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Quiste 6seo aneurismatico del
maxilar superior. Reporte de un caso

Pablo Guzman G1, Anibal Baeza O2, Juan Araya O1, Juan
Roa S1, Loreto Brevis O2, Priscila Torres L2,

Aneurysmal bone cyst of the maxilla.
Report of one case

Aneurysmal bone cysts are benign fibro osseous lesions, rarely
present in maxillary region. We report the CT and morphological findings of aneurysmal bone
cyst of the maxilla in a 15 years old female. The patient was subjected to a maxillectomy,
preserving the orbit floor. The postoperative evolution has been uneventful. The tumor mainly
involved the maxillary sinus with extension to the orbit wall and osseous palate. Very few cases
of aneurysmal bone cysts of the maxilla have been reported in the literature (Rev Méd 2005;

133: 1355-60).
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| quiste 6seo aneurismatico (QOA) es una

lesién benigna, multiquistica, a menudo con
crecimiento rapido, expansivo y localmente des-
tructivo. Constituye aproximadamente el 6% de las
lesiones Gseas primarias!. La patogenia tradicio-
nalmente apuntaba a cambios secundarios a una
malformacién arteriovenosa o traumatismos?; sin
embargo, recientes hallazgos citogenéticos cuestio-
nan dicha naturaleza, orientandose mas hacia un
fendmeno neoplésico34. Puede aparecer como una
lesion primaria o, en un tercio de los casos,
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secundaria a otras lesiones benignas o malignas®.
Afecta principalmente a individuos jévenes, en las
tres primeras décadas, y se localiza en huesos
largos, planos e, incluso, columna. Su ubicacién
craneofacial es muy poco frecuente y debido a su
comportamiento clinico localmente agresivo, se
puede sospechar inicialmente un sarcoma. A pesar
de ello, tiene prondstico favorable a largo plazo. Se
presenta una paciente con lesion del maxilar
superior, de crecimiento acelerado y gran destruc-
cién local, simulando una neoplasia maligna.
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Mujer de 15 afios, sin antecedentes mérbidos ni
de traumatismo local, con aumento de volumen
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en mejilla y malar derecho de 6 meses previo a la
consulta, tratada inicialmente como absceso de
origen dental. Al examen fisico se observé aumen-
to de volumen de consistencia firme, fijo y
levemente doloroso en la region maxilar superior
derecha, con ocupacion del vestibulo superior
derecho y extensién al paladar duro y blando
derechos. La ecografia mostr6 una masa solido-
quistica de contornos netos, de 7 x 5 x 5 cm, en
relacion a planos musculares faciales profundos
de la region malar y que rellenaba seno maxilar.
En el tomografia axial computada (TAC) de cavi-
dades paranasales, se observé proceso expansivo,
sélido quistico, a partir de la quinta pieza dental
superior derecha, que ocupaba la totalidad del
seno maxilar derecho, expandia y adelgazaba sus
paredes, especialmente hacia fosa maxilar y pteri-
gomaxilar, destruyendo la mitad ventral de corne-
tes nasales y ascendiendo el piso orbitario con
abombamiento del paladar éseo hacia cavidad
oral (Figura 1). Se realiz6 biopsia incisional, cuyo
diagnostico fue: quiste 6seo aneurismatico. A los 2
meses fue reintervenida extirpandose la masa
tumoral que ocupaba todo el seno maxilar dere-
cho, con destrucciéon de su pared anterior y
medial, paladar 6seo y reborde alveolar superior.
Se realizé extraccién amplia mediante maxilecto-
mia de infraestructura, que consiste en la extirpa-
cion de las estructuras antes mencionadas,

conservando el piso de la érbita. La pieza quirdr-
gica, macroscOpicamente, presentaba una lesion
expansiva, bien delimitada, compuesta por multi-
ples cavidades, separadas por tabiques pardo
rojizos, rellenos por material hematico (Figura 2).
El examen microscépico revelé la presencia de
numerosos tabiques que separaban cavidades, sin
revestimiento endotelial, de tamafio irregular y
contenido hematico. Los tabiques tenian estroma
fibroso, células gigantes multinucleadas, fibroblas-
tos, signos de hemorragia antigua y areas con
tejido osteoide, sin evidencias de anaplasia. No se
observd actividad mitética (Figura 3). No se
encontrd coexistencia con otras lesiones. La pa-
ciente se mantiene en controles permanentes,
evolucionando de manera favorable.

Discusion

El QOA es una lesion pseudotumoral que aparece
principalmente en los huesos largos de las extremida-
des, costillas, pelvis y vértebras. Fue descrito hacia
1950, como una lesién bien delimitada, con abundan-
tes cavidades interconectadas, rellenas por material
hematico, separadas por finas trabéculas fibrosas®.
La patogénesis del QOA ha sido objeto de
debate desde su descripcion original. Inicialmente
se le consideraba secundaria a traumatismos,

Figura 1. TAC de cavidades paranasales, corte axial (A) y coronal (B): proceso expansivo, solido quistico en
seno maxilar derecho, que destruye la mitad ventral de cornetes nasales, asciende piso orbitario y abomba

paladar 6seo hacia cavidad oral.
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Figura 2. Pieza quirdrgica que muestra lesién tumoral multiquistica (T), bien delimitada, rellena por material
hemaético. Hacia borde inferior se observan piezas dentarias superiores derechas (D) y paladar 6seo (P).

Figura 3. Examen microscopico revela numerosos tabiques fibrosos que separan cavidades, sin revestimiento
endotelial, de tamafio irregular y contenido hematico (A, 100x). Con mayor aumento (B, 400x) se observa
desde borde superior a inferior, cavidad rellena con eritrocitos, tabique fibroso con células gigantes que
avanzan hacia cavidad y areas osteoides con ribete osteoblastico.

malformaciones arteriovenosas o neoplasias que
alteraban la hemodinamia 6sea, causando ensan-
chamiento y extravasacién hemorrégica del hueso;
también se sospechd que el QOA, el quiste 6seo
simple y el granuloma de células gigantes se
relacionaban estrechamente, siguiendo todos una

etiologia vascular comdn y que factores &seos
locales diferenciaban la patogénesis?’. Sin embar-
go, a fines de 1999, se identificé una translocacion
cromosOmica t(16;17)(g22;p13), que orientaba a
una patogénesis neoplésica en, al menos, las
lesiones primarias®. El cromosoma 17p13 ha sido
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identificado como la zona mas frecuentemente
afectada, encontrandose también translocaciones
alternativas®. La translocacién cromosémica
t(16;17)(g22;p13) provoca fusién de la region
promotora del gen de la caderina 11 osteobléstica
(CDH11) ubicada en el cromosoma 16922, con el
gen que codifica la proteasa ubiquitin especifica 6
(USP6 o Tre-2), situada en el cromosoma 17p133.
Estos estudios sugieren que el mecanismo onco-
génico implicado en algunos QOA primarios, seria
la sobrerregulacion de la transcripcion de la USP6,
mediada por varios promotores ectopicos, entre
ellos el CDH11 y otros recientemente identifica-
dos®10, Estas alteraciones se han encontrado
también en QOA de tejidos blandos y variantes
sélidas'112, La presencia de alteraciones en USP6
0 CDH11, no se correlaciona con variables clinico-
patolégicas ni recurrencia de la lesién312. Median-
te técnicas tintoriales, usando hibridizacion in situ
con fluorescencia, se ha determinado que las
células con tincion positiva para alteraciones de
USP6 o CDH11, son ovoideas o fusadas y se
encuentran en estrecha relacion con células que
no se tifien, de tipo inflamatorio, endotelial,
osteoblastico y gigantes multinucleadas, por lo
gue se podria deducir que las células neoplasicas
inducen una acentuada reaccion inflamatoria del
huésped, lo que explicaria la percepcion histérica
de que estas lesiones correspondian a grandes
fendmenos reactivoss.

El QOA puede coexistir con otras lesiones
Oseas que incluyen patologia benigna, como
quiste 6seo unicameral, fibroma no osificante,
tumor de células gigantes, condroblastoma, osteo-
blastoma, histiocitoma fibroso, displasia fibrosa y
fiboroma condromixoide y neoplasias malignas
como osteosarcomas y fibrosarcomas®”13, En
estos QOA secundarios, no se han identificado
alteraciones citogenéticas, por lo que se ha postu-
lado que representan un punto final comin de
diferenciacion o un patrén morfolégico inespecifi-
co de varios tumores diferentes al QOA3?,

Las localizaciones periorales del QOA son muy
poco frecuentes y a nivel maxilar representan
cerca de 2% de las lesiones tumorales y pseudotu-
morales!4, predominando en la zona molar y
afectando mas frecuentemente a mandibula que a
maxilar superior, en una relacion de 3:11516, En
las mayores series, de QOA de maxilar publica-
das, que incluyen 64 y 46 casos'®>17, sobre el 90%

se diagnosticaron en las tres primeras décadas de
la vida y 2/3 tenian menos de 20 afios. En 62% de
los casos afect6 al sexo femenino. Las principales
manifestaciones clinicas son aumento de volumen
de rapido desarrollo. Se ha reportado dolor,
parestesias, mala oclusién, movilidad, migracién y
reabsorcion de las piezas dentarias involucradas!®.
Las lesiones del maxilar superior se han asociado
ocasionalmente con obstruccion nasal, epistaxis,
proptosis y diplopial®.

Los hallazgos radiolégicos muestran en la
mayoria de los casos una lesion radiotransparente
multilocular expansiva, excéntrica, de contornos
bien definidos, con aspecto en pompas de jab6n o
panal de abejas, con adelgazamiento o destruc-
cién de corticales y reaccion periéstica. En ocasio-
nes aparecen en su interior pequefios focos
radioopacos, que corresponden a pequenias trabé-
culas de hueso reactivo. Los principales diagnésti-
cos diferenciales radiolégicos incluyen el quiste
6seo simple, fiboroma condromixoide, tumor de
células gigantes y fibroma no osificante1®,

El aspecto macroscopico muestra una lesién
bien delimitada con cavidades vasculares de tama-
fio pequefio y mediano que contienen material
hematico, los tabiques que separan estas cavida-
des poseen un grosor variable. Algunos quistes
pueden contener fluido seroso o serohematico. Si
presenta areas solidas, éstas deben ser cuidadosa-
mente examinadas, para descartar la presencia de
lesiones precursoras o asociadas. El examen mi-
croscOpico revela muchos espacios cavernosos
rellenos por material hemaético, sin presencia de
pared muscular lisa o revestimiento endotelial. Los
tabiques fibrosos poseen macréfagos con hemosi-
derina, células gigantes multinucleadas y en oca-
siones areas osteoides y condroides. Las células
estromales carecen de anaplasia y pueden tener
numerosas mitosis, normotipicas. Los focos de
tejido 6seo poseen delimitacién osteobléstica. Ha
llamado la atencién la tendencia de las células
gigantes multinucleadas a protruir a los espacios
sanguineos (Figura 3B). Los principales diagnésti-
cos diferenciales incluyen el osteosarcoma telan-
giectdsico y el granuloma reparativo de células
gigantes. El osteosarcoma telangiectasico puede
resultar indistinguible con poco aumento, sin
embargo, con mayor magnificacion revela en las
células, la atipia y pleomorfismo propios de un
sarcoma, con mitosis abundantes y atipicas. El
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granuloma reparativo de células gigantes puede
resultar dificil de diferenciar. De hecho, se ha
llamado también QOA sélido, y corresponde a
una proliferacién fusocelular, con mitosis ocasio-
nales, células gigantes multinucleadas numerosas
pero de menor tamafio, dispuestas en grupos y
ausencia de estructuras cavitadas'920. En un tra-
bajo reciente, se analizan citogenéticamente 52
QOA, sélo 3 de ellos craneofaciales, los que se
ubicaron en mandibula, y mostraron alteracién de
USP6 en 2 de 3 y de CDH11 en 1 de 3 casos3.
Los QOA de los maxilares generalmente son
tratados con curetaje, enuclaciéon y en ocasiones
asociado a criocirugia. La vascularizacién de estos
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