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RESUMEN

El fibroma osificante es un tumor 6seo benigno poco comun, cuya localizacién
mas frecuente son los huesos maxilofaciales, pero su origen en el seno etmoidal
es raro. La mayor incidencia se describe entre la segunda y la cuarta décadas
de la vida. Se efectud una revisién en la literatura nacional sobre fibromas
osificantes etmoidales con extensién orbitaria, y no se encontraron reportes
publicados. Se presenta el caso de una paciente de 10 afios de edad que fue
remitida a consulta de Oculoplastia por notar protrusion ocular izquierda desde
hacia tres meses. Se le realizd ultrasonido, tomografia computarizada y
resonancia magnética en los que se evidencié una lesién tumoral de seno
etmoidal con compromiso de orbita izquierda que ocasionaba proptosis, con
caracteristicas imagenoldgicas sugestivas de un probable fiboroma osificante. La
biopsia endoscopica nasal confirmo el diagndstico.
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ABSTRACT

Ossifying fibroma is an uncommon benign bone tumor, whose most frequent
location is the maxillofacial bones, but its origin in the ethmoid sinus is rare. The
highest incidence is described between the second and fourth decades of life. A
review of the national literature on ethmoid ossifying fibromas with orbital
extension was carried out, and no published reports were found. We present the
case of a 10 year old female patient who was referred to Oculoplasty consultation
for noticing left ocular protrusion for three months. Ultrasound, computed
tomography and magnetic resonance imaging showed a tumor lesion of the
ethmoidal sinus with involvement of the left orbit causing proptosis, with imaging
characteristics suggestive of a probable ossifying fibroma. Nasal endoscopic
biopsy confirmed the diagnosis.

Keywords: fibroma ossificans; fibro-osseous tumors; ethmoidal sinus; proptosis;
orbit.
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Introduccion

El fibroma osificante es una lesién 6sea benigna poco comun y de etiologia
desconocida, la cual representa el tumor fibrodseo menos frecuente del tracto
sinonasal. Se caracteriza por el reemplazo de la arquitectura ésea normal por
tejido fibroso y cantidades variables de mineralizado.(") En general, afecta mas a
las mujeres entre la segunda y cuarta décadas de la vida, siendo la mandibula la
localizacién mas habitual, sin embargo, su origen en los senos paranasales es
raro. Clinicamente se presenta como una lesién dura e indolora de crecimiento
lento y progresivo. La orientacion diagnostica se realiza mediante estudios
radiolégicos de imagen como la tomografia computarizada (TC) y la resonancia
magnética (RM). El tratamiento consiste en la extirpacion quirlrgica

completa.(3
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Presentacion del caso

Se presenta el caso de una paciente femenina de 10 afos de edad, sin
antecedentes morbidos familiares de importancia, que se remitio al servicio de
Oculoplastia por notar, desde hace aproximadamente tres meses, protrusion
ocular izquierda. Al interrogatorio no refirid trauma previo, pero se recogié el
antecedente de obstruccion nasal y catarros frecuentes. Al examen fisico se
ratificd el desplazamiento anterolateral del ojo izquierdo (proptosis), y se
identific6 un aumento de volumen en la region medial del parpado superior
ipsilateral. Asimismo, se palpé una masa no dolorosa en canto interno, de
consistencia dura, adherida a planos profundos y sin soplos ni cambios a la
maniobra de Valsalva. Seguidamente se le practicé un ultrasonido orbitario en el
que se evidencié una imagen ocupativa unilocular hipoecogénica, en localizacién
postero-medial a la 6rbita izquierda (extraconal), con margenes nitidos, y sin
vascularidad, la cual desplazaba en sentido lateral al musculo recto interno
ipsilateral.

Con posterioridad, se realizé TC simple, la cual confirmé la existencia de una
lesion oval expansiva en region nasoetmoidal izquierda, de centro heterogéneo
con densidades internas que oscilaban de 135 a 550 UH, y margenes bien
delimitados enmarcados en una fina capa hiperdensa periférica similar a la
“cascara de huevo”. Esta imagen tumoral ocupaba el meato nasal superior y
medio, llegando a contactar con el cornete inferior, mientras que su borde medial
desplazaba el tabique nasal hacia la derecha. Ademas, afectaba la lamina
cribosa y la papiracea, protruyendo hacia la orbita izquierda, desplazando
lateralmente al musculo recto interno y latero-ventralmente al globo ocular
(proptosis). También ocasionaba obstruccién condicionando retencién mucosa
en la celda ipsilateral del seno esfenoidal. Media + 42 x 26 x 35 mm en sentido
anteroposterior, laterolateral y céfalocaudal, respectivamente. En adicion, el seno
maxilar derecho se encontré hipoplasico y parcialmente ocupado, en tanto el

cornete nasal inferior derecho se demostré hipertréfico (figs.1y 2).
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Fig. 1 - TC simple de 6rbitas. Cortes axiales A) ventana de partes blandas y B) ventana
6sea) en los que se demuestra la lesién ocupativa nasoetmoidal izquierda con
extension orbitaria y retencién mucosa obstructiva en la celda ipsilateral del seno

esfenoidal.

Fig. 2 - TC simple de 6rbitas. Reconstrucciones en plano A) coronal y B) sagital con

ventana de partes blandas en las que se define la misma lesién tumoral, asi como la

hipoplasia y ocupacion del seno maxilar contralateral.
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Luego se hizo un estudio de RM en el que la imagen tumoral mostré una
intensidad de sefnal heterogénea, y se comporté con respecto al contenido
sinusal esfenoidal, practicamente isointensa en T1 e hipointensa en T2. De igual
forma, se corrobord la obstruccion que ocasionaba y la retencién mucosa
secundaria en la celda ipsilateral del seno esfenoidal, comprobandose dicha

celda completamente ocupada y algo expandida (fig. 3).

Fig. 3 - RM de 6rbitas. Secuencias axiales potenciadas en T1y T2 en las que se

evidencia el comportamiento de senal de la lesion tumoral nasoetmoidal.

Teniendo en cuenta lo expuesto se propuso como diagndstico mas probable un
posible fibroma osificante de seno etmoidal con extensién orbitaria, asociado a
mucocele esfenoidal obstructivo secundario, por lo que se remitié al servicio de
otorrinolaringologia para tratamiento quirdrgico. El examen histopatolégico
confirmo el diagnéstico, pero la lesién no se llegd a resecar en su totalidad (fig.
4). La paciente evolucion6 satisfactoriamente y se encuentra a la espera de una

segunda intervencion quirdrgica.
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Fig. 4. TC simple de 6rbitas posquirdrgica. Reconstrucciones en plano A) coronal y B)

sagital con ventana de partes blandas en las que se comprueba la reseccién parcial del
fibroma osificante, la desobstruccion esfenoidal ipsilateral y la presencia de cambios

anatomicos e inflamatorios posquirdrgicos con antrostomia amplia.

Discusion

Los tumores de la cavidad nasal y senos paranasales presentan una baja
frecuencia, pero plantean problemas diagndsticos y terapéuticos relacionados,
por una parte, con la complejidad anatomica de la zona, lo que dificulta su
extirpacion completa. De otra parte, si no se anade otra enfermedad infecciosa
o inflamatoria, suelen cursar de forma silente y cuando se diagnostican se debe
a la afectacion de estructuras vecinas, después de alcanzar un gran tamano. Por
tanto, es usual diagnosticarlos de forma tardia.?

Durante afios se consideré que el fibroma osificante era la misma enfermedad
que la displasia fibrosa. No fue hasta comienzos de 1950 cuando Sherman y
Sternberg dividieron estas dos enfermedades sobre la base de sus estudios
clinicos, radioldgicos e histopatoldgicos.®® En la actualidad dentro de los
tumores fibrodseos se incluyen al osteoma, la displasia fibrosa y al fiboroma

osificante.(24
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, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

El fibroma osificante aparece con mayor frecuencia en los huesos del territorio
maxilofacial, siendo la mandibula la localizacién prevalente (75-89 %). Su origen
en la cavidad nasal o senos maxilar o etmoidal es raro; en estas localizaciones
presenta un comportamiento mas agresivo. La afectacién orbitaria
mayoritariamente se debe a la extension de lesiones primarias sinusales, no
obstante, se han publicado algunos casos de fibromas osificantes del techo
orbitario.(>67.8) Su incidencia resulta mayor entre la segunda y la cuarta décadas
de la vida, y es mas comun en mujeres (ratio 1:1,6).239 Al respecto, en la
literatura nacional revisada solo se encontraron tres articulos publicados sobre
reportes de casos pediatricos de fibromas osificantes maxilares.(1011.12)
Clinicamente se caracteriza por ser una tumoracién de crecimiento lento,
inicialmente asintomatica, que puede diagnosticarse de manera incidental, pero
en caso de aparecer sintomas se describen: cefalea, obstruccién nasal, rinorrea,
epistaxis, manifestaciones oculares y aumento de volumen facial. Ademas,
puede llegar a desarrollar complicaciones como la formacion de mucoceles,
pérdida de agudeza visual, subluxacién ocular e infecciones intracraneales.(1%
La variante histologica juvenil es mas agresiva, con extensién a cavidades
nasales, paranasales u Orbita, y esta es mas comun en el sexo masculino,
mientras que la edad de presentacion suele ser mas precoz.®
Radiol6égicamente se observa una lesion bien circunscrita que al inicio aparece
como una imagen radiolucida con o sin borde esclerético, la cual paulatina y
gradualmente se transforma en una lesidon mixta hasta alcanzar un aspecto
radiopaco. A menudo ocasiona remodelacion y esclerosis de las estructuras
Oseas circundantes, asi como expansion, adelgazamiento e incluso ruptura de
las corticales 6seas.%12)

En la TC el fibroma osificante aparece como una tumoracién unilocular o
multilocular, de bordes bien definidos, generalmente hiperdensos (cubierta ésea)
o enmarcado en su periferia por una capa denominada “cascara de huevo” o
“‘comida de polilla”. Asimismo, posee un centro heterogéneo con
hiperdensidades que representan calcificaciones difusas y areas hipodensas
que contienen tejido fibroso que pueden realzarse, usualmente de forma leve,

tras la administracion de contraste yodado endovenoso.(123567)
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La RM también puede emplearse en la evaluacion preoperatoria, en especial ante
la sospecha de complicaciones, donde las areas centrales no osificadas suelen
comportarse hiperintensas en T2,('3) en tanto la periferia osificada se visualiza
hipointensa en esta misma secuencia;('” mientras que en T1 habitualmente se
aprecia de intensidad de sefial baja-intermedia.("3567) El caso que se reporta tuvo
un comportamiento de sefial diferente en T2, lo cual se explica por tratarse de
una lesién extensamente calcificada con escaso componente fibroso.

El diagndstico diferencial del fibroma osificante en ocasiones es complejo. Se
realiza principalmente con la displasia dsea cemento-osificante, ya que
comparten multiples caracteristicas histoldgicas. Para ello es indispensable la
correlacién clinico-radioldgica, pues el fiboroma osificante, a diferencia de la
displasia, posee unos margenes bien definidos.® Otras entidades como el
osteoma osteoide, el osteoblastoma, la osteomielitis cronica esclerosante, o el
quiste dseo solitario forman parte del diagndstico diferencial clinico-radiologico,
aunque poseen mas diferencias histoldgicas.(

La peculiaridad del caso que se reporta esta dada por la coincidencia de varias
caracteristicas inusuales, en particular, destacan la temprana edad de
presentaciony la rara localizacién nasoetmoidal del fibroma osificante; asi como
la proptosis como unica manifestacion clinica motivo de consulta, pese al gran
tamano tumoral alcanzado, a su origen sinusal y a la extensa destruccién nasal
y compromiso obstructivo esfenoidal asociados. En adicién, el comportamiento
de sefial por RM no fue el tipico.

El tratamiento de eleccién consiste en la exéresis quirdrgica. En lesiones
pequefas se puede considerar la enucleacidn y el curetaje local. Se recomienda
reseccion en bloque en los casos extensos o con comportamiento agresivo, asi
como en la recurrencia del cuadro tras una primera cirugia conservadora. La tasa
de recurrencia es baja, aunque en los tumores agresivos la recidiva estimada
oscila entre el 25 % y el 58 %.38 Es recomendable realizar controles
posoperatorios mediante pruebas de imagen, principalmente en aquellos casos
en los que la reseccién quirdrgica tumoral no ha podido ser completa.®®)

En conclusién, aunque el fibroma osificante es un tumor benigno poco frecuente,

puede llegar a ser localmente muy agresivo y con una alta tasa de recidiva, por
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lo que el diagndstico y tratamiento deben ser precoces, para lo cual los medios
diagnosticos juegan un papel fundamental, en especial la tomografia
computarizada, la cual, ademas, permite el seguimiento posoperatorio a largo

plazo.
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