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Abstract

Malignant mandibular ameloblastoma with hepatic and lung metastases: a case report

Ameloblastoma is a benign rare tumor, originated in the odontogenic epithelium, is locally invasive
and with high tendency to local recurrence, a variety less common is the malignant or metastasizing
ameloblastoma, where more frequent sites of deployment are the lung and cervical lymph nodes, being
much less frequent sites the liver and skull among others. The surgical treatment is mainly the aggressive
surgery of the primary tumor and metastases. We present a case of a patient with malignant mandibular
ameloblastoma with metastases in liver and lung, which was subjected to a subtotal mandibulectomy, local
radiotherapy and lung and liver metastasectomy in a second time, with late recurrence of the lesion.
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Resumen

El ameloblastoma es un tumor poco frecuente, benigno, originado en el epitelio odontogénico, es
localmente invasivo y con alta tendencia a la recurrencia local, una variedad mucho menos frecuente es el
ameloblastoma maligno o que causa metastasis, donde los sitios més frecuentes de implantacion son el
pulmoén y los linfonodos cervicales, siendo sitios mucho menos frecuentes higado y craneo, entre otros. El
tratamiento es principalmente quirdrgico con cirugia agresiva del tumor primario y posteriormente de las
metastasis. Se presenta el caso de un paciente portador de ameloblastoma mandibular maligno, con metas-
tasis hepaticas y pulmonares, que fue sometido a una mandibulectomia subtotal y radioterapia local.
Posteriormente, reseccion de metastasis pulmonares y hepaticas en un segundo tiempo, con recidiva de las
lesiones.
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Introduccion

Caso clinico

El ameloblastoma en una neoplasia benigna poco
frecuente, originada del epitelio odontogénico, lo-
calmente agresiva, con alta tendencia a la recurrencia
local de no ser removida adecuadamente, de etiolo-
gia desconocida. Representa el 10% de los tumores
maxilares y mandibulares, afectando por igual a
hombres y mujeres, siendo la edad media de pre-
sentacion a los 35 afios'?. El 80% de los amelo-
blastomas se origina en la mandibula, cercano a la
region molar y ramas mandibulares y la sinto-
matologia puede incluir aumento de volumen
submucoso de crecimiento lento, pérdida de piezas
dentarias, mal oclusion, parestesias y dolor locali-
zado®.

Con mucho menos frecuencia el ameloblastoma
puede presentar evolucion maligna y desarrollar di-
seminacion hematogena®*. La variedad maligna o
que origina metastasis s6lo se distingue del ame-
loblastoma benigno por la presencia de metastasis,
sin caracteristicas histologicas especificas’. Los si-
tios mas frecuentes de implante de metastasis son
los pulmones (75%), seguido de linfonodos cervi-
cales y espinales (15%), otras localizaciones menos
frecuentes como higado, craneo, cerebro, rifién e
intestino delgado también han sido comunicadas,
pero con mucho menor incidencia®‘. Por altimo, otra
variedad la constituye el carcinoma ameloblastico,
que presenta caracteristicas citologicas tales como
atipia en combinacion con las que presenta el
ameloblastoma, independiente de la presencia de
metastasis, existiendo a su vez dos subtipos, el car-
cinoma ameloblastico primario y el secundario o
desdiferenciado el cual se desarrolla a partir de un
ameloblastoma benigno preexistente’.

En base a lo expuesto se presenta el caso de un
paciente con ameloblastoma maligno con metastasis
hepaticas y pulmonares tratado en nuestro centro.

Se presenta el caso de un paciente varon de 50
afios de edad, sin antecedentes morbidos de im-
portancia, con cuadro de seis semanas de evolu-
cion caracterizado por dolor dental y de mandibula
inferior con respuesta parcial al paracetamol. Con-
sulta a odontologo quien solicita radiografia den-
tal, donde se observa imagen radiolucida extensa,
unilocular de limites poco definidos con destruc-
cion de tabla 6sea. Se realiza biopsia por puncion
de la lesion que muestra ameloblastoma. En estu-
dio de diseminacion, se realiza una tomografia axial
computada (TAC) de cabeza, cuello y torax que
muestra lesion litica mandibular con compromiso
de partes blandas y extension al piso de la boca,
multiples nédulos pulmonares bilaterales y en base
derecha, con caracteristicas de localizaciones se-
cundarias, y lesion focal hepatica en lobulo izquier-
do de 5,8 x 6,9 cm que puede corresponder a lesion
secundaria. Cintigrama muestra actividad osteo-
blastica anormal a nivel del mentén. Continuando
el estudio, se realiza puncion hepatica bajo TAC
cuya biopsia es compatible con ameloblastoma, sien-
do entonces el tumor primario de origen dental con
metastasis pulmonares y hepaticas.

El caso es discutido en reunion multidisciplinaria
y dado el caracter benigno del tumor y su lento
crecimiento, se decide someter al paciente a resec-
cion del tumor primario y metastasis en distintos
tiempos, a la vez que se inicia quimioterapia con
Taxol y Carboplatino en seis ciclos, logrando esta-
bilizacion de las lesiones. Se efectia hemiman-
dibulectomia inferior con reconstruccion con col-
gajo deltopectoral e injerto microvascular del peroné
(Figura 1). El paciente debe ser sometido posterior-
mente a aseo quirirgico y colgajo por dehiscencia
del piso de la boca, evolucionando en buenas con-
diciones.

Figura 1. TAC de cabeza con
reconstruccion tridimensional;
a, b: Vision latero-frontal e in-
ferior, respectivamente, de la
reconstruccion mandibular rea-
lizada en la extraccion
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En la biopsia se observa un ameloblastoma ma-
ligno variedad folicular de 4 x 2,5 x 2,5 cm con ex-
tensas zonas de infiltracion perineural y destruc-
cion osea del cuerpo de la mandibula (Figura 2).

A los dos meses se realiza hepatectomia izquier-
da extendida (segmentos L, 11, I1, IV, V, VIII), donde
no se observa diseminacion peritoneal y la explora-
cion hepatica y ecografia intraoperatoria demues-
tran lesion de 10 cm de diametro en lobulo hepatico
izquierdo sin compromiso de la vena hepatica dere-
cha y compresion de la vena hepatica media. La

pieza operatoria muestra a la histologia metastasis
de ameloblastoma de 10 x 8 x 7 cm que alcanza
focalmente el borde quirurgico entintado (Figuras 3
y4).

El paciente tiene una recuperacion satisfactoria
y posteriormente se realiza reseccion de metastasis
pulmonar, quedando sin evidencia de enfermedad,
manteniendo capacidad funcional de 100%. Se rea-
liza radioterapia en zona mandibular focalmente en
lecho quirurgico usando radioterapia de intensidad
modulada (IMRT).
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Figura 2. a: Hemimandibulectomia inferior que muestra lesion tumoral blanco grisacea, de bordes mal delimitados, que

destruye el hueso (cuerpo mandibular) e infiltra el tejido muscular esquelético. b: Ameloblastoma maligno variedad
folicular, con extensas zonas de infltracion perineural y destruccion dsea del cuerpo de la mandibula.
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Figura 3. a: Lobulo hepatico izquierdo de 550 gr donde se reconoce tumor blanquecino amarillento, de bordes
polilobulados, bien delimitados, de consistencia dura, que mide 10 x 8 x 7 cm y que alcanza focalmente el borde
entintado. b: Ameloblastoma de las mismas caracteristicas que tumor primario mandibular.

460 Rev. Chilena de Cirugia. Vol 61 - N° 5, Octubre 2009; pég. 458-462



AMELOBLASTOMA MANDIBULAR MALIGNO CON METASTASIS HEPATICA Y PULMONAR: CASO CLINICO

Luego de tres meses se realiza TAC donde se
observa nuevas lesiones hepaticas y nodulos pul-
monares. Se discute el caso y se considera irre-
secable, planteandose alternativa de nueva quimio-
terapia en vista de las buenas condiciones del pa-
ciente y agresividad de tumor, iniciandose con seis
ciclos al igual que la anterior, logrando estabiliza-
cion de la enfermedad.

Discusion

Aunque los ameloblastomas usualmente progre-
san en forma lenta, si son localmente invasivos y
no tratados pueden causar morbilidad significativa
y hasta ser de riesgo vital, mas atn en los casos
metastasicos como el presentado®.

La variedad maligna (que causa metastasis) es
extremadamente poco frecuente, con una inciden-
cia de 1-2% de todos los ameloblastomas, la edad
media de presentacion es de 34,4 afios, con un ran-
go de 5-74 afios, con sobrevida media de tres me-
ses a cinco afos desde que es diagnosticada la
metastasis, siendo de 25 afios la mayor sobrevida
reportada*’.

Seguin la ultima clasificacion de la WHO Cabeza
y Cuello, 2005, se aceptan entre los Tumores Odon-
togénicos malignos cuatro tipos distintos de Carci-
nomas Odontogénicos Ameloblasticos (Ameloblas-
tomas malignos)>>1°:

a) Ameloblastoma que causa metdstasis: corres-
ponde a un ameloblastoma que origina metasta-
sis y tiene aspecto microscopico benigno simi-
lar al Ameloblastoma benigno cldsico, tanto en
el primario como en las metastasis.

b) Carcinoma Ameloblastico tipo primario: com-
parte comportamiento primario con su aspecto

Figura 4. a: TAC ab-
dominal donde se ob-
serva lesion focal he-
patica en lobulo iz-
quierdo de 5,8 x 6,9 cm
con caracteristicas de
ser secundaria. b: TAC
abdominal postopera-
torio donde no se ob-
serva evidencia de tu-
_ mor, parénquima hepa-

tico remanente normal.

microscopico que presenta criterios morfologicos
celulares concluyentes para establecer maligni-
dad, tanto en el primario como en las metastasis.

¢) Carcinoma ameloblastico tipo secundario (des-
diferenciado), intradseo: ameloblastoma previa-
mente benigno y que en sus metastasis presen-
ta atipias celulares.

d) Carcinoma ameloblastico tipo secundario (des-
diferenciado), periférico: transformacion de un
Ameloblastoma periférico preexistente que se
malignizo.

El diagnostico es establecido en base al examen
fisico, incluyendo examen de cabeza y cuello, la
evaluacion radioldgica incluye pantomografia. Los
ameloblastomas se presentan radiolégicamente
como una lesion radiolucida bien definida uni o
multilocular rodeada de un borde opaco. Comin-
mente el tumor es mas grande de lo que se aprecia
en la radiografia!!-'2,

Varios factores han sido asociados con el mayor
riesgo del desarrollo de metastasis, las que ocurren
en casos de larga evolucion, recurrencias locales
multiples, procedimientos quirirgicos numerosos o
radioterapia, sin embargo, no todos los ameloblas-
tomas metastasicos tienen historial de intervencio-
nes quirurgicas a repeticion tal como es el caso
presentado. También han sido asociados con el de-
sarrollo de metastasis la extension local del tumor y
la localizacién mandibular del primario’*!!.

Ya que existe un gran intervalo entre el diagnos-
tico del tumor primario y la ocurrencia de la metas-
tasis, ya sea regional o a distancia, que en prome-
dio es de 10 a 12 anos, se recomienda al menos una
radiografia de torax al afio a modo de seguimiento
ya que es el sitio mas frecuente de metastasis a
distancia®!3.
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El elemento mas importante en el manejo del
ameloblastoma metastasico es el tratamiento de la
lesion primaria. Como fue mencionado previamen-
te, las cirugias multiples aumentan significativa-
mente el riesgo de metastasis. Con respecto al po-
tencial de recurrencia y metastasis, el curetaje del
tumor primario lleva el peor de los prondsticos,
obteniéndose mucho mejores resultados con la re-
seccion tumoral con margenes de tejido sano de al
menos 1 a 1,5 cm!'>,

Distintas alternativas para el tratamiento de las
metastasis pulmonares y hepaticas son utilizadas,
siendo la quirtrgica la mas frecuente, sin embargo,
la quimioterapia y radioterapia también han sido
descritas, donde las revisiones actuales recomien-
dan estas tltimas para cuidados paliativos y el ma-
nejo quirtirgico agresivo para lesiones tratables'.
La terapia quirurgica consiste en reseccion amplia,
cuya extension dependera del ntimero y localiza-
cion de las lesiones, si fuese necesario contar con
diagnodstico histoloégico preoperatorio es posible
realizarlo por puncién con aguja fina guiada por
TAC14-16.

Para aquellas lesiones fuera de alcance quirtrgi-
co, la radiacion y la quimioterapia son las unicas
opciones existentes actualmente, sin embargo, se
ha visto que la radioterapia presenta resultados im-
predecibles y una alta tasa de recurrencia, siendo
utilizada en casos especificos por algunos autores,
tales como extensos tumores primarios maxilares'>!¢,

La quimioterapia, sin llegar a ser curativa, tiene
un efecto paliativo en la sintomatologia de los pa-
cientes y en algunos casos se ha asociado a reduc-
cion del tamafio tumoral, siendo beneficiosa cuan-
do las lesiones son extensas o estan en relacion a
estructuras vitales y en casos paliativos en que
existen lesiones inoperables'®!.

Existiendo pocos casos de metastasis hepatica
reportados, es necesario contar con un mayor nu-
mero para lograr una aproximacion terapéutica mas
adecuada.
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