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RESUMO

0 carcinoma amelobldstico (CA) € um tumor odontogénico raro que representa o equivalente maligno de um ameloblastoma.
Existem poucos casos de CA na literatura em inglés: nos ultimos 10 anos, foram relatados apenas 16 casos surgidos de
ameloblastomas preexistentes. Milltiplas recorréncias locais desse tumor precedem essa transformacdo. Neste relato, descrevenos
um caso de CA em regido posterior de maxila em uma mulher de 42 anos de idade, submetida a ressecgio cirtirgica. Em um
Dperiodo de quatro anos, ocorreram 1rés recidivas do ameloblastoma. Exames de imagem exibiram wma massa radiodensa com
destruicdo da cortical dssea e invasdo do seio maxilar. A andlise histologica revelou ilhas e ninhos caracteristicos de transformacdo
maligna epitelial, atipias, pleomorfismo celular, hipercromatismo nuclear, necrose e desmoplasia. O CA representa um raro e
desafiador diagnaostico histolégico. O acesso cirtirgico com ampliagdo das margens de ltecido duro e mole é essencial para o
impacto na sobrevida do paciente. A descrigdo de novos casos pode revelar, por meio do tratamento e do acompanhamento clinico,
caracteristicas que ajudem a entender melhor o comportamento do CA.

Unitermos: tumores odontogénicos; ameloblastoma; radioterapia.

ABSTRACT

Ameloblastic carcinoma (AC) is a rare odontogenic tumor that represents the malignant counterpart of an ameloblastoma. There are
few cases of AC in the English-language literature, with only 16 cases arising from preexisting ameloblastomas reported in the last 10
years. Multiple local recurrences of ameloblastomas precede this transformation. In the current report, we describe a case of AC at the
posterior maxilla in a 42-year-old female submitted to surgical resection, with three recurrences of ameloblastoma in a period of four years.
Imaging exams showed a radiodense mass with cortical bone disruption and maxillary sinus invasion. Histologic analysis demonstrated
features of islands and nests of malignant epithelium transformation, atypia, pleomorphic cells, nuclear hyperchromatism, necrosis and
desmoplasia. AC represents a rare and challenging histologic diagnosis. Surgical access with adequate hard and soft tissue margins is
essential for influencing survival. The description of new cases may reveal, through of treatment and clinical follow-up, characteristics
that allow us better understanding of AG behavior.
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RESUMEN

El carcinoma ameloblastico (CA) es un tumor odontogénico raro que representa el equivalente maligno de un ameloblastoma.
Hay pocos casos de CA en la literatura en lengua inglesa: en los dltimos 10 afios, solo se reportaron 16 casos originados de
ameloblastomas previos. Miiltiples recidivas locales de este tumor preceden esa transformacion. En este reporte, describimos un
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caso de CA en region posterior de maxila en una mujer de 42 arios de edad, sometida a reseccion quirtrgica. En un periodo
de cuatro arios, se produjeron tres recurrencias del ameloblastoma. Exdmenes de imagen muestran una masa radiodensa con
destruccion cortical e invasion del seno mawxilar. El andlisis histologico ha revelado islas y nidos caracteristicos de transformacion
epitelial maligna, atipias, pleomorfismo celular, hipercromatismo nuclear, necrosis y desmoplasia. El diagndstico histologico
del CA representa un raro desafio. El abordaje quiriirgico con ampliacion de los mdrgenes de tejido duro y blando es esencial
en la sobrevida del paciente. La descripcion de nuevos casos puede revelar, mediante tratamiento y acompanamiento clinico,
caracleristicas que ayuden a comprender mejor el comportamiento del CA.
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INTRODUCAO

0 carcinoma ameloblastico (CA), equivalente maligno do
ameloblastoma, € um raro tumor epitelial odontogénico”, que
pode irromper primariamente ou surgir de um ameloblastoma
preexistente. Esse fato contribui para a dificuldade em diferenciar
0 CA de um ameloblastoma cldssico benigno, especialmente em
casos em que o espécime biopsiado nao contém material adequado
suficiente para o diagndstico®.

Na terceira edicao da Classificacdo de Tumores de Cabeca e
Pescoco da Organizagdo das Nacdes Unidas (ONU), foi feita uma
tentativa de subclassificar o CA em trés tipos: o tipo primdrio, o
tipo secunddrio intradsseo (ndo diferenciado) e o tipo secunddrio
periférico (nao diferenciado). Essa subclassificaco foi considerada
desnecessdria para uma lesao tdo rara e nao tinha justificativa por
razoes comportamentais. Desse modo, em 2017, a ONU classifica
o CA como uma entidade tnica, embora o texto reconhega suas
variadas caracteristicas histoldgicas®.

0 CA é um tumor que exibe tracos citolégicos malignos e
crescimento invasivo, juntamente com o padrdo histoldgico
convencional de ameloblastoma®.

Na literatura, CAs que nascem de ameloblastomas
preexistentes sio muito raros. Além disso, € dificil atribuir
prognostico ao paciente, devido as raras informagdes bem
documentadas no acompanhamento®. Assim, ndo ha consenso
sobre 0 tratamento dessa lesao®. Este relato descreve um caso
de CA que se desenvolveu de um ameloblastoma preexistente na
regido maxilar e oferece um levantamento de casos citados entre
2008 € 2017.

Departamento de Odontologia da Universidade Federal do Rio
Grande do Norte (UFRN) com queixa de desconforto em dente
proximo a uma drea previamente operada. Durante a anamnese,
a paciente relatou a resseccdo cirdrgica de uma lesdo maxilar
esquerda em dezembro de 2011, cujo diagndstico histopatoldgico
foi amelobastoma (Figura 1).

Ao exame intraoral, verificou-se uma lesdo na maxila
esquerda com aspecto tumoral, eritematoso e insercao séssil, de
aproximadamente 1 cm, com uma superficie irregular, exibindo
areas ulceradas. Os exames de imagem revelaram radiolucéncia e
radiodensidade em uma radiografia panoramica e na tomografia
computadorizada, respectivamente, em que se observaram a
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FIGURA 1 — 4) muiltiplos ninhos e cordoes de epitélio odontogénico demonstrando
diferenciagdo colunar periférica com polarizagdo reversa. Zonas centrais assemelbam-se a
reticulos estrelados (HE, 500 pm); B) magnificacio mais alta destaca as células colunares
periféricas exibindo polarizagio reversa (HE, 100 pm)

Em novembro de 2013, uma paciente leucoderma de 42 anos

procurou o servico de Cirurgia Maxilofacial e Traumatologia do  HE: hematoxilina e eosina.
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ruptura da cortical dssea e a invasao do seio maxilar. Logo, a
paciente se submeteu a uma bidpsia incisional, que apresentou
laudo histopatol6gico de ameloblastoma (Figura 2).

A paciente retornou para controle trés e seis meses apos
a remocdo da lesdo, sem mudangas clinicas ou de imagem.
Entretanto, apds um ano buscou o servico com uma segunda
recorréncia, clinicamente apresentando uma insercao séssil,
tumoral, eritematosa, de aproximadamente 2 cm de comprimento,
com superficie irregular, nfo delimitada e drea de ulceracio. Os
estudos de imagem nao revelaram nenhum envolvimento dsseo,
caracterizando-o como ameloblastoma periférico.

0 seguimento pds-operatério da paciente ocorreu uma, duas e
quatro semanas apos a cirurgia. Somente um ano depois a paciente
retornou apresentando a terceira recorréncia. Durante o exame
clinico, foi observada uma insercao séssil tumoral e eritematosa,

cobrindo o hemiarco esquerdo inteiro, com uma tUMOraCA0  {GURA 3 — 4) isio clinica pré-aperatiria da dillima recorréncia da lesio; B) TC
irregular, de superficie nfo delimitada e dreas de ulceracdo.  que mosira imagem hipodensa com ruptura extensiva da cortical dssea e invasdo do

A histolo gia revelou fr agmentos de ne Opl asia mali gna de ori gem seio maxilar (seta amarela); C) fragmentos de neoplasma maligno de origem epitelial
odontogénica, mostrando atipia celular e pleomorfismo, hipercromatismo nuclear, focos de

odontogénica epitelial, mostrando atipia celular e pleomorfismo,  gegeneracao cisiica e necrose (HE, 500 yum); D) dreas focais de desmoplasia (HE, 100 um)
hipercromatismo nuclear, focos degeneracdo cistica e necrose. 7 tomografia computadorizada; HE: hematoxilina e eosina.

0 estroma era composto por tecido conjuntivo fibrovascular denso

com 4reas de infiltrado inflamatério mononuclear leve. Tambémse ~ DISCUSSAQ

observaram dreas focais de desmoplasia (Figura 3).

Em vista do diagndstico, a paciente foi encaminhada ao servico Carcinoma amelobldstico € um termo introduzido por Shafer
oncoldgico de referéncia do estado, onde foi removido cirurgicamente ¢ @l. (1974)?, usado para descrever um tumor derivado da
0 processo alveolar da maxila esquerda e administrado radioterapia  transformacdo maligna das células epiteliais do ameloblastoma.
em doses semanais de 70 Gy durante dois meses. Nenhuma  Segundo a ONU, o CA é definido como uma malignidade epitelial
complicagdo ou recidiva foi relatada até o momento. odontotogénica primdria rara e classificada como uma entidade

diagndstica tnica®.

0 surgimento do CA a partir de um ameloblastoma
preexistente € extremamente raro, e somente 16 casos em 13
artigos cientificos escritos em lingua inglesa foram encontrados
na literatura pesquisada nos ltimos 10 anos (Tabela). Esse fato
justifica a reclassificacdo da neoplasia, feita na tltima (quarta)
edicdo da Classificagdo de Tumores de Cabeca e Pescoco da
ONU, considerando que as caracteristicas clinicas, radiograficas
e histopatologicas das lesdes, independentemente do tipo de
aparéncia, sa0 semelhantes. Poucas séries de caso estao disponiveis:
os dados sobre as caracteristicas clinicopatologicas do CA
derivam, principalmente, de relatos de caso individuais. Portanto,
descrigdes de novos casos podem ajudar na melhor compreensdo
das caracteristicas biologicas deste raro cancer ondontogénico.
Os mecanismos propostos para mudancas citologicas que
transformam um cldssico ameloblastoma benigno em um CA so

§
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FIGURA 2 — A) visdo clinica pré-operatoria da primeira recorréncia da lesio; B) TC que
mostra uma imagem bipodensa com ruptura da cortical dssea e invasdo do seio maxilar

(seta amarela); C) ilbas de células hipercromdticas com palicadas periféricas e zonas controversos. O exato mecanismo para a transformagio maligna
cenirais parecem reticulo estrelado (HE, 200 ym); D) aspecto clinico pds-operaldrio do ameloblastoma atualmente € desconhecido. Uma das hipéteses
1C: tomografia computadorizada; HE: hematoxilina e eosina. € a possibilidade que o estimulo inflamatorio repetitivo depois
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TABELA - Revisdo dos carcinomas ameloblasticos originarios de ameloblastomas nos tltimos 10 anos

Caso  Autor G.enero/ Localizacdo Tratamento inicial Tratamento/ Metdstase Recidivas/ Desfec}h(?s/
idade tratamento final acompanhamento (meses) progndstico
) L , Ressecgdo alargada da .
(10) - -
1 Jindal M/60  Mandibula Cirurgia no especificada mandibula /19 Livre de doenca
. Mandibulectomia e N .
2 Karakida®  M/43  Mandibula - ) N ) - N2o/46 Livre de doenca
dissec¢do cervical
Administraco oral
3 Fujita®™ M/71  Mandibula - de fluoropirimidina e - Sim/9 -
resseccio marginal

4 Pundir™  F/40  Mandibula - Hemimandibulectomia - -/- Livre de doenca

5 Kamath™  M/75  Mandibula Hemimandibulectomia - Néo /- Morte

6 Lin® M/30 Maxila Enucleaco e curetagem Ressecgdo radical Pulmio Sim/= 88 Paciente r;;}lcsi(();iatamemo

7 Yoshioka®® MA7  Mandibula Enucleacio (gamegte e fe}mﬂm Tratatmento com feixe de Pulmiio Sim/21 Morte

recusaram cirurgia radical) fons de carbono
Makigu- N Resseccdo cirtirgica e N .

8 chi® F/84  Mandibula Resseccdo segmentar radiacio Néo Simy/- -

9 Nobusawa'”  F/84  Mandibula ~ Mandibulectomia segmentar Resseccao cirtirgica Figado Nio Morte
M/36  Mandibula - Ressecco parcial - Sim/120 Recorréncia

10 L F/40  Mandibula - Resseccao alargada - -/120 Livre de doenca
M/47 Maxila - Ressecgao parcial - Sim/108 Recorréncia
M/75  Mandibula - Resseccdo alargada ~ Pulmio -/36 Metdstase

11 Tempaku®  M/58 Maxila - Ressec¢do e radiacao Néo /- Doenca

12 Gunaratne®  M/66 N;i[:ell)isia Tratamento cirtrgico conservador ~ Resseccao cirdrgica Nao Ndo/18 Livre de doenca

13 Fonseca™  F/27 Mandﬂ).ula - Controle paliativo Nio -/- Morte

posterior
14 Presente caso  F/44 Maxila Enucleacio e curetagem RessecE:é)ieculﬂggrglca ¢ Nio Sim/18 Livre de doenca

do tratamento cirtirgico de ameloblastomas recorrentes seja
associado ao potencial de transformagdo maligna®.

0 dilema diagndstico € ainda mais complicado em
espécimes cuja biopsia contém material relativamente limitado.
A identificacio de crescimento tumoral ameloblastomatoso
invasivo (em forma de invaséo perineural, endoneural, muscular
e/ou vascular) oferece evidéncias definitivas para o diagnostico
de CA®. Gunaratne ef al.(2015)©, entretanto, ndo relataram
consenso histoldgico em relacio ao CA. Alguns parametros sio
descritos como ajuda diagnéstica, incluindo a presenca de ilhas
ou lencois de epitélio ameloblastomatoso e a auséncia de dreas
similares ao reticulo estrelado do 6rgdo do esmalte. Além dessas
caracteristicas, o CA pode incluir hipercromatismo, nucléolos
proeminentes, atipia celular, necrose, calcificacdo e invasio
neural e vascular® ?. Todas as caracterfsticas histopatologicas
foram observadas no caso aqui relatado, com excecdo da
invasdo neural e vascular. Alguns autores relatam uma variante
de células fusiformes!*'2.

Makiguchi ef al.(2013)® relatam que a taxa de recidiva dessa
lesdo € de 28,3% em pacientes tratados com resseccdo cirdrgica
do CA, enquanto a recidiva em casos tratados com tratamentos
conservadores, como enucleacio ou curetagem, € de 92,3%

Como o CA € extremamente raro um protocolo terapéutico
ainda ndo foi bem definido. De acordo com a nossa revisio,
protocolos terapéuticos envolvendo uma ampla resseccao
cirtirgica com margem de seguranca para tecidos moles e duros
parece ser o tratamento mais eficaz® 11, Para Gunaratne
et al. (2015©, a radioterapia adjuvante pode ser benéfica
para margens positivas ou exiguas ou em casos apresentando
comprometimento linfonodal, mas regimes de quimioterapia nio
mostram evidéncia de beneficios. No presente caso, relatamos a
resseccao do processo alveolar da maxila esquerda associada
com radioterapia a doses semanais de 70 Gy por dois meses, sem
complicagdes pds-cirdrgicas ou recorréncias até o momento.

Quando nenhuma intervencdo € realizada, o CA apresenta
um curso agressivo, com extensa destruico local e metdstases®.
0 pulmao € o local mais comum de difusdo, embora metdstases
para o figado também tenham sido descritas® '>'7.

Este relato descreveu um caso de CA surgido de um
ameloblastoma recorrente, que culminou na apresentacdo de
varios componentes resultando em diagndstico de malignidade.
Desse modo, o potencial de transformacdo maligna deveria
ser considerado em ameloblastomas recorrentes, enfatizando
a importancia da vigilancia do ameloblastoma, que € o mais
comum tumor epitelial benigno da maxila.
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CONCLUSAO

0 CA € uma entidade rara, e a descricao de novos casos pode
revelar, principalmente por meio de tratamento e seguimento
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