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RESUMEN
El fibrosarcoma ameloblástico es un tumor odontogénico raro, compuesto por epitelio benigno
y tejido mesenquimal maligno que semeja a un fibrosarcoma. Se considera que es la contraparte
maligna del fibrosarcoma ameloblástico. Aun cuando los cambios histológicos son claramente
malignos, este tumor rara vez produce metástasis, pero su crecimiento progresivo es infiltrante
y destruye los tejidos adyacentes pudiendo llegar hasta la base del cráneo. En este trabajo se
presenta un caso de fibrosarcoma ameloblástico desarrollado en la mandíbula derecha de una
mujer joven de 19 años de edad. Las características clínicas, radiográficas y sintomatología de la
lesión, correspondían a un tumor odontogénico benigno e igualmente en el estudio histológico
se podía identificar una capsula fibrosa bien definida. Sin embargo, el tejido dentro de la cápsula
mostraba cambios mesenquimales francamente malignos. El tratamiento consistió en la extir-
pación de la hemimandíbula complementado con radiaciones. El seguimiento después de 5,3
años mostró que la paciente se encontraba libre de enfermedad.

Palabras clave: FIBROSARCOMA / NEOPLASIAS MANDIBULARES / TUMORES
ODONTOGÉNICOS.

Encapsulated ameloblastic fibrosarcoma
ABSTRACT
Ameloblastic fibrosarcoma is a rare odontogenic tumor composed by a benign epithelium and a
malignant mesenchyme tissue resembling a fibrosarcoma. It is regarded as the malignant
counterpart of the ameloblastic fibroma. Dispite the clearly malignant histologic features this
tumor rarely produce distant metastasis. This work reports a case of ameloblastic fibrosarcoma
developed in the right mandible of a 19-year-old girl. The clinical, radiographic and symptoms
resembled a benign odontogenic tumor, also in the histology a well defined capsule was identified.
However, the tissue inside the capsule showed defined malignant mesenchymal changes. Treatment
was surgical removal of the hemimandible following by radiation of the remaining tissues. The
follow up after 5.3 year demonstrated a patient free of disease.
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Introducción
El fibrosarcoma ameloblástico
(FSA) es una neoplasia maligna ex-
tremadamente rara, derivada del
ectomesénquima de la papila dental
que se desarrolla preponderante-
mente en la región de premolares y
molares de la mandíbula (1). Se con-
sidera que es la contraparte malig-
na del fibroma ameloblástico en don-
de el componente epitelial permane-
ce benigno, en cambio la parte
mesenquimal muestra característi-
cas de malignidad.

El gen supresor de tumor p53,
asociado a la presencia de tumores
malignos se ha identificado exclusi-
vamente en el componente
mesenquimal (2). También se ha
reportado un caso de fibrosarcoma
ameloblástico anaplásico desarrolla-
do en un fibroma ameloblástico de
la maxila en un paciente de 48 años
de edad, 10 años después de la ex-
tirpación primaria, en el cual el aná-
lisis con biomarcadores demostró

alteraciones de los genes p53 y c-
KIT sólo en el componente
sarcomatoso (3).

Se ha estimado que dos tercios
de FSA crecen de novo y el resto se
desarrollan a partir de fibromas y
fibro-odontomas ameloblásticos
preexistentes (4-6). El mecanismo
de la transformación maligna de un
fibroma ameloblástico en FSA no se
conoce, pero los casos reportados
indican que los procedimientos qui-
rúrgicos múltiples parecen ser fac-
tores importantes en la transforma-
ción maligna (7,8). De los casos pu-
blicados como FSA originados en
fibromas ameloblásticos, cerca de la
mitad de los pacientes habían tenido
una o más recurrencias (4).

El análisis de los casos reporta-
dos indica una ligera preponderan-
cia en varones, la edad promedio al
inicio de los síntomas es de 18 años.
El rango de edad de los pacientes
es de 3 a 32 años. Los FSA apare-
cen en pacientes que son 10 años

mayores que los diagnosticados de
fibroma ameloblástico (6,7,10,11).
La duración de la enfermedad des-
de la aparición de los síntomas has-
ta la muerte está en el rango de 1,9
años a 19 años. (10).

Los principales síntomas que pre-
sentan los pacientes son hinchazón,
dolor y crecimiento rápido de un tu-
mor localizado en la región de
premolares o molares de alguno de
los maxilares. Por lo general este
tumor no da metástasis y los casos
reportados como fatales han estado
asociados con infiltración incontro-
lable de las células tumorales des-
pués de numerosas recurrencias.
Así, se han reportado tumores de la
maxila que han comprometido la
base del cráneo, la parte media de
la cara y la epifaringe (4).

Debido a que los FSA usualmen-
te no dan metástasis, a pesar de que
el componente mesenquimal mues-
tra cambios anaplásicos, se ha su-
gerido que debe considerarse como
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un fibrosarcoma de bajo grado de
malignidad (7,12). Por esta misma
razón también un autor la considera
una lesión semimaligna habiendo
propuesto el nombre de fibroma
ameloblástico proliferativo(13). Esto
contrasta marcadamente con el re-
porte de un caso con metástasis
pleuropulmonar en ganglios
mediastinales y en el hígado (14).

Radiográficamente las lesiones
pueden aparecer como una zona
radiolúcida corticalizada de unos
pocos milímetros a varios centíme-
tros de tamaño, los dientes
involucrados pueden mostrar
reabsorción de raíces. También se
han descrito como lesiones mixtas
mal definidas con destrucción de
corticales (5,15,16).

El examen histológico muestra
un tumor bifásico compuesto de epi-
telio y tejido mesenquimal. El com-
ponente maligno está dado por una
proliferación sarcomatosa de célu-
las fusiformes con marcado
pleomorfismo, hipercromatismo y
figuras mitóticas anormales que ro-
dean a nidos y cordones bien defini-
dos de epitelio ameloblástico com-
puesto por una capa periférica de
células cúbico-cilíndricas que encie-
rran células fusiformes y estrelladas.
También se distinguen células
tumorales gigantes y áreas de
necrosis (1,16,17). En algunos ca-
sos se puede encontrar dentina
displásica (4). Cuando la cantidad de
epitelio es mínima o está ausente el
diagnóstico puede confundirse con
fibrosarcoma intraóseo. Algunos
casos han sido reportados como tu-
mores con alto grado de malignidad
(15).

Los términos dentinosarcoma
ameloblástico y odontosarcoma
ameloblástico han sido propuestos
para tumores que además del cua-
dro histológico descrito, muestran la
presencia de dentina, o dentina y

esmalte en cantidades variables (8).
La Clasificación de Tumores de la
Organización Mundial de la Salud
del año 2005, reconoce estas varian-
tes como entidades separadas (9).

El estudio ultraestructural del
FSA ha demostrado que el compo-
nente maligno está compuesto por
fibroblastos, fibrocitos y células
mesenquimales indiferenciadas. Las
características del componente
epitelial son similares a las células
epiteliales del órgano del esmalte, es
decir, existen células columnares,
células del estrato intermedio y del
retículo estrellado (4,18).

El tratamiento recomendado es
resección quirúrgica radical, en al-
gunos casos complementado con ra-
dioterapia y quimioterapia. El con-
trol de los pacientes debe realizarse
hasta por lo menos 10 años (10,19).

El propósito de este trabajo es
presentar un caso de fibrosarcoma
ameloblástico, discutir los aspectos
clínicos, radiográficos,
histopatológicos y la conducta tera-
péutica.

Reporte de caso
Paciente de sexo femenino de 19

años de edad que es referida al ser-
vicio de Medicina y Cirugía Oral y
Maxilofacial de la Facultad de Es-
tomatología de la Universidad Pe-
ruana Cayetano Heredia por pre-
sentar un tumor mandibular diagnos-
ticado en otra institución de salud
como fibroma ameloblástico.

En la anamnesis la paciente ma-
nifestó que hace aproximadamente
10 meses notó una deformación del
lado derecho del cuerpo de la man-
díbula que no le causaba mayor
molestia. Hace 45 días recibió un
golpe en dicha zona después del cual
notó que la zona estaba muy hincha-
da razón por la cual acudió a una
consulta privada donde le realizaron
un curetaje y luego sin diagnóstico

la refirieron a un hospital donde le
tomaron una biopsia que fue infor-
mada como fibroma ameloblástico.
Con este diagnóstico la paciente es
referida a nuestro servicio para tra-
tamiento quirúrgico.

Examen Clínico
En el examen clínico se aprecia-

ba una mujer joven en buen estado
general, libre de síntomas, que pre-
sentaba asimetría facial a expensas
de una marcada deformación del
cuerpo de la mandíbula derecha que
se extendía de zona premolar hasta
cerca del ángulo.

El examen intraoral mostraba al
surco vestibular de la zona premolar
y molar ocupada por un tumor intra-
óseo que deformaba mayormente la
tabla vestibular y en menor grado la
tabla lingual (Fig. 1). Su consisten-
cia era firme y la palpación produ-
cía leve dolor. No se observaban las
piezas 47 y 48. La paciente no ma-
nifestaba dolor espontáneo ni
parestesia dependiente del nervio
dentario inferior.

Examen Radiográfico
La radiografía panorámica mos-

traba retención intraósea de las pie-
zas 47 y 48, las cuales aparecían ro-
deadas por una imagen radiolúcida
que se extendía desde la zona inter-
radicular de la pieza 46 hasta la zona
distal de la corona de la pieza 48.
En la pieza 46 se notaba ligera
reabsorción de la raíz distal (Fig. 2).
La pieza 47 además de retenida es-
taba distalizada y entre este diente
y la parte distal de la pieza 46 exis-
tía una imagen radiolúcida que con-
tenía dos pequeñas estructuras ra-
dio-opacas de forma irregular (Fig.
3).

La radiografía oclusal mostraba
una lesión predominantemente
radiolúcida muy expansiva hacia
vestibular limitada por una fina
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Fig. 1. Tumefacción que ocupa el surco vestibular de premolares y
molares inferiores. No se observan las piezas 47 y 48. La 46 está
ligeramente desplazada hacia lingual.

Fig. 2. Imagen mixta, predominantemente radiolúcida que se extien-
de desde la raíz distal de pieza 46 hasta la corona de 48. Leve
reabsorción de raíz distal de 46.

Fig. 3. Imagen mixta que ha desplazado a la pieza 47. Estructuras
radiopacas de forma irregular (flechas). Leve reabsorción radicular
de pieza 46.

Fig. 4. Extensa imagen radiolúcida conteniendo pequeñas estructu-
ras radiopacas (flechas punteadas). Marcado desplazamiento y adel-
gazamiento de la cortical vestibular y leve de la lingual (flechas).
Cortical basal preservada.cortical incompleta, la cortical lingual

aparecía ligeramente desplazada y
adelgazada pero no mostraba signos
de erosión. Dentro de la imagen
radiolúcida se distinguían ubicadas
en forma aislada cuatro imágenes
radiopacas de forma redondeada
cuyos tamaños variaban de 0,2 a
0,8cm. El hueso del borde basal apa-
recía normal (Fig.4). La radiografía
póstero-anterior mostraba una lesión
radiolúcida expansiva hacia
vestibular, delimitada por una fina
cortical, el borde basal inferior apa-
recía conservado (Fig. 5).

Diagnóstico
Mediante la toma de una biopsia

intraósea de la lesión se estableció
el diagnóstico de fibrosarcoma
ameloblástico. También se revisaron
las láminas histológicas con las que
fue remitida la paciente, establecién-
dose que no se trataba de un fibroma
ameloblástico sino de su contrapar-
te maligna.

Tratamiento
El tratamiento consistió en la re-

moción quirúrgica de la

hemimandíbula con borde de sección
quirúrgica anterior a nivel de la pie-
za 42. Posteriormente se aplicaron
30 sesiones de radioterapia. No se
realizó ningún tipo de reconstrucción
mandibular inmediata ni al término
de la radioterapia. La estabilidad
relativa de la mandíbula fue el re-
sultado de la presencia de dientes
en la hemiarcada izquierda.

Examen anátomopatologico
El examen de la pieza quirúrgica

mostraba un tumor óseo
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Fig. 5. Radiografía póstero anterior: marca-
do desplazamiento y adelgazamiento de la
cortical vestibular a nivel de la zona premolar
y molar (flecha).

Fig. 6. Aspecto macroscópico de la pieza quirúrgica. Tumor fibroso
de color blanco con un área quística. Nótese la cápsula fibrosa que
rodea a la lesión.

Fig. 7. Periferia del tumor. Se distingue cortical ósea (CO), cápsula
fibrosa (CF), islas epiteliales (IE), mesénquima maligno (MM).
H&E.100X.

Fig. 8. Epitelio ameloblástico (flecha), retículo estrellado (RE) y
estroma sarcomatoso (ES). H&E.200X.

encapsulado que ocupaba la zona
premolar y molar del cuerpo de la
mandíbula que había producido una
gran deformación de la tabla
vestibular sin compromiso del borde
basal de la mandíbula. El corte del
espécimen mostraba un tejido fibro-
so de color blanquecino con algunas
áreas de degeneración quística (Fig.
6). Los márgenes quirúrgicos esta-
ban libres de lesión.

El estudio histológico de mues-
tras representativas de la lesión mos-
traba un tumor rodeado por una cáp-
sula fibrosa bien definida que sepa-

raba nítidamente a la lesión del hue-
so circundante (Fig. 7). El tumor
mostraba un patrón bifásico consti-
tuido por epitelio benigno y tejido
mesenquimal sarcomatoso. El com-
ponente benigno estaba representa-
do por islas y cordones de células
epiteliales formadas por una capa
periférica de células cilíndricas que
encerraban a células semejantes al
retículo estrellado del órgano dental
(Fig. 10, 11). Los nidos epiteliales
estaban ubicados principalmente en
la periferie del tumor (Fig. 7)

El componente maligno que ro-
deaba el epitelio se caracterizaba por

la presencia de un tejido conectivo
hipercelular, con núcleos
pleomórficos e hipercromáticos y
numerosas figuras mitóticas anor-
males (Fig. 8-10); también se distin-
guían células atípicas gigantes con
núcleos enormes e irregulares (Fig.
11-13); en algunas áreas el tejido fi-
broso aparecía menos atípico (Fig.
14,15). En otras áreas se observaba
epitelio, dentina displásica y tejido
conectivo maligno (Fig. 16).

Evolución
El control clínico y radiográfico

de la paciente después de 5,4 años
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Fig. 9. Estroma fibrosarcomatoso: gran celularidad con marcado
pleomorfismo, células gigantes malignas, células binucleadas, mitosis
atípicas. H&E.200X.

Fig. 10. Islas de epitelio odontogénico benigno (EOB) constituido
por una capa periférica de ameloblastos que encierran a células del
retículo estrellado; el estroma muestra un patrón sarcomatoso (ES).
H&E.100X.

Fig. 11. Cordones y parte de islas de epitelio odontogénico benigno
(EOB) donde se distingue una capa periférica de ameloblastos. El
estroma es claramente sarcomatoso (ES). H&E.200X.

Fig. 12. Parte de epitelio odontogénico benigno (EOB) rodeado por
un componente mesenquimal altamente anaplásico con células
tumorales gigantes y marcado pleomorfismo (MM). H&E.400X.

del tratamiento no mostraba recidi-
va de la lesión.

Discusión
El fibrosarcoma ameloblástico es

un sarcoma odontogénico formado
por elementos epiteliales y
ectomesenquimales que dan origen
a los dientes, por lo tanto, es una le-
sión que se desarrolla exclusivamen-
te en los maxilares. Es una neopla-
sia muy rara, considerada como la
contraparte maligna del fibroma
ameloblástico.

Se estima que existen alrededor

de 60 casos descritos en la literatu-
ra (16). Puede surgir de novo o pue-
de ser el resultado de la transfor-
mación maligna de un fibroma
ameloblástico o de un fibro-
odontoma ameloblástico preexisten-
te (20). El mecanismo de la trans-
formación maligna no se conoce
pero los procedimientos quirúrgicos
múltiples realizados en lesiones re-
currentes parecen ser factores im-
portantes para esta transformación
(4,7).

En el FSA sólo el componente

mesenquimal muestra cambios
histológicos de malignidad, por otro
lado, la metástasis no es una carac-
terística de la lesión y los casos fa-
tales han estado asociados con infil-
tración local incontrolable (4).

En este trabajo se presenta un
caso de FSA cuyas características
clínicas y radiográficas sugería un
tumor odontogénico benigno, en
cambio, en el estudio histopatológico
si bien se evidenciaba un tumor ro-
deado por una cápsula fibrosa bien
definida, en el interior se distinguían
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Fig. 13. Estroma fibrosarcomatoso, con células tumorales gigantes
con varios núcleos (CGM). También se observan varias islas de epi-
telio Odontogénico. H&E.400X.

Fig. 14. Dos islas de epitelio odontogénico benigno (EOB), rodea-
dos por estroma sarcomatoso (ES). En la parte central el estroma es
menos atípico (EA). H&E.100X.

Fig. 15. Área fibrocelular-mixoide moderadamente atípica (EA) loca-
lizada entre dos áreas de estroma claramente sarcomatosas que se
muestran en la figura14. H&E.100X.

Fig. 16. Islas de epitelio odontogénico (IEO), dentina displásica
(DD) y estroma sarcomatoso (ES). H&E.100X.

cambios celulares malignos de na-
turaleza mesenquimal, alrededor de
elementos epiteliales benignos.

Desde el punto de vista de la edad
y la ubicación no había diferencia
con otros casos reportados en la li-
teratura, es decir, se había desarro-
llado en un paciente joven y en la
zona molar y premolar de la mandí-
bula (6,7,10,11). La mucosa que
recubría la lesión estaba intacta y la
paciente no manifestaba alteracio-
nes neurológicas como son
parestesia y/o dolor. Estos hallazgos
son importantes de resaltar ya que

las lesiones malignas de la mandí-
bula usualmente infiltran el nervio
dentario inferior dando lugar a la
presencia de parestesia.

El estudio radiográfico mostraba
una imagen predominantemente
radiolúcida que contenía pequeñas
estructuras radio-opacas, que ocu-
paba toda la altura del reborde
alveolar de zona molar y premolar
de la mandíbula derecha, que pro-
ducía desplazamiento y adelgaza-
miento marcado de la cortical
vestibular y en menor grado de la
tabla lingual. Solamente la cortical

vestibular presentaba pequeños pun-
tos de erosión.

Entre los hallazgos clínicos y
radiográficos destacaban la presen-
cia de una imagen mixta, el despla-
zamiento de las corticales, la
reabsorción de la raíz distal de la pie-
za 46, la conservación del reborde
óseo basal, la ausencia de compro-
miso neurológico y la evolución len-
ta de la lesión, por lo que se plantea-
ron los siguientes diagnósticos que
correspondían a entidades benignas:
fibro-odontoma ameloblástico, tumor
de Pindborg y con menor probabili-
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dad la de lesión fibro-ósea benigna.
El cuadro histológico en cambio,

mostraba una lesión francamente
maligna dependiente únicamente del
componente mesenquimal. Una
capsula de tejido conectivo fibroso
separaba nítidamente al tumor del
hueso reactivo circundante (Fig. 7).
El epitelio no mostraba ningún signo
de malignidad y se caracterizaba por
la presencia de islas y cordones for-
mados por una capa periférica de
células ameloblásticas dispuestas
alrededor de células que semejaban
al retículo estrellado de órgano den-
tal (Fig. 7,10,11). En algunas áreas
el epitelio estaba concentrado en la
periferia de la lesión (Fig. 7).

En el componente maligno ubi-
cado alrededor del epitelio
odontogénico se podían identificar
diferentes grados de cambios
sarcomatosos. Así, se distinguían
campos con una marcada
hipercelularidad, pleomorfismo nu-
clear con nucleolos hipercromáticos
y numerosas figuras mitóticas (Fig.
8,9), en otros campos el estroma lu-
cía anaplástico con células tumorales
gigantes (Fig. 11-13).

Es importante destacar que los
cambios sarcomatosos eran muy
pronunciados alrededor de las islas
y cordones epiteliales (Fig. 14) en
cambio, en las áreas más alejadas
del epitelio el estroma era
fibromixomatoso, poco celular, con
alteraciones citoplasmáticas y nú-
cleos atípicos moderados (Fig. 15).
Esta particular distribución de las
células malignas sugiere la existen-
cia de una interacción entre el epi-
telio y los cambios sarcomatosos del
componente mesenquimal

En algunas zonas del tumor se
podía identificar dentina displásica al
lado del tejido sarcomatoso y de is-
las epiteliales odontogénicas (Fig.
16). Consideramos que la presencia
de dentina dentro del tumor no

amerita subclasificarlo a nivel
histológico como dentinosarcoma
ameloblástico, como lo reconoce la
Clasificación de Tumores de la Or-
ganización Mundial de la Salud (9),
ya que el número de casos descri-
tos con este componente es muy
escaso y su hallazgo no se ha de-
mostrado que influya en el compor-
tamiento biológico del tumor.

Los hallazgos histológicos del pre-
sente caso corresponden a una le-
sión francamente maligna, que con-
tradice el concepto que el FSA es
un fibrosarcoma de bajo grado de
malignidad (7,12) o como una lesión
semi-maligna (13). Por otro lado, la
presencia de una definida cápsula
fibrosa que rodea al tumor sólo su-
giere que el FSA es una lesión ma-
ligna de crecimiento lento, que pue-
de producir reabsorción radicular,
característica radiográfica que
usualmente corresponde a quistes y
tumores benignos.

En este caso no se encontró sus-
tento para sugerir que el tumor se
hubiera originado en un fibroma o
fibrodontoma ameloblástico, ya que
la revisión de las láminas histológicas
con las que fue referido el paciente
a nuestro servicio correspondían a
FSA, por lo tanto era un lesión de
novo.

El tratamiento quirúrgico com-
plementado con radioterapia fue el
adecuado, puesto que el control del
paciente a los 5,4 años mostraba au-
sencia de enfermedad. No se con-
sideró la remoción de ganglios, ba-
sados en que los casos fatales re-
portados en la literatura correspon-
den a recidivas locales con infiltra-
ción incontrolable y progresiva de las
estructuras subyacentes (4). Por
otro lado, solamente existe en la li-
teratura un caso con metástasis
visceral (14).

El caso que se reporta es un buen
ejemplo de la falta de correlación

que puede existir entre los aspectos
clínicos y radiográficos de un tumor
odontogénico y el diagnóstico
histopatológico. Este último examen
es el que establece el diagnóstico
definitivo y el real comportamiento
biológico de los tejidos que compo-
nen un tumor, por lo tanto, determi-
na el tipo de tratamiento que corres-
ponde a cada lesión, de allí que la
biopsia es el procedimiento funda-
mental que debe realizarse en toda
lesión antes de plantear un trata-
miento aún cuando el cuadro clínico
y/o radiográfico sugiera una lesión
benigna.
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