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Ameloblastoma gigante de maxila
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DUCAO

meloblastoma é definido pela OMS como uma
’&enigna, ainda que localmente invasora, cons-
proliferagdo de epitélio odontogénico em es-
05023, Trata-se de tumor que sempre desper-
érsias quanto a sua etiologia. Tal fato pode
do pela ampla variedade de denominacoes ja
esta neoplasia‘™?": adamantoblastoma, cis-
lares, epitelioma adamantino, craniofarin-
ntoma embrioplastico, odontoma epitelial,
central do osso, cistoma, cistossarcoma, en-
e cistica dos maxilares, epitelioma adamantino

{ do na Escola Paulista de Medicina com a colaboragao
I A.C. Camargo — Fundagdo Antdnio Prudente, Sao Pau-
em 4/6/86. Aprovado para publicagdo em 12/8/86.
Departamento de Anatomia Patologica da Escola Pau-
cina.

Departamento de Diagnostico por Imagem da Escola
Medicina.

partamento de Anatomia Patologica do Hospital A.C.
Fundacdo Antoénio Prudente.

junto e Chefe da Disciplina de Patologia Medica e do
erificacio de Obitos do Departamento de Anatomia
da Escola Paulista de Medicina.

Departamento de Radiodiagnéstico do Hospital A.C.
Fundacdo Antdnio Prudente.

Acta Oncol. Bras. 6(2) — Mai/Ago 1988

RESUMO — Os autores apresentam revisao bibliografica e relato de um caso de ameloblastoma
te da maxila de evolu¢do natural e inédito quanto as dimensdes e possibilidade de estudo topografico.
o foi abordado através de estudos necroscopico, histobatolégico e radiologico, permitindo, atra-
da confrontacdo destes dados com os da literatura, estabelecer conclusdes quanto a historia natural e

cistico, epitelioma central paradental, adenoma adaman-
tino, cistoma multilocular ...

Cusack, apud Fitzgerald"", fez referéncia, em
1827, a um tipo de cisto mandibular que era provavel-
mente um ameloblastoma. Essa mesma observacao esta
expressa nos trabalhos de Broca e Falkson, apud
Smith #¥, No entanto, foi Mallassez, apud Smith ®¥, que
reconheceu o ameloblastoma como um tumor originario
dos remanescentes epiteliais relacionados ao desenvolvi-
mento dentario, denominando-o adamantinoma. Em
1930, Ivey & Churchill, apud Smith“», propuseram o
termo ameloblastoma, uma vez que as células tumorais
niao produziam esmalte, como estaria implicito na outra
denominacao. Cahn, apud Shteyer®", em 1933, alertou
para a potencialidade de os cistos dentigeros originarem
ameloblastomas. Posteriormente, Shteyer ' estimou que
aproximadamente 5% dos ameloblastomas seriam mu-
rais, apresentando, apos a simples enuclea¢ao, menor re-
cidiva que os demais.

Os classicos trabalhos de Robinson (1937) e Small &
Waldron. (1951), apud Rockoff®, abrangendo grandes
casuisticas, forneceram dados estatisticos que ndo tém
demonstrado significantes alteracdes nos estudos mais
reCen[esll.]J.]J.H.IT,IU,ZI.lh.]lli_

Assim, o0 ameloblastoma corresponde a 11% dos tu-
mores odontogénicos'** e 1% dos tumores e cistos man-
dibulares. Larsson''” estimou esta neoplasia como 3,2%
dos tumores o0sseos e 43,7% dos tumores craniofaciais
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registrados na Suécia, considerando uma incidéncia de
0,6 caso por milhdo de habitantes desse pais. Nio parece
haver predominio significativo da incidéncia em um de-
terminado sexo, observando-se casos em todas as faixas
etarias, com maior destaque para o grupo que vai da ter-
ceira a quinta década®'72*, Cerca de 80% dos tumores
localizam-se na mandibula, encontrando-se 0s restantes
200}’0 na maxila l'3.5.6,12.I4.Iﬁ.I'.'.13.21.22.25.26.29.33.36). Nesta l'lltima
localizagdo, 47% estdo na area molar, 33% no antro e
soalho nasal, 9% na area pré-molar, 9% na area canina e
2% no palato®. Fregiientemente estes tumores atingem
dimensdes inusitadas quando situados na mandibula‘-*
7.21.27)

Postula-se que sua origem esteja em restos epiteliais
relacionados ao desenvolvimento dentario, que incluem
a lamina dental, o 6rgido do esmalte, a bainha epitelial de
Hertwig, os restos epiteliais de Mallassez, o alinhamento
epitelial de um cisto odontogénico e a camada basal do
epitélio oral‘!".

Uma vez que as células epiteliais embrionarias que
constituem o ameloblastoma podem assumir varios as-
pectos, ha grande polimorfismo histologico nestes tumo-
res, o que justifica a multiplicidade de nomes que tem re-
cebido. Elemento caracteristico é a presenca de células
epiteliais dispostas em palicada, lembrando os amelo-
blastos do o6rgio do esmalte, formando ilhotas ou cor-
ddes. A OMS considera cinco variantes histologicas 33
folicular, plexiforme, acantomatosa, basocelular e de cé-
lulas granulosas, sendo que freqlientemente, nos tumores
de grandes propor¢des, observam-se diferentes varieda-
des histologicas @2, Cada tipo se presta a confusdes
diagnosticas com outras neoplasias, como carcinoma es-
pinocelular, carcinoma basocelular, adenocarcinoma,
carcinoma adenocistico, carcinoma mucoepidermoide,
odontomas, cistos odontogénicos, fibroma ameloblasti-
co, etc. ®1117.29.3) A metaplasia malpighiana é um acha-
do varidvel 2022,

Os tipos histologicos ndo guardam quaisquer rela-
¢oes com a evolugdo clinica'?, assumindo porém grande
importancia no diagnostico diferencial, uma vez que, se-
gundo varios autores, muitos casos de ameloblastomas

“malignos’’ relatados e que deram margem a grandes
controvérsias correspondiam a outros tumores orais des-
conhecidos, que ndo preenchiam os requisitos dos amelo-
blastomas (72,

Surgindo como pequenos brotamentos solidos, em
seu crescimento, o tumor invade os espagos intertrabecu-
lares do osso esponjoso e os distendem, conservando por
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certo tempo as trabéculas Osseas que limitam esses esp
¢os. Sendo um tumor de evolugdo muito lenta, prod
abaulamento progressivo do 0ss0 comprometido e, el
bora propagando-se pelas partes moles, ndo tendem:
invadi-las, ficando delas separado por uma pseudocaps
la fibrosa® '3, O osso compacto ndo ¢ invadido, embol
possa ser erodido pelo crescimento tumoral '*. Segues
que o ameloblastoma estende-se frequentemente peloo
SO esponjoso que parece nao estar comprometido rad
graficamente ou durante o procedimento cin’;rgico"
Tal fato contra-indica a remog@o por simples enucleagi
destes tumores, uma vez que permanecerao restos tum
rais nas paredes da cavidade operatoria''?. Nestes
de neoplasia residual é que estdo descritas maior agress
vidade e maiores dificuldades de remogao, levando a1
vasio do cranio, orbita, fendmenos de asfixia obstruti
ou mesmo franca transformagdo maligna ‘¢ !315.161%
293032 Foi descrita apenas em pacientes previamente ms
nipulados a presenca de prolongamentos tumorais i
croscopicos penetrando nas regides vizinhas através
pseudocapsula, ocorrendo 0 mesmo para O interior [
05S0.
Como siftomas, 0s pacientes geralmente apresel
tam inchago local — com ou sem dor — na face, marge
alveolar ou palato, podendo desenvolver dentaduras m
ajustadas ou ma oclusdo dentdria %", Freqientemg
te sdo realizadas extracdes sem que se diagnostique 0
mor ou se obtenha melhora da dor ??. Obstrugdo nasa
epistaxe sdo decididamente sintomas tardios''".
Geralmente, devido A pobreza de sintomas precod
¢ 4 sua inacessibilidade, as lesdes maxilares tendem ad
cancar dimensdes apreciaveis por ocasido do diagnost
co, dificultando sua abordagem cirtrgica ‘2", Sehdey®
relata uma varia¢io no tamanho dos tumores das ma
las entre 3 e 10cm, com didmetro médio de 5cm.
As estatisticas de Tsaknis ' mostraram que Os afi
loblastomas maxilares tendem a ocorrer em idade m
tardia (principalmente ao redor dos 45,6 anos), sen
mais comumente vistos no sexo masculino, com pro D
¢do de 2,4 para 1.
Sehdev " relata taxa de recorréncia pos-curetage
de 100% nos tumores maxilares, com 63% de letalida
ou sobrevivéncia com recidivas macigas. Na mandib
recorréncia pos-curetagem foi de 90%.
Uma vez atingida a fossa pterigopalatina ou a tel
poral ou ainda a base do cranio, o tumor torna-se irres
cavel e o paciente sucumbira, apesar de portador det
mor benigno .
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Muito se tem discutido acerca do potencial de malig-
de dos ameloblastomas. Sabe-se que certo numero
umores metastatiza e/ou sofre transformacgio
histologicamente, apesar de este fendmeno ser
muito raramente ®.'932_ Até 1984, haviam sido des-
f casos''**? com metastases comprovadas histolo-
te, havendo associagdo com hipercalcemia em 2
 casos . A maxila foi sede em 6 destes casos. As
surgiram em média de 9,7 anos ''¥ ap06s as ma-
des locais do tumor, dentro de uma variacdo de 1
0542, Os principais sitios de metastases sao 0s
(75,9%) e os linfonodos regionais (41,4%)"",
também descritas disseminagdes para pleura,
ras, cranio, figado, parotida, diafragma, partes
intestino delgado e peritdnio. Trés vias de metas-
tém sido propostas: aspiragdo de células tumo-
tacdo nos pulmdes, disseminacdo hematogé-
minacdo linfatica.

9 acha que o potencial de transformacéo
eja em torno de 3,2%, tendo verificado que
ncia variou de 1 a 4% em seu levantamento bi-
CO. .
- sempre tem levantado polémica, quanto a
e dos ameloblastomas, é o fato de que certo
es tumores recidiva inexoravelmente, apesar
para elimina-los, num espago de tempo mui-
, podendo eventualmente determinar o 6bito,
atizarem e sem mostrarem variagdes histopa-
constantes. Afirma-se ainda que a percenta-
tumores em relacio ao niimero total de ame-
seria maior que a indicada na literatura®’

divida, as recidivas tumorais, conseqgiientes a
péuticas inadequadas, ocorrem com muito
éncia que a transformagdo maligna.
ie de fatores contribuiram para obscurecer o
nto quanto ao potencial de malignidade destas
tais como a ja referida raridade de metastati-
de variagdes histologicas que possam ser
das com o comportamento morbido, o cres-
0 e a recorréncia tardia®.

tativa de contribuir para o esclarecimento
, Kyriaziz"® afirmou que a extensa meta-
ghiana do reticulo estrelado, a hipercelulari-
do estroma e 0 predominio do epitélio sobre
denciados em certas areas do tumor devem
dos fatores relacionados a maior agressivi-
a neoplasia.

Carr®, em cinco casos que considerou como prova-
velmente malignos, notou queratinizagdo atipica e varia-
¢Oes acantoticas ou de células granulares. Este mesmo
autor notou, em 6 casos considerados possivelmente ma-
lignos, a associagdo com carcinoma espinocelular, indi-
cando que em certas situagdes poderia ocorrer transfor-
magdo desta lesdo.

RELATO DO CASO

O presente caso consiste no estudo necroscopico e
radiologico de um cadaver identificado como P.P.S.,
masculino, branco, 49 anos, solteiro, brasileiro, natural
e procedente de Iguai-BA, lavrador. Encaminhado ao
Servico de Verificagdo de Obitos da Escola Paulista de
Medicina para determina¢do de causa mortis, foi regis-
trado sob o n° 83.292, sendo a necropsia realizada em 30
de marcgo de 1983.

A anamnese foi obtida indiretamente, através de um
parente que compareceu a esse servico para providenciar
a inumacio do cadaver.

Informava ser o paciente morador em zona rural e
que ha cerca de um ano apresentava abaulamento pro-
gressivo da hemiface esquerda, com crescente dificulda-
de respiratoria nasal. Ndo procurou tratamento médico
na época. Nos estagios finais referia diminuigdo progres-
siva até a perda da visdo a esquerda, nio manifestando
disfagia ou distarbios neurologicos.

Em fevereiro de 1983 foi internado em hospital de
Salvador-BA, sem ter recebido qualquer tratamento. Em
marc¢o do mesmo ano foi encaminhado a Sao Paulo-SP,
ocorrendo o Obito em 29/03/1983 no DAIS (Departa-
mento de Amparo e Integragdo Social), enquanto aguar-
dava internacdo hospitalar.

Descri¢ao necroscopica

Inspecdo externa — Cadaver de individuo de sexo
masculino, de cor branca, aparentando cerca de 50 anos,
de constituicdo normolinea e em condicdes troficas satis-
fatorias. A face apresentava volumoso tumor, totalmen-
te coberto por pele integra (fig. 1). A palpagdo revelou
areas de consisténcia cistica e areas compactas de consis-
téncia firme elastica.

Em sua margem livre, o tumor media 8,0cm no sen-
tido antero-posterior, 13,0cm de altura e 18,0cm em lar-
gura. Em uma quarta parte, o tumor cobria a hemiface
direita e no restante a hemiface esquerda. A expansdo do
tumor a direita correspondia a sua extensdo livre extra-
facial.
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A margem de implantagao do tumor na linha média
correspondia ao espaco entre a glabela e o labio superior,
sem atingir a pele ou a mucosa do mesmo. Lateralmente
a direita o limite correspondia a face lateral do nariz, a
qual se apresentava abaulada até o sulco palpebrogenia-
no. Os orificios das fossas nasais estavam deslocados a
direita (fig. 2). A esquerda, o tumor estendia-se do lado
superior até a regidao supra-orbitaria, envolvendo o nariz
e regiao zigomatica com deslocamento da orbita (fig. 3).

Exame radiologico

A radiografia de exame em perfil (pega) (fig. 4) mos-
tra grande imagem arredondada de limites anteriores

Fig. 1 — Vista frontal do tumor

Fig. 3 — Vista lateral esquerda do tumor
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precisos, interessando toda a regiao facial e medindo eé
ca de 12x11cm. O processo destroi os molares, palatod
ro, regides orbitarias, pirimide nasal e 0ssos propriosd
nariz. A massa do tumor tem aspecto multiloculado,|
mitado por capsula espessa. As imagens cisticas tenden
ser maiores na periferia, conferindo um aspecto em “@
lhas de sabao’’, muito sugestivo do ameloblastoma, §
gundo Sonesson ),

Inspecao da superficie de corte

A sec¢ao mediana antero-posterior da cabeca mg
trou tumor encapsulado, policistico, de crescimento ¢
trifugo externo, e de cor cinza clara, envolvendo cistos
diferentes tamanhos, contendo liquido de cor marral
claro (fig. 5).

Fig. 2 — Vista lateral direita do tumor

Fig. 4 — Exame radiologico em perfil (peca)
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Limitava-se acima com a face inferior dos ossos da
80 facial da base do crinio, abaixo com o palato du-
osteriormente com as coanas, medindo 12,0cm da
até o palato e 14,0cm das coanas até a margem
jor, correspondendo 9,0cm ao crescimento extrafa-

A fossa nasal esquerda, desde o vestibulo até a coa-
ava preenchida pela massa tumoral que deslocava
nasal contra a parede externa da fossa nasal direi-
lado esquerdo o tumor se expandiu, destruindo o
ilar, a base da orbita e parte do osso molar, com
ento das partes moles e orbita.

eu palatino e a por¢ao nasal da faringe ndo esta-
prometidos. Os ossos da base do cranio estavam

0do da face superior da base do crdnio

mina cribosa do osso etmoide, a apofise crista
leto da orbita a esquerda apresentavam-se abau-
em sem destrui¢do. Os tratos olfatorio e optico
servados.

oral

arcada superior apresentava-se desdentada, com
gengival normal. O palato duro encontrava-se
), de mucosa inalterada, com pontos crepitantes.
mole apresentava-se inalterado. A arcada infe-
a dentes incisivos e pré-molares em bom esta-
ervacao. Os dentes molares a direita haviam
idos e os da esquerda apresentavam caries su-

mediana dntero-posterior da cabeca
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Nao foram encontradas adenopatias locais ou regio-
nais.

Exame histopatologico

Os cortes revelaram neoplasia epitelial benigna
constituida por corddes de epitélio ameloblastico susten-
tado por tecido conjuntivo denso. As ceélulas epiteliais
periféricas mostravam arranjo em palicada, enquanto
que as células centrais eram poligonais ou formavam um
reticulo estrelado central. Os corddes celulares ligavam-
-se entre si formando uma rede (aspecto plexiforme) (fig.
6). Em aléumas areas, o reticulo estrelado sofria querati-
niza¢ao ou adquiria aspecto adenodide. Em outras areas o
reticulo sofria degeneracao, formando cistos de tamanho
variavel. Varios cortes mostravam fragmentos de tecido
Osseo normal deslocados em meio ao tumor. A periferia
do mesmo era envolvido por uma pseudocapsula conti-
nua de tecido conjuntivo fibroso (fig. 7).

Diagnostico

Ameloblastoma plexiforme acantomatoso multilo-
cular.

Laudo necroscopico

Causa mortis — broncopneumonia

Moléstia principal — ameloblastoma

Diagnostico anatémicos:

— ameloblastoma plexiforme acantomatoso de ma-
xila esquerda;

— broncopneumonia bilateral.

Fig. 6 — Aspecto microscopico do tumor (HE, 400
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Fig. 7 — Exame histopatoldgico: a periferia do tumor é envolvida por
uma pseudocapsula continua de tecido conjuntivo fibroso. Observa-se
a glandula pardtida no quadrante superior esquerdo. (HE, 160x)

DISCUSSAO

O caso por nos relatado, em avancado estagio de
crescimento natural, possibilitou-nos chegar a algumas
conclusdes quanto & evolugao e orientagao terapéutica
dos ameloblastomas de maxila.

Batsakis® salienta que a potencialidade de conse-
qliéncias desastrosas para o paciente com um ameloblas-
toma de maxila é de uma magnitude maior do que para
os portadores de ameloblastomas mandibulares. Na ma-
xila dois fatores predisporiam a extensoes locais: a ine-
xisténcia de um 0sso espesso e compacto como o da man-
dibula, que confine os tumores mais prontamente ¢ a in-
timidade da sua porcao posterior com a cavidade nasal,
seios paranasais, Orbita, tecidos faringeos e estruturas vi-
tais da base do cranio®#, Como ja foi referido, a maio-
ria dos ameloblastomas da maxila localiza-se justamente
na porgao posterior'*, Tais fatores determinam uma di-
mensdo clinica que ndo esta presente quando a sede tu-
moral é a mandibula. O mesmo autor™ ainda cita que,
embora haja documentacao histopatologica insuficiente,
haveria tendéncia de que os ameloblastomas maxilares
fossem mais agressivos que os seus correlatos na mandi-
bula, apresentando mais fregiientemente focos acanto-
matosos. Fitzgerald ' considera como terceiro fator pre-
disponente a expansdo da lesdo recorrente através dos li-
mites da resseccdo cirurgica, o rico suprimento sangui-
neo e a drenagem linfatica facial.

Nio encontramos em nosso levantamento bibliogra-
fico nenhum relato de caso com tais dimensoes, localiza-
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do na maxila, de evolugdo natural e com documentag
histopatol(')gica"-3-—‘-5-9-}'-'1-'4-”-'“«30~3‘-33-35-3“--‘”--‘*‘“‘7', 0 g
confere especial interesse ao que sera exposto. -

Pela extensdo, diregdo e forma de crescimento, ol
mor em seu desenvolvimento nao afetou estruturas |
portantes. Aos exames mMacro e microscopico, tratava
de lesao encapsulada e de crescimento expansivo qi
causou destruicdo apenas por deslocamento.

Nossas observagdes coincidem com a hipotese leva
tada por Smith *¥, segundo a qual o ameloblastoma sgj
um tumor genuinamente benigno que nao sofre degen
ragdo maligna ou metastatiza, desde que ndo seja sup
restimulado por procedimentos inefetivos. Trabalh
mais recentes %1932 apontam-nos que estas eventualid
des, apesar de muito raras, podem ocorrer. Por outro
do, as afirmacoes de Batsakis "' e Fitzgerald """, quantg
maior tendéncia de invasdao no maxilar superior, no!
ram verificadas no presente caso, apesar de acreditarm
que as lesdes desta topografia justificam ainda mais
tensamente uma conduta cirurgica radical. A altis
taxa de recorréncia pos-curetagem % e a possibilidade
graves complicagtes locais(6%!%16.19.2232) g50 argument
favoraveis a esta radicalidade. Realmente, dadas asp
ticularidades morfologicas do estojo Osseo facial, alk
de a maxila favorecer um crescimento mais extenso g
pode acometer estruturas importantes, algumas mai
bras terapéuticas podem deslocar fragmentos tumer
para recessos 0sseos, provocando progressiva interiori
¢a0 ou propagacdo do tumor. Estes fendGmenos for
observados nos casos submetidos a cirurgias conservad
ras, curetagens, cauterizacao, injecoes de substanciasi
clerosantes, irradiagdes ou implaniacéo de radio®
H.I_‘,Iﬁ.IT.I9,2l),2|.26,](l.}3,3ﬁ)_ Além diSSO, como este [Um-
origina de células embrionarias retidas dentro do ma
lar, conservando em laténcia todo o seu potencial eval
tivo, desde que nao erradicado por esses procedimen
terapéuticos, voltaria a proliferar em ritmo cada vezm
veloz e desordenado.

O crescimento foi encapsulado, limitado a hemif
esquerda, de carater expansivo, deslocando 0ssos frag
e preservando os ossos da parte facial, da base do cr
SNC, faringe e boca. A evolugdo expansiva centrify
externa foi idéntica a observada nos casos de amelobl

tomas gigantes da mandibula !!-3.7.21.24.26.27)

Uma vez que o estudo microscopico revelou qu
capsula tumoral se encontrava livre de infiltragdes ne
plasicas, ao contrario do observado na avaliagdo de
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anipulados ¥, a abordagem inicial destes pacien-
me grande importancia. Nesta fase, a biopsia de
speita se faz obrigatoria antes de qualquer con-
apéutica, lembrando-se que a raridade da lesao e
dade histologica podem dificultar o diagnostico.

CLUSAO

Oc bjetwo deste trabalho é contribuir para o estudo
asia rara e controversa em diversos aspectos,
revisdo da literatura e apresentacido de um ca-
quanto as dimensdes e possibilidade de estudo
o de uma lesdo de crescimento natural.
lecido o diagnostico, pretendemos com 0 que
josto demonstrar como os termos maligno e be-
tornam pobres quando aplicados a este tumor;
ente quando podem determinar radicais varia-
a abordagem terapéutica. Acreditamos que es-
¢do tem importancia secundaria perante um
entendimento do comportamento desta neo-
qual devera se basear o planejamento terapéu-
devera considerar também o tamanho, locali-
¢do do tumor, assim como a idade e o estado
iente, equilibrando a menor mutila¢do possi-
m prognostico aceitavel. Consideramos como
o de escolha a remogdo completa em bloco,
gem de seguranca'3”, A ressec¢do podera ser
‘acordo com as peculiaridades de cada caso.
) dos autores concorda que a radioterapia ndo
ficios a estes pacientes, devendo-se mencionar
cagdes potenciais o sarcoma pos-radiacdo e
onecrose . No entanto, Pantoja®® referiu
tisfatorios, apos aplicar paliativamente um
00 rads num portador de ameloblastoma ir-
antro maxilar, observagdo que, apesar de
a este tipo de paciente, nos parece necessi-
investigacgdes.
s salientar a necessidade de um seguimento
pacientes, em face da possibilidade de
(ll.l3.20,30.33.}6).
udemos expor, no presente caso, a locali-
ndo acrescentou dimensdes clinicas de
e, indicando que isto ndo ocorre desde
em cirurgica inicial seja adequada e radi-
ente do padrdo histologico do tumor.

SUMMARY

The authors present a review of the literature and re-
port a case of a giant ameloblastoma of the maxilla with
natural and unprecedent evolution, concerning the di-
mensions and possibility of topographic study. Ne-
cropsy, histopathological and radiographic study were
performed. Conclusions about the natural history and
the treatment of the neoplasms were established after
comparying these data with the literature.
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