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RESUMEN

El coristoma 6seo de los tejidos blandos de cavidad oral esuna
alteracion del desarrollo poco comun, localizédndose principal -
mente en la base de lalengua, siendo la mucosa bucal un sitio
de localizacion sumamente raro habiéndose reportado ala fe-
cha tinicamente 9 casos de coristoma 6seo de la mucosa bucal .
Se describe un nuevo caso de coristoma 6seo de lamucosa bu-
cal, en un paciente con Sindrome de Klippel— Fiel y se hace
unarevision de laliteratura. Se presentael caso de un paciente
femenino de 28 afios de edad con unamasa circunscrita, movil,
asintomético, firme, de mas de 4 afios de evolucion localizado
en lamucosabucal derecha. Laimagen histol 6gica mostro una
lesién consistente de hueso lamelar, con osteocitos vitales y
tejido hematopoyético, diagnosticandose como coristoma 6seo
de la mucosa bucal. Se discute su posible asociacién con el
Sindrome de Klippel-Feil. De acuerdo alarevisién delalitera-
tura el coristoma 6seo se presentaentrelos 12 y los 64 afios de
edad, siendo mas frecuente en la quinta década de lavida, con
ligera predisposicidn por el sexo femenino.
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INTRODUCCION

Las lesiones Gseas de | os tejidos blandos bucales e intraorales
son raros. Actualmente se prefiere el término de coristoma éseo
paradesignar a estetipo delesién, tal y como fue sugerido por
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Krollset a (1), dada su naturaleza de un masatumoral consis-
tente de céulas con arquitectura normal, en una localizacion
anormal (2). Esdecir el coristoma serefiere aun tipo de creci-
miento tumoral que se desarrolla de un grupo de células pri-
mordiales |ocalizados en un sitio remoto de su tejido U érgano
origina (1,3,4).

Para el coristoma 0seo existe una fuerte predileccion de este
tipo de lesiones por lacabezay laregion del cuello (5). El ter-
cio posterior delalenguaesel sitio de mayor ocurrencia (93%)
(2,4,6,7). Los casos bucales |ocalizados fuera de este sitio son
extremadamente raros (8-14). La literatura revisada por noso-
tros, muestra Unicamente 10 casos localizados en la mucosa
bucal y ninguno de ellos ha sido asociado a algin sindrome.
Nosotros presentamos aqui un caso de coristoma 6seo de la
mucosa bucal en un paciente con sindrome de Klippel Fell.

CASO CLINICO

En el mes de mayo de 1997, se presentd un paciente blanco,
femenino de 28 afios de edad que acudi6 alaclinicade Cirugia
Bucal y Maxilofacial de la Divisién de Estudios de Postgrado
delaFacultad de OdontologiaUNAM. El motivo delaconsul-
tafuela presenciade un aumento de volumen de laregion pos-
terior de lamucosa bucal derecha aproximadamente alaaltura
de los molares, no doloroso, con mas de 4 afios de evolucién y
gue no ha aumentado de tamafio en ese lapso de tiempo. A la
exploracion fisicase observd un aumento de volumen de aproxi-
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madamente 0.5 x 0.5cm, a la dtura de lalinea de oclusion de
los molaresdel lado derecho. A lapal pacién seidentificamasa,
bien circunscrita, desplazable, no dolorosay firme.

Durante el interrogatorio la pacientesrefiere haberle sido diag-
nosticado Sindrome de Klippel-Feil. A lainspeccion el pacien-
te presenta sinostosis de la 1ra a la 3ra vértebras cervicales,
campodactiliadel 5° dedo de ambas manos, estrabismo congé-
nito. Estos hallazgos clinicos fueron confirmados radiogra-
ficamente confirmandose el diagndstico de SindromedeKlipel-
Fell.

Bajo anestesialocal serealizd laremocién total delalesion. El
espécimen se coloco inmediatamente en formalinay posterior-
mente en formol amortiguado al 10% por 72 hrs para su poste-
rior fijacién. La descripcién macroscopica mostrd un espéci-
men de 2x1x1x c¢cm, de color café claro, de superficie lisay
brillante, duro, de formairregular, con zonas hemorrégicas. Al
corte se observo cavidad rodeada de tejido duro.

Después del tiempo de fijacion se embebid en parafina, para
ser cortado en un micrétomo de deslizamiento a6 micrasy ser
tejido con Hematoxilinay Eosina. Microscopicamente se ob-
servo una lesion cubierta por epitelio escamoso estratificado
paraqueratinizado, subyacente a tejido epitelia se identifico
tgjido conjuntivo fibroso denso bien vascularizado, como se
muestra en la Figura 1. La lesién consistio de hueso lamelar
maduro, con presencia de osteocitosy lineas de incremento de
aspecto normal. En su centro lalesién muestraunacavidad que
alojategjido hematopoyético (médula 6sea), por lo que sellega
al diagndstico de coristoma 6seo de la mucosa bucal.

DISCUSION
Se presenta un caso de coristoma 0seo de tejidos blandos
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Fig. 1. ASPECTOS HISTOPATOLOGICOS

A)Vista panordmica de lalesion observe la pared fibrosa (f),
tejido 6seo (0), y lacavidad (c) donde seidentificamédula 6sea.
H-E, 5x.

B) Otravista panoramicade lalesion. Laflecha sefidla el

tejido 6seo, se observamés claramente el tejido hetopoyético.
H-E, 5x.

C) Acercamiento de la capsula fibrosa (f) compuesta por fibro-
blastosy fibras de colégena. H-E, 10x.

D) Acercamiento del tejido 6seo donde se identifican lineas de
incremento y lagunas osteociticas. H-E, 20x.

E) Médula 6sea ubicada en la cavidad 6sea. H-E, 10x.

F) Detalle del tejido hematopoyeético (flechas) donde se observa
células vitales hematopoyéticas

HISTOPATHOLOGIST FINDINGS

A) Panoramic view. Observesthefibroustissue (f), osseoustissue
(0) and cavity (c), with bone marrow inside. H-E, 5x.

B) Another panoramic view. The arrow sign osseous tissue. Ob-
serves the haemophoyetic tissue, H-E, 5x.

C) Fibrous capsule (f). H-E, 10x.

D) Incremental lines and osteocytes lacuni. H-E, 20x.

E) Bone marrow. H-E, 10x.

F) Haemophoyetic tissue (arrows) shown haemphoyetic vital
cells. H-E, 20x.

bucales, localizado en la mucosa bucal derecha. Nuestro caso
es una mujer de 28 afios de edad con 4 afios de evolucién. La
edad de aparicion de estas lesiones va de 12 afios, (9) alos 62
afos (8), sin embargo de los 10 casos reportados anteriormente
por laliteratura, 5 sujetos se ubican dentro de la 5a. década de
lavida (8,10), nuestro caso no se gjusta ata situacién, ya que
la paciente se encuentra en la 3ra década de la vida. Long (8)
reportd que no existe predileccion por el sexo (8), sin embargo
alafechadelos 10 casos reportados (incluyendo el presente) 6
son mujeresy 4 hombres (8-10).

La etiologia de esta lesion se ha asociado, en el caso de
coristomas 6seos del tercio posterior delalengua, con anorma:
lidades del desarrollo (2) por su cercaniacon €l foramen caecum
(2,11,15). Otros sugieren que | os coristomas 6seosintrabucal es
son osificaciones de remanentes de arcos branquiales y/o con
desarrollo de células mesenquimatosas (2). L os coristomas 6seos
de regién anterior de la lengua asi como de la mucosa bucal
han sido referidos como centros de osificacion postraumética
(8). Lahistoriaclinicade nuestro paciente no evidenciaantece-
dentes trauméticos presumiblemente rel acionados a la presen-
ciadel coristoma 6seo.

El aspecto histolégico de nuestro caso concuerda con lo pre-
viamentereportado, tanto para coristomas 6seos lingual escomo
para aquellos localizados en la mucosa bucal: hueso vital,
osteocitos, lineas de incremento, presencia de médula 6sea
(2,4,8,10,11).

Por su parte, el sindrome de Klippel-Feil, es caracterizado por
cuello corto, limitacion severa del movimiento cervica eim-
plantacion baja del pelo de la nuca (2,11,16). El sindrome de
Klippel-Feil ha sido asociado a algunas malformaciones
craneofaciales: labio y paladar hendido, lenguabifida, incisivo
central superior Unico, y masa 6sess en la rama mandibular
(17,22). También ha sido reportado presencia de masas Gseas
anormales en laregidn cigomética/mandibular en pacientescon
sindrome de Klippel-Feil (18,20). En nuestro conocimiento no
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habia sido reportado con anterioridad la presencia de un
coristoma 6seo en mucosa bucal en pacientes con sindrome de
Klippel-Feil. Los casos reportados previamente relacionados
con masas 6seas correspondieron aduplicacion congénitadela
ramade lamandibula(20,21) y amasas 6seas dependientes del
arco cigomatico (19). Douglas muestra 4 casos de sujetos con
Sindrome de Klippel Feil quienes presentaron masas Gseas aso-
ciadas al arco cigomético, de los cuales en 3 de ellos las masas
Oseas terminaron libres en la mucosa bucal (19). Nuestro pa-
ciente no mostro evidencias clinicas o radiogréficas que sugi-
rieran la posibilidad de presentar asociacion entre €l coristoma
0seo de la mucosa bucal y la rama de la mandibula o regién
cigomaticomalar correspondiente.

A lafechano nos es posible hacer cualquier inferenciacon res-
pecto alarelacién o no entre estas dos entidades, sindrome de
Klippel-Feil, y coristomas 6seos, dado la limitada cantidad de
casos reportados de coristomas 6seos de tejidos blandos. Es
necesario esperar mayor evidenciaparaintentar realizar alguna
interrelacion entre estas dos entidades.

En conclusién, €l coristoma 6seo bucal esunalesion del desa-
rrollo rara que se presenta entre los 12 y 64 afios, siendo més
frecuente en la 5ta década de la vida, con ligera predisposicidn
por el sexo femenino, relacion Mujeres:Varones es 1.5-1; esto
es, por cada coristoma 6seo de la mucosa bucal presente en
varones existen 1.5 coristomas 0seos reportados en mujeres. El
coristoma 6seo buca puede presentarse aislado o en sujetos
con otrapatol ogiade fondo, aunque esta Ultimaasociacion puede
ser casual.

ENGLISH

Osseous choristoma of the
oral soft tissue. Case report

GaITAN-CePepa LA, QuezapA-RIvERA D, Ruiz-RobricuEz R.
OsSEOUS CHORISTOMA OF THE ORAL SOFT TISSUE. CASE REPORT. MED
OrAL 2003;8:220-3.

SUMMARY

Oral osseous choristomaisarare developmental alteration, their
principal localization is nearly to base of the tongue (foramen
caecum). The oral mucosa localization of osseous choristoma
isextremely rare. At date only 10 casesof oral mucosa 0sseous
choristomahad been reported. In the present paper we reported
anew case of oral mucosa osseous choristoma in aKlippel —
Feil syndrome patient. A review of availableliteraturewas made.
We presented a 28 years old female patient who showed into
the right oral mucosa, a hard, mobile, and asymptomatic mass,
with minimum 4 years of evolution. The histological image
showed a lesion constituted by lamellar bone, osteocytes and
haematopoyetic tissue. The diagnosis of osseous choristoma
wasmade. It isdiscusestheir possible association with Klippel -
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Feil syndrome. The osseous choristoma of buccal mucosa is
most frequently in fifth decade of the life although is reported
between 12-to-64 years old, with afemale predisposition.

Key Words: Choristoma, osseous, oral cavity, oral mucosa.

INTRODUCTION

Occurrence of osseous lesions of the buccal and intraoral soft
tissues is rare. Given the lesion’s tumorous nature, normal
cellular structure, and presence in an abnormal location, it is
presently referred to as an Osseous Choristoma, as suggested
by Kroll et al. (1). Choristomaisdefined asatumor-likegrowth
arising from primordial cells located in a remote site of itsin
situtissue or location (2). Osseous Choristomaisan uncommon
ateration of the soft tissuesin the oral cavity and hasatumoral
composition arising from primordial cells in an abnormal
location (1,3,4) as well as having a predilection for the soft
tissues of the head and neck (5). The most frequent
topographical region isthe posterior third of the tongue (93%)
(2,4,6,7). Other locations for this lesion to arise are extremely
rare (8-14). Review of the literature presently shows only 10
cases of Osseous Choristoma of the intraoral and buccal soft
tissues, none of which are associated with any type of syndrome
or congenital abnormality. In this report, we present a new
case study of a28-year-old female with an Osseous Choristoma
of the buccal mucosaand with aprior diagnosis of Klippel-Feil
Syndrome.

CASE REPORT

A 28year old white L atin female was admitted at Maxillofacial
Surgery Department, Postgraduate Division, School of
Dentistry, National University of México, in may of 1997 for
evaluation of anon painful abnormal swelling in the posterior
region of the right oral mucosa. The patient had been aware of
thelesion’s presence for 4 years during which time she did not
notice changes in the size of the lesion. The intraoral
examination shown an abnormal swelling, approximately 0.5 x
0.5cm diameter, of the right oral mucosa at occlusal plane.
Examination by palpation revealed a smooth, firm, well-
circumscribed, mobile, non-painful mass.

During clinical interview, the patient stated having a history of
Klippel-Feil Syndrome and a congenital strabismus. Physical
inspection and radiographic studies of the cervical region and
both hands showed a synostosis of the 1% 2™ and 3™ cervical
vertebras, champodactilia of the 5" digit of both hands. These
clinical findings support of Klippel-Feil Syndrome.The entire
tumorous mass was removed under local anesthesia. The
specimen wasimmediately fixed in 10% formaldehyde and | ater
in buffered formaldehyde to postfix time of 72 hours.
M acroscopic observation revealed asmooth, 2x 1 x 1 cmround
and brownish calcified specimen. A cystic cavity was observed
on cut section. After postfixed time, the tissue sample was
decalcified and embedded in paraffin. Serial histological slices
at 6 each were made, and then, stained with Hematoxilin and
Eosin technique.

Light microscopic observation revealed a lesion covered with
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parakeratinized stratified squamous epithelium cells with an
underlying layer composed of vascularized, fibrous, dense
connectivetissue asshownin Figure 1. Thelesion iscomposed
of mature lamellar bone, osteocytes and normal incremental
lines with a tough outer layer. The specimen has a medullar
region consisting of haemophoyetic tissue (bone marrow) inside
the cavity’s center. With these clinical and histological findings,
the definitive diagnosis of Osseous Choristoma of the buccal
mucosa was made.

DISCUSSION

A case study of Osseous Choristoma of the right buccal muco-
sais presented in a 28 years-old white female with knowledge
of the lesion’s presence in her oral cavity for the past 4 years.
The age range for osseous Choristomato ariseisfrom 12-to-62
years of age (8,9) with this lesions occurring more frequently
in the fifth decade of life (8,10). Long (8) reported no gender
preference associated with thislesion. Of theten casesreported,
including this case, this lesion appeared in six females and in
four males (8-10).

Osseous choristoma arises more frequently (93%) (2,4,6,7) in
the posterior one-third of the tongue nearly to foramen caecum
(2,11,15) and has been related to devel opmental anomalies(2).
It has been suggested that the intrabucal Osseous Choristoma
is either an ossification of the branchial arch remanents or is
the result of calcified ectopic mesenchymal cells (2). Osseous
choristoma of the anterior region of the tongue and the buccal
mucosa were thought to appear as a result of postraumatic
ossification (8). The patient has no clinical record of history of
traumato the maxillofacial region. The histological findings of
the lesions, i.e. vital bone, osteocytes, incremental lines, and
bone marrow, are similar to those previously reported
(2,4,8,10,11).

The Klippel-Feil Syndrome is a rare congenital disorder
primarily affecting the spine as described by Klippel and Fiel
in 1912. It is characterized by a short neck, fusion of the cervi-
cal spine with C-2 and C-3 most commonly involved, and low
dorsal hairline. The patient has restricted mobility of the cervi-
cal spineespecially with lateral sidebending (2,11,16). Another
craneofacial anomalies associated with thissyndromeinclude:
lip and cleft palate, bifid tongue, a single maxillary central
incisor, and an abnormal bony mass in the mandibular ramus
and cygomatic arch region (17,22). In previous case studies,
the diagnosis of bony mass was made due to the congenital
duplication of the bone mass of the mandibular ramus (20,21)
or bony mass in the cygomatic arch region 19. Douglas (19)
reported four patients with Klippel-Feil Syndrome presenting
bony masses in the region of the cygomatic arch. In three of
Douglas' cases, the mass protruded freely into the buccal mu-
cosaof theoral cavity (19). Our patient do not show clinical or
radiographic evidence of relation between osseous choristoma
of oral mucosa and mandibular rami or cygomatic arch.
Todateit isnot possible to make any inferences with respect to
Osseous Choristoma of buccal mucosain relation to Klippel-
Feil syndrome due to the limited number of clinical cases
reported. In conclusion, Osseous Choristoma of the buccal
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mucosais arare development lesion. The known age range for
Osseous Choristomato ariseisfrom 12-t0-62 years of agewith
thelesion ocurring more frequently in thefifth decade of life. It
has a dightly tendency to occur more frequently in females
than males with aratio of 1.5:1 (f:m), Osseous Choristoma of
buccal mucosa can occur as a unique pathology, isolated
pathology arising in the buccal mucosa, aswell as arisein the
presence of another local or systemic disease, even though this
association could be inconsequential.
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