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INTRODUCCION

Los tumores odontogénicos son un conjunto variado de neoplasias que
perjudican los tejidos duros y blandos de la cavidad oral. Estas neoplasias son
clasificadas como benignas y malignas por la Organizacion Mundial de la
Salud.

En distincion particular, cada lesion tiene caracteristicas especificas sin
embargo, en general estan constituidas exclusivamente por epitelio
odontogénico, ectomesénquima o por la combinacién de ambos de manera

mixta.

Los ameloblastomas son neoplasias odontogénicas originadas de elementos
epiteliales, localmente agresivas, capaces de deteriorar los huesos maxilares,
de comportamiento benigno, sin predileccion significativa de género y raza.
Del 80% a 85% de los casos ocurren en mandibula, disponen de una alta tasa

de recurrencia y pueden producir metastasis.

Con el paso del tiempo, solo han sido reportados alrededor de 100 casos de
esta rara entidad y casi el doble de su contraparte maligna, el carcinoma

ameloblastico.

El ameloblastoma maligno, neoplasia que ha sido estudiada como benigna,
con facultades de producir infiltracion de metastasis desde el tumor primario
hacia regiones distantes por distintas vias, aun desconocidos los mecanismos
por los cuales se produce esta difusion, pero que al realizar esto, se le confiere
la clasificaciébn de malignidad, provoca que el diagnéstico, interpretacion,
tratamiento y prondstico de estas lesiones se maneje con la atencion
adecuada para brindar los mejores resultados posibles, evitando posibles
secuelas y recurrencias, ademas de contribuir en la ampliacion de la

informacion especifica sobre este tipo de casos.



OBJETIVOS

e Conocer la clasificacion de tumores de cabeza y cuello de la Organizacion
Mundial de la Salud, 2017.

e Reconocer la diferencia entre los tumores odontogénicos malignos
(carcinoma ameloblastico) y los tumores odontogénicos benignos de origen
epitelial (ameloblastoma maligno).

o Detallar y especificar la clasificacion de ameloblastoma, con caracteristicas
especificas de cada lesion.

e Contrastar informacion recolectada sobre Ameloblastoma maligno, sus
antecedentes, caracteristicas clinicas e imagenoldgicas, diagndsticos,
tratamiento y prondstico.

e Comprender las razones de la produccién de metastasis del ameloblastoma

y la disparidad con el carcinoma ameloblastico.



CAPITULO 1 TUMORES ODONTOGENICOS

Los tumores odontogénicos integran un complejo grupo de diferentes tipos
histopatolégicos y caracteristicas clinicas. Se desconoce la etiologia y
patogenia de este grupo de tumores y no se conocen causas 0 estimulos que
los provoquen. Clinicamente son asintomaticos, pero pueden producir
expansion o peérdida Osea y movilidad dental. Microscopicamente, estas
lesiones son similares a la célula o tejido de origen. Algunas de estas
neoplasias rara vez exhiben un comportamiento maligno con capacidad de

producir metastasis.?
1.1. Definicién

Los tumores odontogénicos son lesiones que derivan de elementos epiteliales,
mesenquimales o de ambos, que forman parte del sistema de formacion
dental, exclusivos de los maxilares. Al igual que la odontogénesis normal,
demuestran interacciones inductivas variables entre el epitelio odontogénico y
el ectomesénquima odontogénico. Los tumores de ectomesénquima
odontogénico, esta  compuesto principalmente de elementos
ectomesenquimales. Otras neoplasias odontogénicas, referidas como tumores
odontogénicos mixtos, estan compuestas de epitelio odontogénico vy
elementos ectomesenquimales. El tejido dental duro puede o no formarse en
estas lesiones. Un tercer grupo, tumores de epitelio odontogénico estan
compuestos Unicamente por epitelio odontogénico sin la participacion de
ectomesénquima odontogénico. Se incluyen varios tumores claramente
diferentes en el grupo; El ameloblastoma es el mas importante y comdn de

ellos.12



1.2. Clasificacion de los tumores odontogénicos

La cuarta edicion de la clasificacion de tumores de cabeza y cuello de la
Organizacion Mundial de la Salud fue publicada en enero de 2017. Esta tiene
un profundo impacto en la practica de cirugia patolégica de cabeza y cuello

alrededor del mundo.3

En el campo de tumores y quistes odontogénicos este trabajo de consenso es
critico dado la reincorporacion de quistes odontogénicos, la reclasificacion de
tumores, nuevas entidades, y la rapida tasa actual de descubrimiento de

alteraciones genéticas y moleculares.*

Los tumores odontogénicos se dividen principalmente en dos categorias,
segun el comportamiento biolégico como maligno y benigno. La edicién de
2017 incluye un formato simple que reconoce tumores odontogénicos
epiteliales, mesenquimales (ectomesenquimales), y mixtos.*

El énfasis en este capitulo se encuentra en los tumores odontogénicos. Son
entidades raras y constituyen alrededor del 1% de todos los tumores orales.
La mayoria de los tumores odontogénicos son benignos, pero algunos
muestran un crecimiento agresivo a nivel local y una alta tasa de recurrencia.
Se derivan de células de aparatos odontogénicos y sus restos. Tanto los
tumores benignos como los malignos se subclasifican en tumores epiteliales,

tumores mixtos epiteliales-mesenquimales y tumores mesenquimales.®

La clasificacién de los tumores odontogénicos es, en general, un tema muy
debatido, y se han hecho intentos para simplificar la clasificacion tanto como
sea posible, Excluyendo cualquier referencia no probada de histogénesis o
lesiones precursoras. Como consecuencia, solo se ha retenido un tipo de
carcinoma ameloblastico y un tipo de carcinoma intradseo primario, dejando

de lado los adjetivos o los prefijos como el primario, indiferenciado, etc.>

Se han agregado nuevas entidades que se han identificado desde la

clasificaciéon anterior de la OMS. (tabla 1).5



Tabla 1. Clasificacion de tumores de cabezay cuello

Organizacion Mundial de la Salud

Tumores odontogénicos malignos.

Carcinoma ameloblastico.

Carcinoma primario intradseo.

Carcinoma odontogénico esclerosante.
Carcinoma odontogénico de células claras.

Carcinoma odontogénico de células fantasma.

Carcinosarcoma odontogénico.

Sarcomas odontogénicos.

Tumores odontogénicos benignos de origen epitelial.

Ameloblastoma (convencional/coman).

e Ameloblastoma uniquistico.

e Ameloblastoma periférico/extradseo.

e Ameloblastoma maligno (metastasico).
Tumor odontogénico escamoso.

Tumor odontogénico epitelial calcificante.

Tumor odontogénico adenomatoide.

Tumores odontogénicos benignos de origen mixto

mesenquimal).

(epitelial-

Fibroma ameloblastico.

Tumor odontogénico primordial.
Odontoma.

e Compuesto.

e Complejo.

Tumor dentinogénico de células fantasma.

Continua...




Tumores odontogénicos benignos de origen mesenquimal.

e Fibroma odontogénico.
e Mixoma/Mixofibroma odontogénico.
e Cementoblastoma.

e Fibroma cemento-osificante.

Quistes odontogénicos de origen inflamatorio.

e Quiste radicular.

e Quiste inflamatorio colateral.

Quistes del desarrollo odontogénicos y no odontogénicos.

e Quiste dentigero.

e Queratoquiste odontogénico.

e Quiste periodontal lateral y quiste odontogénico botrioide.
e Quiste gingival.

e Quiste odontogénico glandular.

e Quiste odontogénico calcificante.

e Quiste odontogénico ortoqueratinizado.

e Quiste del conducto nasopalatino.

Tumores malignos del hueso maxilofacial y del cartilago.

e Condrosarcoma.
e Condrosarcoma grado 1.
e Condrosarcoma grado 2/3.
e Condrosarcoma mesenquimatoso.

e (Osteosarcoma.

Osteosarcoma central de bajo grado.

Osteosarcoma condroblastico.

Osteosarcoma parostal.

Osteosarcoma perigstico.

Continua...
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Tumores benignos de hueso y cartilago maxilofaciales.

e Condroma.

e Osteoma.

e Condroblastoma.

e Fibroma condromixoide.
e Osteoma osteoide.

e Osteoblastoma.

e Fibroma desmoplasico.

e Tumor neuroectodérmico melanético de la infancia.

Lesiones fibro-0seas y osteocondromatosas.

e Fibroma osificante.

e Cementoma gigantiforme familiar.
e Displasia fibrosa.

e Displasia cemento-0sea.

e (Osteocondroma.

Lesiones de células gigantes y quistes 0seos.

e Granuloma central de células gigantes.

Granuloma periférico de células gigantes.

Querubismo.

Quiste 6seo aneurismatico.

e Quiste 6seo simple.

Tumores hematolinfoides.

e Plasmacitoma solitario de hueso.

Tabla 1 Clasificacion de tumores de hueso maxilofacial y odontogénicos

de la Organizacion Mundial de la Salud de 2017. Cuarta edicion de la

clasificacion de tumores de cabezay cuello.®4®
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1.3. Ameloblastoma

El ameloblastoma es el tumor de origen epitelial odontogénico clinicamente
mas significativo. Tedricamente, pueden surgir de los restos de la lamina
dental, de un 6rgano del esmalte en desarrollo, del revestimiento epitelial de

un quiste odontogénico o de las células basales de la mucosa oral.*

Etimol6gicamente, el nombre deriva de la palabra francesa "amel", que

significa esmalte y la palabra griega "blastos", que significa germen o brote.®

Son tumores localmente invasivos de crecimiento lento que tienen un curso
benigno en la mayoria de los casos, sin embargo, existen casos donde la

lesion sufre una trasformacion y es clasificada como maligna.t
1.3.1. Antecedentes

En 1826, fue descrito por primera vez por Cusack. En 1968, Broca realiz6 el

primer reporte de ameloblastoma en literatura cientifica.’

Falkson desarrollé la primera descripcion histolégica especifica de esta
neoplasia en 1879. En 1885, Malassez denomina a la lesién con el término de

“adamantinoma”.8

A lo largo del tiempo, se ha referido a esta neoplasia con muchos nombres
diferentes, entre los que se incluyen "cistosarcoma”, "epitelioma adamantino”

y "adamantinoma".®

Finalmente, Churchill en 1934, modifica dicho término por la denominacion

actual de ameloblastoma.”
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1.3.2. Definicion

Es definido por la Organizacion Mundial de la Salud como una neoplasia
polimorfica localmente invasiva que comUnmente presenta un patréon folicular
o plexiforme, compuesta por una proliferacion de epitelio odontogénico con
estroma fibroso maduro sin ectomesénquima odontogénico. Su
comportamiento ha sido detallado como un tumor benigno localmente

agresivo.’

El ameloblastoma presenta una capacidad de crecimiento ilimitada y tiene un

alto potencial de transformaciéon maligna, asi como de metastasis.®

1.3.3. Clasificacion de ameloblastoma

Se presentan en diferentes situaciones clinicas y radiolégicas que merecen
una apreciacion por separado debido a las diferentes consideraciones

terapéuticas y al pronéstico.!
Son clinicamente clasificados en tres tipos:

¢ Ameloblastoma convencional (soélido/multiquistico) (alrededor del 75%
al 86% de todos los casos).

¢ Ameloblastoma uniquistico (del 13% al 21% de todos los casos)

e Ameloblastoma periférico (extradéseo) (del 1% al 4% de todos los

casos).10

Actualmente es indispensable especificar el subtipo clinico-patolégico para

fines de pronéstico.!?
1.4. Ameloblastoma convencional

El ameloblastoma convencional es una neoplasia benigna polimorfa, formada
por epitelio odontogénico con caracteristicas microscopicas similares al

érgano del esmalte.!!
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Es la forma méas prevalente de esta lesion. La mayor parte de los
ameloblastomas convencionales se originan de novo, sin embargo, algunos
pueden desarrollarse a partir de los subtipos clinicos uniquistico y periférico

que han prevalecido sin tratamiento durante un periodo prolongado.!?
1.4.1. Caracteristicas clinicas

Se encuentra en pacientes en un amplio rango de edad. El tumor muestra una
prevalencia de la tercera a la séptima década de la vida. No hay predileccion
significativa de género. Muestran predileccion por raza negra. Del 80% a 85%
de los ameloblastomas convencionales ocurren en mandibula, la mayoria en

el &rea de la rama ascendente.!

Alrededor del 15% al 20% de los ameloblastomas ocurren en el maxilar,

generalmente en regiones posteriores (fig. 2).1

W - 6% \ 1% 6%

Fig. 2 Distribucidn relativa de ameloblastomas en maxilares.
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La lesion suele ser asintomética. La expansién lenta e indolora de maxilar o
mandibula es la presentacion clinica habitual. El dolor y la parestesia son poco

frecuentes.!

La caracteristica radiografica tipica es una lesion radiolicida multilocular,
descrita como apariencia de "pompas de jabdn" (con loculaciones radioltcidas
grandes) o como "panales” (con loculaciones pequefias). La expansion cortical
bucal y lingual es frecuente. Reabsorcion radicular de dientes adyacentes al

tumor es comun (fig. 3).t

Fig. 3 Ameloblastoma. Lesion multilocular grande que involucra el

angulo mandibular y la rama ascendente. Las grandes localizaciones
muestran el aspecto de "pompas de jabdn". Un tercer molar no
erupcionado se ha desplazado hacia la parte superior de la rama.

Los ameloblastomas sélidos radiograficamente se presentan con zonas
radioltcidas uniloculares. Los margenes de estas lesiones radiollcidas, Sin

embargo, a menudo muestran festoneado irregular.t

15



Una forma de ameloblastoma en donde no aparecen los rasgos caracteristicos
es el ameloblastoma desmoplésico. El ameloblastoma desmoplésico tiene una
marcada predileccion a ocurrir en la region anterior ésea, con igual distribucion
entre mandibula y maxilar. Radiograficamente, este tipo de tumores se
asemejan a una lesion fibrodsea, debido a su mezcla radiolicida y aspecto
radiopaco. Esta mezcla en la apariencia radiografica se debe a metaplasia
Osea dentro de los tabiques fibrosos densos que caracterizan la lesion, no

porque el propio tumor esta produciendo un producto mineralizado.*
1.4.2. Histopatologia

El aspecto microscépico tipico esta constituido por un epitelio con una capa de
células basales constituida por células cilindricas 0 en empalizada cuyos
ndcleos estan dispuestos en polarizacion inversa, desplazados desde la
membrana basal al extremo opuesto de la célula. El citoplasma adyacente a
la membrana basal adquiere una zona clara, refiriendo el cambio que se
manifiesta en las células del epitelio interno del esmalte antes de experimentar
la transicion a ameloblastos presecretores. La polarizacion inversa de la capa
de células basales en el ameloblastoma tiene que formar parte de uno de los
patrones arquitecténicos especificos del epitelio asociados con un

comportamiento local agresivo.*?

Los ameloblastomas convencionales muestran una notable tendencia a sufrir
cambios quisticos. Los tumores grandes a menudo muestran una combinacion

de patrones histologicos.!

Se conocen varios subtipos de ameloblastomas convencionales, pero estos
patrones microscopicos generalmente tienen poca influencia en el
comportamiento del tumor. Los patrones foliculares y plexiformes son los mas
comunes. Los patrones histopatolégicos menos comunes incluyen el

acantomatoso, celular granular, desmoplasico, y de células basales.*

16



e Patron folicular. Es el mas frecuente y reconocible. Las islas epiteliales se
asemejan al epitelio del 6érgano del esmalte en un estroma de tejido
conjuntivo fibroso maduro. Los nidos epiteliales consisten en un nicleo de
células angulares dispuestas libremente que se asemejan al reticulo
estrellado de un 6rgano del esmalte. Una sola capa de células semejantes
a ameloblastos columnares altos rodea este nlcleo central.*

Estos ndcleos celulares presentan polaridad invertida. En otras zonas, las
células periféricas tienden a ser mas cuboidales, similares a células

basales.! Fig. 4

Fig. 4 Ameloblastoma, patrén folicular.'3
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¢ Patron plexiforme. Consiste en una anastomosis larga y cordones o laminas
mas grandes de epitelio odontogénico. Las cuerdas o laminas de epitelio
estan limitadas por células de tipo ameloblasto cilindricas o cuboidales que
rodean células epiteliales dispuestas de forma mas holgada. El estroma de

soporte tiende a estar dispuesto de forma flexible y vascular.! Fig. 5

Fig. 5 Ameloblastoma, patrén plexiforme.*®

18



e Patron acantomatoso. Referido cuando se produce una metaplasia
escamosa extensa, a menudo asociada con la formacién de queratina, en
porciones centrales a las islas epiteliales de un ameloblastoma folicular.
Histopatoldégicamente, una lesion de este tipo puede confundirse con un
carcinoma de células escamosas o un tumor odontogénico escamoso.

(fig. 6).1

Fig. 6 Ameloblastoma, patron acantomatoso. Islas de ameloblastoma

gue demuestran diferenciacion escamosa central.
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e Patron de células granulares. Se muestra transformacion de grupos de
células epiteliales lesionales a células granulares. Estas células tienen un
citoplasma abundante de granulos eosinéfilos semejantes a lisosomas
ultraestructuralmente e histoquimicamente. Se considera que representa un
cambio degenerativo en lesiones prolongadas, aunque se ha presentado en
pacientes jovenes. Cuando este cambio de células granulares es extenso
en un ameloblastoma, es apropiada la designacion de ameloblastoma de

células granulares.! Fig. 7

Fig. 7 Ameloblastoma con cambio de células granulares.!?
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e Patron desmoplastico. Este tipo contiene pequefas islas y cordones del
epitelio odontogénico en un estroma densamente colagenizado. Los
estudios inmunohistoquimicos han mostrado una mayor produccion de la
citocina conocida como factor de crecimiento transformante 3 (TGF-B) en
asociacion con esta lesion, lo que sugiere la causa de la desmoplasia. Las
células de tipo ameloblasto de columna periférica son discretas con

respecto a las islas epiteliales.! Fig. 8

Fig. 8 Ameloblastoma, tipo desmopléasico.?
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e Patron de células basales. Es el tipo menos comun. Estas lesiones estan
compuestas por nidos de células basales uniformes, histopatolégicamente
son similares al carcinoma de células basales cutaneo. No presenta reticulo
estrellado en las porciones centrales de los nidos. Las células periféricas a

los nidos tienden a ser cuboidales en lugar de columnares. (fig. 9).*

Fig. 9 Ameloblastoma, variante de células basales. Islas de células

basaloides hipercromaticas con empalizacion periférica.
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1.4.3. Tratamiento y prondstico

El ameloblastoma convencional tiende a infiltrarse entre trabéculas de hueso
esponjoso intactas en la periferia de la lesion antes que la resorcidén Osea se
haga radiograficamente evidente. Por lo tanto, el margen real del tumor a
menudo se extiende mas alla de su aparente margen radiografico o clinico. La
enucleacion del tumor con legrado a menudo deja pequeias islas de la
neoplasia dentro del hueso, que se manifiestan como recurrencias. Se han
registrado tasas de recurrencia del 50% al 90% después del legrado. La

recurrencia tarda muchos afios en manifestarse clinicamente.!

Los ameloblastomas sélidos y quisticos multiples son considerados localmente
agresivos, con altas tasas de recurrencia con tratamiento conservador. El
pronéstico y abordaje quirdrgico de ambos es similar. El tratamiento electivo
del ameloblastoma es la cirugia, pero la aplicacion de técnicas conservadoras

o radicales depende del tipo clinico.0

La cirugia conservadora se refiere a la enucleacibn o marsupializacion,
combinada o no, con técnicas de soporte como curetaje, solucion Carnoy o
nitrégeno liquido. En el caso de la cirugia radical, el término se refiere a la
mandibulectomia o reseccion segmentaria en bloque de la lesién. EI margen
de la reseccion debe estar al menos entre 1,0 y 2,0 cm mas alla de los limites

radiogréaficos del tumor.1-10

Los elementos que deben considerarse al elegir la opcion quirargica mas
adecuada son la tasa de recurrencia, la mortalidad y morbilidad, recuperacion
funcional y estética del paciente, asi como la calidad de vida posterior al

tratamiento.!

El ameloblastoma convencional es un infiltrante persistente, rara vez puede
matar al paciente por difusion progresiva involucrando estructuras vitales.
Ocasionalmente, un ameloblastoma exhibe un comportamiento maligno

franco.!
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1.5. Ameloblastoma uniquistico

Esta variante de ameloblastoma fue descrita en 1977 por Robinson y

Martinez.8

No se puede determinar si la lesion representa la transformacion de un
revestimiento quistico normal o surge de novo a partir de residuos epiteliales

odontogénicos preexistentes.’

Las areas de revestimiento normal de un quiste son adyacentes al tejido
ameloblastico y en otras lesiones no es posible encontrar el revestimiento

epitelial normal.1?
1.5.1. Caracteristicas clinicas

Los ameloblastomas uniquisticos son comunmente diagnosticados en

pacientes jovenes en un rango de edad de 16 a 20 afios de edad.’

Mas del 90% de estas lesiones son localizadas en mandibula, en regiones

posteriores. Usualmente es asintomatica.!

Aparece relacionado con quistes dentigeros, (asociado a terceros molares con
desplazamiento), en area de premolares inferiores (asociado a quistes
periodontales laterales) o en la region posterior mandibular, distante a zonas

dentadas.1?

Radiograficamente las lesiones suelen estar bien delimitadas y pueden
presentar cortical. En la zona radiollcida suele estar inmerso un diente o su
corona y las raices de dientes adyacentes frecuentemente estan
desplazadas.*? Fig.10. Tabla 11.
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Fig. 10 Ameloblastoma uniquistico. Una gran radiolucidez asociada con

la corona del tercer molar mandibular en desarrollo.?

Ameloblastoma
uniquistico
luminal

Ameloblastoma
Intraluminal
(uniquistico
plexiforme)

Ameloblastoma
mural
(aparentemente
uniquistico)

Ameloblastoma
sélido o
multiquistico

Ameloblastomas uniquisticos

Ameloblastomas convencionales

Enucleacion

Requiere escision

Tabla 11 Explicaciones radiolégicas para una presentacion uniquistica

de un ameloblastoma. Los dos patrones de laizquierda son verdaderos

ameloblastomas uniquisticos, mientras que a la derecha hay un

ameloblastoma convencional con un quiste muy grande.1®
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1.5.2. Histopatologia

La lesion esta constituida por una capsula de tejido conjuntivo fibroso, denso,
uniformemente engrosado, que rodea una luz grande llena de liquido. El
revestimiento epitelial de la luz es de espesor uniforme y tiene una capa
ligeramente hipercromatica de células basales en empalizada, la mayoria de
las cuales presenta polarizacion inversa en el nucleo. El resto de las células

tienen aspecto de reticulo estrellado.*? Fig. 12

Fig. 12 Ameloblastoma quistico que muestra epitelio espongiotico y

empalizada basal.®?
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Se reconocen tres variantes histopatologicas:

e Ameloblastoma uniquistico intraluminal. Uno o méas nodulos de
ameloblastoma se proyectan desde el revestimiento quistico hacia el
lumen quistico. El ameloblastoma uniquistico luminal, se limita a la
superficie luminal del quiste. Consta de una pared quistica fibrosa con
el revestimiento que consiste total o parcialmente en epitelio
ameloblastico. Esto demuestra una capa de células columnares o
cuboidales con nucleos hipercromaticos que muestran polaridad
inversa y vacuolizacién citoplasmica basilar, las células epiteliales que
lo recubren son ligeramente cohesivas y se asemejan al reticulo de
estrellado (fig. 13).*

Fig. 13 Ameloblastoma unicistico (tipo luminal). El quiste esta

recubierto por un epitelio ameloblasto que muestra una capa basal
hipercromatica polarizada. Las células epiteliales que las recubren son
poco cohesivas y se asemejan a un reticulo estrellado.



e Ameloblastoma uniquistico plexiforme. Constituido por proyecciones
nodulares intraluminales que se proyectan desde el revestimiento
quistico hacia la luz del quiste y contienen un patron reticular o malla de
epitelio sin cambios de tipo ameloblastico caracteristicos de la capa de
células basales (fig. 14).1

Fig. 14 Ameloblastoma uniquistico (tipo plexiforme intraluminal).

Fotomicrografia de una masa intraluminal que surge de la pared del

guiste. El recuadro muestra la masa intraluminal a mayor aumento.
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e Ameloblastoma uniquistico mural. La pared fibrosa del quiste esta
infiltrada por el ameloblastoma plexiforme o folicular tipico. La extension
y profundidad de la infiltracion ameloblastica puede variar
considerablemente. con cualquier presunto ameloblastoma uniquistico,
se necesitan multiples secciones a través de muchos niveles de la
muestra para descartar la posibilidad de invasion mural de células
tumorales (fig. 15).1

Fig. 15 Ameloblastoma uniquistico (tipo mural). El revestimiento
epitelial del componente quistico se puede ver en el borde izquierdo de
la fotomicrografia. Las islas de ameloblastoma folicular se infiltran en la

pared fibrosa del tejido conjuntivo de la derecha.
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1.5.3. Tratamiento y prondstico
El tratamiento depende del patrén histolégico de la lesion.!?

El diagnostico de ameloblastoma se realiza solo después de un examen
microscopico del supuesto quiste. Cuando estan presentes tumores
generalmente con patrones intraluminal o plexiforme se tratan con
enucleacion. Es indispensable mantener al paciente bajo estrecha

observacion radiogréfica.l1?

Si el espécimen muestra una extension del tumor al interior de la pared del
quiste fibroso hasta el nivel de la interfase con el hueso para cualquier
distancia apreciable, la reseccion local del area esta indicada como medida

profilactica.1?

En muchos casos se describieron tasas de recurrencia del 10% al 20%
después de la enucleacién y el legrado de ameloblastomas uniquisticos.
Algunos de estos tumores designados como uniquisticos tienen un

componente invasivo caracteristico que no se detecta histopatolégicamente.!
1.6. Ameloblastoma periférico (extradseo)

El ameloblastoma periférico o extradseo es una neoplasia odontogenica muy

inusual que comprende de 1 a 10% de todos los ameloblastomas.!

Se estima que el origen de este tumor procede directamente de los residuos
de la ldmina dental localizados en el tejido blando extraéseo o de las células

epiteliales basales del epitelio de revestimiento.?

Esta neoplasia es de facil diagnostico cuando la lesién presenta los patrones
histolégicos clasicos del ameloblastoma convencional, con una historia de

crecimiento continuo.1?

30



1.6.1. Caracteristicas clinicas

Por lo general, es una lesion nodular sésil no ulcerada de mucosa alveolar,
firme, cuyo tamafio oscila entre 0,5 y 2 cm. De superficie lisa y coloracion
normal. Los ameloblastomas periféricos originados a partir de la superficie del

epitelio pueden ser eritematosos o estar ulcerados.?

Esta lesién se ha encontrado en pacientes en un amplio rango de edad. Los
ameloblastomas periféricos se encuentran con mayor frecuencia en la mucosa
alveolar y gingival posterior, mas como en las areas mandibulares que

maxilares.!
1.6.2. Histopatologia

Histopatoldgicamente, esta lesion tiene las mismas caracteristicas que el

ameloblastoma intradseo convencional.l

Los ameloblastomas periféricos tienen islas y filamentos de epitelio
odontogénico que ocupan la lamina propia debajo de la superficie del epitelio.
El epitelio en proliferacion puede mostrar muchas de las caracteristicas
descritas para el ameloblastoma intradseo; Los patrones plexiformes o

foliculares son los mas comunes.?!

Los islotes epiteliales presentan, comunmente, la variante acantomatosa del
patrén folicular, con areas centrales de formacion de queratina o el patrén
quistico. Los islotes y los filamentos epiteliales suelen estar rodeados de tejido
fibroso.*?
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La conexién del tumor con la capa basal del epitelio superficial se observa en
aproximadamente el 50% de los casos. Esto representa el posible origen del
tumor de la capa basal del epitelio o la fusién del tumor con la superficie del
epitelio, ain no determinado.! Fig. 16

Fig. 16 Ameloblastoma periférico que muestra comunicacion con el

epitelio suprayacente.’®
1.6.3. Tratamiento y prondstico

El ameloblastoma periférico muestra un comportamiento clinico inocuo. La
mayoria de las lesiones se tratan con éxito mediante escision quirargica local,
incluyendo un borde de tejido normal. El borde inferior debe incluir periostio

para asegurar que no se haya producido penetracion en el hueso adyacente.'?

Se ha observado recurrencia local en el 15% a 20% de los casos.!
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CAPITULO 2 AMELOBLASTOMA MALIGNO

El término ameloblastoma maligno se usa para definir un tumor que muestra
las caracteristicas histopatolégicas del ameloblastoma, tanto en el tumor
primario como en los depoésitos de metastasis. En raras ocasiones, un
ameloblastoma muestra un comportamiento maligno franco con el desarrollo

de metastasis.!

Slootweg y Muller en 1984, propusieron el término ameloblastoma maligno
para describir un ameloblastoma bien diferenciado que realiza metastasis,
pero mantiene las caracteristicas histolégicas particulares del tumor original y
el término carcinoma ameloblastico a una neoplasia con caracteristicas

histolégicas malignas.!*

La clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud de tumores
odontogénicos, define al ameloblastoma maligno como "un ameloblastoma

que produce metastasis a pesar de una apariencia histolégica benigna".'®

Se ha informado que el ameloblastoma maligno es una entidad clinico-
patolégica heterogénea que consiste en ameloblastomas con diferentes
comportamientos histolégicos y clinicos, desde muy agresivos hasta altamente
indolentes. Debido a que la atipia citolégica no se excluye de los criterios
diagnésticos tempranos para el ameloblastoma maligno, muchos casos
reportados de ameloblastoma maligno pueden ser entidades malignas

distintas de la misma neoplasia.*®

El ameloblastoma maligno (con metéastasis) es un ameloblastoma
histol6égicamente tipico que, aunque aparentemente benigno, da lugar a
lesiones distantes. Las metastasis suelen propagarse a distintas regiones,
siendo el pulmén el sitio méas frecuente, tienen las apariencias microscépicas
benignas tipicas de la neoplasia primaria. Algunos casos parecen haber
resultado de la implantacion de la aspiracion en la cirugia y otros siguen la

interrupcién quirtrgica en el sitio primario o la extracciéon incompleta repetida.®
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Ni el tumor primario ni sus metéstasis difieren significativamente en el patron
histolégico de los ameloblastomas convencionales que no presentan
metastasis. Por lo tanto, no es posible predecir sobre la base de la morfologia,
si un ameloblastoma produce metastasis. Como las metastasis son realmente

benignas, la escision local del depdésito secundario debe ser curativa.®
2.1. Antecedentes histoéricos

Mas de 100 casos de ameloblastomas malignos han sido reportados en la

literatura.®

El primer caso de un ameloblastoma maligno mandibular con presencia de
metastasis a nddulos linfaticos fue reportado en 1883 por Eve. A partir de aquel
hallazgo se ha descrito multiples casos de propagacion por metastasis a
nodulos linfaticos o pulmones por Heath en 1887, Horsley en 1924, Simmons
en 1928, de Spring en 1932, Vorzimer y Perla en 1932, New en 1938, Havens
en 1939, Ewing en 1940, Chont en 1943, Schweitzer y Barnfield en 1943,
Grimes y Stephens en 1948, Waterworth y Pullar en 1948.17

Vorzimer y Perla manifestaron que las metastasis pulmonares reportadas en

su caso, fueron producidas a través de aspiracion.’

Schweitzer y Barnfield refirieron 32 casos de ameloblastoma maligno en la
literatura, siendo diez de ellos clasificados con produccién de metastasis.’

Grimes y Stephens reportaron un caso de un ameloblastoma en maxilar que
fue eliminado y diez afios después fue realizada una lobectomia pulmonar para

erradicar la Unica presencia de metastasis.’

En un reporte de caso de Waterworth y Pullar, mencionan la metastasis en
pulmones en un paciente, 24 afios después de la aparicion de un
ameloblastoma en mandibula, relacionados por un estudio histolégico. Este

caso fue producido por diseminacién hematdgena. Declararon que en casos
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de ameloblastoma con presencia de metastasis, ocurren generalmente diez o

mas afios después del inicio del tumor primario.t’
2.2. Caracteristicas clinicas

Los ameloblastomas constituyen un grupo de lesiones heterogéneas que
exhiben comportamientos biolégicos bastante variables que van desde la
expansion quistica hasta la formacion de masas solidas agresivas e incluso la
transformacion maligna. ElI ameloblastoma maligno describe un
ameloblastoma con metéastasis a distancia, los tumores primarios y los

formados por metastasis conservan una apariencia histolégica benigna.®

El sitio mas comun de aparicion es la mandibula, seguido del maxilar, con un

rango de edad del paciente de 5 a 74 afios.'®

No hay predominancia sexual, y la metastasis a los pulmones suele ir seguida

de ganglios linfaticos regionales, huesos, higado, cerebro y médula espinal.'®

Los ameloblastomas malignos parecen tener un comportamiento indolente

pero persistente con multiples recurrencias.®

El intervalo de tiempo promedio entre el diagndstico de ameloblastoma y la

deteccidn de metastasis varia de 3 a 45 afios con una media de 18 afios.®

Con mucho menos frecuencia el ameloblastoma puede presentar evolucion
maligna y desarrollar diseminacion hematdgena. La variedad maligna o que
origina metastasis solo se distingue del ameloblastoma benigno por la
presencia de metastasis, sin caracteristicas histoldgicas especificas.?°

Rara vez se pueden encontrar variantes malignas de ameloblastomas. Estas
lesiones ocurren en un grupo de edad relativamente joven y aparecen en la
mandibula con més frecuencia que en el maxilar superior. Frecuentemente,
estas lesiones producen metastasis a los ganglios linfaticos locales u érganos
distantes. La extension directa a areas contiguas no califica para una

designacion maligna.t314
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Las lesiones malignas se han dividido en dos subtipos: ameloblastoma
maligno, en el que las lesiones primarias y en donde se produjo metastasis
estdn bien diferenciadas microscépicamente con las caracteristicas
histoldgicas particulares del ameloblastoma y el carcinoma ameloblastico, en
donde las lesiones (primaria y/o con metastasis) exhiben menos diferenciacion

microscépica, mostrando atipia citolégica y figuras mitéticas.314

Las variantes malignas de los ameloblastomas son dificiles de controlar
localmente. Pueden aparecer metastasis, generalmente en pulmoén (tasa
aproximada de 75-88% de las metastasis, no difiere por género), como
resultado de la aspiracion de células tumorales o por diseminacién
hematdgena después de mudltiples intentos fallidos de control primario del
tumor. Aproximadamente el 80% de los sitios primarios de ameloblastoma
maligno pulmonar se localizan en la mandibula, y los casos restantes son
localizados en maxilar. EI ameloblastoma maligno pulmonar se disemina

comunmente por via hematdgena y linfatica.3-14

Los ganglios linfaticos regionales son el segundo sitio de propagacion de
metastasis mas comun, seguidos del craneo, el higado, el bazo, el rifibn y la

piel.13
2.3. Metéstasis

La diseminacion de metastasis generalmente sucede en pacientes con
recidivas multiples, causadas por multiples procedimientos quirtrgicos de un

tumor persistente.?-22

Las metastasis causadas por ameloblastomas malignos han sido reportadas
escasamente. La metastasis en ndédulos por un ameloblastoma fue reportada
por primera vez en 1923 por Emura y las metastasis a distancia por Vorzimer
y Perla en 1932.14
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En reportes de Cioranu V. y cols. y Klapsinou E. y cols. coinciden en que estas

neoplasias se presentan en aproximadamente 2 a 5% de los casos.?*??

Segun refieren Cioranu V. y cols., los sitios afectados con mayor frecuencia
son los pulmones (71-80%), principalmente con alteracion pulmonar bilateral,
seguidos de metastasis en los ganglios linfaticos cervicales, vértebras
cervicales y toracicas, ocasionalmente craneo, pleura, diafragma, glandula

parétida e higado.?1-22-23

El intervalo desde el diagndstico inicial hasta la aparicion de metastasis
pulmonares varia de 0,3 a 31 afios, con un periodo medio de 14,3 afios. En la
mayoria de los casos, hay una recurrencia del tumor primario antes de la

aparicion de metastasis pulmonar.??

Por lo tanto, se necesita una reseccion adecuada del tumor primario para evitar
los procedimientos quirargicos mdltiples y la diseminaciéon del tumor. Los
tumores locales extensos también tienden a estar asociados con un mayor

riesgo de desarrollar metastasis.??

El mecanismo preciso de la secuencia de eventos en la cascada que conducen
a la diseminacion de metastasis del ameloblastoma maligno a distintas
regiones y la firma molecular del tumor, ain no estan claras. Esto es debido a

que es una entidad rara que no es muy estudiada.'4??

Puede ocurrir por tres vias posibles: hematdgena, linfatica y por aspiracion.
Algunas metastasis pulmonares estan ubicadas periféricamente, lo que
sugiere una diseminacion por via hematdgena o linfatica en lugar de

aspiracion.14-22

Acikgoz Y.y cols. reportan que los ameloblastomas con frecuencia desarrollan

metastasis a los pulmones, bilateralmente a través de una ruta hematdégena.?

El tumor producto de metastasis retiene el mismo subtipo histolégico vy

comportamiento de manera persistente que el tumor primario.'*
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Muchos factores se han asociado con la tendencia a desarrollar metastasis,
incluida la extension de la neoplasia inicial, retraso en el tratamiento, cirugias
multiples, recurrencias de la lesion, zona anatdmica (mandibula o maxila),

radioterapia y quimioterapia.'#2°
2.4. Imagenologia

La apreciacion radiogréfica y tomografica de ameloblastomas malignos,
sugiere las mismas caracteristicas imagenlogicas que presentan las lesiones

benignas habituales.?®

En las radiografias convencionales, el ameloblastoma puede presentarse
como una zona de radiolucidez con corticales, unilobular o multilocular. Los
septos 6seos pueden dar lugar a una apariencia de panal. La reabsorcion de

las raices puede o no estar presente.?®

La interpretacion radiografica no puede diagnosticar positivamente un tumor,
ya que a menudo hay lesiones que pueden considerarse en el diagnoéstico
diferencial, tales como el granuloma eosinofilico, la actinomicosis de
mandibula, el quiste de queratina odontogénico benigno, el granuloma de

células gigantes y el carcinoma de células escamosas.?!

En tomografia axial computarizada se observan lesiones mixtas, con

patrones hipodensos e hiperdensos.!’ Fig. 17

La toma de tomografia axial computarizada para la reconstruccién con
estereolitografia, obtiene muestra de tamafio real del paciente para realizar la
planeacién quirdrgica y reconstruccién de la zona.'” Fig.18
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Fig. 17 Exploracion tomografica computarizada de un paciente
mostrando un ameloblastoma que casi hallenado el seno y lainvasion
de la cavidad nasal. Las placas corticales bucales y palatales se
expanden, y hay una perforaciéon de la placa bucal en un area. El tumor
fue principalmente de naturaleza quistica pero mostré areas de invasién

mural.?’
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Fig. 18 Tomografia axial computarizada de cabeza con reconstruccion
tridimensional; A) y B) Vision latero-frontal e inferior, respectivamente,
de lareconstruccién mandibular realizada en la extraccion.?°

La estereolitografia es util para la planeacion del procedimiento quirdrgico,
considerando un modelo, imagen tridimensional de la zona quirirgica para

observar la extension, tamafio y forma de la lesién.t’

En la mayoria de los casos, las lesiones primarias muestran una extensa

destruccién ésea que afecta la placa cortical.*®

Con respecto a recurrencias en tejido blando, los margenes 6seos se muestran
totalmente intactos y sin signos de recurrencia 6sea. Los tumores recurrentes
de tejidos blandos comunmente son agresivos, la radiografia prequirargica de
lesiones primarias manifiesta la destruccion de la placa cortical y una posible

infiltracion en los tejidos blandos adyacentes.'®

Teniendo en cuenta la naturaleza altamente agresiva de estos
ameloblastomas atipicos, fundamentalmente, se requiere una evaluacion
radiografica preoperatoria para reconocer si el tumor afecta la placa cortical,
debido a que la destruccion de la placa cortical sugiere una posible infiltracion

en los tejidos blandos adyacentes.!8 Fig. 19

40



Fig. 19 A) Tomografia axial computarizada abdominal donde se observa
lesion focal hepatica en I6bulo izquierdo de 5,8 x 6,9 cm con
caracteristicas de ser secundaria. B) Tomografia axial computarizada
abdominal postoperatoria donde no se observa evidencia de tumor,
parénquima hepatico remanente normal.?°

2.5. Incidencia

El ameloblastoma es la segunda entidad mas comun entre los tumores

odontogénicos después del odontoma.?®

El ameloblastoma maligno es una entidad rara. Emura, en 1923 fue la primera
en reportar un caso detallado de la lesiébn, marcando el inicio de una
investigacion que ha recopilado alrededor de 100 casos en la literatura hasta

el momento.28

Constituye del 1.6-2.2% de todos los tumores odontogénicos. Solo se han
notificado en series de casos pequefios o0 en informes de casos y no se han

informado estudios basados en la poblacién de su incidencia.?6-28

La frecuencia del comportamiento maligno en los ameloblastomas es dificil de
determinar, Neville y cols. reportan que ocurre en mucho menos del 1% de

todos los ameloblastomas, pero Yafiez y cols. documentan que la variedad
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maligna (causante de metéastasis), poco frecuente, con una incidencia del 2%
de todos los ameloblastomas. 120

La edad de aparicion de estas neoplasias esta en el rango de 4 a 84 afos,
con una media de presentacion a los 42.4 afios de edad, segun informes de
Arellano y cols. Por su parte Yafiez y cols. informan sobre un rango que va

desde los 5 a 74 afios y una media de presentacion a los 34.4 afios.1’-?0

Esta neoplasia muestra mayor incidencia en el grupo de los 20 a 40 afios de
edad, segun Arellano y cols., mientras que Valkadinov y cols. indican que el
pico de incidencia se encuentra entre la tercera y quinta década. Su
predileccion por género data 1.5 veces mas comun en varones que en

mujeres.t’-28

El rango de sobrevida media integra de tres meses a cinco afios desde que es
diagnosticada la metastasis. Valkadinov y cols. refieren que la tasa de
supervivencia general es de 17.6 afios. Siendo de 25 afios la mayor sobrevida
reportada. A pesar de presentar metastasis, la enfermedad tiene un curso

indolente.17-20-28

El intervalo libre de enfermedad en casos de ameloblastoma maligno suele ser
bastante prolongado, va desde 2 meses hasta 45 afios (con una media de 14

a 18 afios).?®

La localizacién anatémica mas frecuente del tumor primario es la mandibula y
el sitio anatomico predilecto para la propagacion de metéstasis son los
pulmones en un 83.6%, linfonodos cervicales y espinales en un 21.15%,
huesos en 14.10%, cerebro 6.4%, tejido blando y sistema gastrointestinal
5.4%, diafragma en 2.2%, genitourinario en 2.1%. La semiologia tipica engloba
aumento de volumen submucoso de crecimiento lento, perdida de 6rganos

dentales, maloclusion, parestesias y/o dolor localizado.’
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El periodo entre el diagnostico del tumor primario y la difusion de metéstasis
varia entre 0 y 15 afios, segun Jayaraj y cols., mientras Hertog y cols. indican

que generalmente ocurren después de un intervalo de 10 a 12 afios.42¢

La alta tendencia a la recidiva local después de la extirpacion quirdrgica
conservadora data de 50% a 72% de los casos. La tasa de recurrencia de
ameloblastoma es alta y se ha relacionado con la variante histologica y el tipo
de cirugia realizada. Los ameloblastomas foliculares tienden a recurrir mas

frecuentemente que el tipo plexiforme y el tipo sélido.??

En nifios, se ha informado que la recidiva varia entre 20 y 40% después de
cirugias conservadoras. La tasa de recurrencia en adultos es del 90 al 100%
después de cirugias conservadoras como la enucleacion y el legrado, en
disparidad con el 5% demostrado después de cirugias radicales como la

reseccion.??

Existe un 50% a 72% de incidencia de recidiva local después de realizado el

tratamiento inicial.2®

Un informe, por Rizzitelli y cols. en 2014, sobre la incidencia de ameloblastoma
maligno y su tasa de supervivencia, calcularon el porcentaje de incidencia
general del ameloblastoma con presencia de metastasis y el carcinoma

ameloblastico, resultando 1,7 por cada 10 millones de personas.?®

La tasa de incidencia aumenta a medida que el individuo envejece y los
pacientes ancianos que reciben un diagnostico de ameloblastoma maligno
tienen casi 10 veces mas probabilidades de morir que los nifios y adultos

jovenes.?®
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2.6. Diagnéstico diferencial

De acuerdo a sus caracteristicas clinicas e imagenlégicas, se distinguen dos
entidades de aparente similitud, en rasgos clinicos: el ameloblastoma maligno

y el carcinoma ameloblastico.’

Segun la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud de tumores de
cabeza y cuello, de 2017, se aceptan entre los tumores odontogénicos
malignos distintos tipos de carcinomas odontogénicos ameloblasticos:?°

* Ameloblastoma maligno. Es un subtipo de neoplasia odontogenica benigna
de origen epitelial con tumor primario y que origina metastasis. Presentan
caracteristicas histopatolégicas similares tanto la lesion primaria como la
producida por metastasis, manifestando el mismo aspecto histologico
benigno del ameloblastoma convencional bien diferenciado. Aunque el
tumor primario aparece benigno en comportamiento e histologia, la
presencia de metastasis, le confiere el término de maligno. La variedad
maligna o que origina metastasis se distingue del ameloblastoma benigno
por la presencia de metastasis sin caracteristicas histoldgicas
especificas.1’-?0

* Carcinoma ameloblastico. Es una entidad de caracteristicas
histopatoldégicas completamente diferentes, que se caracteriza por la
presencia de atipia celular, diferenciandose del ameloblastoma maligno por
producirse incluso si no hay metéastasis. Presenta tres entidades:'’-28

* Carcinoma ameloblastico primario. Presenta criterios morfologicos celulares
concluyentes para establecer malignidad en el tumor primario, recurrente y
en las metastasis. Células presentan hipercromatismo, incremento en el
tamano del nilcleo respecto al citoplasma y mitosis aberrantes.'”-2° Fig. 20

* Carcinoma ameloblastico tipo secundario (indiferenciado) intradseo.
Ameloblastoma previamente benigno, en las metastasis presenta atipias

celulares.17-20
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* Carcinoma ameloblastico tipo secundario (indiferenciado) periférico.
Transformacion de un ameloblastoma periférico preexistente que se

maligniz$.17-20

Fig. 20 Carcinoma ameloblastico. Epitelio ameloblastico que muestra

hipercromatismo, pleomorfismo y numerosas figuras mitéticas.!

La diferencia entre estos dos términos es confusa y se debe hacer una
distincién. Se distingue claramente entre ameloblastoma maligno y carcinoma
ameloblastico examinando las caracteristicas celulares tipicas bien

diferenciadas del ameloblastoma maligno.5-28

El término carcinoma ameloblastico debe reservarse para una neoplasia que
muestra caracteristicas celulares con atipia citolégica de malignidad en
combinacién con las que presenta el ameloblastoma, tanto en el tumor
primario, en una recurrencia 0 en cualquier sitio de depoésito
independientemente de la presencia de metastasis. Posee peor prondstico y
muestra caracteristicas histolégicas malignas, como atipia citolégica,
pleomorfismo celular, actividad mitética, necrosis focal e invasion vascular. Las
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células tumorales carecen de la disposicion caracteristica observada en el
ameloblastoma. Esta es también una condicion rara, aunque se han reportado
aproximadamente 200 casos. Estas lesiones pueden seguir un curso local
marcadamente agresivo, pero las metastasis no necesariamente ocurren. En
comparacion, el ameloblastoma maligno se define con un diagndstico

retrospectivo que solo se puede hacer cuando se produce metastasis.115-20-22

El ameloblastoma maligno puede aislarse a una entidad patoldgica clinica mas
homogénea con un comportamiento clinico especial basado en criterios
histologicos. Se establecié que, si se observa un comportamiento clinico
agresivo, como un crecimiento rapido y metastasis generalizadas, debe

sospecharse de carcinoma ameloblastico u otros carcinomas.'® Fig. 21

Fig. 21 Carcinoma Ameloblastico de rapido crecimiento que muestra
una expansion en la mandibula abarcando desde la region incisiva
hasta laregién de premolares. Se muestra la destruccion irregular de la
mandibula.t
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En los ameloblastomas malignos, el diagnéstico diferencial depende del sitio
anatomico de la lesion. Con presencia de metéstasis en el pulmoén a causa de
ameloblastoma maligno, el diagndstico diferencial debe incluir carcinoma
escamoso, adenocarcinoma, carcinoma broncoalveolar y carcinoma de

células pequefias.?*

De acuerdo con la literatura actual, las entidades con hallazgos similares a los
del ameloblastoma que deben tenerse en cuenta en el diagndstico diferencial

son:?!

* Tumores de células gigantes de hueso. Se caracterizan por una abundancia
de células gigantes similares a osteoclastos y células estrelladas
mononucleares o de huso.?!

* Mixomas. Se caracterizan por células estromales raras, blandas, de huso a
estrelladas en un fondo mixoide.?!

* Fibroma ameloblastico. Los fibromas ameloblasticos exhiben células
fusiformes, mesenquimales en disposicion paralela, asi como basaloides y
células poligonales, embebidas en una matriz mixoide. Sus ndcleos son
ovoides con cromatina uniforme.?!

* Tumores odontogénicos. Exhiben produccion de esmalte, cemento y
dentina.?!

* Carcinoma adenoideo quistico. Exhiben abundante material de membrana
basal hialina en un patrén globular con células basaloides poco cohesivas
con nlcleos pleomorfos y granulares.?!

* Carcinoma mucoepidermoide. Presentan una mezcla de varios tipos de
células (células escamosas y célices, asi como formas intermedias).?!

* Carcinoma intraéseo primario de la mandibula. Este tipo de lesiones
carecen de las células del reticulo estrellado, que son caracteristicas del
ameloblastoma.?!

* Carcinoma escamoso. Se debe diferenciar cuando se presentan cambios

metaplasicos escamosos. En los carcinomas escamosos, el patrén
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basaloide tipico de los ameloblastomas estd ausente, mientras que las
caracteristicas nucleares de las células escamosas son mas abiertamente

malignas.?!

Se sugiere un examen patologico rapido durante la cirugia para los casos de
ameloblastomas malignos. Si se observa atipia citolégica indicativa de
agresividad, se debe realizar un tratamiento mas radical que incluya la
eliminacién de al menos una capa mas de tejido alrededor de dichas lesiones.
Para los ameloblastomas recurrentes de tejidos blandos, es importante un
tratamiento mas radical con suficientes margenes seguros para evitar recidivas
secundarias. Por lo tanto, el examen patologico del borde de reseccion es

necesario para confirmar el limite de reseccién en estos casos.!?

El diagnéstico radiografico diferencial incluye una variedad de quistes y
tumores  odontogénicos, particularmente el tumor odontogénico
gueratoquistico, asi como quistes y tumores no odontogénicos, como una
lesion de células gigantes centrales, lesiones fibrodseas y quistes de huesos
simples. Se ha mencionado que el ameloblastoma desmoplasico a menudo se
caracteriza radiograficamente por una radiolucencia/radiopacidad mixta

moteada con margenes difusos, lo que sugiere una lesion fibrodsea.?®
2.7. Histopatologia

El ameloblastoma maligno no solo mantiene las caracteristicas histoldgicas del
tumor primario, sino que también continla mostrando un comportamiento

clinico similar indolente.*® Fig. 22

En casos donde se presente un ameloblastoma, deducir si la metastasis

ocurrird o no es imposible predecirlo con base en la histologia.?®

Estudios recientes han demostrado que marcadores como TGF-b (lezziy cols.,
2008), CD-10 (lezzi y cols., 2008), Twist (Feng y cols., 2009), CD 44
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(Chambers y cols., 2002) se pueden utilizar para identificar ameloblastomas

con una tendencia a recurrir.14

Los marcadores moleculares pueden actuar como complementos utiles no
solo para evaluar el comportamiento bioldgico, sino también para la

planificacion adecuada del tratamiento a fin de evitar las recurrencias.*

El perfil inmunohistoquimico del ameloblastoma generalmente se asemeja al
tejido odontogénico normal. Se expresan varios subtipos de citoqueratina,
CK5, CK6 y CK19.%8

La correlacion de los hallazgos clinicos, radiologicos, citologicos y la historia
del paciente contribuyen de manera decisiva al diagndstico de ameloblastoma

maligno, que se confirma histolégicamente.?!

Fig. 22 Ameloblastoma maligno en el pulmén (septos de pulmén a la
derecha).’?
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2.8. Diagnostico definitivo

Los ameloblastomas malignos solo pueden diagnosticarse cuando se produce

metastasis a distancia.??

El ameloblastoma maligno desarrolla metastasis a pesar de las caracteristicas
histolégicas benignas, similares a las del ameloblastoma clasico en los sitios
primario y donde presenta metéastasis. Por lo tanto, el diagnéstico de
ameloblastoma maligno se basa en el comportamiento clinico y no en el

aspecto histol6gico.??

Se puede lograr un diagnéstico correcto con informacion clinica suficiente
(historia previa del ameloblastoma), hallazgo radiolégico, afectacion de
multiples nddulos cervicales o pulmonares que afecten a los pulmones de
forma bilateral, examen histopatolégico cuidadoso y la ayuda de tinciones

inmunohistoquimicas.?3

El diagnostico histopatolégico preoperatorio debe ser llevado a cabo por

puncién con aguja fina guiados por tomografia axial computarizada.'’

La correlacion clinico-patolégica de los hallazgos citolégicos es indispensable
para el establecimiento de un diagndstico preoperatorio preciso y definitivo.
Por lo tanto, un diagnéstico preciso y temprano es de suma importancia para

prevenir la cirugia subéptima.?*

La aspiracion con aguja fina es una herramienta de diagndstico valiosa para la
evaluacion preoperatoria y el seguimiento postoperatorio de pacientes con
antecedentes de ameloblastoma. Es importante que el médico tenga un
diagnéstico preciso del ameloblastoma, antes de planificar el tratamiento
quirdrgico adecuado. Numerosos estudios han demostrado que la aspiraciéon
con aguja fina, junto con los hallazgos clinicos y radiologicos, es un método de
diagnéstico de primera linea muy facil de realizar, seguro, preciso y rentable

para la evaluacion de las lesiones de la mandibula. Su principal inconveniente
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es la posibilidad de un resultado falso negativo debido a la aspiracion de
material insuficiente o no representativo, en estos casos el examen histolégico
es necesario para hacer un diagnéstico definitivo. Sin embargo, cuando se
aspira suficiente material, los estudios han demostrado que el examen
citologico, junto con los hallazgos clinicos y radiolégicos, es suficiente para la
planificacion del tratamiento, y el examen histoloégico sirve para la

confirmacion.?!

La razén por la que el examen citoldgico para confirmar un diagndéstico de
ameloblastoma maligno es raramente empleado a pesar de la facilidad de
aspiracion de esta lesion, es debido a que las lesiones orales se realizan con
biopsia facilmente y en parte a la experiencia limitada de los citopat6logos con

estas neoplasias poco comunes.?!

El diagndstico de ameloblastoma maligno solo se puede hacer después de que
se haya desarrollado una metastasis. Sin embargo, las posibilidades de

hacerlo son remotas.®
2.9. Tratamiento
El plan de tratamiento debe ser individualizado para cada paciente.?!

El ameloblastoma aln en su variante benigna, es un tumor altamente invasivo
y debe ser tratado como tal, sobre todo en casos con recidiva y malignos. La

cirugia es el tratamiento de eleccién en el ameloblastoma.1’-22

La controversia en el manejo de este tipo de neoplasias radica en que
inicialmente son tratados conservadoramente con enucleacion y curetaje. El
manejo de lesiones muy extensas es dificil debido a que la preservacion de
margenes 0seos delgados incrementa el riesgo de fractura y recurrencia,
prevé la reseccidn con margenes seguros. Yafez y cols, mencionan que el
elemento mas importante en el manejo del ameloblastoma maligno es el

tratamiento de la lesion primaria, la enucleacion y curetaje del tumor, llevan el
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peor de los prondsticos, debido a que aumentan de manera significativa el
riesgo de metastasis, mostrando un alto potencial de recurrencia o
transformacién maligna de dichas lesiones; ante este tipo de tratamientos (50-
90%) se obtienen mejores resultados con la reseccion tumoral con margenes
de tejido sano de 1-1.5 cm."-?0 Fig. 23

Fig. 23 Escision de masa tumoral.?®

El tratamiento para ameloblastoma maligno sigue siendo controvertido.?®

El tratamiento del ameloblastoma primario generalmente consiste en la
escision radical quirargica del tumor y la radioterapia adyuvante, con el objetivo
de minimizar las posibilidades de recurrencia y metastasis o su contraparte de

alto grado, el carcinoma ameloblastico.?®

Klapsinou y cols. han sugerido la escisiobn quirdrgica después de un

diagnéstico citoldgico inicial.?!
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La reseccion quirdrgica agresiva y completa del tumor parece brindar la mejor
oportunidad de controlar la enfermedad. Sin embargo, muchos pacientes
tienen lesiones que no se pueden intervenir quirdrgicamente por completo (en
particular neoplasias presentes en maxilar) o pueden ser inoperables por otras

razones.30

Yoon y cols. concluyeron que se logré una tasa de recurrencia del 28,3% en
los pacientes sometidos a reseccion quirdrgica, mientras que la tasa fue del
92,3% en los casos de tratamiento conservador. Esto indica que la reseccion

quirdrgica completa del tumor proporciona el mejor control de la enfermedad.°

Se ha informado que el riesgo de recurrencia se reduce significativamente con

el tratamiento radical comparado con el tratamiento quirGrgico conservador.!®

La lesion localizada es trata con reseccion quirargica radical. El tratamiento
quirdrgico de lesiones de metastasis en pulmones e higado es el mas
empleado, sin embargo, la quimioterapia y radioterapia son alternativas

eficaces.17-20

Para las metastasis pulmonares, la cirugia pulmonar con reseccion radical,
como lo es la toracotomia con resecciones en cufia, sigue siendo la principal
opcion de tratamiento, con una combinacion de observacion cercana y
combinaciones de quimioterapia experimental. Sin embargo, en entornos con
metastasis, la quimioterapia y radioterapia, solo son consideradas como
opciones de tratamiento, ya que desafortunadamente, los resultados son

impredecibles y no logran una mejor supervivencia.?3-24-28-31

Esta justificado realizar diseccion radical de cuello, como es el vaciamiento
ganglionar parcial o selectivo, de acuerdo a la extension y severidad, cuando
afecta a uno o varios niveles ganglionares y segun la localizacion neoplasica

inicial.l’
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El papel de la quimioterapia y la radioterapia es controvertido. Para las
lesiones fuera del alcance quirdrgico estas terapias son las Unicas opciones

existentes actualmente.17-20-22

La quimioterapia es el tratamiento de elecciéon cuando no se puede lograr la
reseccion radical y se reserva para fines paliativos en sintomatologia, sin llegar
a ser curativa y en algunos casos se ha reportado la reduccion del tamafio
tumoral, trayendo beneficios en lesiones extensas inoperables que estan en
relacion con estructuras vitales. No existe un régimen de quimioterapia
estandar que pueda recomendarse para pacientes con metéstasis no tratables
quirdrgicamente. En el seguimiento de estos pacientes se recomienda al

menos una radiografia de térax al afio.1’-2%28

La alternativa de dosis posteriores de quimioterapia en vista de las buenas
condiciones del paciente y agresividad de tumor, se inicia con ciclos similares

que la anterior, logrando estabilizacién de la enfermedad.?°

Una revision de la literatura hecha por Lanham concluy6 que la quimioterapia

no muestra ninguna actividad antitumoral.3!

La literatura reporta algunos pacientes con metastasis que muestran larga
supervivencia sin recibir quimioterapia. Ademas, aunque no se observa una
respuesta objetiva, los datos muestran que la quimioterapia mejora los

sintomas clinicos.3!

En tratamientos con radioterapia los resultados reportados son impredecibles,
con alta tasa de recurrencia, aunque parece ser una opcion de tratamiento
viable para el ameloblastoma recurrente con transformacion maligna. En caso
de reseccion incompleta, la radioterapia puede considerarse como una medida

adyuvante,30-31

El papel de la radioterapia sigue siendo incierto tanto para el ameloblastoma
como para el carcinoma ameloblastico. Gardner y cols. asumieron que la

radiacion puede reducir el tamafio del ameloblastoma, especialmente el
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componente de los tejidos blandos, y recomendd la introduccién de la
radiacion para lesiones poco favorables, particularmente las ubicadas en el
maxilar posterior. Estas lesiones respondieron bien a la radioterapia, y las
dosis de 50 a 60 Gy en 5 a 6 semanas dieron lugar a una regresion sustancial,
incluso en neoplasias de tamafio considerable. Los pacientes deben ser
vigilados estrechamente porque la regresion del tumor después de la radiacion
tiende a progresar lenta y tardiamente, incluso produciendo metastasis.*

El modelo estereolitografico, es recomendado ya que los modelos permiten la
planificacion preoperatoria de la reseccion y modelado directo de las placas

de titanio reconstructivas (fig. 24).1’

Fig. 24 A) Estereolitografia con placa de reconstruccién.

B) Estereolitografia vista interna. C) Borde mandibular y adaptacién de

placa de reconstruccion. D) Prediccidn reconstructiva.
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Aunque los ameloblastomas usualmente progresan en forma lenta, si son
localmente invasivos y no tratados pueden causar morbilidad significativa y

hasta ser de riesgo vital.?°
2.10. Recurrencia

El ameloblastoma recurrente debido a un tratamiento inadecuado a menudo
se enfatiza en la literatura, sin embargo, el mecanismo de recurrencia podria
ser bastante complejo debido a sus comportamientos biolégicos altamente
variables. Se sugiere que la recurrencia del ameloblastoma se correlaciona
tanto con el tipo de tratamiento quirdrgico como con el aumento del

comportamiento bioldgico agresivo.*®

Lin y cols. han sugerido que la recurrencia de ameloblastoma se correlaciona
tanto con las caracteristicas histologicas como con el tipo de tratamiento
quirdargico. Se sabe que los ameloblastomas pueden recurrir en el tejido
tumoral que queda en el mufion residual de la mandibula, en los tejidos

blandos adyacentes o por contaminacion intraoperatoria.®

Se especula que la reseccién insuficiente de tejido blando adyacente en los
tratamientos primarios y la presencia de tejido tumoral residual en los tejidos
blandos adyacentes son las causas mas probables de recurrencia, de acuerdo

con la observacion de diversos estudios publicados.*®

Eckardt en un informe, sefiala que la tasa de recaidas acumuladas fue del 17%
después de 5 afios y del 19% después de 10 afios. Aunque en todos los casos
se habian realizado resecciones éseas en bloque antes de la recurrencia del
tejido blando, no se puede ignorar la contaminacion intraoperatoria; por lo
tanto, la contaminacion intraoperatoria podria haber sido una causa de

recurrencia del tumor.18
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2.11. Prondstico

Debido a las altas tasas de recurrencia, el seguimiento postoperatorio es
obligatorio para el tratamiento del ameloblastoma y se deben realizar

reevaluaciones periédicas en todos los pacientes.??

Mas del 50% de todas las recaidas se producen dentro de los primeros cinco
afos después de la operacidén. La vigilancia a largo plazo es esencial ya que
se han observado recurrencias mas alld de 10 afios después de la cirugia
primaria y la metastasis cerca de 30 afios después de la extirpacion del tumor
primario. Se recomienda extender el periodo de seguimiento mas alla de cinco

afios a partir de la presentacion inicial.??

El prondstico del ameloblastoma maligno se ha descrito como deficiente, con
un tiempo de supervivencia promedio de 2 afios si no se realiza una reseccion.

La supervivencia aumenta a 6 afios con adecuada reseccién y radioterapia.*®
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CAPITULO 3 CASO CLINICO

3.1. Historia clinica

Paciente femenino de 59 afios de edad. Se presenta inicialmente a consulta
del servicio de cirugia maxilofacial, previamente diagnosticada con
ameloblastoma desmoplésico solido en region mandibular anterior por médico
particular. La paciente determina la negativa a ser intervenida quirargicamente
por motivos personales, optando por tratarse con medicina alternativa y al no

ver mejoria accede a ser intervenida.

Al interrogatorio niega antecedentes personales patoldgicos, transfusionales,

quirargicos, traumaticos, cronico degenerativos e infectocontagiosos.

En la inspeccion fisica extraoral muestra aumento de volumen mandibular
anterior indoloro a la palpacion, de consistencia firme, que integra todo el

borde basal mandibular y con extension hasta el cuerpo mandibular (fig. 25).

' 3
» Bl

Fig. 25 Aspecto clinico frontal.

(Fuente otorgada por Arellano Ay cols.)
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A la exploracién fisica intraoral se observa denticion permanente incompleta.
Operatoria dental en 6rganos dentarios 17, 16, 24, 26 y 27. Utilizacion de
prétesis parcial removible maxilar en érganos dentarios 14, 23 y 25. Protesis
fija en organo dentario 45. Enfermedad periodontal crénica generalizada.
Clase | de Angle en caninos y molares, linea media estable y desgaste en
caras oclusales de molares. Apertura bucal de 40 mm, movimientos de
apertura, cierre y lateralidad mandibular conservados. Piel, mucosa y

tegumentos de adecuada consistencia, coloracion e hidratacion.
3.2. Imagenologia

A la inspeccién radiogréfica, en la ortopantomografia se contempla una lesion
mixta que comprende region de 6rganos dentarios 45, 44, 43, 42, 41, 31, 32,

33, 34, 35y 36, sinfisis y cuerpo mandibular (fig. 26).

Fig. 26 Ortopantomografia.
(Fuente otorgada por Arellano Ay cols.)
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3.3. Tratamiento quirdrgico

Se realiza una biopsia incisional bajo anestesia local, se remite la muestra al
departamento de histopatologia para su estudio. Se reporta la presencia de
islotes epiteliales odontogénicos, con presencia de queratinizacion central y
células de aspecto ameloblastico con abundante estroma fibroso, resultando
como diagndstico, ameloblastoma.

Se efectla la toma de una tomografia axial computarizada para una posterior
reconstruccion con estereolitografia y conseguir una muestra de tamario real
del paciente para realizar la planificaciéon quirargica y reconstruccion de la
region. Debido a la naturaleza destructiva e invasiva de la neoplasia, se
programa la realizacion de osteotomia segmentaria mandibular bilateral y

subsiguiente reconstruccion con placa de titanio (fig. 27-28).

Fig. 27 Estereolitografia.

(Fuente otorgada por Arellano Ay cols.)
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Fig. 28 A) Estereolitografia con placa de reconstruccion.
C) Borde mandibular y adaptaciéon de placa de reconstruccion.

(Fuente otorgada por Arellano Ay cols.)

Bajo anestesia general inhalatoria balanceada e intubacion nasotraqueal, se
aborda quirdrgicamente de manera extraoral a través de la superficie lingual y
vestibular mandibular, extendiéndose hasta la region retromolar de manera

bilateral.
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Posteriormente se levanta un colgajo mucoperiostico y se liga paquete
vasculonervioso mentoniano por zona vestibular. Se secciona el cuerpo y rama
mandibular ascendente. Se desprenden las inserciones musculares de la
mandibula, el masculo masetero por la superficie externa y los musculos
pterigoideos por la interna. Se efectua la osteotomia de manera bilateral en la
rama ascendente mandibular y obteniéndose un segmento de una sola pieza
(fig. 29-30).

Fig. 29 B) Osteotomia en rama mandibular derecha.
D) Excision de la lesion.

(Fuente otorgada por Arellano Ay cols.)
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Fig. 30 B) Pieza quirurgica. C) Colocacion de osteosintesis
(Fuente otorgada por Arellano Ay cols.)

En el lapso transoperatorio se identifica infiltracion de la lesién, razén por la
cual es indispensable la realizaciébn del vaciamiento ganglionar cervical

selectivo de cadenas ganglionares mentoniana y submaxilar bilateral.

Se procede con la reconstruccion por medio de la placa de titanio, con previa
adaptacioén sobre la estereolitografia, cierre por planos tisulares y la colocacién

de drenajes tipo drenovac.

Consecuentemente son enviadas las muestras de tejido 6seo y ganglionar al
departamento de histopatologia para su estudio, mostrando un diagnéstico de
ameloblastoma maligno, por la presencia de metéstasis en cadenas

ganglionares resecadas (fig. 31).
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Fig. 31 A), B), C) Histopatologia. Ameloblastoma maligno, variedad

fusocelular que rompe cortical 6sea que se extiende a tejidos blandos
perimandibulares con invasién linfovascular. D) Inmunohistoquimica.
Citoqueratina positivo en células fusiformes.
(Fuente otorgada por Arellano Ay cols.)

El curso postquirdrgico resulta sin complicaciones. Se solicita una tomografia
por emision de positrones para excluir la presencia de metastasis en otras
regiones. Se observa PET postquirargica libre de metastasis y se remite a la

paciente a control y tratamiento oncolégico.
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CONCLUSIONES

Los ameloblastomas son las neoplasias odontogénicas mas frecuentes
después de los odontomas. Esta entidad es considerada benigna hasta el
momento de deteccidén de una neoplasia de caracteristicas ameloblasticas por

la produccion de metastasis. En este punto se estima como maligna.

Diversos autores refieren que la diseminacion de metastasis generalmente
sucede en pacientes con recidivas mdltiples, causadas por multiples
procedimientos quirdrgicos de un tumor persistente. Y puede ocurrir por tres
vias posibles: hematdgena, linfatica y por aspiracion. Muchos factores se han
asociado con la tendencia a desarrollar metastasis, incluida la extension de la
neoplasia inicial, retraso en el tratamiento, cirugias multiples, recurrencias de

la lesion, zona anatdmica (mandibula o maxila), radioterapia y quimioterapia.

Se debe realizar un diagndéstico adecuado de los ameloblastomas malignos
teniendo en cuenta que solo se produce cuando hay presencia de metastasis
a distancia. Se desarrolla metastasis a pesar de las caracteristicas histolégicas
benignas, similares a las del ameloblastoma convencional en los sitios de la
neoplasia primaria y donde se presenta la metastasis. Por lo tanto, el
diagnéstico de ameloblastoma maligno se basa en el comportamiento clinico

y no en el aspecto histoldgico.

El plan de tratamiento debe ser individual para cada paciente. La reseccion
quirdrgica es el tratamiento de eleccién en el ameloblastoma, obteniéndose
mejores resultados con la reseccion tumoral con margenes de tejido sano de
1-1.5 cm. Se puede optar por incluir terapias adicionales como los son la
quimioterapia con fines paliativos en sintomatologia y radioterapia considerada

por algunos autores como benéfica para la reduccién del tamafio tumoral.

La prediccion de sobrevida del ameloblastoma maligno se ha descrito como

deficiente, con un tiempo de supervivencia promedio de 2 afios si no se realiza
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una reseccion a tiempo. La supervivencia aumenta a 6 afilos con adecuada

reseccion y tratamientos adicionales como quimioterapia y/o radioterapia.
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