Rev Esp Cir Oral Maxilofac. 2022;44(1):44-48

Revista Espafiola de

Ot DE B Cirugja Oral y
o “y, Revista Espafiola de Maxilofacial |

&
N
$

§ Cirugia Oral y
SECOM Maxilofacial
CyC "¢

www.revistacirugiaoralymaxilofacial.es
09 4 yzaavo

Caso clinico

Carcinoma ameloblastico mandibular: un diagnéstico
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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: El carcinoma amelobldstico es un tumor odontogénico epitelial maligno, infrecuente y de mal

Recibido: 15 de julio de 2021 pronéstico. Histopatolégicamente es una lesién que conserva un patrén de diferenciacién
Aceptado: 30 de enero de 2022 ameloblastomatoso, pero presenta caracteristicas citolégicas de malignidad. Debido a su

rareza, existe poca informacién sobre su comportamiento biolégico, el cual es reconocido en
Palabras clave: la literatura por ser inespecifico y variable, ya que puede presentarse como una lesién con

Carcinoma amelobléstico, caracteristicas compatibles con una lesién benigna o como una entidad patolégica agresiva

ameloblastoma, tumor
odontogénico, diagnéstico también en la planificacién terapéutica. Se reporta un caso de un carcinoma ameloblastico
, .

altamente maligna. Esto dltimo ha supuesto una dificultad no solo en su diagndstico, sino
mandibular en un paciente perteneciente a la séptima década de la vida, destacando sus

caracteristicas clinicas, imagenoldgicas e histolégicas variables que permitieron llegar a un
diagnostico correcto.

Mandibular ameloblastic carcinoma: an infrequent and challenging
diagnosis

ABSTRACT

Keywords: Ameloblastic carcinoma is a rare, malignant epithelial odontogenic tumor with a poor progno-
Ameloblastic carcinoma, sis. Histopathologically it preserves an ameloblastomatous differentiation pattern but shows
ameloblastoma, odontogenic tumor, cytological features of malignancy. Due to its rarity, there is limited information on its biologi-
diagnosis. cal behavior, which is recognized in the literature for being nonspecific and variable, as it may

present as a lesion with characteristics compatible with a benign lesion or as a highly malig-
nant aggressive pathological entity. The latter has been a difficulty not only in its diagnosis
but also in the therapeutical planning. This article reports a case of a mandibular ameloblastic
carcinoma occurring in a patient in the seventh decade of life, highlighting its variable clini-
cal, imaging and histological characteristics that allowed us to reach a definitive diagnosis.
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INTRODUCCION

El carcinoma ameloblastico es un tumor odontogénico epi-
telial maligno, agresivo e infrecuente, que representa menos
del 2 % de los tumores odontogénicos'. Presenta caracteristicas
histopatolégicas de un ameloblastoma con atipia citologica, de-
ficiente diferenciacién e indice mitético alto, independiente-
mente de que se produzca o no metastasis®. Puede originarse
de novo o a partir de un ameloblastoma preexistente. Clinica-
mente cursa como una tumoracién de rapido crecimiento que
puede presentar dolor, ulceracion, trismus y/o parestesia. Las
imdagenes son compatibles con una lesién quistica benigna o
como tumor que puede causar reabsorciéon ésea significativa y
caracter agresivo®. Debido a su baja frecuencia, existe limitado
conocimiento acerca de su comportamiento biolégico, siendo
un diagnoéstico desafiante. El propésito de este informe es iden-
tificar las principales caracteristicas de un caso de carcinoma
ameloblastico que permitieron orientar y efectuar un adecuado
diagnéstico.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 76 anos con antecedentes de hiper-
tensién arterial controlada consulta por aumento de volumen
en regién mandibular derecha de 2 afios de evolucién y pares-
tesia labial inferior derecha de 6 meses de evolucién.

Al examen fisico present6 asimetria facial con tumefaccién
a nivel del angulo mandibular derecho, de consistencia dura,
sin compromiso cutdneo o linfoadenopatias cervicales. Intrao-
ralmente se observé tumoracién lobulada e irregular a nivel del

Figura 1. Imagen intraoral de la lesion. Se observa
aumento de volumen lobulado en fondo de vestibulo
(flecha verde) con ulcera “crateriforme” en reborde
alveolar edéntulo que compromete zona del dngulo
mandibular derecho (flecha blanca).

fondo de vestibulo, reborde alveolar y mucosa lingual en zona
de angulo y una tlcera crateriforme en el reborde alveolar
edéntulo a nivel molar de 1 cm de didmetro mayor, fondo sucio,
limites netos y definidos (Figura 1).

En la radiografia panoramica se identific6 una lesién radio-
lacida multilocular que comprometia el cuerpo, dngulo, rama,
condilo y proceso coronoides derechos, de limites difusos y
con extensa reabsorcién del contorno mandibular (Figura 2A).
En tomografia computarizada se observ una lesion osteolitica
hipodensa de aproximadamente 9 cm de didmetro que com-
prometia casi toda la hemimandibula derecha, con adelgaza-

Figura 2. A: radiografia panoramica. Lesién
radioliicida multilocular con compromiso
hemimandibular derecho, con presencia

de focos radiopacos en espesor de la

lesién (flechas blancas). B: tomografia
computarizada. Lesién hipodensa multilocular
con gran compromiso de cuerpo, dngulo, rama
mandibular, céndilo y proceso coronoides que
perfora tejido y corticales dseas (flecha azul).
Se observa focos radiopacos compatibles con
calcificaciones distréficas (flechas blancas).
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Figura 3. A: biopsia incisional. B: proliferacién de células epiteliales organizadas en cordones de células basaloides con
escaso tejido conjuntivo. Tincién hematoxilina-eosina, 10x. C: células epiteliales neoplasicas son predominantemente
cuibicas con leve atipia nuclear. Tincién hematoxilina-eosina, 40x. D: técnica inmunohistoquimica para citoqueratina
AE1/AE3, marcacién citoplasmatica homogénea de células epiteliales neoplésicas. 40x. E: técnica inmunohistoquimica
para Ki-67, alta marcacién en células epiteliales.

miento, abombamiento y perforacién cortical ésea. Ademas se
observo la presencia de focos radiopacos tenues en el espesor
de la lesién (Figura 2B). Se solicitaron examenes de laboratorio,
los cuales se encontraban dentro de parametros normales.

Se realizé biopsia incisional bajo anestesia local (Figura 3A).
Microscopicamente se observé proliferacién de células epitelia-
les que se organizaban en cordones de células basaloides disper-
sas en escaso tejido conjuntivo (Figura 3B). Estas células
epiteliales eran predominantemente columnares con leve ati-
pia nuclear (Figura 3C), las cuales eran positivas para citoquera-
tina (CK) AE1/AE3, mostrando marcacién citoplasmatica
homogénea (Figura 3D), mientras que el marcador Ki-67 mostr
positividad mayor a 15 % (Figura 3E). El estudio de alfa actina de
musculo liso (a-SMA) result6 negativo. En funcién de estos ha-
llazgos, se diagnosticé la lesién como carcinoma amelobléstico.

El paciente fue sometido a hemimandibulectomia seguida
de una reconstruccién microquirdrgica inmediata. Se decidié
en primera instancia realizar un colgajo libre microvasculari-
zado de fibula, sin embargo, por complicaciones trombéticas
en las extremidades inferiores, se optd por realizar un colgajo
libre microvascularizado escapular para una rehabilitacién
implantoldgica posterior. Se desarrollé una planificacién vir-
tual con posterior disefio de una placa de titanio impresa en
3D. El caso fue discutido en conjunto con el equipo oncolégico
de cabeza y cuello, decidiéndose administrar radioterapia co-
adyuvante (60 Gy). Actualmente, tras 6 meses de seguimiento
con examenes fisicos (Figura 4A y 4B), pruebas de imagenes
(Figura 4C y 4D) y exdmenes de laboratorio, el paciente per-
manece asintomatico y sin signos de recidiva tumoral o
metastasis.

Figura 4. A: imagen extraoral 6 meses posterior a cirugia. B: imagen intraoral 6 meses posterior a cirugia.
C: reconstruccién panoramica. D: tomografia computarizada de control. Se observa injerto (flechas azules)
con placa de titanio, sin evidencia de recurrencia tumoral.
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DISCUSION

Hasta el afio 2017 solo 199 casos de carcinoma ameloblastico
habian sido documentados debido a su irregular comporta-
miento biolégico y a la complejidad en la clasificacion diagnés-
tica desde su primer reporte*. El reporte actual contribuye a
aumentar el acotado nimero de casos publicados, cuyo desafio
diagnéstico radicé en su largo tiempo de evolucién, sus carac-
teristicas clinicas e histopatolégicas.

El carcinoma amelobldstico puede presentarse como un tu-
mor odontogénico benigno y aparecer como un aumento de
volumen de crecimiento lento que produce reabsorcién ésea 'y
movilidad dentaria®>® o puede presentarse como tumor de
comportamiento agresivo con un aumento de volumen de cre-
cimiento rapido que ocasiona perforacién ésea, invasién y ul-
ceracion de tejidos blandos, trismus, disfonia y parestesias’.

El caso reportado present6 manifestaciones iniciales con-
cordantes con una tumoracién benigna de tipo ameloblasto-
ma: aumento de volumen de larga data, asintomatico y con
expansién ésea. Con el transcurso del tiempo, la presencia de
parestesia labial inferior y ulceracién de la mucosa oral fueron
indicativos de malignidad.

De acuerdo con estas caracteristicas es posible que la lesién
fuese derivada de un ameloblastoma preexistente de 2 afios de
evolucién y no tratarse de una lesion de novo, las cuales se ca-
racterizan por presentar crecimiento rapido y un promedio de
6 meses de evolucién?®. Sin embargo, se han identificado casos
de carcinoma ameloblastico indoloros (38 %)’, pudiendo ser
esta una de las causas de enmascaramiento de la sospecha de
malignidad que explique la aparicién tardia de alteraciones
neurolégicas.

El diagnéstico basado en imagenes es dificil por las carac-
teristicas similares al ameloblastoma: érea unilocular o multi-
locular radioliicida, expansiva, con desplazamiento dentario,
pérdida de lamina dura y rizalisis, localizandose preferente-
mente en la regién mandibular posterior, aunque también se
han reportado casos en maxilar, principalmente en el sector
posterior, reportdndose una proporcién entre la mandibula y
el maxilar de 2:1, siendo un aspecto considerable a destacar
debido a que en el nivel maxilar, el hecho de que el tumor in-
filtre la porcién esponjosa implica que con frecuencia el tumor
puede extenderse mas alla de lo que aparenta radiolégicamen-
te, motivo por el cual es comun de recurrencia. Por otra parte,
la presencia de destruccién 6sea severa, invasién del tejido
adyacente y focos radiopacos focales debe alertar de que esta-
mos frente a una lesién més agresiva, y con mayor posibilidad
de malignidad®. Esto coincidié con nuestro caso, donde se ob-
servé una masa radioldcida de limites difusos con compromi-
so hemimandibular derecho, reabsorcién ésea severa, en cuyo
espesor habia focos radiopacos indicativos de calcificaciones
distréficas, que son muy infrecuentes y cuya presencia es se-
fial de una intensa actividad apoptética, siendo méas comtn en
lesiones malignas?.

El carcinoma amelobléstico no posee caracteristicas patog-
nomonicas (Tabla I), siendo necesario tener en cuenta diagnos-
ticos diferenciales tales como: ameloblastoma, mixoma, tumor
de Pindborg y con menor frecuencia, neoplasias malignas
como el carcinoma intraéseo primario o carcinoma metastasi-
co primario desconocido?®. Las caracteristicas histopatolégicas
sugerentes para esta lesién incluyen: ausencia o escasas areas
tipo reticulo estrellado en el centro de los nidos o cordones del
carcinoma y presencia de grupos epiteliales, laminas o islas

Tabla I. Edad de presentacion, caracteristicas clinicas e imagenolégicas del carcinoma ameloblastico reportadas por estudio.
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celulares, acompanadas de atipia celular®, figuras mitéticas e
hipercromatismo nuclear, lo que coincide parcialmente con lo
reportado en este caso.

En la biopsia incisional se identificaron cordones de células
epiteliales basaloides con polaridad reversa solo en limitados
focos, minima presencia de reticulo estrellado, escaso tejido
conjuntivo entre los cordones epiteliales, escasas mitosis y
ausencia de necrosis. Estos hallazgos fueron compatibles con
un ameloblastoma basaloide, sin embargo, la atipia leve de las
células epiteliales neoplasicas, el tenue aumento de la relacién
nucleo: citoplasma y el alto porcentaje del marcador de proli-
feracién celular KI-67 permitié el diagnéstico definitivo.

Se han empleado marcadores inmunohistoquimicos para
diferenciar al carcinoma ameloblastico de ameloblastomas
convencionales y carcinomas no odontogénicos® como Ki-67,
p53 y citoqueratinas como CK 14, 18 y 19. En el caso reportado
se empled Ki-67, que arrojé una positividad mayor al 18 %, sien-
do descrita una positividad entre 11,87 % y 53,29 % para el diag-
néstico de carcinoma amelobldstico mientras que en el
ameloblastoma se ha observado una positividad de entre 1,9 %
a 15 %*1°. Por otra parte, en el presente estudio se observé mar-
cacién homogénea con citoqueratina AE1/AE3 en el epitelio
neoplésico que se complementa ante la presencia de un am-
plio grupo de citoqueratinas como la CK14 y 19, concordando
con lo descrito en la literatura'®. Con relacién al marcador
o-SMA en carcinoma amelobléstico, varios autores han repor-
tado marcacién variable, encontrado casos con presencia en las
células neoplésicas principalmente en la zona tipo reticulo es-
trellado y casos en que hubo ausencia del marcador en células
neoplésicas®, tal como lo observado en el presente reporte.

No existe consenso en cuanto al tratamiento del carcinoma
amelobldstico. El tratamiento més recomendado es la reseccién
tumoral con margenes quirdrgicos amplios; se ha reportado una
tasa de recidiva inferior al 15 % en resecciones quirdrgicas con
margenes amplios, por tanto, la reseccién con margen de 2 a
3 cm para la mandibula y de 1 a 1,5 cm para maxilar se ha adop-
tado como abordaje quirdrgico estandar, tal como se realiz6 en
el presente reporte. En casos con adenopatias importantes, se
debe considerar la diseccién de los ganglios linfaticos cervicales.
Sin embargo, este beneficio es controvertido en ausencia de
metastasis, por lo que la diseccién electiva del cuello no se reco-
mienda de manera rutinaria®. Por otra parte, se ha reportado el
uso de tratamientos coadyuvantes como radioterapia, quimio-
terapia, crioterapia y radiocirugia estereotactica con Gamma
Knife con éxito variable. Algunas investigaciones consideran que
el carcinoma ameloblastico es un tumor radiorresistente, por lo
que la radioterapia adyuvante no puede considerarse estandar
para todos los pacientes y deben considerarse manejos prequi-
rirgicos y postquirdrgicos para un mejor control local o para
pacientes de alto riesgo como casos con margenes de reseccién
positivos, ganglios linfaticos positivos, diseminacién extracap-
sular y casos con invasién perineural. Finalmente, el papel de la
quimioterapia ha reportado beneficios en casos de lesiones
irresecables y como tratamiento adyuvante posquirirgico, sin
embargo, su uso rutinario es controversial, por lo que no se ha
indicado como modo de tratamiento primario?.

En conclusidn, el carcinoma amelobléstico es una neoplasia
epitelial maligna infrecuente e invasiva cuyo diagnéstico es de-
safiante por su comportamiento biolégico variable, donde los
antecedentes del paciente, la correlacién clinica, imagenolégica
e histopatolégica son necesarias para un diagnéstico oportuno
y certero que permita establecer una futura estadificacién de la
enfermedad y una adecuada planificacién de tratamiento.
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