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RESUMEN

Los tumores de cavidades paranasales presentan una baja frecuencia. Dentro de
éstos, entre los benignos destacan las lesiones fibrodseas que se caracterizan por el
reemplazo de hueso normal por estroma celular fibroso. Dentro de estas lesiones se
describen osteoma, displasia fibrosa y fibroma osificante. Se revisan 3 casos de pacien-
tes del Hospital Clinico de la Universidad de Chile y se presenta una revision bibliografica
en cuanto a las lesiones fibrodseas, su clinica, diagndstico, imagenologia y tratamiento.

Palabras clave: Lesion benigna fibrodsea, osteoma, displasia fibrosa, fibroma osi-
ficante.

ABSTRACT

The tumors of paranasal cavities present a low frequency. Among the benign tumors
are fibro-osseous lesions characterized by the replacement of normal bone by fibrous
cell stroma. Osteoma, fibrous dysplasia, and ossifying fibroma are described within
these lesions. Three cases of patients from the Hospital Clinico de la Universidad de
Chile are reviewed and a bibliographic review is presented regarding the fibro-osseous
lesions, their clinical features, diagnosis, imaging and treatment.
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INTRODUCCION

Los tumores de la cavidad nasal son de baja
frecuencia, dando cuenta del 3% de los tumores
de la via aéreo-digestiva superior y menos de 1%
de todos los canceres. Afecta con mayor frecuencia
al sexo masculino, con una relacion de 1,8:1".
Dentro de los tumores malignos, el carcinoma
escamoso es el mas frecuente del tracto sinonasal,
representando hasta el 48% de los casos, seguido
por adenocarcinoma (15%) y melanoma (8%)>
Entre los tumores benignos destacan los papilomas
sinonasales, angiofibroma nasofaringeo juvenil
y lesiones fibrogseas®. Estas ultimas no han sido
ampliamente descritas en cavidad nasal, por lo que
resulta de interés su estudio y reporte.

Las lesiones fibrodseas son tumores carac-
terizados por el reemplazo de hueso normal por
estroma celular fibroso, asociado a cantidades
variables de focos de mineralizacion u osificacion,
que rara vez comprometen el tracto sinonasal®“.
Existen 3 tipos que, en orden segln frecuencia,
corresponden al osteoma, la displasia fibrosa y el
fibroma osificante®. Debido a la baja de frecuencia
de este tipo de lesiones, resulta relevante conocer
el estudio diagnostico y su manejo, por lo que
presentamos una serie de 3 casos a continuacion y
con revision de la literatura publicada.

CASO CLiNICO 1

El primer caso corresponde a un hombre de 13
afios, sin antecedentes morbidos, con cuadro
clinico de un afo de epifora izquierda y diplopia
ipsilateral. Al examen fisico destacaba aumento
de volumen en el canto medial del ojo izquierdo.
Se realizd una tomografia computarizada (TC) de
cavidades paranasales (CPN) que evidenciaba
lesion expansiva esclerdtica compatible con
probable osteoma etmoidal con extension orbitaria
(Figura 1).

Se realizo cirugia endoscopica nasal (CENS) que
incluyd antrostomia maxilar izquierda, etmoidecto-
mia anteroposterior izquierda, y sinusotomia frontal
con Draf Il b izquierdo. La biopsia confirmd un
osteoma (Figura 2). Se realizd una tomografia poso-
peratoria en la cual no se evidencio enfermedad resi-
dual (Figura 2). Sin recidiva a 1 afio de seguimiento.

CASO CLINICO 2

La segunda paciente corresponde a una mujer
de 27 afios, sin antecedentes marbidos, con
historia de 2 afios de pérdida de la agudeza visual
izquierda, epifora, cefalea y rinorrea ipsilateral. Al
examen fisico se apreciaba exoftalmo izquierdo y

Figura 1. Tomografia computarizada de cavidades paranasales. (a) Corte axial y (b) corte coronal. En el laberinto etmoidal
izquierdo, en relacion con los dos tercios anteriores de la ldmina papiracea se observa lesion expansiva esclerdtica y ovalada,
con caracteristicas de osteoma. La lesion obstruye el conducto nasofrontal izquierdo condicionando la retencién mucosa en el
seno frontal izquierdo, ademas de generar severa estenosis del conducto lagrimal dseo ipsilateral, protruyendo hacia la érbita,
desviando superolateralmente el mdsculo recto medial y el globo ocular, generando moderada proptosis.
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Figura 2. (a) Lesion informada como osteoma frontoetmoidal, el cual debi6 ser fragmentado para su retiro a través de la fosa
nasal izquierda. (b) Tomografia computarizada posoperatoria sin lesion residual.

aumento de volumen en el epicanto y saco lagrimal
ipsilateral. La motilidad ocular estaba conservada.
Se realizd TC de CPN (Figura 3) con imagen de
lesion expansiva nasoetmoidal izquierda.

Se realizd una CENS en fosa nasal izquierda
guiada por navegacion con imagenes de fusion
tomografia computarizada con resonancia mag-
nética (Figura 3) que incluy6 maxilectomia medial,
etmoidectomia anteroposterior con descompre-
sion orbitaria (Figura 4) y del apex orbitario, esfe-
noidotomia y sinusotomia frontal tipo Draf Il b. La

biopsia posoperatoria confirmaria el hallazgo de
fibroma osificante juvenil de tipo psamomatoide.
Sin recidiva en 6 meses de seguimiento.

CASO CLiNICO 3

El tercer sujeto corresponde a un hombre de 15
afios con cuadro de 6 meses de cefalea frontal
izquierda intermitente, EVA 9/10, asociado a
disestesia facial y descarga posterior. Al examen

Figura 3. (a) Tomografia computarizada de cavidades paranasales, corte coronal. (b) Corte sagital de fusion TC-RM de cirugia
asistida por video navegacion. Lesion expansiva en la region nasoetmoidal izquierda que crece hacia la orbita desplazando
latero-ventralmente el globo ocular, asi como el masculo recto medial. Por su borde medial desplaza el tabique nasal hacia la
derecha, ocupando parcialmente la region etmoidal.
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Figura 4. (a) Vision endoscopica de fibroma osificante preoperatorio. T =Tabique. Cl =Cornete inferior. (b) Vision endoscdpica
intraoperatoria en la cual se ha extraido lesion tumoral realizando descompresion orbitaria izquierda con exposicion de la grasa (GO).

destacaba exoftalmo, descenso del globo oculary
abombamiento de la pared nasal lateral izquierda.
EI TC preoperatorio (Figura 5) evidenci6 una lesion
6sea expansiva de seno frontal y etmoidal izquierdo
con patron de vidrio esmerilado. El estudio
histologico posterior determind que la lesion
correspondia a displasia fibrosa monostética. Se
realizd una cirugia endoscdpica con sinusotomia
frontal Draf I1b mas septectomia superior y fresado
de la lesion guiado por navegacion (Figura 5). En
controles posoperatorios y seguimiento de 1 afio
el paciente no ha presentado recidiva de la lesidn.

DISCUSION
Osteoma

El osteoma es el tumor 6seo mas frecuente de la
region facial, con una incidencia estimada desde
0,014% hasta 3%, segln andlisis tomograficos
de cabeza y cavidades paranasales®. Es una
lesion de crecimiento lento, que afecta con mayor
frecuencia al sexo masculino, sin embargo, es mas
frecuente en mujeres en los casos reportados en
cavidad nasal®. En caso de localizarse en el tracto

Figura 5. (a) Tomografia computarizada de cavidades paranasales preoperatoria que muestra lesion 0sea expansiva con patron
en vidrio esmerilado. (b) Imagen endoscdpica intraoperatoria en la cual se muestra el fresado de la lesion frontal.
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sinonasal, la ubicacion mas frecuente es el seno
frontal, seguido por etmoidal, maxilar y esfenoidal,
con escasos reportes en cavidad nasal. En cornetes
nasales se han descrito 16 casos, de los cuales
son 10 en cornete medio, 5 en inferior y 1 en
superiorS. En relacion a la etiologia se han descrito
3 teorias: del desarrollo, traumatica, e infecciosa.
En la teoria del desarrollo se cree que células
madre previamente silentes se activan y conducen
a la formacion descontrolada de hueso y, por otra
parte, en las teorias traumatica e infecciosa, se cree
que el proceso inflamatorio seria el factor inductor
de la formacion de éstas®. Histolégicamente se
distinguen 3 tipos de osteoma: marfil, maduro y
mixto. El osteoma marfil estd compuesto de hueso
cortical denso, el maduro de hueso esponjoso,
mientras que el mixto tiene caracteristicas de
ambos®.

Clinicamente una gran proporcion son asin-
tomaticos, pero la mayoria presenta sintomas
como cefalea o dolor facial por obstruccion del
drenaje de los senos paranasales. En osteomas
mas agresivos puede tener complicaciones orbi-
tarias como en nuestro caso, siendo los sintomas
principales epifora unilateral y diplopia, o compli-
caciones intracraneales, reportandose sintomas
como diplopia, epifora, ceguera, fistula de liquido
cefalorraquideo, meningitis, neumatocele, absceso
cerebral, entre otros®. En la TC se observan lesio-
nes muy densas, homogéneas, bien delimitadas,
con hueso adyacente normal, y se recomienda el
uso de resonancia magnética (RM) ante sospecha
de compromiso intracraneal®. Caracteristicamente,
si se instala un tubo de aspiracion simultaneamen-
te con un endoscopio nasal, se puede observar
que, al tocar el tumor con la aspiracion, el osteoma
se mantiene rigido a la palpacion’.

En cuanto al tratamiento, la mayoria de las
lesiones pequefias y asintomaticas pueden ser
manejadas de manera expectante, inicialmente con
seguimiento cada 3 a 6 meses y luego anual en
caso de mantenerse sin progresion en imagenes®.
Sin embargo, ante un rapido crecimiento de las
lesiones, aparicion de sintomatologia o deformidad
facial se recomienda manejo quirdrgico, pudiendo
ser por abordaje endonasal, externo o combinado.
En nuestro paciente se prefirié el abordaje endos-
copico nasal exclusivo debido a la baja morbilidad
del procedimiento y la buena exposicion de la

lesion durante la cirugia. Con el desarrollo de
la cirugia endoscopica se han reportado casos
exitosos de cirugia asistida por imagenes con sis-
tema de navegacion principalmente en osteomas
fronto-etmoidales, permitiendo mayor seguridad
y precision anatdémica. Los osteomas localiza-
dos en la region frontal suelen tener un punto de
insercion, mientras que los etmoidales no tienen
un punto Gnico de insercion y ésta pueda estar
en toda la circunferencia del etmoides. Los casos
descritos en cornetes nasales se han tratado el
50% mediante abordaje endonasal con resultados
favorables, siendo el resto tratados alternativamen-
te mediante incision sublabial, gingival, reseccion
craneofacial, técnica de Lynch o rinotomia lateral®.
Existen dos reportes de casos en la literatura ingle-
sa de osteomas en el septo nasal, ambos resueltos
endoscopicamente’®. El seguimiento en pacientes
posoperados se realiza mediante endoscopia e
imagenes de control en casos de que se sospeche
clinicamente una recurrencia®. Es importante con-
sultar por antecedentes de tumores 0 neoplasias
colonicas familiares o personales, debido a su
asociacion con la poliposis adenomatosa familiar
0 sindrome de Gardner, enfermedad autosdmica
dominante caracterizada por poliposis intestinal
difusa, fibromas, quistes sebaceos o epidermoides
en piel, y osteomas en la region craneofacial'®™.

Displasia fibrosa (DF)

La DF representa 2,5% de los tumores 0seos y
el 7,5% de las neoplasias 6seas benignas'. Se
debe a una mutacion en el gen GNAS1, localizado
en cromosoma 20q13.2-13.3, que codifica a un
receptor acoplado a proteina Gs que provocaria
una produccion anormal de tejido fibroconectivo y
aumento de expresion en células osteoprogenitoras
indiferenciadas'®. Histoldgicamente se caracteriza
por un reemplazo de hueso normal por trabéculas
Oseas desordenadas y células fusiformes rodeadas
de matriz fibrosa™. Se han descrito dos formas
de DF: monostdtica y poliostdtica. La forma
monostdtica representa el 70%-85% de los
casos, compromete solo un hueso y afecta el
esqueleto facial en el 25% de los casos, siendo en
la mayoria de los casos maxilar o mandibula®. La
forma poliostotica representa el 15%-30% de los
casos, compromete mas de 1 hueso y en el 3%
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se encuentra asociada al sindrome de McCune-
Albright y se caracteriza por la presencia de DF
poliostética asociada a pubertad precoz y manchas
café con leche®'2. Se ha reportado que estas
dos Ultimas formas comprometerian de manera
frecuente el tracto sinonasal, afectando de manera
decreciente al seno esfenoidal, frontal, maxilar,
etmoidal y rara vez a cornete medio, inferior, piso
nasal y septo nasal.

La DF se presenta en 75% de los casos antes
de los 30 afios, concordante con la edad de diag-
nostico de nuestro paciente. Tradicionalmente se
reporta que se estabilizaria al alcanzar la madurez
esquelética, sin embargo, esto resulta controver-
sial’. No existen diferencias significativas respecto
a sexo®. La presentacion clinica mas habitual es
el aumento de volumen, pudiendo asociarse a
dolor, deformidad, fracturas, compromiso visual
0 auditivo'™. En un estudio retrospectivo reciente
de 28 casos de DF en el tracto sinonasal los sin-
tomas mads frecuentes fueron obstruccion nasal
(25%), alteracion de la vision (21%) y cefalea
(18%), reportandose la mayoria en seno esfenoidal
(50%), seguido por cavidad nasal (39%) y seno
etmoidal (36%)'2. Para el diagnostico se requiere
de una TC, que clasicamente muestra un patrén
de vidrio esmerilado en la ventana 6sea3, como fue
en nuestro caso, el cual abombaba el seno frontal
izquierdo. Sin embargo, se ha reportado que este
patrén representaria s6lo el 56% de los casos,
describiéndose también un patrén denso homogé-
neo (23%) y variedad quistica (21%), dependiendo
de la proporcion de hueso mineralizado y tejido
fibroso™. Se describe también el uso de citologia
por puncion con aguja fina, que puede ser una
herramienta preoperatoria util en el diagndstico
diferencial de patologias mas severas'.

En cuanto al tratamiento, no existe una reco-
mendacion general debido a la escasa documen-
tacion de casos en el tracto nasosinusal. En los
casos asintomaticos, algunos autores recomien-
dan una evaluacion periddica cada 6 meses'. En
relacion al tratamiento médico, se ha reportado
el uso exitoso de bifosfonatos en cuanto a la
reduccion del dolor y remodelacion 6sea's, sin
embargo poseen efectos adversos importantes
que varian desde gastrointestinales (esofagitis y
Ulceras esofagicas), hipocalcemia, insuficiencia
renal aguda, sintomas oculares como dolor, vision
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borrosa, uveitis y escleritis, siendo una de las mas
temidas la osteonecrosis de la mandibula debiendo
suspender el medicamento inmediatamente’®-',
Se sugiere manejo quirrgico en caso de lesiones
sintomaticas, que crezcan durante el seguimiento
0 que causen un defecto estético, realizandose la
mayoria de las veces reseccion endoscopica®',
En nuestro caso no se utilizo tratamiento médico y
se optd por la via endoscdpica guiada por navega-
cion debido a la alteracion en los hitos anatémicos
que producia la lesion.

Existen dos casos reportados en la literatura
que comprometen el hueso nasal, recibiendo uno
manejo expectante y otro quirirgico mediante
abordaje externo. En un estudio reciente de DF
en tracto sinonasal, casi el 90% de los pacientes
fueron tratados con abordaje endonasal exclusivo
de manera favorable, siendo solo necesario un
abordaje combinado con incision sublabial en
tres casos de compromiso del seno maxilar'2. Los
autores de este trabajo recomiendan la remocion
completa de lesion para evitar su recurrencia, por
lo que se debe considerar abordajes alternativos
para lograrlo como la rinotomia lateral, la incision
sublabial o reseccién craniofacial™.

Se ha descrito riesgo de malignizacion tanto de
formas monostéticas como poliostoticas, estiman-
dose en 0,5% en esta Gltima forma y hasta 4% en
sindrome de McCune Albright>'. ademas, cabe
destacar que resecciones parciales puede inducir
crecimiento rapido de esta lesion o recurrencia, la
cual puede llegar al 50% de los pacientes?®, por lo
que diversos autores sugieren que estos pacientes
se mantengan en seguimiento periddico, poniendo
especial atencion al incremento rapido de la sin-
tomatologia dolorosa y un cambio repentino en la
apariencia radiologica de la lesion, especialmente
en cuanto a mineralizacion y destruccion de la
cortical 6sea se refiere'.

Fibroma osificante (FO)

Corresponde a la neoplasia fibro6sea menos
frecuente del tracto sinonasal®. En el 85% de los
casosafectaaloshuesosfaciales, principalmente la
mandibula (77%)?, sinembargo, elcompromiso de
otras localizaciones como la cavidad nasal o senos
maxilar o etmoidal presenta caracteristicamente
un comportamiento mas agresivo®. Su incidencia
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y etiologia son desconocidas, pudiendo asignarse
un rol al antecedente de trauma. Histoldgicamente
se caracteriza por tener margenes de tejido
fibroso con cantidades variables de cuerpos
psamommatoides mineralizados o calcificados,
teniendo el FO convencional un patron de
mineralizacion heterogéneo, a diferencia de la
DF34. Se diagnostica principalmente entre la
segunda y cuarta décadas de vida, reportandose
una frecuencia hasta cinco veces mayor en
mujeres®, situacion concordante con nuestra
paciente. Habitualmente el FO es asintomatico,
pudiendo diagnosticarse de manera incidental,
pero en caso de presentarse sintomas se describen
cefalea, obstruccion nasal, rinorrea, epistaxis,
sintomas oculares y aumento de volumen facial,
pudiendo llegar a presentar complicaciones como
la formacion de mucoceles, pérdida de agudeza
visual e infecciones intracraneales?'. La variante
histoldgica juvenil es mas agresiva, pudiendo
extenderse hacia cavidades nasales, paranasales
u Orbita, con una edad de presentacion mas
precoz®. Su transformacion maligna es rara
pero ha sido reportada, sin embargo, no se han
descrito metastasis®. Algunos casos de la variedad
juvenil se han asociado a tumores pardos de
hiperparatiroidismo y a lesiones renales, siendo
secundaria a una alteracion en el gen supresor de
tumores HRPT2, lo que resulta relevante puesto
que aumenta el riesgo de malignizacion del FO%22,

Enla TC, el FO se aprecia como una masa cir-
cular u ovalada de contenido heterogéneo rodeada
de una cubierta 0sea de crecimiento expansivo,
pero no invasor?. En algunos casos se puede uti-
lizar RM como en evaluacion preoperatoria o ante
sospecha de complicaciones, usualmente caracte-
rizado por hipointensidad en T2 de areas osificadas
periféricas, con hiperintensidad en areas centrales
no osificadas?. En nuestra paciente se utilizé la RM
tanto para evaluacion preoperatoria, como para
complemento intraoperatorio mediante navegacion
con fusion de imagenes de TC y RM (Figura 3).
Si bien las imagenes radioldgicas pueden llegar
a ser altamente sugerentes de FO, idealmente
se recomienda la confirmacion con biopsia para
descartar otras patologias como un sarcoma?'. En
caso de compromiso nasal, el FO puede apreciarse
endoscopicamente como una masa redondeada de
aspecto liso cubierto por mucosa®'.

En cuanto al tratamiento, si las lesiones son
asintomaticas y circunscritas a la mandibula po-
drian dnicamente ser controladas regularmente,
sin embargo, si comprometen el tercio medio
facial o el tracto nasosinusal habitualmente re-
quieren reseccion quirrgica dado su componente
mas agresivo®. El FO tiene una mayor tasa de re-
currencia respecto a las otras lesiones fibrodseas,
sucediendo entre el 30% a 58% de los casos en
que se realiza remocion incompleta del tumor®, la
cual es relativamente frecuente debido a la dificul-
tad quirdrgica que otorga su alta vascularizacion
y cantidad de adherencias durales y orbitarias*. De
acuerdo a series de casos de FO de cavidades pa-
ranasales, habitualmente el tratamiento quirdrgico
consiste en la remocion de la cubierta externa del
tumor, fresando el hueso hasta alcanzar tejido
sano de consistencia menos friable, lo que se
puede realizar mediante via abierta o, como se
ha reportado Gltimamente, via endonasal®. Sin
embargo, de acuerdo a estas mismas series, este
altimo abordaje tendria utilidad limitada en caso
de extension a nervio Optico, cara anterior de seno
frontal y receso supraorbitario, o cara anterior de
seno maxilar‘. Los autores de este trabajo ademads
no recomiendan el uso de técnicas de emboliza-
cion del FO en cavidades paranasales a pesar de
su alta vascularizacion, puesto que se relacionaria
a complicaciones como la oclusion de la arteria
central de la retina*. Se ha descrito el uso exitoso
de tratamiento endoscopico en los escasos casos
reportados de FO en cornete inferior, medio y
concha bullosa?>®28, Se recomienda realizar un
seguimiento, consistente en endoscopias nasales
frecuentes, ademas de TC sin contraste anual-
mente’s,

El diagnostico diferencial de los tumores
fibrooseos deber ser hecho con otras lesiones
de crecimiento lento y sintomatologia rinosi-
nusal de predominio unilateral. Dentro de estas
lesiones encontramos el tumor fibroso solitario,
el cual debuta generalmente en la cuarta década
de vida, de crecimiento lento, con una imagen
tomografica de partes blandas que puede conte-
ner calcificaciones en su interior. El diagndstico
definitivo se realiza con biopsia®. Las patologias
producidas por hongos como la bola flingica se
caracterizan también por sintomatologia unilate-
ral asociado a velamiento con hiperdensidad prin-
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cipalmente en el seno maxilar®® y calcificaciones
en su interior, siendo hipointensa en T1y T2 en
resonancia®'.

Entre los diagndsticos diferenciales con patolo-
gia maligna encontramos los carcinomas escamo-
so0s. En relacion a ellos, el carcinoma cuniculatum
es una entidad rara en senos paranasales, pero
que se caracteriza por un patron infiltrativo, sin
embargo, las metastasis son infrecuentes por lo
que se recomienda la escision quirlirgica para su
tratamiento®.
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