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Resumen

Introduccion: Los ameloblastomas son neoplasias odontogénicas benignas
intradseas de crecimiento progresivo, expansivas, recurrentes localmente y
deformante, con incidencia de 0.5/1,000,000 de habitantes, distribucion geografica
e indice de recurrencia variables (9.4-88.2% y 8.3-21% respectivamente), sin
predileccion de género. El pico de incidencia es entre la cuarta y quinta década de
vida, los pediatricos representando solo el 10-15% de estos. Objetivo: Identificar la
frecuencia de los ameloblastomas entre los tumores odontogénicos, describir las
variantes histopatolégicas de estos y sus subtipos clinico-imagenol6gicos en una
poblacién pediéatrica en un periodo de 26 afios (Enero de 1992 a Diciembre de 2018)
por parte del Servicio de Patologia Pediatrica en la UMAE de Pediatria del Centro
Médico Nacional Siglo XXI. Metodologia: Fue un estudio transversal, retrospectivo
y descriptivo; se escogidé a los pacientes con diagnostico histopatoldgico de
ameloblastoma, con material histopatolégico valorable del espécimen quirdrgico
archivado; se realizé por censos consecutivos, del 1 de enero de 1992 al 31 de
diciembre de 2018, en el servicio de Patologia Pediatrica de la UMAE PEDIATRIA
del CMNSXXI del IMSS. Resultados: Los ameloblastomas correspondieron al 9%
(n=10) de los tumores odontogénicos (n=110 casos); sin predilecciébn de género;
pico de incidencia de 14 a 16 afos; la mitad se localiz6 en region mandibular
derecha, el resto en mandibula izquierda, maxilar derecho y dos no especificado.
La enucleacion se realiz6 en el 50% de los casos, del resto hubo una reseccion
amplia y una biopsia por aguja fina; la mayoria correspondieron al subtipo
uniquistico; la variante histolégica folicular se observé en el 50%, plexiformes,
mixtos y un desmoplasico; recurrieron 4 (mediana de 24 meses entre el tumor
primario y la recurrencia). Conclusiones: Existen pocos estudios mexicanos de
ameloblastomas en edad pediatrica, ademas de ser una base sélida para estudios
posteriores (inmunohistoquimica y moleculares) que sirvan como guia terapéutica

por su agresividad, recurrencias y deformidad que generan.
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ANTECEDENTES
INTRODUCCION

Los ameloblastomas son neoplasias odontogénicas generalmente benignas
intradseas de crecimiento progresivo, expansivas, recurrentes localmente, y por su
localizacion habitual mandibular pueden producir deformidad facial. ** Fue descrito
por primera vez por Broca en 1868 como un adamantioma, posteriormente fue

retomado por Churchill en 1934. °

La incidencia estimada anual de 0.5 casos por millébn de poblacion, teniendo una
distribuciéon geografica variable, que se refiere del 9.4% hasta el 88.2% en la
literatura mundial, con indice de recurrencia variable del 8.3% hasta 21%. ¢ Los
tumores odontogénicos y 0seas maxilofaciales forman parte del 1% de todos los
tumores solidos y quisticos localizados en mandibula, los ameloblastomas son los
segundos tumores mas comunes después del odontoma, con frecuencia del 10%
de los tumores odontogénicos, pero se han reportado hasta 18% en paises de
Africa y Asia. 12 3.7 E| pico de incidencia es entre la cuarta y quinta década de vida,

con intervalo de edad de 8 a 92 afios, sin predileccién de género. 17

Tiene un alto indice de recurrencia del 50 al 80% con tratamiento conservador,
requiriéndose cirugia radical en algunas de sus variantes resultado en una alta
mortalidad. Los ameloblastomas pueden presentar caracteristicas histoldgicas
malignas, o sufrir transformacion maligna, ademas de que en raras ocasiones

presenta metastasis. &°

Los ameloblastomas e localizan habitualmente en la mandibula (80 a 85% de los
casos), en la regién posterior, seguido de mandibula anterior, maxilar posterior y
maxilar anterior. 13 Existen otras localizaciones menos comunes como la extraésea
y la periférica. Se originan del epitelio involucrado en la formacion del diente: del
organo de cementacion, de los restos de Malassez epiteliales y de la superficie de
los quistes odontogénicos. 22 En cuanto a su origen de la lamina dentaria, se ha

demostrado por la presencia de marcadores de epitelio dentario primitivo. *



Al inicio se presenta como un tumor expansivo de lento crecimiento, el cual
posteriormente se puede acelerar. Las complicaciones incluyen pérdida de dientes,
maloclusion, parestesia, dolor, invasion de tejidos blandos, deformidad facial y

obstruccion de la via aérea. !

En los estudios de imagen se presenta como una lesiéon multiloculada radiolGcida
con imagen en pompas de jabon o en panal de abeja, puede ser unilocular (variante
rara) o mixto. La clasificacion actual de la Organizaciéon Mundial de la Salud, los
divide en cuatro subtipos segun su presentacion clinico-imagenologica:

solido/multiquistico, extradseo/periférico, desmoplasico y uniquistico. -3 57

Subtipo solido/multiquistico: Es el subtipo mas comun de ameloblastoma
(aproximadamente el 80% de los casos) y tiene predileccién por la zona posterior

de la mandibula, principalmente en el cuerpo, el &ngulo y la rama mandibular. 1°

Subtipo extradseo / variante periférica: Es un tumor benigno el cual se presenta
en los tejidos blandos de la encia o en los alveolos dentarios con caracteristicas
microscopicas de ameloblastoma. Es de 1 a 10% de los ameloblastomas, la media
de edad es de 50 a 54 afios, no dolorosa, sésil, exofitica, superficie delicada a
papilar/granular. Su media de tamafo es de 1.5 cm. La mucosa puede verse normal

a rojo oscuro. !

Subtipo uniquistico: En 1977, Robinson y Martinez describieron por primera vez
el ameloblastoma uniquistico. % 1* Posteriormente Ackerman y cols. lo clasificaron
en tres grupos: 1) simple o tipo luminal; 2) intraluminal; 3) mural o intramural. Este
subtipo comunmente se localiza en la mandibula, y por lo general en los estudios
de imagen muestra una conformacién unilocular y presentacién a menor edad. 2
Existe inconsistencia en la literatura en cuanto a las caracteristicas clinicas,
imagenologicas e histopatologicas. Anne-Fréderique y cols. en el 2016 realizé un
estudio retrospectivo con pacientes del Hospital General de Massachusetts, EUA,
con ameloblastomas uniquisticos, los compararon con los del estudio previo de
Robinson y Martinez, sin encontrar diferencias estadisticas significativas en la

clinica, variantes histolégicas y tipo de tratamiento. Referente al periodo libre de



enfermedad, hubo diferencia entre sus pacientes (enucleados [7.37%) y resecados
[2.63%] y los de Robinson y Martinez (enucleacion [100%]), con mayor tiempo libre
de enfermedad. ! Seintou y cols. realizaron una revision sistematica de la literatura
(un total de 25 articulos que describen 51 casos de esta variante), concluyeron que
el tratamiento Unicamente con enucleacién, tiene un mayor riesgo de recurrencia,
sin embargo esta variante tiene comportamiento menos agresivo que el plexiforme

y el mural. 2

Subtipo desmoplasico: Este ubtipo de ameloblastoma tiene predileccion por la
regiobn anterior de los maxilares. En los estudios de imagen puede tener una
apariencia mixta (radioliicida y radioopaca), semejando a las lesiones fibrodseas.

Por lo general corresponde a la variante histolégica del mismo nombre. !
ANATOMIA PATOLOGICA

Macroscopicamente son lesiones variables de soélidas a quisticas. ! Diversas
variantes histolégicas de ameloblastoma han sido descritas, la mas comun es la
folicular (64.9%), seguida de la plexiforme (13.0%), desmoplasica (5.2%) y
acantomatosa (3.9%), granular, basaloide, metastatizante o maligna y carcinoma

ameloblastico. 12 3.5, 12-14

Variante folicular: semeja el componente epitelial del 6rgano de cementacion
entremezclado con estroma fibroso, las células periféricas son columnares a
cuboidales con ndcleo hipercromético y patrén de empalizada con polaridad

reversa. El centro tiene una estructura laxa de células anguladas. % 1213

Variante plexiforme: compuesta por lineas anastomozantes de epitelio
ameloblastomatoso con escaso reticulo estrellado y degeneracion quistica

estromal. !

Variante desmopléasica: Presenta células periféricas planas a cuboidales con una
zona central de células fusiformes con colageno denso, algunos presentan

metaplasia 6sea. !



Variante acantomatoso: Muestra caracteristicas histologicas de ameloblastoma,
pero con ceélulas escamosas bien diferenciadas centrales con formacion de

queratina. °

Variante granular: conforma el 1 a 5% de los ameloblastomas. Krompcher en 1918
fue el primero que describié el cambio de células granulares eosindfilas y grandes
en los ameloblastomas y las nombré células pseudoxantomatosas. Estas se forman
por la transformacion de las células epiteliales neoplasicas. Generalmente estas
células forman parte central del tumor, de las islas y cordones epiteliales en la

periferia de esta islas se observan células columnares altas no granulares. 1°

Variante basaloide: Es una variante rara de ameloblastoma, con pocos casos
reportados. Histologicamente estd compuesto por células mas primitivas con
palizada periférica menos evidente. Tiene una apariencia parecida al carcinoma y
al adenoma de células basales. El prondstico de esta variante aln es desconocida

por su poca prevalencia. 1©

Variante metastatizante / Maligno: Esta variante de ameloblastoma metastatiza,
aunque tiene apariencia histologica benigna. En EUA, la incidencia anual es de 1.79
casos por 10 millones de habitantes y aumenta con la edad. La localizacion habitual
del tumor primario es la mandibula y presenta una variante sélida/multiquistica. La
localizacion mas comun de las metastasis es el pulmon, seguido de ganglio linfatico
y hueso. La supervivencia a 5 afios es del 70%, pero depende de la localizacion de
las metastasis y su accesibilidad quirdrgica. *

Carcinoma ameloblastico: Se define de acuerdo a la Organizaciéon Mundial de la
Salud como un tumor que presenta morfologia de ameloblastoma con atipia,
aumento de mitosis y pleomorfismo, sin importar la presencia o ausencia de
metastasis. Se clasifica como primario o secundario, dependiendo de su formacion
de novo o su origen en un ameloblastoma previo. Su presentacion en pacientes
pediatricos es excepcional, la media de edad al diagnéstico es de 30 afios. Sozziy

cols. realizaron una revision de estos en un periodo de 80 afios (1932 a 2012) y solo



encontraron 18 casos en edad pediatrica. Las metastasis son via hematégena y

linfatica y el 6rgano mas comun de éstas es el pulmén. 14

Segun la Organizacion Mundial de la Salud, las diferentes variantes histolégicas no

confieren valor pronéstico o predictivo. *

El tratamiento actual es la escicion quirdrgica amplia, la cual incluye margenes
6seos, debido al alto rango de recurrencias en las cirugias conservadoras. 1'® Zhang
y cols. en el 2009 revisaron los datos clinicopatoldgicos de nifios y adolescentes con
diagnéstico de ameloblastoma, con intervalo de edad de los 9 a 18 afios, en un
periodo de 16 afios. Llegaron a la conclusion que el subtipo solido/multiquistico
requiere tratamiento con cirugia radical, debido a su mayor riesgo de recurrencia,
mientras que el uniquistico puede tratarse de manera conservadora. ’ Existe un

riesgo de recurrencia posterior a 5 afios de la escicion inicial del 50%. !

El uso de quimioterapicos puede ser Util en el tratamiento de ameloblastomas que
requieran una resecciéon amplia con posterior reconstruccion mayor, con el fin de

disminuir el tamafio tumoral antes de la cirugia. *

El 90% de los ameloblastomas cuentan con mutaciones de genes de la via MAPK,
siendo la mas comun de éstas la BRAFV600E, aunque existen otras mutaciones no
pertenecientes a la via MAPK, la via de Sonic Hedgehog, la via de WNT, la via de
PI3K/Akt/mTor, y los factores de crecimiento como el factor de crecimiento de
fibroblastos. % 3 6 1718 En |os otros estudios realizados se han demostrado la
presencia de otras variantes del gen RAF, pero aun su significancia clinica y

categorica es desconocida. 3 19-20

Se sabe que la mutacion BRAFV600E es un oncogén blanco para el farmaco
antineoplasico dabrafenib, el cual se ha utilizado en conjunto con un inhibidor de la
MEK en un paciente con ameloblastoma en estadio clinico 4, con buenos
resultados. 21 También ha propuesto un tratamiento génico con base en la mutacion
BRAF, la mutaciéon BRAFV600E conlleva a la activacion de la via MAPK/ERK, ha

habido casos exitosos de tratamiento con inhibidores de éstas, en ameloblastomas



agresivos y malignos con BRAFV600E mutado. 1 15 17. 2224 Asi mismo se ha
observado in vitro, que las células neoplasicas del amelobastomas son sensibles a

los farmacos relacionados con el EGFR. 1/

Se han encontrado mutaciones y alteraciones de vias génicas parecidas en los
tumores odontogénicos y en los craneofaringeomas, especificamente en la variante
adamantimomatosa que comparte caracteristicas morfolégicas y mutaciones en el
gen de la b-catenina (CTNNB1) con el quiste odontogénico y el 6rgano de
cementacion del diente; mientras que el craneofaringioma papilar y el
ameloblastoma tienen mutaciones de BRAF. 2 2533 Actualmente los
craneofaringeomas papilares recurrentes y residuales han mostrado reduccién
significativa con terapia dual con inhibidores de BRAF y MEK, con probable utilidad
de tipo de tratamiento blanco en las recurrencias de estos Ultimos. 12 3435 En la tabla

1 se exponen los avances recientes en ameloblastomas, en cuanto a biologia

molecular
Avances recientes de biologia molecular en ameloblastomas
Soltani Estudiaron la mutacion del gen BRAFV600E. El 63% tenian la mutacion y en 37% restante
M. et al. hallaron variantes como la V590G y la L548F. La mutacion BRAFV600E fue mas prevalente
(2018)3 en los ameloblastomas de localizacion mandibular y en los de maxilar la BRAF-wild type.

Sweeney Encontraron que la mutacién BRAFV600E es mas prevalente en la localizacion mandibular.
RT. et al.

(2014) 6

Diniz Encontraron la mutacién BRAFV600E en uniquisticos (83%), multiquisticos (78%) y en
MG. et desmoplasicos (2/2), con un total de 17.

al. (2017)

13

Brown Encontraron que no existe relacion entre el patrén folicular/plexiforme y el genotipo; sin
NA. et al. embargo, en la plexiforme fue més prevalente el BRAF- wild type.

(2015) 22

Narayan Estudiaron la alteracién genética del exén 5 de la proteina homdloga de la fosfatasa y la
B. et al. tensina (PTEN, por sus siglas en inglés), un gen supresor de tumores. Se presenté en 5 de
(2017) © 20 casos.

Hu S. et Encontraron dos grupos moleculares distintos en su patogénesis (ameloblasto pre-secretor

al. y odontoblasto). En el pre-secretor la mayoria pertenecia a la variante folicular y mostraron

(2016) @ activacion de las vias de inflamacion (via de la COX-2), mientras que los odontoblastos
pertenecian a la plexiforme y mostraron alteraciones en los reguladores de la trascripcion
(via de la B-catenina).

Tabla 1. Avances recientes de biologia molecular en ameloblastomas
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cudl es la frecuencia del ameloblastoma en una poblacion pediatrica,
durante un periodo de 26 afos (Enero 1992 a Diciembre 2018)?

JUSTIFICACION

Los tumores odontogénicos y 6seos maxilofaciales son el 1% de todos
los tumores de la cavidad oral, y de estos los ameloblastomas
corresponden al 10%, por lo que la informacién reportada es escasa.
Hay pocas series de ameloblastomas en poblacién general mexicana,
siendo aun mas escasa las de poblacion pediatrica, ya que en las que
existen los incluyen junto con los adultos.

La clasificacion actual de la OMS es clinico-imagenoldgica, a la cual se le
da valor pronéstico. Por el contrario, de las variantes histolégicas se
comenta que no tienen valor prondstico, pero pueden estar relacionadas
con ciertos subtipos clinico-imagenologicos.

El presente estudio de investigacion pretende ser una base que dé a
conocer y describa la situacion de los ameloblastoma, asi como su
reclasificacion y descripcion de las variantes histolégicas presentes en la
poblacion pediatrica de esta unidad en un periodo de 26 afios.

OBJETIVOS

OBJETIVO PRINCIPAL

o Identificar la frecuencia de los ameloblastomas en una poblacion
pediatrica en un periodo de 26 afios (Enero 1992 a Diciembre 2018),
por parte del Servicio de Patologia Pediatrica en la UMAE de Pediatria
del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

10



o ldentificar la frecuencia de los ameloblastomas entre los tumores

odontogénicos

o Describir las variantes histopatologicas de amelobastomas de los

pacientes con biopsia o reseccion.

o Describir los subtipos clinico-imagenoldgicos de los pacientes con
biopsia o reseccion de una lesion con diagndstico histopatologico de

ameloblastoma.
METODOLOGIA
« DISENO DEL ESTUDIO
* Tipo de estudio
* Transversal, observacional, descriptivo.
« ANALISIS ESTADISTICO
» Estadistica Descriptiva

« Para variables cuantitativas (v.g. edad) se utilizaron los
promedios (media aritmética), asi como para medir la
variabilidad, la desviacion estandar, el minimo y el maximo.
Para las variables cualitativas (frecuencia de hallazgos

histol6gicos), se utilizaron los porcentajes.
«  TAMANO DE LA MUESTRA
» Censos consecutivos
+ LUGAR DE REALIZACION
» Servicio de Patologia Pediatrica del Hospital UMAE Pediatria del

Centro Médico Nacional Siglo XXI.

11



* UNIVERSO DE ESTUDIO

* Todos los pacientes a los cuales se les haya realizado una biopsia o
reseccion de una lesion durante el periodo del primero de enero de
1992 al 31 de diciembre de 2018, con diagndstico histopatoldgico de

ameloblastoma.
+ CRITERIOS DE SELECCION:
* Criterios de Inclusion

» Pacientes con diagnostico histopatolégico de ameloblastoma
en el Servicio de Patologia Pediatrica del Hospital UMAE
Pediatria del Centro Médico Nacional SigloXXI, en el periodo
de tiempo comprendido del primero de enero de 1992 al 31 de
diciembre de 2018.

+ Pacientes que cuenten con laminillas y/o bloques de parafina
del espécimen quirdrgico archivado en el Servicio de Patologia
Pediatrica del Hospital UMAE Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI.

+ PROCEDIMIENTO

o Se buscaron los tumores odontogénicos en los compendios de
informes histopatologicos emitidos del Servicio de Patologia
Pediatrica en la UMAE de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo
XXI en un periodo de 26 afios (Enero 1992 a Diciembre 2018).

o Se identificaron tanto la edad como el género de los pacientes.

o Se segregaron los amelobastomas de los diagnésticos emitidos de

tumores odontogénicos encontrados.

12



Se identificé tanto la localizacibn como la apariencia radiol6gica que

presentaron los tumores

En caso de no encontrar estos datos clinico-imagenoldgicos, se

buscaron en el expediente tanto fisico como electrénico

Se valoraron las laminillas y bloques de parafina del espécimen
quirdrgico diagnosticado como ameloblastoma, por parte de la tesista

y asesora de tesis., revalorando la variante histologica presente

Se reclasificaron los casos de acuerdo a la clasificacion clinico-
imagenoldgica de la OMS, en los casos que tengan la informacion

necesaria

Se identificaron las recurrencias que presentaron los pacientes en

caso de que se hayan presentado

Recabados los datos, se expresaron en numeros y de manera

descriptiva, los porcentajes, medias y medianas de estos.

Obtenida esta informacion, se redactd la discusién, conclusion,

sugerencias para el futuro, limitantes y fortalezas del trabajo.

« FACTIBILIDAD

Laminillas y/o bloques de parafina producto de las biopsias de
pacientes, con diagndstico histopatologico de ameloblastoma del
Departamento de Patologia pediatrica de la UMAE de Pediatria del
CMNSXXI, presentes en el archivo para este conducto

La revision de los casos fue efectuada por la tesista y la asesora de

tesis

13



CUADRO DE VARIABLES

los pacientes  antes|

mencionados

MAXB = Maxilar bilateral
MMD = Maxilar y mandiula derecha
MMI = Maxilar y mandibula izquierda

P = Paladar

. A3 - A3 f . . Tipo de
Variable Definicion descriptiva Definicion operacional | Valores posibles Unidades vaF:iabIe
se valoraran losl S: Sélido / multiquistico
Subtipos clinico- | Subtipo de presentacion ;ubnpos P clinicoq E: Extradseo / periférico Cualitativa
: . o . . . [imeganolégicos de los| . )
imageologicos  de | clinica e imagenoldgica . Nominal nominal
casos pertenecientes . - .
ameloblastoma de ameloblastoma . D: Desmoplalsico Politma
los pacientes  antes|
mencionados U: Uniquistico
F= Folicular
P= Plexiforme
Se valoraran las| A= Acantomatosa
variantes histolégicas de
. . Subtipo morfolégico [ameloblastoma en las| G = Granular Cualitativa
Variante histoldgica | . o i . .
histolégico de [laminillas de los casos Nominal nominal
de Ameloblastoma . _ . g
ameloblastoma pertenecientes a los| B= Basaloide Politma
pacientes antes|
mencionados M: Metastatizante / Maligno
C: Carcinoma ameloblastico
D:fibroma ameloblastico
Se revisard la edad
s e o anos PSR dRONRY
Grupo etario  al | agrupadas por  sus grup al ==1Danos . Cuantitativa
diagnostico diferentes etapas de grupos por la frecuenci Nominal discontinua
9 p de  presentacién  de| 2= 11-20 afios
desarrollo .
ameloblastomas descrita
en la literatura
Se revisard el sexo
S bI,OI.Og'CO del r_eglstro M = mujer Cualitativa
. Sexo biol6gico del clinico en el servicio de . )
Género . . e Nominal nominal
paciente. patologia pediatrica de| , _ o
. H = hombre dio6domica
los pacientes  antes|
mencionados
Se revisara el tipo de|
. L irugi realiz | E= i6
Tipo de evento quirtrgico cirugia e'a_ ada  dell E= enucleacion _
or el cual es llevado a registro clinico en el Cualitativa
TIPO DE CIRUGIA p - servicio de patologial R=reseccién amplia Nominal nominal
cabo la reseccion o toma o .
de biopsia de la lesién pediatrica de log| Politoma
P pacientes antes| B = Biopsia
mencionados
MD = Mandibula Derecha
MI = Mandibula izquierda
MB = Mandibula bilateral
Se revisara la]
localizacién anatomical MAXD = Maxilarr derecho
LOCALIZACION Localizacién corporal de del tumor del registro Cualitativa
ANATOMICA DEL a lesion P clinico en el servicio de|l MAXI = Maxilar izquierdo Nominal nominal
TUMOR patologia pediatrica de| politoma
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ASPECTOS ETICOS

e Por ser un estudio basado en registros clinicos, no se trabajé en ningun
momento con seres humanos de forma directa, por o que no se requirid la
obtencion de un consentimiento informado. Todos los datos, se mantuvieron
en estricta confidencialidad y se haran todos los esfuerzos necesarios para
que la informacion no pueda ser relacionada con la persona de quien
proviene, La informacion obtenida solo fue utilizada para el analisis descrito.

e El proyecto no se opone a lo establecido en la declaracion de Helsinki ni a la
ley general de salud, por lo que cubre los lineamientos éticos en base a los
principios de La Declaracion de la 182 Asamblea Mundial de Helsinki,
Finlandia, en su revision 2013,(46) y a la NOM-012-SSA3-2012 que
establece los criterios para la ejecucién de proyectos de investigacion para

la salud en seres humanos.
Carta de consentimiento informado:

o No requiere por la naturaleza y metodologia del estudio

Aprobado por el Comité de Etica en Investigacién 36038 y por el Comité Local de
Investigacion en Salud 3603 del Hospital de Pediatria, centro Médico Nacional Siglo
XXI del IMSS con nimero de registro R-2019-3603-062
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RESULTADOS
Tumores odontogénicos

Se encontraron un total de 110 casos de tumores odontogénicos primarios; el tumor
mas frecuente fue el quiste dentigero (47 casos), seguido por queratoquistes (9
casos), ameloblastomas (8 casos) y mixoma/fiboromixo odontogénico (8 casos). Se
observo predileccidon por el sexo masculino (70 casos, 63.6%) comparado con el
femenino (40 casos, 36.4%), se calculé una relacion M/F de 1.75:1. Se identifico
predileccion por pacientes menores de 1 afio de edad, ademas de escolares y
adolescentes de entre 7 y 16 afos de edad (Tabla 2) (Figura 1). De estos, 8 casos
se encontraban asociados a sindromes especificos, el de Gorlin Goltz (6 casos
[5.5%]) y el de Pierre-Robin (1 caso [0.9%)]).

Tabla 2. Frecuencias y porcentajes de tumores odontogénicos primarios

encontrados de enero de 1992 a diciembre de 2018 en el Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional Siglo XXI (IMSS).

Diagnéstico Frecuencia Porcentaje
Quiste dentigero 47 42.7
Queratoquiste 9 8.2
Ameloblastoma* 8 7.3
Mixoma/fibromixoma odontogénico 8 7.3
Fibroma ameloblastico* 6 5.5
Odontoma 5 4.5
Fibroma cementoosificante 4 3.6
Fibroma odontogénico 4 3.6
Quiste periodontal lateral 3 2.7
Quiste de retencién 2 1.8
Quiste dentigero con ameloblastoma* 2 1.8
Quiste radicular 2 1.8
Tumor neuroectodérmico melanotico de la infancia 2 1.8
Fibrosarcoma ameloblgstico* 2 1.8
Cementoblastoma 1 0.9
Displasia cementodsea 1 0.9
Quiste de erupcién 1 0.9
Fibrosarcoma odontogénico 1 0.9
Carcinoma ameloblastico* 1 0.9
Queratoquistes y quistes dentigeros 1 0.9
TOTAL 110 100

*Tumores ameloblasticos
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FRECUENCIA DE PRESENTACION DE TUMORES ODONTOGENICOS POR EDAD

124

Frecuencia

4 5 6 7 g 9 10 11 12 13 14 15 16 17

Edad en afios cumplidos

Figura 1. Gréfica de frecuencias de presentacion de tumores odontogénicos por
edad.

Los tumores odontogénicos se presentaron mas frecuentemente en la region
mandibular derecha (27 casos), seguido de maxilar derecho (24 casos), maxilar
izquierdo (18 casos), mandibular izquierdo (16 casos), paladar (2 casos), maxilar
bilateral (2 casos) y mandibular bilateral (2 casos); por otra parte, 19 casos no
reportaron localizacion (Figura 2).
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Figura 2. Localizaciones de los tumores odontogénicos.
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Tumores ameloblasticos

De los 110 casos de tumores odontogénicos, 19 (17.27%) correspondieron a
tumores ameloblasticos, de estos correspondieron a ameloblastoma (10 casos [2
asociados a quiste dentigero]), fioroma ameloblastico (6 casos), fibrosarcoma
ameloblastico (2 casos), carcinoma ameloblastico (1 caso). En los tumores
ameloblasticos no se observé predileccion por sexo (masculino 9 casos, 47.4%;
femenino 10 casos, 52.6%), se calculé una relacion M/F de 0.9:1. Se encontraron
picos de incidencia variables respecto a la edad: ameloblastoma=14-16 afios,
fiboroma ameloblastico (menores de 10 afios), sin pico de incidencia, fiborosarcoma
ameloblastico=3 afios y carcinoma ameloblastico=16 afios; como es posible
apreciar, la mayoria de tumores ameloblasticos comparten las edades de
presentacion mas frecuentes que el resto de los tumores odontogénicos. De los
tumores ameloblasticos en general recurrieron 6, con una mediana de 24 meses
entre el tumor primario y la primera recurrencia, con nimero maximo de recurrencias
de 3; siendo 4 para los ameloblastomas (40%) y 1 de los fiboromas ameloblasticos
(16.7%) (Tabla 3).

Tabla 3. Tumores ameloblasticos, primarios: frecuencias, porcentajes, tipos de
tumores, edad de presentacion, pico de incidencia, recurrencias e intervalo de
tiempo transcurrido de la presentacién del tumor primario a la recurrencia de los
censos consecutivos de enero de 1992 a diciembre de 2018 en el Hospital de
Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI (IMSS).

Sexo Frecuencia|Porcentaje

Masculino 9 47 .4

Femenino 10 52.6

Tipos de tumor ameloblastico |Frecuencia|Porcentaje

Ameloblastoma 10 52.6

Fibroma ameloblastico 6 31.6

Fibrosarcoma ameloblastico 2 10.5

Carcinoma ameloblastico 1 53

Edad de presentacion en afios | . = S = : o :
cumplidos <10 ainos | 210 ainos | Pico de incidencia
Ameloblastoma 1 8 14-16
Fibroma ameloblastico 6 1 <10
Fibrosarcoma ameloblastico 1 0 3
Carcinoma ameloblastico 0 1 16

=
(o]



Recurrencias Frecuencia | Porcentaje | Intervalo de tiempo
Ameloblastoma 4 40 1 mes - 6 anos
Fibroma ameloblastico 1 16.7 2 anos
TOTAL 18 100

La mayor parte de tumores ameloblasticos se localizaron en la region mandibular
derecha (8 casos) e izquierda (4 casos), y solo 3 casos en la region maxilar derecha
(Figura 3).

Maxilar
Izquierda

Maxilar
Derecha

Mandibular Mandibular
Derecha Izquierda

Figura 3. Localizaciones de los tumores ameloblasticos.

En cuanto a los ameloblastomas en particular, los tipos de cirugia empleados fueron
enucleacion (n=5), reseccién amplia (n=1) y biopsia (n=1). Para clasificar los
subtipos clinico-imagenoldgicos de ameloblastomas, por la falta de imagenes
radiolégicas debido a depuracion tanto de expedientes fisicos como electrénicos, se
tomaron los datos radiologicos referidos en la informacién clinica por los médicos
tratantes (n=7), con lo que se encontrd el subtipo uniquistico (n=6, 85.71%) y
sélido/multiquistico (n=1, 14.28%) (Tabla 4).
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Tabla 4. Ameloblastomas: Tipo de reseccion quirargia realizada; subtipo clinico-
imagenologico de los pacientes con datos clinicos completos encontrados en los
censos consecutivos de enero de 1992 a diciembre de 2018 en el Hospital de

Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI (IMSS).

Tipo de cirugia en los ameloblastomas :
primarios con datos clinicos completos Frecuencia
Enucleacion 5
Reseccion amplia 1
Biopsia 1
Subtipos clinico-imagenolégicos en los
ameloblastomas primarios con datos|Frecuencia
clinicos completos

Uniquistico 6
Solido/multiquistico 1

Las variantes histoldgicas observadas fueron folicular (n=5), mixta (n=2), plexiforme

(n=2) y desmoplasico (n=1) (Tabla 5) (Figura 4).

Tabla 5. Ameloblastomas: Variante histoldégica encontrada en las piezas quirdrgicas
de los pacientes encontrados en los censos consecutivos de enero de 1992 a
diciembre de 2018 en el Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI

(IMSS).

Variante histolégica de ameloblastoma Frecuencia | Porcentaje
Folicular 5 50
Plexiforme 2 20
Desmoplasico 1 10
Mixto 2 20
Total 10 100
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Figura 4. Ameloblastomas: Variante histolégica encontrada en las piezas
quirargicas de los pacientes encontrados en los censos consecutivos de enero de
1992 a diciembre de 2018 en el Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional
Siglo XXI (IMSS)

SR

A) Folicular, semeja el componente epitelial del érgano de cementacién
entremezclado con estroma fibroso, las células periféricas son columnares a
cuboidales con nucleo hipercromatico y patrén de empalizada con polaridad reversa
(HE). B) Plexiforme, lineas anastomozantes de epitelio ameloblastomatoso con
escaso reticulo estrellado y degeneracién quistica estromal (HE). C y D)
Desmoplasica, presenta células periféricas planas a cuboidales con zona central de
células fusiformes con estroma colagenoso denso (HE y T. de Masson).
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DISCUSION

Esta investigacion es de los pocos estudios mexicanos que se han dado a la tarea
de valorar la frecuencia de los ameloblastomas en edad pediatrica, mas aun, que

estudie las variantes histopatoldgicas presentes (Tabla 6).

Entre los estudios que se han llevado a cabo en este pais en orden cronoldgico, se
encuentran: El de Mosqueda-Taylor et al. (1997), un estudio multicéntrico de
tumores odontogénicos de 1960 a 1996, donde se encontr6 un 23.78% de
ameloblastomas (83 de 333 tumores odontogénicos), con un intervalo de edad de
11 a 79 afios, sin embargo, no se describen los picos de incidencia.
Ledesma-Montes C et al. (2007), realizaron un estudio multicéntrico de tumores
odontogénicos de 1959 al 2000 (41 afos), en el que se encontr6 un 22% de
ameloblastomas (163 de 742 tumores odontogénicos), con un intervalo de edad de
de 5 a 79 afios, pero no se describieron los tumores ameloblasticos encontrados ni
los separaron por grupos etarios, ni calcularon los picos de incidencia.*®
Mestas P. et al (2008), realizaron un estudio en el Hospital General de México de
2002 a 2007 (6 afos) con 33.33% de ameloblastomas (3 de 9 tumores
odontogénicos), separandolos por grupos etarios (1 de edad pediatrica). Refieren
haber recibido un total de 13,470 biopsias con un rango de 21,478 a 22,846 por afio,
correspondiente al total de tumores odontogénicos siendo menor al 1% de éstas. 4’
Olivares AMR et al. (2014), realizaron un estudio en el Hospital de Pediatria del
CMN “La Raza”, en el servicio de cirugia maxilofacial pediatrica de 2008 a 2013 (5
afios 6 meses), con 33.33% de ameloblastomas (19 de 57 tumores odontogénicos),
los dividieron por grupos etarios y estudiaron las localizaciones mas frecuentes.*
Carredn-Burciaga et al. (2015), realizaron un estudio multicéntrico internacional, de
ameloblastomas (incluyendo un carcinoma ameloblastico), sin referir el periodo de
estudio, grupos etarios ni género. #° Por ltimo, Cruz N. et al. (2015), realizaron un
estudio en el Hospital General de México de 2002 a 2013 (11 afios), con 47.37% de
ameloblastomas (27 de 57 tumores odontogénicos), pero no describieron las

frecuencias por edades o el género de los ameloblastomas en especifico. 0
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Es importante hacer notar que ademas de esta investigacién (Calderon-Neville J),
los Unicos que valoraron la histologia fueron los trabajos de Ledesma-Montes C et
al. 43, Mestas P. et al. “*y el de Carreén Burciaga RG et al. 6. Ademas del presente
estudio, en el que se investigd la frecuencia de ameloblastomas en la edad
pediatrica, los estudios que asi lo hicieron, fueron el de Mestas P. et al. 44y Olivares
AMR et al., el resto los estudiaron por igual junto con los de adultos, sin agruparlos
por grupos etarios. Del estudio de Olivares AMR et al., cabe destacar que obtuvieron
un porcentaje de ameloblastomas mayor al nuestro (33.33% VS 9.09%), de un total
de tumores odontogénicos aproximadamente de la mitad (57 VS 110), en un menor

periodo de tiempo (5 afios 6 meses VS 26 afios). *°
CONCLUSIONES

Los ameloblastomas correspondieron al 9.09% de todos los tumores odontogénicos
encontrados en el archivo histérico del Hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI del IMSS desde la fundacion de este hospital (1992) hasta el
2018 (N=110). Los resultados obtenidos en este trabajo, concuerdan con lo descrito
en la literatura tanto nacional e internacional, la cual describe un alto indice de
recurrencia (hallandose 40%), la falta de predileccion por género (relacion
Hombre:Mujer de 0.9:1), asi mismo la baja incidencia de estos en edad pediatrica

(un caso menor a 10 afos de edad y el pico de incidencia de 14 a 16 afios).

En cuanto a la reclasificacion clinicoimagenoldgica realizada (uniquistico en 85.71%
y solido/multiquistico en 14.28%), la mayor parte de la literatura muestra una
presentacion mayor del patron solido/multiquistico VS el uniquistico, sin embargo,

esta relacion se encuentra invertida en la etapa pediatrica. 48

También es importante hacer notar que el tratamiento mayormente realizado en esta
unidad es la enucleaciéon. Aunque Chouinard AF et al. (2017), en el estudio
comparativo que realizaron encontraron mayor indice de recurrencias con la
enucleacion VS la reseccién amplia, son pocos los estudios de manejo terapéutico
en edad pediatrica. Por la misma agresividad local, deformidad estética y funcional
propios de los ameloblastomas, aunado a la etapa de desarrollo y crecimiento en la
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gue se encuentran estos pacientes (altera el desarrollo maxilofacial normal), seria
de esperarse que la decision terapéutica sea de enucleacion sobre la reseccion
amplia, ya que ésta ultima es mas agresiva, deformante, ademas de que altera la

funcionalidad. 48 49. 50

Aunque no se ha encontrado asociacion entre las variantes histoldgicas y el
pronéstico, estudios recientes indican la posibilidad de la relacién de estas con
tratamientos divergentes, como lo es el trabajo de Hu S. et al. (2016), quienes
observaron relacién entre la via de la B-catenina con la variante folicular, y la via de
inflamacion (COX-2) con la plexiforme. 8 Esto abre las puertas a futuros estudios
multidisciplinarios de inmunohistoquimica, moleculares, asi como de algoritmos

terapéuticos en esta poblacion.
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HOJAS DE TOMA DE DATOS POR CASO

DATOS DEL PACIENTE/CASO

DENOMINACION
ALFANUMERICA

No. de caso
(Numérico)

NO APLICA

Afio de diagnéstico
(Numérico)

NO APLICA

Nombre
(Nominal)

NO APLICA

NSS

(Numérico)

NO APLICA

Género
(M = mujer, H=hombre)

Edad en afos cumplidos al

diagnéstico
(Numérico)

Grupo etario

(1= <10 anos, 2= 11-20 afos)

No. de pieza Quirdrgica
(Alfanumeérico)
LOCALIZACION DE LA
LESION

(MANI = Mandibula anterior
izquierda, MAND = Madibula anterior
derecha, MAPI = Mandibula
posterior izquierda, MAPD =

Mandibula posterior

derecha,
MAXAI = Maxilar anterior izquierdo,
MAXAD = Maxilar anterior derecho,
MAXPI = Maxilar posterior izquierdo,
MAXPD = Maxilar posterior derecho,
EX = extradsea, PERI = Periférica)

Tipo de cirugia

(E= enucleacién, R= reseccion

amplia)

Subtipo clinico-
imagenolégico

(S: Solido / multiquistico, E:
Extraéseo / periférico, D:

Desmoplalsico, U: Uniquistico)

Variante Histoldgica

(F= Folicular, P= Plexiforme, A=
Acantomatosa, G = Granular, B=
Basaloide, M: Metastatizante /
Maligno, C: Carcinoma

ameloblastico,
Ameloblastico

Fibroma
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