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Central mandibular xanthoma. Presentation of a case, follow-up at 2 years
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RESUMEN

El objetivo de este articulo es reportar los hallazgos clini-
cos, radiograficos, tomograficos e histologicos acerca del
caso clinico de una paciente de 35 afios de edad quien
es referida a nuestro centro debido a la presencia de una
lesion de comportamiento y caracteristicas clinicas ines-
pecificas en cuerpo y rama mandibular del lado derecho.
Como tratamiento inicial se decidio realizar biopsia pre-
quirdrgica, ya que los reportes histopatologicos previos
no eran concluyentes para determinar el origen de la le-
sion. Finalmente al obtener resultado histopatolégico se
determina qué lesion corresponde a un xantoma central
mandibular. Se procede a realizar tratamiento quirdrgico
mediante reseccion en blogue de cuerpo y rama mandi-
bular del lado derecho, y su reconstruccion inmediata a
través de la colocacion de placa de reconstruccién con
aditamento condilar. Posterior al resultado histopatolégi-
co final, y obteniendo margenes libres de lesion, se pro-
cede a realizar terapéutica reconstructiva funcional me-
diante la elaboracion de prétesis maxilofacial mandibular,

ABSTRACT

The objective of this article is to report the clinical,
radiographic, tomographic and histological findings about
the clinical case of a female patient of 35 years of age
who is referred to our center due to the presence of a
behavioral lesion and clinical characteristics nonspecific in
mandibular body and branch on the right side. As an initial
treatment it was decided to perform a preoperative biopsy
because the previous histopathological reports were not
conclusive to determine the origin of the lesion, finally
obtaining a histopathological result, it is determined that
the lesion corresponds to a central mandible xanthoma,
proceeding to perform treatment Surgical reconstruction
by resection of the right side of the body and mandibular
ramus and its immediate reconstruction through the
placement of a reconstruction plate with condylar
attachment, after the final histopathological result, and
obtaining margins free of injury, proceed To perform,
functional reconstructive therapy, through the elaboration
of mandibular maxillofacial prosthesis, because patient
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puesto que la paciente no acepta alternativa quirargica de
tratamiento mediante injerto autélogo (TAI) por el riesgo
y morbilidad quirdrgica asociada a procedimiento quirur-
gico. De acuerdo con la literatura actual, los xantomas
centrales de los maxilares no asociados con alteracio-
nes endocrinas 0 metabdlicas subyacentes son lesiones
Oseas benignas extremadamente raras. Al momento, en
la literatura mundial, s6lo se han reportado menos de 10
casos de xantoma en la mandibula. Actualmente la pa-
ciente cuenta con un seguimiento a dos afios, sin datos
clinicos ni tomograficos de recidiva de la lesion, con re-
sultados estéticos y funcionales aceptables.

Palabras clave: Xantoma, xantoma mandibular intra6-
seo, histiocitos espumosos, procesos histiociticos no de-
rivados de células de Langerhans.

INTRODUCCION

Los xantomas son lesiones benignas de tejido blan-
do, los cuales con frecuencia se presentan posterior
a un trauma o friccién, apareciendo cominmente
sobre superficies de la piel, tejido celular subcuta-
neo, y tendones.!?

La formacion de xantomas ocurre de manera
mas frecuente en los pacientes con enfermedades
endocrinas y metabdlicas.®

La palabra xantoma es derivado del griego
Xantho'’s, que significa amarillo y esta relacionada
con el metabolismo alterado de los lipidos y la
posterior acumulacion de pigmento amarillo en piel
y otros 6rganos.®

Las enfermedades histiociticas se han dividido en
enfermedades histiociticas relacionadas con células
de Langerhans (HCL) y procesos histiociticos no
relacionados con células de Langerhans.*

El xantoma es un proceso histiocitico no rela-
cionado con células de Langerhans, caracterizado,
microscopicamente por la presencia de macréfagos
gue contienen en su interior lipidos o células espu-
mosas.*

Harsanyi BB* fue el primero en describir siete
lesiones mandibulares, las cuales estaban caracte-
rizadas principalmente por células xanticas (células
espumosas), envueltas dentro de un estroma fibroso,
estas lesiones estaban presentes en un rango de
edad que oscilaba desde un afio hasta 72 afios de
edad, obteniendo una media de edad de 25.4 afios.

Ninguno de estos pacientes presentd alguna
enfermedad relacionada con el almacenamiento de
glicégeno, y todas las lesiones sélo involucraban la
mandibula, en todos los casos la lesién persistio a la
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does not accept surgical alternative of treatment with
autologous graft (AG), due to risk and surgical morbidity
associated to surgical procedure. According to current
literature, central xanthomas of the jaws not associated
with underlying endocrine or metabolic abnormalities are
extremely rare benign bone lesions, so far, in the world
literature, only less than ten cases of xanthoma have
been reported in the mandible. Currently the patient has a
follow-up at two year, without clinical or tomographic data
of relapse of the lesion, with acceptable aesthetic and
functional results.

Keywords: Xanthoma, intraosseous xanthoma mandible,
foamy histiocytes, non-Langerhans histiocytic process.

terapéutica quirdrgica conservadora, observandose una
destruccion 6sea, progresiva y de crecimiento lento.*

Rudy HNS® reporté un xantogranuloma en una
paciente de 49 afios de edad, con diabetes mellitus
Il descontrolada, el cual se encontraba en la region
de cuerpo y rama mandibular del lado derecho,
considerando a esta lesidn como Unica entidad
patoldgica asociada.®

Slootweg PJ® describié una lesién xantomatosa
mandibular en un paciente de 49 afios de edad,
descartando histiocitoma fibroso benigno y fibroma
no osificante debido a la formacién de hueso en esta
lesion, lo que se interpreté como una lesion reactiva
inflamatoria.®

La patogénesis de los xantomas consiste en la
fuga de lipidos desde los vasos sanguineos hacia
el sitio de la lesion, con la subsecuente fagocitosis
de este material por macréfagos, los restos de
colesterol no degradados son almacenados en el
citoplasma, lo que les confiere el aspecto de células
espumosas, se piensa que los xantomas pueden ser
desencadenados por eventos traumaticos menores.”

De manera particular, en el desarrollo de las
lesiones 6seas primarias como los xantomas pueden
aparecer precedentes a una lesién preexistente tales
como quiste 6seo simple, quiste 6seo aneurismatico
o displasia fibrosa.®

El xantoma intrabseo mandibular en diferentes
reportes de caso indica que puede aparecer en cual-
quier rango de edad; sin embargo, se ha observado
que aparece de manera infrecuente en la poblacion
pediatrica.’*®

La mayoria de los casos han sido reportados entre la
terceray quinta década de la vida, se ha observado un
predominio en unarelacién 2:1 para el sexo masculino,
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esta lesidén se manifiesta en la mayoria de las ocasiones
como unalesion solitaria, y ocurre con mayor frecuencia
en las manos y en los huesos planos.®*°

En la literatura en inglés sélo se han reportado
17 casos que involucran el esqueleto maxilofacial,
especificamente en la region temporal.?

Los xantomas de los maxilares han sido bastante
dificiles de cuantificar, puesto que son lesiones sin
un claro y definido patrén histolégico; sin embargo,
hasta el momento, sélo se han presentado 10
casos de xantoma intradéseo primario en el hueso
mandibular.®6

Aungue la sintomatologia dolorosa en los xanto-
mas extragnéticos estd asociada en 60% de los
casos, ésta rara vez se presenta en los xantomas
de los maxilares.*?

Los xantomas de la region craneofacial en
promedio son de tamafio reducido, particularmente
en relacién con los xantomas de hueso mandibular,
segun los reportes el tamafio varia desde 1 cm de
diametro hasta 4 cm en promedio de longitud.&%

Esta lesion se caracteriza por presentar expansion
de corticales, observandose un proceso osteolitico
que puede asemejarse a un proceso maligno. La
tomografia computarizada muestra una pérdida en
el patron de trabeculado normal dentro de la cavidad
medular, y la lesion puede mostrar una elevacién
en la densidad mayor que la que se observa en la
médula 6sea del hueso normal.®*®

Histopatolégicamente, se aprecian células
histiociticas y macrofagos con contenido lipidico o
células espumosas en un citoplasma granular, de
manera ocasional se observan células gigantes
multinucleadas en un estroma de tejido conectivo
fibroso, también pueden detectarse de manera
ocasional cristales de colesterol dentro de la lesion.**

Las tinciones de inmunohistoquimica se utilizan
para diferenciar los macréfagos o procesos histio-
citicos no derivados de células de Langerhans de
los procesos histiociticos derivados de células de
Langerhans. Los xantomas presentan fuerte tincion
para el inmunomarcador CD68 y son completamente
negativos para S-100 y CDla.*%

Dentro del diagnostico diferencial histopatoldgico
siempre se deben tener en cuenta diversas lesiones
0seas que muestren la presencia de células xanto-
matosas, dentro de las cuales se encuentran el
fibroma no osificante (FNO), y el histiocitoma fibroso
benigno (HFB). Histolégicamente estas dos lesiones
antes mencionadas son indistinguibles, por lo que
el diagnéstico estd basado principalmente en las
caracteristicas clinicas y radioldgicas de la lesién.**

Histolégicamente el FNO y el HFB muestran
células fusiformes con presencia de histiocitos espu-
mosos y células gigantes multinucleadas en un tejido
conectivo con patron estoriforme, lo que diferencia a
estas dos lesiones del xantoma.*®

Tanto el fibroma no osificante como el histiocitoma
fibroso benigno muestran inmunorreactividad para el
inmunomarcador CD68.1¢

El diagnéstico diferencial microscépico incluye
otras lesiones 6seas que producen mdultiples o
solitarias alteraciones xantomatosas, por lo que
debe sospecharse también de condiciones xanto-
matosas que por lo regular sugieren la presencia de
lesiones 6seas multifocales como la enfermedad de
Rosai-Dorfman, la enfermedad Erdheim-Chester y
la enfermedad de Gaucher.

La enfermedad de Rosai-Dorfman implica la
presencia de linfonodos en el cuerpo, con una
inmunopositividad para la tincion CD68 y S-100.%

La enfermedad de Erdheim-Chester muestra
inmunopositividad para CD68 y se muestra negativa
para CD 1y S-100, al igual que el xantoma central.
Clinicamente aparece de manera bilateral y de
forma simétrica en los huesos largos. La enfermedad
de Gaucher es la que evidencia de manera mas
frecuente enfermedad de almacenamiento lisosomal,
pudiendo afectar en algunas ocasiones los huesos
de los maxilares.*®

En la enfermedad de Gaucher la mutacién gené-
tica causa la acumulacién de lipidos en diferentes
organos, incluyendo el tejido 6seo.®

El examen histopatolégico en estas entidades
revela células reticuloendoteliales vacuoladas
cargadas de lipidos, también llamadas células
de Gaucher, envueltas en tejido conectivo, en su
interior se observa la presencia de citoplasma
granular.'®

Por lo que de manera obligatoria, ante la presencia
de estas lesiones, se deben estudiar enfermedades
sistémicas de almacenamiento lipidicocomo DM Il e
hiperlipidemia tipo Il y Ill, con la finalidad de realizar
un adecuado diagnéstico diferencial.*

El tratamiento quirdrgico del xantoma intradseo
primario de la mandibula esta enfocado en la esci-
sion completa de la lesion, dentro de las opciones
quirargicas descritas se encuentra el curetaje de
la lesion, que muestra un adecuado prondstico y
excelentes resultados a largo plazo. Por otra parte, se
ha reportado en algunas ocasiones, cuando la lesién
alcanza gran tamafio, la modalidad de reseccion
marginal mandibular, obteniendo de igual manera
excelentes resultados.?31°



Hernandez VSD y cols. Xantoma central mandibular

Cuando se realiza el tratamiento de escision total
de la lesién por curetaje, hasta el momento no se
han descrito casos de recurrencia.?

Por otra parte, en relacion con el xantoma mandi-
bular no existen reportes que indiquen la desaparicién
espontanea de la lesion sin tratamiento quirdrgico.?

Los tratamientos a base de escision radical, quimio-
terapia y radioterapia han sido rechazados debido a
gue esta lesion no es una lesion neoplésica, ya que
presenta un débil efecto terapéutico en esta lesion.*®

PRESENTACION DEL CASO

La paciente inicia padecimiento en el mes de junio
de 2012 cuando al bostezar refiere dolor intenso en
region de la ATM del lado derecho, por lo que acude
a facultativo particular, quien realiza extracciéon de
terceros molares sin complicaciones, posteriormente
en el mes de agosto de 2012 inicia tratamiento de
ortodoncia por dolor de ATM crénico, concluyendo
dicho tratamiento en abril de 2015. Sin embargo,
al finalizar tratamiento de ortodoncia, refiere conti-
nuar con sintomatologia dolorosa aguda en ATM
de predominio del lado derecho, por lo que decide
acudir a facultativo, quien indica tratamiento a base
de antiinflamatorios; sin embargo, durante agosto de
2015 contintia con evolucion desfavorable, decidiendo
acudir a médico homedpata, quien solicita estudio de
imagen y por hallazgo radioldgico observa lesion en
cuerpo y rama mandibular de lado derecho, envian-
do a cirujano maxilofacial particular en noviembre de
2015, quien realiza biopsia incisional, y al no obtener
un diagnéstico concluyente por reporte de histopa-
tologia, decide referir a seguridad social, iniciando
protocolo correspondiente en nuestra unidad.

Caracteristicas imagenoldgicas del caso

En la tomografia computarizada simple en cortes
axiales, coronales y sagitales y reconstrucciones
multiplanares en tercera dimension se observa lesion
osteolitica expansiva con infiltracién en la totalidad
en el cuerpo, rama mandibular, condilo y apofisis
coronoides del lado derecho, heterogénea de bordes
mal delimitados con efecto de volumen en la region

Tratamiento
Previo protocolo de asepsia y antisepsia y posterior

colocacién de campos estériles, entra paciente a sala
en decubito dorsal, bajo anestesia general balancea-
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da por intubacién orotraqueal se procede a realizar
infiltracion en region submandibular derecha, a base
de lidocaina al 2% con epinefrina al 1 x 100,000
con fines hemostaticos y de hidroseccion, se inicia
abordaje submandibular derecho tipo Risdon con
extensién a region submentoniana para después
efectuar diseccion por planos hasta encontrar plano
0seo, se realiza marcaje de osteotomia determinan-
do 1 cm de margen libre de lesién a nivel de segundo
premolar inferior derecho, posteriormente se efec-
tua diseccion de elementos vasculares y nerviosos
de la region mandibular para efectuar reseccion
en bloque de cuerpo y rama mandibular del lado
derecho. Por ultimo se procede a colocar y adaptar
placa de reconstruccién sistema 2.4, con aditamen-
to condilar derecho, previamente conformada con
estudio de estereolitografia, se fijan tres tornillos
bicorticales sistema 2.4 en borde basal mandibular,
posteriormente al observar adecuada estabilidad, se
procede a cierre por planos y posterior cierre de piel
con sutura subdérmica, concluyendo procedimiento
quirdrgico sin complicaciones

Histopatologia

El espécimen esté constituido por células xanticas
dispuestas en grupos asi como células histiociticas
dispuestas en remolinos en un estroma de tejido
conectivo fibroso bien vascularizado, con presencia
de infiltrado inflamatorio crénico

Postoperatorio

Al séptimo dia postoperatorio se revisa a la pacien-
te, se detecta edema moderado de la region facial
derecha, la cual presenta moderada asimetria en
la region submandibular derecha, se aprecia herida
quirdrgica con adecuado proceso de cicatrizacion,
sin datos de dehiscencia ni datos de proceso infec-
cioso local activo.

Se realizan controles postoperatorios a las seis,
12 y 24 meses, observando adecuada tonicidad
musculatura facial sin evidencia de paresia clinica-
mente evidente, intraoralmente se aprecian tejidos
blandos con adecuada forma, superficie y coloracién
de tejidos blandos en zona de proceso alveolar
residual mandibular derecho, sin datos clinicos ni
tomograficos de recidiva, conservando adecuada
funcién masticatoria.

Se envi6 a la paciente para la elaboracion de
protesis maxilofacial mandibular, puesto que no
acepta alternativa quirtrgica de tratamiento mediante
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Figura 1:

Imagen clinica
extraoral e intraoral

3 angiotac

4 imagen radiografica.

Figura 2:

Via de abordaje
submandibular
reseccién en bloque
de la lesion

vista lateral por
vestibular y por lingual.

-

Figura 3: Lecho quirtgico colocacién de placa de recostruccién cierre de herida.
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Figura 4: Estudio histopatolégico.
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TAIl autologo por el riesgo y morbilidad quirdrgica
asociada con procedimiento quirtrgico. Actualmente
cuenta con seguimiento a un afio, cumpliendo de
manera adecuada sus funciones esenciales tales
como la fonacién, masticacion y una adecuada
tonicidad de tejidos blandos, observando adecuada
simetria facial asi como la presencia de una cicatriz
con resultados estéticos aceptables, ya que esta
situacién es parte fundamental en la rehabilitacion
de estos pacientes sometidos a procedimientos
quirdrgicos extensos (Figura 5).

DISCUSION

La literatura médica cuenta con un amplio registro
de reportes de lesiones xantomatosas en piel y
tendones, los cuales estan asociados por lo regular
con enfermedades metabdlicas, enfermedades de
almacenamiento de lipidos asi como con cuadros

Figura 5:

Control postoperatorio
con imagen en
radiografia panoramica y
recostruccion 3D.
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de hiperlipidemia tipo Il y lll. Los xantomas primarios
intradseos de los maxilares son extremadamente
raros, en especial en lesiones intradseas, con
presencia de macrofagos con alto contenido de lipi-
dos, en pacientes sin alteraciones lipidicas. Existe
controversia con respecto a si el xantoma es un
proceso reactivo o un proceso neoplésico benigno.
Daley T? en su articulo concluye que esta lesién
debe ser considerada como una entidad histopatol6-
gica Unica. Existen diferentes teorias con respecto a
la patogénesis del xantoma, una de ellas sugiere que
la fuga de lipidos de los vasos sanguineos después
de un trauma local o una hemorragia hace que los
macrofagos acumulen lipidos dentro de los macro-
fagos, formando las células que histolégicamente
son conocidas como células espumosas asi como
la formacion extracelular de cristales de colesterol
dentro de los espacios subyacentes. Se piensa que
los cristales de colesterol inducen una reaccion infla-
matoria formando células gigantes multinucleadas,
las cuales ocasionan un proceso de fibrosis.

Dahlin DC# propone que esta lesion se forma
secundaria a un proceso patoldgico preexistente,
el cual puede ser desde una displasia fibrosa, un
quiste 6seo aneurismatico, una cavidad ésea idio-
pética, tumor de células gigantes, o un tumor pardo
del hiperparatiroidismo. Otra teoria sugiere que las
células xanticas provienen de la transformacién de
células mesenquimales indiferenciadas, lo cual se
cree esta condicionado por la presencia de factores
lipotréficos en la sangre en pacientes con condiciones
autoinmunes preexistentes. Una vez realizado el
diagndstico histopatolégico de xantoma intradseo,
se debe establecer un protocolo de estudio completo
gue incluye biometria hematica completa, quimica
sanguinea, perfil completo de lipidos, amilasa y la
determinacion de hemoglobina glicada para descartar
enfermedad metabdlica y endocrina subyacente.
Cuando la lesién es secundaria a un padecimiento de
hiperlipidemia, de primera instancia debe ser someti-
do a una restriccion dietética. En algunas ocasiones
se ha reportado que esta lesion desaparece unavez
que es controlado el cuadro de hiperlipidemia.®

CONCLUSION

El protocolo de tratamiento descrito en la literatura
actual para el xantoma central de los maxilares se
enfoca principalmente en la realizacién de trata-
mientos quirdrgicos conservadores, ya que hasta el
momento no existen reportes de recidiva con este
tipo de modalidad de tratamiento. Sin embargo, en

nuestro caso en particular se decidié optar por un
tratamiento quirdrgico radical, debido a que se toma-
ron en cuenta caracteristicas como el tamafo y el
grado de expansion los tejidos dseos adyacentes a
la lesion, observando hasta el momento resultados
favorables.

Actualmente la paciente cuenta con un segui-
miento a un afio, sin detectar ningun tipo de recidiva,
clinica o tomografica. Por otra parte, la opcion de
reconstruccion inmediata con placa de reconstruccién
y aditamento condilar, asi como su posterior rehabi-
litacibn mediante prétesis maxilofacial, cumple con
las expectativas estéticas y funcionales necesarias
para la realizacion de sus funciones esenciales. Con
el reporte de este caso se pretende motivar a diversos
autores a publicar sus experiencias quirdrgicas de
tratamiento con respecto a este tipo de lesiones que
hasta el momento son extremadamente raras en los
huesos maxilares.
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