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Resumen

ANTECEDENTES: El fibroma osificante juvenil psamomatoide es una lesién fibro-
Osea rara, benigna pero agresiva que afecta, principalmente, la regién craneofacial.
Con frecuencia afecta a nifios y adultos jovenes; se manifiesta como tumoraciones de
crecimiento rapido con potencial para invadir estructuras anatémicas circundantes.

CASO CLINICO: Paciente masculino de nueve afios, diagnosticado con fibroma
osificante juvenil psamomatoide, localizado en el seno maxilar izquierdo, con
extension a estructuras adyacentes. El paciente manifest6 obstruccién nasal pro-
gresiva, episodios recurrentes de epistaxis y proptosis. Los estudios radiolégicos
evidenciaron una lesién expansiva bien delimitada en el seno maxilar. Debido a
su alta vascularizacién, se practic6 embolizacién preoperatoria con el objetivo de
minimizar el riesgo de sangrado intraoperatorio, seguida de la reseccién quirtargica
completa de la tumoracion. El andlisis histopatolégico confirmé el diagndstico de
fibroma osificante juvenil psamomatoide. Durante el seguimiento clinico, el paciente
mostré una evolucién favorable, con alivio completo de los sintomas y ausencia de
recurrencia tumoral.

CONCLUSIONES: El fibroma osificante juvenil psamomatoide requiere diagnos-
tico oportuno e intervencién quirirgica cuidadosa. La embolizacién preoperatoria
contribuye a atender los riesgos intraoperatorios. La reseccion quirurgica completa
es decisiva para prevenir la recurrencia.

PALABRAS CLAVE: Fibroma osificante; neoplasias dseas; érbita; neoplasias de
los senos paranasales.

Abstract

BACKGROUND: Psammomatoid juvenile ossifying fibroma is a rare, benign yet
aggressive fibro-osseous lesion primarily affecting the craniofacial region. It often
presents in children and young adults, manifesting as rapidly growing masses with
potential to invade surrounding anatomical structures.

CLINICAL CASE: A 9-year-old male patient with psammomatoid juvenile ossify-
ing fibroma in the left maxillary sinus extending to adjacent areas. The patient
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presented with nasal obstruction, epistaxis, and proptosis. Radiological examination revealed an expansive lesion.
The mass was surgically excised following preoperative embolization due to its vascularity. Histopathological
analysis confirmed psammomatoid juvenile ossifying fibroma. The patient showed full recovery without recur-
rence during follow-up.

CONCLUSIONS: Psammomatoid juvenile ossifying fibroma requires prompt diagnosis and careful surgical
intervention. Preoperative embolization aids in managing intraoperative risks. Complete surgical resection is
crucial to prevent recurrence.

KEYWORDS: Ossifying fibroma; Bone neoplasms; Orbit; Paranasal sinus neoplasms.

ANTECEDENTES

Los fibromas osificantes juveniles son lesiones fibro-6seas raras, benignas, pero localmente
agresivas que afectan el esqueleto craneofacial, particularmente los senos paranasales, las
orbitas y el hueso maxilar.! Estos tumores, que ocurren predominantemente en nifios y
adultos jévenes, se caracterizan por su rapido crecimiento y potencial para invadir estruc-
turas circundantes, lo que conduce a importantes deterioros funcionales y estéticos. Entre
los subtipos de fibromas osificantes juveniles, la variante psamomatoide (fibroma osificante
juvenil psamomatoide) es de particular interés debido a sus caracteristicas histopatologicas
Unicas, comportamiento agresivo y altas tasas de recurrencia, especialmente en casos de
reseccion incompleta.

En términos clinicos, el fibroma osificante juvenil con frecuencia afecta la cavidad nasal o los
senos paranasales con sintomas no especificos, como obstruccién nasal, epistaxis, proptosis
y deformidad facial, lo que dificulta el diagnéstico temprano.? En términos radiolégicos, se
manifiesta como una tumoracién bien definida, con frecuencia expansiva, con distintos gra-
dos de calcificacién segtn su estadio de maduracién.? La escision quirdrgica sigue siendo la
piedra angular del tratamiento, pero debido a la vascularidad del tumor y su proximidad a
estructuras anatémicas criticas, la evaluacién preoperatoria, incluida la embolizacién previa,
es util para minimizar los riesgos intraoperatorios.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 9 afios que acudié al servicio de otorrinolaringologia con antecedente, de
un afio de evolucion, de obstruccion nasal izquierda, epistaxis intermitente y desplazamiento
lateral progresivo del ojo izquierdo, acompanado de epifora observada por los padres durante
los ultimos tres meses. En el examen fisico se observé exoftalmos izquierdo y un desplaza-
miento lateral de la érbita. La endoscopia nasal identific6 edema de la mucosa nasal y una
tumoracion expansiva altamente vascularizada que ocupaba toda la cavidad nasal izquierda,
que provocaba desplazamiento del tabique nasal hacia el lado contralateral. La evaluacién
oftalmolégica revel6 agudeza visual de 20/20, pupilas isocéricas y reactivas, y movimientos
oculares integros en todas las direcciones.

La tomografia computada simple de senos paranasales revel una tumoracién expansiva de
densidad mixta con aparente origen en el seno maxilar izquierdo, que se extendia al seno
esfenoidal, la cavidad nasal izquierda, la fosa infratemporal y la fosa pterigopalatina, con
abombamiento de la pared posterior del seno maxilar. Notablemente, la lesién indujo des-
plazamiento lateral del contenido orbital ipsilateral, que causoé proptosis. Figura 1

No se observé extension intraorbitaria ni intracraneal. La angiografia tumoral deline6 una

tumoracién altamente vascularizada en la cavidad nasal izquierda, con flujo arterial evidente
a través de la arteria maxilar interna ipsilateral. Se practicé embolizacion selectiva de las
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Figura 1

Lesion expansiva en el antro maxilar izquierdo con extension al seno esfenoidal, cavidad nasal
unilateral ocupada, desviacién septal secundaria y desplazamiento de celdillas etmoidales
ipsilaterales. Se extiende lateralmente hacia la fosa pterigopalatina y la fosa infratemporal, con
remodelamiento 6seo, y provoca proptosis del globo ocular izquierdo de 4 mm. A. Corte coronal.
B. Corte sagital.

ramas terminales de la arteria maxilar interna utilizando particulas de alcohol polivinilico
(PVA, 250-350 micras) con éxito y sin eventos adversos. Figura 2

La tumoracién se extirpé quirdrgicamente por via endoscopica al dia siguiente de la embo-
lizacion. Para la resecciéon completa de la lesién se hizo una maxilectomia medial izquierda
con ligadura y cauterizacion de la arteria esfenopalatina. El tumor se disecé de la mucosa
nasal y estructuras y se extrajo en segmentos. Se practico diseccién delicada desde la lamina
papiricea, se reseco parcialmente la misma para la descompresion orbitaria. El tumor resi-
dual dentro del seno esfenoidal se retiro tras la identificacién del ostium del seno esfenoidal.
Figura 3

La biopsia por congelacién intraoperatoria reporté una tumoracion fibro-ésea estromal sin
datos de malignidad. El paciente permanecié en observacion hospitalaria sin complicaciones
quirargicas.

El analisis histopatolégico de la tumoracién revelé una lesion fibro-6sea compuesta por frag-
mentos de cuerpos psamomatoides 6seos en un fondo celular, compuesto por células fusiformes
y estroma fibroso, que confirmo el diagnéstico de fibroma osificante juvenil. Figura 4

Durante los siguientes 12 meses de seguimiento no se observé tumor residual ni recurrencia
de la lesion (Figura 5). La proptosis y el desplazamiento ocular se curaron completamente.

DISCUSION

Los fibromas osificantes son una de las cuatro lesiones fibro-6seas descritas por la Clasifi-
caciéon de Tumores de Cabeza y Cuello de la Organizacion Mundial de la Salud, junto con
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Figura 2

Angiografia carotidea corte sagital. La angiografia demuestra un tumor hipervascular localizado
en la regién nasofaringea y etmoidal izquierda. La lesion recibe flujo sanguineo principalmente a
través de ramas de la arteria maxilar interna izquierda, con probabilidad de aporte adicional desde
la arteria etmoidal izquierda. No se observa circulacién contralateral durante las inyecciones de
contraste en las carétidas derechas.

Figura 3

A.Visualizacién endoscopica de la lesion en la fosa nasal izquierda. Se aprecia un patrén altamente
vascularizado. B. Reseccién de la tumoracién mediante maxilectomia medial, que permite una
exposiciéon adecuada para su disecciéon. C. Cauterizaciéon de la arteria esfenopalatina en su salida por
el foramen correspondiente, con el objetivo de minimizar el riesgo de sangrado intraoperatorio.

la displasia fibrosa, el cementoma gigantiforme familiar y la displasia cemento-6sea.! Los
fibromas osificantes pueden subclasificarse por sus caracteristicas histolégicas en dos subti-
pos: psamomatoide y trabecular.*

En términos histolégicos, el fibroma osificante juvenil se distingue por un estroma hiperce-
lular de células fusiformes o en forma de estrella, pero sin osteoblastos circundantes. Estas
estructuras estéan rodeadas por formaciones dseas inmaduras o trabéculas delimitadas por
osteoblastos voluminosos. Puede haber divisién celular, pero sin atipia.!
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Figura 4

Diagnéstico histopatolégico de la lesién, tincién con H&E. A. Panordmica que muestra el componente
fibroso a la izquierda de la imagen y las zonas de osificacién a la derecha. B. Detalle del componente
fibrobléstico, compuesto por células fusiformes organizadas en remolinas, sin evidencia de atipia
nuclear. C. Formacién inicial de trabéculas 6seas aisladas, maduras, con osteocitos centrales,
producidas por la lesion. D. Areas con abundante formacién de trabéculas éseas intercaladas entre el
componente fibroblastico, que muestran la interaccién entre el tejido fibroso y el dseo.

Figura b

Seguimiento después de tres meses de la operaciéon. A. Imagen endoscopica del seno maxilar
izquierdo libre de lesion, que muestra degeneraciéon polipoide de la mucosa nasal. B. Visualizacion de
la cavidad nasal izquierda (coana y ostium del seno esfenoidal ampliado) libre de tumoracién.

Cuilty Siller C, et al. Fibroma osificante juvenil psamomatoide
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El fibroma osificante psamomatoide es un tumor fibro-6seo raro y benigno que afecta, predomi-
nantemente, los senos paranasales, la 6rbita, los huesos etmoidales y el maxilar. Tipicamente
se manifiesta como una tumoracién solitaria de crecimiento lento, pero su variante juvenil es
mas agresiva; usualmente afecta a nifios entre 8 y 12 anos.® El fibroma osificante psamoma-
toide se manifiesta con mayor frecuencia en los senos paranasales, mas especificamente en
los senos frontales y etmoidales,® a diferencia de su contraparte trabecular que se observa con
mayor frecuencia en el maxilar. Se ha descrito como una neoplasia odontogénica originada
en el ligamento periodontal;® sin embargo, la causa es idiopatica.

En términos clinicos, su manifestaciéon varia segun la localizacién del tumor. La afectacion
nasal puede causar sintomas como obstrucciéon nasal, anosmia y episodios de epistaxis.?
Cuando el tumor afecta la regién etmoidal, puede causar dolor retroorbital, proptosis y al-
teraciones visuales.!

El diagndstico por imagen se basa en la tomografia computada que revela una lesion unilo-
cular con una apariencia distintiva de cascara de huevo. El fibroma osificante juvenil puede
clasificarse en tres estadios radiograficos: I, que se manifiesta como una lesién radioltcida
bien definida; II, un estadio mixto con calcificaciones internas, y III, en el que la tumoracién
se vuelve completamente radioopaca.? Estos estadios reflejan el avance del tumor a medida
que madura y se calcifica con el tiempo. Desde el punto de vista radioldgico, un diagndstico
diferencial importante es la displasia fibrosa. La displasia fibrosa suele mostrar margenes
mal definidos que se fusionan con el hueso circundante y una estructura homogénea.?

Una caracteristica comun de la variante juvenil es su asociacién con la formacién de quistes
6seos aneurismaticos.” Esto ocurre debido a la mayor actividad de células gigantes osteoclasti-
cas, lo que conduce a la expansion y formacioén de quistes dentro del estroma mixofibroso. Esta
actividad celular y la produccién de estroma mixofibroso contribuyen a su comportamiento
mas agresivo en pacientes jovenes.

El paciente del caso tenia un historial de un afo de obstruccién nasal izquierda, epistaxis
intermitente y desplazamiento lateral progresivo del ojo izquierdo, junto con el inicio de
epifora y exoftalmos en los tres meses previos. La endoscopia nasal revelé una tumoracién
altamente vascularizada que ocupaba toda la cavidad nasal izquierda, hallazgo corroborado
por la tomografia computada, que demostré una lesién expansiva originada en el antro maxi-
lar izquierdo. La extension de la lesién a estructuras adyacentes, como el seno esfenoidal,
la fosa infratemporal y la fosa pterigopalatina, se correlacioné con la manifestacion clinica
de desplazamiento orbitario. La evaluacién radiolégica mediante tomografia result6 funda-
mental para orientar el diagnéstico diferencial en el paciente del caso. Este estudio permitié
distinguir la lesion de otras afecciones inicialmente consideradas, como la displasia fibrosa y
el nasoangiofibroma juvenil. Ambas pueden manifestarse como tumoraciones en la cavidad
nasal asociadas con sintomas obstructivos, desplazamiento de estructuras adyacentes y epis-
taxis. En particular, el nasoangiofibroma juvenil es caracteristico de varones jévenes, como
en el paciente del caso. La tomografia sugiri6 la posibilidad de un fibroma osificante juvenil y,
debido a que las imagenes evidenciaron una tumoracién altamente vascularizada, se decidié
hacer una embolizacién preoperatoria con el objetivo de reducir el riesgo de sangrado masivo
durante la reseccion quirargica. El diagnéstico definitivo de estas enfermedades se establece
mediante el estudio histopatolégico.
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Acceso quirargico

El pilar del tratamiento del fibroma osificante psamomatoide es la reseccién quirdrgica
completa. Su alta vascularizacion y frecuencia de adherencia a la duramadre y la periérbi-
ta lo convierten en un caso desafiante desde el punto de vista quirargico. Sin embargo, la
reseccion completa es decisiva para prevenir la recurrencia. La reseccién radical del tumor
es la piedra angular del tratamiento debido a su tasa de recurrencia del 30-58% en casos de
reseccion incompleta.® La decisién de realizar embolizacion preoperatoria se guio por la mar-
cada vascularidad del tumor, una caracteristica comtn del fibroma osificante psamomatoide.
La embolizacion selectiva de ramas de la arteria maxilar interna fue exitosa, minimiza los
riesgos de sangrado intraoperatorio y facilita la reseccién quirargica completa.

La reseccion de la lesion se efectudé mediante un acceso endoscépico nasal. Durante la cirugia
se identific6 una tumoracién que ocupaba practicamente toda la fosa nasal izquierda. Con el
objetivo de lograr una adecuada exposicién y delimitar los margenes tumorales, se practicd
una maxilectomia medial, lo que permitié visualizar la lesiéon en su totalidad e intentar su
reseccion en bloque. Para minimizar el riesgo de hemorragia intraoperatoria se efectud la
ligadura de la arteria esfenopalatina a su salida por el foramen correspondiente.

Posteriormente se procedi6 a la diseccién de la masa desde la pared nasal lateral izquierda,
que complet6 la maxilectomia medial. En este punto, se identificé el contacto de la lesién con
la lamina papiracea, que estaba integra, inicamente mostraba desplazamiento por efecto
de la tumoracién. La separacién cuidadosa de la lesion respecto de esta estructura permitio
el reposicionamiento inmediato del contenido orbitario, con alivio evidente de la proptosis al
retirar la tumoracion.

Debido al tamatio considerable de la lesiéon no fue posible su extraccién en bloque mediante
técnica endoscdpica, por lo que se optd por una reseccién fragmentada. La diseccién continu6
cuidadosamente desde el piso, el tabique y el techo de la cavidad nasal.

En la etapa final del procedimiento se observd extension tumoral hacia el seno esfenoidal
ipsilateral. Se localizé el ostium esfenoidal y se resecaron los componentes residuales de la
lesién dentro de ese seno. Gracias a la embolizacién preoperatoria y a la ligadura de la arteria
esfenopalatina no se registré sangrado significativo durante la intervencion.

Durante los 12 meses posteriores de seguimiento no se detecté tumor residual ni recurrencia
de la lesion.

Comparacion con casos similares

En un articulo de investigacién clinica de Ciniglio y su grupo se reportaron diferentes casos
con diagnostico de fibroma osificante juvenil psamomatoide.®

En el caso 6, una mujer de 46 anos estaba asintomadtica y tenia un tumor localizado en las
regiones etmoidal posterior y esfenoidal, con un tamafo de 33 x 24 x 28 mm. Se practico resec-
cién quirurgica con etmoidectomia endonasal anterior y posterior y esfenoidotomia. El tumor
se extirpé sin recurrencia a los 12 meses; este caso se considerd menos agresivo que los otros.

En el caso 9, un varén de 27 afios tenia obstruccion nasal y proptosis. Su tumor mas grande

(65 x 50 x 49 mm) afectaba el etmoides anterior y posterior, la pared medial de la érbita, el
esfenoides y la base craneal media, rodeando el nervio éptico. Este tumor también se asocid
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con un quiste éseo aneurismatico (ABC), lo que aumenté su complejidad. Tras la cirugia
endonasal, el tumor recidivé a los seis meses.

De manera similar, el caso 10, una adolescente de 12 afos, tenia un fibroma osificante juve-
nil psamomatoide localizado en el etmoides posterior, el esfenoides y la base craneal media,
también rodeando el nervio éptico. El tumor, de 43 x 24 x 44 mm, se reseco por via endonasal,
pero recidivo seis meses después del procedimiento. Este caso resalta la naturaleza agresiva
del fibroma osificante juvenil psamomatoide, particularmente cuando afecta estructuras
criticas como el nervio éptico.

El caso 11, un varén de 20 afios con obstruccion nasal, tenia el tumor mas grande de la serie
(media 72 x 58 x 60 mm). La lesién afectaba el etmoides posterior, el esfenoides y la base
craneal media, rodeando el nervio éptico. Se practico cirugia endonasal, pero la recurrencia
ocurrié dentro de los seis meses. El gran tamano y la localizacion critica del tumor probable-
mente contribuyeron a su comportamiento agresivo y a la recurrencia.

El paciente del caso difiere de los fibromas osificantes juveniles psamomatoides en varios
aspectos, aunque comparte similitudes en términos de localizacién y complejidad quirargica.
El paciente tenia una tumoracién que afectaba el maxilar, las estructuras nasales, la lAmina
papiracea y el seno esfenoidal, similar a los casos 8 y 9, que afectaron el maxilar. Sin em-
bargo, el paciente del caso descrito recibié tratamiento con embolizacién preoperatoria para
reducir el flujo sanguineo hacia el tumor altamente vascularizado. Esta técnica, combinada
con un acceso endoscopico y maxilectomia medial izquierda, facilité la reseccién completa
sin recurrencia.

En comparacion con los casos de fibroma osificante juvenil, el paciente del caso no mostrd
complicaciones quirdrgicas ni recurrencia, lo que difiere notablemente de las altas tasas de
recurrencia observadas en lesiones de mayor tamano, particularmente en los casos 9, 10y 11.
El uso adicional de embolizacién y la maxilectomia medial subrayan las distintas estrategias
usadas en el acceso quirurgico de casos complejos.

CONCLUSIONES

Este caso clinico destaca la relevancia de un tratamiento individualizado del fibroma osificante
juvenil psamomatoide, en el que la combinacién de embolizacién preoperatoria y técnicas
endoscopicas minimamente invasivas resulta fundamental para lograr una reseccién segura
y efectiva. La planificacién quirurgica basada en las caracteristicas clinicas, radioldgicas e
histopatolégicas de cada paciente permite optimizar los resultados funcionales y estéticos,
al tiempo que minimiza el riesgo de complicaciones intraoperatorias.
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