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Caso clinico

Fibroma osificante juvenil trabecular en maxilar
superior con sarcomatizacion: seguimiento a 18 anos

Juvenile trabecular ossifying fibroma maxillary with

sarcomatization: 18-years follow-up

Norbin José Mendoza Cuello,**#%José Mariano Astigueta,**51
Alberto Hugo Attaguile,**%!l Graciela Ana Giannunzio**$**

RESUMEN

El fibroma osificante es una neoplasia benigna de
tejido fibro-6seo, con margenes bien definidos que
histolégicamente se caracteriza por tener gran cantidad
de tejido fibrocelular y mineralizado. Esta patologfa se
clasifica en dos grandes categorias, el fibroma osificante
juvenil trabecular (TrOF por sus siglas en inglés) y el
psamomatoide (PsOF por sus siglas en inglés). Si bien
las caracteristicas de estas lesiones se presentan de
manera similar, la gran diferencia entre estas es la edad
promedio de presentacién: 6-11.5 anos el trabecular
y a partir de los 12-18.9 afios el psamomatoide. Entre
estos dos grupos hay variantes histolégicas y entre
ellas, se encuentra la posible e inusual presentacién
de malignizacion dentro de la histologfa. El objetivo
de nuestro trabajo es describir el plan de tratamiento
de una paciente femenina de ocho afios de edad con
diagnéstico de fibroma osificante juvenil de alta agresi-
vidad con areas de posible transformacién sarcomatosa
en maxilar superior sin recidivas y seguimiento clinico,
radiografico y tomogréfico durante 18 anos.

INTRODUCCION

El fibroma osificante (OF) es una neoplasia be-
nigna de un grupo de lesiones fibro-éseas y os-
teocondromatosas de los huesos craneofaciales,
seglin la nueva clasificacién de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) de quistes y tumores
de origen odontogénico y no odontogénico de
2017. Esta lesion fue descrita por primera vez
por Benjamins en 1938, quien lo definié como
fibroma osteoide con osificacién atipica del
hueso frontal, mas adelante fue llamado fibroma
osificante psamomatoide (PsOF por sus siglas

ABSTRACT

Ossifying fibroma a benign neoplasm of fibro-
osseous tissue, with well-defined limits histologically
characterized a large amount of fibrocellular and
mineralized tissue. This pathology is classified two
categories, including juvenile trabecular ossifying
fibroma (TrOF) and psammomatoid (PsOF). Although the
characteristics of these lesions are presented in a similar
way, the great difference between them is the average
age of presentation: 6-11.5 years the trabecular and
from 12-18.9 years older the psammomatoid. Between
these two groups there are histological variants and
among them is the possible and unusual presentation of
malignancy within the histology. The aim of this report
is to describe the treatment of an eight-year-old female
patient with a diagnosis of highly aggressive juvenile
ossifying fibroma with points of possible sarcomatous
transformation in maxillary without recurrences clinical,
radiographic and tomographic follow-up for 18 years.

en inglés) de la nariz y senos paranasales por
Gogl en 1949, y en 1952 surgi6 el término de
fibroma osificante juvenil activo, por Johnson y
colaboradores,! quienes lo describieron como
una forma celular agresiva del OF que afecta
principalmente a nifios y se caracteriza por
lesiones proliferativas que crecen, invaden y
destruyen tejidos.

El término fibroma osificante juvenil JOF por
sus siglas en inglés) fue usado por la WHO por
primera vez en la segunda clasificacién de tumo-
res odontogénicos (1992) para describir lesiones
que afectaban a los maxilares de niflos menores
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de 15 afos; sin embargo, en 1965 ya habia sido mencionado,
haciendo referencia a la variante trabecular (TrOF) descrita por
Reed R, Hagy DM.?

Esta patologia JOF se presenta en dos variantes, PsOF y
TrOF, histopatolégicamente el TrOF se define como un tumor
sin capsula con un estroma compuesto de células, con poca
produccién de coldgeno que contiene largas y delgadas hebras
osteoides, el hueso trabecular inmaduro carece de un borde
osteoblastico, aunque demarcado en sus bordes por una
delgada capa de hueso preexistente.?

Las caracteristicas clinicas de ambas variedades son muy
similares entre ellas, se presentan con expansién ésea, sin
perforacién ni presencia de quistes 6seos aneurismaticos,
ausencia de dolor, con desplazamiento de piezas dentarias
sin reabsorcién radicular. En imagenes tomograficas, se
presenta como una imagen mixta, unilocular, hiperdensa
con limites bien definidos, la gran diferencia entre las dos
variedades es la edad de presentacién, el PsOF se presenta
entre los 12-18.9 anos siendo significativamente mas alto
que en los pacientes con TrOF 6-11.5 afios,®> ambos patro-
nes se pueden presentar en ambos maxilares; sin embargo,
hay un predominio por el maxilar superior del TrOF. La
variante psamomatoide frecuentemente aparece fuera de
los maxilares presentdndose en un 70% en la 6rbita, hueso
frontal y senos paranasales.

Mendoza CNJ y cols. Fibroma osificante juvenil trabecular

En cuanto al tratamiento, se describen muiltiples opciones,
algunas con altas tasas de recurrencia en técnica de curetaje
y la enucleacién, sin importar la ubicacién anatémica y la
variante de la lesion. La enucleacion seguida por curetaje u
osteotomia periférica muestra un porcentaje bajo de recurren-
cia, aunque el tratamiento sugerido es la reseccién segmentaria
o marginal, teniendo en cuenta practicamente su nula tasa de
recurrencia.’

REPORTE DE CASO

Paciente de sexo femenino de ocho afos sin antecedentes
sistémicos personales o familiares de relevancia, que consulta
por aumento de volumen indoloro de crecimiento lento. Se
presenta con radiografia panordmica donde se observa una
imagen mixta con bordes difusos, desplazamiento de piezas
dentarias e invasion del area del seno maxilar. Ante un diagnés-
tico presuntivo de displasia fibrosa (Tabla 1), se realiza biopsia
por puncién con aguja de Jamshidi, se solicita centellograma
6seo y tomografia computada.

En la tomografia computada (TC) (Figura 1) se observa
una lesién hiperdensa con contenido mixto en maxilar su-
perior derecho, circunscripta con bordes bien definidos con
respecto a la cortical mostrando expansién a seno maxilar.
El centellograma informa intenso aumento de captacién del

Tabla 1: Caracteristicas principales de diagnasticos presuntivos displasia fibrosa vs fibroma osificante.!2

Patologia Caracteristicas clinicas

Caracteristicas radiologicas

Caracteristicas histopatologicas

Fibroma osificante Neoplasia benigna
de crecimiento lento,
con predominio por

sexo masculino.

Lesion de crecimiento
lento, afecta hombres
y mujeres por igual,
predominio en
maxilar superior con
mayor frecuencia en
region posterior.

Displasia fibrosa

Lat Am J Oral Maxillofac Surg. 2022; 2 (3): 119-127

Dependiendo de la etapa de madurez 0sea,
un fibroma osificante puede presentarse
como unilocular, radiolucido, con una
mezcla radiopaca, 0 una masa radiopaca.

No se observa patron de vidrio esmerilado.

Las lesiones mixtas radioliicidas,
radiopacas generalmente se distinguen
de JOF por el sitio (generalmente
ubicado en los maxilares) y edad

del paciente. Las lesiones exhiben

un borde discreto bien definido.

Cuando es grande, el hueso asociado
expande de forma esférica.

Dependiendo de la etapa de madurez
0sea, puede presentarse como una lesion
radiolucida, un vidrio esmerilado opaco

0 una masa homogeénea esclerotica.

la displasia fibrosa normalmente no
muestra un borde definido que combine
imperceptiblemente con hueso normal
circundante y la expansion mantiene la
forma general de los huesos involucrados.

Ambos patrones no tienen capsula
pero si estan rodeados por hueso,

que permiten establecer un limite.

Los 2 patrones tienen un componente
mineralizado muy diferente. La variante
trabecular muestra hebras irregulares
revestidas de células osteoides y
rellenas de osteocitos irregulares.

En contraste, el patron psamomatoide
forma osiculos concentrados y laminados,
que varian en forma, tipicamente tienen
centro hasofilos, con anillos osteoides
y eosinofilicos en la periferia.
Trabéculas irregulares de tejido

0seo que se mezclan con el hueso
normal circundante que se encuentra
dentro del estroma fibroso.
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Figura 1:

A) Imagen clinica inicial, abombamiento
vestibular. B) Radiografia panordmica
inicial. Imagen mixta con desplazamiento
de piezas dentarias. C) Tomografia
computarizada, lesién hiperdensa

con contenido mixto en maxilar

superior derecho, circunscripta, con
bordes bien definidos. Generando
expansion al seno maxilar.

- LT
perfici despu

DIAGNOSTICO; EL SUSTRATO HISTOPATOLOGICO ES COMPATIBLE CON UN FIBROMA
OSIFICANTE DE ALTA AGRESMVIDAD COMN AREAS DE POSIBLE TRANSFORMACION

SARCOMATOSA
SE SUGIERE RESECCION CON AMPLIO MARGEN

trazador en maxilar superior derecho, en toda su extension,
llegando a la parte interna del lado izquierdo, resto normal.
El resultado anatomopatolégico de la biopsia es de fibroma
osificante de alta agresividad con &reas de posible transfor-
macién sarcomatosa (Figura 2).

Bajo anestesia general, se realiza con abordaje intraoral,
despegamiento de maxilar superior y hemimaxilectomia [1B

Lat Am J Oral Maxillofac Surg. 2022; 2 (3): 119-127
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Informe anatomopatolégico.

derecha.* Este procedimiento permitié la reseccion en bloque
del tumor con margenes de 1 cm, preservando estructuras
cercanas y la colocacién de una somatoprotesis acrilica en el
momento de la cirugfa (Figura 3).

Después de la reseccion quirdrgica, la anatomfa patol6-
gica de la pieza completa confirma el diagnéstico de fibroma
osificante de alta agresividad, con margenes quirtrgicos libres

www.medigraphic.com/lajoms
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sagitales y posteriores, en el plano superior el tumor se extien-
de hasta la cortical del piso de seno maxilar infiltrdndola en
pequenos sectores sin compromiso de la mucosa.

El estudio genético de ploidia tumoral indica una pobla-
cién celular diploide, por lo que se descartarfa una posible
transformacién sarcomatosa. Lo que nos permite enfocar el
tratamiento hacia una fase reconstructiva, teniendo en cuenta
que no tendriamos que esperar tiempos protocolarios, por
un posible secundarismo de acuerdo al origen de la lesion
(Figura 4).

Mendoza CNJ y cols. Fibroma osificante juvenil trabecular

Al afio se inicia la segunda fase quirtrgica, realizando un
colgajo temporal para reconstruccién del paladar y cierre de
comunicacién oroantral (Figura 5).

Durante cinco afios de seguimiento tras la reseccién del
OF no present6 signos de recidiva (Figura 6). Se inicia la fase
correctiva con un tratamiento de ortopedia y ortodoncia con
el objetivo de nivelar el plano oclusal y contener el colapso
del maxilar superior (Figura 7).

Nueve anos después de la reseccion, se realiza un procedi-
miento de transporte 6seo del sector 2 entre piezas dentarias

Figura 3:

A) Intubacién orotraqueal,
abombamiento maxilar derecho.
B) Marcacién y legrado de pieza
a resecar. C) Pieza quirdirgica

con una longitud de 60 mm. D)
Tornillos fijados en la apdfisis
cigomdtico maxilar para retencion
de somatoprétesis adaptada

con cemento quirdirgico.

Boerwos Arws I3 08 beptaemire 08 2000

Figura 4: A) Tincién en hematoxilina y eosina. Imagen de posibles puntos de sarcomatizacion a 400X. B) Informe de anatomopatoldgico final, donde se

descarta la transformacién sarcomatosa por el estudio de ploidia celular.
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Figura 5: A) Marcacién de incisién y referencia anatémica del paquete vascular. B) Comunicacion oroantral secuela de maxilectomia parcial. C) Diseccién
de colgajo temporal. D) Tunelizacién del misculo para cierre del defecto. E) Presentacion de misculo en el defecto. F) Cierre de la comunicacién oroantral.

Figura 6:

A) Control clinico pop se observa
brida cicatrizal y el cierre de la
comunicacién oroantral. B) Control
postoperatorio con tomografia
computarizada corroborando el
cierre de la comunicacion oroantral.

Figura 7: Fase correctiva de ortopedia y ortodoncia donde se nivela el plano oclusal y se contiene el colapso del maxilar superior.
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Figura 8:

A) Planificacién de distractor
(ZURICH 11 KLS MARTINS) en modelo
estereolitogrdfico. B) Transporte

dseo de 20 mm entre piezas

25-26. C) Radiografia panordmica
inicial. D) Radiografia panordmica
pop retiro de distractor.

Figura 9:

A) Injerto corticomedular de cresta
iliaca. B) Adaptacion de injerto y
material de osteosintesis en modelo
tridimensional previa a la fijacion.
C) Fijacién de injerto en bloque

en zona de maxilar derecho.
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Figura 10: A) Tejido eritematoso por fistula orocutdnea causada por infeccién y pérdida del injerto de cresta iliaca. B) Vista oclusal del tejido, secuela de la
fistula y el proceso infeccioso. C) Tomografia computarizada donde se observa en el corte axial que no quedaron secuestros 6seos luego de la toilette y la

secuestrectomia.

25-26 para recuperar tejido 6seo, con una activacion total de
20 mm (distractor ZURICH II KLS MARTINS) (Figura 8) con
finalidad reconstructiva. Dicho distractor permanecié por
un total de cuatro meses en boca hasta la consolidacién del
segmento transportado.

Once anos después de la cirugia inicial y quedando una
brecha de 60 mm, se decide finalizar la reconstruccién del
maxilar superior con un injerto en bloque cértico-medular de
cresta ilfaca, el cual fracas6 por infeccién, generando una fistula
cutdnea, la cual condujo a los tres meses a una secuestrectomia
con retiro del resto del injerto (Figuras 9 y 10). Seguidamente,
se realiz6 una prétesis de cromo cobalto sostenida en las piezas
dentarias existentes y se colocaron tres implantes en zona de
transporte 6seo, realizando una prétesis hibrida provisoria.

Lat Am J Oral Maxillofac Surg. 2022; 2 (3): 119-127

Figura 11:

A) Elevacién de colgajo
mucoperidstico para cirugia de
implantes. B) Colocacion de
tres implantes dentales en zona
de transporte dseo. C) Control
radiogréfico de implantes previa
exodoncia de piezas dentarias.
D) Control radliogrdfico de implantes
y se observa imagen radiopaca
asociada a estructura metdlica
de prétesis parcial removible.

Después de esto se continda con las exodoncias y se colo-
caron implantes para finalmente realizar una prétesis hibrida
definitiva de maxilar superior (Figuras 11y 12).

En la actualidad, la paciente contintia en control y segui-
miento sin recidivas, recuperando la funcién y la estética.
Ante la posibilidad de realizar una cirugfa pldstica de relleno
para regularizar el defecto a nivel temporal, la paciente ma-
nifest6 no sentirse disconforme con la apariencia, rehusando
el tratamiento.

DiscusioN

El fibroma osificante (OF) es usualmente una lesién benigna de
crecimiento lento, indoloro y a menudo asintomatico; sin em-
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bargo, es importante tener en cuenta que en bajo porcentaje
presenta un patrén de crecimiento rapido con malignizacién
o comportamiento agresivo, particularmente en estadios tem-
pranos cuando el tumor no esta ubicado en la mandibula.>®

El OF en la literatura ha sido tema de controversia con
respecto al tratamiento en nifios. Debido a su ubicacién, el
maxilar superior y tercio medio tiene un comportamiento
mds agresivo que en mandibula.” No obstante, en nuestro
caso el informe anatomopatoldgico diagnostica puntos de
transformacion sarcomatosa, tal como ya lo ha reportado la
literatura, a partir de una lesién osteofibrosa.® Por esta razén,
es fundamental tener en cuenta que esta lesién presenta un
porcentaje de malignizacién al momento de decidir el trata-
miento ideal del paciente pediatrico.

Mendoza CNJ y cols. Fibroma osificante juvenil trabecular

En uno de los casos reportados en la literatura, la ma-
lignizacion se presenté luego de tres afios, con informe de
osteosarcoma de bajo grado (OS). El osteosarcoma (OS) es
una lesion que representa entre 40-60% de los tumores
6seos malignos? y sélo 2-10% de todos los osteosarcomas
se presentan en los maxilares;'% sin embargo, la mayoria de
los OS que se presentan en los maxilares son de alto grado,
siendo muy rara la presencia de un OS de bajo grado en
esta regién anatémica, en la literatura actual s6lo hay 14
casos reportados.’

En nuestro caso, el tratamiento de eleccién fue una resec-
cion de la lesién con margen de seguridad de 1 cm, como lo
refiere la literatura, siendo el tratamiento ideal y con menor
porcentaje de recurrencia; esta decision se fundamenté en los

Lat Am J Oral Maxillofac Surg. 2022; 2 (3): 119-127

Figura 12:

A-C) Estado actual de la
cavidad oral, rehabilitada
con prétesis hibrida. D)
Maxilar inferior se observa
retenedor fijo y buen estado
de salud bucal. E) Fotografia
inicial postmaxilectomia

lIB. F) Estado actual de la
paciente y seguimiento a 18
anos de la primera cirugfa.
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puntos de sarcomatizacion que informé la anatomia patolégi-
ca, y teniendo en cuenta que la malignizacién podria finalizar
en un OS. En nifios con TrOF podriamos pensar en realizar
solo una reseccion, sin el margen de seguridad que realizamos.

El estudio de citometria de flujos nos permite evaluar los
rasgos celulares, tamano de la célula, granularidad citoplasmé-
tica, viabilidad celular, tiempo en el ciclo celular (fraccién de
fase -S), contenido de ADN (ploidia celular), fenotipo marcador
de superficie y contenido enzimatico.

En la actualidad, los principales motivos por los que se
requiere realizar citometria de flujos en tumores sélidos son:
1) respaldar un diagnéstico de malignidad cuando los cambios
morfolégicos son dudosos; 2) subclasificar lesiones de malig-
nidad fronteriza; 3) monitoreo de respuesta a la terapia; y 4)
establecer el desarrollo de recaida del tumor. En nuestro caso,
el estudio se solicit6 para descartar o respaldar la sospecha de
malignidad que se tenfa por los cambios morfolégicos que se
presentaban en unos puntos de la lesion.

CONCLUSION

Las lesiones osteofibrosas segin WHO (2017) tienen un
porcentaje de comportamiento agresivo o de transformacién
maligna, que a pesar de ser pequefio, es determinante tener-
lo en cuenta para planificar el tratamiento de forma ideal.
Realizar una biopsia seriada de distintas zonas de la lesién
para llegar a un diagnéstico certero, evaluar los margenes de
seguridad de la reseccion en maxilar superior, acompanado
de un seguimiento estricto y riguroso de los pacientes nos
garantiza un tratamiento exitoso, sin recurrencias.

Asu vez, el tratamiento de este tipo de patologfas es el uso
de injertos microvascularizados; sin embargo, en pacientes
pediatricos el tratamiento debe ser encaminado también a no al-
terar el proceso de crecimiento y desarrollo craneomaxilofacial.
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