconstr Surg 1999; 103: 949-54.

8. Abdelsayed RA, Eversole LR, Singh BS, Scarbrough FE. Gi-
gantiform cementoma: clinicopathologic presentation of 3 ca-
ses. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod
2001; 91: 438-44.

9. Takeda Y, Fujioka Y. Multiple cemento-ossifying fiboroma. Int J
Oral Maxillofac Surg 1987; 16: 368-71.

10.Hauser MS, Freije S, Payne RW, Timen S. Bilateral ossifying
fibroma of the maxillary sinus. Oral Surg Oral Med Oral Pa-
thol 1989; 68: 759-63.

11.Bradley ES Jr, Leake D. Ossifying fibroma involving the
maxilla and the mandible; report of a case. Oral Surg Oral
Med Oral Pathol 1968; 26: 605-14.

Direccién para correspondencia:
Ramén Aleman Navas
E-mail: rmalemancx@yahoo.com




