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Caso Clinico

Seguimiento radioldgico en paciente con
fibroma condromixoide del seno frontal.
Diagnastico diferencial, alternativas
terapéuticas y revision de la literatura

Radiological follow-up of a patient with chondromyxoid fibroma of the frontal
sinus. Differential diagnosis, therapeutic alternatives and a revision of the

literature

I. Zubillaga Rodriguez’, S. Heredero Jung?, M. Castrillo Tambay?, G. Sanchez Aniceto’, J.J. Montalvo3

Resumen: Introduccion. El fibroma condromixoide es un tumor benigno
de crecimiento lento y poco frecuente. Su incidencia en la regién craneo-
facial es rara, especialmente en el seno frontal. Objetivos. Presentamos el
seguimiento a largo plazo de un paciente intervenido en relacién a un fibro-
ma condromixoide del seno frontal. Se discuten los distintos diagnésti-
cos diferenciales y las alternativas terapéuticas. Discusion. Desde el punto
de vista de anatomia patolégica es necesario hacer el diagnéstico dife-
rencial con condrosarcoma, mixosarcoma, mixoma y cordoma. Desde el
punto de vista radioldgico, el diagnéstico de fibroma condromixoide ha
de ser considerado en toda lesion 6sea aislada con expansion u osteolisis,
margenes lobulados y septos intralesionales. El tratamiento del fibroma
condromixoide incluye principalmente curetaje o reseccion en bloque,
mientras que la radioterapia aislada no se considera de primera eleccion.
Conclusiones. La naturaleza benigna del fibroma condromixoide implica la
importancia de evitar tratamientos radicales. El abordaje subcraneal se pre-
senta como una alternativa valida para el tratamiento de lesiones locali-
zadas en el seno frontal. Es fundamental un seguimiento clinico-radiolégi-
co adecuado para identificar precozmente posibles recidivas.
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neal.

Recibido: 19.10.05
Aceptado: 06.10.06

1 Médico Adjunto

2 Médico Residente

3 Jefe de Servicio

Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial.

Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid. Espafia

Correspondencia:
Dr. I. Zubillaga Rodriguez

Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial
Hospital Universitario 12 de Octubre
Avda. de Andalucia km 5.400

28041 Madrid, Espafia

Email: ignaciozubillaga@yahoo.es

Abstract: Introduction. Chondromyxoid fibroma is a slow growing
and rare benign bone tumor. Its location in the craniofacial skele-
ton is not common, especially in the frontal sinus. Objectives. We
present a long-term follow-up of a patient with a frontal chon-
dromyxoid fibroma who was operated four years ago. We discuss
the various differential diagnoses and possible treatments. Discus-
sion. The differential diagnosis includes chondrosarcoma, myxo-
sarcoma, myxoma and chordoma. From the radiological point of
view, chondromyxoid fibroma must be always considered as a diag-
nostic possibility when a solitary bone lesion appears with expan-
sion or cortical osteolysis, lobulated margins and intralesional septi.
Treatment includes curettage or monoblock resection with imme-
diate bone graft reconstruction. Radiation therapy alone must
not be considered as the first therapeutic possibility. Conclusions.
the benign nature of the tumor does not justify radical, unneces-
sary treatment. The subcranial approach is appropriate for lesions
located in the frontal sinus. A clinical and radiological follow-up is
needed to identify tumor relapse.

Key words: Chondromyxoid fibroma; Frontal sinus; Subcranial appro-
ach.
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Introduccion

El fibroma condromixoide es un
tumor benigno de crecimiento lento des-
crito inicialmente por Jaffe y Lichtenstein’
en 1948. Es un tumor relativamente raro,
con una incidencia menor del 1% de
todos los tumores 6seos.2 Se localiza fun-
damentalmente en las metéfisis proxi-
males de los huesos largos, principal-
mente en tibia y fémur.3

Aproximadamente un 2% de todos
los casos descritos se localizan en el

Seguimiento radiol6gico en paciente con fibroma condromixoide del seno frontal...

Introduction

Chondromyxoid fibroma is
a slow-growing benign
tumor first described by
Jaffe and Lichtenstein' in
1948. It is a relatively rare
tumor, with an incidence
rate of less than 1% of all
bone tumors.2 It is general-
ly located in the proximal
metaphyses of the long
bones, principally the tibia

esqueleto craneofacial, fundamental- Figura 1. Asimetria frontal del paciente en el momento del diag-  gnd femur.3

. . . néstico.
mente a nivel mandibular,? y podrian

tener su origen en remanentes del car-
tilago de Meckel. El fibroma condromi-
xoide tiene cierta predileccién por loca-
lizarse en centros de osificacién secun-
daria, o cerca de ellos.

Estos tumores se presentan principal-
mente durante la segunda y tercera déca-
das de la vida, aunque se han descrito
casos en pacientes desde los 20 dias de
vida hasta los 79 afios.+5 En general no
presentan predileccién por uno u otro
sexo, aunque en aquellos tumores de
localizacién mandibular existe un pre-
dominio en relacién de 2:1 por el sexo
femenino.’

tar el seguimiento a largo plazo de un
paciente con el diagnéstico de fibroma
condromixoide del seno frontal, publi-
cado anteriormente a modo de caso clinico enfocado desde un
punto de vista anatomopatolégico.6 Ademas, se realiza una revision
de la literatura, asi como de los diagnésticos diferenciales y de las
alternativas terapéuticas a tener en cuenta.

Caso clinico

El paciente es un varén de 46 afios que habia sido remitido al
Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial Hospital Universitario 12
de Octubre (Madrid) por presentar una tumoracién frontal supra-
ciliar derecha de crecimiento lento y de aproximadamente 18 meses
de evolucién (Fig. 1). No referia antecedente traumatico local ni
otros antecedentes personales de interés. En la exploracién fisica se
objetivaba una lesiéon blanda a la palpacién con aspecto de neo-
formacién quistica de aproximadamente 3 cm de didmetro. Era una
lesién no dolorosa y sin signos locales de infeccién. No se aprecia-
ba hipoestesia en el territorio de los nervios supraorbitario ni supra-
troclear.

En la radiologia simple convencional se objetivaba una lesién
redondeada y radiolicida en seno frontal derecho, de aproxima-

Figure 1. Frontal asymmetry of the patient at diagnosis.

Approximately 2% of all the
cases described are located
in the craniofacial skeleton,
mainly in the mandible,?
and they could originate
from Meckel’s cartilage
remains. Chondromyxoid
fibroma has a certain
predilection for secondary
ossification centers, or near
these.

These tumors commonly
arise during the second and
third decade in life,
although cases have been

Figura 2. TAC preoperatorio que muestra osteolisis de pared ante-  described in patients at 20
Este trabajo tiene por objeto presen- rior y posterior del seno frontal derecho.

Figure 2. Preoperative CAT scan showing osteolysis of the anterior
and posterior wall of the right frontal sinus.

days of life4 until the age
of 79.5 In general there is
no sex  predilection
although, of the tumors
located in the mandible, there is a 2:1 female predominance.’
The object of this paper is to present a long-term follow-
up of a patient with chondromyxoid fibroma of the frontal
sinus, published previously as a case report from an anato-
mopathological point of view.¢ In addition, a review of the
literature and of the differential diagnoses and therapeutic
alternatives to be taken into account is carried out.

Case report

The patient was a 46-year-old male that was sent to the
Oral and Maxillofacial Department of the Hospital Univer-
sitario 12 de Octubre (Madrid) as a result of a frontal sinus
tumor-like mass above the right eyelash, which was slow-
growing and that had been developing for approximately
18 months (Fig. 1). There was no history of local trauma nor
was his medical history of interest. During the physical exam-
ination a soft lesion was noted on palpation, which appeared
to be a cystic neoformation with a diameter of 3 cm. It was
non-tender and there were no local signs of infection. Hypoes-
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damente 2,5-3 cm de diametro. Poste-
riormente se solicité un TAC del esque-
leto craneofacial, apreciandose nueva-
mente una lesién radiollcida y bien defi-
nida ocupando la mitad superior del seno
frontal derecho. Aparentemente pre-
sentaba un aspecto quistico y provoca-
ba osteolisis tanto de la pared anterior
como de la pared posterior del seno fron-
tal (Fig. 2). La impresién diagnéstica ini-
cial fue de mucocele con comporta-
miento agresivo a nivel local y afectacién
de la duramadre frontal.

La intervencién quirdrgica se realiz6
bajo anestesia general. Mediante una
incision bicoronal se abordé la lesion,
gue aparentemente era una masa sélida
y sin capsula (Fig. 3). Se tomaron biop-
sias intraoperatorias de los margenes de
la lesién, que fueron catalogados como
tumor mesenquimal de agresividad local.
Se realiz6 exéresis de la lesién tumoral
mediante un abordaje subcraneal, inclu-
yendo parte del hueso frontal circun-
dante y del pericrdneo, con preservacion
de la duramadre frontal (después de coa-
gulacién con bipolar) (Fig. 4). Posterior-
mente, se utilizé un colgajo de gélea-
pericraneo para obturar el seno frontal
y aislar el defecto craneal (Fig. 5). Ade-
mas, se utilizé un injerto 6seo mono-
cortical de calota parietal para el defec-
to 6seo de la pared anterior del seno
frontal. Tanto el injerto 6seo como la
osteotomia para el abordaje subcraneal
se fijaron con placas de titanio de bajo
perfil (1,0 mm) (Fig. 6).

En el examen macroscépico se des-
cribia la tumoracién como una lesién vio-
lacea y nodular de 2,5 x 2,5 x 1 cm. Al
corte, se manifestaba su aspecto fibro-
so, observandose en su interior una for-
macién quistica de 0,4 cm de didmetro.

Microscédpicamente la lesién presen-
taba una morfologia polilobulada, estan-
do los I6bulos separados unos de otros
por tejido conectivo ricamente vascula-
rizado, pero con ausencia de vasculari-
zacion en el interior de dichos I6bulos.
Ademads, estos I6bulos presentaban un

tamafio irregular y estaban constituidos por un estroma mixoide
hierro coloidal positivo. En el seno de dicho estroma se podian obser-
var células poligonales en lagunas, asi como células fusiforme y estre-
lladas. Estas células se disponian mas abundantemente en la peri-
feria que en el centro de los I6bulos. No se observaron mitosis, pero
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Figura 3. Vision intraoperatoria del tumor tras abordaje bicoronal.
Figure 3. Intraoperative view of the tumor after a bicoronal appro-
ach.

Figura 4. Lecho tras reseccién tumoral.
Figure 4. Tumor bed after resection.

Figura 5. Colgajo de gélea-pericrdneo para obturar el seno fron-
tal.
Figure 5. Galeopericranial flap for obturating frontal sinus.

thesia was not appreciated
in the area of the supraor-
bital or supratrochlear
nerves.

The conventional plain radi-
ography showed a rounded
and radiolucid lesion in the
right frontal sinus with a
diameter of approximately
2.5-3 cm. A CAT scan was
later requested of the cran-
iofacial skeleton, and again
a radiolucid lesion that was
well-defined could be appre-
ciated. It was occupying the
upper half of the right
frontal sinus. It had a cystic
appearance and it had led
to osteolysis of the anterior
as well as posterior wall of
the frontal sinus (Fig. 2). The
initial diagnostic impression
was of mucocele with
aggressive local behavior
and involvement of the
frontal dura mater.

The surgical intervention
was carried out under gen-
eral anesthesia. The lesion
was approached by means
of a bicoronal incision. The
mass appeared to be solid
and with no capsule (Fig. 3).
Biopsies were taken intra-
operatively of the lesion mar-
gins, which was categorized
as a locally aggressive mes-
enchymal tumor. Exeresis
was carried out of the tumor
lesion by means of a sub-
cranial approach that
included part of the sur-
rounding frontal bone and
the pericranium with preser-
vation of the frontal dura
mater (after bipolar coagu-
lation) (Fig. 4). Later a gale-
opericranial flap was used
for sealing the frontal sinus
and for isolating the crani-

um defect (Fig. 5). A monocortical bone graft of parietal cal-
varium was used for the bone defect of the anterior wall of
the frontal sinus. The bone graft as well as the osteotomy
carried out for the subcranial approach, were fixed with low-
profile titanium plates (1.0 mm) (Fig. 6).
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si pequefias calcificaciones y focos de
necrosis.

La microscopia electrénica mostra-
ba células estrelladas multipolares en el
seno de un estroma fibromixoide, con un
material algodonoso rodeando las mem-
branas celulares. Las membranas celu-
lares no presentaban estructuras de super-
ficie y en el citoplasma no se evidencia-
ba aumento de ninguna de las organe-
las. El diagnéstico fue de proliferacién
mesenquimal con diferenciacién condral.

Finalmente, el estudio de inmu-
nohistoquimica revelé el diagnéstico de
neoformacién con fenotipo condral, lo
que fue congruente con el diagnéstico
histopatoldgico de fibroma condromi-
xoide. Después de la intervencién qui-
rdrgica y de un postoperatorio sin com-
plicaciones, el paciente fue dado de alta
y controlado periédicamente. Se le rea-
liz6 un TAC de control al cabo de 1 afio
(Fig. 7) sin evidenciarse alteraciones radio-
I6gicas sugerentes de una recidiva de la
lesion. A los 2 afios de la intervencion, el
paciente continuaba clinicamente asin-
tomatico (Fig. 8), con un TAC sin indi-
cios de recidiva (Fig. 9). En el dltimo TAC
de control (Fig. 10), realizado a los 4 afios
del tratamiento quirdrgico, tampoco se
observaron lesiones radiolégicas suge-
rentes de una recidiva. Ademas, puede
observarse el injerto 6seo de calota fija-
do con titanio, material que no ha oca-
sionado intolerancia hasta el momento.
El paciente continlGia actualmente asin-
tomatico.

Discusion

Revisién de la literatura

En la clasificacién de tumores 6seos
primarios fue Lichtenstein” en 1951 quien
describié por primera vez el fibroma con-
dromixoide como una entidad patolégi-
ca perteneciente al grupo de tumores
benignos derivados de cartilago. Poste-
riormente, Jaffe,® en 1958 recogié mas
de 30 casos con este diagnéstico.

En la mayoria de las series publicadas

se incluyen casos de localizacién en extremidades inferiores, ya que
la localizacién mas frecuente del fibroma condromixoide es la zona
metafisaria de los huesos largos de las extremidades inferiores, prin-
cipalmente tibia y fémur. Asi, Feldman y cols,s (1970) recogen 207
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Figura 6. Injerto monocortical de calota fijado con placa de tita-
nio (1.0 mm).

Figure 6. Monocortical graft of calvarium fixed with a titanium plate
(1.0 mm).

Figura 7. TAC 1 afio después de la intervencién quirdrgica.
Figure 7. CAT scan a year after surgery.

Figura 8. Paciente clinicamente asintomatico a los 2 afios del tra-
tamiento.
Figure 8. Clinically asymptomatic patient two years after treatment.

Seguimiento radiol6gico en paciente con fibroma condromixoide del seno frontal...

The macroscopic examina-
tion described the tumor-
like mass as a purplish and
nodular lesion measuring
2.5 x2.5x 1 cm. When
sectioned it appeared
fibrous and it had a cystic
formation in its interior. It
had a diameter of 0.4 cm.
Microscopically the lesion
had a polylobulated mor-
phology. The lobules were
separated one from the
other by connective tissue
that was richly vascularized,
but the interior of the lob-
ules was not vascularized.
In addition, the lobules were
irregular in shape and they
were made up of myxoid
stroma that was positive for
colloidal iron. In the center
of the stroma, polygonal
cells could be observed in
round sheets as well as
fusiform and stellate cells.
These cells were more abun-
dant around the edges than
in the centers of the lobules.
Mitoses were not observed,
although there were small
calcifications and necrotic
foci.

Electron microscopy showed
multipolar stellate cells in
the center of fibromyxoid
stroma with cotton wool-
like material surrounding
the cell membranes. The cell
membranes did not have
surface structure and in the
cytoplasm there was no evi-
dence of any of the
organelles increasing. The
diagnosis was of mes-
enchymal cell proliferation
with chondral differentia-
tion.

The immunohistochemical
study finally gave the diag-
nosis of neoformation with

chondral phenotype, which coincided with the histopatho-
logical diagnosis of chondromyxoid fibroma.

After the surgical intervention and a postoperative period
that was complication-free, the patient was discharged and
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casos; Salzer y Salzer-Kuntschik,® (1965),
117 casos; Frank y Rockwood,® (1969),
91 casos y Rahimi y cols," (1972) revi-
san 76 casos. Otras series con menor
namero de pacientes son los 41 casos
recogidos por el Comité de Tumores
Oseos de la Asociacién Japonesa de Orto-
pedia,’2 y los 32 casos recogidos por
Schajowicz y Gallardo (1971).13

El primer caso de fibroma condromi-
xoide de localizacién craneofacial fue
publicado en 1958 por Jaffé,2 quien reco-

localizacién craneofacial mas frecuente-
mente afectada es la mandibula,? siendo
el primer caso descrito en 1951 por
Paul.'* Generalmente, la integridad del
periostio evita la afectacién extradsea,
pero Lingen's presenté en 1993 un caso
de fibroma condromixoide mandibular
con afectacién extradésea en el momen-
to del diagnéstico. Otras localizaciones
dentro del esqueleto craneofacial que han
sido descritas son: premaxila,'é base de
craneo,'7-19 regién occipital' y espacio
pterigopalatino.20

Respecto a la afectacion del hueso

frontal, ésta es una localizacion muy poco  Figura 10. TAC a los 4 afios de la intervencién.
frecuente para el fiboroma condromixoi-  Figure 10. CAT scan 4 years after surgery.

de. Los casos descritos en la literatura
se esquematizan en la tabla 1.

Diagnéstico diferencial

Es necesaria una cuidadosa correlacién de los hallazgos clinicos,
radiolégicos e histolégicos para obtener un diagndstico correcto.

De acuerdo con la definicién de la Organizacién Mundial de la
Salud,? Se considera fibroma condromixoide como aquel tumor
benigno caracterizado por la presencia de areas de células estrella-
das o festoneadas con abundante material mixoide o condroide
intercelular, separadas por zonas ricas en células redondeadas con
un ndmero variable de células gigantes multinucleadas de diferen-
tes tamanos.

La presencia de grandes células pleomérficas puede dar lugar a
confusién con el condrosaroma. De hecho, uno de los mayores pun-
tos de interés en el manejo de estos tumores es el diagnéstico dife-
rencial con los condrosarcomas de bajo grado. Dicha entidad puede
presentar también areas mixoides prominentes, células periféricas
con nlcleos bizarros y células pleomérficas con nicleos hipercro-
maticos.3° Los hallazgos histopatoldgicos de ambas lesiones son
muy similares, sin embargo, los condrosarcomas de bajo grado tipi-
camente carecen de los limites bien circunscritos que rodean la
lesién, asi como de los septos fibrosos que dividen en areas (pseu-
dolébulos) al fiboroma condromixoide. Ademas, en el fibroma con-
dromixoide se observa un mayor celularidad y mas células gigan-
tes multinucleadas en la periferia tumoral.

= i ) Figura 9. TAC a los 2 afios de la intervencion.
gi6 un caso de localizacion parietal. La  Figure 9. CAT scan 2 years after surgery.
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monitored periodically. A fol-
low-up CAT scan was carried
out after a year (Fig. 7) and
there were no radiological
changes suggestive of recur-
rence. Two years after the
intervention, the patient was
clinically asymptomatic (Fig.
8), with CAT scans showing
no sign of recurrence (Fig.
9). In the last check-up by
CAT scan (Fig. 10) carried
out four years after the sur-
gical treatment, lesions were
not observed radiologically
that were suggestive of
recurrence. In addition, a
graft of calvarium fixed with
titanium can be observed,
and no intolerance to this
material has arisen to date.
The patient continues being
asymptomatic.

Discussion

Revision of the literature
With regard to bone tumor
classification, it was Licht-
enstein’ who first described
in 1951 the chondromyxoid fibroma as a pathologic entity
belonging to the group of benign tumor arising from the car-
tilage. Later Jaffes in 1958 recorded more than 30 cases with
this diagnosis.

Most of the series published include cases involving the
lower extremities, as the most common location of the chon-
dromyxoid fibroma is the metaphyseal area of the long bones
of the lower extremities, principally the tibia and the femur.
Feldman and coF (1970) recorded 207 cases; Salzer and Salz-
er-Kuntschik9 (1965) 117 cases; Frank and Rockwood!® (1969)
91 cases, and Frank and Rockwood' (1972) reviewed 76
cases. Other series with lower patient numbers are the 41
cases collected by the Bone Tumor Committee of the Japan-
ese Orthopaedic Association National Cancer Center,’? and
the 32 cases collected by Schajowicz and Gallardo™ (1971).

The first cases of chondromyxoid fibroma with a cran-
iofacial location were published in 1958 by Jaffé 8 who record-
ed a case in the parietal area. The craniofacial area most
commonly affected is the mandible,? and the first case was
described by Paul.™ Generally, the integrity of the perios-
teum avoids extraosseous involvement, but Lingen's pre-
sented in 1993 a case of mandibular chondromyxoid fibro-
ma with extraosseous involvement at diagnosis. Other loca-
tions within the craniofacial skeleton that have been described
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Tabla 1. Casos publicados de fibroma condromixoide de localizacién frontal

Seguimiento radiol6gico en paciente con fibroma condromixoide del seno frontal...

Autores Edad Sexo Tratamiento RT Seguimiento
Rao et al., 2 1976 30 M ND ND ND
Thurner V] et al.,22 1981 ND ND ND ND ND
Miyamoto et al.,2> 1981 15 M Excision con margenes No LE 10 meses
Watanabe et al.,24 1985 20 H Reseccion total No ND
Morimura et al.,25 1992 41 H Excision No ND
Wolf et al.,26 1997 35 M Reseccion total No ND
Wau et al.,2” 1998 (3 casos) ND ND Excision o curetaje No ND
Baujat et al.,28 2001 50 H Reseccion total No LE 18 meses
RT: radioterapia; ND: no disponible; M: mujer; H: hombre; LE: libre de enfermedad.
Table 1. Cases published of chondromyxoid fibroma with a frontal location
Authors Age Sex Treatment RT Follow-up
Rao et al., 2 1976 30 F NA NA NA
Thurner V] et al.,22 1981 NA NA NA NA NA
Miyamoto et al.,23 1981 15 F Excision with margins No DF 10 months
Watanabe et al.,24 1985 20 M Total resection No NA
Morimura et al., 25 1992 41 M Excision No NA
Wolf et al.,26 1997 35 F Total resection No NA
Wau et al.,2” 1998 (3 cases) NA NA Excision or curettage No NA
Baujat et al.,28 2001 50 M Total resection No DF 18 months

RT: radiotherapy; NA: not available; F: female; M: male; DF: disease-free.

Por otra parte, la positividad para S-100 apoya el origen carti-
laginoso del fibroma condromixoide, ya que las areas mixomato-
sas son negativas para dicha proteina. Sin embargo, hay que con-
siderar que un resultado positivo para S-100 no excluye que la lesién
sea un condrosarcoma, de ahi su escaso interés y baja sensibilidad
para el diagnéstico diferencial de dichas lesiones.'s

Estudios preliminares de la composicién quimica del fibroma con-
dromixoide revelan la presencia de niveles elevados de acido glu-
tamico en la matriz tumoral,2 hecho no observado en el condro-
sarcoma. La medida del contenido de ADN celular por citometria de
flujo puede ser de ayuda para distinguir algunos tipos de neoplasias
benignas de malignas. Las lesiones condroides benignas tienen un
contenido normal de ADN (rango diploico). Aproximadamente el
60% de los condrosarcomas presentan un contenido anormal de
ADN, hecho que no es observable en las neoplasias benignas. Asi,
mientras que un contenido normal de ADN no excluye el diagnés-
tico de condrosarcoma, un contenido anormal de ADN (aneuploi-
dia) en una neoplasia condroide identifica al condrosarcoma.3'

Cuando la matriz es menos condroide y predominantemente
mixoide hay que establecer el diagnéstico diferencial con el mixo-
sarcoma. El diagnéstico de mixoma puede ser excluido por la ausen-
cia de reaccién a la mucina de dicho tumor y ademés, la conden-
sacion de células tumorales en la periferia de la lesién esta en con-
tra del diagnéstico de mixoma.

Otro diagnéstico diferencial ha de establecerse con el cordoma,
lesion tumoral que al igual que el condrosarcoma tiene un com-
portamiento mas agresivo y es capaz de producir metastasis a dis-
tancia. Para diferenciar cordoma de fibroma condromixoide es impor-
tante considerar que el primero presental margenes infiltrativos, una

are: premaxila,'s skull base,’”-° occipital region,’" and ptery-
goplatine space.?

With regard to frontal bone involvement, it is very uncom-
mon for the chondromyxoid fibroma to be located here. The
cases described in the literature are set out in table 1.
Differential diagnosis

A careful correlation is necessary of the clinical, radio-
logical and histological findings in order to reach a correct
diagnosis.

According to the World Health Organization,?® chon-
dromyxoid fibroma is a benign tumor characterized by the
presence of areas of spindle-shaped or stellate cells with
abundant myxoid or chondroid intercellular material, sepa-
rated by zones rich in rounded cells with a varying number
of multinucleated giant cells of different sizes.

The presence of large pleomorphic cells can lead to it
being confused with the chondrosarcoma. In fact, one of the
greatest points of interest in the management of these tumors
involves the differential diagnosis with the low-grade chon-
drosarcoma. This entity can have prominent myxoid areas,
peripheral cells with bizarre nuclei and pleomorphic cells with
hyperchromatic nuclei.3° The histopathological findings of
both lesions are very similar, however, low-grade chon-
drosarcoma typically lacks well-circumscribed borders around
the lesion, as well as the fibrous septa that divide the chon-
dromyxoid fibroma into (pseudolobulated) areas. In addi-
tion, a greater amount of cellularity can be observed in the
chondromyxoid fibroma together with more multinucleated
giant cells around the tumor edges.
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composicion de células epiteliales anchas con citoplasma vacuola-
do o eosinofilico que forman nidos o cordones celulares y ausencia
del componente fibroso de los fibromas condromixoides.

Desde el punto de vista radiolégico, los hallazgos no son espe-
cificos, de ahi que sea necesario establecer el diagnéstico diferen-
cial con las siguientes lesiones: granuloma de células gigantes, quis-
tes 6seos, encondromas, condroblastomas benignos, lesiones fibro-
sas benignas, quiste 6seo aneurismatico, displasia fibrosa monos-
tética, hiperparatiroidismo, mixoma y neurofibromatosis.32

Tratamiento

La eleccién del abordaje terapéutico mas adecuado para el tra-
tamiento del fibroma condromixoide continta siendo controver-
tido. Basicamente, han sido empleadas dos modalidades de trata-
miento: curetaje o reseccidn en bloque, seguido de reconstruccién
inmediata con injertos 6seos. La radioterapia aislada no se consi-
dera como tratamiento de primera eleccion.

La naturaleza benigna del tumor con posibilidad de tratar con
éxito la lesién tras una posible recurrencia, asi como la deformidad
estética y funcional que puede generarse tras la exéresis en bloque
de la lesién, son los principales pilares que sostienen la defensa
del curetaje como tratamiento de primera eleccién. Asi, el cureta-
je con estrecho seguimiento posterior para poder tratar precoz-
mente las recurrencias, es planteado como una excelente alterna-
tiva terapéutica por gran parte de los autores. Su indicacién pare-
ce mas clara para aquellas lesiones que afectan a los maxilares, dado
que la reseccion en bloque puede ser un procedimiento demasia-
do radical teniendo en cuenta la potencial deformidad estética y
funcional residual.

Por otra parte, una considerable tasa de recidiva tras curetaje (13-
22%)3° [levaria a plantear como primera posibilidad terapéutica una
reseccién en bloque conservadora seguida de reconstruccién inme-
diata con injertos 6seos. En este sentido, es importante sefialar que
la recidiva tumoral generalmente es debida a la resecién incom-
pleta de las extensiones lobulares tumorales. Ademas, la tasa de reci-
diva se ve aumentada en presencia de los siguientes factores: pacien-
tes jovenes, patrén de crecimiento multinodular y presencia de con-
tenido mucoso tumoral. Asimismo, algunos autores también reco-
miendan la reseccién en bloque frente al curetaje por la posibili-
dad de transformacién maligna a condrosarcoma que presenta el
fibroma condromixoide, si bien esta posibilidad es muy baja.

Tradicionalmente, la radioterapia ha sido considerada de dudo-
sa utilidad en el tratamiento del fibroma condromixoide, puesto
que se relacionaba con generar una predisposicién para la dege-
neraciéon maligna de la lesién. Sin embargo, estudios recientes2s
proponen la utilidad de la radioterapia como tratamiento coadyu-
vante en lesiones de localizacién craneofacial que no pueden rese-
carse de forma completa, manteniendo que solamente hay dos
casos bien documentados en la literatura de degeneracién malig-
na tras radioterapia, frente a un caso de degeneracién maligna
espontanea.

Seguimiento radiolégico
En este articulo presentamos el caso de fibroma condromixoide
frontal con el mayor seguimiento a largo plazo de la literatura. Des-
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Furthermore, S-100 positivity supports the cartilaginous
origins of the chondromyxoid fibroma, as the myxomatous
areas are negative for this protein. However, it should be
considered that a positive result for S-100 does not exclude
the lesion being a chondrosarcoma, given the lack of value
and low sensitivity in the differential diagnosis of these
lesions. ™

Preliminary studies of the chemical composition of the
chondromyxoid fibroma reveal the presence of high levels of
glutamic acid in the tumor matrix,2 which is not observed in
the chondrosarcoma.

Analysis of cellular DNA content by flow cytometry can
be of help for distinguishing benign types of neoplasms from
malignant ones. Benign chondroid lesions have a normal
DNA content (diploic range). Approximately 60% of chon-
drosarcomas have an abnormal DNA content, which is not
observed in benign neoplasms. Thus, while a normal con-
tent of DNA does not exclude a diagnosis of chondrosarco-
ma, an abnormal content of DNA (aneuploidy) in a chon-
droid neoplasm identifies a chondrosarcoma.3'

When the matrix is less chondroid and predominantly
myxoid, the differential diagnosis with myxosarcoma should
be established. The diagnosis of myxoma can be excluded
because of the absence of a reaction to the mucin of this
tumor and in addition, the condensation of tumor cells in
the periphery of the lesion goes against a diagnosis of myx-
oma.

A differential diagnosis has to be established including
chordoma, a tumor lesion that like the chondrosarcoma is
more aggressive and capable of producing distant metas-
tasis. In order to differentiate the chordoma from the chon-
dromyxoid fibroma it is important to take into consideration
that the former has infiltrative margins. It has a composi-
tion of wide epithelial cells, with vacuolated or eosinophilic
cytoplasm that form cellular nests or cords, and there is an
absence of the fibrous component found in the chon-
dromyxoid fibroma.

From the radiological point of view, the findings are spe-
cific, and the differential diagnosis should include the fol-
lowing lesion: giant cell granuloma, bone cysts, enchondro-
mas, benign chondroblastoma, benign fibrous lesions, aneuris-
matic bone cyst, monostotic fibrous dysplasia, hyper-
parathyroidism, myxoma and neurofibromatosis.32

Therapy

Choosing the therapeutic approach most suitable for
treating the chondromyxoid fibroma continues being a source
of controversy. Basically, two treatment modalities have been
used: curettage or en bloc resection, followed by immediate
reconstruction with bone grafts. Radiotherapy on its own
is not considered treatment of first choice.

The benign nature of the tumors and the possibility of
treating them successfully should there be reoccurrence, as
well as the aesthetic and functional deformity that can
occur after en bloc exeresis of the lesion, are the principal
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pués del tratamiento aplicado, con reseccién completa de la lesion,
el paciente continda asintomatico y sin evidencia radiolégica de una
recidiva de la enfermedad. Ademas, durante su seguimiento no se
han objetivado complicaciones asociadas a la intervencién quirdrgi-
ca.

Es fundamental un seguimiento clinico-radiol6gico adecuado
para identificar precozmente las recidivas. Debido a la baja inci-
dencia de estas lesiones en la regién craneofacial no es posible hacer
protocolos de manejo. Sin embargo, en la mayoria de los casos
publicados en la literatura las recidivas ocurren durante el primer
afio del postoperatorio.28 Por tanto, es necesario hacer revisiones
periédicas, con TAC anuales de control, especialmente durante los
primeros afios tras la intervencién quirurgica.

Conclusiones

El fibroma condromixoide debe ser siempre considerado como
una posibilidad diagnéstica al evaluar una lesién ésea solitaria con
destruccién geogréfica y margenes lobulados, septos intralesiona-
les, expansion u osteolisis cortical y/o rebordes escleréticos, espe-
cialmente en pacientes que se encuentran entre la segunda y ter-
cera décadas de la vida.

Generalmente, la integridad del periostio evita la afectacion
extradsea.

La naturaleza benigna del fibroma condromixoide implica la
importancia de evitar tratamientos radicales innecesarios. Siem-
pre que sea posible y pueda hacerse sin causar demasiada morbi-
lidad, debe ser escindido con margenes suficientes para evitar la
recidiva tumoral. Ademas, si es necesario la reconstruccién con injer-
tos 6seos debe hacerse de inmediato tras la reseccién.

El abordaje subcraneal se presenta como una alternativa vélida
para el tratamiento de lesiones localizadas en el seno frontal.

Una cuidadosa correlacién de los hallazgos clinicos, radiol6gi-
cos e histolégicos debe ser establecida para obtener un adecuado
y definitivo diagnéstico y tratamiento que evite la recidiva tumoral.

Es imprescindible un seguimiento radiol6gico periédico para
diagnosticar de forma precoz las posibles recidivas.
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points supporting curettage as first-choice treatment. Thus,
curettage, with a close follow-up in order to treat any recur-
rence promptly, has been established as an excellent alter-
native by a large proportion of authors. The indication
appears clear for those lesions that affect the jaws given
that en bloc resection can be too radical if we take into
consideration the potential aesthetic and functional resid-
ual deformity.

On the other hand, the considerable rate of recurrence
after curettage (13-22%)% points to conservative en bloc resec-
tion being the first therapeutic possibility followed by imme-
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tant to point out that tumor recurrence is generally due to the
incomplete resection of the lobular extensions of the tumor.
Moreover, the rate of recurrence increases if the following fac-
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also recommend en bloc resection as opposed to curettage,
given the possibility of malignant transformation to chon-
drosarcoma that the chondromyxoid fibroma has, even though
this is a very small possibility.

Traditionally, radiotherapy has been considered of dubi-
ous value for treating a chondromyxoid fibroma, as it is linked
to a disposition for the malignant degeneration of the lesion.
However, recent studies? suggest the usefulness of radio-
therapy as coadjuvant treatment for lesions with a cranio-
facial location that cannot be resected completely, and these
claim that there have only been two cases in the literature
of malignant degeneration after radiotherapy, as opposed
to one case of spontaneous malignant degeneration.

Radiological follow-up

In this article a case is presented of frontal sinus chon-
dromyxoid fibroma with the longest follow-up in the litera-
ture. After the treatment, and the complete resection of
the lesion, the patient continues being asymptomatic and
there is no radiological evidence of disease recurrence. In
addition, during the follow-up no complications in connec-
tion with the surgery were observed.

An adequate clinico-radiological follow-up is essential
for identifying recurrence promptly. Given the low incidence
rate of these lesions in the craniofacial region, setting out
a management protocol is not necessary. However, most
cases published in the literature show that recurrence occurs
during the first postoperative year.28 Therefore, making peri-
odic revisions with a yearly CAT scan revision is necessary
especially during the first years after the surgery.

Conclusions

The chondromyxoid fibroma should always be consid-
ered as a diagnostic possibility when a solitary bone lesion
is evaluated with geographic destruction, lobulated margins,
intralesional septa, and expansion or cortical osteolysis and/or
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sclerotic borders, especially in patients that are between the
second and third decades in life.

Generally, if the periosteum is intact there will be no
extraosseous involvement.

The benign nature of the chondromyxoid fibroma implies
the importance of avoiding unnecessary radical treatment.
Whenever possible, and if not too much morbidity is caused,
it should be removed with sufficient margins to avoid tumor
recurrence. Moreover, reconstruction with bone grafts, if nec-
essary, should be carried out immediately after the resection.

The subcranial approach is a valid alternative for the
treatment of lesions located in the frontal sinus.

A careful correlation of the clinical, radiological and his-
tological finding should be established in order to obtain an
adequate and definitive diagnosis, and treatment that will
avoid any recurrence of the tumor.

Periodic radiological follow-up is essential for diagnos-
ing promptly any possible recurrence.



