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Resumo

O Carcinoma Amelobastico € uma neoplasia odontogénica epitelial maligna
extremamente rara que pode surgir espontaneamente ou por meio de uma leséo
odontogénica pré-existente. A idade de acometimento varia de 7 e 91 anos, sendo o
género masculino mais afetado e a mandibula o local mais frequente. Pode
apresentar-se também como uma les&o cistica ou como uma grande massa de
tecido com ulceragdo, significativa reabsorgcdo 6ssea e mobilidade dentaria.
Clinicamente pode estar associado a expansao da mandibula com crescimento
rapido e frequentemente provoca dor. Ha diferencas de opinides em relacdo ao
tratamento deste cancer, no entanto, excisdo cirurgica local ampla e dissecgéo
cervical dos linfonodos seguida ou ndo de radioterapia sdo os tratamentos mais
sugeridos. O objetivo deste trabalho é relatar um caso clinico de um paciente do
género masculino, 14 anos de idade, portador de carcinoma ameloblastico em
mandibula. O paciente foi submetido a hemimandibulectomia, sem necessidade de
radioterapia e, apés trés anos de acompanhamento, o paciente apresenta-se sem
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sinais de recorréncia local e com restabelecimento de suas funcbes
estomatognaticas.

Palavras-chave: Ameloblastoma. Tumor odontogénico. Mandibula

Abstract

Ameloblastic Carcinoma is an extremely rare malignant epithelial odontogenic
neoplasm that can arise spontaneously or through a pre-existing odontogenic lesion.
The age of involvement varies from 7 to 91 years, being the male gender the most
affected and the mandible the most frequent site. It can also present as a cystic
lesion or as a large mass of tissue with ulceration, significant bone resorption and
tooth mobility. Clinically, it may be associated with rapidly growing jaw expansion and
often causes pain. There are differences of opinion regarding the treatment of this
cancer, however, wide local surgical excision and cervical lymph node dissection
followed or not by radiotherapy are the most suggested treatments. The objective of
this work is to report a clinical case of a male patient, 14 years old, with ameloblastic
carcinoma in the mandible. The patient underwent hemimandibulectomy, without the
need for radiotherapy and, after three years of follow-up, the patient has no signs of
local recurrence and has reestablished his stomatognathic functions.

Keywords: Ameloblastoma. Odontogenic tumor. Jaw

Introducgao

Os tumores odontogénicos sao neoplasias raras que surgem a partir da
estrutura dental e pode mimetizar varias fases da formacdo do dente (BARNES,
1985). Um dos tumores mais comum é o ameloblastoma, que surge a partir do
componente epitelial embrionario do dente, sendo que 80% destes surgem na
mandibula (GNEPP, 1988).

Embora o ameloblastoma tipico seja um tumor histologicamente benigno e de
crescimento lento, este tem capacidade de causar destruigao local e até mesmo a
morte por invasdo de estruturas vitais (KYRIAZIS, KARKAZIS, KYRIAZIS, 1955;
SHARP, BULLOCK, BINKLEY, 1955; TSAKNIS, NELSON, 1980). Variantes raras de
ameloblastoma incluem ameloblastoma maligno e carcinoma ameloblastico. O
sistema de classificagdo da Organizagdo Mundial de Saude define ameloblastoma
maligno como um ameloblastoma que desenvolveu metastase, mas exibe
caracteristicas morfolégicas bem diferenciadas de um tipico ameloblastoma, tanto
nos sitios primarios quanto metastatico (PINBORG, KRAMER, TORLONI, 1972). Em
comparagao, o carcinoma ameloblastico € a designagao patologica descrevendo um
ameloblastoma com areas de Obvia malignidade histologica. A etiologia destas
lesdes é incerta. Ha a hipétese de que os carcinomas amelobasticos surgem a partir
de ameloblastomas que desdiferenciam durante o curso da doenga, geralmente
derivado de recorréncias associado a varios procedimentos cirurgicos ou
radioterapia (SLOOTWEG, MULLER, 1984).

Apenas em 1982, Elzay sugeriu que a Organizagdo Mundial de Saude (OMS)
que a classificagdo de carcinoma odontogénico (1972) fosse modificada para
distinguir o carcinoma ameloblastico do ameloblastoma maligno (ELZAY, 1982). Em
1984, Slootweg e Muller sugeriram uma ligeira modificagado da classificacdo de Elzay
em respeito da origem do tumor. Apds anos de discussao, a ultima atualizacéo da
classificagdo da OMS dos tumores odontogénicos foi definida e publicada em 2005
com a distingao destas duas entidades clinicas.
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Em contraste com o ameloblastoma, o carcinoma ameloblastico apresenta
caracteristicas clinicas mais agressivas, tais como crescimento rapido, perfuragéo do
cortex e inchago doloroso (AKRISH, BUCHNER ET ALL, 2007). O carcinoma
ameloblastico ocorre na faixa etaria que abrange os 7 a 91 anos. Ha predilegédo pelo
sexo masculino, com proporgao de 2:1 (M:F), sendo a regido posterior de mandibula
o local mais acometido. Na literatura cientifica especializada, entre 1984-2012, foram
relatados apenas 92 casos em todo mundo. Na maioria dos casos, os achados
radiolégicos mostraram definida radiolucidez caracteristico de sua capacidade
osteolitica. No entanto, radiopacidade focal pode ser detectada em lesbes
radiolucidas (CORION, GOLDBLATT E AT ALL, 1987; NAIK, KALE, 2007). O
carcinoma ameloblastico tem predisposicdo para disseminar-se para linfonodos
cervicais e para o pulm&o. Em casos raros, cérebro ou metastases 6sseas multiplas
tem sido reportado (DATTA. et. al, 2003; GOLDENBERG, SCIUBBA, KOCH, 2004).
O prognostico do paciente é de dificil atribuicdo, devido a raridade da patologia e
pela qualidade das informa¢des documentadas. A excisdo cirurgica local é o
tratamento de escolha seguido ou ndo de radioterapia ou quimioterapia.

A despeito da raridade desta lesdo e de seu progndstico ruim, temos como
objetivo relatar um caso clinico de um paciente do género masculino, 14 anos de
idade, portador de carcinoma ameloblastico em mandibula, assim como discutir suas
principais caracteristicas clinicas, enfatizando a dificuldade do estabelecimento do
diagnostico desta patologia.

Relato de caso

Paciente L.N.N.S., género masculino, 14 anos de idade, chegou ao Servigo
de Diagndstico Bucal, em abril de 2013, para avaliacdo de lesdo em mandibula, com
queixa principal de “carog¢o no rosto”. Durante anamnese, paciente relatou aumento
de volume na face do lado direito, com inicio em dezembro de 2012. Relatou
também sangramento na regido do dente 47 no dia da consulta e dificuldade de
abertura bucal.

Durante o exame fisico geral constatou-se que o paciente normocorado, sem
sintomas de alteragdes sistémicas e linfonodos n&o palpaveis. Em face notou-se
acentuada assimetria facil no lado direito e foi constatadas dificuldade e limitagdo de
abertura bucal (Figura 1). Apresentava sintomatologia dolorosa ao toque ou sobre
pressdo. Em exame intrabucal foi possivel constatar uma unica lesdo ulcerada na
regido de mandibula do lado direito (corpo e ramo), de cor avermelhada a résea,
com consisténcia 6ssea, de superficie normal e limites nitidos. Radiograficamente,
foi possivel observar uma lesdo radiolucida, unilocular na regido do dente 47, com
envolvimento do elemento dentario. A lesdo apresentava limites imprecisos e uma
expanséao da cortical vestibular (Figura 2).
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Figura 2- Radiografia panoramica mostrando o aspecto radiografico da les&o.
Observa-se lesao radiolucida

ApoOs exame clinico e radiografico postulou-se como provaveis hipdteses
diagnosticas o ameloblastoma e o tumor queratocistico odontogénico. A lesdo foi
submetida a pungdo com resposta negativa. Optou-se pela realizacdo de bidpsia
incisional em regido de corpo e ramo da mandibula e, com fins de planejamento
terapéutico, foi solicitada uma tomografia computadorizada (TC). A tomografia
computadorizada indicou uma les&o litica, insulflativa no &ngulo da mandibula a
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direita com adelgacamento da cortical, sem sinais de ruptura e conteudo de
densidade de partes moles (Figuras 3 e 4).

e Gepeape com
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Figuras 3 e 4. TC de face. Nota-se leséo litica, insulflativa no &ngulo da mandibula
direita com adelgagamento da cortical, sem sinais de ruptura.

Na analise microscopica foram revelados ilhotas e corddes de células
tumorais basofilicas hipercoradas semelhantes a pré-ameloblastoma, mas ausentes
de polarizagdo nuclear invertida, com hipercromatismo, pleomorfismo e mitose
atipicas ocasionais em meio a um estroma de tecido conjuntivo denso. Areas
eventuais de necrose foram observadas, além da perda estrutural do aspecto de
reticulo estrelado do 6rgdo do esmalte. Notou-se ainda multiplas células mucosas e
intermediarias e poucas areas cisticas (Figura 5). A peca foi submetida a analise
imuno-histoquimico onde observou-se positividade para os anticorpos Citoqueratina
de alto Peso Molecular (34BE12), P63 (7-JUL), Pan-citoqueratina (AE1/AE3),
positividade em 10% das células para anticorpo Antigeno Ki-67 (kiS5), positividade
em ocasionais células para o anticorpo Proteina p-53 (DO-7) e negatividade para os
anticorpos Citoqueratina 7 (LP5K), Citoqueratina de baixo peso molecular
(35BEH11), c-kit/CD-117 (policlonal) e Citoqueratina 20 (KS 20.8), definindo-se o
diagndstico de Carcinoma Ameloblastico.
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O paciente foi encaminhado ao setor de Oncologia Pediatrica de um Hospital
especializado para avaliagdo e conduta. Enquanto o paciente aguardava ser
convocado pelo Hospital para iniciar seu tratamento, cerca de um més apos a
realizacao da bidpsia, o paciente retornou ao hospital com queixa de dor, falta de
apetite e perda de peso e em decorréncia deste quadro clinico o paciente foi
internado para fazer analgesia interna e investigacdo diagndstica. No segundo dia
de internacdo, o paciente apresentou quadro alérgico no local da lesdo, manteve
quadro de hiporexia, sem a presencga de febre. Foi feita uma reposi¢cao venosa de
eletrdlitos, administrado fluconazol, cefalotina, nistatina e higiene oral com agua
bicabornada. Foi realizado exames de sangue e radiografias do toérax que
apresentaram-se normais, sem altera¢des dignas de nota. Paciente teve alta no dia
14-05-2013 fazendo uso de fluconazol 150 mg e cefalexina por dois dias.

Cerca de dois meses o paciente foi submetido a hemimandibulectomia direita
com reconstrugdo microcirurgica e enxerto de fibula (pele, osso e musculo) e
traqueostomia (Figura 6). O tratamento empregado no paciente foi apenas cirurgico,
sem administracdo de quimioterapia ou radioterapia. O paciente continua em
acompanhamento médico e odontolégico e, apos trés ano, o mesmo encontra-se
sem sinais de recorréncia e com o reestabelecimento das fun¢des estomatognaticas
(Figuras 7 e 8).
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Figura 6. Aspecto macroscoépico do tumor e de parte mandibula removida.
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Figura 7 — Vista frontal do paciente apos tratamento com companhamento de 12
meses.

Figura 8- Aspecto radiografico da reconstru¢do mandibular do paciente

Discussao

O termo Carcinoma ameloblastico esta reservado para um ameloblastoma
com uma aparéncia morfolégica maligna, independentemente da presengca de
metastases. Carcinomas ameloblasticas sdo neoplasias odontogénicas epiteliais
malignas extremamente raras e podem surgir de novo ou a partir de uma lesao
odontogenica preexistente (BARNERS L, et al, 2005).

O carcinoma ameloblastico ocorre preferencialmente em pacientes do género
masculino, na faixa etaria de 30 a 50 anos e em mandibula. Apesar do caso relatado
ter ocorrido em um paciente do genero masculino e em regido de mandibula, a idade
do paciente ndo apresenta-se na faixa etaria de maior acometimento destes
tumores.
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Clinicamente o CA esta associado a dor, expansdao Ossea de rapido
crescimento e frequentemente perfuragdo do cértex. Em alguns casos tem-se
observado metastase principalmente para o pulmido ou linfonodos regionais. O
tratamento mais comum e indicado € a excisédo cirurgica de toda a lesédo. Alguns
autores relatam a necessidade de associagdo com radioterapia e/ quimioterapia. A
terapéutica proposta ao paciente relatado foi a hemimandibulectomia direita com
reconstrugdo microcirurgica e enxerto de fibula, sem necessidade com associagéo a
guimioterapia ou radioterapia.

Histologicamente, o carcinoma ameloblastico mostra caracteristicas de
ameloblastoma com citologia pleomorfica, alto indice mitético, polarizagédo reversa,
periférica paligada e necrose, neural e vascular. Inumeras patologias benignas
(ameloblastoma acantomatoso, tumor odontogénico escamosos e querato-
ameloblastoma) e malignas de origem epitelial odontogénica (carcinoma de células
escamosas primario de revestimento de um cisto odontogénico), epitelial glandular
(adenocarcinoma pseudoadamantine, carcinoma ductal, carcinoma
mucoepidermiode de alto grau) e de epitélio de revestimento (carcinoma
epidermdide intra-alveolar primaria e carcinoma metastatico em ossos gnaticos
primario de mama e do trato gastrointestinal). (SHEAR, 1969; GARDNER, AF., 1969;
PINDBORG, 1970). A raridade do diagndstico e a grande variedade de patologias
que podem mimetiza-lo microscopicamente dificultam em sobremaneira o
diagnostico final desta entidade. Para estabelecer o diagnostico definitivo com
seguranga € necessaria a associagdo das caracteristicas histoquimicas e imuno-
histoquimicas deste tumor, assim como a exclusdo destas caracteristicas de
entidades consideradas possiveis diagnosticos diferenciais. No caso descrito para
estabelecer o diagnostico definitivo foi realizado uma pesquisa imuno-histoquimica a
qual possibilitou a exclusdo de possiveis patologias e a definicdo do correto
diagnéstico.

A despeito da raridade e dificuldade deste diagnostico € de suma importancia
que o cirurgido-dentista, em especial o patologista e o cirurgido bucomaxilofacial,
conheca esta entidade. Apenas desta forma conseguiremos evitar diagndsticos
equivocados e consequentemente o estabelecimento de terapéuticas inadequadas
nestes pacientes.
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