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Resumo

Objetivo: apresentar e discutir as mais relevantes modi-
ficagdes na quarta classificacdo de tumores de cabeca
e pescogco da Organizagcdo Mundial de Saide (OMS),
no ano de 2017, especialmente para os tumores odon-
togénicos. Revisdo de literatura: o trabalho baseia-se
em uma revisao da literatura relacionada ao tema, em
especial no artigo publicado pelos professores John M.
Wright e Marilena Vered no Head & Neck Pathology
Journal, no ano de 2017, o qual apresenta as principais
atualizagoes desde as reunides de 1992 e 2005. O que
foi excluido da terceira edicao, o que foi retomado da
segunda edigdo, as novas descobertas e o porqué de
tais mudancas serdo alguns pontos abordados. Consi-
deracdes finais: observa-se que as atualizagdes foram
orientadas pelos principios de simplicidade, relevancia
clinica, validade cientifica e utilidade, no intuito de
fornecer uma classificagdo contemporanea e menos
complexa, servindo como base para o clinico e o pato-
logista em termos de diagndstico e condugao dos casos.

Palavras-chave: Classificacdo. Neoplasias de cabeca
e pescoco. Organizagdo Mundial de Satde. Tumores
odontogénicos.

Introducao

A mais recente classificacdo da Organizacio
Mundial da Saude (OMS) para tumores de cabeca
e pescocgo, atualizada em 2017, é resultado de um
consenso de especialistas de todo o mundo, com vas-
ta experiéncia em cistos e tumores odontogénicos,
bem como em patologias 6sseas. Inimeras mudan-
cas foram consideradas e incorporadas, consideran-
do principios de simplicidade, relevancia clinica, va-
lidade cientifica e utilidade para clinicos!?. As atu-
alizacoes visam fornecer a comunidade de clinicos,
patologistas e estomatologistas um protocolo para
diagnéstico de patologias de cabeca e pescoco.

Considerando que a classificacdo de 2005 foi
consideravelmente modificada e que muitas altera-
coes trazem repercussdes em relacdo ao diagnosti-
co, o objetivo deste trabalho é pontuar e discutir as
principais atualizacdes da 42 e mais nova classifica-
cdo da OMS para tumores odontogénicos.
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Metodologia

Este artigo apresenta, resumidamente, as prin-
cipais modificacées na 42 classificagcdo da OMS para
patologias de cabeca e pescoco, com base em uma
revisdo da literatura. O enfoque compreende as al-
teracdes na classifica¢do dos tumores odontogénicos
com maior impacto clinico e histopatolégico.

Resultados e discussao

A Tabela 1 demonstra a reclassificacéo de cistos
e tumores odontogénicos pela OMS em 2017.

Tabela 1 - Classificagdo atual da OMS para tumores e cistos odonto-
génicos

Carcinoma ameloblastico
Carcinoma intraésseo primario

Carcinoma odontogénico
esclerosante

Carcinoma odontogénico de células

Tumores odontogénicos
claras

malignos

Carcinoma odontogénico de células
fantasmas

Carcinossarcoma odontogénico

Sarcomas odontogénicos

Epiteliais

Ameloblastoma
Ameloblastoma unicistico
Ameloblastoma extradsseo/periférico

Tumor odontogénico escamoso

Tumor odontogénico epitelial
calcificante

Tumor odontogénico adenomatoide
Fibroma ameloblastico

Mistos

Tumor odontogénico primordial

Tumores odontogénicos

benignos Odontoma composto

Odontoma complexo

Tumor dentinogénico de células
fantasmas

| imais/E S
Fibroma odontogénico

Mixoma odontogénico/Mixofibroma
Cementoblastoma

Fibroma cemento-ossificante

Cisto dentigero
Queratocisto odontogénico

Cisto periodontal lateral e cisto
odontogénico botrioide

Cistos odontogénicos de | Cisto gengival

desenvolvimento Cisto odontogénico glandular
Cisto odontogénico
ortoqueratinizado

Fonte: adaptado de Wright e Vered? (2017).
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Chama a atenc¢éo que lesdes morfologicamente
cisticas, como o tumor odontogénico queratocistico
e o tumor odontogénico cistico calcificante, foram
omitidas da classificacdo de tumores e reincorpora-
das na sesséo de cistos. Além disso, alguns subtipos
histopatolégicos foram removidos e lesdes recen-
temente descobertas foram incluidas. A Tabela 2
aponta as principais alteracées da classificacdo da

OMS em 2017, comparando-a com a de 2005.

Tabela 2 — Alteracées nas classificacoes da OMS de 2005 e de 2017

OMS 2005

<

> OMS 2017

Tumores do epitélio odontogénico
com estroma fibroso maduro sem ecto-
mesénquima

Tumores odontogénicos
epiteliais

Tumores do epitélio odontogénico com
ectomesénquima odontogénico, com
ou sem formacdo de tecidos duros

Tumores odontogénicos
mistos

Tumores mesenquimais e/ou ecto-
mesenquimais com ou sem epitélio
odontogénico

Tumores odontogénicos
mesenquimais/ ectomesen-
quimais

Carcinoma amelobléastico intradsseo
primario

Carcinoma ameloblastico intradsseo
secundario

Carcinoma ameloblastico periférico
secundario

Carcinoma ameloblastico

Adicionados:

Carcinoma odontogénico
esclerosante Carcinossarco-
ma odontogénico

Ameloblastoma s6lido/multicistico

Ameloblastoma

Ameloblastoma desmopasico e odon-
toameloblastoma

Removidos

Tumor odontogénico queratocistico

Queratocisto odontogénico

Tumor odontogénico cistico calcifi-
cante

Cisto odontogénico calci-
ficante

Nova entidade:
Tumor odontogénico pri-
mordial

Fibro-odontoma ameloblastico
Fibro-dentinoma ameloblastico
(entidades distintas)

Subtipos do odontoma

Fibroma odontogénico simples ou
pobre em epitélio
Fibroma odontogénico rico em epitélio

Fibroma odontogénico

Adicionado:
Fibroma cemento-ossifi-
cante

Fonte: OMS 2005; OMS 2017.

E importante salientar que ha varios novos
achados genéticos e moleculares relacionados as
neoplasias odontogénicas e ndo odontogénicas dos
maxilares que sdo descritos na nova classificacédo da
OMS. Todavia, por néo serem o foco do presente tra-
balho, esses dados néo serdo abordados.

Tumores odontogénicos

A atual classificacdo geral dos tumores odon-
togénicos concentra-se naqueles que sdo biologica-
mente benignos e naqueles que sdo malignos, sina-
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lizando uma simplificacdo da versdo anterior. Em
2005, os tumores benignos eram subdivididos em
“epitélio odontogénico com estroma fibroso maduro
sem ectomesénquima odontogénico, epitélio odonto-
génico com ectomesénquima odontogénico, com ou
sem formacéo de tecidos duros e tumores mesenqui-
mais e/ou ectomesenquimais com ou sem epitélio
odontogénico”; em 2017, passam a ser classificados
como tumores odontogénicos epiteliais, mesenqui-
mais (ectomesenquimais) e mistos2.

Dentre os tumores odontogénicos epiteliais, o
ameloblastoma sofreu alteracdes em sua termino-
logia, baseando-se especialmente em estudos ge-
néticos recentes. Apesar de sua agressividade e da
tendéncia a recorréncia, ele permanece como uma
entidade benigna, apesar de sua variante extrema-
mente rara, conhecida como ameloblastoma malig-
no ou metastatizante-4. A classificacdo para essa
patologia também foi simplificada. Na reunido de
2005, ele foi subdividido em: ameloblastoma sélido
ou multicistico, ameloblastoma unicistico, amelo-
blastoma periférico ou extradsseo e ameloblastoma
desmoplésico®. Em 2017, a classificac¢éo foi restrita
a “ameloblastoma”, “ameloblastoma unicistico” e
“ameloblastoma periférico ou extraésseo”. Os ter-
mos “s6lido/multicistico” foram abolidos por néo de-
monstrarem uma significancia biolégica. Da mesma
maneira, o ameloblastoma desmoplasico foi reclas-
sificado como um subtipo histolégico, e ndo como
uma entidade clinica, uma vez que se comporta
como um ameloblastoma convencional?.

Nesse grupo, certamente, a altera¢cdo mais mar-
cante e controversa é a reclassificacdo do “tumor
odontogénico queratocistico” como um cisto, o que-
ratocisto odontogénico (QO). O consenso, na 4* reu-
nido, é de que nio existe evidéncias suficientes para
manté-lo na classificacdo de neoplasias. Em 2005,
foram considerados determinantes fatores como:
crescimento agressivo, recorréncia e, principalmen-
te, mutacgdes no gene PTCH?®. Todavia, embora te-
nha havido uma mudanca radical na compreenséo
da patogénese molecular dos tumores, atualmente,
a neoplasia continua a ser definida pelo seu fenétipo
clinico em todos os diciondrios médicos. Quase todas
as defini¢ées incluem o conceito de autonomia, em
que o tumor continua a evoluir depois que o esti-
mulo que o produziu é removido®. Neoplasias néo
regrediriam espontaneamente. No entanto, existem
relatos de QOs que involuiram completamente apés
descompresséao. Inclusive, o revestimento de muitas
lesGes, apds esse procedimento, parece mais com
células da mucosa bucal do que QOs, microscopi-
camente’. Wright e Vered? (2017) enfatizam que o
consenso nio diz necessariamente que QOs néo sdo
neoplasicos, mas se acredita que ainda faltam evi-
déncias para justificar a permanéncia dessa patolo-
gia como um tumor?.

Assim como o tumor odontogénico queratocisti-
co, o tumor odontogénico cistico calcificante também
foi reclassificado como um cisto, voltando a receber
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a denominagdo de cisto odontogénico calcificante
(COC). Para esta lesao, os especialistas foram uné-
nimes em afirmar que ha pouca ou nenhuma justi-
ficativa para classifica-la como uma neoplasia. Sua
verséao sélida contendo células-fantasma permanece
classificada e denominada como tumor dentinogéni-
co de células fantasmas®?.

Ainda no grupo dos tumores odontogénicos mis-
tos, o fibro-odontoma ameloblastico e o fibro-denti-
noma ameloblédstico deixam de ser entidades distin-
tas e independentes, sendo agrupados e classifica-
dos como odontomas em desenvolvimento®. Como
justificativa, existem evidéncias consideraveis de
que alguns fibromas ameloblasticos sdo neoplasicos
e ndo produzem tecidos duros dentarios, enquanto
outras lesoes histologicamente idénticas comecam a
amadurecer e, em ultima instancia, produzem teci-
dos duros dentarios, maturando-se em odontomas
com o tempo?.

Cahn e Blum® (1952) postularam que o fibroma
amelobléstico (o tumor histologicamente menos di-
ferenciado) se desenvolve primeiro em uma forma
moderadamente diferenciada, seguindo para um fi-
bro-odontoma amelobléstico e, eventualmente, para
um odontoma complexo®. No entanto, o conceito de
que essas lesoes representam uma continuidade de
diferenciacdo ndo é amplamente aceito', pois ha
pesquisadores que sugerem que eles sdo entidades
patolégicas separadas!t. Em alguns estudos, o ter-
mo “fibro-odontoma ameloblastico” representa uma
combinacdo histolégica de fibroma ameloblastico e
odontoma complexo*2. Fica evidente que, apesar dos
numerosos esforcos, ainda ha consideravel confusao
sobre a natureza dessas lesdes®.

Uma nova entidade foi inserida no grupo de tu-
mores odontogénicos mistos: o tumor odontogénico
primordial, descrito pela primeira vez em 2014,
Existem apenas sete casos documentados até o mo-
mento'!® a maioria em criancas e em mandibula.
Todos os casos apresentaram-se como radiolucéncias
pericoronais bem circunscritas. Microscopicamen-
te, o tumor é caracterizado pela presenca de tecido
conjuntivo fibroso imaturo circundado por epitélio
cubico a colunar semelhante ao epitélio reduzido do
6rgao do esmalte. Nos casos relatados, a remogéo foi
conservadora, sem sinais de recidiva'4.

Para os tumores odontogénicos mesenquimais/
ectomesenquimais, a subdivisdo do fibroma odonto-
génico em “simples ou pobre em epitélio” ou “rico
em epitélio” foi abolida. A lesdo passa a ser defini-
da como “uma neoplasia rara de tecido conjuntivo
fibroso maduro, com quantidades varidveis de epi-
télio odontogénico com aspecto inativo, com ou sem
evidéncia de calcificacdo”’2. Mixoma odontogénico e
cementoblastoma permanecem sem alteracdes.

Outra modificacdo importante foi a inclusdo do
fibroma cemento-ossificante (FCO). Em 2005, ele
era discutido na sessdo de “lesdes Gsseas associa-
das”. Para os especialistas, ndo ha davidas de que os
FCOs ocorram quase exclusivamente nas mandibu-
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las, que séo les6es neopldsicas e microscopicamente
distintas de fibromas ossificantes trabeculares e ju-
venis psammomatoides. O tumor, indiscutivelmen-
te, tem origem no ligamento periodontal, portanto,
é odontogénico?. Essa modificacdo de classificacdo
configura uma nova abordagem da les&o nos livros
didaticos e em sala de aula. Como o FCO sempre
foi definido como lesdo fibro-6ssea e didaticamen-
te exposto junto com displasia fibrosa e displasias
cemento-Gsseas, espera-se certa “resisténcia” quan-
to & sua nova classificacdo, podendo ocorrer de ele
ser agrupado com os tumores odontogénicos, mas,
na pratica, ser discutido com as variantes ndo odon-
togénicas.

Sabe-se que os tumores odontogénicos malignos
s@o bastante raros, por isso as atualizagdes serdo
descritas brevemente. O carcinoma ameloblastico
era subdividido em trés tipos: tumores intradsseos
primadrios, tumores intraésseos secundérios e tumo-
res periféricos secundarios. Em 2017, a classifica-
cdo foi restrita a uma s6 entidade: carcinoma amelo-
blastico. Em 2005, o carcinoma escamoso intraésseo
primaério foi dividido em entidades com base na sua
histogénese. Em 2017, esse grupo de lesées também
é representado por uma unica entidade: carcinoma
intradsseo primario!. As diferencas na histogénese
desses carcinomas néo parecem ter relevancia clini-
ca, justificando a reclassificacdo menos complexaZ.

Em 2017, foram adicionados a classificacdo o
carcinoma odontogénico esclerosante e o carcinos-
sarcoma odontogénico. O primeiro foi descrito pela
primeira vez em 2008 e existem aproximadamente
dez casos publicados®>', sem relatos de metastases.
Trata-se de um tumor epitelial com esclerose estro-
mal significativa, caracterizado por agressividade e
tendéncia a infiltrar musculos e nervos?. Ja o carci-
nossarcoma odontogénico, eliminado da classifica-
cdo de 2005, uma vez que a maioria dos casos re-
latados provavelmente representava uma transicdo
epitelial-mesenquimal para o carcinoma de células
fusiformes, foi reintroduzido na classificacdo de
2017'*. Trata-se de um tumor extremamente raro,
com apenas alguns casos relatados'®!®. E mais co-
mum na mandibula e ndo ha predile¢do por género.
Trata-se de um verdadeiro tumor com malignidade
nos componentes epitelial e mesenquimal. Seu com-
portamento clinico é considerado agressivo!®19.

Cistos odontogénicos

Como ja discutido, a principal modificacdo na
classificacdo foi a reincorporacdo do queratocisto
odontogénico e do cisto epitelial calcificante, que,
em 2005, foram classificados como neoplasias.

Em relacdo aos cistos de origem inflamatoéria,
cistos colaterais foram subdivididos em cisto para-
dentario (distalmente aos terceiros molares inferio-
res) e cisto da bifurcacédo vestibular (na face vesti-
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bular de primeiros e segundos molares em irrompi-
mento)’.

Cistos primordiais foram removidos e néo sdo
mais utilizados como sinénimos para QOs. Além
disso, o cisto odontogénico ortoqueratinizado (COO)
continua reconhecido como uma entidade distinta
do QO. Seu revestimento é composto por epitélio
escamoso, estratificado, maduro e ortoqueratiniza-
do, com uma camada de células granulares proemi-
nentes. As células basais tendem a ser achatadas a
cuboidais, mas néo sio dispostas em palicada e néo
s@o hipercromaticas. Diferentemente dos QOs, os
COOs néo sao biologicamente agressivos, nédo apre-
sentam uma taxa de recidiva significativa apés a
remocdo e, tipicamente, ndo estdo associados com
a sindrome dos carcinomas nevoides basocelula-
resl,2,20.

O unico cisto ndo odontogénico incluido na clas-
sificacdo de 2017 é o cisto do canal incisivo.

Consideracoes finais

Fica aparente que a 4? classificacdo da OMS
para neoplasias de cabeca e pescogco buscou simpli-
ficar a versdo anterior, “enxugando” subtipos his-
topatolégicos e tornando as nomenclaturas menos
complexas. Merece aten¢éo especial o novo tumor
odontogénico primordial, compensando lesdes que
foram extintas. Algumas defini¢ées permanecem
incertas, como a real patogénese dos fibro-odonto-
mas e dos fibro-dentinomas ameloblésticos e a in-
cansavel discussdo do comportamento neopldsico
do queratocisto odontogénico. O caminho, entéo,
é adaptar-se novamente as mudangas e aguardar
novas pesquisas e discussoes, até que, em um dado
momento, uma nova classificacdo tenha que, mais
uma vez, ser formulada.

Abstract

Objective: this study aimed to present and discuss the
most relevant updates in the 4" classification of head
and neck tumors by the World Health Organization
(WHO) in 2017, especially for odontogenic tumors. Li-
terature review: the study is based on a literature review
related to the topic, particularly on the article published
by Professors John M. Wright and Marilena Vered in the
Head & Neck Pathology Journal in 2017, which pre-
sents the main updates since the meetings of 1992 and
2005. What was excluded from the third edition and
resumed from the second one, the new findings and
the reason for such changes will be some of the points
addressed. Final considerations: it is observed that the
updates were guided by the principles of simplicity, cli-
nical significance, and scientific validity and utility, in
order to provide a contemporary and simpler classifi-
cation that works as a basis for practitioners and patho-
logists in terms of diagnosis and management of cases.

Keywords: Classification. Head and neck neoplasms.
World Health Organization. Odontogenic tumors.
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