RAA G RELATO DE CASO

REVISTA MEDICA DE MINAS GERAIS

Desafios no diagnéstico e tratamento do carcinoma ameloblistico: relato
de caso

Challenges in the diagnosis and treatment of ameloblastic carcinoma: a case report

Rafaela Alves Freitas'”, Kim Mickael Pegorini Souza'”, Ian Jader Alves de Oliveira'”, Guilherme Pinheiro da
Silva'®, Silke Anna Theresa Weber!

! Departamento de Otorrinolaringologia

RESUMO e Cirurgia de Cabeca e Pescogo
. . Lo, . .. da Universidade Estadual Paulista
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precocedesafiador, frequentementeconfundidocom processosinfecciosos.
Relato de caso: Paciente masculino, 56 anos, apresentou fratura dentdria
espontdnea e dor persistente, evoluindo com aumento de volume
submandibular, drenagem purulenta e massa endurecida em 4ngulo
mandibular. A tomografia computadorizada evidenciou destrui¢o dssea
extensa e abscesso em espagos parotideo, mastigatério e parafaringeo.
O exame histopatoldgico confirmou carcinoma amelobldstico, estadiado
como T4bNIMO, com invasio do seio maxilar, carétida externa e
linfonodomegalia cervical. Devido a inoperabilidade, optou-se por
radioterapia hipofracionada paliativa e seguimento multidisciplinar.
O paciente apresentou sobrevida de 8 meses apds diagndstico.
Conclusao: O caso ilustra as dificuldades diagndsticas relacionadas a
evolugao insidiosa e a semelhanca com quadros infecciosos, ressaltando
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ABSTRACT

Introduction: Ameloblastic carcinoma is a rare malignant odontogenic
neoplasm, accounting for less than 2% of all odontogenic tumors. It
exhibits aggressive behavior, metastatic potential, and poses significant
challenges for early diagnosis, frequently being misdiagnosed as
infectious processes. Case report: A 56-year-old male patient presented
with spontaneous tooth fracture and persistent pain, progressing to
submandibular swelling, purulent drainage, and a hardened mass in
the mandibular angle. Computed tomography revealed extensive bone
destruction and abscess formation involving the parotid, masticatory,
and parapharyngeal spaces. Histopathological examination confirmed
ameloblastic carcinoma, staged as T4bN1, with invasion of the
maxillary sinus, external carotid artery, and cervical lymphadenopathy.
Due to tumor unresectability, palliative hypofractionated radiotherapy
and multidisciplinary follow-up were instituted. The patient survived
for eight months after diagnosis. Conclusion: This case highlights the
diagnostic challenges related to the insidious progression of ameloblastic
carcinoma and its resemblance to infectious conditions, underscoring
the importance of early recognition of atypical lesions and timely
referral to specialized centers in order to expand therapeutic options and
improve prognosis.

Keywords: Ameloblastic carcinoma; Mandible; Odontogenic neoplasms;

Head and neck surgery; Otorhinolaryngology.

INTRODUCAO

O carcinoma amelobldstico ¢ uma neoplasia maligna
rara, de origem odontogénica, caracterizada por combinar as
caracteristicas histolégicas do ameloblastoma com citologia
maligna e comportamento clinico agressivo. Representa
menos de 2% de todas as neoplasias odontogénicas e costuma
surgir a partir de um ameloblastoma previamente existente ou,
mais raramente, de forma de novo'. Sua apresentacio clinica
¢ insidiosa, geralmente com aumento de volume mandibular
de crescimento lento, dor local, ulceragio ou parestesia, sendo
frequentemente diagnosticado em estdgios avancados®?.

O diagndstico definitivo exige correlagdo entre achados
clinicos, radiolégicos e histopatolégicos. Radiograficamente,
pode apresentar-se como lesio litica, uni ou multilocular,
com margens mal definidas e dreas de destruicio dssea'?*.
O padrio histolégico amelobldstico associado a atipias
celulares, mitoses frequentes e invasio tecidual sio
marcadores fundamentais. Em muitos casos, é necessiria
a utilizagdo de imuno-histoquimica para diferenciacio de
outras lesdes malignas da regiao®®.

O tratamento do carcinoma amelobldstico permanece
um desafio, principalmente nos casos inoperéveis. A ressecgio
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cirtrgica ampla com margens livres é a abordagem de escolha
nos casos ressecdveis. Entretanto, quando o tumor apresenta
invasio de estruturas vitais ou estd em estdgio avangado,
como T4b, a radioterapia e o acompanhamento paliativo
tornam-se as principais estratégias"**. Este relato tem como
objetivo descrever um caso de carcinoma amelobldstico
mandibular avancado, diagnosticado a partir de uma
infecgio odontogénica de longa evolugio, ressaltando as
dificuldades diagndsticas e terapéuticas associadas a essa rara
entidade®’.

RELATO DE CcASO

Paciente masculino, 56 anos, foi admitido no Hospital
das Clinicas da UNESP em agosto de 2024, com queixa de
fratura dentdria espontinea ocorrida hd cerca de 12 meses,
associada a dor intensa que dificultava a higienizacio bucal.
Relatava, hd cerca de 14 dias da internacio, o surgimento
de abaulamento em regiio submandibular esquerda,
acometendo niveis cervicais I1a e IIb, apresentando formato
sacular e consisténcia cistica, o qual evoluiu, apéds 5 dias,
com drenagem espontinea de secre¢io purulenta (Figuras

le2).
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Concomitantemente, o paciente percebeu a presenca
de uma massa endurecida em regido do 4ngulo mandibular
esquerdo, de aproximadamente 5cm, associada a sinais
flogisticos locais. Referia notar essa massa hd alguns meses,
porém sem procura anterior por atendimento médico.

Durante a internagio, foi iniciado tratamento empirico
com amoxicilina+clavulanato.  Solicitada  tomografia
computadorizada (TC) de face e pescoco, a qual evidenciou
abscesso envolvendo os espacos parotideo, mastigatério

Iy

e parafaringeo 4 esquerda, associado a erosio de 4ngulo e

Figura 1. Abaulamento em regices Ila e IIb.

Legenda: Visualizagio da lesao cervical em visio frontal.

Figura 2. Abaulamento em regioes Ila e IIb.

Legenda: Visualizagio da lesao cervical em visdo lateral
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ramo mandibulares ipsilaterais (Figura 3). Foi realizada
drenagem cirtirgica da lesio, com envio de amostra para
andlise histopatoldgica.

O laudo anatomopatoldgico revelou neoplasia maligna
compativel com carcinoma amelobldstico, apresentando
invasio perineural e vascular. Ao discutir-se a anilise
histopatolégica que levou a tal conclusio, encontra-se

morfologia atipica, com fragmentos constituidos por tecido
de granulacdo, com alguns achados que levaram a conclusio
do padrio amelobldstico, entre eles: fragmento irregular
constituido por dreas de queratinizacio e necrose (Figura 4),
4reas com distribuicio nuclear em palicada (Figura 5), camadas
de células lembrando reticulo estrelado, com extensas dreas
infiltrativas com células escamosas atipicas (Figura 6).

Figura 3. Imagem de reconstrucio 3D de Tomografia Computadorizada.

Legenda: Erosio de 4ngulo e ramo mandibulares.

Figura 4. LAmina do histopatolégico.
Legenda: Areas de queratinizagio e necrose.
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Figura 5. Limina do histopatolégico.

Legenda: Distribui¢io nuclear em palicada.
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Figura 6. LAimina do histopatoldgico.

Legenda: Reticulo estrelado e dreas com células escamosas atipicas.

Com base nos achados clinicos e de imagem, evidenciou-
se invasio da base do crinio, das artérias carétidas interna
¢ externa, do espago mastigatério profundo e do espaco
parafaringeo, configurando estadiamento T4b. Observou-
se ainda linfonodomegalia cervical em nivel IB 2 direita,
medindo 2cm em seu maior didmetro, sem sinais de
extensio extranodal, sendo o caso classificado como N1. Nio
foram identificadas metdstases 4 distincia, caracterizando
estadiamento MO.

Diante do estadiamento avangado e da inoperabilidade
da lesao, optou-se por tratamento paliativo com radioterapia

e L

hipofracionada. O paciente permaneceu em seguimento
ambulatorial pelas equipes de oncologia clinica, radioterapia,
cirurgia de cabega e pescoco e cuidados paliativos, durante 8
meses apds o diagndstico, quando faleceu.

Apds trés meses de realizagio de radioterapia paliativa,
foi realizada tomografia computadorizada (TC) de controle,
a qual evidenciou crescimento da lesdo, apresentando-
se expansiva e infiltrativa, com realce heterogéneo,
apresentando drea central cistica / liquefeita acometendo
planos musculares do espago mastigatério esquerdo
(masseter, pterigoides, temporal) (Figuras 7 e 8).
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Ademais, apresentava erosio do ramo, 4ngulo, corpo
(por¢ao posterior), colo, condilo mandibulares & esquerda,
comprometimento do canal do nervo mandibular esquerdo.
As ramificacdes da artéria cardtida externa esquerda foram
envolvidas circunferencialmente pela lesao.

A lesio estendia-se anteriormente até o antro do seio
maxilar esquerdo, com erosio do vértice posterior do seio

Figura 7. Evolugio radiolégica.

Legenda: Lesdo expansiva e infiltrativa.

maxilaresquerdo (paredeslateral e medial), erosao do processo
pterigoide esquerdo e suas respectivas lAminas. Havia erosio
do rebordo ésseo alveolar na hemiarcada dentdria superior
esquerda, bem como da margem posterior do palato duro
ipsilateralmente. Assim como comprometimento das faces
palatina e vestibular da gengiva na hemiarcada superior

esquerda.

LOSSLESS
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Figura 8. Evolugio radiolégica.
Legenda: Lesdo expansiva e infiltrativa.
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Notava-se comprometimento de planos adiposos
dos espagos bucal e parafaringeo adjacentes com
comprometimento das por¢oes supra e infrazigomdtica dos
espacos bucal e mastigatdrio.

A lesio obliterava e condicionava erosbes dsseas nas
paredes fossa pterigopalatina, fissura pterigomaxilar, fissura
orbitdria inferior. Lateralmente, a lesdio comprometia
glandula parétida esquerda. Medialmente, a loja tonsilar
esquerda, palato mole, espago parafaringeo, sulco
glossotonsilar esquerdo.

Houve obliteragio da por¢io da cavidade nasal a
esquerda. Com erosio dssea focal das paredes anterior,
medial, inferior e posterior do seio esfenoidal esquerdo, com
comprometimento do c/ivus e extensdo para a fossa craniana
posterior (extra-axial).

Houve comprometimento do seio cavernoso, com
erosdao da porgio petrosa do osso temporal esquerdo com
envolvimento circunferencial da artéria carétida direita
(trajeto petroso/ canal carotideo) com comprometimeto
da fossa craniana média. Apresentando erosio do trigono
esfenoidal esquerdo e comprometimento do 4pice orbitdrio
esquerdo. A lesio media aproximadamente 14.0 x 10.0 x
10.0 cm.

Discussio

O carcinomaamelobldstico é uma neoplasia odontogénica
maligna rara, representando menos de 2% de todos os
tumores odontogénicos, segundo a Organizacio Mundial
da Sadde (OMS, 2022). Diferentemente do ameloblastoma
benigno, essa variante apresenta comportamento agressivo,
crescimento infiltrativo, potencial metastdtico e altas taxas
de recorréncia"**°. A maioria dos casos ocorre entre a 42
e 72 décadas de vida, com discreto predominio no sexo
masculino. Embora ndo haja dados consolidados sobre sua
incidéncia no Brasil, trata-se de uma entidade subnotificada,
com poucos casos descritos em centros de referéncia, como
o do presente relato!®!"13:14,

O carcinoma amelobldstico deve ser distinguido do
ameloblastoma metastdtico, uma vez que ambas as entidades
compartilham origem odontogénica, porém apresentam
comportamento  biolégico e critérios  diagndsticos
distintos. No carcinoma amelobldstico, observa-se atipia
citolégica maligna evidente no epitélio odontogénico, com
pleomorfismo nuclear, mitoses atipicas, necrose e padrio
infiltrativo, independentemente da presenca de metdstases.
Em contraste, 0 ameloblastoma metastdtico mantém aspectos
histolégicos benignos, indistinguiveis do ameloblastoma
convencional tanto na lesio primdria quanto nos focos
metastdticos, sendo o diagndstico baseado exclusivamente
no comportamento
pulmonar. Assim, a presenca de malignidade histolégica no
epitélio constitui o principal critério diferencial entre essas
duas entidades'**.

clinico metastdtico, geralmente

Da mesma forma, o carcinoma amelobléstico deve ser
diferenciado do carcinoma intradsseo primério (primary
intraosseous carcinoma — PIOC), que corresponde a um

carcinoma espinocelular originado no interior dos ossos
gndticos, sem contato com a mucosa oral. Histologicamente,
o PIOC apresenta padrio tipico de carcinoma escamoso,
com formagao de pérolas corneas e pontes intercelulares, sem
evidéncia de diferenciacio odontogénica. Em contrapartida,
o carcinoma amelobldstico preserva, ainda que de forma
atipica, arquitetura odontogénica caracteristica, incluindo
palissadamento periférico, reversio da polaridade nuclear
e dreas semelhantes ao reticulo estrelado. A WHO
2022 enfatiza essa distingao ao classificar o carcinoma
amelobldstico como uma neoplasia epitelial odontogénica
maligna, distinta dos carcinomas intradsseos derivados de
epitélio escamoso, ressaltando diferencas na histogénese, no
comportamento bioldgico e no manejo terapéutico'®%.

Discutiu-secomaequipede patologiasobreadiferenciacao
do carcinoma amelobldstico dos sarcomas odontogénicos,
visto ser uma diferenciagio critica, especialmente em casos
agressivos e pouco diferenciados. A distin¢io baseia-se em
trés pilares: origem e padrio epitelial, presenga ou auséncia
de diferenciacio amelobldstica e comportamento citolégico
maligno do epitélio ou estroma'®?..

No carcinoma amelobldstico, encontra-se uma neoplasia
epitelial (o que foi evidenciado na andlise histolégica do
presente caso), diferentemente do sarcoma que apresenta
epitélio odontogénico benigno ou ausente.

Alguns achados histoldgicos sdo caracteristicos do
carcinoma amelobldstico, como o reticulo estrelado central,
aumento da relagio nucleo/citoplasma, mitoses atipicas,
dreas de necrose, invasio perineural e vascular, visualizados
na lAmina do presente caso.

Paralelamente, nos sarcomas odontogénicos, encontram-
se células fusiformes, pleomorfismo acentuado, padrio
em feixes, producio de dentina displdsica e o epitélio
odontogénico é benigno, escasso ou inexistente, sem atipias,
sem mitoses e sem invasdo. Portanto, a malignidade encontra-
se no estroma, nio no epitélio, nao sendo compativel com o
caso apresentado'®?.

Devido a raridade do carcinoma ameloblistico, nio
hd um sistema de estadiamento TNM especifico para essa
neoplasia. Assim, o estadiamento clinico é realizado com
base nos principios do sistema TNM aplicados aos tumores
malignos da cavidade oral e dos ossos gnéticos, considerando
a extensio do tumor primdrio, o envolvimento linfonodal
regional e a presenca de metdstases a distdncia'®?'.

Radiograficamente, o carcinoma amelobldstico pode
se assemelhar ao ameloblastoma cldssico, apresentando-
se como lesio osteolitica uni ou multilocular. Contudo,
sinais como margens irregulares, destruigio cortical extensa,
invasio de tecidos moles adjacentes e envolvimento de
estruturas vasculonervosas sao sugestivos de malignidade. No
presente caso, a tomografia evidenciou abscesso envolvendo
os espacos parotideo, mastigatério e parafaringeo, além
de destruicio 6ssea mandibular, compativel com doenga
avangada e invasiva. O tempo prolongado entre os primeiros
sintomas (fratura dentdria espontinea e dor persistente) e a
busca por atendimento contribuiu para o diagndstico em
estdgio T4b, com acometimento linfonodal'*'>".
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A transformagio maligna de um ameloblastoma ou o
surgimento de carcinoma amelobldstico de forma primdria
ainda sdo temas debatidos. Estudos recentes sugerem que
alteracdes genéticas em genes como BRAF V60OE, p53 e SMO
podem estar associadas & tumorigénese e progressio desse tipo
de neoplasia, 0 que pode abrir caminho para terapias-alvo
no futuro*”®. Apesar disso, o tratamento continua baseado
em cirurgia com amplas margens, quando vidvel. Em casos
inoperaveis como o aqui descrito, a radioterapia é uma
alternativa paliativa, com eficdcia limitada. Nao h4 protocolos
quimioterdpicos padronizados, sendo seu uso restrito a
estudos clinicos ou casos metastaticos refratirios”!°.

O comprometimento da base do crinio pelo carcinoma
amelobldstico (CA) é uma condigao rara, porém clinicamente
decisiva. Revisdes de longo prazo relatam metdstases a
distdncia em cerca de 26% dos casos mandibulares e 23% dos
maxilares, enquanto tumores originados na base do cranio
alcangam taxas de até 33%, com um ter¢o apresentando
metdstases intracranianas, refletindo comportamento mais
agressivo e pior prognésticols.

Relatos individuais descrevem invasio da dura-mdter e da
fossa craniana média, extensdo a partir do seio maxilar e até
met4stase hematogénica & hipdfise, todos associados a elevada
morbidade®>'>'. A invasio do seio cavernoso e do segmento
intracraniano da cardtida interna, embora excepcional,
caracteriza estdgio T4b e geralmente contraindica ressecgio
oncoldgica radical, sendo descrita em 2%-7% dos tumores
1012,
global  diminui
substancialmente. Embora séries sobre ameloblastoma

de cabega e pescogo localmente avancados

Nessas ~ situagbes, a sobrevida
metastizante relatem sobrevidas médias prolongadas (=17
anos), o carcinoma amelobldstico apresenta comportamento
muito mais agressivo. Estudos clinicos e revisoes
sistemdticas indicam uma taxa de mortalidade em 5 anos de
aproximadamente 30%, correspondendo a uma sobrevida
em 5 anos de cerca de 65%—70%'". Essa taxa pode ser ainda
menor quando hd invasio da base do cranio, pois tais casos
estao associados a recidivas locais frequentes, dificuldade de
ressecgio completa e pior prognéstico. Do ponto de vista
terapéutico, a cirurgia ampla com margens livres é ideal, mas
torna-se inviavel com envolvimento cavernoso ou carotideo;
nesses casos, a radioterapia (convencional ou estereotdxica)
e estratégias paliativas multidisciplinares representam as
principais alternativas, havendo relatos de beneficio com
técnicas endoscdpicas ou radioterapia de particulas em
centros especializados®*1>16:18,

A aparente subnotificagio do carcinoma amelobldstico
no Brasil pode ser parcialmente explicada pela dificuldade
diagnéstica inerente a essa neoplasia rara, uma vez que seus
achados histopatolégicos podem se sobrepor aos de outras
lesoes odontogénicas agressivas, exigindo correlagao clinico-
radioldgica e, frequentemente, andlise imuno-histoquimica
para o diagndstico definitivo!®!**2.

Além disso, vieses de encaminhamento, com concentragio
dos casos em centros tercidrios de referéncia, bem como
desigualdades regionais no acesso a servigos especializados em
otorrinolaringologia e cirurgia de cabeca e pescoco, podem

Rev Med Minas Gerais 2026; 36: e-36410

contribuir para a sub-representagio dessa entidade na literatura
nacional. A prépria Organizagio Mundial da Satide ressalta a
raridade do carcinoma amelobldstico e a complexidade de sua
distin¢ao de outras neoplasias odontogénicas malignas, o que
pode impactar sua adequada notificagio. Estudos cldssicos
também destacam a variabilidade diagnéstica e a possibilidade
de subestimagio da incidéncia dessa entidade em séries
institucionais e populacionais'®**.

Este relato ilustra as dificuldades no diagnéstico precoce
de tumores odontogénicos malignos, especialmente em
contextos de baixa procura por assisténcia médica no inicio
da sintomatologia. A evolucio insidiosa, a semelhanga com
processos infecciosos ou benignos, e a falta de protocolos
especificos para casos avancados reforcam a necessidade
de maior vigildncia clinica e pesquisa sobre alternativas
terapéuticas. O reconhecimento precoce de lesoes atipicas na
cavidade oral e 0 encaminhamento oportuno para centros
especializados sdo essenciais para melhor prognéstico.

CONCLUSAO

O carcinoma amelobldstico ¢ wuma neoplasia
extremamente rara, de comportamento agressivo e dificil
manejo, cujo diagnéstico precoce continua sendo um grande
desafio clinico. O caso relatado evidencia como a evolucio
silenciosa e a semelhanca com processos infecciosos podem
atrasar a suspeita diagndstica, resultando em apresentagio
em estdgio avangado e com opgdes terapéuticas limitadas.
Ressalta-se, portanto, a importincia da valoriza¢do de
sinais atipicos em quadros odontogénicos persistentes,
do encaminhamento precoce para servicos de referéncia e
da necessidade de mais estudos que subsidiem estratégias

terapéuticas eficazes, sobretudo para os casos irressecdveis'®!!.
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