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RESUMEN

Introduccion: los ameloblastomas son tumores epiteliales odontogénicos benignos, localmente invasivos que surgen de restos

de la lamina dental y del epitelio odontogénico. Presentacion del caso: paciente femenina de 39 anos con aumento progresivo
e indoloro en la region derecha de la cara y cuello. Se palpé tumoracién bien circunscrita, indolora, de consistencia dura, no
fluctuante de 5 cm de diametro. La radiografia panoramica mostré una lesion radiolticida unilocular cerca de la zona del primer
molar izquierdo. La tomografia computarizada confirmé los hallazgos. La biopsia revel6 una cavidad quistica revestida por
epitelio odontogénico fino. Se practicé reseccién total con mandibulectomia segmentaria. Discusion: el ameloblastoma es una
lesién poco frecuente con caracteristicas similares a los quistes maxilares. Los hallazgos histolégicos e inmunohistoquimicos
permiten diferenciarlo de otras lesiones benignas y malignas. Conclusién: es un tumor benigno de crecimiento lento y con
alta capacidad de recidivas. La reseccién quirtirgica completa con bordes amplios es la medida terapéutica recomendada. El
seguimiento a largo plazo es obligatorio debido al riesgo de recurrencia y transformacién maligna.
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ABSTRACT

Introduction: ameloblastomas are benign locally invasive epithelial odontogenic tumors arising from remnants of the dental
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lamina and odontogenic epithelium. Case presentation: a 39-year-old female patient presenting with progressive and painless
swelling of the right side of the face and neck. A well-defined non-tender, firm, non-fluctuating tumor measuring 5 cm in
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diameter was identified upon palpation. A panoramic radiography showed an unilocular radiolucent lesion near the first right

mandibular molar tooth. These findings were confirmed by computed tomography. The biopsy revealed a cyst cavity lined

by fine odontogenic epithelium. Patient underwent a total segmental mandibulectomy. Discussion: ameloblastoma is a rare

lesion with features of maxillary cysts. Histologic and immunohistochemical findings allow distinguishing ameloblastomas

from other benign and malignant lesions. Conclusion: it is a benign slow-growing tumor with a high capacity for recurrence.

The recommended therapeutic approach is complete surgical resection with a wide margin of normal tissue. Extended

follow-up is advisable due to its high recurrence and malignant transformation potential.
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INTRODUCCION

Los ameloblastomas son tumores epiteliales odontogénicos
benignos, localmente invasivos que surgen de restos de la
lamina dental y del epitelio odontogénico. Tienen curso
indoloro y crecimiento lento, pero pueden alcanzar grandes
dimensiones causando

deformidad facial y deterioro funcional.”? Representan 1%
delos tumores orales y 9a 11% de los odontogénicos. Existen
diferentes tipos patolégicos: multiquisticos, periféricos,
desmopldsicos y uniquisticos, con comportamientos
particulares de invasién local y recurrencia, con tratamientos
y prondsticos variables.> El tratamiento esta basado en el
analisis de las caracteristicas histolégicas y clinicas de la
lesién, ya que la tasa de recurrencia puede ser hasta 90%
luego de cirugia conservadora comparada con 15% a 25%
luego de la reseccién quirtrgica con bordes amplios.'”

Elameloblastoma uniquistico es una variante biolégica con
comportamiento relativamente benigno y mejor respuesta al
tratamiento. Desde el punto de vista histolégico es un tumor
revestido por epitelio ameloblastico que puede clasificarse
en los subtipos luminal, intraluminal (plexiforme) y mural.
Su tasa de recurrencia es inferior a 25%.* Se presenta un
caso de ameloblastoma uniquistico de mandibula.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 39 afios quien consulté por
presentar aumento progresivo e indoloro en la region
derecha de la cara y el cuello de 2 meses de evolucién que
habia sido tratado como absceso dental sin mejoria clinica.
Negaba antecedentes personales y familiares de neoplasias
malignas, endocrinopatias, consumo de alcohol, tabaco y/o
drogas ilicitas. Al examen fisico el maxilar inferior tenia
apariencia asimétrica y la zona submandibular derecha
(region del masetero) presentaba importante aumento de
volumen que se extendia hacia la region lateral derecha
del cuello con piel suprayacente normal. En la zona de la
mandibula podia palparse tumoracién bien circunscrita
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del tejido circundante, indolora, de consistencia dura, no
fluctuante de 5 centimetros de didmetro. No se identificaron
linfadenopatias intraoral
inflamacién indolora, firme, no sensible, cubierta por una

locales. El examen reveld
mucosa normal que se extendia desde el vestibulo maxilar
izquierdo hasta el primer molar. El resto del examen fisico
estaba dentro de limites normales.

pruebas de hematologia,

funcionalismo renal y hepatico, electrolitos, orina y

Los resultados de las

coagulacién eran normales. La radiografia panoramica
reveld lesién radioltcida unilocular cerca de la zona del
primer molar izquierdo, en contacto con las raices de los
dientes, hasta el seno maxilar (figura 1). La tomografia
computarizada confirmoé los hallazgos de la tumoracién de
50 milimetros con multiples linfadenopatias en la region

submandibular. Las imdgenes tordcicas no mostraron
lesiones tumorales ni linfadenopatias.

Figura 4. Radiografia panoramica preoperatoria. Las flechas
indican el sitio de la lesion. Fuente: los autores.

En vista de los hallazgos se decidi6 realizar biopsia bajo
anestesia local; la evaluacion anatomopatolégica reveld
una cavidad quistica revestida por epitelio odontogénico
fino no queratinizado con células redondeadas y aplanadas
junto a basales columnares hipercromaticas. También se
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encontraron nidos e islas con caracteristicas ameloblasticas
dentro del tejido capsular de tipo conectivo, fibroso y denso.
En algunas de las islas epiteliales odontogénicas las células
centrales sufrieron metaplasia escamosa con formacién de
queratina (figura 2). No fue evidente actividad mitética ni
atipia celular. La inmunohistoquimica demostré expresion
positiva de CK19 y negativa para P63, TTF-1, CK7, CK8
y Wapsin A. El indice de proliferaciéon celular Ki-67 fue
de 2%. En combinacién con la historia clinica, examen
fisico, imagenes y caracteristicas histoldgicas, se realizé
el diagnéstico de ameloblastoma uniquistico mural de la
mandibula.

w

Figura 2. Imagen histolégica del ameloblastoma uniquistico de
mandibula. A: islas con caracteristicas ameloblasticas rodeada por
tejido capsular fibroso y denos. B: islas infiltrantes cerca del epitelio
ameloblastico (coloracion hematoxilina — eosina). Fuente: los autores.

La paciente fue sometida a reseccién total de la tumoracién
con mandibulectomia segmentaria derecha y reconstruccién
mediante colgajo microvascularizado. Fue dada de alta a
los 6 dias con seguimiento regular por consulta externa de
oncologia médica, odontologia y cirugia maxilofacial. Luego
de 12 meses de seguimiento no ha presentado recidivas
locales ni a distancia.

DISCUSION

El ameloblastoma es una neoplasia epitelial odontogénica
que se origina de los restos de la ldmina dental en la encia
con células pluripotenciales de la capa basal del epitelio
superficial y de la glandula salival menor."” Es un tumor
benigno localmente invasivo, con propension a recidivas
locales y metdstasis, con una incidencia de 0,5 casos por
millén de afios-persona.’ Es el tercer tumor mas comin de
la mandibula, con una frecuencia de 1 a 3%, afecta mas a
hombres que a mujeres (relacién 1,3 a 1) con edad promedio
al momento de la aparicién de 32 afios.® Se presenta con
mas frecuencia en la mandibula que en el maxilar en una

proporcion de 3:1 y es 5 veces mas comin en la poblacion
negra.”’ Las variedades malignas pueden tener apariencia
histolégica benigna, pero poseen mayor capacidad de causar
invasion a distancia.'*®

El ameloblastoma aparece al examen fisico como
inflamacién indolora, asimetria facial, impactacién,
desplazamiento, movilidad o reabsorcién dentaria.’ El tumor
es de consistencia sélida con superficie variable entre lisa,
granular, verrugosa o papilar y suele encontrarse en la encia
lingual de la regiéon premolar mandibular, zona anterior de
la mandibula y tuberosidad maxilar, pero también puede
hallarse en las regiones interradicular, periapical y edéntula.
Algunos investigadores han propuesto que el epitelio
de los quistes odontogénicos y el ameloblastoma tienen
origen comin que harfa posible la transiciéon de lesién no
neopldsico a neopldsica.”” En las imédgenes radiograficas
presenta bordes bien definidos.**

El diagndstico estd basado en los hallazgos histolégicos.
Presenta espacios quisticos diminutos llenos de liquido,
rodeados por epitelio odontogénico proliferativo que forma
islas y cordones separados. Estas islas estan en estrecha
relacién con el epitelio superficial suprayacente y rodeadas
por tejido conectivo fibroso maduro sin calcificaciones.
Muestran fuerte positividad para calretinina, CK 5, 14,
19 y amelogenina, mientras que la mayoria de los otros
tumores odontogénicos mesenquimales no expresan estos
marcadores.>"! La caracterizacion molecular demuestra
con frecuencia mutaciones BRAF, MAPK y FGFR2. La
BRAFV600E es la mas comun (64% de los casos).’

Puede dividirse en tres grupos histolégicos: luminal,
intraluminal (plexiforme) y mural. En el primero el tumor
esta limitado a la superficie luminal del quiste. En la
variante intraluminal uno o mas nédulos se proyectan desde
el revestimiento quistico hacia el lumen del quiste. En el
tipo mural, como el presente caso, la pared fibrosa del quiste
estd infiltrada por componentes foliculares o plexiformes.>*

Los  diagnosticos  diferenciales  incluyen  tumor
odontogénico  de  células  granulares,  carcinoma
mucoepidermoide oncocitico, carcinoma de células

acinicas oncocitico, oncocitoma, quiste residual, fibroma
central, granuloma central de células gigantes y fibrosis
displasica.* El tumor odontogénico de células granulares
esta compuesto por grandes células granulares eosindfilas
entremezcladas con cordones dispersos o pequefias islas de
epitelio odontogénico inactivo. Ademas, en algunos casos
pueden encontrarse pequenas calcificaciones asociadas
con las células granulares de origen mesenquimal.’> El
carcinoma mucoepidermoide oncocitico es una variante
rara del carcinoma mucoepidermoide compuesta por
células oncociticas y el pequefio numero de células mucosas
ayudan al diagndstico. Ademads, existe invasion perineural o
intravascular. El oncocitoma de la mandibula es muy raro y
se dispone en filas o cordones y a veces en laminas."
Debido al escaso numero de casos reportados de
ameloblastoma, no existe un tratamiento especifico.’
La decision debe considerar el patrén histolégico, las
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caracteristicas clinicas, la edad del paciente asi como el
tamafio y el comportamiento de la lesiéon. Por lo tanto, el
abordaje terapéutico es complejo, ya que la cirugia debe
ser agresiva para evitar recidivas.' El enfoque conservador
puede consistir en la enucleaciéon o el legrado a veces
precedido de la marsupializacion.” La tasa de recidiva es
baja si los martgenes de reseccion son adecuados (4%),
mientras que la cirugia conservadora (25%) y la enucleacion
o el curetaje (50%) tienen una mayor tasa de recidiva. El
estandar de tratamiento en lesiones extensas es la reseccion
del tumor primario con margenes de seguridad mayores de
1 centimetro.?

La reconstrucciéon inmediata es esencial para evitar
estéticos y
maloclusiones, fracturas patolégicas o asimetria facial, que

problemas secuelas funcionales como
conllevan a problemas psicosociales concomitantes. Es
posible la reconstruccién funcional de grandes segmentos
mandibulares con colgajos microvascularizados e implantes
dentales como mejor opcién." La eficacia de la terapia
adyuvante no esta decidida porque se han descrito muy
pocos casos.*’

Los ameloblastomas

malignos  pueden

multiples recidivas y producir metdstasis a pulmones,

presentar

ganglios linfaticos locales, hueso, higado, cerebro y
medula espinal.’>” El prondstico en estos casos es malo, con
promedio de supervivencia de 2 afios sin cirugia y 6 afnos
con reseccién adecuada y radioterapia.'” Debido a la elevada
tasa de recidiva del ameloblastoma y su reaparicién como
carcinomas ameloblasticos es importante tener controles y
seguimientos exhaustivos de los pacientes. Sin embargo, no
existe consenso en el tiempo de seguimiento.

CONCLUSIONES

El ameloblastoma uniquistico es un tumor benigno
de crecimiento lento y con alta capacidad de recidivas.
El diagnoéstico estd basado en los hallazgos histologicos
e inmunohistoquimicos caracteristicos que permiten
diferenciarlo de otras lesiones benignas y malignas. La
reseccion quirurgica completa con bordes amplios es la
medida terapéutica recomendada en la mayoria de los casos,
para disminuir la posibilidad de recidivas. El seguimiento a
largo plazo es obligatorio debido al riesgo de recurrencia y
transformacién maligna.
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