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RESUMO

O carcinoma intradsseo priméario (CIOP) consiste em uma neoplasia maligna odontogénica muito rara. Que possui
etiologia desconhecida, mas acredita-se que seja oriunda de residuos de epitélio odontogénico, de transformacdes
malignas do revestimento de um cisto ou de um tumor odontogénico. E encontrado com maior frequéncia no
corpo e ramo de mandibula, acometendo mais homens, com maior prevaléncia na quinta década de vida. O
objetivo desse trabalho foi realizar uma revisdo de literatura sobre o carcinoma intradsseo primario, com intuito
de sintetizar trabalhos ja publicos para esclarecer e agregar a literatura, possibilitando melhor entendimento
sobre o tema. A busca foi realizada em agosto de 2020, utilizando-se os seguintes sites “PubMed”, "Google

[ZT

Académico”, “Elsevier" e “Lilacs". Buscou-se pelas seguintes palavras-chave: “carcinomaintradsseo”, “carcinoma
odontogénico”, “tumores malignos da mandibula”, “carcinoma primario”. Sendo assim, foi possivel compreender
que o diagndstico de CIOP é muito dificil e raro, devendo ser considerado como diagndstico diferencial de
radiolucéncias nos ossos gnaticos. O seu diagnéstico é obtido por meio das caracteristicas histopatolégicas,
informacgdes clinicas e radiograficas. O tratamento consiste na excisdo cirtrgica, podendo ser complementado por
radio ou quimioterapia.

Palavras chaves: carcinoma intraésseo, carcinoma odontogénico, tumores malignos da mandibula.

ABSTRACT

Primary intraosseous carcinoma (PIOC) is a rare malignant neoplasm. This pathology is an odontogenic carcinoma
with an unknown etiology, but it is believed to come from residues of odontogenic epithelium, malignant changes
in the lining of a cyst or an odontogenic tumor. It is frequently found in the body and jaw's branch, affecting
mainly men and having a higher prevalence in the fifth decade of life. The objective of this work was to carry
out a literature review on primary intraosseous carcinoma, in order to synthesize works already public to clarify
and aggregate the literature, enabling a better understanding on the subject. The search was carried out in
August 2020, using the following sites “Pubmed", "Google Scholar”, “Elsevier” and “Lilacs". Using the following
keywords: “intraosseous carcinoma”, “odontogenic carcinoma”, “malignant tumors of the jaw", “primary
carcinoma". Thus, it was possible to understand that the diagnosis of PIOC is very difficult and rare, but it
should be considered as a differential diagnosis of radiolucencies in the gnathic bones. And it's diagnosis must be
obtained through histopathological characteristics, clinical and radiographic information. The treatment consists
in surgical excision and, after the surgery, the patient can do radiotherapy or chemotherapy.

Key-words: intraosseous carcinoma, odontogenic carcinoma, malignant tumors of the jaw.
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INTRODUCAO

O carcinoma intradsseo primario é uma lesdo rara de cardter maligno, que acomete principalmente o corpo e
ramo mandibular. Tem carater radioltcido, podendo ser bem definida ou mal definida. Determinar a origem é
importante para um bom diagndstico. Os critérios sdo rigorosos e é dificil obter um diagndstico seguro da origem
odontogénico. (WHO Classification of Head and Neck Tumours et al, 2017).

O diagnostico de CIOP é raro, mas deve ser considerado como diagnéstico diferencial em lesdes radioltcidas
principalmente mandibulares (FALAKI et al., 2009).

METODOLOGIA

A busca bibliogréfica foi realizada em agosto de 2020, foi utilizado os sites “Pubmed”, “Google Académico”,

"noou

“Elsevier” e “Lilacs". As palavras chaves utilizadas foram: “carcinoma intradsseo”, “carcinoma odontogénico”,
“tumores malignos da mandibula”, “carcinoma primario”. Foram utilizados como critérios de inclusdo: publica-
¢bes desde 1999 até 2020, que fossem relatos de casos e revisdes de literatura, e que estivessem nos idiomas
inglés, espanhol ou portugués. Logo, foram selecionados 22 artigos. Além desses, foram selecionados artigos

independentes da data, devido sua relevancia cientifica.

Sendo assim foram utilizados 40 artigos no que se refere a definicdo, caracteristicas epidemioldgicas e clinicas,
diagnéstico e tratamento de Carcinoma Intraésseo Primario.

REVISAO DE LITERATURA

O CIOP foi descrito inicialmente por Loos et al em 1913, como um carcinoma epidermoide central de mandibula
(LOOS D et al, 1913). Foi renomeada em 1948 por Willis et al para carcinoma epidermoide intra-alveolar (WILLIS
RA et al, 1948). Shear et al rebatizaram a terminologia de Willis como carcinoma epidermoide intraésseo primario
(PIAEC) (SHEAR M et al, 1969) e Pindborg et al renomearam novamente como carcinoma intradsseo primario
(CIOP) (PINDBORG JJ et al, 1972). De acordo com a Organizagdo Mundial da Sdude (OMS) essa lesdo é um
carcinoma de células escamosas que surge no interior da mandibula, sem contato com a mucosa oral inicialmente
e provavelmente desenvolve-se de resquicios de epitélio odontogénico. (KRAMER et al, 1992; SAITO et al, 2001).

Alteragdes malignas no epitélio de revestimento de cisto odontogénico, bem como o desenvolvimento de novo de
um carcinoma primario foram descritos. (BRIDGEMAN et al., 1996; DAYAL et al., 1997).

De acordo com suas possiveis origens Waldron e Mustoe sugeriram uma classificagdo em 1989. (WALDRON e
MUSTOE et al., 1989).

Classificacdo de CIOP de acordo com Waldron e Mustoe:
Tipo 1 - CIOP surgindo de um ex cisto odontogénico
Tipo 2 - Surgindo de um ex ameloblastoma
A) Bem diferenciado — ameloblastoma maligno
B) Pouco diferenciado — carcinoma amelobléstico de novo, ex ameloblastoma ou ex cisto odontogénico
Tipo 3 - CIOP surgindo de novo
- Queratinizado
- Ndo queratinizado
Tipo 4- Carcinoma mucoepidermdide intradsseo

Existe uma outra classificagdo proposta para identificar um carcinoma intradsseo priméario decorrente de um cisto
odontogénico (Suei et al., 1994, Eversole, 1999)

1 — O diagnéstico deve ser feito sempre por exclusdo de metéstase, visto que o carcinoma é o tumor mais comum
dos maxilares. Auséncia de outro tumor primario na radiografia de torax.

2- Auséncia de ulceragdo na mucosa oral sobrejacente a lesao.

3- Evidéncia histopatolégica de transicdo de epitélio de revestimento para carcinoma de células escamosas.
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-De acordo com a Classificacdo de Tumores da OMS de 2005, existem trés subcategorias de carcinomas de células
escamosas intradsseos primarios:

1.Uma neoplasia solida que invade a medula e induz a reabsorgdo éssea.

2. Um carcinoma de células escamosas derivado do revestimento de um cisto odontogénico, sendo subdividida
em carcinomas decorrentes de tumores odontogénicos e ceratocisticos.

3. Um carcinoma de células escamosas pertinente a outros tumores odontogénicos epiteliais benignos (EVERSOLE
et al., 2005).

Na udltima atualizagdo da Classificacdo de Tumores de Cabeca e Pescogo da OMS publicada em 2017, os car-
cinomas odontogénicos sdo categorizados em carcinoma ameloblastico, PIOC, NOS, carcinoma odontogénico
esclerosante, carcinoma odontogénico de células claras e carcinoma odontogénico de células fantasmas. PIOC,
NOS diverge dos demais carcinomas odontogénicos, pois ndo possui particularidades morfolégicas Unicas. O
préprio nome denota um carcinoma odontogénico central de mandibula que ndo pode ser classificado em outros
tipos de carcinomas odontogénicos, tendo em vista isso, a atual classificacdo acrescentou como um diagnéstico
de exclusdo. Algumas ocorréncias de PIOC, NOS demonstraram ser oriundos de diferentes origens e podem ser
divididos em diversas subcategorias. (WHO Classification of Head and Neck Tumours et al, 2017)

Sua etiologia permanece desconhecida, mas alguns autores acreditam que a inflamagdo cronica atue como um
possivel estimulador na transicdo de cistos benignos em lesdes malignas (CHARLES M et al, 2008) (THOMAS G
et al, 2001).

O CIOP consiste em uma lesdo atipica que acomete os ossos gnaticos e tem incidéncia estimada de 1% a 2% de
todos os tipos de cancer oral primario (STOELINGA 1988).

-Acomete principalmente a mandibula, no corpo e ramo, mas também pode ocorrer na maxila. Tem predilecdo
pelo sexo masculino (2:1) e a média da idade dos pacientes, no momento do diagnostico, é de 55 — 60 anos. O
prognostico geralmente é ruim. (WHO Classification of Head and Neck Tumours et al, 2017)

Como a maioria dos casos relatados de CIOP foi nas ultimas décadas de vida, é necessario considerar o carcinoma
intradsseo primario como diagndstico diferencial de carcinoma espinocelular gengival, carcinoma de assoalho de
cavidade oral e antro, bem como ameloblastoma e tumores de glandulas salivares centrais, todos os quais podem
mimetizar CIOP. (ELZAY et al., 2001).

Diversos cistos odontogénicos tém sido associados ao CIOP , como por exemplo, o cisto residual, cisto dentigero,
cisto odontogénico calcificante e cisto periodontal lateral. (CHAISUPARAT et al. 2006).

Muitas lesdes podem ser assintomaticas e descobertas como um achado radiografico de rotina. Lesdes mais avan-
cadas produzem sinais e sintomas inespecificos, como tumefacdo, crescimento lento da mandibula, dor, ulceragao,
mobilidade dentéria, alvéolos que ndo cicatrizam, fraturas patolégicas devido avancgo da lesdo podendo perfurar
a cortical 6ssea e parestesias (WHO Classification of Head and Neck Tumours et al, 2017) (FALAKI et al., 2009).

O CIOP apresenta-se como uma lesdo radioltcida, podendo ser unilocular ou multilocular, variando de tamanho,
forma e margens. Na maioria dos casosapresentam-se como imagens irregulares e mal definidas, caracteristicas
de uma neoplasia maligna. (FALAKI et al., 2009)

Apesar de uma variedade, ha uma série de sinais que nos fazem desconfiar de CIOP , como a falta de uma de-
limitacdo radiogréfica e deslocamento do canal mandibular. (CORTES et al, 2002).No entanto, o CIOP ndo possui
caracteristicas histolégicas patognoménicas, o que dificulta o diagndstico. Logo, do ponto de vista microscépico,
qualquer lesdo com origem no epitélio escamoso deve ser levada em consideragdo no diagndstico diferencial de
CIOP. (GONZALEZ et.al, 2014)

Essa lesdo maligna possui as seguintes caracteristicas histopatolégicas: células escamosas, presenca de ilhas de
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epitélio escamoso neoplésico, pode haver diferenciacdo das células escamosas e sem queratiniza¢do protuberante.

A necrose é incomum, mas ja tiveram casos relatados. Alguns mostram um padrdo de crescimento plexiforme que
sugere sua origem odontogénica e também podem apresentar células palicadas periféricas. (WHO Classification
of Head and Neck Tumours et al, 2017)

A terapia recomendada consiste na resseccdo cirtrgica e disseccdo dos linfonodos cervicais ipsilaterais, caso haja
comprometimento. (ELZAY et al., 2001).

Devido a proximidade da lesdo com o nervo alveolar inferior, pode ocasionar parestesia e além disso, este pode ser
perdido devido a resseccdo cirtrgica. A mandibula pode ser reconstruida com enxerto de crista iliaca e por placas.
(THOMAS G et al., 2000) (SCHEERL et al. 2004).

Outras modalidades como radioterapia e quimioterapia devem ser consideradas apenas em lesdes que ndo con-
seguem controladas cirurgicamente. (FALAKI et al., 2009)

Diversos tipos de cistos odontogénicos foram relacionados ao CIOP tipo 1, como por exemplo o cisto residual
(sendo esse a principal origem dos CIOP tipo 1), cisto dentigero, ceratocisto odontogénico, cisto odontogénico
calcificante e cisto periodontal lateral. J4 o CIOP tipo 3 se origina de residuos epiteliais da odontogénese, englo-
bando o germe dentério, epitélio do esmalte reduzido, bainha epitelial de Hertwig da raiz e lamina dentéria. Esses
resquicios epiteliais crescem e se transformam em carcinoma odontogénico, um processo que é potencialmente
estimulado por um processo inflamatério (CHAISUPARAT et al., 2006).

A taxa de sobrevida em dois anos estimada é de 53% a 63%, enquanto que a sobrevida em cinco anos cai para
30% a 40%. (FALAKI et al., 2009).

CONCLUSAO

- O carcinoma intradsseo primdario é um tumor maligno raro, que possui origem, possivelmente, de residuos de
epitélio odontogénico.

- Aregido anatdmica mais acometida é a mandibula.

- O prognostico é ruim principalmente devido ao diagnéstico tardio e lesdo avancada.
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