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SUMMARY

Ameloblastoma is an epithelial odontogenic tumor derived from the enamel organ, with a low general incidence in surgical pathology.
We retrieved from our surgical pathology files all the cases where a diagnosis of ameloblastoma was reported in a twenty years period
(1975-1995). We studied the histopathologic, clinical and radiologic findings. There was no sex predominance, the average age of cli-
nical presentation was 35, the tumor localization was mandibular in 80%, follicular was found to be the most frequent histologic pat-
tern and there was a 27% of recurrence. The presence of an ameloblastic carcinoma and a desmoplastic ameloblastoma in our 15
cases must be stressed.
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RESUMEN

El ameloblastoma es un tumor odontogénico epitelial derivado del 6rgano del esmalte, que presenta una incidencia baja en patologia
quirdrgica. En este trabajo se recuperaron de los archivos del Departamento de Anatomia Patolégica de nuestro hospital todos aquellos
casos diagnosticados de ameloblastoma en un periodo de 20 afios (1975-1995). Estudiamos sus caracteristicas histopatolégicas y los
hallazgos clinicos y radiolégicos. No hubo predominio por sexo, la edad media de presentacion clinica fue 35 afios, la localizacién del
tumor fue mandibular en un 80% de los casos, el patrén histoldgico folicufar fue ef més frecuente y hubo un porcentaje de recidivas del
27%. Destaca en nuestra serie de 15 casos la presencia de un carcinoma amelobldstico y un amelobiastoma desmopldsico.
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INTRODUCCION

El ameloblastoma (adamantinoma) es el tumor odontogé-
nico epitelial més frecuente, aunque sélo representa el 1%
de los tumores y quistes orales (1). Probablemente las
células epiteliales del ameloblastoma tengan su origen en
restos de la lamina dental formadores del érgano del
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esmalte, con el que el tumor muestra gran parecido mor-
foldégico (2). El ameloblastoma se localiza en ambos
maxilares, pero mds frecuentemente en la mandibula
(80% de los casos). Es un tumor éseo, asociado a veces
con quistes. El ameloblastoma también puede localizarse
en las partes blandas de la encia y entonces recibe el nom-
bre de ameloblastoma periférico.
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El ameloblastoma se define por las tres caracteristicas
histolégicas descritas por Vickers y Gorlin (3):

a) Elementos celulares epiteliales con escasa atipia dis-
puestos en nidos con una capa de células columnares de
niicleo hipercromdtico en la periferia.

b) Los niicleos de la capa periférica estdn ordenados en
empalizada. ‘

c) Se aprecia vacuolizaci6n del polo basal de las células de
la empalizada.

Histol6gicamente el ameloblastoma se presenta con dos
patrones fundamentales, folicular y plexiforme (4-8), aun-
que es frecuente encontrar ambos en una misma lesién. La
forma histolégica mds comun es la folicular, que consiste
en nidos de células epiteliales organizados de forma simi-
lar al érgano del esmalte, con una porcién central de célu-
las con citoplasma retraido y forma estrellada. Es frecuen-
te la quistificacién central de estos foliculos, que puede
alcanzar hasta varios centimetros de didmetro. En el patrén
plexiforme el epitelio tumoral se organiza formando plexos
limitados por una capa de epitelio columnar y células con
aspecto de reticulo estrellado; a veces se forman quistes por
degeneracién de la estroma. ‘

En otro grupo se encuentra el ameloblastoma uniquisti-
co, con tres variantes. En la primera se observa un epitelio
relativamente inocuo que en algunas 4reas se convierte en
un epitelio cuboideo o columnar, hipercromdtico, con pola-
rizacion, vacuolas citoplasmaticas y hialinizacién subepite-
lial. La segunda es similar a la primera, pero se observa un
nédulo localizado que crece hacia la luz del quiste y suele
adoptar un patrén plexiforme; esta variante se conoce tam-
bién como ameloblastoma uniquistico plexiforme. La ter-
cera variante (ameloblastoma mural) muestra alguna zona
de la pared infiltrada poriameloblastoma tipico. -

Por iltimo habria un grupo donde se incluyen los ame-
loblastomas poco frecuentes: desmoplésico, de células ba-
sales o basaloide, queratoameloblastoma papilifero y ame-
loblastoma periférico. ‘

En algunos ameloblastomas las células tienen total o
parcialmente un citoplasma claro, constituyendo el amelo-
blastoma de células claras (9), aunque este tipo no se inclu-
ye en la clasificacién de la OMS.

El estroma del tumor:suele estar constituido por tejido
fibroso de densidad celular variable. Es frecuente hallar
una banda hialina rodeando los nidos de células y en algu-
nos tumores el estroma €s densamente fibroso, por lo que
se denominan desmopldsicos (10).

En la hip6fisis, tumores histol6gicamente -idénticos al
ameloblastoma se han denominado ameloblastoma pituita-
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rio, aunque la denominacién comunmente utilizada es la de
craneofaringioma. Se cree que se originan del ducto cra-
neofaringeo, en cuyo extremo se originarfa la porcién epi-
telial de la hipdfisis. En estos tumores, sin embargo, es fre-
cuente hallar calcificaciones y hueso metapldsico, que no
se encuentran en el ameloblastoma.

Un tumor microscépicamente similar puede aparecer en
huesos largos como la tibia y el fémur, y se denomina ada-
mantinoma de huesos largos. Se trata de una lesién clinica
y radiolégicamente indistinguible de la displasia osteofi-
brosa cortical, con la cual se ha relacionado (11).

Los ameloblastomas presentan generalmente imdgenes
radiolégicas quisticas (uni o multiloculares) con destruc-
cién de hueso. Son tumores que evolucionan lentamente y
no metastatizan o lo hacen muy raramente.

En este trabajo se valora la incidencia de los diferentes
tipos histol6gicos de ameloblastoma en la casuistica de
nuestro centro y su relacion con la radiologfa, la clinica y
la evolucién en los 15 pacientes diagnosticados de amelo-
blastoma.

MATERIAL Y METODOS

Se recuperaron de los archivos del Hospital de la Ciudad
Sanitaria y Universitaria de Bellvitge todos los casos diag-
nosticados de ameloblastoma en el periodo comprendido
entre 1975 y 1995. Los bloques se procesaron de manera
rutinaria y se tifieron las preparaciones obtenidas con
hematoxilina-eosina. Al mismo tiempo se revisaron todos
los datos disponibles de las historias clinicas. Las prepara-
ciones fueron revisadas independientemente, incluyendo
en el estudio aquellos casos en que hubo acuerdo en el
diagndstico de ameloblastoma. Se obtuvo una serie de 15 ca-
sos que posteriormente se subclasificaron mencionando, si
la habfa, la existencia de varios patrones en cada caso con-
creto. Todos los datos obtenidos se resumieron y tabularon
(Tabla 1).

RESULTADOS

De los 15 casos que constituyen nuestra serie, 9 correspon-
dieron a mujeres y 6 a hombres, siendo la edad media de 44
afios (19-85, DE 20). La edad media de inicio de los sintomas
era de 36 afios (19-72, DE 18). La localizacién més frecuen-
te fue la mandibula (87%), con s6lo dos casos en el maxilar
superior. La duraci6n de los sintomas antes de requerir aten-
cién médica fue muy variable, desde menos de 3 meses hasta
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Tabla 1. Caracteristicas clihicopatolégicas.

Edad

PATOLOGIA

Tamaiio

Caso  (afios) Sexo Localizacién Sintomas  Radiologia His:epatologia (cm) Cirugfa Recidiva  Seguimient,
1 30 M  Mandibular afios Uniquistico 2 Bloque 20 afios 20 afios
2 37 M Mandibular 18 meses  Uniquistico 3 Bloque No 9 afios
3 53 V  Mandibular 7 afios Poliquistico 3.3 Biogue 7 afios Fallecido

‘ de células granulares
4 32 M Mandibular 3 meses Uniquistico Folicular/plexiforme 2.5 Blogue No 14 afos
5 21 M Mandibular 1 afio Uniquistico “exiforme 3.5 Legrado  No 9 afios
6 27 M Mandibular 7 afios Poliquistico Folicular/plexiforme/ 4 Bloque No 9 afios
: ‘ compenente de células
granulares ‘
7 85 V  Mandibular 13 aflos Lisis Folicular/acantomatoso 5 Bloque No 4 afios
8 41 VvV Mandibilar 22 aflos Poliquistico Plexiforme 3 Bloque No 8 afios
9 71 V  Maxilar superior 34 afios Sélido Folicular con células 6 Bloque 4 aflos Fallecido
claras
10 40 V  Mandibular 3 meses Poliquistico Folicular 2.5 Legrado 4 afios 4 aflos
11 19 M Mandibular 5 meses Poliquistico Folicular/piexiforme 53 Legrade No 2 aflos
12 72 M Mandibular 30 meses  Poliquistico v Desmoplésico 3 Legrade No 2 aflos
‘ trabecular ‘
13 60 V  Maxilar superior 1 afio Sélido Folicalar/pieXiforme 8 Bloque No 1 afio
14 46 M Mandibular 23 afios Poliquistico 5 Bloque No 1 afio
13 26 M Mandibular 3 meses Uniquistico 4 Legrado  No

més de 30 afios. En cuanto al patrén radiolégico observa-
do, 6 casos eran poliquisticos, 5 uniquisticos, 2 mostraron un
patrén sélido, uno poliquistico-trabecular y uno patrén litico.

El tamafio de la lesién oscild entre 2 y 8 cm, con un
tamafio medio de 4 cm. ‘

El patrdén histolégico era folicular en 7 casos (Fig. 1),
folicular y plexiforme en 4 casos y plexiforme en 2 casos
(Fig. 2). Se observan cambios acantomatosos en el centro
de los foliculos en varios, siendo en uno de ellos lo sufi-
cientemente extenso como para clasificarlo como folicular

I 4

Figura 1. Patrén folicular. Nidos epiteliales con disposicion de los nd-
cleos en empalizada en la periferia. Vacuolizacién subnuclear perci-
bida a poco aumento como una area clara entre la empalizada perifé-
rica y la basal. Disposicién laxa remedando el reticulo estrellado del
6rgano del esmalte en el centro de los foliculos (original, HE 400).

acantomatoso (caso 7, Fig. 3), y en dos casos (3 y 6) los
foliculos estdn constituidos por células granulares (Fig. 4)
v han sido clasificados como ameloblastomas foliculares
de células granulares. En los 2 casos restantes destacan
dreas de células claras (caso 9, Figs. 5 y 8) y desmoplasia
intensa estromal (caso 12, Fig. 6); fueron designados como
ameloblastoma de c€lulas claras y ameloblastoma desmo-
plésico.

La intervencidn quirdrgica mds frecuente fue la resec-
cién eﬁ bloque en 10 casos, mientras que se practicé sola-

i - I
Figura 2. Patron plexiforme. Trabéculas epiteliales que alcan-j
zan un espesor minimo de 2 capas de células y que se ensan-
chan de forma irregular formando nidos de mayor densidad
celular con ligera tendencia a formar una empalizada en la
periferia (original, HE x400).
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Figura 3. Patrén acantomatoso. Nidos de células escamosas con
formacién de alguna peria de queratina en foliculos epiteliales que
conservan las caracteristicas del ameloblastoma folicular en el resto
(original, HE x400).

mente legrado en 5 casos. Se constatd recidiva de la lesién
en 4 casos (1, 3, 9y 6), de los cuales 3 habfan sido tratados
con reseccion en bloque y uno con legrado, en unos inter-
valos de tiempo que van desde los 4 afios hasta los 20 afios.
Dos de los pacientes fallecieron (casos 3y 9) a causa de la
extensién local de la lesién y por complicaciones. post-
quirdrgicas, respectivamente, a los 9 y 4 afios de la prime-
ra intervencién. Dos casos (3 y 6) recibieron tratamiento
quimio y/o radioterdpico previo a la cirugfa.

El tiempo medio de seguimiento para los pacientes
vivos es de 6,5 afios (DE 5,7) y de 10 afios (DE 5,2) para
los pacientes que se han seguido durante 4 afios o mas.

Figura 5. Ameloblastoma con‘patrén focal de células claras. Algunos
nidos epiteliales del centro muestran un citoplasma claro y nicleos
pequenos y ligeramente picnéticos. Estas células contrastan con el
aspecto mas oscuro de los nidos de la periferia (original, HE x200).
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Figura 4. Patron granular. Aspecto denso, eosindfilo, del cfto-
plasma de las células epiteliales foliculares tanto del reticulo
como de la periferia (original, HE x400).

DISCUSION

El ameloblastoma, en nuestra casuistica, es un tumor quese
presenta generalmente antes de la cuarta década, afectando
la mandibula. Los sintomas previos a la intervencion reflejan
la lenta evolucién de estas lesiones. El tamafio es variable,
pero ninguno es menor de 2 cm. La imagen radiolégica suele
ser quistica, asociando en esos casos un patrén histolégico
folicular o plexiforme, que son ademds los mds frecuentes.
El ameloblastoma desmoplésico (caso 12) presenta una
radiologfa poliquistica, trabeculada y se localiza en la linea
media, hecho frecuente en este tipo de tumores (10). Los dos

Figura 6. Amelobiastoma desmoplasico. El denso estroma
colagénico rodea nidos epiteliales tumorales y reemplaza a la
medula 6sea sin remodelacién aparente de las trabéculas
d6seas (original, HE x50). ‘
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Figura 7. Ameloblastoma plexiforme en continuidad con una
pared quistica de epitelio escamoso constituido por 2 a 5 capas
de células (original, HE x50).

casos de aspecto radioldgicamente sélido (9 y 13), ambos en
el maxilar superior, corresponden a un ameloblastoma con
componente de células claras y un ameloblastoma con patrén
mixto (folicular y plexiforme). S6lo un caso de amelo-
blastoma folicular con diferenciacién acantomatosa (caso 7)
muestra una imagen radiolégica infrecuente, osteolitica.

La asociacién de ameloblastoma con quistes odontogé-
nicos es conocida (3) y parece que no corresponde exclusi-
vamente a quistes de tipo dentigero o folicular, sino:que
pueden desarrollarse sobre quistes primordiales o no denti-
geros (6) u otros quistes odontogénicos (12).

Confirmar la presencia de un quiste es importante por-
que el comportamiento d63 un ameloblastoma asociade a
quiste es menos agresivo que el de un ameloblastoma con-
vencional, y sobre todo si se trata de pacientes jéVenes (12)
permite un tratamiento conservador con legrado. En los
ameloblastomas asociados a quistes dentigeros se ha des-
crito (4) un patrén plexiforme similar al que hemos hallado
en 2 pacientes con una lesién uni y multilocular, respecti-
vamente (casos 5 y 8). En uno de ellos hemos podido
observar una pared quistica‘compatible con un quiste odon-
togénico no queratinizante (caso 8) (Fig. 7).

Los pacientes 8 y 11, qlie presentaron sintomas a.los 19
afios con tumores poliquisticos radioldgicamente y un
patrén histolégico plexiforme y mixto, respectivamente,
formarian parte del grupo de ameloblastomas en jévenes.
Su aparicién en menores de 20 afios constituye un nimero
muy reducido de casos, del orden del 12% del total de los
ameloblastomas. Radiol6gicamente se presentan como
quistes tdnicos o con imagen multilocular, menos frecuente.
El indice de recidiva en este grupo de jévenes se jcifr‘a enel
6,9%, muy inferior al del ameloblastoma habitual, que es

Figura 8. Ameloblastoma de células claras, areas diagnosticas
{original, HE %x400).
\

del orden del 25% al 50%. Este grupo se ha segregado del
ameloblastoma uniquistico (12) (aun en el caso de que la
lesién sea arquitecturalmente uniquistica) ya que serfa
mejor candidato a tratamiento conservador si la lesién no
se extiende a través de la pared del quiste. Es importante,
en estos casos, que el cirujano remita aparte el tejido rese-
cado en lo que quirdrgicamente pueda considerarse como
drea periquistica. Ninguno de estos dos pacientes ha pre-
sentado recidiva.

Por otro lado, en el caso 15 hemos observado restos de
la pared de un quiste. Con los datos morfolGgicos de que
disponemos, este caso puede corresponder a un ameloblas-
toma Iim'quistico (10). La lesion fue tratada mediante legra’
do y en el material remitido no se pudo estudiar la perife-
ria, por lo que no podemos incluirlo en ninguna de las tres
variantes de ameloblastomas uniquisticos mencionadas
previamente. Probablemente se trate de un ameloblastoma
mural dado el patrén folicular que presentaba.

El diagnéstico diferencial del ameloblastoma se esta-
blece principalmente con el carcinoma basocelular, sobre
todo en el caso del ameloblastoma periférico, muy infre-
cuente y que no hemos observado en nuestra serie. Tanto el
ameloblastoma intradéseo como el carcinoma basocelular
expresan diversas citoqueratinas sin que éstas sean ttiles en
el diagnéstico diferencial. S6lo se ha descrito una tincién en
banda peritumoral con la aglutinina del cacahuete que apa- .
rece tanto en el carcinoma basocelular como en el amelo-
blastoma periférico y no en el ameloblastoma intraéseo (13).

Otros tumores que pueden plantear un diagnéstico dife-
rencial son el fibroma amelobléstico, el odontoma ame—j
lobldstico y el tumor odontogénico escamoso, sobre todo si
las muestras son escasas. El fibroma amelobléstico se da en
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pacientes mds jévenes, el componente fibroso es mucho
mds celular, no tiende a infiltrar entre trabéculas Gseas v
tiene un crecimiento expansivo; ademds, raramente se
observa el patrén en reticulo estrellado.

El odontoma amelobléstico se caracteriza por un creci-
miento simultdneo de ameloblastoma y odontoma com-
puesto. El tumor odontogénico escamoso, que incluso
puede presentar una radiologfa unilocular, carece de las
células columnares tipicas del ameloblastoma.

La evolucién de nuestros casos constata la posibilidad
de presentar recidivas tras largos periodos de tiempo en
pacientes tratados con reseccién en bloque. En el conjunto
de nuestra serie vemos que el indice de recidivas es de 4
sobre 15 (27%). Si tenemos en cuenta Unicamente a los
pacientes observados durante un intervalo de 4 afios o mas
después de la extirpacién, el indice de recidiva es mayor
(4 sobre 10, 40%). Aunque una recidiva se produjo'a los 20
afios (caso 1), sobre un injerto 6seo de cresta ilfaca, en 3
casos se han producido tras periodos mds cortos, a los 7, 4
y 4 afios (casos 3, 9 y 10), y han sido la causa del falleci-
miento en 2 (casos 3 y 9). No se ha demostrado metéstasis
clinica en ninguno de los dos pacientes fallecidos. Uno de
ellos desarroll6 hipercalcemia (caso 3), interpretada como
un sindrome paraneopldsico ya que no se objetivé una
extensa invasién dsea en sus ultimos exdmenes radioldgi-
cos (14). Sélo en un caso se halla una clara diferencia de
grado histolégico de malignidad en la recidiva (caso 9),
que se presentd como un ameloblastoma de maxilar supe-
rior que evoluciond a carcinoma amelobléstico. En este
caso se observan focos de patrdn de células claras en la pri-
mera biopsia, que se han ‘relacionado con mal prondstico
(15, 16), junto a dreas en las que se observan claramente las
caracteristicas microscGpicas del ameloblastoma folicular
(Fig. 8). En los demds practicamente no se observan dife-
rencias microscopicas entre la recidiva y el tumor primiti-
vo. Tampoco puede relacionarse la recidiva con tratamiento
conservador previo, ya que sélo en un caso (caso 10) la
lesién habia sido tratada con legrado. Aunque la muestra es
pequefla, la recidiva no parece determinada por un largo
periodo de evolucién de la enfermedad previo a la cirugia.

Dos casos (3 y 6) fueron tratados con quimio y radiote-
rapia.combinada y radiotefapia sola. El tratado con terapia
combinada (caso 3) recidivé a los 7 afios y fallecié a conse-
cuencia del tumor a los 2 afios de la recidiva, mientras que el
otro se encuentra libre de enfermedad tras 7 afios de segui-
miento. La escasez de casos no permite atribuir la mala evo-
lucién del caso 3 al patrén histolégico de células granulares.
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En conclusidn, el ameloblastoma es un tumor de creci-
miento lento, pero con una capacidad de recidiva que exige
un control indefinido del enfermo y que presenta una his-
tologia y radiologia variadas, que pueden diferir del patrén
mdés frecuente (radiolégicamente quistico y microscépica-
mente folicular).
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