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Fibroma osificante juvenil, presentacion de un caso clinico
y revision de la literatura

Juvenil Ossifying Fibroma, case report and review of the literature
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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de seis afios, de sexo femenino sin antecedentes
modrbidos ni familiares de importancia, quien consulta por proptosis izquierda en abril
de 2011. Se realiza resonancia magnética de cerebro evidencidandose un tumor de seno
etmoidal con compromiso de 6rbita izquierda que ocasiona exoftalmo. La biopsia endos-
copica nasal fue compatible con fibroma osificante juvenil.

Posteriormente se realiza antrostomia con etmoidectomia en dos tiempos, con re-
sultados satisfactorios para la paciente.

Aunque el fibroma osificante juvenil es un tipo de lesion benigna poco frecuente,
puede llegar a ser muy agresiva y con una alta tasa de recidiva en ciertas ocasiones, por
lo que se debe tener en cuenta para realizar un diagndstico y tratamiento precoz, con un
seguimiento programado a largo plazo.

Palabras clave: Seno etmoidal, fibroma osificante, fibroma osificante juvenil, fibroma
cemento osificante, tumor benigno fibro-éseo.

ABSTRACT

This paper presents the case of a patient of six years old female without background
orimportant morbidly in her family, who consults for left-sided proptosis in April of 2011.
It performs brain magnetic resonancebeing demonstrated a tumor of theethmoid sinus
with commitment to the left orbit that causes exophthalmus. Nasal endoscopic biopsy was
compatible with juvenile ossifying fibroma. It was subsequently performed ananthrostomy
whitethmoidectomy in two times, with satisfactory results for the patient.

Although the Juvenile ossifying fibroma is a rare type of benign lesion, can be very
aggressive and have a high recurrence rate in certain occasions, by what should be taken
into account to make an early diagnosis and treatment, with a scheduled follow up in
the long term.

Key words: Ethmoid sinus, ossifying fibroma, juvenile o0ssifying fibroma, cement
ossifying fibroma, benign fibro-osseous tumor.
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INTRODUCCION

La lesion benigna intradsea denominada fibroma
osificante corresponde a una etiologia poco
frecuente™®, que en casos aislados afecta los senos
etmoidales®.

Fue descrita por primera vez por Benjamins en
1938'. Afios mds tarde Lichenstein describi6 los
tumores de caracteristicas osteofibrosas ubicados
en cabeza y cuello®.

Esta constituida por tejido fibroso celular, calci-
ficaciones esféricas y estructuras 6seas orientadas
al azar y no se han reportado diferencias significa-
tivas segln sexo®.

Se ha reportado una tasa de recurrencia entre
30%-58%*61314 sin datos sobre transformacion
maligna*.

El fibroma osificante es una patologia benigna
que a pesar de su condicién puede crecer o com-
prometer al paciente de manera agresiva por su
crecimiento local®.

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de una paciente de sexo
femenino de 6 afios de edad, procedente de Santiago
de Chile, sin antecedentes marbidos ni familiares
de importancia, quien fue referida al CRS de
Otorrinolaringologia del Hospital Sétero del Rio en
abril de 2011 desde una clinica externa, por proptosis
izquierda progresiva de meses de evolucion.
Presentaba movimiento ocular conservado, sin
diplopia ni otras alteraciones en la vision.

La paciente traia una resonancia magnética
de cerebro con énfasis en 6rbitas y complemento
con tomografia computarizada, la cual evidenci6
una lesion expansiva bien delimitada centrada en
celdillas etmoidales a izquierda de 23 x 30 x 22
mm, con areas hiperintensas en T2 de impregna-
cién irregular con contraste. La lesion expandia la
ldamina papiracea, introduciéndose en el aspecto
posterior de la 6rbita, desplazando el misculo
recto medial determinando exoftalmo (Figuras 1y
2). El diagnéstico diferencial inicialmente incluy6
hemangioma sinonasal y fibroma osificante. Se
realizd biopsia endoscopia nasal donde se observé
un tumor de consistencia blanda y aspecto polipoi-
deo en relacion al techo nasal y lado del cornete
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medio de la fosa nasal izquierda.

El reporte histopatol6gico fue compatible con
tumor de células gigantes sin signos de maligni-
dad.

Por la condicion de la paciente, dado el énfasis
en manejo multidisciplinario, fue evaluada por of-
talmologia, quien luego de examen fisico y revision
de imagenes no evidencié compromiso estético ni
funcional del ojo izquierdo, motivo por el cual no
se indic6 cirugia oftalmoldgica.

Dado los hallazgos clinicos, radioldgicos e
histopatoldgicos la paciente fue intervenida qui-
rirgicamente de manera endoscopica en julio de
2011. Durante el procedimiento se evidencid la
presencia de un tumor de consistencia blanda,
muy friable y sangrante, que se ubicaba en zona
etmoidal y deformaba completamente el meato
medio, llegando hasta la pared medial nasal. Se
resecd tumor en forma progresiva, quedando re-
manente de lesion en pared lateral nasal, posterior
a apertura de ostium maxilar y en techo etmoidal,

i

Figura 2. TAC de cerebro con énfasis en drbitas.
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lo cual se postergd para un segundo tiempo ope-
ratorio.

Se envi¢ el tejido resecado a andlisis histo-
patolégico, donde se observaron células gigantes
multinucleadas de tipo osteoblasto en trabéculas,
hallazgos compatibles con fibroma osificante ju-
venil. Se examina biopsia anterior en conjunto y el
aspecto histopatoldgico fue coincidente.

En marzo de 2012, se realizd segundo tiempo
operatorio, donde se observd lesion poliposa fron-
toetmoidal que se extrajo, se resec la mucosay el
remanente de tejido 6seo fibroso de la pared lateral
y medial. Luego de lo cual la paciente no presentd
complicaciones y se dio de alta con control seriado
en policlinico de ORL. Se decidi6 ademas tomar
imagenes de control con TAC de cerebro, los cua-
les demostraban una clara resolucién del cuadro
(Figuras 3y 4).

Figura 3. TAC cerebro.

Figura 4. TAC cerebro.

REVISION DE LA LITERATURA

La lesién benigna intradsea denominada fibroma
osificante corresponde a una etiologia poco
frecuente™®, que en casos aislados afecta los senos
etmoidales®. Estad constituida por tejido fibroso
celular, calcificaciones esféricas y estructuras 6seas
orientadas al azar.

En 1971 las lesiones derivadas del cementum
fueron clasificadas en cuatro entidades’.
¢ Displasia cemental periapical
e (Cementoma gigantiforme
e Cementoma benigno
e Fibroma cementificante

El fibroma osificante es parte del dltimo.

En la literatura existen diversos términos para
referirse a éste, tales como fibroma osificante
activo juvenil, fibroma osificante samomatoide,
desmoosteoblastoma, fibroma osificante samo-
matoide agresivo, etc, lo cual alin es motivo de
controversia.

El fibroma osificante no tiene una etiologia
precisada. Dentro de las hipétesis planteadas en
la literatura esta la presencia de un hamartoma
del tejido 6seo, restos embrionarios localizados o
el antecedente de traumatismos en la zona como
factor predisponente?®.

Su presentacion clinica es variable depen-
diendo de la zona donde esté ubicado. En la gran
mayoria de los casos reportados se ubica en la
mandibula, generando deformidad de ésta, siendo
la presentacion en seno etmoidal extremadamente
rara®s,

Si se compromete el globo ocular puede gene-
rar exoftalmo, diplopia, y alteracion en la agudeza
visual™®'. Si la localizacién es nasal puede generar
obstruccion nasal uni o bilateral, anosmia, hipos-
mia, epistaxis o rinorrea. En localizacion etmoidal
puede haber dolor retroocular o nasal. En caso
de bloquear los complejos osteomeatales puede
generar rinosinusitis y sus complicaciones®®10-11,
Si hay invasion intracraneal puede provocar fistula
de liquido cefalorraquideo, meningitis, absceso
cerebral dentro de otros.

Ademads de la clinica, el apoyo con imdgenes
tales como tomografia computarizada y resonan-
cia magnética es fundamental para el apoyo tanto
del diagndstico como de sus diferenciales. Dando

51



RevistA DE OTORRINOLARINGOLOGIA Y CIRuGiA DE CABEZA Y CUELLO

una idea de la ubicacién e invasion local para un
adecuado enfrentamiento quirdrgico. Sin embargo,
las caracteristicas radiol6gicas de estos tumores
varian notablemente en la literatura. En general, el
aspecto radiolégico depende de la madurez de la
lesién, pero la mayoria los presenta como lesiones
de densidad bien definida, mezclada con algunas
zonas radioldcidas. Ademas, presentan bordes
radiograficos bien definidos, acompafiados de es-
clerosis marginal y cortex delgado'®16.

Finalmente la histologia es definitoria, mos-
trando trabéculas 6seas rodeadas por osteoblastos
y en ocasiones osteoclastos?®.

El tratamiento multidisciplinario facilita la re-
seccion de estos tumores™, como se mostro en
nuestro caso. La reseccion quirdirgica nos permite
un diagnéstico histopatoldgico. ldealmente ésta
debe ser completa dada la alta tasa de recurrencia
reportada en la literatura, que va desde 6% al
58%)4-6,13»14.

Basados en la mejoria del instrumental de
endoscopia, como de la técnica de esta misma y la
aplicacion rutinaria de los precisos sistemas de na-
vegacion, los limites del abordaje endoscépico han
disminuido considerablemente durante las dltimas
décadas'. Es con esto, que la reseccion endos-
copica de los fibromas osificantes que afectan la
regién naso-sinusal, se convierte en una excelente
opcion terapéutica a la hora de elegir la via de
abordaje en estos pacientes, cuando es realizada
por un cirujano experimentado. Algunas de las
ventajas de este abordaje incluyen la visualizacion
directa del tumor, la ampliacién de la imagen, la
no realizacién de incisiones externas, con la con-
secuente deformidad externa y la disminucién de
la morbilidad general. Pero es importante destacar
algunas complicaciones como la lesion de base de
craneo, la cual puede resultar en una fuga de liqui-
do cerebroespinal, que de todas maneras puede
ser reparada dentro del mismo escenario quirtirgi-
co'8. El abordaje craneofacial se ha convertido en
la via quirdrgica mas aceptada para la reseccion
de tumores de mayor tamafio que han traspasado
la fosa craneal anterior y que se extienden a la
cavidad craneal'.

El manejo posoperatorio en estos casos debe
incluir el control endoscépico, ademas del control
imagenoldgico correspondiente, particularmente
en los casos en los que la reseccién no ha podido
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ser completa, destacando como bien se dijo en un
principio, que se trata de un tumor benigno, por
lo que se debe de tratar de ser conservador en el
tratamiento quirtrgico de éste, teniendo siempre
en mente, que el seguimiento a largo plazo es fun-
damental, para asi evitar posibles recidivas.

CONCLUSION

En el presente trabajo se presenta un caso clinico
caracteristico de fibroma osificante juvenil en un
paciente de 6 afios de edad, ademas de la revision
de la literatura correspondiente. Todo, para alertar e
instruir al clinico en la sospecha y tratamiento de esta
entidad, ademas de tratar de demostrar el enfoque
de un tratamiento quirrgico adecuado, pero a la
Vvez no agresivo cuando se realiza un seguimiento a
largo plazo, que claramente es lo mas recomendado
en estos pacientes.
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