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El cementoma gigantiforme familiar es una lesién fibro-ésea benigna poco comun, que sigue

un patrén de herencia autosémico dominante. Se presenta durante la infancia y se limita a los
huesos de la cara, especialmente la mandibula. Presenta crecimiento rapido e indoloro, y se expande
considerablemente con el paso de los afios. Estd considerada entre los siete trastornos que afectan la
fisonomia del esqueleto craneofacial. Radiograficamente, se produce en tres etapas de maduracion,
al igual que las displasias 6seas: radiolicida, mixta y radiopaca, y se describe como una masa
lobular mixta, bien delimitada, que puede aparecer en ambos maxilares y provocar la expansién de
corticales dseas vestibular y palatina/lingual, el desplazamiento y la retencién de piezas dentarias.
Este articulo tuvo el objetivo de realizar una revision de la literatura mds relevante para identificar
las caracteristicas clinicas, radiograficas e histopatolégicas del cementoma gigantiforme familiar
en los maxilares, ademds de mostrar las herramientas imagenoldgicas utiles para el diagnéstico y
seguimiento de la lesién.

Palabras Clave: cementoma gigantiforme familiar, lesién fibro-6sea, tomografia computarizada de
haz cénico
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considerably over time. It is considered among the seven disorders that affect the physiognomy of
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INTRODUCCION

El cementoma gigantiforme familiar (CGF) es una
lesién fibro-6sea benigna poco comin, que sigue un
patrén de herencia autosémico dominante (*?). Se ha
visto en familias de distintas partes del mundo, como
Italia, Estados Unidos, Corea y Filipinas, y predomina
en pacientes de raza negra, blanca y de Asia oriental (>*).

En 1971, la Organizacién Mundial de la Salud (OMS)
clasificé al CGF en el subgrupo de cementomas.
Norberg (1930), Agazzi y Belloni (1941) serian los que
comenzaron a estudiar esta lesién. Por otra parte, Yung

et al. (1989) también reportan las caracteristicas clinicas
de la lesién (>%).

La OMS, en el 2005, la clasificé como displasia ésea
y, en el 2017, como lesién fibro-6sea, segin edad,
sexo, localizacién de la lesién y caracteristicas clinicas,
imagenoldgicas e histopatolégicas. El CGF esta
clasificado entre las lesiones fibro-éseas y condromatosas
que incluyen al fibroma osificante, la displasia fibrosa,
la displasia cemento-6sea y el osteocondroma (*7). Se
caracteriza por ser una lesién expansiva, que afecta los
cuatro cuadrantes de los maxilares, con predileccién de la
mandibula (37°). Est4 incluido entre los siete trastornos
que afectan la fisonomia del esqueleto craneofacial,
acompafiado por la displasia fibrosa, la osteogénesis
imperfecta, la osteopetrosis, la displasia cleidocraneal, el
querubismo y el sindrome de Gardner (*!). La remocién
quirdrgica completa de la lesién es el tratamiento
mis eficaz para evitar futuras recidivas; sin embargo,
la rdpida proliferacién y reaparicién de la lesién hace
mis dificil su eliminacién total (>%11). Se debe realizar
un estudio minucioso de la historia clinica familiar, el
cual, en conjunto con los exdmenes imagenoldgicos
e histopatoldgicos de la lesién, puede contribuir a su
diagnéstico definitivo (*12).

El CGF al ser poco frecuente, no ha sido investigado
por completo y existen pocas revisiones en la literatura
sobre pacientes con esta patologia. El presente trabajo de
investigacién tiene como objetivo realizar una revisién de
la literatura de las caracteristicas clinicas, imagenoldgicas
e histopatoldgicas del cementoma gigantiforme familiar,
para poder diferenciarlo de otras lesiones similares,

2 | N[Qf

ademds de senalar las herramientas imagenoldgicas utiles
para el odontélogo en su seguimiento y tratamiento.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé una bisqueda bibliografica en las principales
bases de datos de la literatura cientifica internacional
sobre ciencias de la salud: Medline, a través de PubMed,
Scopus y SciELO, utilizando las palabras clave
“cementoma gigantiforme”, “cementoma gigantiforme
familiar”,  “lesiones  fibro-6seas” 'y  “tomografia
computarizada de haz cénico”. Se incluyeron articulos

de revisién publicados entre el afio 2000 y junio del 2020.

CARACTERISTICAS CLINICAS,
IMAGENOLOGICAS E
HISTOPATOLOGICAS DEL
CEMENTOMA GIGANTIFORME
FAMILIAR

El cementoma gigantiforme familiar fue descrito como
una forma rara de presentacién de fibroma osificante
de etiologia desconocida, que involucra zonas de hueso
alveolar y de tipo familiar, aunque también existen
algunos casos reportados sin antecedentes familiares (?).
Las caracteristicas clinicas de pacientes diagnosticados
con CGF en la literatura indican su aparicién exclusiva
en los maxilares, durante la infancia, entre la primera
y segunda década de vida. Es de crecimiento rdpido e
indoloro, se expande considerablemente con el paso de los
aflos, abarca los cuatro cuadrantes y provoca deformidad
facial en edad adulta. Finalmente, este crecimiento
progresivo de la lesién se detiene en la quinta década de
vida, con o sin tratamiento de la patologia (*3).

Existen articulos que mencionan las fracturas en
extremidades inferiores en pacientes con CGF (b2*11),
Uno de los primeros estudios describié un caso heredado
que afecté a cuatro generaciones, y la primera familia
diagnosticada con CGF estuvo en China, con un total de
13 portadores. Aparecié entre los 11 y 13 afios, luego las
lesiones crecieron y se expandieron considerablemente
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entre los 14 y 16 afios, con predominio en la regién
anterior de la mandibula. Algunos presentaron varias
fracturas en extremidades inferiores por traumatismos
menores, y el fémur fue el hueso mds afectado. Sus
niveles de fosfatasa alcalina estaban elevados y los niveles
de calcio, bajos. Hubo una disminucién en el crecimiento
de las lesiones entre los 18 y 20 afios, y no se presentaron
nuevamente fracturas en huesos largos (2).

Revisiones de la literatura describen radiogrificamente
al CGF como multiples masas mixtas, bien delimitadas,
que se presentan en maxilar superior e inferior, y que en
la mayoria de casos empieza en la regién anterior de la
mandibula. En imédgenes 2D, se observan multiples areas
radiolucidas y radiopacas, bien delimitadas y lobulares,
rodeadas por un halo radiolicido, que pueden ser muy
expansivas y logran asi pasar la linea media, con lo que
abarcan ambos maxilares. Ademds, se puede observar la
retencion y desorganizacion de piezas dentarias (>151°).

La evolucién del CGF se describe, en la literatura, en
tres etapas de maduracién, al igual que las displasias
seas: radiolticida, mixta y radiopaca. En la primera, se
presentan imdgenes radiolicidas pequefias localizadas
en el hueso alveolar. Se caracteriza por estar formada
por tejido celular sin presencia de calcificaciones.
Posteriormente, en la maduracién de la lesién, pasa a
una etapa mixta con imdgenes radiolicidas y radiopacas,
que reemplazan el hueso normal, para luego pasar a una
etapa mds madura, donde se observan masas radiopacas
lobulares y de gran tamafio con caracteristicas expansivas,
lo que provoca expansién de corticales 6seas vestibular y
palatina/lingual, desplazamiento y retencién de piezas
dentarias (>'%). Estas masas radiopacas presentan un
alto riesgo de infectarse y producir una osteomielitis (°).

Estudios realizados mediante el uso de la tomografia
evidencian que estas lesiones no se relacionan con
superficies radiculares de piezas dentarias y que la zona
mis afectada suele ser la de premolares y molares (>
18.19). Por esta razén, varios autores sugieren quitar el
nombre de “cementoma” de la terminologia (*%).

Histolégicamente, el CGF es descrito como fibromas
cemento osificantes de hueso inmaduro y masas
calcificadas, que pueden tener una composicién variada

de tejido fibroso y calcificado (**). En un reporte de caso,
se demostré que la toma de la muestra para la biopsia
no es facil, al ser una lesién de consistencia dura y
hemorrigica, por lo tanto, no se puede separar del hueso
de manera sencilla (*').

Luego del anilisis de la literatura, para llegar a un
diagnéstico definitivo, es primordial realizar una
buena anamnesis que, en conjunto con los exdmenes
imagenoldgicos e

histopatolégicos, nos permitird

diferenciarla de otras lesiones patoldgicas similares.

EXAMENES IMAGENOLOGICOS DE
UTILIDAD PARA LA IDENTIFICACION
DEL CEMENTOMA GIGANTIFORME
FAMILIAR

Para la evaluacién de las lesiones fibro-dseas en
maxilares, incluyendo el CGEF, es necesario conocer qué
estudios imagenoldgicos son fundamentales para llegar
al diagnostico de la patologia. Entre las herramientas
imagenoldgicas estin la radiografia 2D, la tomografia
computarizada de haz cénico, la resonancia magnética y
la gammagrafia (>1°).

El estudio imagenoldégico mds simple y de bajo costo
es la radiografia panordmica, que fue introducida en
1960 (**). Generalmente, es el primer estudio para la
evaluacion de la lesién en dos dimensiones y permite la
visualizacién temprana de caracteristicas radiogréficas
de la lesién, en algunos casos por hallazgos que permiten
identificarlo de manera oportuna,observindose multiples
lesiones radiopacas y radiolicidas bien circunscritas
y multiloculares que comprometen ambos maxilares.
Ademds, permite observar la alteracién en la posicién de
las piezas dentarias, incluyendo las retenidas dentro de
las lesiones (%). Sin embargo, este estudio presenta ciertas
limitaciones debido a que es una imagen 2D, lo que no
permite evaluar la lesién en su totalidad, pues presenta
superposicién de estructuras, desenfoque de la imagen y
magnificacién, lo que limita la realizacién de mediciones

(22) .

Antiguamente, no se contaba con estudios de tdltima
generacion como la tomografia computarizada de haz
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cénico (TCHC), implementada en 1998, exclusiva-
mente para uso dental. Esta permite obtener imagenes
tomogrificas y reconstrucciones volumétricas tridi-
mensionales de las estructuras orales y maxilofaciales.
(2. A diferencia de la tomografia computarizada
(TC) convencional, la TCHC utiliza una dosis minima
de radiacién, tiene mds precisién en la adquisicién de
imdgenes con una mejor resolucién. Hasta ahora es una
herramienta muy atil y valiosa, con multiples aplicaciones

en la odontologia (*%).

La evaluacién del CGF mediante esta herramienta
permite su evaluacién en tres dimensiones, utilizando
menor dosis de radiacién y obteniendo, ademads,
imdgenes con alta resolucién en vistas axiales, coronales y
sagitales, asi como reconstrucciones en tres dimensiones,
para determinar la extensién de la lesién, el tamafio y
el compromiso de las estructuras anatémicas adyacentes,
facilitando la evaluacién, el diagnéstico y el seguimiento
de esta patologia (**%¢%). La imagen muestra lesiones
heterogéneas multiples y bilaterales, rodeadas de dreas
hipodensas que provocanla expansiényeladelgazamiento
de las corticales dseas vestibular y palatina/lingual,
mayormente, la cortical ésea vestibular (¥). Asi mismo,
se observa la retencién y el desplazamiento de piezas
dentarias a diferentes direcciones (*%).

La resonancia magnética y la gammagrafia son
herramientas de diagndstico que complementan el
estudio y permiten observar también este tipo de
patologia. Aunque no se encontraron estudios con
resonancia magnética reportados en la literatura, es
considerado un examen de utilidad cuando la lesién
compromete tejido blando adyacente.

La gammagrafia es de mayor utilidad en una fase
temprana de la lesién. Aunque son pocos los casos
de CGF evaluados con gammagrafia, los realizados
muestran alta intensidad de captacién de radiotrazadores
que se observan en este tipo de patologia en los maxilares
(%28%9). La medicina nuclear tiene distintos isétopos
para aplicaciones en el diagndstico y uno de los métodos
mis utilizados para localizar anomalias en el sistema
esquelético es la gammagrafia 6sea MDP marcada con

99mTec (¥).
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES DEL
CEMENTOMA GIGANTIFORME Y EL
APORTE DE LA IMAGENOLOGIA PARA
LOGRAR DIFERENCIARLOS

Entre los diagnésticos diferenciales del CGF estin las
displasias Gseas (focal, periapical y florida), fibroma
osificante, cementoblastoma benigno, osteomielitis
esclerosante crénica difusa (>3 1°).

La displasia 6sea periapical (DOP) es mis frecuente
en mujeres, entre los 30 y 50 afios, y apical a incisivos
inferiores. La mucosa oral no se ve afectada y suele
ser observada mediante hallazgo radiogréfico.
Radiogrificamente, se presenta en una etapa inicial
como una imagen radiolicida a nivel de los dpices de
piezas dentarias con vitalidad pulpar; no se observa
reabsorcién radicular ni desplazamientos dentarios. Son
asintomdticos y se pueden confundir con una lesién
apical, para lo cual se realiza un tratamiento endodéntico
o quirtrgico de la pieza. Posteriormente, esta lesién
incrementa su mineralizaciéon a una imagen mads
radiopaca, de limites definidos e irregulares, rodeada por
un halo radiolicido y un drea radiopaca de hueso denso
en la periferia de lalesién (*'). Esta lesién no es expansiva,
pero rara vez puede medir mds de un centimetro y puede
expandir levemente las corticales Gseas, observadas
en imdgenes 2D, por lo que se puede diagnosticar sin

necesidad de recurrir a un examen histopatoldgico (*2).

La displasia 6sea focal (DOF) predomina en mujeres
de raza negra, en una edad promedio de 38 a 41
aflos (). Se caracteriza por ser una lesién solitaria
y se localiza mds frecuentemente a nivel de molares
inferiores. Generalmente, es de hallazgo radiografico
y no presenta sintomatologia. Radiogrificamente, se
observa igualmente en una primera etapa una imagen
radioldcida de limites definidos con o sin drea esclerética
en la periferie de la lesién. Posteriormente, cambia de
forma progresiva a una radiopacidad (*') que no pasa
los dos centimetros en el didmetro. Se requiere de un
examen histopatolégico para determinar su diagnéstico.

La displasia cemento-6sea florida (DCOFI) es una
lesién fibro-6sea multifocal benigna de etiologia
desconocida, que afecta a mujeres de raza negra, entre
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la cuarta y quinta década de vida; es asintomadtica vy,
generalmente, son hallazgos radiogrificos. Se presenta
bilateralmente y puede afectar los cuatro cuadrantes en
los maxilares (**3). Radiograficamente, se presentan en
tres etapas: radiolicida, mixta y radiopaca, mayormente
en zona de premolares y molares. Se observan multiples
masas radiopacas rodeadas de dreas radiolucidas, que se
unen entre si y forman masas con mayor radiopacidad
y lobulares, presentindose mds intensas en las crestas
alveolares. Pueden alcanzar un gran tamafio, que
compromete en algunos casos la mucosa oral y hace que el
tejido éseo sea mds propenso a infecciones, lo que podria
desencadenar en una osteomielitis crénica supurativa (**
37.39). La DCOFI familiar no es tan frecuente, con pocos
casos reportados en la literatura, pero se demostré que
podria ser hereditaria de forma autosémica dominante,

con expresion fenotipica variable (>3%).

Histopatolégicamente, las tres displasias dseas son
similares. En la primera etapa estdn formadas por tejido
conectivo celular fibroso, vascularizado y con presencia
de hueso inmaduro, osteoblastos y calcificaciones
(**). E1 CGF estd compuesto por cantidades de masas
calcificadas, con tejido fibroso y mineralizado. Todos
los estudios realizados y evaluados debidamente y con
conocimiento de las caracteristicas de esta patologia y sus
manifestaciones clinicas, radiogréficas e histopatoldgicas,
nos pueden llevar a su diagnéstico definitivo (°).

El fibroma osificante (FO) es una neoplasia benigna
de la mandibula, que se presenta entre la tercera y
cuarta década de vida, y puede llegar a expandirse
considerablemente sin presencia de dolor. Tiene
caracteristicas radiograficas similares al CGF, pero rara
vez involucra los cuatro cuadrantes. En su etapa inicial,
se observa una imagen radiolicida unilocular en el tejido
6seo alveolar; posteriormente, aparecen zonas radiopacas
en su interior y llega a ser netamente radiopaca en la
etapa final. Se expande de forma centrifuga hacia el
exterior y, debido a su expansién, provoca deformidad
facial y desplazamiento de piezas dentarias, con posible
resorcién radicular, manteniendo la vitalidad pulpar (**2).

Revisiones de la literatura mencionan al CGF como
una presentacion clinica, radiolégica e histopatolégica

muy parecida a la DCOFL. Ambas lesiones pasan por

tres etapas de maduracién, se presentan bilateralmente
y expanden corticales, pero el CGF, ademids, se
caracteriza por tener una tendencia familiar, no tiene
predileccién de sexo y raza, la aparicién de la lesién se
da a edad temprana (generalmente durante la infancia),
es de crecimiento rdpido y provoca deformidad facial
(#°). Radiogrificamente, el CGF se caracteriza por ser
agresivo, al expandirse rdpidamente en ambos maxilares,
lo que compromete el reborde éseo alveolar y basal
mandibular, y ocasiona deformidad facial y maloclusién,
lo cual no seria caracteristico de la DCOF1 (53).

El cementoblastoma benigno (CB) es una lesién
odontogénica benigna, que se presenta mds en la region
de primeros molares inferiores. Radiogrificamente,
se aprecia una imagen radiopaca unida a la raiz de la
pieza dentaria comprometida, rodeada por un margen
radioldcido bien delimitado (). Es dificil diferenciar esta
lesién con CGF, pues ambas pueden aparecer en zona de
molares como masas radiopacas, y estin rodeadas por un
halo radiolicido y una masa radiopaca en la periferie.

La osteomielitis esclerosante difusa (OED) es una lesién
comun que puede causar dolor e inflamacién. Se presenta
en adultos sin predileccién de sexo y se localiza en la
mandibula, mayormente unilateral, comprometiendo
cuerpo, angulo, rama ascendente y céndilo mandibular.
Radiogrificamente, se observa una lesién radiolicida con
esclerosis difusa o radiopacidad en espacios medulares
adyacentes a piezas dentarias (*>*).

Luego del andlisis de la literatura, es importante
mencionar que, cuando el odontélogo se enfrenta a esta
patologia, podria tener cierta dificultad para determinar
el tipo de lesién, pues existen otras muy similares
radiolégicamente y no se puede determinar de manera
exacta; por lo tanto, es indispensable complementar con
un estudio histopatolégico.

DISCUSION

El cementoma gigantiforme familiar, al ser una patologia
poco frecuente, no ha sido investigado a fondo, lo cual
ha dificultado el plan de tratamiento y rehabilitacién
oral en los casos reportados de la literatura. Para
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su identificacién, se debe realizar una evaluacién
minuciosa, a fin de reconocer las caracteristicas clinicas e
imagenoldgicas, y asi descartar los posibles diagndsticos
diferenciales, ademis de correlacionarlo con un estudio
histopatolégico para un diagnéstico definitivo.

El CGF es de etiologia desconocida, su aparicién es
exclusiva en maxilares durante la infancia, presenta
crecimiento rapido e indoloro, y se expande rdpidamente
provocando deformidad facial. También se debe tomar
muy en cuenta que los pacientes con CGF son propensos
a tener fracturas de huesos largos en las extremidades

inferiores (>413)

. El seguimiento de la primera familia en
China diagnosticada con CGF (%) permitié afirmar que
la mayoria de los pacientes con CGF evaluados habian
tenido al menos una historia de fractura en huesos
largos, y todos coincidieron en que las fracturas habian
ocurrido en la fase 2 de la lesién, que fue entre los 14 y
16 afios, tiempo durante el cual esta se habia expandido
mids rapidamente, en comparacién con las fases 1 y 3.
Esto lleva a la conclusién de que el CGF podria estar
asociado a la disminucién de calcio, razén por la cual
se producen las fracturas en las extremidades inferiores
y, al mismo tiempo, se expande. También se evidencié
que, en la etapa mas tardia de la lesién, en la que no se
presentaron fracturas, no se expandia la lesién. En cuanto
a la seleccién del examen imagenolégico para CGE, las
radiografias bidimensionales pueden ser de gran ayuda,
pero no se puede realizar una completa evaluacién de
la lesién debido a la superposicién de estructuras y la
limitacién de imagen 2D (#).

La TCHC es hasta ahora una técnica imagenolégica
con un gran aporte al diagnéstico, la planificacién del
tratamiento y el seguimiento de una determinada
patologia, con un alto nivel de resolucién y precisién, y
una minima dosis de radiacién en comparacién con la
tomografia computarizada (TC) (¥). Para la evaluacién
de CGE, es preferible el estudio y seguimiento mediante
la TCHC, al ser una patologia que aparece en la
infancia, por lo que serd mejor utilizar una baja dosis de
radiacién. Ademds, esto permitird evaluar totalmente
la lesién, al permitir la visualizacién por planos sagital,
axial y coronal, y reconstrucciones 3D, para de este
modo analizar completamente la lesién, su localizacién,
contornos, tamaiio y relacién con estructuras anatémicas
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adyacentes, asi como corticales y valoracion del tejido
6seo. Todo esto es muy importante para garantizar
la escisién quirtrgica completa de la lesién, lo cual es
recomendable por su alta recurrencia e infeccién en casos
de escisién parcial. Revisiones de la literatura revelan que
pacientes intervenidos quirdrgicamente con eliminacién
parcial de la lesién resultan en recurrencia y crecimiento
de la lesion.

El diagnéstico diferencial del CGF con otras lesiones
fibro-6seas es complicado y aun esti en discusion,
pues existen caracteristicas radiogréificas e histoldgicas
similares. Por esta razén, también es necesaria una
evaluacion clinica, acompafiada de exdmenes auxiliares
radiolégicos e histopatolégicos minuciosos, que
permitan diferenciarla de otro tipo de lesiones y asi
obtener un diagndstico definitivo. Debido al poco
nimero de casos reportados en la literatura, no se
ha establecido formalmente un tratamiento a seguir
para la rehabilitacién esperada, pero se sugiere realizar
un andlisis de los niveles de calcio, fésforo y fosfatasa
alcalina. Ademds, se aconseja no realizar procedimientos
quirdrgicos incompletos ni segundas cirugias, debido
a la alta recurrencia con crecimiento mds rdpido de las
lesiones; lo recomendable es hacer un seguimiento, para
vigilar que no existan factores que puedan dar lugar a
una infeccién.

Aunque se presentaron dificultades en la busqueda
de informacién, debido a los pocos casos reportados
en la literatura, se revisaron también los articulos
no relacionados directamente con el cementoma
gigantiforme familiar, y se logré reunir literatura

importante para su estudio.

Se recomienda seguir con la investigacién de esta
patologia, debido a que no se ha dado total importancia
a su estudio. Ademids, el nombre de cementoma
gigantiforme familiar dado a esta patologia viene siendo
discutido por varios autores, pues se ha observado,
mediante estudios imagenoldgicos, que no existe
relacién entre el cemento radicular y las lesiones, por lo
cual no serfa prudente hablar de “cementoma”. También
se pone en duda el término “gigantiforme”, pues solo
existe una expansion en la etapa media de la lesién y
luego se detiene en su etapa madura. Lo mismo ocurre
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con el término “familiar”, pues se han reportado casos sin
antecedentes familiares.

CONCLUSIONES

u u Iy .
El CGF es un tumor cuya descripcion no esta del todo
clara, debido a que, por su rara aparicién, no existe
mucha informacién ni estudios suficientes al respecto.
) utari (s

La tomografia computarizada de haz cénico es el
estudio de mayor utilidad para su andlisis imagenoldgico
y posible diagnéstico presuntivo; ademds, ayuda en el
plan de tratamiento y seguimiento de esta patologia,
porque gracias a las vistas sagitales, axiales, coronales y
a reconstruccién ue nos ofrece, se puede evaluar
| t 3D frece, d 1

la extensién de la lesién y detectar posibles recurrencias

y

posquirtrgicas. El odontélogo, en el ejercicio de su
profesion, se enfrenta con la probabilidad de encontrar

este tipo delesiones enlos maxilaresy debe estar preparado
para identificarlas; asimismo, debe correlacionar las
caracteristicas radiograficas e histolégicas con los datos
clinicos para llegar a un diagnéstico definitivo de CGF,
pues existen otras lesiones similares, pero que se manejan
de distinta manera y tienen un protocolo de tratamiento
diferente, de acuerdo con el comportamiento de la lesién.

Contribucién de autoria: Grizel Karem Rodriguez-
Cuentas ha participado en la elaboracién del articulo,
la recoleccién de la informacién y la aprobacién de la
version final del articulo.
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