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RESUMO

O tumor odontogénico epitelial calcificado (TOEC) ou o tumor de Pindborg € uma
neoplasia odontogénica epitelial benigna rara, que, € exclusivamente epitelial em
seu tecido de origem. Muitos casos estdo associados a dentes impactados e
simulam cistos dentigeros, radiograficamente. Isso ocorre predominantemente entre
a quarta e a quinta década de vida, sem preferéncia por sexo. Radiograficamente,
este tumor € caracterizado por uma lesao uni ou multilocular que geralmente mostra
um padréo radioltcido-radiopaco misto. O tratamento consiste na remocao cirdrgica
da lesdo, com recidiva inferior a 15% dos casos.

Palavras-chave: tumor odontogénico epitelial calcificante; radiografia; tomografia
computadorizada.



ABSTRACT

The calcified epithelial odontogenic tumor (TOEC) or Pindborg's tumor is a rare
benign epithelial odontogenic neoplasm, which is exclusively epithelial in its original
tissue. Many cases are associated with impacted teeth and simulate dentigerous
cysts, radiographically. This occurs predominantly between the fourth and fifth
decade of life, with no preference for sex. Radiographically, this tumor is
characterized by a single or multilocular lesion that usually shows a mixed
radiolucent-radiopaque pattern. Treatment consists of surgical removal of the lesion,
with recurrence of less than 15% of cases.

Keywords: Odontogenic epithelial calcified tumor; radiography; computed
tomography.
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1 INTRODUCAO

Os tumores derivados dos tecidos dentinérios constituem um grupo muito
diversificado de lesGes que apresentam o desenvolvimento complexo das estruturas
dentinérias, pois todos surgem de alguma alteracdo no padrdao normal da
odontogénese (EI-Naggar et al., 2017; Almazyad et al., 2018).

Os tumores odontogénicos (TO) sdo sempre um assunto complexo, pois
compreendem diversas lesbes de natureza odontogénica que apresentam
comportamento autenticamente neoplasico, ao passo que outras sao basicamente
hamartomas (Dib et al. 2020). Estas lesdes ocorrem exclusivamente na maxila e na
mandibula, em geral como neoplasias benignas assintométicas e de crescimento
lento que podem ser localmente agressivas e a invadir ossos e tecidos moles
adjacentes (Ando et al. 2017; Kamboj et al., 2020; Nery Neta et al., 2020). Quando
localizado na maxila, pode estar associado a epistaxe, congestdo nasal, proptose e
dor de cabeca (Kamath; Abraham, 2012).

Estas entidades séo relativamente frequentes e podem representar de
2,5% a 5% dos diagnésticos realizados nos laboratérios de patologia oral (Azevedo
e Pires, 2016). Sua origem é creditada a proliferacdo de remanescentes dos tecidos
moles e duros que originam o0s dentes, mas sua patogénese exata ainda é
desconhecida. Como os dentes sdo formados no interior dos 0ssos gnaticos, os TOs
sdo entidades preferencialmente intraGsseas, muito embora possam surgir nos
tecidos moles da gengiva e do rebordo alveolar (EI-Naggar et al., 2017; Ando et al.,
2017; Dib et al. 2020).

De acordo com a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) (EI-Naggar et al.
2017), os TOs sao classificados em dois grandes grupos: tumores odontogénicos
benignos e malignos (este ultimo incluindo carcinomas, carcinossarcoma e sarcomas
odontogénicos), além de quatro grupos adicionais de lesdes denominadas cistos de
desenvolvimento odontogénicos e ndo odontogénicos, tumores maxilofaciais de
0sso e cartilagem, lesGes fibro-0sseas e osteocondromatosas e lesdes de células
gigantes e cistos 0sseos.

Os tumores odontogénicos também sao subdivididos em trés grupos
considerando a presenca de epitélio odontogénico, mesénquima e ectomesénquima

odontogénico (Ando et al., 2017).
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Clinicamente, os tumores odontogénicos benignos ndo costumam
apresentar sintomas, podem deslocar dentes e produzir expansao da cortical 6ssea,
algumas vezes atingindo grandes dimensdes (Almazyad et al., 2018).

Dentre os tumores odontogénicos benignos, o tumor odontogénico
epitelial calcificante (TOEC) € um tumor odontogénico benigno de origem epitelial,
pouco frequente (com incidéncia variando de 0,4 a 3% (Munteanu et al., 2016), mas
pode ser de natureza local agressiva (Szporek et al., 2005). A maioria das lesbes
esta localizada nas regides dos molares e pré-molares (Foroughi et al., 2015; Nery
Neta et al., 2020), podendo ocorrer fora do osso em areas de insercdo dos dentes
(Santana et al., 2018).

Durante a avaliacdo microscopica, um patologista que desconheca estas
caracteristicas pode confundi-lo com uma lesdo maligna, por isso é fundamental a
sua avaliacdo por um patologista oral para o diagnéstico correto e tratamento
adequado (Almazyad et al., 2018; Dib et al., 2020).

Exames de raio-X e tomografia computadorizada devem ser realizados
para obter informacBes sobre a localizacdo e caracteristicas do tumor (Szporek et
al., 2005)
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2 PROPOSICAO

Neste trabalho apresenta-se o tumor odontogénico epitelial calcificante
(TOEC), enfatizando-se seus aspectos diagndsticos (radiolégicos e tomograficos)

mais importantes.
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3 REVISAO DE LITERATURA

3.1 TUMORES ODONTOGENICOS

Basicamente, os tumores odontogénicos sdo aberragbes do processo
indutivo da odontogénese; portanto, a aparéncia microscopica das lesdes lembrara
sempre momentos diferentes do processo de formacdo dentaria (Almazyad et al.,
2018). Relembrando a odontogénese, € importante ressaltar que a formacdo do
orgdo dentario € resultado da interacéo dos tecidos epiteliais da lamina dentaria com
0 ecotomesénquima especializado, originando indu¢cdes que alteram tanto as células
epiteliais quanto as ectomesenquimatosas (Ando et al. 2017).

Na literatura ja existiram diversos tipos de classificacdo, alguns com
enfoque clinico, outros com énfase radiogréfica.

A primeira tentativa de classificacdo dos tumores odontogénicos foi
atribuida a Broca, em 1866, que denominou de “odontoma”’ todos os tumores
odontogénicos conhecidos naquela época. Somente apés 80 anos, Thomas e
Goldman formularam uma classificacdo que é considerada a base de todas as
demais classificacbes que a sucederam, e que foi fundamentada na origem
embrionaria da leséo (Philipsen e Reichart, 2006). Os tumores odontogénicos foram
classificados em epiteliais, mesenquimais e mistos, ficando o termo “odontoma”
restrito apenas as lesdes que mostravam formacdo de esmalte, dentina e cemento
(Ando et al. 2017).

Em 1970, Pindborg subdividiu os tumores de origem epitelial de acordo
com sua capacidade indutiva ou ndo no tecido mesenquimal (Philipsen e Reichart,
2006).

Logo apds, em 1971, a OMS, com a colaboragcdo de um grupo de
especialistas de diferentes paises, inclusive do Brasil, publicou a Classificacdo
Histologica Internacional de Tumores numero 5, na qual as neoplasias
odontogénicas foram subdivididas apenas em dois grupos: tumores benignos e
malignos (Philipsen e Reichart, 2006).

Esta classificacdo foi muito difundida, permanecendo por mais de 20

anos, até que, em 1992, a OMS apresentou uma nova classificacdo, em que foram
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introduzidas algumas modificacbes, e apesar de conservarem as duas grandes
categorias de benignos e malignos, os tumores odontogénicos benignos foram
subdivididos em trés grupos em relacdo a presenca de epitélio odontogénico: epitélio
odontogénico sem ectomesénquima odontogénico; epitélio odontogénico com
ectomesénquima odontogénico, com ou sem formacdo de tecidos dentarios
mineralizados; e, ectomesénquima odontogénico com ou sem epitélio odontogénico
(Philipsen e Reichart, 2006).

A classificacdo da OMS de 2005 manteve esta classificagao
acrescentando um grande grupo denominado lesdes 6sseas relacionadas, e o grupo
de cistos odontogénicos foi suprimido (Barnes et al., 2005).

No entanto, a classificacdo mais aceita € da OMS, de 2017, que organiza
as lesbes considerando seus aspectos histopatolégicos e radiograficos. Deve-se
ponderar que, nesta Ultima edicdo da OMS, sO foram consideradas as lesdes
publicadas nos ultimos anos (EI-Naggar et al., 2017)

Nesta Ultima classificagdo de 2017 houve uma simplificacéo,
classificando-os apenas como tumores epiteliais, mistos ou mesenquimais
(ectomesenquimatosos). A seguir, sdo apresentados 0s tumores odontogénicos
segundo a classificacdo da OMS de 2017 (El-Naggar et al., 2017):

a) Tumores epiteliais: Ameloblastoma (unicistico, periférico/extradésseo e
metastizante/maligno); tumor odontogénico escamoso, tumor
odontogénico  epitelial  calcificante e tumor  odontogénico
adenomatoide.

b) Tumores mistos/epiteliais e mesenquimais: fiboroma ameloblastico,
tumor odontogénico primordial, odontoma complexo, odontoma
composto e tumor dentinogénico de células-fantasma.

c) Tumores mesenquimais (ectomesenquimatosos): fiboroma
odontogénico, mixoma odontogénico/mixofiboroma e fiboroma cemento-
ossificante.

d) Tumores odontogénicos malignos: carcinoma ameloblastico, carcinoma
intraGsseo, carcinoma odontogénico esclerosante, carcinoma
odontogénico de células claras, carcinoma odontogénico de células

fantasma, carcinossarcoma odontogénico e sarcomas odontogénicios.

Os tumores odontogénicos também possuem uma classificacéo,
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considerando seu aspecto radiografico, em tumores radiollcidos, radiopacos e
mistos (radioltcidos e radiopacos). A imagem radiografica, a faixa etaria do paciente
e a localizacdo podem contribuir para o diagnoéstico do tumor, entretanto, na maioria
dos casos, o diagndstico final é obtido pelo exame histopatolégico, por meio de uma
biopsia incisonal ou excisional (Carvalhosa et al., 2005; Gupta et al., 2006; El-
Naggar et al., 2017).

Sendo assim, pode-se dizer que a heterogeneidade microscépica dos
tumores é muito grande, visto que podem associar-se a proliferacdo de
remanescentes odontogénicos de origem ectodérmica, ectomesenquimal ou de
ambas. Assim como acontece na odontogénese, seu padrdo microscopico pode
estar restrito a proliferagdo de um sé componente ou de varios, incluindo as
interacbes na formacgao dos tecidos moles e duros que conduzirdo a formacdo dos
dentes (Azevedo; Pires, 2016).

3.2 TUMOR ODONTOGENICO EPITELIAL CALCIFICANTE (TUMOR DE
PINDBORG)

O tumor odontogénico epitelial calcificante (TOEC) esta incluso no grupo
dos tumores odontogénicos benignos de origem epitelial (Gupta et al., 2006), que se
caracterizam pela presenca de proliferacdo de epitélio odontogénico em um estroma
de tecido conectivo fibroso e que ndo exibem a presenca de ectomesénquima
odontogénico e dos principais produtos da interacdo epitélio/ectomesénquima
odontogénico, a dentina e o esmalte (Philipsen e Reichart, 2006).

O TOEC foi descrito em 1955 por Jens J. Pindborg, passando a ser
conhecido pelo seu eponimo: Tumor de Pindborg (Akhtar et al., 2010; Misra et al.,
2013; Dib et al. 2020), tendo os seus primeiros casos relatados por Thoma e
Goldman, em 1946, como um “adamantoblastoma adenoide” e, em 1971, o termo
“tumor odontogénico epitelial calcificante” foi aceito e adotado pela OMS (Philipsen e
Reichart, 2006).

Embora sua histogénese seja discutida, atualmente considera-se como
um tumor odontogénico benigno e raro, com carater agressivo local e tendéncia a

recidiva (Santana et al. 2018), de origem epitelial rica em proteina amiloide e que
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tem a tendéncia a calcificar (Gupta et al., 2006). Além disso, outras apresentacoes
histologicas também foram descritas, ndo calcificante, célula clara, cistico,
cribriforme (Kamboj et al., 2020).

E um tumor relativamente raro, representando menos de 1% de todos os
TOs que pode ser dividido em duas variantes clinico-topograficas: intradssea
(central) e extradssea (periférica), com uma incidéncia de 6% dos casos quando
localizado na variante extradssea (geralmente localizados na regido anterior das
mandibulas e envolvendo a gengiva), porém a forma intradssea € a mais observada
em 94% dos casos (Sahni et al., 2012; Kamath; Abraham, 2012; Misra et al., 2013),
afetando em 75% dos casos a mandibula, principalmente a regido posterior
(Philipsen e Reichart, 2006; Tanaka et al., 2013).

Pacientes de ambos 0s sexos sdo acometidos, com faixa etéaria variando
de 20 a 60 anos, com um pico de incidéncia na 5% década de vida (Ching et al.,
2000; Akhtar et al., 2010; Nery Neta et al., 2020). Entretanto, ja foram descritos
casos em criancgas (13 anos de idade) (Fazeli et al., 2019).

Os pacientes sdo, em geral, assintomaticos e o tumor tem crescimento
lento, podendo causar aumento de volume na regido, estando relacionado com um
dente incluso (Tanaka et al., 2013) em aproximadamente 50% dos casos (Sahni et
al., 2012; Dib et al. 2020).

Clinicamente, o TOEC pode exibir um aumento de volume de crescimento
lento, com predilecéo pela regido de pré-molares e molares mandibulares (Foroughi
et al., 2015; Almazyad et al., 2018). Dor ou parestesia podem ou ndo ser uma
caracteristica, dependendo do tamanho do tumor, do padrdo de crescimento ou de
sua localizagéo anatdomica e da proximidade das estruturas neurovasculares (Sahni
et al., 2012; Pereira et al., 2013).

Ha casos de TOEC com comportamento mais agressivo, onde foi
verificada tumefacdo dolorosa, com rapido crescimento da massa tumoral, ruptura
da cortical, compressao do nervo alveolar inferior e infeccdo secundaria (Henriques
et al. 2009).

Os achados citolégicos caracteristicos, associados as caracteristicas
radiolégicas, podem ajudar o citopatologista a prestar um diagndstico pré-operatério
conciso do TOEC, mesmo em locais atipicos como a maxila (Gupta et al., 2006).
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3.2.1 Aspectos histolégicos

O TOEC é caracterizado histologicamente pela proliferacdo de células
epiteliais poliédricas exibindo abundante citoplasma eosinofilico, pleomorfismo
celular e nuclear, hipercromatismo, nucléolos proeminentes ou lengoéis. Ou seja, €
constituido por ilhas ou corddes de células epiteliais eosinofilicas com pontos
intercelulares proeminentes e pleomorfismo nuclear (FIG. 1) (Almazyad et al., 2018).

Figura 1 — Histopatologia do TOEC. Células poliédricas com pleomorfismo e material semelhante a
amiloide

Fonte: Dib et al. (2020).

Na maioria dos casos de TOEC ha a presenca de um material eosinofilico
homogéneo e hialino dentro e por entre as células epiteliais, de natureza amiloide
(FIG 2) e que se cora em vermelho claro pelo método histoquimico de vermelho
Congo ou Tioflavina T e adquire uma cor amarelada/esverdeada birrefringente na

observacéo sob luz polarizada (Dib et al. 2020).
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Figura 2 — Uso de coloracdo especial em TOEC. (A) Detalhe do material amioloide corado em
vermelho congo, que exibe uma cor amarelada/esverdeada ao ser visualizado sob luz polarizada (B).
Objetiva 10X.
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Fonte: Dib et al. (2020).

As células epiteliais associadas podem degenerar, liberando as massas
acidofilas e calcificadas, que apresentam anéis concéntricos de Liesegang, sinal
patognomonico da lesdo (Tanaka et al. 2013). Essas calcificacbes podem fusionar-
se, levando a formacédo de grandes &reas mineralizadas (FIG. 3). O estroma da
lesdo € composto de tecido conjuntivo denso e, ocasionalmente, observam-se

células claras (Sperandio; Giudice, 2018).

Figura 3 — Tumor odontogénico epltellal caIC|f|cante (HE 50X).

| Anéis de Liesegang
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Fonte: Sperandio e Giudice (2018).

O relato de esfregacos citoldgicos é caracterizado por aglomerados,
lencois e células pleomorficas isoladas raras do tipo escamoide; blocos de material
amorfo cercados por fibroblastos e calcificagbes ocasionais. O esfregaco citolégico
de um estudo importante mostrou aglomerados de células epiteliais com nucleos

basofilicos e bordas bem definidas e uniformes colocados centralmente misturados
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com hemacias e células inflamatdrias. As células epiteliais eram de forma poliédrica
com bordas bem definidas com citoplasma eosinofilico péalido. Poucas células

apresentaram pleomorfismo nuclear e celular (FIG. 4) (Sahni et al., 2012).

Figura 4 - Células epiteliais em aglomerados com nucleos centrais basofilicos uniformes. (Ampliacéo
40 x; coloragdo com hematoxilina e eosina)
w5
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Fonte: Sahni et al. (2012).

O grau variavel de pleomorfismo nuclear pode levar um observador
inexperiente a confundir estas células epiteliais com aquelas vistas em um
carcinoma de células escamosas intradsseo; mas, ao contrario do que se observa
neste Ultimo, a presenca de mitoses no TOEC € extremamente rara (Tanaka et al.,
2013).

Células com citoplasma claro (FIG. 5) podem ser eventualmente
observadas neste tumor as quais sao mais frequentes em lesbes periféricas e ndo
parecem alterar seu comportamento biolégico e seu progndstico (Sperandio/Giudice,
2018).
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Figura 5 — Células poliédricas com células distintas, limita ndcleos e citoplasma eosinofilico palido
(Ampliagéo 40x; coloragdo em hematoxilina e eosina).

Fonte: Sahni et al. (2012).

Raramente este tipo de tumor aparece fora do 0sso, em areas associadas
a dentes. Em tais casos, o0 epitélio neoplasico parece menos ativo, e ha menos focos
de calcificacdo que no tipo intra-6sseo (Almeida, 2016).

Vérias variantes histolégicas do TOEC foram relatadas, como células
claras (Rydin et al., 2016), células de Langerhans, formacdo de cemento, nédo
calcificantes, associadas ou combinadas com outras lesées odontogénicas, como
tumor odontogénico adenomatoide, com revestimento cistico associado e TOEC

com células mioepiteliais (Channappa et al., 2012; Shetty et al., 2014).

3.2.2 Aspectos radiograficos e tomograficos do TOEC

As imagens, incluindo  radiografia  convencional, = tomografia
computadorizada e ressonancia magnética, revelaram uma lesdo bem definida no
0sso alveolar da maxila esquerda, que continha um dente impactado e algumas
radiopacidades pequenas. A tomografia computadorizada e a ressonancia
magnética demonstram aumento do contraste principalmente na porcdo central da
lesédo (Uchiyama et al., 2012).

Radiograficamente, o TOEC pode apresentar aspecto radiollcido

unilocular bem delimitado, mas 25% dos casos podem ser multiloculares. Quando
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unilocular, associado a coroa de um dente incluso, entra no diagnéstico diferencial
com o cisto dentigero (Ching et al., 2000; Henriques et al., 2009), e quando
multilocular, apresenta aspecto semelhante a “favos de mel”, podendo ser
confundido com o ameloblastoma (ameloblastoma solido/multicistico) (Sousa et al.,
2015).

Finalmente, pode se apresentar como uma lesdo mista (radiollcida e
radiopaca), com aparéncia radiografica semelhante a do fibrodontoma
ameloblastico, tumor odontogénico adenomatoide e cisto odontogénico calcificante.
A presenca destas calcificacdes no exame radiografico tem sido descrita como em
aspecto de “neve caindo”. A figura 6 mostra um TOEC unilocular, com calcificacdes
e a figura 7 uma tomografia computadorizada de feixe cénico (TCFC) deste mesmo
caso. A figura 8 apresenta um corte cirtrgico realizado no referido caso. No entanto,

calcificacbes, as vezes, podem nao ser evidentes nas radiografias.

Figura 6 — Tumor odontogénico epitelial calcificante unilocular, com calcifica¢cdes, deslocamento
dentério e reabsorcao radicular.

Fonte: Dib et al. (2020).
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Figura 7 - TCFC do caso apresentado
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Fonte: Dib et al. (2020).

Figura 8 — Peca cirlrgica do caso da figura 2. Observam-se pontos amarelados na superficie de corte
que correspondem a calcificacdes centrais.
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Fonte: Dib et al. @020).
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No estudo de Sousa et al. (2015), ao exame radiogréafico foi observada
uma area radiotransparente circunscrita unilocular, delimitada por um halo
radiopaco, contendo material radiopaco em permeio, localizada no rebordo alveolar

entre os tergos medios das raizes dos dentes 22 e 23 (Figuras 9 e 10).

Figura 9 — Radiografia periapical mostrando lesdo radiotransparente unilocular,
bem delimitada, contendo material radiopaco no seu interior, localizada na
regido anterior da maxila do lado esquerdo, projetada na regido das raizes dos
dentes 22 e 23 (seta).

Fonte: Sousa et al. (2015).
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Figura 10 — Radiografia oclusal total de maxila mostrando a leséo (seta)

Fonte: Sousa et al. (2015).

Um estudo apresentado por Nascimento et al. (2009), descreveu caso
clinico de paciente exibindo aumento de volume na regido maxilar esquerda. A
inspegao intra-oral, constatou-se massa nodular (8,0 x 5,0cm), localizada em
gengiva vestibular maxilar esquerda, estendendo-se da regiéo de incisivo lateral ao
segundo molar (Fig. 11a), com consisténcia mole e superficie lobular. Os exames
radiograficos revelaram area radiollcida, com bordos indistintos, associada a
depositos radiopacos centrais (Fig. 11b), expansdo e reabsorcdo da cortical
vestibular, sendo diagnosticado TOEC.

Figura 11 (a) — lesdo nodular exofitica localizada em gengiva vestibular maxilar; (b) radiografia
panoramica exibindo lesdo radioltcida, de bordos indistintos, com focos centrais radiopacos.

Fonte: Nascimento et al. (2009).

As caracteristicas da tomografia computadorizada (TC) e da ressonancia

magnética (RM) sdo mais especificas, com a TC mostrando uma area bem definida
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de alteracdo dos tecidos moles com focos dispersos de alta densidade. A natureza
expansiva da lesdo produz afinamento cortical, sem destruicdo 0ssea e sem invasao
de tecidos moles. A imagem da RM é relatada como baixa intensidade de sinal na
imagem ponderada em T1 e alta intensidade na imagem ponderada em T2 (Sahni et
al., 2012).

A tomografia computadorizada cone bean (TCCB) apresenta vantagens
relacionadas com a baixa dose de radiacdo e maior grau de detalhamento das
lesbes tumorais benignas. Ela permite o detalhamento dos tumores, auxiliando no
planejamento, tratamento e acompanhamento dos casos. No estudo de Sousa et al.
(2015), para uma melhor avaliacdo da dimensao, localizacéo, relacdo com estruturas
adjacentes, periferia e conteldo da lesdo TOEC, foi solicitada uma tomografia
computadorizada, a qual mostrou lesdo hipodensa, bem delimitada, contendo
estrutura hiperdensa irregular no seu interior, medindo aproximadamente 7mm de
diametro, localizada préximo a cortical palatina da maxila, entre os dentes 22 e 23,

sem promover reabsorc¢éo radicular dos mesmos (FIG. 12 e 13).

Figura 12 — Exame tomogréfico em reconstru¢do panoramica mostrando a intima relacdo da lesé@o
com as raizes dos dentes 22 e 23 sem, contudo, promover reabsor¢éo radicular (seta).

Fonte: Sousa et al. (2015)

Figura 13 — Exame tomogréafico em cortes transversais mostrando a localizacdo palatina da leséo
(seta).

Fonte: Sousa et al. (2015)
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Sahni et al. (2012) descreveram um caso de paciente do sexo masculino,
52 anos de idade, apresentando edema na regido da bochecha direita ha 18 meses,
edema solitario bem definido, medindo 3 x 2 x 1,5 cm, que se estendia da superficie
distal do canino superior direito a area retromolar do palato duro, mobilidade grau Il
de todos os molares envolvidos, assim como inchaco de consisténcia firme (FIG.
14). No exame radiografico, a radiografia oclusal mostrou obliteracdo completa do
seio. A visdo panordmica mostrou lesdo radiolicida e radiopaca envolvendo o
alvéolo direito e o seio maxilar com erosao da parede lateral e do assoalho do seio.
Multiplos focos de radiopacidade, simulando manchas de calcificacdes, foram vistos,
dando-lhe uma "aparéncia dirigida pela neve". A tomografia computadorizada (TC)
mostrou o envolvimento do seio maxilar direito e demonstrou areas radiolcidas e
radiopacas mistas. A lesdo se estendeu em direcdo a parede lateral do nariz (FIG.
15).

Figura 14 — Inchago expansivo e bem definido, envolvendo o palato duro direito e estendendo-se em
diregdo a borda anterior do palato mole.

Fonte: Sahni et al. (2012).
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Figura 15 - (a) TC mostrando um grande tumor envolvendo o seio maxilar direito, demonstrando

areas radiolicidas e radiopacas mistas invadindo o assoalho orbital (b) TC demonstrando

radiopacidades macicas no seio maxilar causando erosao da parede lateral do nariz.
- .
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Fonte: Sahni et al. (2012).

Um caso de TOEC gigante foi relatado por Misra et al. (2013). O paciente,
de 38 anos de idade, notou inicialmente um pequeno inchaco no lado direito da face
gue cresceu progressivamente para atingir seu tamanho atual, devido ao
comprometimento da mastigagéo e da fala (FIG. 16). No exame clinico, observou-se
um inchaco enorme e bem circunscrito no lado direito da face, de forma ovoide,
estendendo-se do ramo direito, cruzando a linha média até a regido da parassinfise
esquerda da mandibula, medindo 12 x 10 cm na maior consisténcia 6ssea e nao
palpavel A abertura da boca era restrita; a distancia interincisal € de 20 mm. Intra-
oralmente, observou-se um grande edema que se estende do dente 33 até a regido
retromolar direita, com expansédo bicortical, obliterando o sulco bucal direito, com
lobulacbes presentes no aspecto lingual (FIG. 17). As radiografias oclusais e
panoramicas revelaram uma Unica lesé@o radiopaca-radioltcida circular bem definida
e mista com expansao bicortical, no lado direito da mandibula, com deslocamento
dos dentes mandibular e maxilar. Havia a presenca de uma massa radiopaca no
centro da lesdo, que poderia ser um dente impactado ou odontoma com estrias
radiopacas, sugestivas de aparéncia de "neve dirigida" (FIG. 18). Imagens de TC
multiplanares e reconstru¢fes tridimensionais auxiliadas por computador sdo uteis
para delinear a extensao da leséo, essencial para o planejamento cirdrgico. Sendo
assim, imagens de tomografia computadorizada (TC) nos planos axial, coronal e
sagital (FIG. 19 e 20) mostraram uma lesédo grande e bem definida do tecido mitico,
medindo 12 x 10 cm, com um componente predominantemente calcificado em um
padrdo de floco de neve observado na mandibula direita. Multiplos ossiculos e

densidades ossificaveis com 700 a 1600 unidades de Hounsfield foram observados
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em toda a lesdo. Toda a massa tumoral foi bem circunscrita com expansdo dos
cortices sem perfuracdo (FIG. 21). As aparéncias radiologicas foram sugestivas de
tumor calcificado, mas um diagnéstico definitivo foi confirmado por histopatologia.
Foi realizada hemimandibulectomia seguida de reconstru¢cdo microvascular com
enxerto de fibula livre para restaurar o enorme defeito cirdrgico.

Figura 16 — Vista frontal do inchaco se estendendo do ramo direito (contorno da seta preta) cruzando
a linha média até a regido da parassinfise esquerda (seta preta sdlida) da mandibula.

Fonte: Misra et al. (2013)

Figura 17 - A viséo intraoral revela um edema com expanséo bicortical, obliterando o sulco bucal,
(contorno em seta preta) presente lingualmente (setas pretas sélidas) com deslocamento dos dentes
mandibulares e maxilares (setas brancas) no lado direito.

&

Fonte: Misra et al. (2013)
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Figura 18 - A radiografia panoramica mostra uma Unica lesdo radiopaca-radiolicida circular bem
definida e mista no lado direito da mandibula com deslocamento dos dentes inferiores e superiores. A
presenca de uma massa radiopaca no centro da lesdo (seta preta) com estrias radiopacas tem a
aparéncia de “neve dirigida”.

Fonte: Misra et al. (2013)

Figura 19 - A tomografia computadorizada de vista axial mostra uma enorme massa tumoral
heterodensa bem definida no lado direito da mandibula com a presenca de uma massa irregular
hiperdensa no centro da leséo (seta preta)

Fonte: Misra et al. (2013)
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Figura 20 - A tomografia computadorizada em corte coronal mostra uma massa tumoral heterodensa
bem definida na mandibula direita com uma massa hiperdensa irregular central (seta preta sélida)
com varias calcificacdes irregulares com um padréo de “flocos de neve” (setas pretas de contorno).

Fonte: Misra et al. (2013)

Figura 21 - Uma reconstru¢cao multidimensional da tomografia computadorizada usando um algoritmo
de tecido duro exibe a extensao do tumor gigante bem circunscrito (seta branca).
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Fonte: Misra et al. (2013)

Rani et al. (2016) descreveram um caso de um tumor odontogénico
epitelial calcificado da maxila, com propor¢dées enormes, envolvendo o seio maxilar
de uma mulher de 48 anos de idade. O tumor era em grande parte intradssea. Nas
regides canina e do primeiro pré-molar, a perda 6ssea pode ser palpada, mas a
mucosa oral parece normal. Histologicamente, o tecido tumoral pode ser visto no
tecido conjuntivo abaixo do epitélio oral. O achado mais significativo foi a presenca
de um tumor intradsseo com envolvimento extradésseo em um Unico tumor, indicando
comportamento agressivo e justificando tratamento agressivo. Uma tomografia

computadorizada mostrou uma leséo radioltcida-radiopaca bem definida envolvendo
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o seio maxilar direito. Destruicdo da placa cortical bucal foi observada em 1
area. Nenhuma invaséo nas outras estruturas vitais foi observada. Por conseguinte,
foi feito um diagnéstico provisdrio de um fibroma ossificante (FIG. 22). O diagndstico
de TOEC foi confirmado. A histopatologia da biépsia por excisdo produziu 0 mesmo
quadro da biépsia incisional. Entretanto, em uma éarea, o tumor foi observado no
tecido conjuntivo, adjacente ao epitélio da mucosa oral. Nao foram observadas
caracteristicas de transformacdo maligna. Foram examinados 3 a 4 mm da
superficie dos tecidos moles raspando a totalidade da amostra enucleada; mostrou
apenas um tecido conjuntivo fiboroso denso sem nenhum tecido tumoral. Foi feito o
diagnéstico histopatologico de um TOEC com envolvimento extradsseo. Dada a
natureza agressiva da lesdo, foi recomendado acompanhamento clinico regular. O

pbs-operatorio foi sem intercorréncias.

Figura 22 — TC mostrando lesdo radiolicida-radiopaca mista envolvendo o seio maxilar. O 0sso
periférico parece descontinuo em algumas areas.

Fonte: Rani et al. (2016)

No estudo de Munteanu et al. (2016), uma paciente apresentando leve
inchaco na bochecha esquerda, mais 6bvio no lado posterior da regido zigomatica,



33

indolor e com consisténcia dificil na palpacdo, com edema difuso se estendendo do
primeiro pré-molar superior esquerdo as regides de tuberosidade e retromolar que
obliterava o vestibulo bucal, foi submetida a exames radiograficos e tomograficos. O
ortopantomograma mostrou lesdo radioltcida envolvendo a tuberosidade da maxila
esquerda, o processo alveolar e o0 seio maxilar com erosdo da parede lateral e do
assoalho do seio (Fig. 23). Na tomografia computadorizada observou-se lesao
expansiva e radiolicida da maxila esquerda (cerca de 4cm de diametro) com areas
dispersas de calcificagdo que obliteraram completamente o seio maxilar esquerdo
(Fig. 24). O exame mostrou extensao tumoral e envolvimento do processo alveolar
(atras do primeiro pré-molar com afinamento cortical bucal, erosdo e invasédo do
tecido mole da regido retromolar), seio maxilar com erosdo das paredes laterais e
nasais e assoalho do seio) e palatino. Um diagnostico de TOEC intradsseo com
extensdo da submucosa do seio maxilar e vestibulo vestibular foi feito com base
nestes achados. Histologicamente, este caso corresponde a uma variante TOEC rica
em epitélio, mas com células claras S100 + dispersas e depédsitos de material

semelhante ao cemento.

Figura 23 — Ortopantomograma mostrando imagem osteolitica da maxila esquerda com poucos focos
de calcificaces.

Fonte: Munteanu et al. (2016)
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Figura 24 - TC axial demonstrando raiolucéncia da maxila esquerda que obliterou completamente o
seio maxilar e o envolvimento do processo alveolar com erosdo da placa cortical e a invasao do
tecido mole adjacente.

Fonte: Munteanu et al. (2016)

Também Ching et al. (2000) apresentaram caso clinico de paciente
apresentando leve inchaco e sensibilidade facial esquerda apds sofrer uma lesao
facial esquerda em um acidente. A avaliacdo patologica desta lesdo revelou TOEC.
Radiografias simples dos seios mostraram opacidades apenas na maxila esquerda,
com 0s outros seios parecendo normais. O seio maxilar foi expandido e um dente
nao irrompido estava presente em sua parede posterior (FIG. 25A). Uma tomografia
computadorizada da regido maxilofacial revelou uma massa heterogénea
arredondada quase preenchendo todo o antro maxilar esquerdo. A lesdo continha
um dente central com calcificacdes amorfas circundantes e elementos de tecidos
moles na periferia (FIG. 25B). A ressonancia magnética mostrou uma grande massa
heterogénea ocupando a maxila esquerda expandida. Havia areas intralesionais de
baixo sinal nas sequéncias ponderadas em T1 e T2, consistentes com a calcificagao
e o0 dente maxilar identificado na tomografia computadorizada. As imagens
ponderadas em T1 obtidas apds a administracdo do material de contraste (0,1
mmol/kg) mostraram realce heterogéneo, principalmente na periferia da leséo.
Antero-lateralmente, houve uma pequena ruptura cortical e extensdao do musculo
bucinador e tecidos subcutaneos da bochecha esquerda (FIG. 25 C e D. A leséao

tumoral se estendeu inferiormente para envolver a crista alveolar. O segundo e
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terceiro molares inferiores estavam ausentes. O tumor foi enucleado com o paciente
sob anestesia geral. No intraoperatorio, foi observada uma massa bem encapsulada,
com éareas de calcificagdo e um segundo dente molar central ndo irrompido. O
terceiro dente molar foi incorporado atrds da parede posterior do seio maxilar. O

tumor e o terceiro dente molar foram removidos (FIG. 25 E).

Figura 25 — A) radiografia lateral do seio mostra opacidades na maxila esquerda e um dente néo
irrompido em sua parede posterior. B), TC coronal revela massa heterogénea arredondada, quase
preenchendo todo o antro superior esquerdo. A lesdo contém um dente central com calcificacGes
amorfas circundantes e elementos de tecidos moles na periferia. C) RM coronal ponderada em T2
mostra uma grande massa heterogénea ocupando a maxila esquerda expandida. Havia areas
intralesionais de baixo sinal nas seqiiéncias ponderadas em T2, consistentes com a calcificacdo e os
dentes superiores identificados na tomografia computadorizada. D), Imagem axial ponderada em T1
com contraste axial mostra uma grande massa heterogénea ocupando a maxila esquerda
expandida. Havia &reas intralesionais de baixo sinal nas sequéncias ponderadas em T1, consistentes
com a calcificacdo e os dentes superiores identificados na tomografia computadorizada. E) amostra
bruta de um segundo molar ndo irrompido (seta) na substancia calcificada do tumor bem
encapsulado. l

Fonte: Ching et al. (2000).

Deboni et al. (2006) descreveram um caso de TOEC avancado com
caracteristicas incomuns associadas a um segundo molar direito impactado na
mandibula, em paciente de 16 anos de idade. Uma radiografia panoramica revelou

uma leséo litica grande e bem demarcada envolvendo o corpo direito da mandibula,
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estendendo-se anteriormente ao primeiro pré-molar direito, com um coértex muito fino
e reabsorcao das raizes dos primeiros molares. O segundo molar foi deslocado para
a borda inferior da mandibula enquanto o terceiro molar foi deslocado
posteriormente (FIG. 26). A tomografia computadorizada (TC) mostrou uma massa
isodensa bem circunscrita com expansao antero-posterior e lateromedial dos
cortices contendo opacidades estreladas irregulares com erosédo 6ssea (FIG 27 e
28). Foi observada atenuagéo do realce de contraste envolvendo a porgao posterior
da lesdo. Fenestracdo do cortex lingual, espacos multiloculares, vascularizacao e
massas radiopacas também foram observadas nas imagens da TC. Apos a biopsia
incisional, o exame microscopico revelou neoplasia epitelial composta de lencéis e
ninhos de células epiteliais poliédricas com citoplasma granular eosinofilico
abundante. Os contornos celulares eram distintos e pontes intercelulares foram
observadas. Polimorfismo nuclear consideravel foi um achado frequente. Também
foram identificadas substancias extracelulares semelhantes a amildides e depdsitos
concéntricos calcificados (os chamados anéis de Liesegang). O tratamento de
escolha foi a resseccao segmentar da mandibula direita com reconstrucao da placa

de titanio.

Figura 26 — radiografia panoramica

Fonte: Deboni et al. (2006)
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Figura 27 — Imagem de tomografia computadorizada axial ao nivel dos tecidos moles demonstrando a
extensao anteroposterior do tumor e mostrando a vascularizagao na por¢ao posterior da lesdo (seta).

Fonte: Deboni et al. (2006).

Figura 28 - Imagem de tomografia computadorizada coronal ao nivel 6sseo, mostrando a relacéo
entre o dente impactado e a lesdo. Expanséo lateromedial e eroséo 6ssea lingual também podem ser
observadas (seta).

Fonte: Deboni et al. (2006).

Shanmuga et al. (2009) descreveram um caso de TOEC envolvendo a
maxila esquerda associado a mieloma multiplo em um paciente de 55 anos de idade,
gue apresentava, inicialmente, um inchaco nasal indolor, do lado esquerdo. A
tomografia computadorizada (TC) da regido maxilofacial revelou uma massa
heterogénea arredondada sobre o lado esquerdo do dorso nasal e processo frontal
da maxila esquerda (FIG. 29). Aspirado e biopsia da medula Ossea foram
consistentes com o diagnéstico de mieloma multiplo (36% de células plasmaticas).

Eletroforese de proteinas e imunofixagdo confirmaram Mieloma, o qual foi enucleado



38

sob anestesia geral. No intra-operatério, verificou-se uma massa no lado esquerdo
do dorso do nariz e o processo frontal da maxila foi corroido. O exame
histopatolégico revelou uma neoplasia bem circunscrita, predominantemente
composta de material eosinofilico acelular, organizado como nédulos, com extensa
calcificacdo e ossificacdo. Foi realizado exame para amiloidoma do 0sso, que é uma
condicdo rara caracterizada pela deposicdo destrutiva macica do amiloide nos
0ss0s. As células plasmaticas ndo estavam presentes. O vermelho do Congo
manchou o material acelular, confirmando a natureza amiloide. O material acelular
foi negativo para coloracdo por citoqueratina por imuno-histoquimica. Com essas
caracteristicas, um diagnostico diferencial de amiloidoma e TOEC foi considerado. A
presenca de calcificacdo extensa, ossificacdo, células gigantes do tipo osteoclastos
e células escamoides atipicas ocasionais favoreceu fortemente o diagndstico de

TOEC. Foi realizada uma rinotomia lateral.

Figura 29 — TC da regido maxilofacial mostrando massa heterogénea sobre o lado esquerdo do dorso
nasal e processo frontal da maxila esquerda.

Fonte: Shanmuga et al. (2009).

Um caso clinico de paciente de 21 anos de idade com TOEC na regido
posterior do corpo mandibular esquerdo foi descrito por Pereira et al. (2013).
Durante a realizacdo do exame fisico intraoral, foi encontrado nddulo exofitico
endurecido assintomatico na regido 37. Um exame radiografico revelou uma lesao
radioltcida difusa e unilocular, associada a regido 37, mas incluindo a raiz distal da
regido 36 até a coroa da regiao 38 (FIG. 30). Utilizando tomografia computadorizada

em corte coronal, foi possivel observar que se tratava de uma leséo hipodensa local
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na regido mandibular, contendo areas hiperdensas irregulares em seu meio,
compativeis com a presenca de tecido mineralizado na lesdo. Além disso, também
foi observado que o tumor causou expansao do 0sso cortical vestibular e mostrou
reabsorcdo do osso cortical do processo alveolar (FIG. 31). Com base nos achados
clinicos e radiograficos, as hipédteses diagnésticas sugeriram cisto dentigero,
ameloblastoma unicistico e TOEC. Entretanto, o diagnoéstico final s6 pode ser
encontrado a partir dos achados histoloégicos que apontou para TOEC. A partir de
uma bidpsia incisional a andlise histopatoldégica revelou camadas de células
epiteliais odontogénicas que formaram pontes intercelulares proeminentes. Areas de
material extracelular, eosinofilico e tipo amiléide com formacdo ocasional de

calcificagbes concéntricas (anéis de Liesegang) também estavam presentes

Figura 30 — Radiografia panoramica mostrando les&@o radiolicida unilocular, difusa, associada ao
dente 37.

Fonte: Pereira et al. (2013)
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Figura 31 - TC coronal mostrando lesdo hipodensa, com &reas hiperdensas irregulares em seu
interior, associadas a expans@o do o0sso cortical vestibular e a reabsor¢cdo do osso cortical do
processo alveolar.

Fonte: Pereira et al. (2013)

No estudo realizado por Foroughi et al. (2015), a radiografia panoramica
do TOEC mostrou uma radiolucéncia mal definida na area. Na tomografia
computadorizada, uma lesé@o intradssea macica foi revelada na maxila esquerda
envolvendo as células orbitais e aéreas etmoidais superiormente e as vias aéreas
nasais medialmente (FIG. 32). A biopsia incisional e o exame histopatologico
verificaram o diagndstico de TOEC, que confirmou a recorréncia de tumor anterior. A
Unica distincdo aparente foi a presenca de mais focos de calcificagdo na leséo
recorrente. O acesso cirdrgico ao tumor foi obtido através de uma incisdo de
rinotomia lateral conectando-se as incisdes de palpebra inferior e da fenda labial. A
incisdo lateral da rinotomia foi estendida superiormente para fornecer acesso as
células aéreas etmoidais. A reconstrucdo do assoalho orbital foi realizada com uma
placa de malha de titanio. A recorréncia ndo foi detectada até um ano apés a
cirurgia, conforme visualizado na tomografia computadorizada tridimensional (FIG.
33).
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Figura 32 — Secbes de tomografia computadorizada axial (a) e coronal (b) mostrando extensdo do
tumor ao seio maxilar esquerdo e destruicdo de tecidos adjacentes.

Fonte: Foroughi et al. (2015).

Figura 33 — Tomografia computadorizada tridimensional ndo revelou recorréncia no seguimento de 1
ano.

Fonte: Foroughi et al. (2015).

Kamath; Abraham (2012) descreveram caso de TOEC recorrente na
maxila (ap0s 3 anos de excisdo cirdrgica da lesdo), em paciente de 35 anos de
idade. A radiografia panoramica mostrou um tipo difuso de radiolucéncia em favo de
mel que se estende da regido pré-molar a terceira molar com poucas radiopacidades
(FIG. 34 e 35). A lesédo foi associada a um dente impactado, que se assemelhava a
um pré-molar e foi deslocado péstero-superiormente. Nao houve evidéncia de
reabsorcéo radicular dos dentes adjacentes. Uma tomografia computadorizada (TC)
mostrou uma lesdo grande, expansivel e radiolicida com mudltiplas areas de

calcificacdo que obliterou completamente o antro maxilar esquerdo (FIG. 36 e 37). O
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exame mostrou o tumor se estendendo e envolvendo a parede nasal lateral,
assoalho orbital e a placa pterigoide medial (FIG. 38). Uma bidpsia incisional
confrmou que a lesdo era uma recorréncia do TOEC. A lesdo foi excisada

cirurgicamente.

Figura 34 — Porcéo de uma radiografia panordmica mostrando um tipo de radiolucéncia alveolar
associada a um dente impactado.

Fonte: Kamath; Abraham (2012)

Figura 35 — A TC realizada ap6s a recorréncia demonstra claramente a perda completa da arquitetura
da maxila esquerda.

Fonte: Kamath; Abraham (2012)
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Figura 36 — TC axial demonstrando radiolucéncia com numerosas radiopacidades.

.32cm y= +2.67cm P

Fonte: Kamath; Abraham (2012)

Figura 37 — Corte coronal da TC mostrando obliteracdo do seio maxilar esquerdo.

Fonte: Kamath; Abraham (2012)
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Figura 38 — Secdo da TC mostrando comprometimento da cavidade nasal e parede orbital inferior.

Fonte: Kamath; Abraham (2012)

Considerando que as caracteristicas histologicas do TOEC séo Unicas,
mas que apresenta varios subtipos histologicos, Kamboj et al. (2020) relataram um
caso de uma variante cistica do TOEC na maxila de um paciente do sexo masculino,
de 16 anos de idade, que, inicialmente, apresentava achados clinicos e radiol6gicos
consistentes a de um cisto dentigero. Clinicamente, um inchaco difuso estava
presente no terco médio da face medindo aproximadamente 3,5 cm x 3,5 cm,
estendendo-se superio-inferiormente abaixo da borda infraorbital esquerda a
comissura do labio esquerdo e medialmente da asa esquerda do nariz para 3-4 cm
na frente de tragus esquerdo (FIG. 39). Na palpacédo, o inchaco era de natureza
firme, ndo compressivel, ndo flutuante e afebril. No exame radiografico, a imagem
panoramica odontologica revelou uma radiolucéncia relativamente homogénea
acima dos apices radiculares do segundo pré-molar e primeiro molar superior
esquerdo, empurrando a parede lateral do seio maxilar, estendendo-se até o
assoalho orbital, envolvendo o segundo molar superior esquerdo nao irrompido no
centro conteudo radiopaco. A tomografia computadorizada (TC) mostrou
radiolucéncia unilocular bem definida no seio maxilar esquerdo, com dente
impactado e poucas manchas de depositos calcificados. A lesdo expandiu a maxila,

corroeu a parede lateral do seio e projetou-se na cavidade nasal (FIG. 40). O exame
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geral revelou dois fragmentos irregulares, um grande espécime cistico com
revestimento fixado na juncdo cemento-esmalte do segundo molar superior
esquerdo impactado. A outra parte foi separada do lumen do cisto.
Microscopicamente, foi relatado revestimento epitelial odontogénico de espessura
variada na porcdo cistica da lesdo. A maioria do revestimento mostrou
espessamento da camada celular de 12 a 15 caracterizadas por células poliédricas
com citoplasma eosinofilico abundante e nucleos localizados centralmente. A
capsula circundante mostra caracteristicas de hialinizacdo e separacao do tecido
epitelial e conjuntivo em poucas areas. Um bloco de tecido separado revelou folhas
de células tumorais com caracteristicas tipicas de TOEC, como células epiteliais
poliédricas com contornos distintos, citoplasma abundante e nucleos
hipercromaticos localizados centralmente, areas de material amorfo, eosinofilico e
hialinizado, positivas para Congo vermelho e manifestacdo minima de birrefringéncia
verde-maca sob microscopio polarizador. Calcificagbes multiplas também estavam
presentes. Considerando todas as caracteristicas proeminentes, foi realizado o
diagndstico final da variante cistica do TOEC.

Figura 39 — a) Viséo extra-oral; b) visdo intra-oral

Fonte: Kamboj et al. (2020).
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Figura 40 — a) Radiografia panorédmica que revela radiolucéncia unilocular acima dos apices
radiculares do segundo pré-molar superior esquerdo e do primeiro molar envolvendo segundo molar
superior esquerdo néo irrompido no centro, b) A tomografia computadorizada (TC) mostra uma
radiolucéncia unilocular bem definida.

0 mpv a.‘:u;h;.::‘lm.'..a

Fonte: Kamboj etal. 2020).

Um estudo anterior, realizado por Shetty et al. (2014), também descreveu
uma variante extradssea de TOEC, muito incomum e de grande porte, com
localizag&o anterossuperior, em um paciente de 41 anos de idade. O exame revelou
uma massa expansivel solitaria, benigna, séssil e ndo pulsatil, envolvendo a maxila
anterior que se estendia até a regido canina de ambos os lados. A paciente havia
perdido os dentes devido a expansdao gradual da massa. A tomografia
computadorizada e a ortopantomografia (OPG) revelaram uma leséo expansiva de
tecidos moles com intensa intensificagdo com calcificagao intralesional (FIG. 41 e
42). Entretanto, somente a partir da biopsia incisional que comprovou-se o
diagnostico de TOEC que foi tratado com maxilectomia anterior e o revestimento do

defeito foi realizado com enxerto de pele.
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Figura 41 — OPG mostrando lesdo expansiva na maxila anterior.

Fonte: Shetty et al. (2014).

Figura 42 — A e B — Tomografia computadorizada axial e sagital mostrando lesdo expansivel com
calcificagéo intralesional.

Fonte: Shetty et al. (2014).

Contrariando os relatos de incidéncia de acometimento do TOEC em
pacientes a partir da 42 década de vida. Fazeli et al. (2019) descreveram um caso de
uma menina de 13 anos de idade, apresentando um TOEC mandibular, encontrado
incidentalmente em uma visita odontolégica de rotina. A radiografia inicial mostrou
uma lesdo lucida com calcificacdo. O ortopantomograma revelou lesdo expansiva e
radioltcida com calcificagbes pontilhadas espalhadas no corpo mandibular. A TC
maxilofacial com reconstrucéo 3D ilustrou uma lesao radiollcida expansivel de 3,8 x
1,5 x 2 cm no corpo mandibular esquerdo e envolvimento das raizes dos dentes
(FIG. 43). Uma bidpsia foi realizada em um hospital externo e a impressao inicial
sugeria uma lesdo mixoide. ApGs uma consulta mais aprofundada, foi realizado um
diagnéstico de TOEC. Uma mandibulectomia segmentar transcervical esquerda
através de uma incisao no avental seguida de reconstrucao mandibular com retalho
livre da fibula esquerda foi realizada em nossa instituicho. Uma ressecgao

segmentar foi realizada para obter uma margem clara de 1 cm na borda inferior da
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mandibula. Alternativamente, uma resseccdo marginal nesse caso poderia resultar
em uma margem inferior proxima e um risco extremamente alto de fratura
patologica. Foi realizada uma disseccéo ipsilateral limitada dos niveis | e Il do
pescoco, puramente para 0 acesso dos vasos, para facilitar o retalho livre
microvascular e ndo para fins de estadiamento ou deteccdo de possiveis
metastases, dada a natureza benigna da lesdo. A partir do exame histopatologico,

foi feito o diagndstico de TOEC com envolvimento extradsseo dos tecidos moles.

Figura 43 — (a) Ortopantomograma pré-operatério: na mandibula inferior esquerda, é observada uma
lesdo radiollucida expansivel de 3,8 x 1,5 cm com calcificagBes pontilhadas espalhadas nos dentes
pré-molares e molares (b); ortopantomograma poés-operatério: uma mandibulectomia parcial com
ressec¢do completa do tumor envolveu reconstrucdo dssea e dentaria e retalho livre da fibula; (c); A
TC maxilofacial pré-operatéria com reconstrucédo 3D ilustrou lesdo radiollcida expansivel de 3,8 x 1,5
x 2 cm no corpo mandibular esquerdo e envolvimento das raizes dos dentes .

Fonte: Fazeli et al. (2019).

3.3 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A apresentacdo desta entidade € variada e frequentemente confundida
com uma variedade de lesdes nas mucosas e mandibula; e caracteristicas clinicas,

radiol6gicas e patolégicas da TOEC que mimetizam a malignidade (Hada et al.
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2014).

As caracteristicas radiograficas do TOEC podem se sobrepor a varias
outras lesdes odontogénicas e ndo odontogénicas. No diagnéstico diferencial do
TOEC deve-se considerar o tumor odontogénico adenomatoide (TOA), o tumor fibro-
odontoma ameloblastico (FOA) e o tumor odontogénico cistico calcificante (TOCC)
(Pontes et al., 2009; Sousa et al., 2015) e amiloidoma (Shanmuga et al., 2009).

Da mesma forma como o TOEC, o TOCC, o FOA e o TOA,
radiograficamente, mostram-se como lesBes radiolicidas que comumente
apresentam focos radiopacos no seu interior. Porém, diferente do TOCC que ocorre
com mais frequéncia na regido de incisivos e caninos, o TOEC exibe predilecdo pela
regido dos terceiros molares e o FOA pela regido de pré-molares e molares de
pacientes mais jovens. O TOA acomete pacientes mais jovens, com uma média de
16,5 anos e afeta duas vezes mais as mulheres que os homens. O diagnostico final
entre estas lesfes € sempre realizado apds o exame histopatolégico (Pontes et al.,
2009).

Também o fibroma odontogénico com proliferacdo de epitélio
odontogénico, pode mostrar aspectos similares (Almeida, 2016).

Outras lesdes radiolucentes semelhantes a cisto com inclusdes de objetos
calcificados fazem o diagnostico diferencial, também: cisto odontogénico epitelial
calcificante (Cisto de Gorlin), Adenoameloblastoma (tumor adenomatoide
odontogénico), odontoma ameloblastico e displasia cementéaria periapical (Almeida,
2016).

Além disso, o TOEC é comumente associado a dentes impactados e pode
ser confundido com um cisto dentigero que também ¢é visto ao redor de um dente
impactado (Ching et al., 2000). No entanto, o cisto dentigero carece de
mineralizacdo na lesdo. Ao contrario do cisto dentigero, que € mais frequentemente
associado aos terceiros molares, o TOEC €é encontrado em torno do primeiro e
segundos molares (Kamath; Abraham, 2012).

O ameloblastoma e o mixoma odontogénico também podem se
apresentar como radiolucéncias uniloculares ou multiloculares, semelhantes ao
TOEC. Esses dois tumores odontogénicos comuns raramente demonstram
evidéncias radiogréficas de radiopacidades como o TOEC. Além disso, 0 mixoma
odontogénico geralmente apresenta uma aparéncia de "bolha de sab&o" com

trabéculas angulares na lesdo e o ameloblastoma geralmente est4d associado a
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reabsorcao radicular em 81% dos casos (Kamath; Abraham, 2012).

Rydin et al. (2016) relataram um caso raro de tumor odontogénico epitelial
calcificado de células tumorais claras em uma mulher de 40 anos de idade, que
experimentou uma expansdo assintomatica da mandibula posterior esquerda. O
diagnostico diferencial incluiu tumor odontogénico queratocistico, ameloblastoma,
fioroma ameloblastico e TOEC. Uma radiografia panoramica mostrou uma
radiolucéncia unilocular bem definida com uma margem corticada que se estende da
raiz distal do dente 38 até metade da area do ramo esquerdo e da area retromolar
esquerda até o corpo mandibular, que mede cerca de 3 cm x 2 cm de diametro (FIG.
44). Apos exame radiogréafico e bidpsia, foi realizada resseccdo em bloco. O exame
histolégico incluiu a analise da reatividade do Ki-67 como um marcador da atividade
de crescimento do tumor. A marcacgéo Ki-67 foi pronunciada na populagéo de células
nao claras na periferia do tumor, mas baixa nas porcdes centrais e claras das
células. Foi demonstrado que as células claras do ameloblastoma eram claramente

de origem epitelial odontogénica.

Figura 44 - A radiografia panoramica mostrou uma radiolucéncia unilocular bem definida, com uma
margem corticada que se estende da raiz distal do dente 38 até metade da area do ramo esquerdo e
da area retromolar esquerda até o corpo mandibular.

Fonte: Rydin et al. (2016).

Também Chattterjee et al. (2017) apresentaram caso de variante de
células claras do TOEC envolvendo o lado esquerdo da maxila em uma paciente de
73 anos de idade. O exame intraoral revelou a presenca de um edema difuso,
grande, moderadamente sensivel, ndo compressivel, firme a duro, envolvendo a
regido molar superior esquerda parcialmente desdentada, associada a expansao
acentuada das placas corticais bucal e palatina. O ortopantomograma e a visao do

seio aéreo paranasal revelaram a presenca de uma lesdo grande com uma
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aparéncia radiografica mista caracterizada pela presenca de radiolucéncias
intercaladas com varias areas de radiopacidades, produz uma aparéncia tipica do
tipo “neve dirigida”, sem invadir o antro superior esquerdo (FIG. 45). As
caracteristicas microscopicas da luz revelaram a presenca de folhas de células
epiteliais poliédricas, neoplasicas e odontogénicas com contornos celulares
proeminentes e pontes intercelulares, além da presenca de materiais amorfos
homogéneos, eosinofilicos. Areas calcificadas também foram observadas nas folhas
das células epiteliais. Uma das caracteristicas mais interessantes foi a presenca de
células claras com citoplasma vacuolado nas ilhas epiteliais odontogénicas, que

apresentam manchas positivas com acido periddico.

Figura 45 - O ortopantomograma panoramico e a visdo do seio aéreo paranasal revelaram a
presenca de aparéncia radiologica do tipo “neve dirigida” sem o envolvimento do antro superior
esquerdo.

Fonte: Chatterjee et al. (2017).

Em casos pediatricos, os diagnosticos diferenciasi radiograficos devem
incluir cisto 6sseo aneurismatico, ameloblastoma, ceratocisto odontogénico e cisto
dentigero (Fazeli et al. 2019).

3.4 TRATAMENTO

O tratamento envolve uma simples enucleacdo ou curetagem a
resseccgoes radicais e extensas, como hemimandibulectomia ou hemimaxilectomia.
O método de tratamento dependera do tamanho, localizacdo anatdomica do tumor,
achados histopatoldgicos, idade do paciente, estado de salude e consideracdo dos

métodos de reconstrucdo apds o procedimento cirdrgico (Sahni et al., 2012; Shetty
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et al., 2014; Rani et al., 2016).

Embora alguns pesquisadores defendam a abordagem conservadora
como o tratamento de escolha, outros acreditam que o TOEC € menos agressivo
gue o ameloblastoma (ameloblastoma solido/multicistico), podendo ser tratado com
remocdo cirdrgica, incluindo porcdo marginal de o0sso aparentemente saudavel
(Nascimento et al., 2009; Foroughi et al., 2015; Nery Neta et al., 2020) e resseccao
local com pequena margem de osso adjacente (ressec¢do em bloco), pois o tumor
reaparece se ndo for completamente removido (Dib et al., 2020).

Dois estudos realizaram tratamento cirdrgico da lesao por enucleacao,
seguida de curetagem do osso adjacente ao tumor e extracdo do canino retido que

estava associado a enfermidade (Utumi et al., 2012; Nery Neta et al. 2020) (FIG. 46).

Figura 46 — Tratamento cirargico da lesédo por enucleagdo simples, seguida de curetagem do 0sso
adjacente ao tumor e fragmento removido.

Fonte: Nery Neta et al. (2020)

O objetivo do tratamento cirdrgico dos tumores néo se restringe a apenas
remover a lesdo patoldégica e erradicacdo da doenca, mas também a sua
reconstrucdo e a restauracdo funcional do paciente. Dessa maneira, 0S
procedimentos de reconstrugdo devem ser planejados e previstos antes da
realizacdo da cirurgia inicial (Dib et al., 2020; Nery Neta et al., 2020).

Segundo Sperandio e Giudice (2018), quando se estd diante do
tratamento de uma lesdao agressiva, por determinacdo histopatolégica ou por seu
comportamento clinico, ou sua consisténcia é tal que sua total remocdo por
enucleacdo, curetagem, ou ambas, se torna dificil, a remocdo pode ser facilitada
pela resseccao da lesdo com margens ésseas adequadas. Como principio geral, a
lesdo ressecada deveria incluir em torno de 1cm de margens ésseas saudaveis ao

redor dos limites radiograficos da lesdo. Se isso puder ser alcangado mantendo



53

intacta a margem inferior da mandibula, a resseccdo marginal ou segmentar ou em
bloco é o método de preferéncia (FIG. 47). A reconstrucao, entdo, pode limitar-se a

substituicdo da estrutura 6ssea perdida.

Figura 47 — Resseccdo segmentar em bloco ou marginal. Preservacdo da margem inferior da
mandibula.

Fonte: Dib et al. (2020).

A resseccao parcial esta indicada quando a lesdo estiver envolvendo a
margem inferior da mandibula, sendo necessario incluir toda a espessura da
mandibula, o que leva a interrupcéo da sua continuidade (FIG. 48). A reconstrucao
fica mais dificil neste tipo de técnica, pois os fragmentos mandibulares
remanescentes devem ser mantidos em uma adequada relacdo de posicao entre si,
para permitir a restauracdo da funcéo e da simetria 6ssea. A utilizacdo de placas de
reconstrucdo mandibular estéd indicada nestes casos como forma de restaurar os

limites e favorecer a reconstru¢céo do 0sso.
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Figura 48 — Resseccéo parcial. Perda da continuidade do osso.

Fonte: Dib et al. (2020).

A técnica cirdrgica para resseccdo marginal ou segmentar € bem direta.
Um retalho mucoperiosteal da espessura total deve ser preparado e separado do
0SSO que sera removido. Serras ou brocas cirirgicas movidas com motor a ar sao,
entdo, usadas para seccionar 0 0sso nos locais planejados, e, finalmente, remove-se
0 segmento. Sempre que lancar mao da resseccdo marginal ou parcial, o cirurgiao
deve determinar se a lesdo alcangou e perfurou as corticais 6sseas, causando assim
a invasao dos tecidos moles adjacentes. Nesses casos, pode tornar-se necessario
sacrificar uma camada de tecido mole para erradicar o tumor. A reconstrucéo
imediata € mais dificil, pois pode ndo haver tecido mole remanescente suficiente
para fazer o fechamento sobre os enxertos 0sseos.

Abaixo, a figura 49 demonstra um caso clinico de TOEC tratado com

enucleacao por disseccao da lesdo associada a curetagem da loja éssea.
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Figura 49 - Caso clinico. A) aspecto clinico intraoral. B) Aspecto radiogréafico; C) Expanséo da cortical
lingual; D) Inciséo e descolamento do mucoperiosteo; E) Enucleacéo por dissec¢do da lesdo; F)
Curetagem da loja 0ssea.

Fonte: Dib et al. (2020).

Na maxila, o TOEC tende a crescer mais rapidamente e pode se infiltrar
nas estruturas vitais proximais, sugerindo que uma cirurgia mais agressiva é
necessaria nestes casos especificos (Kamath; Abraham, 2012).

A osteotomia Le Fort | e suas modificagcbes € uma abordagem cirdrgica
relatada para acesso a nasofaringe, base do cranio e coluna cervical superior.
Também é descrita como um método de acesso cirargico ao antro da face média e
maxilar. No estudo de Sahni et al. (2012), em que o tumor se estendeu do processo
alveolar para o seio maxilar direito, o protocolo de tratamento compds-se de
hemimaxilectomia usando a abordagem cirurgica Le Fort I. O caso foi acompanhado
por 3 anos, sem evidéncia de recorréncia.

Quanto ao tratamento por curetagem, o indice de recidiva tem sido de 10
a 15% (Somayaiji et al., 2013; Rocha et al., 2016).

Estudos apontaram que um possivel comportamento localmente
agressivo das lesdes recomenda um manejo menos conservador do que a simples
curetagem. A variante de “células claras” do TOEC mostra dados demograficos e

comportamento biolégico semelhantes em comparacdo com as lesdes né&o
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variantes, sugerindo que a presenca de células claras ndo tem significado clinico

importante (Chrcanovic e Gomez, 2017; Chatterjee et al., 2017).

3.5 RECORRENCIA/RECIDIVA

Vérios fatores prognosticos foram propostos para estimar o risco de
recorréncia do tumor e, consequentemente, escolher a extensdo das margens
cirdrgicas. Presume-se que a recorréncia da lesdo seja devida a remocao
inadequada do tecido neoplasico (Kamath; Abraham, 2012). Microscopicamente,
menos agregacao amiloide e focos de calcificacdo tém sido sugeridos com um
comportamento tumoral mais agressivo (Foroughi et al., 2015).

Foram relatadas taxas de recorréncia local de 10 a 15% (Kamath;
Abraham, 2012; Somayaiji et al., 2013; Rocha et al., 2016).

Somayaiji et al. (2013) descreveram um caso clinico de uma mulher, 34
anos de idade, diagnosticada com TOEC e tratada com curetagem. Posteriormente,
apresentou obstrucdo nasal. Ao exame observou-se presenca de uma lesdo em
massa na cavidade nasal direita e na maxila direita, que foi identificada como uma
recorréncia do tumor anterior de Pindborg. A paciente foi entdo tratada com
maxilectomia com preservacao orbital.

Sendo assim, o0s protocolos atuais sugerem um periodo de
acompanhamento de cinco a dez anos para detectar qualquer provavel recorréncia
do tumor de Pindborg, pois h&d casos de recorréncia rara oito anos apés o

diagnéstico primario (Kamath; Abraham, 2012; Foroughi et al., 2015).
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4 DISCUSSAO

O TOEC é um tumor odontogénico raro que afeta principalmente
pacientes adultos, com pico de prevaléncia na quinta década de vida e sem
predilecdo por sexo (Akhtar et al., 2010; Tanaka et al., 2013; Almazyad et al., 2018;
Dib et al., 2020). Existe uma predilecdo acentuada pela area molar e pré-molar da
mandibula (Akhtar et al., 2010; Hada et al., 2014; Foroughi et al., 2015; Rocha et al.,
2016; Chrcanovic e Gomez, 2017; Chatterjee et al., 2017).

O TOEC é uma neoplasia benigna caracterizada por trés caracteristicas
histoldgicas diferentes. A primeira estrutura compreende camadas epiteliais sélidas
ou ilhas com espessura variavel e bordas proeminentes. As células epiteliais
poliédricas exibem polimorfismo nuclear e citoplasma eosinofilico, mas as mitoses
sdo raras. A segunda marca consiste em uma ponte estromal hialinizada acelular,
intercalada com focos de uma substancia semelhante a amildide. A terceira marca
registrada compreende uma quantidade varidvel de calcificacbes redonda,
conglomerada ou laminar concéntrica (anel de Liesegang) (Ching et al., 2000;
Tanaka et al. 2013; Sperandio; Giudice, 2018).

E responsavel por menos de 1% de todos os tumores odontogénicos
(Philipsen e Reichart, 2006; Deboni et al., 2006; Tanaka et al., 2013; Misra et al.,
2013) e mais frequentemente localizado na mandibula posterior (Akhtar et al., 2010).
Quando na maxila e com envolvimento do seio maxilar € considerado uma lesao
agressiva e requer tratamento igualmente agressivo e acompanhamento a longo
prazo (Rani et al., 2016; Chrcanovic e Gomez, 2017; Chatterjee et al., 2017).

A transformacao maligna é rara (Philipsen e Reichart, 2006; Akhtar et al.,
2010; Tanaka et al., 2013), mas estudos relataram caso de transformacédo maligna
desenvolvido a partir da maxila posterior esquerda com extensdo ao seio maxilar e
mucosa vestibular (Munteanu et al., 2016; Rani et al., 2016; Chrcanovic e Gomez,
2017).

A presenca de um dente incluso, geralmente um molar inferior, tem sido
descrita em cerca de 50% dos casos (Akhtar et al., 2010; Foroughi et al., 2015) e,
nestas situacdes, as calcificacdes habitualmente localizam-se préximas a coroa do
dente incluso (Tanaka et al., 2013; Dib et al., 2020).

A apresentacéo clinica tipica do TOEC é uma massa de aumento lento
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gue causa expansado do local afetado e é assintomética (Ching et al., 2000; Kamath;
Abraham, 2012; Chatterjee et al., 2017). Uma variante cistica do TOEC foi relatada
por alguns autores (Channappa et al., 2012; Shetty et al., 2014; Kamboj et al., 2020),
assim como uma variante de células claras (Rydin et al., 2016; Chrcanovic e Gomez,
2017; Chatterjee et al., 2017).

O diagnodstico do TOEC é baseado no exame histoldgico, revelando
células neoplasicas poliédricas que possuem citoplasma eosinofilico abundante e
finamente granular com pleomorfismo nuclear e nucléolos proeminentes (Akhtar et
al., 2010; Pereira et al., 2013). Outros achados caracteristicos sdo a presenca de
substancias do tipo amiléide e anéis concéntricos calcificados de Liesegang
(Chatterjee et al., 2017).

Radiografias simples e imagens transversais obtidas através da
realizacdo de imagens por TC e RM podem ajudar a determinar o diagnostico (Ching
et al., 2000; Foroughi et al., 2015; Rocha et al., 2016).

Os exames de imagem desempenham um papel importante na avaliagao
da extensdo dos ossos faciais e do envolvimento do cranio e tém um papel crucial
no planejamento da cirurgia do TOEC (Kamath; Abraham, 2012; Sousa et al., 2015).
Um achado radiogréfico frequente nesses tumores tem sido a presenca de
estruturas calcificadoras de tamanhos variados no interior das lesées. Além disso, 0s
casos relatados na literatura tém sido indolores, de evolucdo lenta e em é&rea
intradssea (Pereira et al., 2013; Tanaka et al., 2013; Kamath; Abraham, 2012; Ando
et al., 2017).

Radiograficamente, o TOEC pode apresentar comportamento clinico
variavel e caracteristicas semelhantes a outras neoplasias odontogénicas (Foroughi
et al., 2015; Rocha et al., 2016) e se caracteriza como uma area unilocular ou
multilocular que frequentemente apresenta focos radiopacos em seu interior
(Nascimento et al., 2009; Sousa et al., 2015; Foroughi et al., 2015). Rotineiramente,
este tumor é confundido com cisto dentigero ou ameloblastoma (Akhtar et al., 2010;
Kamath; Abraham, 2012; Shetty et al., 2014; Sousa et al., 2015)

A TC deste tumor geralmente mostra uma massa bem definida com
afinamento das placas corticais e contém focos radiopacos dispersos. A ressonancia
magnética (RM) mostra predominantemente imagens ponderadas em T2
hiperintensas e hipointensas em T1 (Sahni et al., 2012; Kamath; Abraham, 2012). O

estudo de Ching et al. (2000) mostrou aparéncias de imagem por RM comparaveis a
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maioria dos tumores sinusais descritos em outros lugares, sendo
predominantemente baixa intensidade de sinal nas imagens ponderadas em T1 e
alta intensidade de sinal nas imagens ponderadas em T2. O realce heterogéneo do
contraste, observado na massa, € um achado comum em casos de tumores
sinusais. Curiosamente, as extensas calcificacdes e o dente maxilar ndao irrompido,
situado no centro da massa, foram claramente observados em tomografias e
imagens de RM no nosso caso. Nas tomografias, eram vistas como alta atenuagao
difusa, sugerindo calcificacdes e ossificagdo. Nas imagens de RM ponderadas em
T1 e T2, elas foram vistas como areas de baixa intensidade de sinal.

No caso clinico apresentado por Deboni et al. (2006), as imagens de TC
revelaram caracteristicas importantes que ndo foram detectadas pela radiografia
panoramica, como deteccdo de espacos multiloculares e fenestracdo e calcificagao
do cértex lingual. A visualizacdo da estrutura interna da lesdo e o envolvimento de
estruturas vizinhas foram considerados muito Uteis para o diagndstico clinico e o
planejamento do tratamento.

Seu tratamento envolve curetagem e cirurgia radical (Somayaji et al.
2013), sendo a resseccao local conservadora, o atual plano de tratamento cirdrgico
de escolha (Foroughi et al., 2015).

A tomada de decisdo cirurgica geralmente depende de parametros do
caso, como a localizagcdo anatbmica do tumor, o tamanho e a duragéo, os achados
histopatoldgicos, a idade do paciente e a consideracdo dos meétodos de
reconstrugcdo apos o procedimento cirdrgico, com margens livres de doenca
(Kamath; Abraham, 2012; Sahni et al., 2012; Munteanu et al., 2016; Almazyad et al.,
2018).

Ser capaz de prever o risco de recorréncia ou destruicdo locorregional
pode permitir que o cirurgido apresente um plano de tratamento eficaz,
especialmente em casos destrutivos da mandibula superior (Somayaji et al., 2013;
Foroughi et al. 2015).

A literatura é unanime em recomendar acompanhamento a longo prazo
do paciente (5-10 anos) (Shanmuga et al., 2009; Somayaiji et al., 2013; Pereira et
al.,, 2013; Rocha et al.,, 2016; ElI-Naggar et al., 2017; Almazyad et al.,, 2018;
Sperandio e Giudice, 2018), com exames clinicos e radiograficos periodicos
(Kamath; Abraham, 2012).
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5 CONCLUSAO

O tumor odontogénico epitelial calcificante € um tumor benigno raro, que
pode ocorrer tanto na maxila quanto na mandibula.

As caracteristicas citolégicas em conjunto com o quadro radiolégico sao
de suma importancia no diagnostico pré-operatdrio e no gerenciamento do tumor.

Portanto, deve-se avaliar clinica, microscépica e radiologicamente o0s
tumores para elaborar um plano de tratamento adequado, que pode variar de uma
simples enucleacao ou curetagem a uma resseccao local conservadora.

Na maioria dos estudos a tomografia computadorizada foi Gtil em mostrar
calcificagbes, dentes ndo irrompidos e erosdo 6ssea.

A ressonancia demonstrou eficacia na apresentacdo da invasdo do

musculo bucinador e tecido subcutaneo na bochecha.
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