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Condrosarcoma del septum nasal.
Reporte de un caso y revision de la literatura

Chondrosarcoma of the nasal septum.
A case report and literature review
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RESUMEN

El condrosarcoma del tabique nasal es una neoplasia poco frecuente. Cuando esto
ocurre, el diagndstico precoz es dificil porque los pacientes generalmente presentan
sintomas rinosinusales inespecificos y en forma tardia. Se presenta un caso clinico de
una mujer de 37 anos de edad que se presentdé con una historia de exoftalmo sin sinto-
mas rinosinusales agregados. El estudio imagenolégico mostré una masa de aspecto
neoplasico en el tabique nasal con extension al seno maxilar, celdillas etmoidales, cavidad
orbitaria y hacia posterior a la fosa pterigopalatina. Se considerd un tumor naso-orbitario
por lo que se complemento estudio con nasofibroscopia flexible que mostré una masa
nasal de aspecto liso, brillante, rosada que ocupaba piso, tabique y pared lateral de fosa
nasal izquierda que no era separable del tabique nasal. Se realizé biopsia que mostro una
histopatologia sugestiva de condrosarcoma. Se realizé cirugia por abordaje endoscopico
y con apoyo neuroquirdrgico por via transcraneal. La presentacion clinica, diagndstico y
tratamiento de este caso, asi como una revision de la literatura son discutidos.
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ABSTRACT

Chondrosarcoma of the nasal septum is a rare malignancy. When this occurs, early
diagnosis is difficult since patients usually present non specific symptoms rhinosinusal
and late. There is a clinic case of a 37-year-old women who presented with a history
of exophthalmos without added symptoms rhinosinusal. The image study showed a
neoplasic mass appearance in the nasal septum with extension to the maxillary sinus,
ethmoid cells, orbital cavity and post to the pterygopalatine fossa. We have considered
a naso-orbital tumor which was complemented nasofibroscopy flexible nasal showed a
pink mass of smooth, shiny, occupied floor, septum and lateral wall of left nasal cavity
that was not separable from the nasal septum was considered. We have performed a
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biopsy wich shows a suggestive chondrosarcoma. Surgery was performed by endoscopic
approach and via transcranial neurosurgical support. The clinical presentation, diagnosis
and treatment of this case and a review of the literature are discussed.
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INTRODUCCION

Los tumores malignos de nariz y cavidades
paranasales son relativamente poco frecuentes,
representando entre el 0,2% y 0,8% de los tumores
malignos del organismo’. El condrosarcoma de la
region de cabeza y cuello es una rara enfermedad,
que representa aproximadamente el 0,1% de toda
las neoplasias de la cabeza y el cuello®. Es un
tumor maligno cartilaginoso, siendo la segunda
neoplasia maligna mds comun del hueso, lo que
corresponde a aproximadamente 10%-20% de
todos los tumores de huesos primario maligno,
excluyendo el mieloma multiple. Comunmente
afectan a los huesos largos, tales como la pelvis,
fémur y el hdamero*. Condrosarcomas en la
region de cabeza y cuello es muy poco frecuente,
representando aproximadamente 1%-12% de los
casos de condrosarcomas®*. En la cabeza y el
cuello, los lugares comdnmente mas afectados
son maxilar, mandibula y cavidades paranasales®*.
Un condrosarcoma primario de fosas nasales con
extension orbitaria es alin mds infrecuente. La
prevencion de la recurrencia y metastasis es de
importancia primordial en el tratamiento de este

Figura 1. TC (coronal) de la cavidad nasal que muestra una
masa isodensa con destruccion septal focal y calcificacion,
bien delimitada y con extensién intraorbitaria.
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tumor. Dado lo raroy poco frecuente, en este articulo
Se revisa una caso de condrosarcoma de origen nasal
con extension a cavidad orbitaria.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo femenino de 37 afios de edad
que consulté a oftalmdlogo por exoftalmo de ojo
izquierdo sin dolor asociado, detectado por molestias
al usar sus lentes, ya que sentia que sus pestafas
tocaban los cristales, y ademas por indicacion de
sus familiares. Tenia agudeza visual conservada,
su motilidad ocular era adecuada y no presentaba
diploplia. Tampoco presentaba obstruccion nasal ni
epistaxis. No era portadora de ninguna enfermedad
sistémica. El estudio con tomogafia computarizada
(TC) mostré una masa de aspecto neopldsico
expansiva de bordes bien definidos, en el tabique
nasal con epicentro en el complejo osteoinfundibular
izquierdo, que presenta calcificaciones heterogéneas
dismorficas, con destruccion 6sea adyacente y con
extension al seno maxilar, celdillas etmoidales,
cavidad orbitaria y hacia posterior a la fosa
pterigopalatina (Figuras 1y 2).
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Figura 2. (A)(B) RM corte coronal y axial T1 con gadolinio, masa con realce heterogéneo desde tabique nasal e invasion

orbitaria.

La resonancia magnética (RM) confirm¢é una
masa de sefial y realce heterogéneo periférico
e interno predominante en la zona del material
condroide, con epicentro en meato medio, con
compromiso del tabique nasal, la pared medial del
seno maxilar, celdillas etmoidales, piso y vértice
orbitario y extension a fosa pterigopalatina.

Se considerdé que se trataba de un tumor
naso-orbitario por lo que se solicitd evaluacion
al otorrinolaring6logo. Se complementa estudio
con nasofibroscopia que mostr6 la presencia de
una masa de aspecto liso, brillante, rosada que

ocupaba piso, tabique y pared lateral de fosa nasal
izquierda (Figura 3).

La masa no era separable del tabique nasal al
examen. La rinofaringe se encontraba libre. Dado
las caracteristicas macroscopicas e imagenolé-
gicas se decide realizar biopsia mediante cirugia
endoscopica.

El resultado de la biopsia mostrd tejido dseo y
cartilaginoso de tipo tumoral con hallazgos compa-
tibles con condrosarcoma de bajo grado en un en-
condroma. Tras presentacion y discusion en Comité
Oncoldgico se decide realizar cirugia multidisciplina-

Figura 3. Vista endoscopica que muestra una masa de superficie lisa en la parte posterior tabique.
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ria con participacion del neurocirujano, oftalmélogo y
otorrinolaring6logo. Se realiza un abordaje del tumor
via endoscdpica y por via Cadwell Luc mas aborda-
je neuroquirdrgico via transcraneal, con exposicion
completa de cavidad orbitaria superior. Se destecha
la 6rbita y se aborda el tumor por superior y se des-
ciende el tumor. Se realiza un plano de clivaje entre
periorbita y tumor. Se complementa con orbitotomia
externa para extraer remanente tumoral. Se conserva
parte del piso de la orbita para evitar enoftalmo. Tras
la cirugia evoluciond favorablemente sin compromiso
de la agudeza visual ni diplopia. EI informe anato-
mopatoldgico de la pieza operatoria muestra una
neoplasia cartilaginosa de bajo grado caracterizada
por presentar cartilago con hipercelularidad leve,
binucleacion y atipia de bajo grado con dreas de osifi-
cacion sin observar areas de necrosis (Figura 4).

Posterior a cirugia paciente evoluciona favora-
blemente y se mantiene en control imagenolégico y
endoscdpico cada 6 meses. Dos afios posterior a la
cirugia se pesquisa recidiva hacia la pared inferior
de drbita y esfenoides especialmente hacia el dpex
orbitario. Es sometida a nueva cirugia via endos-
copica con reseccion del remanente tumoral en
region periorbitaria, en borde inferomedial y region
del esfenoides. Evoluciona con nueva recidiva a los
3 meses posterior a dltima cirugia. Se somete a
una tercera cirugia craneofacial para extraccion del
remanente tumoral. Hasta la fecha se encuentra en
controles y sin evidencia de recidiva.

DISCUSION

Las neoplasias de senos paranasales generalmente se
dividen en las de origen epitelial (carcinoma de células
escamosas, adenocarcinomay carcinoma adenoide
quistico) y el origen no epitelial (neuroblastoma
olfatorio, condrosarcoma y el melanoma de la
mucosa).

El condrosarcoma es un tumor maligno mas
a menudo diagnosticado entre quinta a sépti-
ma década de vida con una leve preponderancia
masculina segdn reportan algunas series®’. Los
sitios primarios mas comunes en la cabeza y
cuello incluyen la mandibula, maxilar superior,
fosa nasal, cavidades paranasales, tabique nasal
y laringe*"®1", Se ha sugerido que en aquellas
localizaciones que carecen de cartilago, como la
base de craneo o el maxilar superior, el origen de
los condrosarcomas depende de la persistencia de
restos de cartilago embrionario'". La etiologia de
este tumor es todavia desconocida pero se han
descrito multiples factores predisponentes como
antecedentes de traumatismos, antecedentes de
irradiacion previa, exostosis hereditaria mdltiple,
enfermedad de Ollier, el sindrome de Maffucci, en-
fermedad de Paget, fiboroma condromixoide, uso de
medios de contraste como thoratrast y exposicion
al berilio o circonio, entre otros?®.

Las manifestaciones clinicas de estos tumores
son mas bien tardias y se pueden manifestar con

Figura 4. Caracteristicas histopatolégicas del condrosarcoma de bajo grado: condrocitos atipicos dispuestos en lagunas con
hipercelularidad leve, binucleacion o multinucleados, pleomdrficos y con atipia de bajo grado (tincién con H-E, 400x).
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una amplia gama de sintomas como obstruccion
nasal, proptosis, diplopia, alteracion de la agudeza
visual, sin embargo, el sintoma mas frecuente-
mente reportado es la de tumoracién indolora®.
Los sintomas aparecen cuando el tumor invade o
destruye estructuras vecinas, lo que hace que sean
diagnosticados tardiamente.

El condrosarcoma pueden dividirse en prima-
rios, cuando surgen de una cartilago normal como
el tabique nasal o de tejidos condroides osificados
como el hueso esfenoides®® y secundarios cuando
se desarrollan a partir condromas o exostosis car-
tilaginosas previas®.

Los condrosarcomas muestran diversos patro-
nes histolégicos desde un tumor condroide benigno
hasta neoplasia indiferenciada, lo que hace dificil de
diagnosticar histolégicamente?. Evans y cols clasifi-
caron los condrosarcomas en 3 grados histoldgicos
de acuerdo con la densidad celular, grado de diferen-
ciacion nuclear y el tamafio del ndcleo™, siendo de
bajo grado el tipo I-1l'y alto grado el tipo 11, lo que se
correlaciona de mejor manera con el prondstico. El
condrosarcoma tiene varios subtipos histoldgicos,
de los cuales el tipo convencional es el mas comun
(90%), el restante incluye el de tipo células claras
(5%), mesenquimal, mixoide indiferenciado; el tipo
mesenquimal es considerado de alto grado®".

Existen otros tumores que se pueden extender
desde los senos paranasales hacia la 6rbita y que
deben ser considerados en el diagndstico diferencial
como el carcinoma de células escamosas, neoplasias
salivales como el mucoepidermoide y adenoideoquis-
tico, adenocarcinomas, linfomas, rabdomiosarcomas,
estesioneuroblastoma y el sarcoma osteogénico?S.

En contraste con la mayoria de estos tumores,
el condrosarcoma tiene una baja tasa de crecimien-
to produciendo erosion 6sea mas que destruccion
en el hueso adyacente lo que se puede objetivar
con el uso de TC® . En la TC se observa como
una masa isodensa que no realza. Ademas sue-
len aparecer como lesiones compuesta de matriz
hipodensa con calcificaciones. La visualizacion de
calcificacion granular dentro del tumor en la TC
debe sugerir fuertemente el subtipo mesenquimal
del condrosarcoma®. Debido a su alto contenido de
agua, el condrosarcoma tiene una alta intensidad
de sefal en la RM potenciada en T2 imagenes. En
T1 se describe un patrén aro-arco que corresponde
a paquetes fibrovasculares que rodean los nédulos

cartilaginosos'. La RM resulta fundamental para
evaluar la extension intraorbitaria o intracraneal®.
El diagnostico definitivo se realiza mediante la biop-
siay el estudio histol6gico. La inmunohistoquimica
a menudo es (til para confirmar el diagndstico,
ya que muestran inmunorreactividad positiva con
citoqueratina y la proteina S100, que ayudan a
distinguirlos de otros tumores®.

El tratamiento mas eficaz es la reseccion quirtr-
gica, ya que es la Unica posibilidad que ofrece cu-
racién y mejor sobrevida a largo plazo*®. Esta debe
ser radical y “en bloc” con mdrgenes histologicos
negativos, dado que la enfermedad residual pro-
voca una alta tasa de recurrencia. La diseccion de
cuello no estd indicada de forma rutinaria ya que se
describen baja incidencia de metéstasis regionales
(5,6%)%7. La radioterapia se ha utilizado principal-
mente en los tumores de alto grado, en los tumores
no resecables o con reseccion incompleta y como
cuidados paliativos*®. La quimioterapia tiene un rol
limitado en condrosarcomas, pero puede ser usada
como coadyuvante en los tumores con alto grado y
con presencia de metastasis®®. Aproximadamente el
7% a 20% de los pacientes desarrolla metéstasis a
distancia, principalmente en pulmones y huesos®.

El enfrentamiento quirdrgico depende de la
localizacion del tumor, se han descrito diversas
vias de abordaje como el Weber-Ferguson, rinoto-
mia lateral, abordaje sublabialtransnasal, escision
transnasal®. Dentro de las nuevas alternativas
quirdrgicas asoma la cirugia endoscdpica ampliada
para la extraccion de tumores orbitarios y naso-
sinusales. Dentro de sus ventajas destaca tener
menos efectos adversos posoperatorios, ser mas
cosmético, menor estadia hospitalaria y menor
morbilidad posoperatoria. Mientras que su mayor
desventaja es no poder siempre proporcionar
margenes quirlirgicos seguros principalmente en
tumores orbitarios posteriores®.

La recurrencia es relativamente comin incluso
después de una reseccion aparentemente adecuada,
llegando al 25% de los casos. La recurrencia es la
causa mas importante de muerte en pacientes con
condrosarcoma, no asi las metastasis y cuando los
margenes son positivos, la recurrencia a los 5 afios
es del 65%?59. El seguimiento regular mediante endos-
copia nasal es mandatorio para detectar recurrencias
a tiempo™. Los principales factores prondsticos son
la resecabilidad, localizacion del tumor, el tamafio, el
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subtipo histoldgico y el grado. Los subtipos mesen-
quimal, mixoide e indiferenciado son considerados de
peor prondstico. El factor prondstico méas importante
es la resecabilidad lo que hace que la extirpacion
completa del tumor sea el factor mas importante para
determinar el pronéstico. Aquellos localizados en
regiones de dificil acceso también comprometen el
prondstico. La sobrevida de los condrosarcomas de
cabeza y cuello a 5 afios varia segln distintas series
entre 32% y 87,5%, esta gran variabilidad se debe a
lo heterogéneo de las muestras®®.

CONCLUSION

Enconclusion se expone un caso raro de condrosarcoma
naso-orbitario, una neoplasia de baja frecuencia, de
lento crecimiento con baja tendencia a la metéstasis,
generalmente de bajo grado por lo que tienen un buen
prondstico. El tratamiento de eleccion es la cirugia,
endoscopica y/o con abordaje externo. Su extirpacion
quirdrgica completa es de suma importancia para el
éxito del tratamiento. Tienen una alta propension a
la recurrencia local por lo que requiere seguimiento
estricto. El pronostico depende de la resecabilidad,
localizacion y grado de diferenciacion.
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