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Resumen

ANTECEDENTES: El fibroma osificante juvenil es un tumor benigno fibro-6seo poco
comun proveniente del esqueleto craneofacial, caracterizado por su comportamiento
localmente agresivo y alta recurrencia comparado con el fibroma osificante convencio-
nal. Su manifestacion clinica es insidiosa con sintomas inespecificos.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 6 afios, sin antecedentes médicos de impor-
tancia. Inici6 2 meses previos con aumento de volumen en la regién malar derecha,
rinorrea hialina, obstruccién nasal y exoftalmos derechos. Se observé una tumoracion
maxilar derecha de 5 x 4 cm, no dolorosa, no mévil, de consistencia firme. Ojo derecho
con exoftalmos, sin limitacién de los movimientos oculares ni agudeza visual. Nariz
con desplazamiento de la pirdmide nasal hacia la izquierda, a la rinoscopia anterior se
observé una tumoracion a nivel del area I de Cottle que protruia desde el meato medio,
obstruyendo el 70% de la luz, de color rosado, bordes irregulares y mal delimitados.
El informe histopatolégico de la biopsia incisional fue de fibroma osificante juvenil
variante trabecular. Previa embolizacion, se realiz6é un abordaje mixto con reseccién
completa de la tumoracién. La paciente mostré una evolucién clinica favorable.

CONCLUSIONES: Los fibromas osificantes juveniles son lesiones de naturaleza
agresiva, a pesar de tratarse de lesiones benignas. Su diagnéstico y tratamiento opor-
tunos son esenciales para reducir el riesgo de complicaciones potencialmente graves
y deformantes, con pérdida de estructuras adyacentes a la lesién. Su baja frecuencia
y manifestacién clinica inespecifica pueden dificultar su sospecha.

PALABRAS CLAVE: Fibroma osificante; neoplasias de seno maxilar; exoftalmos;
procedimientos quirdrgicos.
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Abstract

BACKGROUND: Juvenile ossifying fibroma is an uncommon fibro-osseus tumor that arises from craniofacial
skeleton, it is characterized for a local aggressive behavior and high rates of recurrence compared with conven-
tional ossifying fibroma. Its clinical course is insidious with unspecific symptoms.

CLINICAL CASE: A six-year-old female patient without chronic degenerative diseases. She began in the previous
two months with bulking in the right malar region, hyaline rhinorrhea, nasal obstruction, and exophthalmos. It
was observed a painless, immobile tumor in the right maxillary region measuring 5 x 4 cm with firm consistency.
Right eye with exophthalmos without limitation in eyeball movement or visual acuity. Nose with left displace-
ment of nasal pyramid, by anterior rhinoscopy it was noted a tumor at Cottle’s area II that protruded from middle
meatus, obstructing 70% of lumen, pink-colored, irregular margins, poorly delimited. The histopathological report
of incisional biopsy was of juvenile ossifying fibroma trabecular variant. After preoperative embolization, it was
performed a combined approach achieving complete resection of the tumor. The patient had a favorable clinical
evolution.

CONCLUSIONS: Juvenile ossifying fibromas are lesions of an aggressive nature, despite being benign lesions.
Its timely diagnosis and treatment are essential to reduce the risk of possible serious and deforming complica-
tions, with loss of structures adjacent to the injury. Its low frequency and non-specific clinical manifestation can
make it difficult to suspect.

KEYWORDS: Fibroma, ossifying; Maxillary sinus neoplasms; Exophthalmos; Surgical procedures.

ANTECEDENTES

El fibroma osificante es un tumor benigno de comportamiento localmente agresivo, caracteri-
zado por el reemplazo de hueso normal por un tejido de caracteristicas fibrosas con cantidades
variables de material mineralizado semejante al hueso. Es méas frecuente en el sexo femenino.
A su vez se subdivide en una variante convencional denominada fibroma cemento-osificante
y cuando ocurre en pacientes menores de 15 afios se le denomina fibroma osificante juvenil.’
El tipo juvenil a su vez puede dividirse en dos tipos: trabecular y psammomatoide, el primero
es mas frecuente en la maxila, mientras el segundo lo es en los senos paranasales, ambos son
muy susceptibles a la recurrencia.?

Por lo general, afecta a pacientes menores de 15 afios y suele aparecer en la mandibula, la
maxila y los senos paranasales en orden decreciente; el sitio menos frecuente a nivel global
corresponde a las celdillas etmoidales. La mayoria de los casos suelen ser asintomaticos y se
diagnostican con la aparicion de complicaciones secundarias a desplazamiento u obstruccién
de estructuras adyacentes.?

Desde el punto de vista histopatoldgico, la variante trabecular se caracteriza por tejido fibro-
blastico laxo con areas de condensacién de coldgeno y zonas de depdsito mineral, formando
trabéculas de hueso esponjoso. Por otro lado, la variante psammomatoide se caracteriza por
calcificaciones en forma de elipse, en un estroma celular fibroso. Debido a que esta afeccién
se considera dentro del mismo espectro de enfermedades que la displasia fibrosa y la dis-
plasia cemento-6sea, la informacién clinica y radiografica es esencial para el diagnéstico. La
displasia cemento-dsea tiene una morfologia semejante a la de un fibroma osificante juvenil;
sin embargo, es muy raro que ocurra antes de los 20 afios y por definicién debe ocurrir ad-
yacente a los dientes. Por otro lado, la displasia fibrosa tiene un patrén radiolégico clasico
en vidrio molido con bordes mal definidos, mientras que el fibroma osificante juvenil tiene
margenes bien definidos.*

En estudios de imagen se prefiere la tomografia computada contrastada, en la que los fi-
bromas osificantes se caracterizan por ser lesiones bien delimitadas, con datos de osteélisis
intracortical y una banda esclerdtica caracteristica. Suelen mostrar una expansion cortical
moderada y una matriz fibrosa homogénea.?
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El tratamiento se basa principalmente en la reseccién quirtrgica de la lesién preservando
estructuras adyacentes siempre que sea posible, lo que suele ser dificil de lograr cuando la
lesién tiene un patrén de crecimiento infiltrativo. Una reseccion incompleta tiene una tasa
de recurrencia del 30 al 58%. A pesar de tener un comportamiento clinico agresivo, no se
ha descrito la transformacién maligna. El pronéstico suele ser excelente cuando se confirma
una escision completa; sin embargo, debe darse seguimiento a largo plazo debido al elevado
riesgo de recurrencia.®

CASO CLINICO

Paciente femenina de 6 afos, sin antecedentes patolégicos de importancia. Inicié dos meses
previos sin causa aparente con obstruccion nasal bilateral de predominio derecho, continua,
progresiva, sin atenuantes ni exacerbantes. Se asoci6 con rinorrea de tipo hialina intermi-
tente en escasa cantidad, sin predominio de horario. Un mes después se agregé aumento de
volumen en la regién maxilar derecha, mal delimitado, rapidamente progresivo, no doloroso;
la paciente no mostré pérdida de peso ni sintomas B. A la exploracién fisica se observé exof-
talmos derecho sin limitacién para los movimientos oculares ni disminucién de la agudeza
visual. Se palpé una tumoracién asimétrica en la region maxilar derecha, de aproximada-
mente 5 x 4 cm, de consistencia sblida, no dolorosa, con bordes mal delimitados, fijo a planos
profundos, sin cambios tréficos de la piel, que desplazaba huesos propios nasales y el dorso
cartilaginoso hacia el lado contralateral (Figura 1). A la rinoscopia anterior se observ) una

Figura 1

Cara asimétrica a expensas de un aumento de volumen en la regién malar derecha, asi como
proptosis del globo ocular derecho.
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tumoracién asimétrica, de coloracién rosada, superficie lobulada, bordes mal definidos e
irregulares protruyendo desde el meato medio derecho, obstruyendo el 100% de la luz, despla-
zando el tabique nasal hacia el lado contralateral (Figura 2). La cavidad oral con protrusiéon
de la tumoracién en la porcion derecha del paladar duro con las mismas caracteristicas, sin
cambios visibles en la mucosa oral (Figura 3). La orofaringe libre, con amigdalas grado I,
movimientos linguales conservados.

La tomografia contrastada del macizo facial y cuello mostré una tumoracién asimétrica de
bordes irregulares, bien delimitados, de aproximadamente 5 x 4 cm, con densidad heterogénea
y realce importante al medio de contraste, con un patrén de crecimiento expansivo desplazan-
do estructuras adyacentes, que incluian la érbita, el tabique nasal y el piso del seno maxilar
(Figuras 4 y 5). Debido al comportamiento de la tumoracién y con objeto de descartar una
neoplasia maligna, se tom¢é una biopsia incisional via endoscépica, con reporte histopatologico
de fibroma osificante juvenil variante trabecular. Por tratarse de una lesién hipervascular,
previo a la cirugia se realizé embolizacién con etilen-vinil-alcohol (EVOH) 24 horas antes de
la cirugia via femoral, con lo que se logré una embolizacién del 100% de la lesién. Se resecod
completa la lesién mediante abordaje combinado (abierto y endoscépico; Figuras 6 y 7). La
evolucidn clinica fue favorable en sus consultas de seguimiento.

Figura 2

Vista endoscépica de la fosa nasal derecha. Se observa una tumoracién de coloracion rosada, lisa,
asimétrica, de bordes irregulares y mal definidos que protruye desde el meato medio por debajo del
cornete medio y contacta con el tabique nasal.
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Figura 3

Desplazamiento inferior del paladar duro secundario al comportamiento expansivo de la tumoracion.
No se observa infiltracién o erosién de la mucosa oral.

Figura 4

Tomografia contrastada en cortes axiales donde se observa en ventana para tejidos blandos una
tumoracién asimétrica de aproximadamente 5 x 4 cm, bien delimitada, con bordes irregulares, con
densidad heterogénea, con realce importante al medio de contraste, patrén de crecimiento expansivo,
con desplazamiento de las estructuras adyacentes (cavidad nasal y érbita).
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Figura 5

Tomografia contrastada en cortes coronales que muestra la misma tumoracion; se observa el
desplazamiento superior del piso de la 6rbita y de premaxila y el tabique nasal hacia el lado
contralateral.

Figura 6

Después de disecar la lesion en sus porciones mediales y posteriores via endoscépica, se hizo un
abordaje tipo Caldwell-Luc para completar la reseccion. La embolizacién preoperatoria tuvo un papel
fundamental para el éxito del procedimiento.
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Figura 7

Vista macroscopica de la tumoracién. Es evidente la morfologia semejante a trabéculas 6seas,
sugerentes de la variante trabecular.

DISCUSION

Los fibromas osificantes juveniles son afecciones muy poco comunes, por lo que su inciden-
cia y prevalencia en México se desconocen hasta la actualidad. El interrogatorio clinico, la
exploracion clinica y por medio de endoscopia, asi como los hallazgos radiol6gicos tienen una
importancia fundamental al momento de descartar diagnésticos diferenciales, principalmente
con afecciones malignas. La paciente descrita inicié con obstruccion nasal y datos clinicos
inespecificos; se sospech6 una enfermedad tumoral cuando mostré datos secundarios al cre-
cimiento y expansién de la lesion y la compresion de estructuras adyacentes. Debido a los
diferentes diagndsticos presuntivos y sus respectivas conductas terapéuticas tan diferentes,
se decidi6 tomar una biopsia incisional de primera intencién, con objeto de determinar si el
tratamiento quirtrgico era, en efecto, la conducta més apropiada. La embolizacién del tumor
mediante cateterismo femoral con agente liquido embolizante a base de etilen-vinil-alcohol
permitié un menor sangrado y una recuperacién posquirurgica mas rapida.

Al tratarse de tumores hipervasculares, su reseccién completa puede dificultarse si no se
lleva a cabo una embolizacién preoperatoria. Cuando se logra una extraccién completa de la
lesién, el prondstico suele ser excelente; no obstante, debe hacerse un seguimiento riguroso
a largo plazo con objeto de descartar recidivas.

A pesar de que en México no se cuenta con estudios extensos que describan la eficacia de la

embolizacién preoperatoria y su repercusion en la tasa de éxito quirurgico, en nuestra insti-
tucién hemos encontrado resultados favorables en la reseccién de tumores hipervasculares
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tanto por via endoscdpica como por via abierta, por lo que es necesario que se investigue mas
al respecto.

CONCLUSIONES

Los fibromas osificantes juveniles son lesiones de naturaleza agresiva, a pesar de tratarse
de lesiones benignas. Su diagnéstico y tratamiento oportunos son esenciales para reducir el
riesgo de complicaciones potencialmente graves y deformantes, con pérdida de estructuras
adyacentes a la lesién. Su baja frecuencia y manifestacién clinica inespecifica pueden difi-
cultar su sospecha.
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