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Fibroma condromixoide
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vascularizado
Highly vascularized ethmoid
chondromyxoid fibroma.
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Resumen

ANTECEDENTES: El fibroma condromixoide es una neoplasia mesenquimal benig-
na poco frecuente de la regién metafisaria de los huesos largos que afecta a adultos
jovenes. En raras ocasiones puede aparecer en el esqueleto craneofacial, lo que plantea
retos diagnosticos unicos.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 35 afios, con siete meses de obstruccién nasal
progresiva y reporte de biopsia de fibroma condromixoide. El servicio de Imagenolo-
gia intervencionista reporté alta vascularidad dependiente en un 80% de la arteria
oftalmica. Se llev6 a cabo un procedimiento tipo Weber Fergusson con extension tipo
Lynch y maxilectomia medial para la reseccién total. La paciente cursé con evolucion
adecuada, sin recidiva.

CONCLUSIONES: El fibroma condromixoide etmoidal es una afecciéon rara, en la que
los estudios de imagen y endoscopia permitiran establecer el diagndstico oportuno. La
similitud entre éste y el condrosarcoma hace dificil el diagnéstico histolégico; por ende,
debe tenerse cuidado en la evaluacién histolégica e inmunohistoquimica. La escision
quirtrgica debe ser completa debido a los limites que impone la localizaciéon del tumor
para conseguir el menor riesgo de recidiva, con secuelas aceptables.

PALABRAS CLAVE: Fibroma; senos paranasales; tumor; cirugia sinonasal.

Abstract

BACKGROUND: Chondromyxoid fibroma is a rare benign mesenchymal neoplasm
in the metaphyseal region of long bones in young adults. Rarely, they can occur in the
craniofacial skeleton, posing unique diagnostic challenges.

CLINICAL CASE: A 35-year-old female patient with 7 months of progressive nasal
obstruction and biopsy report of chondromyxoid fibroma. An evaluation by inter-
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ventional imaging service reported a high vascularity dependent on 80% of the ophthalmic artery, so a Weber
Fergusson type approach with Lynch type extension and medial maxillectomy for total resection was performed,
with adequate evolution and no recurrence.

CONCLUSIONS: Ethmoidal chondromyxoid fibroma is a rare disease and, in this case, a timely diagnosis
was established, thanks to the complementation of endoscopic exploration and radiological images. Due to the
similarities between chondromyxoid fibroma and chondrosarcoma, a histologic diagnosis is difficult to make and
therefore great care should be taken in the biopsy evaluation. Surgical excision should be complete, given the
limits imposed by the location of the tumor to achieve the lowest risk of recurrence but with acceptable sequelae.

KEYWORDS: Fibroma; Paranasal sinuses; Tumor; Nasal surgery.

ANTECEDENTES

El fibroma condromixoide es un tumor benigno caracterizado por areas lobuladas de células
fusiformes o estrelladas con abundante material intercelular mixoide o condroide, separa-
das por zonas de tejido rico en células fusiformes y células gigantes multinucleadas.! Jaffe y
Lichtenstein, en 1948, fueron los primeros en describirlo como un tumor éseo benigno poco
comun.??* Se trata de un tumor extremadamente raro, que representa menos del 0.5% de
todos los tumores éseos y afecta predominantemente a la metafisis de los huesos largos,
particularmente en las extremidades inferiores. La manifestacién es similar a la de otros
tumores cartilaginosos agresivos que tienen tratamientos y prondsticos significativamente
diferentes.’ Se ha reportado una tasa de diagnéstico erréneo de, incluso, un 22%, por lo que
su diagnéstico oportuno es un reto.

Se comunica un caso clinico de fibroma condromixoide que afectaba la cavidad nasal, el et-
moides posterior y el seno frontal, altamente vascularizado, tratado mediante reseccion total
con un procedimiento abierto.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 35 afos, sin antecedentes médicos de importancia, que inici6 siete
meses previos sin causa aparente con obstruccion nasal bilateral progresiva, cefalea frontal,
plenitud y dolor facial sin alivio con tratamiento conservador. A los 5 meses se agreg6 ensan-
chamiento del dorso nasal, hipertelorismo secundario y proptopsis derecha, por lo que acudié
a valoracién, donde la endoscopia de la fosa nasal derecha evidenci6 una lesiéon redondeada
de bordes irregulares, rosa palido con areas violaceas, que ocupaba las areas III-IV de Cottle,
ademas de desviacidon septal en bloque a la izquierda, sin lograr visualizar el resto de las
estructuras. La tomografia contrastada mostrd una imagen isodensa heterogénea, de bordes
irregulares con captacién de contraste, bien delimitada en la fosa nasal derecha, con exten-
si6n al etmoides posterior y el seno frontal con apariencia osteolitica y desplazamiento de la
cavidad orbitaria, ademas de la alta vascularidad e hiperintensidad heterogénea observada
en T2 de la resonancia magnética con contraste. Figura 1

Debido al comportamiento de la tumoracién y con el fin de descartar una neoplasia maligna,
se tomdé una biopsia incisional via endoscdpica, con reporte histopatolégico de fibroma con-
dromixoide. Se solicité valoracion por el servicio de Imagenologia intervencionista, donde no
se considero a la paciente apta a embolizacién selectiva debido a la dependencia vascular en
un 80% de la arteria oftalmica. Se llev6 a cabo un procedimiento abierto multidisciplinario
en conjunto con los servicios de Cirugia maxilofacial y Oftalmologia; se reseco la lesién en
su totalidad con un tamano aproximado de 8 x 5 x 5 cm, con margen de 5 mm, mediante un
acceso tipo Weber Fergusson con extension tipo Lynch y maxilectomia medial. Se llevo a cabo
reconstruccion de la pared medial y piso de la drbita con placas de titanio, asi como de la
pared anterior y medial del seno maxilar derecho que mostraban lisis por la lesion. Figura 2

286 Anales de Otorrinolaringologia Mexicana https://doi.org/10.24245/a0rl.v69i14.10071



Figura 1

A. Tomografia axial contrastada preoperatoria que muestra una lesion con erosién de la base del
craneo. B. Resonancia magnética coronal contrastada ponderada en T2 preoperatoria que revela
hallazgos tipicos de los tumores condroides. C. Tomografia computada contrastada coronal de
seguimiento, sin evidencia de tumor residual. D. Imagen posoperatoria.

Figura 2

A. Aspecto macroscopico: lesién lobulada blanquecina, de bordes regulares, que media 8 x 5 cm.
B. Procedimiento abierto con escicién de la lesion.

Se colocd una sonda sylastic a través de dacriointubacién cerrada derecha y se mantuvo en
vigilancia hospitalaria durante 72 horas debido al sangrado transquirirgico de 3500 mL.
El examen histopatolégico confirmé el diagnostico de fibroma condromixoide sin rasgos de
malignidad. La inmunohistoquimica demostré positividad para S-100 y SOX9 y fue negativa
para desmina, MUC4 y GFAP. Figura 3

En el seguimiento posquirdrgico la paciente mostré inicamente hiposmia, negé alteraciones en
la sensibilidad de la regién malar y el dorso nasal, sin afectacién de los movimientos oculares
ni datos de recidiva de la lesién a los seis meses de seguimiento mediante una tomografia
contrastada de control.

DISCUSION

El fibroma condromixoide es un tumor benigno productor de matriz mixoide y condroide que
a veces se observa en conjunto con dreas fibrosas.® Representa el 0.5% de todos los tumores
6seos v el 2% de los tumores 6seos benignos.”® El 75% de los casos afecta a pacientes meno-
res de 30 anos, con predominio femenino. Sin embargo, se han descrito casos congénitos y el
caso de un paciente de 79 afios.*'° La edad promedio de las manifestaciones en el craneo y la
region nasal es de alrededor de 36 a 37 afios,"? como el caso de la paciente.

Ambrosio Mendoza MG, et al.
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Figura 3

A. Caracteristicas histoldgicas que muestran zonas centrales de matriz mixoide con células fusiformes
y estrelladas que cambian a una morfologia més ovoide en la periferia. B. Inmunohistoquimica positiva
para S100.

Se desconoce la causa del fibroma condromixoide. Segin Smith y su grupo, 11 de 14 pacientes
tenian anomalias clonales no aleatorias del cromosoma 6 que afectaban a la banda 6p25q13,
que no se habian asociado con otros tumores 6seos. El cromosoma 6 se encarga de un desarrollo
cartilaginoso normal, portando los genes BMP6, COL9A1, COL10A1 e IGF2.1!

El fibroma condromixoide afecta principalmente la metéfisis de huesos largos de las extre-
midades inferiores. Los casos en el craneo y huesos faciales son extremadamente raros, con
menos de 100 casos comunicados en la bibliografia inglesa.!? Cuando aparece en la regién
craneofacial afecta la base del craneo, la cavidad nasosinusal y, con menor frecuencia, la
béveda craneana. Son de crecimiento lento y suelen invadir estructuras circundantes.’® La
ubicacién especifica del tumor juega un papel importante en los sintomas, el tratamiento y
el resultado clinico. Debido a que son localmente invasivos, pueden generar inflamacién de
los tejidos blandos y compresion de estructuras neurovasculares criticas.! La frecuencia de
erosion cortical es alta en los tumores craneofaciales, que muestran un patrén de crecimiento
predominantemente exofitico.'*

Los sintomas de tumores con ubicacién sinonasal incluyen diplopia, dolor facial, exoftalmos,
neuralgia, disartria, epistaxis, cefalea, deformidad ésea o sintomas de rinosinusitis crénica
persistente a pesar del tratamiento médico adecuado.”!® Se han reportado casos que, debido
a su crecimiento y el efecto de masa alrededor de la érbita, muestran cambios visuales o
alteracion de los pares craneales II, III, IV o VI."'¢ En la mayoria de los casos la lesién tiene
mas de 5 cm de didmetro al momento del diagnéstico. En términos macroscopicos, se observan
como tumoraciones bien circunscritos, a menudo sangrantes, sélidos y de color gris tostado.?

Los hallazgos radiolégicos son inespecificos. En la tomografia computada se observan lesiones
Oseas expansivas y bien delimitadas con un aspecto escleroso. La calcificaciéon intralesional
es una caracteristica de imagen poco comun y puede identificarse en aproximadamente el
13% de todos los fibromas condromixoides.'” Las caracteristicas de la resonancia magnética
son similares a las de otros tumores cartilaginosos que muestran una senal baja en T1 y
alta y heterogénea en T2 debido a sus componentes cartilaginosos y mixoides, con realce
heterogéneo en la secuencia poscontraste.®!
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En términos histoldgicos, el tumor consiste en regiones lobuladas de células fusiformes o
estrelladas sin limite citoplasmatico definido y abundante material intercelular mixoide o, a
menudo, condroide, separadas por bandas de tejido celular, rico en células fusiformes y células
gigantes multinucleadas de varios tamanos.'®!® El estudio de inmunohistoquimica muestra un
marcador de antigeno de membrana epitelial, vimentina, actina del musculo liso, proteinas
S100 y citoqueratinas positivas, mientras que el condroma solo se manifiesta por proteinas
S100 positivas.®? Los focos de calcificacion en el estroma se asocian con mayor duracién de
los sintomas (42.2 meses) en comparacion con los tumores sin calcificaciones (6.4 meses).>"?!

El diagnoéstico diferencial incluye: condrosarcoma, condroblastoma, tumor de células gigantes,
quiste 6seo aneurismatico, fibroma no osificante y cordoma. El condrosarcoma puede dife-
renciarse por la mitosis, atipia nuclear y un patrén de crecimiento invasivo; por lo demés,
ambas son lesiones muy similares histolégicamente.”?° Zillmer y Dorfman informaron una
tasa de falla en el diagndstico del 22%; el diagndstico final debe establecerse cuidadosamente
en funcidon de las caracteristicas clinicas, radiograficas e inmunohistoquimicas para mitigar
los diagnosticos erréneos.?

El tratamiento se divide en legrado y resecciéon en bloque, ambas han mostrado resultados
satisfactorios. La tendencia a la recurrencia es menor cuando la lesién se extrae en bloque.?>*
Su recurrencia es del 25 al 30% de los casos, generalmente secundaria a una reseccién in-
completa de la lesién.!'®'? La recurrencia se ha reportado en un periodo menor a dos anos,
debido a una carga tumoral residual potencialmente mayor en el posoperatorio. Aunque la
tasa de transformacion maligna es baja (0.7%), se ha observado mayor riesgo después de la
radioterapia.'® Debido a que la radicalidad en la reseccion de tumores de localizacién craneo-
facial puede ocasionar problemas de morbilidad funcional y estética que requieren técnicas
de reconstruccion complejas, algunos autores recomiendan practicar legrado de la lesién,
seguido de una vigilancia atenta de los pacientes.?®

CONCLUSIONES

El fibroma condromixoide etmoidal es un padecimiento poco frecuente; en la paciente del
caso se establecid el diagndstico oportuno y, a pesar de los hallazgos de alta vascularidad
poco reportada en casos descritos en la bibliografia, se dio un tratamiento exitoso, ademas de
lograr la preservacion del nervio infraorbitario y la reconstruccion con placas de osteosintesis,
lo que garantiz6 una mejor calidad de vida funcional y estética de la paciente.
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