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Ameloblastoma sinonasal: presentacidon

de caso clinico y revisidon de la literatura

Francisco Javier Martinez-Fernandez'?, Fany Gabriela Juarez-Aguilar’®

Resumen

Introduccion: el ameloblastoma sinonasal se considera una
neoplasia localmente benigna, rara y localmente agresiva.
Se encuentra englobada dentro de los denominados amelo-
blastomas periféricos. Los sintomas son inespecificos, tales
como epistaxis, rinorrea y obstruccion nasal. El diagndstico
requiere un abordaje amplio, estudios de imagen e historia
clinica completa; sin embargo, el diagndstico histopatolégi-
co es el estandar de oro. En cuanto al tratamiento, el pilar
es quirurgico; sin embargo, actualmente se estudia comple-
mentar con radioterapia o inhibidores del BRAF. El objetivo
fue presentar el caso clinico de una paciente mexicana, asi
como hacer la revision bibliografica del tema.

Caso clinico: mujer originaria y residente de la Ciudad de
México que inicié con hipoacusia, rinorrea y obstruccion na-
sal. Los estudios de imagen revelaron una masa que ocupa-
ba por completo el seno maxilar derecho y la cavidad nasal
ipsilateral. El estudio de patologia revel6 que se trataba de
un ameloblastoma.

Conclusiones: a pesar de ser raro, el caso descrito pre-
sento las caracteristicas clinicas descritas en la literatura
internacional y a pesar de que no hay guias estandarizadas
para el tratamiento de esta entidad, se brindé el tratamiento
adecuado en apego a las recomendaciones internacionales
para estos casos.

Abstract

Background: Sinonasal ameloblastoma is considered a
locally benign, rare, and locally aggressive neoplasm. It is
included within the so-called peripheral ameloblastomas.
The symptoms are nonspecific, such as epistaxis, rhinorr-
hea, and nasal obstruction. The diagnosis requires a broad
approach, imaging studies and complete clinical history;
however, the histopathological diagnosis is the gold stan-
dard. As for treatment, the mainstay is surgical; however, it
is currently being studied to complement it with radiotherapy
or BRAF inhibitors. The objective was to present a clinical
case of a Mexican patient, as well as to make a bibliographic
review of the subject.

Clinical case: Woman originally from and resident of Mexi-
co City who began with hearing loss, rhinorrhea, and nasal
obstruction. Imaging studies revealed a mass that comple-
tely occupied the right maxillary sinus and the ipsilateral
nasal cavity. The pathology study revealed that it was an
ameloblastoma.

Conclusions: Although rare, the described case presented
the clinical characteristics described in the international lite-
rature, and even though there are no standardized guide-
lines for the treatment of this entity, appropriate treatment
was provided in accordance with international recommen-
dations for these cases.
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Introduccion

El ameloblastoma sinonasal se considera una neoplasia
benigna, rara y localmente agresiva.! De acuerdo con la lite-
ratura internacional, comprende el 0.11% de las neoplasias
del tracto sinonasal.? Se encuentra englobado dentro de los
denominados ameloblastomas periféricos, al encontrarse
fuera de su sitio caracteristico, que es la regiéon mandibu-
lar. A diferencia de su contraparte en la regién mandibular
y maxilar, en la que no hay predileccion por algun sexo,
la presentacion sinonasal tiene una predileccion por hom-
bres (relacion 3.8:1) con una media de edad al momento del
diagnéstico de 59.7 afos.23

De acuerdo con la Organizacion Mundial de Salud
(OMS), este tumor puede afectar la cavidad nasal (tabique
y pared lateral), los senos paranasales o ambos,* a dife-
rencia de su contraparte gnatica que es exclusiva de los
huesos mandibular y maxilar. En cuanto a sus caracteristi-
cas radiolégicas, destaca que la presentacion sinonasal se
distingue por ser radiograficamente sélida y por lo general
por llenar la cavidad nasal, el seno maxilar o ambos, y ade-
mas presenta una densidad similar a la de tejidos blandos.
Estas caracteristicas la diferencian de su contraparte gna-
tica, que presenta como propiedades radioldgicas ser una
lesion multilocular y radioltcida, que algunos autores des-
criben como en panal de abeja y con una densidad similar
a la del hueso.5®

A pesar de que los sintomas son inespecificos, al igual
que ocurre con muchos tumores de la cavidad nasal, los
principales sintomas relacionados son: obstruccion nasal,
sinusitis, epistaxis, edema facial, mareo, cefalea, pareste-
sias, rinorrea y sensacion de plenitud facial.

Estos sintomas en la mayoria de las ocasiones progre-
san en meses o afios; ademas, ninguno es caracteristico
de esta entidad, debido a que otros tumores del tracto sino-
nasal, entre ellos los papilomas o carcinomas, presentan
sintomas similares.” Una historia clinica completa, explora-
cion fisica adecuada y estudios de imagen son necesarios
para poder tener un abanico de diagnodsticos diferenciales,
ya que el estandar de oro para el diagnéstico es el estudio
histopatoldgico.8

En un metaanalisis realizado en 2022 que recoge
17 estudios (n = 833) sobre mutaciones en los ameloblas-
tomas maxilares y mandibulares se menciona que la preva-
lencia de la mutacion del BRAF V600E es del 70.6%, lo que
la convierte en la mutacién mas frecuente en este tumor,
con una edad media de 54 afos, sin predileccién por sexo o
variante histolégica. Esta mutaciéon produce una activacion
constitutiva de la via MAP/ERK, que promueve la prolifera-
cion celular. Esto se debe al cambio de una valina por un

https://revistamedica.imss.gob.mx/

glutamato en la posicién 600 del residuo de tirosina cinasa
que aumenta la actividad de BRAF e incrementa la estimu-
lacion de esta cascada de sefializacion.®

Con base en lo anteriormente descrito, se presenta el
siguiente caso clinico, que es el unico del que se tiene regis-
tro en el Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS).

Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 68 afios de edad,
originaria y residente de la Ciudad de México. Como unico
antecedente de importancia, hace 25 afos tuvo carcinoma
papilar de tiroides, el cual fue tratado Unicamente con tiroi-
dectomia total. A partir de ese momento, la paciente pade-
cio hipotiroidismo secundario. El padecimiento actual inicié
en febrero de 2024, caracterizado por hipoacusia derecha
progresiva y obstruccién nasal con rinorrea muco-hialina en
moderada cantidad. La paciente acudié a atencién hospi-
talaria de segundo nivel, donde en la exploracion fisica se
encontré una lesion de color rosada, de bordes bien defini-
dos, lisa, no friable, que ocupaba el 50% de la fosa nasal
derecha. Ante este hallazgo se realizé una tomografia de
nariz y senos paranasales, en la cual se observo una ima-
gen homogénea de densidad similar a la de tejidos blandos
que ocupaba totalmente el seno maxilar derecho y que con-
dicionaba la ampliacion del ostium, el cual se extendia a
fosa nasal ipsilateral y obstruia el 50% de su luz. Ante estos
hallazgos la paciente fue referida al Hospital de Especiali-
dades del Centro Médico Nacional Siglo XXI al Servicio de
Otorrinolaringologia para brindar tratamiento definitivo.

Después de la evaluacion del Servicio de Otorrinolarin-
gologia con los hallazgos de la tomografia y la exploracion
fisica, se decidio realizar una reseccion del tumor descrito y
septumplastia mediante abordaje endoscépico.

Después del procedimiento, se recibieron en el laborato-
rio de Anatomia Patolégica del Hospital de Especialidades
multiples fragmentos irregulares de tejido que en conjunto
midieron 3.0 x 2.5 x 1.0 cm, color café claro, lisos, opacos y
blandos, previamente fijados con formol al 10%.

En los cortes histologicos se identificé una neoplasia
benigna de estirpe epitelial, constituida por nidos y cordones
de epitelio odontogénico que conformaban una palizada en
la periferia del tumor; en algunas zonas, las células se anas-
tomosaban y formaban un patron plexiforme. La neoplasia
estaba conformada por células columnares de bordes celu-
lares bien definidos y citoplasma eosindfilo. Los nucleos
eran ovalados y algunos redondos con membrana nuclear
bien definida, hipercromaticos, con una vacuola subnuclear
y polaridad inversa; se encontraban en un estroma laxo y
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sin atipia. Ante estos hallazgos, se emitio el diagnodstico de
ameloblastoma sinonasal. A continuacion, se presenta la
figura 1, la figura 2 y la figura 3, en las que se exponen las
caracteristicas histopatologicas previamente descritas.

Actualmente la paciente continia en seguimiento y
vigilancia por parte del Servicio de Otorrinolaringologia
mediante consulta externa, sin presentar complicaciones o
progreso a 10 meses del procedimiento quirurgico.

Discusion

Como se comento, el ameloblastoma sinonasal se consi-
dera una neoplasia benigna rara y localmente agresiva que
representa solo el 0.11% de los tumores del tracto sinonasal
y que presenta caracteristicas epidemiolégicas y radiolégicas
diferentes a su contraparte gnatica.

Histolégicamente los ameloblastomas se caracterizan
por estar formados por epitelio odontogénico, que corres-

Figura 1 Corte histoloégico en aumento de 4x tefiido con hematoxi-
cilina y eosina (HE) en el que se observan los nidos de células
dispuestas en patrones folicular y plexiforme
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Figura 2 Corte histolégico en aumento de 20x tefiido con HE en el
que se observan nidos de células cilindricas, con citoplasma eosi-
nofilo, nicleos ovalados e hipercromaticos
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Figura 3 Corte histolégico en aumento de 40x tefiido con HE en el
que se observa la polaridad inversa y la vacuolizaciéon subnuclear

ponde a células cilindricas con citoplasmas eosindfilos,
nucleos redondos e hipercromaticos, con polaridad inversa
y vacuolizacién subnuclear, los cuales presentan al menos
6 patrones histoldgicos diferentes: 1) folicular: es el mas
comun y forma islas de epitelio odontogénico y tejido
conectivo fibroso; 2) plexiforme: que forma cordones anas-
tomosados con empalizada periférica y no siempre se iden-
tifica polaridad inversa en este patron; 3) acantomatoso: en
el que se identifica metaplasia escamosa y queratinizacion;
4) basaloide: se trata del patron menos comun, en el cual
las islas presentan células basaloides hipercromaticas;
5) desmoplasico: con islas anguladas con tejido conec-
tivo denso y en ocasiones metaplasia 6sea en trabéculas;
6) granular: que presenta células eosindfilas con cito-
plasma granular fino.10

Estos patrones histolégicos pueden estar presentes al
mismo tiempo; sin embargo, no tienen valor prondstico ni de
tratamiento para el paciente.®

Un estudio en el que se evalud el prondstico del paciente
con ameloblastoma (gnatico) menciona que el factor pro-
nostico mas importante es el tamafio del tumor (p = 0.049).
Los autores de ese articulo también mencionan que el estu-
dio de imagen como factor prondstico es importante; sin
embargo, el estudio tiene la limitacién de que se basa en
estudios retrospectivos y, por lo tanto, se sugiere el plantea-
miento de estudios prospectivos controlados para verificar
este y otros factores prondsticos. !

Un estudio de 2024 reviso colectivamente los factores
asociados con la recurrencia en el ameloblastoma y sintetizo
83 estudios observacionales hasta abril de 2023 con base
en los métodos de exploracion PRISMA-ScR. Los hallazgos
generales indicaron que los factores clinico-radiograficos,
como el mayor tamafio del tumor, la perforacion del hueso
cortical con invasion de tejidos blandos, la radiolucidez mul-
tilocular y la afectacion de dientes o reabsorcion radicular,
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se vinculan de forma mas consistente con un mayor riesgo
de recurrencia que los datos demograficos del paciente.'?

Méndez et al. demostraron que la inmunohistoquimica
con VE1 para evaluar el estado de la mutacion de BRAF
V600E era util unicamente para los ameloblastomas man-
dibulares, no asi para los maxilares y no estudiado para
ameloblastomas periféricos; debia ser una tincion citoplas-
matica, la tincién nuclear, para considerarse como positivo,
y aunque fue observada, se considerd una interpretacion
incierta.’® En esta misma linea se ha descrito que para
aquellos tumores (ameloblastomas) en los que se pueda
corroborar la mutacion de BRAF V600E por inmunohistoqui-
mica o PCR, el uso de inhibidores de BRAF (vemurafenib,
dabrafenib y encorafenib) en combinacién con inhibidores
de MEK (tramatinib) puede ser una estrategia terapéutica
beneficiosa y clinicamente importante, ya que se aplicaria
para estos pacientes con resultados prometedores en los
estudios.415

Actualmente solo se tiene un estudio en el que se eva-
lta la mutacion del BRAF V600E en ameloblastomas
sinonasales, en el que se menciona que demostrar esta
mutacion sugirié mal pronodstico y alta tasa de recurrencia;
sin embargo, en este estudio solo se incluyeron 5 casos:
3 eran ameloblastomas sinonasales, uno un carcinoma
ameloblastico y otro un ameloblastoma metastasico. Tam-
bién es importante decir que en 4 de 5 casos los pacientes
presentaron margenes positivos. Estos autores sugieren
adyuvancia con radioterapia para mejorar el prondstico de
estos pacientes.®

La paciente fue manejada mediante cirugia endoscopica
(conservadora); sin embargo, por la naturaleza de esta ciru-
gia no fue posible analizar los bordes de la lesion. Este se
considera un tratamiento adecuado para este tipo de casos
al igual que para otras de las lesiones del tracto sinona-
sal."” A pesar de esto, se debe tomar en cuenta que a pesar
de que no ha tenido recurrencia hasta el momento, podria
beneficiarse del uso de radioterapia fraccionada como lo
han demostrado otros estudios, esto debido a que en nues-
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tra institucion no se cuenta con el uso de inhibidores de
BRAF y estos aun se encuentran en estudios preliminares
para este tumor.8

Finalmente, el seguimiento de nuestra paciente debe
incluir la toma de radiografias de térax debido a que, si bien
se consideran una neoplasia benigna, estos tumores pue-
den hacer metéstasis y el sitio mas comun son los pulmo-
nes, aunque también el uso de radioterapia es beneficioso
para estos pacientes.%20

A continuacion se presenta el cuadro | con el resumen
de casos clinicos analizados para el presente estudio.

Conclusiones

El caso clinico presentado es el primero reportado en
el IMSS de acuerdo con la literatura internacional y el pri-
mero en ser publicado. A pesar de ser tan poco frecuente,
presenta las caracteristicas tipicas descritas clinica e his-
tologicamente del ameloblastoma sinonasal segun la infor-
macion recopilada. Es importante mencionar que no hay
guias estandarizadas para estos pacientes; sin embargo, el
tratamiento proporcionado se apega adecuadamente a las
recomendaciones internacionales hechas por otros autores.

A pesar de no haber mucha informacién disponible de
esta entidad, es reconocida por la OMS por su potencial
agresivo y la posibilidad de hacer metastasis a distancia; por
lo tanto, el seguimiento de nuestra paciente a largo plazo es
indispensable debido a estas complicaciones. El estudio de
las alteraciones genéticas en esta paciente seria importante
para identificar dianas terapéuticas con bioldgicos o radiote-
rapia y aportar aun mas informacion sobre estos casos.

Declaracion de conflicto de interés: los autores han completado y
enviado la forma traducida al espafiol de la declaracién de conflictos
potenciales de interés del Comité Internacional de Editores de Revis-
tas Médicas, y no fue reportado alguno relacionado con este articulo.

Rev Med Inst Mex Seguro Soc. 2026;64(3):e6881



Cuadro | Casos clinicos que se analizaron para este estudio

Edad
Pais Afo | Sexo Breve descripcion del caso
(en afos)

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

EEUU

Espafa

Espafia

Alemania

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

1997

2004

2005

2020

Reino Unido 2010

Japén

2020

M

47

50

65

66

62

57

63

61

70

55

62

72

61

81

50

58

62

53

45

45

59

71

74

68

66

56

61

80

Presento obstruccion nasal y epistaxis. El tumor se encontraba en cavidad nasal izquierda y seno maxilar. Histolo-
gicamente predomind el patrén plexiforme. Hubo recurrencia a los 3 afios

Obstruccion nasal y epistaxis. El tumor se encontraba en seno maxilar derecho. El patrén histolégico predominante
fue el plexiforme. Recurrencia a los 3 afios

Epistaxis. Tumor en cavidad nasal izquierda. Patrén histolégico predominante plexiforme. Se desconoce recurren-
cia por pérdida de seguimiento

Obstruccién nasal y sinusitis. Tumor en cavidad nasal izquierda. Patron histolégico predominante folicular.
Recurrencia al afio

Obstruccion nasal y sinusitis. Tumor en cavidad nasal derecha. Patron histolégico predominante plexiforme. Sin
recurrencia (seguimiento por 7 afios)

Obstruccion nasal con masa polipoide. Tumor en cavidad nasal izquierda, patrén histolégico predominante
plexiforme. Sin recurrencia (seguimiento por 16 afios)

Obstruccién nasal y sinusitis. Tumor en cavidad nasal izquierda. Patron histolégico predominante plexiforme. Sin
recurrencia (seguimiento por 10 afios)

Epistaxis. Tumor en cavidad nasal derecha. Patrén histolégico predominante plexiforme. Sin recurrencia (segui-
miento por 10 afios)

Epistaxis y masa polipoide. Tumor en cavidad nasal izquierda y seno maxilar. Patron histolégico predominante
plexiforme. Recurrencia al afio

Obstruccién nasal con sinusitis. Tumor en cavidad nasal izquierda, etmoides y seno maxilar. Patrén histolégico
predominante plexiforme. Sin recurrencia (seguimiento por 11 afios)

Obstruccion nasal y epistaxis. Tumor en cavidad nasal derecha, etmoides y seno maxilar. Patrén histolégico
predominante plexiforme. Sin recurrencia (seguimiento por 11 afios)

Obstruccion nasal y epistaxis. Tumor en cavidad nasal izquierda, etmoides y seno maxilar. Patrén histologico
predominante plexiforme. Sin recurrencia (seguimiento por 9 afios)

Sinusitis. Tumor en seno maxilar derecho. Patrén histoldgico predominante plexiforme. Sin recurrencia (segui-
miento por 6 afos)

Sinusitis. Tumor en cavidad nasal derecha y seno maxilar. Patrén histolégico predominante plexiforme. Recu-
rrencia a los 2 afios

Obstruccion nasal. Tumor en cavidad nasal derecha. Patron histolégico predominante plexiforme. Sin recurren-
cia (seguimiento por 3 afios)

Obstruccién nasal y cefalea. Tumor en maxilar izquierdo y seno esfenoidal. Patrén histolégico predominante plexi-
forme. Sin recurrencia (seguimiento por 2 afos)

Obstruccion nasal y epistaxis. Tumor en cavidad nasal izquierda y seno maxilar. Patrén histolégico predomi-
nante plexiforme. Sin recurrencia (seguimiento por 2 afios)

Sinusitis. Tumor en cavidad nasal izquierda. Patrén histologico predominante plexiforme. Sin recurrencia (segui-
miento por 2 afios)

Dolor facial. Tumor en etmoides derecho y seno maxilar. Patron histolégico predominante plexiforme. Sin recu-
rrencia (seguimiento por 2 afios)

Obstruccion nasal. Tumor en seno maxilar izquierdo. Patrén histolégico predominante plexiforme. Sin recurren-
cia (seguimiento por 2 afios)

Ojos llorosos. Tumor en cavidad nasal izquierda, etmoides y seno frontal. Patrén histolégico predominante
plexiforme. Sin recurrencia (seguimiento por 2 afios)

Obstruccién nasal y masa. Tumor en cavidad nasal izquierda y seno maxilar. Patrén histolégico predominante
folicular. Sin recurrencia (seguimiento por un afio)

Obstruccién nasal, epistaxis y sinusitis. Tumor en seno maxilar izquierdo y seno frontal. Patrén histolégico
predominante plexiforme. Sin recurrencia (seguimiento por un afio)

Masa polipoide. Tumor en cavidad nasal derecha. Patrén histologico predominante plexiforme. Sin recurrencia
(seguimiento por un afo)

Cefalea, dolor maxilar. Tumor en pared lateral de la cavidad nasal. Patrén histolégico predominante plexiforme.
Sin recurrencia (seguimiento por 4 afios)

Obstruccion nasal y rinorrea. Tumor en cavidad nasal y seno maxilar. Patrén histolégico predominante plexi-
forme. Sin recurrencia (seguimiento por 9 meses)

Dolor progresivo y obstruccién nasal. Tumor en cavidad nasal derecha. Patrén histolégico predominante folicu-
lar. Sin recurrencia (seguimiento por un afio)

Obstruccién nasal y rinorrea. Tumor en cavidad nasal. Patrén histolégico predominante folicular. Sin recurrencia
(seguimiento por un afio)

Pdlipo en cavidad nasal. Tumor en cavidad nasal derecha. Patron histolégico predominante basaloide. Sin
recurrencia (seguimiento por 2 afos)

EEUU: Estados Unidos; M: (sexo) masculino; F: (sexo) femenino; NE: no especificado
Datos clinicos presentados de Schafer et al.? y Mehta et al.8
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