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INTRODUCCIÓN

El mixofibroma odontogénico es una lesión infre-
cuente de naturaleza benigna y origen controvertido que
aparece en el esqueleto facial, afectando con mayor fre-
cuencia a la mandíbula. Ocurre principalmente en la
segunda y tercera décadas de la vida y afecta de igual
modo a ambos sexos. Generalmente crece de forma len-
ta y, aunque clínicamente suele ser asintomático, puede
cursar con dolor y deformidad facial. Presentamos el
caso de un mixofibroma odontogénico maxilar y revisa-
mos las características clínicopatológicas, inmunohisto-
químicas y ultraestructurales de este cuadro, que sugie-
ren un origen miofibroblástico.

HISTORIA CLÍNICA

Paciente de sexo femenino de 23 años de edad con
antecedentes de mononucleosis que es remitida a nuestro
hospital para valoración de una tumoración en el seno
maxilar izquierdo. A la exploración, la enferma presen-
taba una deformidad en el fondo del vestíbulo superior
izquierdo con abombamiento hemifacial, proptosis y dis-
topia del globo ocular izquierdo, así como clínica de obs-
trucción nasal por ocupación de fosa nasal izquierda. En
la TAC de senos paranasales se objetivó una masa de
aspecto tumoral en el seno maxilar izquierdo que se real-
zaba con contraste y se expandía adelgazando y rom-
piendo las paredes del seno, con extensión hacia la fosa
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SUMMARY

Background: Odontogenic myxofibroma is a rare benign
neoplasm of controversial origin, typically developing in jaw-
bones. Patients and Methods: A 23-year-old female subjec-
ted to left hemimaxillectomy for a maxillary myxofibroma is
reported. The tumor measured 7 × 6,5 × 4 cm in diameter.
Results: Microscopically, the tumor consisted of a few uni-
form star-shaped or spindle-shaped cells in a myxoid
matrix. A prominent positivity for vimentin and scattered
immunoreactivity for alpha smooth muscle actin (1A4),
common muscle actin (HHF-35) and calponin was found.
Desmin, caldesmon, S-100 protein, HBME-1 and cytokera-
tins AE1-AE3 were negative. By electron microscopy only
cells with myofibroblastic morphologic features were
found. Conclusion: These results suggest a myofibroblastic
origin for this neoplasm as described in previous reports.
Differential diagnostic possibilities are also discussed.
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RESUMEN

El mixofibroma odontogénico es un tumor infrecuente
de origen controvertido que de forma típica aparece en la
mandíbula o el maxilar superior. Presentamos el caso de una
mujer de 23 años sometida a una hemimaxilectomía iz-
quierda por un mixofibroma odontogénico de 7 × 6,5 × 4 cm
de tamaño. Microscópicamente el tumor estaba constituido
por una proliferación de células estrelladas o fusiformes dis-
puestas de forma dispersa en una matriz mixoide. La inmu-
nohistoquímica demostró una intensa positividad para
vimentina y positividad heterogénea para actina músculo
liso-específica (1A4), actina muscular específica (HHF-35)
y calponina, mientras que la desmina, caldesmón, proteína
S-100, HBME-1 y las panqueratinas (AE1-AE3) fueron
todas ellas negativas. El microscopio electrónico reveló la
existencia de células ultraestructuralmente similares a miofi-
broblastos. El conjunto de los resultados obtenidos sugiere
un origen miofibroblástico para esta lesión, como ya ha sido
referido en la literatura. Se discute el diagnóstico diferencial.
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nasal, etmoides, seno esfenoidal y órbita ipsilaterales,
ocasionando exoftalmos y cruzando la línea media hacia
la fosa nasal contralateral (fig. 1, izquierda).

Se realiza biopsia de la lesión y, un mes más tarde, la
paciente es intervenida quirúrgicamente, realizándose
una extirpación del tumor incluyendo maxilectomía
izquierda, resección del suelo y pared medial orbitarios,
vaciamiento infratemporal anterior con pterigoidectomía
y legrado del seno esfenoidal. Dos años y seis meses des-
pués de la operación la paciente se encuentra bien, sin
signos de recidiva tumoral.

MATERIAL Y MÉTODOS

Se recibió una pieza de maxilectomía ampliada
izquierda de 5,5 × 4 × 3 cm que presentaba, por encima
del paladar, una formación de aspecto tumoral de
7 × 6,5 × 4 cm de tamaño, bien delimitada y de consis-
tencia firme, que ofrecía una superficie externa lisa y de
coloración grisácea (fig. 1, derecha). La superficie de
corte mostraba un color blanco-grisáceo, consistencia
blanda y un característico aspecto mixoide que alternaba
con áreas de apariencia más sólida. Se tomaron muestras
representativas que fueron fijadas en solución tamponada

de formalina al 10%, incluidas en parafina, procesadas
rutinariamente y teñidas con hematoxilina-eosina. Ade-
más, se seleccionaron cortes para realización de las tin-
ciones especiales de tricrómico de Masson, azul Alcian a
pH 2,5, hierro coloidal y ácido periódico de Schiff (PAS).
Muestras fijadas en formol fueron refijadas en glutaral-
dehído para su posterior estudio con microscopía electró-
nica. Por último, se realizaron técnicas de inmunohisto-
química (tabla 1) empleando los siguientes antisueros:
panqueratina AE1-AE3, vimentina, actina 1A4, actina
HHF-35, calponina, caldesmón, desmina, proteína S-100,
antimesotelio, CD34 y colágeno IV, usando un sistema
estreptoavidina-biotina-peroxidasa complex (LSAB)
(DAKO, Glostrup, Dennmark) y un aparato de tinción
automático (Tech Mate 500, DAKO).

RESULTADOS

Microscópicamente se trataba de una lesión bien deli-
mitada, de crecimiento expansivo y escasamente celular,
constituida por células fusiformes o estrelladas dispues-
tas en una matriz predominantemente mixoide que con-
taba con un escaso número de vasos de pequeño calibre
y con un discreto infiltrado inflamatorio linfocitario
acompañante (fig. 2). En algunas zonas, la lesión pre-
sentaba áreas más colagenizadas. A mayor aumento, las
células mostraban un núcleo uniforme, ovoideo e hiper-
cromático, alguno de ellos con nucleolo patente (fig. 3).
No se observaron elementos de hábito epitelial odonto-
génico, atipia ni figuras de mitosis. Con técnicas espe-
ciales, la sustancia extracelular se teñía intensamente con
hierro coloidal y Azul Alcian a pH 2,5, pero no con el
PAS. Con el tricrómico de Masson se hacían evidentes
áreas con mayor densidad de fibras colágenas. Inmuno-
histoquímicamente (tabla 1), las células mostraban un
fenotipo fibroblástico-miofibroblástico con intensa posi-
tividad para vimentina y, de forma heterogénea, también
para actina 1A4, actina HHF-35 y calponina (fig. 4). La
lesión resultó negativa para panqueratinas (AE1-AE3),
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Fig. 1: A la izquierda, TAC de senos paranasales mostrando una lesión
radiolúcida en seno maxilar izquierdo que se expande a las estructuras
adyacentes. A la derecha, imagen macroscópica de la pieza quirúrgica
donde se observa una tumoración sólida y circunscrita en seno maxilar.

TABLA 1. Resultados inmunohistoquímicos

ANTICUERPO CLON DILUCIÓN CASA COMERCIAL RESULTADO

Panqueratinas AE1-AE-3 1/50 Dako –
Vimentina V9 1/1000 Dako ++
Actina músculo liso-específica 1A4 1/50 Dako +
Actina muscular específica HHF-35 1/5000 Enzo +
Calponina CALP 1/500 Dako +
Caldesmón h-CD 1/200 Dako –
Desmina D33 1/100 Dako –
Proteína S-100 Policlonal 1/2000 Dako –
Antimesotelio HBME-1 1/100 Dako –
CD34 QBEnd 1/50 Dako – (+ en vasos)
Colágeno IV CIV22 1/50 Dako –



desmina, caldesmón, proteína S-100, antimesotelio y
colágeno IV. El CD34 fue positivo exclusivamente en
vasos y negativo en el resto El estudio por microscopía
electrónica demostró una proliferación de células aisla-
das, inmersas en una amplia matriz en la que alternaban
áreas mixoides con zonas moderadamente colageniza-
das. Las células neoplásicas eran fusiformes u ovoideas
con prolongaciones dendríticas (fig. 5) y mostraban en
superficie revestimiento segmentario por una lámina
finamente granular compatible con fibronectina, sin que
se evidenciase lámina basal, pinocitosis relevante ni
uniones (fig. 6, izquierda), no se encontraron fibronexos.
El citoplasma subplasmalemal mostraba haces de fila-
mentos finos con placas de anclaje (fig. 6, derecha) y
moderado desarrollo del retículo endoplásmico rugoso
que se disponía en finas cisternas de contenido inespecí-
fico (fig. 5 y fig. 6, izquierda). Los núcleos eran ovoide-
os con escasa heterocromatina adosada a la membrana y
con nucleolos visibles en el 10% de las secciones.

Mixofibroma odontogénico: presentación de un caso y revisión de los conocimientos actuales

Rev Esp Patol 2005; Vol 38, n.º 2: 99-103 101

Fig. 2: Microscópicamente, la lesión se caracteriza por células estre-
lladas o fusiformes embebidas en un abundante estroma mixoide (ori-
ginal, HE × 100).

Fig. 3: A mayor aumento, las células muestran un núcleo ovoideo e
hipercromático, algunas con nucleolo evidente (original, HE × 400).

Fig. 4: Las células tumorales eran inmunoreactivas para calponina
(original, calponina × 100).

Fig. 5: Imagen de microscopía electrónica que muestra células fusi-
formes e irregularmente ovoideas con prolongaciones dendríticas
(ME × 6.900).

Fig. 6: A la izquierda, detalle de una célula neoplásica con densifica-
ciones de la membrana celular parcialmente revestida por material
finamente granular compatible con fibronectina. Nótese el moderado
desarrollo de retículo endoplásmico rugoso (ME × 32.000). A la dere-
cha, detalle de una célula neoplásica con abundantes haces de filamen-
tos finos anclados en la membrana celular (ME × 9.600).



DISCUSIÓN

El mixofibroma odontogénico es una neoformación
benigna bastante infrecuente (1-3% de los tumores man-
dibulares) (1) que se da con mayor frecuencia en la
segunda y tercera décadas (2-6), siendo rara antes de los
10 años y después de los 50. La incidencia en varones y
mujeres es similar (5,7), aunque en algunas series existe
un mayor número de casos en estas últimas (8,9). Se
localiza con más frecuencia en la mandíbula que en el
maxilar superior (5,7-10) y sobre todo en la región pos-
terior. La histogénesis de esta lesión es controvertida.
Aunque algunos autores proponen un origen óseo, la teo-
ría más aceptada por la mayoría es que se desarrolla a
partir del componente mesenquimal del aparato dental,
especialmente de la papila (3,4). Para estos últimos, los
mixofibromas localizados fuera del esqueleto maxilofa-
cial serían en realidad tumores condrales o sarcomas con
extensas áreas de degeneración mixomatosa (11,12). Los
datos en que se apoyan ambas teorías aparecen reflejados
en la tabla 2. La mayor parte de los autores acepta que se
trata de un tumor con diferenciación miofibroblástica
(9,13) y nuestros hallazgos están en línea con esta hipó-
tesis (véase más abajo). Clínicamente suele tratarse de
lesiones asintomáticas, de crecimiento lento y localmen-
te invasivas. En estadíos avanzados pueden producir
dolor, parestesias, desplazamiento de piezas dentarias y
deformidad facial. En el maxilar superior pueden invadir
la órbita produciendo proptosis, diplopía y disminución
de la agudeza visual, o bien ocasionar obstrucción del
flujo aéreo por ocupación de fosas nasales, como en el
caso que presentamos. Radiológicamente son lesiones
radiolúcidas, uni o multiloculadas, que pueden estar bien
o mal delimitadas del hueso adyacente y presentan una
fina trabeculación. A veces tienen un ribete esclerótico
(10,14,15). La imagen se ha descrito clásicamente como
«en panal de abeja» o «en pompas de jabón». Con fre-
cuencia producen desplazamiento de piezas dentarias y
resorción de la raíz del diente afecto. Pueden infiltrar
partes blandas hasta el punto de resultar difícil precisar
donde se origina. Microscópicamente se trata de neopla-
sias con un abundante estroma mixoide constituido por
mucopolisacáridos ácidos (4,16-18) que, como en el pre-
sente caso, se ponen de manifiesto con hierro coloidal y
azul Alcian a pH 2,5. Prout y Hodson (17,18) determina-
ron que el 80% de estos mucopolisacáridos estaban cons-
tituidos por ácido hialurónico y, el 20% restante, por con-
droitín sulfato. En el seno de este estroma mixoide se

encuentran, de manera dispersa, células pequeñas de
morfología redonda o estrellada. Estas células no mues-
tran atipia citológica ni figuras de mitosis y, aunque a
veces se observan núcleos bizarros de mayor tamaño
(7,12), hasta donde nosotros sabemos no se ha descrito
ningún caso con transformación maligna ni metástasis
regionales o a distancia. En ocasiones se observan nidos
de epitelio odontogénico (7,9,19,20), aunque su presen-
cia no es necesaria para el diagnóstico (5). La existencia
de áreas con fibras colágenas en las que las células adop-
tan una morfología más fusiforme ha llevado a denomi-
nar a estas lesiones con el término de mixofibroma odon-
togénico. Se han descrito casos con focos de metaplasia
ósea (4). Desde el punto de vista inmunohistoquímico, la
positividad de las células tumorales para vimentina apun-
ta a un origen mesenquimal para esta lesión. Este resul-
tado, al igual que la expresión de actina músculo-especí-
fica y la negatividad para desmina, proteína S-100 y que-
ratinas halladas en nuestro caso, están en consonancia
con los resultados obtenidos en otras series (9,13,21,22),
a excepción de la positividad para la proteína S-100
observada en los dos casos publicados por Lombardi
(21). La calponina y el caldesmón son dos antisueros que
marcan las células musculares lisas y, en el caso de la
calponina, también los miofibroblastos. En nuestro caso,
el hecho de que únicamente la primera haya resultado
positiva, apoya la naturaleza miofibroblástica de la
lesión. Otros antisueros empleados por los distintos auto-
res en sus respectivos trabajos fueron NSE, NF, GFAP y
FVIII-AG, para los que las células tumorales fueron
negativas. Existen pocas publicaciones del aspecto
ultraestructural del mixofibroma odontogénico; las más
antiguas se limitan a la descripción de las células (4,5)
aunque las imágenes sugieren que se trata de miofibro-
blastos; Lo Muzio (9), en una descripción global de 5 de
sus casos estudiados por microscopía electrónica, acepta
un origen fibroblástico aunque no describe detenidamen-
te la membrana celular y presenta imágenes a gran
aumento con figuras de pinocitosis que podrían sugerir
diferenciación hacia músculo liso. Moshiri (13) muestra
imágenes muy similares a las de nuestro caso y, basán-
dose en el estudio ultraestructural, sugiere que la lesión
es de origen miofibroblástico. En nuestro caso el marca-
do desarrollo del retículo endoplásmico rugoso, junto
con la presencia de filamentos finos con placas de ancla-
je y el revestimiento segmentario de la membrana celular
por material sugestivo de corresponder a fibronectina,
incluso en ausencia de fibronexos, cumplen los criterios
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TABLA 2. Origen del mixofibroma odontogénico

ODONTOGÉNICO ÓSEO

• Localización casi exclusiva en maxilar superior y mandíbula • Casos excepcionalmente localizados fuera del esqueleto maxilofacial
• Presencia de ocasionales nidos de epitelio odontogénico • Ausencia de epitelio odontogénico en la mayoría de los casos
• Frecuente asociación con un diente no erupcionado • Falta de relación con los dientes



aceptados para identificar miofibroblastos (23) o al
menos fibroblastos mioides, admitidos como una forma
intermedia de su maduración (24). El diagnóstico dife-
rencial se plantea fundamentalmente con quistes, el ame-
loblastoma, el granuloma reparativo de células gigantes,
la displasia fibrosa y el quiste óseo aneurismático. La
radiología es de escasa utilidad para distinguirlos del
mixofibroma (2,8) porque, al igual que éste, también
pueden mostrar una imagen «en panal de abeja», despla-
zar piezas dentarias, erosionar la raíz de los dientes afec-
tos e invadir partes blandas. No obstante, todas estas enti-
dades ofrecen características histológicas distintivas que
permiten diferenciarlos del mixofibroma con cierta faci-
lidad. Otros tumores mixoides como el liposarcoma
mixoide, el condrosarcoma mixoide, el fibroma condro-
mixoide y el neurofibroma mixoide también deben ser
tenidos en cuenta. El liposarcoma mixoide muestra una
mayor vascularización, con capilares finos que adoptan
una típica disposición en «alambre de gallinero». Ade-
más, presentan positividad citoplasmática y nuclear para
S-100. La identificación de lipoblastos es un hallazgo de
gran ayuda. El condrosarcoma mixoide es un tumor
excepcional en el esqueleto craneofacial y, a diferencia
del mixofibroma, presenta un patrón de crecimiento mul-
tinodular y positividad para S-100. El fibroma condromi-
xoide es un tumor lobulado que de forma típica muestra
hipocelularidad en el centro de los lóbulos e hipercelula-
ridad en la periferia. Por último, la intensa positividad
para S-100 del neurofibroma mixoide permite distinguir-
lo del mixofibroma. En conclusión, antes de diagnosticar
un mixofibroma odontogénico, es preciso realizar un
minucioso estudio histológico de la lesión para tratar de
descartar otras patologías de peor pronóstico. Finalmen-
te, el tratamiento depende del tamaño y del grado de
infiltración del tumor, pudiendo realizarse desde un sim-
ple curetaje en las lesiones de pequeño tamaño, hasta
resección local o resección en bloque con reconstrucción
posterior en los tumores más grandes o de límites impre-
cisos. En cualquier caso, debe realizarse un seguimiento
estrecho del paciente durante varios años.
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