Braz J Otorhinolaryngol. 2016;82(5):610-613

Q.

N
2 o
Urg - Gege)

Bia Cervic®

Brazilian Journal of

OTORHINOLARYNGOLOGY

www.bjorl.org

RELATO DE CASO

Ameloblastic fibrodentinosarcoma: a rare malignant

odontogenic tumor*

Fibrodentinossarcoma ameloblastico: um raro tumor odontogénico maligno

Leorik Pereira da Silva®>*, Jefferson da Rocha Tenoério?,
Bartolomeu Cavalcanti de Melo Junior®, José Paulo da Silva Filhos,
George Joao Ferreira do Nascimento?, Ana Paula Veras Sobral®

2 Universidade Federal do Rio Grande do Norte (UFRN), Departamento de Odontologia, Patologia Oral, Natal, RN, Brasil
® Hospital Universitdrio Oswaldo Cruz, Departamento de Cirurgia de Cabeca e Pescoco, Recife, PE, Brasil

¢ Instituto Sado Leopoldo Mandic, Centro de Pesquisas, SLMandic, Sao Paulo, SP, Brasil

4 Universidade Federal de Campina Grande (UFCG), Faculdade de Odontologia, Centro Académico de Ciéncias Bioldgicas,

Patologia Oral, Patos, PB, Brasil

¢ Universidade de Pernambuco (UPE), Faculdade de Odontologia, Patologia Oral, Camaragibe, PE, Brasil

Recebido em 7 de abril de 2015; aceito em 28 de abril 2015

Introducao

O fibrodentinossarcoma ameloblastico (FDSA) é um tumor
odontogénico raro, histologicamente caracterizado por um
componente ectomesenquimatoso sarcomatoso associado a
quantidades variaveis de epitélio ameloblastomatoso benig-
no e a presenca de dentina displasica.’ Na literatura médica,
apenas 14 casos foram descritos. A etiologia do FDSA ainda é
pouco conhecida, contudo, cerca de um terco dos FDSAs
parece representar transformacao maligna de um fibroden-
tinoma ameloblastico preexistente."?
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FDSA tem predilecao pela mandibula e € um tumor mais
comumente observado em pacientes homens por volta da
terceira década de vida. Com frequéncia os pacientes se
apresentam com inchaco doloroso, e FDSA é radiograficamen-
te caracterizado por uma lesao radiolucente multilocular
com margens indistintas, contendo ou nao focos radiopacos.
As metastases sao raras, mas ja foram relatadas recidivas.
O tratamento de escolha é a ampla resseccao cirurgica.?

Diante do exposto, nosso objetivo foi relatar um caso de
FDSA mandibular agressivo, com énfase nos aspectos clinicos,
radiologicos e histopatologicos.

Relato de caso

Homem, 19 anos, encaminhado em 2014 ao servico publico
para consulta de patologia oral. A inspecao extraoral revelou
inchaco de grandes proporcoes com forte assimetria facial
no lado esquerdo da face (fig. 1). O exame intraoral revelou
extensa massa ulcerada e necrosada desde o dente 35, pro-
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Figura 1 Achados clinicos. Vista frontal do paciente exibindo
notavel assimetria facial.

longando-se até o corpo e o ramo da mandibula, com ausén-
cia clinica dos dentes 36, 36 e 38. Apesar da presenca de
ulceracéo, o paciente apenas informava dor a palpacao. Foi
observada limitacdo na abertura da boca e nao havia evidén-
cia clinica de linfadenopatia regional.

0 exame radiografico revelou area de radiolucéncia pou-
co definida medindo cerca de 7 x 4,5 cm, em associacao
com molar (36) impactado, com auséncia de margens escle-
rosadas e em associacao com presenca de numerosas man-
chas (flecks) radiopacas. Também foram observados
expansao e adelgacamento do osso cortical (fig. 2). Os prin-
cipais diagnosticos diferenciais considerados foram: tumor
odontogénico epitelial calcificante, cisto odontogénico cal-
cificante e fibrodontoma ameloblastico.

Foi realizada uma bidpsia incisional, e o material enviado
para exame histopatoldgico. O exame microscopico das sec-
coes com coloracao de rotina pela hematoxilina e eosina
revelou proliferacao neoplasica bifasica de tecido epitelial

Figura 2 Radiografia panoramica revelando lesao radiolucente
multilocular extensa com focos radiopacos na mandibula es-
querda, em associacao com molar impactado (36).
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Figura 3 Achados histopatoldgicos. Padréo bifasico com epité-
lio odontogénico benigno circundado por componente sarcoma-

toso com intenso pleomorfismo celular e nuclear e figuras mito-
ticas (H&E, x200).

e mesenquimatoso odontogénico. O componente epitelial
odontogénico consistia em numerosos cordoes e ilhotas de-
limitadas por células colunares a cuboides ameloblastoides
com inversao da polaridade nuclear. Na parte central dessas
estruturas, as células neoplasicas tinham aspecto frouxo,
lembrando o reticulo estrelado do drgéo do esmalte. O com-
ponente mesenquimatoso consistia em tecido conjuntivo
primitivo com pleomorfismo significativo, caracterizado pela
variacao no tamanho e na forma das células, e também por
hipercromatismo nuclear, alteracao no indice nlcleo/cito-
plasma e figuras mitéticas dispersas (fig. 3). Foram identifi-
cadas areas de necrose. Em algumas areas, evidenciava-se
hialinizacao justaepitelial. Também foram observadas areas
focais de material do tipo dentinoide com tUbulos (fig. 4).
Nao foi possivel identificar formacao de esmalte, mesmo com
a analise de varias seccoes. Também estavam presentes areas
de fibroma ameloblastico. Em vista disso, os achados radio-
graficos e histopatoldgicos apoiaram o diagndstico de fibro-
dentinossarcoma ameloblastico.

0 oncologista e o cirurgiao optaram pelo tratamento qui-
mioterapico antes do tratamento cirdrgico. Inicialmente,
foram instituidos trés ciclos de uma combinacdo farmaco-
logica compreendendo: vincristina, ciclofosfamida e clo-
xorrubicina, sem resposta satisfatoria ao tratamento
inicial; no dia marcado para a cirurgia, o paciente nao
compareceu, retornando apenas depois de transcorridas
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Figura 4 Aspecto histopatologico, com deposicdo de material
de tipo dentinoide. (H&E, x200).
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Figura 5 Vista craniocaudal do paciente exibindo aumento

significativo na massa tumoral depois de oito sessdes de quimio-
terapia.

quatro semanas. Diante disso, foi instituida nova combina-
¢ao de medicamentos em trés ciclos, consistindo em ifos-
famida, carboplatina e etoposido, para reducao do tumor
antes da cirurgia.

Mas, apos dois ciclos de quimioterapia com esses novos
medicamentos, ocorreu aumento significativo do tumor, com
invasao da pele, limitacao na abertura da boca e extrema
deformidade facial (fig. 5). Depois da inesperada ocorréncia
dessa agressiva evolucao tumoral, os cirurgioes realizaram
hemimandibulectomia radical esquerda com miotomia das
insercoes musculares periféricas em associacao com ressec-
cao da pele afetada. A margem ossea de 3 cm antes da sinfi-
se mandibular e os muUsculos periféricos removidos com
margem de 2 cm estavam livres do tumor. Havia envolvimen-
to do nervo alveolar inferior esquerdo pelo tumor, mas nao
havia invasao de vasos sanguineos ou linfaticos. Foi efetuada
disseccao cervical supraomoioidea ipsilateral de cerca de 18
linfonodos, para os quais nao foi demonstrada presenca de
células tumorais. No pos-operatorio, o paciente recebeu
radioterapia (6.000 Gy).

0 paciente esta sendo reavaliado a intervalos de 3 meses
com radiografias e TC da cabeca e pescoco. Nao houve evi-
déncia de metastase regional ou distante, e o seguimento
clinico vem ocorrendo ha um ano e meio.

Discussao

Os tumores odontogénicos (TOs) consistem em um grupo de
lesoes raras e heterogéneas, que representam menos de 4%
de todos os espécimes das regides oral e maxilofacial. As
neoplasias odontogénicas malignas sao ainda mais raras e
constituem um pequeno percentual dos TOs. Em diversas
séries publicadas em todo o mundo, a frequéncia varia en-
tre 0 e 6,1%.* Ainda nao se conhece a patogénese dos TOs
malignos, embora alguns autores tenham sugerido altera-

coes no ciclo celular, expressao de proto-oncogenes e mu-
tacoes nos genes de supressao tumoral na patogénese
dessas lesoes.*

A analise microscopica demonstra que o componente epi-
telial mole do FDSA é similar ao observado no fibrossarcoma
ameloblastico, embora seja menos frequente.>® O diagnos-
tico definitivo de FDSA é estabelecido com base na avaliacdo
histopatologica do componente mesenquimatoso, que nor-
malmente demonstra caracteristicas de malignidade, como
atipia celular, pleomorfismo e figuras mitéticas. Além disso,
nos casos em que se observa um material semelhante ao
dentinoide, o diagndstico final deve ser de FDSA.”2

Apesar das diferencas morfoldgicas, a OMS diferencia sar-
coma odontogénico desprovido de tecido dental duro (fibros-
sarcoma ameloblastico) dos tumores que exibem evidéncia
focal de dentinoide (fibrodentinossarcoma ameloblastico) ou
dentinoide + enameloide (fibro-odontossarcoma ameloblas-
tico). Entretanto, o painel da OMS reconhece que a presenca
ou auséncia de tecido dental duro em um sarcoma odonto-
génico nao tem significancia prognostica. A literatura relata
que, em geral, o comportamento bioldgico do FDSA é similar
ao de outros sarcomas odontogénicos, isto é, alta agressivi-
dade local e baixo potencial para envolvimento dos linfono-
dos regionais ou para metastase distante.®®

Nas radiografias, FDSA pode assumir aspecto uni ou multi-
locular, com contornos mal circunscritos em associacao com
o dente e uma ou mais opacidades densas. O caso em tela
tinha aspecto multilocular, em associacao com o primeiro
molar inferior esquerdo (36) e opacidades levemente densas.
Esses achados radiograficos e a localizacao do tumor sao al-
tamente sugestivos de possibilidade de cistos odontogénicos
e de tumoracao.*? No diagnostico diferencial clinico-radio-
grafico, devemos considerar tumor odontogénico epitelial
calcificante, cisto odontogénico calcificante e fibrodontoma
ameloblastico. Mas casos com contorno irregular e expansao
e perfuracdo das corticais devem ser interpretados com cau-
tela, e devemos suspeitar de possivel tumor odontogénico
maligno.

Em 62 casos revisados por Bregni et al.,” a média de idade
por ocasiao do diagndstico de FDSA era de 27,3 anos em uma
faixa etaria bastante ampla (3-83 anos). De acordo com esses
62 casos publicados, o tumor é mais comum em homens do
que em mulheres (59,7% vs. 37,1%). Ademais, sarcomas odon-
togénicos sao mais frequentes na mandibula (79% dos casos)
vs. maxila (21%), e a maioria dos casos se localizava na regiao
posterior da mandibula.’®

Os sarcomas odontogénicos sdo descritos como lesoes
altamente recorrentes. Até a presente data, 25 (35%) dos
71 casos relatados tiveram pelo menos uma recidiva duran-
te o periodo de seguimento dos pacientes; e 14 pacientes
(19,7%) evoluiram para a morte em decorréncia da doenca
em um intervalo de 3 meses até 19 anos. Os achados clinicos
variam entre os casos relatados, mas normalmente ocorre
dor e inchaco. Apesar do relato de envolvimento dos linfo-
nodos regionais ou de metastases distantes em alguns casos,
alguns autores consideram FDSA como um sarcoma de baixo
grau.??

Em recente estudo epidemioldgico multicéntrico reali-
zado na América Latina, foram relatados 25 casos de tumo-
res odontogénicos malignos; desse total, seis casos eram
sarcomas odontogénicos. Todos os casos receberam um
diagnostico de fibrossarcoma ameloblastico e nenhum caso
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de FDSA foi identificado.™ Ja em um estudo retrospectivo
realizado no Brasil, foram descritos 240 tumores odonto-
génicos; contudo, nenhum sarcoma odontogénico foi diag-
nosticado.™

O tratamento de escolha para FDSA é a excisao cirurgica
radical sem disseccao cervical primaria. Alguns investigado-
res recomendam quimioterapia e/ou radioterapia como pro-
cedimentos adjuvantes, mas os beneficios dessas estratégias
sao incertos.? Particularmente no presente caso, o paciente
nao respondeu satisfatoriamente a quimioterapia antes da
cirurgia, e o tratamento levou a agravamento clinico e maior
agressividade do tumor. Esse fato sublinha o dilema sobre a
indicacao de quimioterapia adjuvante no tratamento desses
sarcomas.

Conclusao

Resumidamente, informamos o primeiro caso de FDSA no
Brasil e enfatizamos a importancia de se considerar sarcoma
odontogénico como diagnostico diferencial de lesdes maxi-
lares osteoliticas, apesar de serem lesdes extremamente
raras. Em vista disso, essas lesdes representam um desafio
diagnostico para clinicos e patologistas.
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