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Resumen
El fibroma osificante psamomatoide es un tumor raro y de crecimiento progresivo de los

huesos craneofaciales, con tendencia a un comportamiento agresivo localmente y a la recidiva.
La caracteristica patognomonica es la presencia de osificaciones esféricas parecidas a los
cuerpos de psamoma. Se han reportado algunos casos asociados a quiste dseo aneurismético
secundario. El tratamiento quirtrgico radical y el seguimiento clinico y radiogréfico estricto
parecen ser el abordaje de preferencia para estas lesiones.

EL presente trabajo trata acerca de una paciente de 53 anos de edad con cuadro clinico de
15 anos de evolucidn, cuyo cuadro clinico se caracterizé por presentar: protrusién del globo
ocular derecho y alteraciones visuales. La técnica quirtrgica utilizada fue mediante abordaje
frontopterional derecho con remocidn parcial de la lesién tumoral.

Palabras claves: psamoma, fibroma psamomatoide oscificante, neurocirugia

Abstract:

Ossifying psamomatoid fibroma is a rare and progressive tumor of the craniofacial bones,
with a tendency to locally aggressive behavior and recurrence. The pathognomonic feature is
the presence of spherical ossifications resembling psammoma bodies. Some cases associated
with secondary aneurysmal bone cyst have been reported. Radical surgical treatment and strict
clinical and radiographic follow-up seem to be the preferred approach for these injuries >.The
present work deals with a 53-year-old patient with a clinical picture of 15 years of evolution,
whose clinical picture was characterized by presenting: protrusion of the right eyeball and

visual disturbances. The surgical technique used was through a right frontopterional approach

with removal part of the tumor lesion.

Keywords: Psamoma, Psamomatoid ossyfing fybroma, Neurosurgery

Histolégica, al igual que el tipo psamomatoide, del fibroma
osificante convencional, ellos junto con la Displasia
Fibrosa y las Displasias Cemento 6seas constituyen el grupo de
lesiones denominadas Fibro-6seas benignas. En estas patologfas
ocurre una sustitucion idiopética del hueso medular por tejido
fibroso, en el cual se produce una metaplasia 6sea posterior,
y en algunos casos, formacién de material cementoide, es
decir, comparten caracteristicas microscdpicas, sin embargo,
tienen ciertas diferencias clinicas, por lo cual debe hacerse una
correlacién clinico-microscépica en cada caso para obtener un
diagnéstico concreto!™.

Hay muchos diagnésticos diferenciales para las lesiones
4seas en la base del crédneo. El espectro de posibilidades incluye
lesiones bcnignas, como osteomas y osteomas osteoides, reactivas
expansivas, lesiones no neoplasicas, tumores malignos primarios
y lesiones metastdsicas. Aunque raras, las lesiones fibrodseas son
una de estas posibilidades®?°.

Las lesiones fibrodseas benignas se caracterizan por un
estroma fibrocelular con diversos grados de mineralizacién que
conduce a la sustitucién del hueso fisiolégico, modificado con
tejido fibrodseco.

La reciente clasificacién de la OMS senala que los tumores
de cabeza y cuello en el afno 2017 describieron cuatro lesiones
fibrodseas: OF (fibroma osificante), FD (displasia fibrosa) , FGC
(cementoma gigantiforme familiar) y displasia cemento 6sea.

FO: afectan al esqueleto craneofacial; son tres variantes:
COF (fibroma osificante central), JTOF (juvenil trabecular) y
JPOF (juvenil psamomatoide).

Esta tltima es poco comun, cuyd edad media oscila entre los
16y 33 afos. Ocurre principalmente en los huesos craneofaciales,
en Orbita y etmoides en el 72 % de los casos™.

El FOJS (psamomatoide) fue descrito, por primera vez por
Benjamins en 1938, quien le dio la denominacién de fibroma
osteoide con osificacién atipica del seno frontal. Posteriormente,
recibe el nombre de fibroma osificante psamomatoide de la
nariz y senos paranasales por Gogl, en 1949. La misma lesion
fue referida por Johnson, en 1952, como fibroma osificante
juvenil activo, describiéndola como “una masa celular que
genera innumerables cuerpos osteoides pequenos y uniformes”.
Makek revisa 86 casos y la considera como una variante
desmo-osteoblastoma

del  osteoblastoma, nombrindola

Psamomatoide. Esta entidad se caracteriza por la edad a la que
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aparece, su presentacién clinica y su comportamiento agresivo.
Aparece entre los 5y 15 afios, aunque se reportan casos entre
3 meses y 72 afios. Algunos autores mencionan que tiene ligera
predominancia en el sexo masculino en un 1.2:1; mientras, otros
reportan predominancia en el sexo femenino de 1.5 a 1.

Las lesiones se centran principalmente en el drea paranasal;
aunque también, pueden afectar los huesos periorbitarios frontal
y etmoides. Pueden presentar rdpido crecimiento de la zona
anatémica afectada; ocasionando, a veces, una deformacién
facial considerable***2,

La primera manifestacion clinica es el aumento de volumen.
La obstruccién nasal y el desplazamiento bulbar han sido
reportados previamente junto con manifestaciones, menos
comunes, como ceguera progresiva, deformidad crancofacial
y extension intracraneal; éstos, sobre todo, cuando afectan a la
orbital.

Una ubicacién neurocraneal rara vez se ha informado y
son de comportamiento incierto’”. Es importante destacar
que con una ubicacién neurocraneal, la probabilidad de un
diagndstico erréneo ciertamente aumenta, porque los hallazgos
clinicos y radiolégicos pueden ser fuertemente indicativos
de meningioma. Sin embargo, si se considera un diagnéstico
diferencial, se puede distinguir ficilmente del meningioma no
solo morfoldgicamente, sino también por la ausencia de distinta
inmunorreactividad al antigeno de la membrana epitelial'7*1,

Tipicamente surge en los senos paranasales, orbitas y
complejo frontoetmoidal y afecta a personas mds jovenes,
predominantemente antes de los 15 afios®.

Estd bien encapsulado y presenta radiolégicamente como una
masa expansiva de tejido blando con una demarcacién nitida
del hueso adyacente. Por el contrario, las variantes juveniles, no
estan encapsulados y surgen fuera de dreas de soporte de dientes,
ya sea en el maxilar o en el esqueleto craneofacial®**%.

El FOJAT, cualquiera sea su tipo, es una lesién poco
frecuente, generalmente de crecimiento lento, asintomdtica, no
encapsulada, mds o menos bien delimitada, con una conducta
agresiva. No tiene una predileccién significante por sexo, pero si
por la edad, inclindndose a aparecer en pacientes muy jovenes>*.

Etiologia:

Hay varias teorfas aceptadas de la etiologia del osteoma del
seno paranasal: del desarrollo, traumdtica e infecciosa. Ninguna
teorfa tnica adecuadamente explica todos los osteomas.

Teorfa del desarrollo: A mediados del siglo XIX, los cientificos
formalizaron el concepto de que los tejidos adultos contienen
remanentes embrionarios que generalmente permanecen
latentes, pero puede activarse para convertirse en una neoplasia.
El hueso etmoides es el resultado de la formacion de hueso
endocondral, mientras que el hueso frontal estd osificado por
la via membranosa. En la teorfa del desarrollo, la aposicién de
tejidos membranosos y endocondrales atrapa algunas de estas
células embrionarias, lo que eventualmente conduce a una
proliferacion dsea descontrolada. Esto podria explicar lesiones
que se desarrollan cerca de las lineas de sutura frontoetmoidal,
pero no tiene en cuenta los ostcomas que surgen en otros

lugares. Naraghi y Kashfi sugieren que: los tumores pueden
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surgir de restos de cartilago o células madre dseas presentes en
hueso que no sea en las lineas de sutura, pero poco en los puntos
histopatolégicos conocidos firmemente en esa direccién.

Teorfa traumdtica: La teorfa traumdtica y la teorfa infecciosa
son muy similares. Ambos dependen en un proceso inflamatorio
como la fuerza incitadora para la formacién de tumores dseos”.

Existe evidencia moderada de trauma dseco como evento
incitador. Moretti y colegas informan que hasta el 20 % de los
ostecomas de los senos paranasales siguen el tipo de trauma y
presentar el caso de un osteoma que se desarrollé en un seno
maxilar 9 afios después de un procedimiento de Caldwell-
Luc. Debido a que la cirugfa primaria no fue realizada por su
grupo, se desconoce si la lesién no se diagnosticéd durante el
procedimiento original. Sayan y colegas notan que los ostecomas
que surgen en la mandibula tienen predilecciéon por los lugares
donde los musculos se insertan en el hueso. En su opinidn, un
trauma menor podrifa incitar un proceso inflamatorio debajo del

periostio, que podria persistir como resultado del trauma'**4.

Caracteristicas clinicas y radiogréficas:

Generalmente son patologfas solitarias, sin embargo, pueden
encontrarse combinadas con otras lesiones como el quiste 6seo
aneurismdtico. (4) Suelen ser asintomaticos y descubrirse por
exdmenes de rutina o por causar asimetrfa facial, sin embargo,
pueden ocasionar obstruccidn nasal, sinusitis, dolor periorbital,
exoftalmos, meningitis, ceguera temporal o permanente, entre
otros. Pueden alcanzar un gran tamaio, llegando a ser grotescos.

Se revela una lesién litica si la patologfa es joven y con
radiopacidades centrales, las cuales van en aumento, a medida
que la patologfa va madurando, ya que se incrementa la cantidad
de tejido calcificado; esta imagen puede ser relativamente bien
definida, sin embargo, en algunos casos se aprecia erosion e
infiltracién local en el tejido adyacente.

Cuando afectan algin seno se observa radiopaca, creando un
aspecto nublado en este, lo que sugiere una sinusitis**.

Se caracteriza por presentar bordes bien delimitados,
adelgazamiento de las corticales, invasién de estructuras
adyacentes y forma esférica mixta con un patrén de “vidrio
esmerilado”. Owosho refiere que el patrén mencionado de “vidrio
esmerilado” es caracteristico del tipo histolégico psamomatoide,
ausente en el tipo trabecular. Se menciona que la variacién en
la densidad intralesional se relaciona con la localizacién y la
cantidad de tejido calcificado producido por el tumor.

El estudio por imdgenes se basa principalmente en la
tomografia computarizada, pero en casos seleccionados también
se debe realizar una resonancia magnética.

Mientras que la resonancia magnética, combinada con
la tomografia computarizada, ayuda a hacer un diagndstico
correcto, también permite evaluar al menos estructuras de riesgo
en el caso de extensién intracraneal o intraorbitaria, y por tltimo
durante el seguimiento para discriminar cicatriz y /o tejido de
mucocele.

Teniendo en cuenta las caracteristicas radioldgicas y clinicas
superpuestas entre las lesiones fibrodseas, sugerimos biopsia
preoperatoria cuando se accede a la lesion por via endoscépica®s.

En general, el aspecto radioldgico depende de la madurez de
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Figura 1. A) Imagen por Resonancia Magnética donde se evidencia compromiso del nervio dptico e invasién a seno etmoidal de

hueso frontal. B) Imagen de Resonancia Magnética tipica de “vidrio esmerilado”

la lesion, pero la mayoria los presenta como lesiones de densidad
bien definida, mezclada con algunas zonas radioltcidas. Ademis,
presentan bordes radiogréficos bien definidos, acompafiados de
esclerosis marginal y cortex delgado’.

Caracteristicas histopatoldgicas:

Microscopicamente se caracteriza por presentarse como
una lesién no encapsulada, pero bien demarcada del hueso
circundante, con un estroma de tejido conectivo fibroso
denso, hipercelular en unas d4reas, hipocelular, mixoide en
otras, constituido por fibroblastos fusiformes, con nucleos
hipercrométicos. Las ﬁguras mitdticas estan presentes, pero no
son numerosas. El componente mineralizado estd representado
por bandas de osteoide marcadamente celular, sin ribete de
osteoblastos, trabéculas de hueso inmaduro y maduro vital con
ribete de osteoblastos y en ocasiones de osteoclastos. Se pueden
identificar células gigantes multinucleadas en el estroma. Con
poca frecuencia exhibe degeneracién quistica y hemorragia®.

Segun la Organizacién Mundial de la Salud (OMS)?
el FOJS se caracteriza por un estroma fibrobldstico con
contenido de pequefias osificaciones, parecidas a los cuerpos
de psamoma. El estroma varfa de ser laxo y fibroblastico a
intensamente celular con minima cantidad de coldgeno. El
material mineralizado consiste en osificaciones esféricas o
curvas acelulares o con células dispersas. Estas osificaciones no
deben ser confundidas con los depésitos tipo cemento que se
presentan en el FO convencional; tienen un margen de coldgeno
grueso ¢ irregular que puede alcanzar un tamano que incluye
multiples osificaciones. Las osificaciones se pueden fusionar para
formar trabéculas mostrando lineas inversas. Los FOJS, a veces,
contienen particulas muy basofilicas concéntricas y laminares
y calcificaciones irregulares en forma de hilos o espinas en un
fondo hialinizado!.

Enalgunos tumores estos huesecillos redondos (cementiculos)
pueden ser

muy apretados con poco estroma intermedio. Un borde
cosinofilico estd presente en la periferia de la mayoria de los
huesecillos En algunas 4reas, los huesecillos pueden conectarse
para formar estructuras trabeculares'®.

Caracteristicas clinicas y manifestaciones:

En la mayoria de los reportes se describe como una lesién de
crecimiento lento, asintomatica, cuya caracteristica clinica inicial
generalmente es el aumento de tamafio de la zona afectada, la
cual afecta senos paranasales y orbita, causa obstruccién nasal y
exoftalmos*.

En la gran mayoria de los casos reportados se ubica en la
mandibula, generando deformidad de ésta, siendo la presentacién
en seno etmoidal extremadamente rara. Si se compromete el
globo ocular puede generar exoftalmos, diplopia, y alteracién

Figura 2. Lesion fibrosa que compromete hueso frontal y orbita
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Figura 3. Lecho quirtirgico observindose el gran volumen que ocupaba la lesion intra

con malla de titanio para cubrir el defecto 6seo

en la agudeza visual. Si la localizacién es nasal puede generar
obstruccién nasal uni o bilateral, anosmia, hiposmia, epistaxis o
rinorrea. En localizacién etmoidal puede haber dolor retroocular
o nasal. En caso de bloquear los complejos osteomeatales puede
generar rinosinusitis y sus complicaciones. Si hay invasién
intracraneal puede provocar fistula de liquido cefalorraquideo,
meningitis, absceso cerebral entre otros.

Presentacién del caso

Paciente femenina de 53 afios de edad que acude a consulta
externa con cuadro clinico de aproximadamente 15 afios de
evolucién caracterizado por presentar, aumento de volumen
en hemicara derecha con posterior protrusién y exoftalmos del
globo oculary progresivamente compromiso de la agudeza visual,
que llega a ceguera completa, acompafiado de disminucién de
la percepcidn de los olores (hiposmia),por compromiso parcial
del olfato y progresivamente ,con el aumento de volumen a nivel
del globo ocular del lado derecho va perdiendo la movilidad del
mismo hacia el dngulo interno por compromiso de la actividad
del musculo recto interno del lado derecho.

Por factor econdémico no consigue completar sus estudios y
someterse a intervencion quirtrgica en la primera visita médica.

Se realiza estudio de imdgenes donde se evidencia drea
quistica a nivel de regién periorbital derecha, con patrén de
“vidrio esmerilado” y presencia de tabicaciones, caracteristico de
la lesién y se muestra compromiso del nervio 6ptico ¢ invasién a
seno etmoidal, del hueso frontal. (Figura 1.)

La paciente es sometida a tratamiento quirtrgico, por el
compromiso del globo ocular derecho, del nervio 6ptico, del
hueso frontal se decide realizar un abordaje frontopterional
derecho, observandose la lesién fibrosa a nivel fronto-orbitario
(Figura 2).

En el trans-operatorio se reseca el fibroma osificante con
formacién de trabéculas y tabiques en su interior. (figura 3.)

Finalmente se procede a la colocacién de malla de titanio
para la craneoplastia por el defecto dseo provocado por el tumor.

(Figura 3).
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crancal extradural y Plastia de craneo

Seobtiene muestras para histopatoldgia, donde al microscopio
se evidencian imdgenes de pequenas osificaciones, parecidas a los
cuerpos de psamoma. El estroma varfa de ser laxo y fibrobl4stico
aintensamente celular con minima cantidad de coldgeno. (figura
4.)

Respecto a la tecnica quirurgica utilizada en el caso clinico
descrito,se realizo un abordajc neuroquirurgico a traves de
una via frontopterional derecha,consiguiendose una remocion
parcial de la lesion tumoral.

Posteriormente la paciente concluye la intervencién sin
complicaciones; se realiza control postoperatorio de TAC de
Craneo donde se evidencia escaso sangrado, con pequeia zona
remanente del fibroma, 4rea de pneumoencefalo con nivel
hidro-aereo por ocupacién de sangre en el lecho operatorio, en
vistas axial y coronal (Figura 5).

La paciente es controlada posteriormente en consulta externa
para su evaluacién donde se evidencia mejorfa notable desde el
punto de vista estético, a pesar de la pérdida de vision.

_. g 1 5 - > Y
LLB SN D § -
Figura 4. Estroma con microcalcificaciones que simulan a los cuerpos
de Psamoma,acompaiiado de hipercelularidad.
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Discusion

Tratamiento y prondstico:

El manejo clinico y el prondstico son inciertos. Aunque la
mayorfa de estos tumores crecen lenta y progresivamente, sin
embargo, algunos de ellos, especialmente aquellos que afectan
infantes y ninos jévenes, se comportan de manera mis agresiva.
Las lesiones pequenas se eliminan con cirugia conservadora,
las mds grandes o localizadas en 6rbita o senos paranasales son
tratadas con escisiones extensas, pero no mutiladoras, en lo
posible. No se recomienda cirugfa radical como tratamiento
inicial, ya que las recurrencias son manejables con escision
local. Las recidivas oscilan entre 25 a 58%. No existen reportes
sobre transformaciones malignas de esta patologfa*. Para evitar
la recurrencia, cuando la biopsia preoperatoria destaca el tipo
juvenil, sugerir la extirpacién total de la lesion®’.

La extirpacién quirtrgica es dificil en comparacién con
el ostecoma: la reseccién total es obligatoria para evitar
recurrencias, pero se caracterizan por una alta vascularizaciéon y
frecuente adherencia a la duramadre y periorbital. Por lo tanto,
completar la extirpacidn de esta lesién benigna siempre ha sido
un desafio. Segun lo informado por Wang et al., para evitar
recurrencias, se considerd necesario extirpar la laminilla exterior
del tumor y fresar hueso patoldgico con fresa de diamante hasta
llegar a hueso sano liso que presente una consistencia menos
friable. Tradicionalmente se han descrito técnicas extranasales o
microscdpicas para conseguir una completa reseccion.

En los tltimos 20 anos, la embolizacién preoperatoria de
los vasos de alimentacién se ha utilizado cada vez mds antes
de la operacion para tumores vasculares de cabeza y cuello,
como paragangliomas y JNAs?. El riesgo mds importante al
embolizar la regidn orbital es la oclusién de la arteria central de
la retina, que es un vaso terminal y produce ceguera del paciente.
Conexiones anastomdticas entre la arteria oftdlmica y la arteria
cardtida externa son vestigios de configuraciones embrionarias
que ocasionalmente pueden persistir en la edad adulta como

Figura 5. A) Tomografia axial computada — postoperatorio ; B) Tomografia axial computada corte coronal

variantes anatomicas. En particular, la arteria meningea media,
puede presentar una pequefia anastomosis, la arteria meningea
recurrente, con la rama lagrimal de la arteria oftdlmica que puede
explicar la repentina pérdida de visi6n ipsilateral postoperatoria.

Las complicaciones del tratamiento endovascular son raras
y es bien conocido que puede deberse al reflujo del agente
embolico o migracidn a través de colaterales de la arteria cardtida
interna/externa no detectada'’.

Un abordaje combinado subfrontal y nasal no es obligatorio
para asegurar la reseccion total de los tumores grandes en senos
paranasales, porque las estructuras pueden ser accesibles de
manera segura desde un abordaje craneal solo con asistencia
endoscépica.

Esta indicado el bordaje transfacial combinado excesivamente
agresivo y minimizando la morbilidad quirdrgicay los problemas
estéticos debido a incisiones faciales?®.

El éxito de la escisidn quirtrgica requiere cooperacién
multidisciplinaria, en la que participan neurocirujanos,
oftalmdlogos y otorrinolaringélogos.

Complicaciones:

Las complicaciones extrasinusales se pueden dividir en
orbitarias e intracraneales.

Los osteomas pueden expandirse lentamente hacia la béveda
orbitaria, desplazando el contenido orbital. Esto puede conducir
a diplopia, epifora, distorsién facial e incluso ceguera. La
extirpacién del osteoma generalmente restaura la visién normal.
En casos raros de expansién extrema, la béveda orbital requiere
reconstruccion.

Las complicacionesintracraneales ocurren cuando un osteoma
penetra la duramadre. Estas complicaciones incluyen mucoceles,
meningitis, absceso frontal secundario a siembra hematoldgica
a través de las venas puente, liquido cefalorraquideo, fuga de
liquido cefalorraquideo o pneumoencefalo’>!¢.

El fibroma osificante es una lesion bien delimitada compuesta
de tejido fibrocelular y material mineralizado de apariencia
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variable. Se le conoce también como fibroma cementificante,
fibroma cemento-osificante y fibroma osificante juvenil (activo/
agresivo). El-Mofty identifica dos variantes histopatolégicas
distintas: el fibroma osificante juvenil trabecular y el
fibroma osificante juvenil psamomatoide. Ambos, presentan
caracteristicas clinicas diferentes (particularmente edad de los
pacientes v sitio de incidencia) que justifica su clasificacién. Las
edades de los pacientes, en los casos revisados por Makek, van
desde los 3 hasta los 49 afnos, con una media de 17.7 afnos. En
62.8% se encontraban entre 5y 15 afios de edad. Algo similar fue
descrito por Johnson, en su reporte de 112 casos, donde la edad
de los pacientes, al momento de la cirugia, variaba entre 3 meses
y 72 afios, con la mayorfa (65%) entre los 10 y 25 aios de edad.
La OMS, en su tltima clasificacién, establece una edad media de
20 afios en la variante psamomatoide’.

En este caso la paciente se encuentra en la Sta década de vida,
sin embargo, se toma en cuenta la data desde el inicio de los
sintomas que se aproxima a la media de edad en la frecuencia de
aparicién de dicha patologia.

Suclen ser asintomdticos y descubrirse por exdmenes de
rutina o por causar asimetria facial, sin embargo, pueden
ocasionar obstrucciéon nasal, sinusitis, dolor periorbital,
exoftalmos, meningitis, ceguera temporal o permanente,
entre otros. Pueden alcanzar un gran tamafio, llegando a ser
grotescos. Si se compromete el globo ocular puede generar
exoftalmos, diplopia, y alteracién en la agudeza visual, en el
caso de la paciente no presento sintomas clinicos, en un inicio,
sin embargo, al comprometer el globo ocular derecho, llega a
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consulta con exoftalmos y alteraciones visuales, sin presentar
mayor sintomatologia.

Con respecto al tratamiento quirtrgico dada la localizacién
de la lesion se realiza la extirpacion del mayor porcentaje de la
misma, sin embargo, al tener presente el riesgo de complicaciones
de la vecindad atn queda un remanente el cual se mantendrd
es estricto control evolutivo y evitar recidivas en la misma
proporcién que la lesion inicial.

Conclusiones
e En una ubicacién neurocrancal puede confundirse
ficilmente con un meningioma o con cualquiera de las
lesiones fibrodseas benignas del cerebro.
o A pesar de su benignidad caracteristicas histoldgicas, puede
ocurrir un crecimiento infiltrativo agresivo silencioso.
e Segtn su localizacién podrfa comprometer la vida y las
funciones vitales del paciente.
e Por sus complicaciones es necesario realizar los estudios de
gabinete a la brevedad posible una vez presentes los signos de
la lesion.
e Todos los pacientes deben ser tratados por un equipo de
especialistas, expertos en cada drea para garantizar la calidad
del diagnéstico y del tratamiento.
o Considerar el diagnostico diferencial de Fibroma Osificante
Psamomatoide en todos los casos clinicos en los que exista
compromiso de la estructura dsea facial y craneal.

Conflicto de Intereses: No presenta
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