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Ameloblastoma uniquistico
Intramural en maxilar superior.
Reporte de un caso

Intramural unicystic ameloblastoma in
upper jaw. A case report

Resumen

El ameloblastoma uniquistico (AU) representa aproximadamente el 6% de todos los
ameloblastomas y es frecuentemente encontrado durante la segunda década de la vida,
sin predileccién por sexo, se localiza en la mandibula en relacién a un diente no erupcio-
nado, demuestra caracteristicas clinicas y radiogréficas similares a los quistes maxilares,
pero evidencia histolégicamente epitelio amelobldstico. Aunque el AU tiene un compor-
tamiento menos agresivo que el ameloblastoma sélido, se recomienda un tratamiento
radical para la variante intramural debido a su naturaleza infiltrativa, lo que tiende a
potenciarse cuando se localiza en el maxilar superior. El objetivo del presente trabajo
fue describir un caso de ameloblastoma uniquistico intramural localizado en el maxilar
superior de un paciente masculino de 26 afios de edad, quien presentaba un aumento
de volumen indoloro en hemicara derecha de cinco meses de evolucién. De acuerdo al
resultado de la biopsia incisional se decidié realizar una hemimaxilectomfa utilizando un
abordaje intrabucal y colocacién de una malla de titanio en piso de la 6rbita. La localiza-
cién y el tipo histolégico del AU son factores a considerar en la eleccién de la terapéutica,
es importante el seguimiento a largo plazo del paciente para valorar la posibilidad de
recidivas y un abordaje interdisciplinario del caso.

Palabras clave: Ameloblastoma; Maxila; Neoplasias orales; Tumores odontogénicos.

Abstract

Unicystic Ameloblastoma (UA) accounts for approximately 6% of all ameloblastomas.
They are often observed during the second decade of life, without a predilection for
gender, with 90% of the lesions occurring in the jaw and related to an unerupted tooth.
Unicystic ameloblastoma shows clinical and radiographic features similar to maxillary
cysts but histologically evidences ameloblastic epithelium. The lesion has a less aggressive
biological behavior than solid ameloblastoma, with a lower recurrence rate compared
with conservative treatment, however, a radical therapeutic is recommended for the in-
tramural variant. The aim of the present work was to describe a case of UA located in
the maxilla of a 26-year-old male patient, who showed an increase in volume in the right
hemiface of five months of evolution. The histopathological examination of the speci-
men obtained by the incisional biopsy was UA Intramural; In a second surgical tempo,
a hemimaxilectomy was performed on the affected side using an intra-oral approach.
Long-term follow-up of these lesions is recommended to assess the possibility of relapse
and an interdisciplinary therapeutic-rehabilitation approach.
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Introduccion

El ameloblastoma uniquistico (AU) fue descri-
to por primera vez en 1977 por Robinson y Martinez
! como una entidad clinica distinta al ameloblastoma
solido por mostrar un aspecto histolégico y morfolégi-
co particular, representando aproximadamente entre el
6-28% de todos los ameloblastomas *°. Habitualmente
los AU estdn asociados a un érgano dental no erupcio-
nado. La presencia de un diente no erupcionado intra-
lesional permite diferenciar dos variantes: AU dentigero
y no dentigero. EI 90% de las lesiones han sido repor-
tadas en el sector posterior de la mandibula, seguido de
la parasinfisis, regién anterior y posterior del maxilar
1346 En la mayorfa de los casos, el AU se presenta en
pacientes jévenes durante la segunda década de la vida
»719 Cuando el tumor estd relacionado a un diente no
erupcionado, el AU muestra una ligera predileccién por
el sexo femenino (1,6:1) °.

Usualmente el AU comienza como una lesion ésea
central asintomadtica, que progresiva y lentamente tiende
a extenderse en vez de perforar el hueso. A medida que
aumenta de tamafio puede provocar migracion, desvia-
cién y movilidad dentaria y alteraciones en la oclusién.
De igual manera puede evidenciarse fallos en la secuen-
ciay cronologia de la erupcién en los dientes adyacentes.
La erosién de la mucosa raramente se produce a pesar de
la expansién de las corticales #1012,

La patogénesis del AU es incierta. Las teorfas de
que el AU se origina “de novo” como una neoplasia pro-
piamente dicha o bien, que es el resultado de la trans-
formacién neopldsica del epitelio de una lesién quistica
preexistente y mds especificamente a partir del quiste
dentigero son aun discutibles, siendo probable que am-
bos mecanismos ocurran . Leider ez a/. '* propusieron
tres mecanismos patogénicos para la formacién del AU:
1) Que derive directamente del érgano del esmalte; 2)
Que una forma sélida degenere o se transforme en quis-
tica; 3) Que se produzca una transformacién ameloblds-
tica en los quistes odontogénicos y/o ameloblastomas
asociados a foliculos de dientes incluidos después de los

30 anos de edad.

Ackerman ez al. ¥ clasifican el AU en tres subtipos
histolégicos: AU I (luminal), AU II (intraluminal) y AU
IIT (mural), de acuerdo a las caracteristicas presentes en
el epitelio de la lesion. Por su parte, Philipsen y Reichart
* describen cuatro subgrupos histolégicos: subgrupo 1:
AU luminal, subgrupo 1,2: AU luminal e intraluminal,
subgrupo 1,2,3: AU luminal, intraluminal e intramural
y subgrupo 1,3: AU luminal e intramural.

Radiogréficamente la lesién se presenta como un
proceso osteolitico con localizacién pericoronal, inte-
rradicular o periapical ?, en general muestra bordes bien
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definidos, en un patrén uni o multilocular, siendo el

L34671315 " aste ltimo

de mayor ocurrencia el unilocular
suele estar asociado con dientes retenidos de pacientes
jovenes con una edad media de 22 afios, mientras que el
tipo multilocular se encuentra en adultos con una edad
media de 33 anos '®". En estados avanzados puede evi-
denciarse adelgazamiento y expansién de las corticales,
as{ como reabsorcién radicular 3.

La terapéutica quirtrgica del AU contempla desde
el manejo conservador con enucleacién, curetaje acom-
pafiado de marzupializacién de la lesion, hasta la hemi-
seccién del maxilar afectado ”'®. En este sentido existe
un consenso general en el que tanto el tipo histolégico
luminal como el intraluminal pueden ser tratados me-
diante enucleacién, mientras que los AU intramurales,
por su capacidad de infiltracién, deben ser considerados
como AM sélidos »'". La tasa de recurrencia del AU
después de un tratamiento quirdrgico conservador ocu-
paentre el 10 al 25% de los casos reportados, esta cifra es
menor que el 50 al 90% de la tasa de recurrencia obser-
vada después del curetaje del AM sélido °. Este trabajo
describe un caso clinico de ameloblastoma uniquistico
intramural (AUIM) con localizacién infrecuente en re-
gién canina del maxilar superior, destacando los aspec-
tos clinicos, imagenolégicos, histolégicos y quirtrgicos.

Reporte del caso

Paciente masculino de 26 anos de edad acude a la con-
sulta por presentar un aumento de volumen en la hemi-
cara derecha de aproximadamente cinco meses de evo-
lucién. Durante la anamnesis, se descartan antecedentes
de trauma local, asi como antecedentes personales y
familiares relevantes. Como dato afirmativo al interro-
gatorio, el paciente refiere dolor localizado de intensi-
dad leve, espontdneo durante la palpacién en la zona
afectada. Los exdmenes de laboratorio complementarios
mostraron pardmetros normales:

Hematologia: hemoglobina: 12 gr/L, hematocrito:
39,0%, tiempo de protrombina (TP): 137, tiempo de
tromboplastina (TPT): 307, plaquetas: 270 000 mm?,
leucocitos: 5 600 mm?®. Bioquimica Sanguinea:

Glicemia: 90 mg/dL, urea: 27 mg/dL, creatinina: 0,8
mg/dL.

Serologfa: V.D.R.L: no Reactivo, HIV: negativo.

Al examen extrabucal, se observé un aumento de volumen
difuso en la regién geniana de la hemicara derecha, con
ligera elevacién del ala nasal y acentuacién del surco nas-
oyugal. La piel de la zona se apreci6 de aspecto y coloracién
normal, sin cambios de temperatura (Figura 1A-C).

El examen intrabucal revelé un aumento de volumen
bien circunscrito de consistencia firme y de aproxima-
damente 3 cm de didmetro ubicada en la regién canina
derecha. La mucosa que recubre la lesién se evidenci6
adelgazada y de color rojo intenso (Figura 1D-E). Se ve-
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rificd la ausencia de las piezas dentarias 11, 46 y 48; asi
como multiples caries en los dientes remanentes.

En la imagen panordmica se evidencié una imagen
radiopaca, que se extendia desde la pieza dentaria 12
hasta el 17, con aspecto de lesién ocupante de espacio
del seno maxilar ipsilateral (Figura 2), que causaba di-
vergencia de las raices de las piezas dentarias 14 y 15,
asi como reabsorcién radicular externa de los dpices de
las piezas dentarias 12, 14 y 15. En virtud de las carac-
teristicas clinicas de la lesion, el tiempo de evolucién y
localizacién, la impresién diagndstica inicial fue de 1)

Tumor odontogénico quistico queratinizante, 2) Mixo-
ma odontogénico y 3) Ameloblastoma.

De acuerdo a los diagnésticos diferenciales considera-
dos, el plan de tratamiento fue una biopsia incisional
y el andlisis histopatolégico. El informe microscépico
senalé que las secciones mostraron una cavidad quisti-
ca revestida por epitelio escamoso estratificado delgado
con dreas de mayor espesor, en otras con superficie glan-
dular, presencia de microquistes y células mucosas. Se
observd zonas de efecto inductivo, ademds de células
en empalizada de las células basales y polaridad reversa

Figura 1. A. Vista frontal extrabucal, B. Vista lateral derecha, C. Vista inferior del paciente donde se evidencia aumento de volumen
en regidn geniana de la hemiarcara derecha. D y E. Vista intrabucal de la lesién tumefacta recubierta de mucosa de coloracién rojo
intenso

Figura 2. Radiografia panordmica inicial muestra opacificacion del seno maxilar derecho
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Figura 3. Microfotografia 100x con H-E que evidencia presencia de epitelio de origen
ameloblastico (cabezas de flechas) soportado en un estroma celular denso con areas de fibrosis (asterisco)

(Figura 3). En otras zonas, las células epiteliales se orga-
nizaban laxas entre si, imitando el reticulo estrellado del
6rgano del esmalte de un diente en desarrollo. El resto
de la pared estaba constituida por tejido conectivo fibro-
so, que contenia islas de células epiteliales organizadas
en la misma forma descrita. Se observaron trabéculas de
tejido éseo maduro vital y un leve infiltrado inflamato-
rio mononuclear. Estos hallazgos histopatolégicos fue-
ron compatibles con el diagnéstico de AUIM.

Se indica la realizacién de una tomografia computari-
zada para el andlisis y planificacién quirdrgica del caso.
En asociacién de reconstrucciones multiplanares y cor-
tes axiales, se observé una imagen isodensa sugestiva de
lesién ocupante de espacio, localizada en el seno maxilar
derecho que causaba erosién del piso de érbita y se ex-
tendfa al complejo osteomeatal derecho. Ademds, se evi-
dencié compromiso de la porcién horizontal del hueso
maxilar ipsilateral (Figura 4).

Posteriormente se programé la reseccién del tumor y
hemimaxilectomia, la toma de muestra para biopsia
excisional y su correspondiente andlisis histopatolégi-
co. Bajo anestesia general balanceada, con intubacién
orotraqueal se realizé abordaje bucal con incisién en-
volvente en el maxilar y una descarga anterior en zona
de la pieza dentaria correspondiente a la 23 y en la zona
posterior a nivel de la tuberosidad. Se procedié al levan-
tamiento del colgajo mucoperiéstico, incorporando en
los mérgenes de reseccidn, porciones de tejido blando
que se encontraban en contacto con hueso erosionado
(Figura 5A-B). Se realiz6 la exodoncia de la pieza denta-
ria 12, lo cual constituyé el margen anterior de la resec-
cién del tumor. A nivel posterior, el margen se extendi6
hasta la tuberosidad del maxilar y zona pterigopalatina.
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En sentido cefilico caudal, se realizé osteotomia en el
contrafuerte maxilo-malar incorporando en la pieza
quirtrgica la porcién del piso de orbita, razén por la
cual se realizé un abordaje extrabucal, mediante incision
subciliar (Figura 5C-E), para la colocacién de material
de osteosintesis, consistente en malla de titanio en piso
de la 6rbita, fijada en el reborde orbitario con tornillos
del sistema 1.5. Finalmente, se realizé la sintesis de los
tejidos con sutura reabsorbible, alcanzando afrontar los
mirgenes del lecho quirtrgico y estableciendo separa-
cién anatomo-funcional entre cavidad bucal, seno maxi-
lar y fosas nasales. Durante el control clinico postope-
ratorio a una semana de la intervencién quirtrgica, se
apreci6 discreto edema facial, palpebral y decoloracién
subciliar del lado derecho y leve sensibilidad dolorosa.
Intraoralmente se apreci6 la herida con una evolucién
favorable sin evidencia de comunicacién bucosinusal.
El examen histolégico de la pieza quirtrgica, ratificé el
diagnéstico histoldgico inicial de AUIM. A los cuatro
afos de la cirugfa, el paciente continda sin signos clini-
cos o radiograficos de recidiva.

Discusion

El AU es un tumor poco frecuente que se presenta apro-
ximadamente en el 6% de los casos de AM 3. Usual-
mente afecta a pacientes jévenes en edades comprendi-
das entre los 16 y 26 anos, el 50% de las lesiones ocurren
en la segunda década de la vida, tal y como es en el caso
presentado. En cuanto a la localizacién, mds del 90%
de los casos se han observado en el sector posterior de la
mandibula, su presencia en la maxila es rara 2192, E|
paciente del presente reporte mostraba un compromiso
del maxilar que se extendia de la porcién anterior al in-
terior del seno maxilar ipsilateral.
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Figura 4. Examen de tomografia computarizada. A-C. Cortes axiales que evidencian opacificacion del seno maxilar derecho, expan-
sion de la pared anterior y medial del mismo (flechas). D-F. Vistas coronales en los que se observa la ocupacion del seno maxilar y
reborde alveolar de la maxila asi como el compromiso del piso de orbita (flechas)

Figura 5. Ay B. Abordaje intrabucal con levantamiento de colgajo mucoperidstico incorporando los margenes de la lesion. C. Abor-
daje subciliar para la colocacién de material de osteosintesis. D. Pieza quirurgica. E. Vista intrabucal del defecto 6seo
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El AU suele poseer un patrén de crecimiento lento y si-
lente, sin originar sintomas en sus estadios mas precoces.
Las lesiones de gran tamafio, cursan con asimetria facial
indolora que pueden provocar migracién, desviacién, mo-
vilidad de piezas dentarias, reabsorcién radicular e incluso
parestesia. La ulceracién de la mucosa rara vez se presenta,
aunque las lesiones en estadios avanzados pueden expan-
dir las corticales o las erosiona invadiendo el tejido blando
1720, Las manifestaciones clinicas del caso mostrado difie-
ren con las que usualmente se reportan, debido a que el
paciente a pesar del aparente poco tiempo de evolucién
de la asimetria facial, refiere dolor a la palpacién, de in-
tensidad leve y aparicién espontdnea, lo que posiblemente
esté relacionado con la localizacién del tumor en la maxila
con ocupacién del seno maxilar respectivo.

Los hallazgos clinicos y radiograficos en la mayoria de los
casos de AU son sugestivos de lesiones quisticas odon-
togénicas como el quiste dentigero, asociadas a dientes
no erupcionados; en estos, casi en su totalidad estarfa in-
volucrado un tercer molar mandibular no erupcionado.
Las lesiones de AU que no estdn relacionados a alguna
estructura dentaria retenida se les denomina variante no
dentigera como en el caso presentado “*'%.

Radiogrificamente el AU se observa como un proceso
osteolitico con bordes bien definidos y esclerosados.
Las presentacién radiografica del AU unilocular es mds
frecuente que el patrén multilocular, los dientes invo-
lucrados en la lesién pueden mostrar grados variables
de reabsorcién radicular y en estadios avanzados mo-
vilidad dentaria !>, En el caso estudiado se observé
tanto la reabsorcién apical en premolares e incisivo la-
teral como migracién y desviacién de los dientes adya-
centes a la lesién.

El diagnéstico histopatoldgico s6lo puede ser realizado
cuando la presencia de epitelio ameloblastomatoso es
identificado inequivocamente en estas lesiones #. Estos
cambios amelobldsticos, podrdn observarse en toda la
extension de la membrana quistica o sélo focalmente
»13, La extensién mural dentro de la pared quistica es un
hallazgo frecuentemente registrado *. El término AUIM
es usado cuando el revestimiento bien sea plexiforme o
folicular penetra el tejido capsular ayacente *°. Por otro
lado, Gunawardhana ez al. »* sefialan que algunas carac-
teristicas histolégicas pueden ser ttiles en la diferencia-
cién histolégica de AU de los quistes odontogénicos: a)
presencia de cambios mixomatosos en la pared del quis-
te, b) proliferaciones similares a epitelio prexiforme en
la ausencia de inflamacidn, c) morfologia de mamelones
alargados con la ausencia de inflamacién, ¢) morfologia
de mamelones alargados con hialinizacion subepitelial.
De acuerdo a las caracteristicas presentadas, el caso coin-
cide con un AU mural o Grupo III, puesto que el ani-
lisis histopatolégico de la biopsia incisional refiere una
cavidad quistica revestida por epitelio escamoso estrati-
ficado delgado en unas dreas, mayor espesor en otras con
superficie glandular, presencia de microquistes y células
mucosas; asi como también zonas de efecto inductivo,
ademds de células basales en empalizada y polaridad re-
versa. De igual manera se evidencié que en otras dreas
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las células epiteliales se organizan laxas entre si, imitan-
do el reticulo estrellado del 6rgano del esmalte de un
diente en desarrollo. Si bien, en algunas ocasiones la
biopsia incisional no es representativa de la totalidad de
la lesi6n, esto pudiese generar errores en la correcta cla-
sificacion de las mismas. La pared epitelial de los AU in-
tramurales se caracteriza por no ser siempre uniforme y
a menudo la lesién estd rodeada por un delgado epitelio
no especifico que imita la pared de un quiste dentigero.
De manera que la certeza histopatoldgica se obtiene rea-
lizando una biopsia excisional °. No obstante, en el caso
presentado, se logré obtener un diagnéstico inequivoco
con el andlisis histopatoldgico de la muestra obtenida de
la biopsia incisional que fue confirmado con los hallaz-
gos histopatolégicos del andlisis del espécimen obtenido
en la biopsia excisional.

Desde el punto de vista del diagnéstico diferencial,
el AU carece de caracteristicas patognomonicas que
permitan identificarlo clinicamente y diferenciarlo f4-
cilmente del resto de las lesiones odontogénicas. Si se
consideran la edad, localizacién y las caracteristicas cli-
nico-radiograficas, el diagnéstico diferencial se limita
a entidades en tres categorias: tumores odontogénicos,
lesiones quisticas y otras lesiones benignas no odonto-
génicas '?!. De la variedad de tumores odontogénicos
habria que considerar aquellas lesiones radioltcidas
expansivas que pueden estar asociadas o no a dientes
retenidos y/o desplazamiento de dientes adyacentes,
movilidad, divergencia de raices y extrusién de dien-
tes erupcionados como el tumor odontogénico epite-
lial calcificante o tumor de Pindborg en su variante
radioltcida, mixoma odontogénico, asi como también
el tumor odontogénico quistico queratinizante y otras
variantes histolégicas del ameloblastoma **.

La planificacién del tratamiento para el AU depende del
tipo histolégico. Los AU del subtipo luminal e intralu-
minal pueden ser abordados de manera conservadora y
efectivamente mediante enucleacién, mientras que el
subtipo intramural o subtipos 1,2,3 y 1,3 de Philipsen
y Reichart 2 por su capacidad de infiltracién deben con-
siderarse como un ameloblastoma sélido y por lo tan-
to tratados de forma radical 2. Asimismo, las lesiones
maxilares, como en el presente caso, son consideradas
mads agresivas, con peor prondstico y por presentar mds
dificultades en cuanto al tratamiento, lo que tuvo in-
fluencia en el tratamiento de eleccién *%. En el maxilar
el hueso cortical es més delgado que en la mandibula y
no es capaz de confinar el crecimiento tumoral. La com-
binacién de un hueso fino y frigil con la proximidad
del maxilar a la cavidad nasal, senos paranasales, érbita
y otras estructuras vitales en la base del crineo agregan
una dimensién clinica no presente en los tumores man-
dibulares. Para las localizaciones maxilares, sobre todo
las inherentes a los sectores lateroposteriores, se indican
en primera instancia, cirugias mads agresivas, al conside-
rar la capacidad de desarrollarse de forma asintomdtica y
poder infiltrar el seno maxilar, la fosa pterigopalatina, la
fosa temporal y la base craneal "%
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Los defectos de los maxilares luego de la reseccién de
un tumor conducen frecuentemente a la pérdida en la
eficacia de las funciones propias del sistema estomatog-
ndtico y a una severa deformidad estética. Para aumen-
tar la calidad de vida de estos pacientes se recomiendan
idealmente, sistemas de injertos 6seos y rehabilitacion
implantélogica de acuerdo a las posibilidades socio-eco-
némicas de los mismos.

En conclusién, el manejo del AU debe ser guiado por su
comportamiento bioldgico; por lo tanto, la naturaleza
infiltrativa del AUIM indica un tratamiento radical. Las
lesiones maxilares suelen ser mds agresivas por la confi-
guracién del tejido 6seo, siendo esta localizacion infre-
cuente para el AUIM. En estos casos es importante el
seguimiento clinico y radiografico continuado para des-
cartar cualquier tipo de recidiva que se podria presentar.
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