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RESUMEN

Presentamos un caso de ameloblastoma desmoplasico en una mujer de 32 afos que afecta
a la regién media del maxilar superior. Se describen las caracteristicas especificas, tanto
histolégicas como clinicas, de esta variante de ameloblastoma, y se insiste en su imagen
radiolégica similar a la de una lesién fibrodsea benigna. Se indica la misma conducta tera-
péutica que para el resto de los ameloblastomas intradseos sélidos.

© 2010 SECOM. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Desmoplastic ameloblastoma

ABSTRACT

We report a case of desmoplastic ameloblastoma in a 32 year-old female patient affecting
the region half of the upper jaw. We describe the specific characteristics, both histological
and clinical of this variant of ameloblastoma, insisting its radiological image similar to that
of a benign fibroosseous lession. We indicate the same therapeutic conduct for the rest of
the solid intraosseous ameloblastomas.

© 2010 SECOM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccién

El ameloblastoma es un tumor epitelial de los maxilares que
comprende aproximadamente el 1% de todos los quistes y
tumores odontogénicos. A pesar de sus rasgos histolégicos de
benignidad, se considera generalmente un tumor agresivo a

*Autor para correspondencia.

nivel local, que produce destruccién ésea y altos indices de
recidiva.

El ameloblastoma desmopldasico (AD) es una de las varian-
tes histolégicas que presentan los ameloblastomas, siendo
esta de especial interés debido a sus peculiares caracteristi-
cas tanto radiolégicas como anatomopatolégicas.
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Caso clinico

Mujer de 32 anos, japonesa, sin antecedentes médico-quirdr-
gicos de interés, no fumadora ni bebedora, que acude a con-
sulta por presentar una tumoracién maxilar indolora de
varios meses de evolucién. A la exploracién se aprecia una
tumoracién de unos 3 cm de didmetro que hace prominencia
en la zona vestibular premolar izquierda del maxilar superior,
manteniéndose la integridad de la mucosa (fig. 1). No pre-
senta alteraciones sensitivas asociadas y la exploracién cervi-
cal es negativa.

En la radiografia panoramica se observa una imagen mixta
radioopaca-radioliicida con aspecto de “panal de abejas” que
se expande entre el canino y el primer bictspide superior
izquierdo y que origina una gran separacién entre las raices
de esas piezas dentarias, asi como un ligero desplazamiento
en los limites del seno maxilar y escotadura piriforme (fig. 2).
La tomografia axial computarizada (TAC) delimita con mayor
precisién los bordes de esta tumoracién, que se extiende por
la regién palatina sin llegar a la linea media; en su zona cen-
tral presenta una clara imagen radiolicida rodeada por un
punteado de imdégenes alternantes radioltcidas y radioopa-
cas que configuran el resto de la masa tumoral (fig. 3A y B).

Los diagnoésticos diferenciales barajados, en espera de la
confirmacién histolégica, fueron: lesién fibrodsea benigna,
sarcoma osteogénico, tumor epitelial calcificante, etc.

La primera biopsia realizada fue informada como amelo-
blastoma, pero la falta de concordancia clinico-radiolégica
con el ameloblastoma comun apoy¢d la indicacién de una
segunda biopsia. En esta se podian observar con mayor clari-
dad escasos nidos y cordones de células basaloides, sin atipia,
dispuestas en un estroma fibroso densamente colagenizado,
lo que se consider6 caracteristico de la variante desmopldsica
del ameloblastoma.

Bajo anestesia general se realiza la diseccién de un colgajo
mucoso palatino y vestibular en la zona peritumoral, asi
como la separacién de la mucosa nasal y del seno maxilar,
que en ningin momento se encontraban adheridas al tumor.
Expuesta la zona a resecar, y siguiendo los limites macroscé-
picos del tumor, se practica una maxilectomia en bloque que
abarca desde distal del incisivo lateral, hasta mesial del segundo
molar, incluyendo en la pieza la pared lateral de la fosa nasal
izquierda, el suelo del seno maxilar izquierdo y la porcién pala-
tina afectada. Una vez retirado el bloque tumoral se amplian
los limites de seguridad de la reseccién sobre hueso clinica-
mente sano. En el mismo acto operatorio se procede a la recons-
truccién del defecto resultante mediante interposicién de un
bloque de autoinjerto cértico-esponjoso libre de cadera, fijan-
dolo con miniplacas de osteosintesis al hueso maxilar (fig. 4).

El estudio macroscépico de la pieza de reseccién mostraba
una tumoracién que media 3 x 3y 5 x 2,5 cm, relativamente
bien delimitada aunque infiltrante en el hueso maxilar, y que
no se extendia al hueso limitrofe. Histolégicamente la tumo-
racién estaba constituida por nidos irregulares de células de
aspecto basaloide, con escaso citoplasma y nucleos mono-
morfos carentes de atipia. Los nidos celulares estaban dis-
puestos de manera salpicada sobre un abundante estroma
muy colagenizado (fig. 5). Se emitié un informe de ameloblas-
toma variante desmoplésica que respetaba los bordes 6seos.

Figura 1 - Abombamiento en region vestibular del maxilar
superior.

Figura 2 - Imagen en “panal de abejas” que se expande
entre el 23 y el 24.

El postoperatorio inmediato cursa sin complicaciones; se
procedié a la colocacién de una prétesis dentaria provisional
removible al cabo de unas semanas.

En el ultimo control clinico-radiolégico realizado a los 4
afios no existen signos de recidiva; un ano y medio después
de la intervencién se realizd, para mayor seguridad, un exa-
men histolégico del hueso remanente en la zona distal del
incisivo lateral por hallarse la linea de reseccién muy préxima
y el resultado fue negativo para presencia de tumor residual.
Se mantienen revisiones periddicas.

Discusién

El ameloblastoma es uno de los tumores odontogénicos mas
frecuentes. Se trata de un tumor benigno, localmente agre-
sivo, pero que no produce metéstasis. El hecho de ser un
tumor polimérfico le confiere un interés especial tanto para el
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Figura 3 - A. Reconstruccién tridimensional de la tumoracién. B. Corte axial que muestra imagenes alternantes radiolucidas-

radioopacas.

Figura 4 - Reconstruccion con injerto autélogo cértico-
esponjoso de cresta iliaca.

clinico como para el patélogo. Se describen tres entidades
diferentes: el ameloblastoma intraéseo sélido, el intradseo
quistico y el periférico. El ameloblastoma intradseo sélido es
el que podemos considerar como el clasico o comun (AC).
Afecta preferentemente a los varones en su regién mandibu-
lar posterior, con imagen radiolégica multicavitaria, de limi-
tes no totalmente nitidos, y que debido a su conducta infil-
trante necesita una exéresis de hueso sano mas alla de los
limites radioldgicos del tumor. Clasicamente se describen dos
patrones histolégicos diferentes dentro del AC: el tipo folicu-
lar (con la variante acantomatosa y de células granulares) y el
tipo plexiforme. En los udltimos afos se han definido dos
variantes de ameloblastoma menos frecuentes: el de células
claras y el AD.

El AD fue descrito por primera vez por Eversole et al en
19841, si bien en la literatura japonesa, Takigawa et al en 19812
y Uji et al en 19833 ya habian hecho referencia a la existencia
de un tipo poco frecuente de ameloblastoma intradseo. Se
trata, pues, de una variante bien definida de ameloblastoma
intradseo que posee unas caracteristicas clinico-radiolégicas

Figura 5 - Corte histolégico que muestra nidos celulares
dispuestos de manera salpicada sobre abundante estroma
colagenizado.

e histolégicas muy peculiares y diferentes del resto de los
ameloblastomas, aunque, por el momento, la conducta tera-
péutica deba ser similar al AC.

Su incidencia oscila entre el 4 y el 14% de todos los amelo-
blastomas. La edad de afectacién suele ser en la cuarta
década de la vida, como este caso referido por nosotros,
siendo algo superior la edad a la del AC, que es sobre la ter-
cera década. Se presenta casi en la misma proporcién en
hombres y mujeres, tanto en mandibula como en maxilar, y
su localizacién es preferentemente en la regién anterior de
ambos maxilares?; esto lo diferencia claramente del AC que,
como sabemos, tiene predileccién por la mandibula del varén
en su zona posterior. En la revision realizada por Waldron y
el-Mofty en 1987, de un total de 116 ameloblastomas, el AD
representa un 13% de todos los ameloblastomas intradseos®.

El AD presenta unas imdgenes radiolégicas con limites
relativamente bien definidos y con un patrén mixto, radiolu-
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cido-radioopaco, que recuerda al presentado por las lesiones
fibrodseas benignas, y que en nada se parece a las imagenes
radioliicidas, muchas veces multiloculadas, del AC. Kaffe et
al® estudiaron en 1993 las caracteristicas radioldgicas de 15
casos de AD y en todos ellos constataron este tipo de imagen
mixta. El AD no suele asociarse a ninguna pieza retenida y
debido a su crecimiento expansivo tiende a rechazar las pie-
zas adyacentes. Por el contrario, el AC presenta un creci-
miento invasivo y frecuentemente produce rizolisis de los
dientes vecinos’.

Existen numerosos estudios en la actualidad donde se
pone de manifiesto la importancia de otras pruebas de ima-
gen para el diagnéstico del AD. La resonancia magnética (RM),
y mas concretamente la RM con gadolinio, ha demostrado ser
la prueba mas util para confirmar el presente diagnéstico®.
Los hallazgos caracteristicos consisten en una sefial de inten-
sidad intermedia en T1, sefial de alta intensidad en T2 y cap-
tacién de contraste en las porciones sélidas, mientras que las
quisticas no presentan realce®.

La histologia nos muestra un denso estroma muy colage-
nizado que comprime pequerios islotes o nidos celulares de
epitelio odontogénico que pueden también presentar forma
de cordén o de hebra. El epitelio no muestra diferenciacién
ameloblastica completa como en el AC. La proliferacién fibro-
blastica y el abundante depésito de colageno en el estroma
confieren el caracter especifico y el nombre al AD. Se han
descrito formas hibridas en las que un patrén de AC se
encuentra circunscrito en el seno de un AD. También existen
otras formas hibridas de AC en las cuales se pueden observar
intercaladas células basales, mucosas o de estructuras glan-
dulares10.11,

Los hallazgos inmunohistoquimicos caracteristicos del AD
son la expresién variable de la desmina y de la proteina S-100.
Sin embargo, la reactividad a la queratina es inconstante y no
existe expresién de vimentina. El AD, en contraposicién al
resto de los ameloblastomas, muestra una fuerte reaccién
positiva para el coldgeno tipo VI y marcada inmunoexpresién
de factor de crecimiento transformante (TGF)-B. Algunos
autores sugieren que el TGF-a producido por las células tumo-
rales del AD desempenan un papel importante en la forma-
cién de la prominente matriz desmoplasica*. Trabajos recien-
tes muestran cémo el factor de necrosis tumoral (TNF)-a
puede provocar tanto la apoptosis como la supervivencia o la
proliferacién celular en el ameloblastoma. Estudios mediante
citémetro de flujo han demostrado que el TNF-a induce el
proceso de supervivencia de las células ameloblésticas, pero
cuando su tratamiento se prolonga hasta 24 horas el efecto es
contrario, induciendo la apoptosis celular!®.

Actualmente no existen los suficientes casos, ni un segui-
miento prolongado de los mismos, como para asignar una
agresividad mayor o menor a este tumor diferente de la del
AC. Al carecer de cdpsula y de limites precisos parece légico
que por el momento se mantengan los mismos criterios de

radicalidad en su cirugia que los utilizados en el AC. Sin
embargo, existe algin dato que pueda apuntar a un menor
grado de recidiva, similar a la que presentan el ameloblas-
toma uniquistico o el periférico*.

Conclusiones

Es importante destacar que el AD tiene de manera caracteris-
tica una semejanza radiolégica con las lesiones fibrodseas
benignas de los maxilares. El diagnéstico, por tanto, es nece-
sariamente histoldgico. El presente caso ilustra de forma
practica la necesidad de realizar biopsia en este tipo de lesio-
nes intradseas de aspecto benigno antes de proceder a su
tratamiento quirtrgico, que debe ser el mismo indicado para
los ameloblastomas sélidos: extirpacién por limites 6seos
libres de tumor.
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