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Caso Clinico

HAMARTOMA CONDROMESENQUIMAL NASOETMOIDAL
CON EXTENSION INTRACRANEAL: A PROPOSITO DE UN CASO

Nasoethmoidal condromesenchymal hamartoma with
intfracranial extension: a case report

José Perozo' ', Sandy Bracho?

Resumen

£ Homartoma Condromesenquimal Nasal (HCMN) es
una neoplasia descrita por McDermott et ol en 7998 en
pacientes pedidtricos, con pocos casos reporfados en
adultos. Este tumor estd constituide por fejido condrorde o
cartilaginoso asi como por fejidos mesenquimales. £s una
lesion expansiva, localmente destructiva y en algunos casos
esfd descrita la extension infracraneal. £/ comporfamiento es
habitvalmente bengno y el tratamiento consiste en la
reseccion quirurgica. Se presenta un caso de un paclente
masculino de 8 meses dle edad, quien presentaba aumento
ot volumen en region periorbitaria  derecha, con
poseudopflosis palpebral, paresia del nervio oculomofor
derecho y rinorrea hialina. Medlonfe fo Tomogratia
Computarizada (TC) craneal y /o Resonancia Magnética
(RM) cerebral se observd lesidn ocypante de espacio naso
etmoidal. £/

inmunohistoquimico defermind fa presencia de tumor

Ffonto estudlo  histopatolégico e
mesenguimal - fbrocartilaginoso  osificante:  Hamarfoma
Condromesenguimal. Se revisan las caracteristicas y e/
tratomiento o este fumor poco frecuente.

Palabras clave: Hamartoma Condromesenquimal Nasal,

neoplasia nasal, abordaje subfrontal, lactantes.

Abstract

The Chondromesenchymal Nasal Hamarforna (CMNFH) is
a rare neoplasm described in 19928 by McDermott ef o in
the pediatric age, with few cases reporfed in adults. This
tumor is composed by chondroid or cartilaginous #ssve as
wel| as mesenchymal tissves. I is an expansive lesion, locally
destructive and in some cases infracranial exfension Is
described. fts behavior is usuvally benign and its treatment
consists of surgical resection. The authors present an 8-
month-old male patient with increase volume in the right
periorbital region, papebral plosis, paresis of the right
oculomotor nerve and Ahyaline rhinorrhea. Computed
Tomography (CT) and Cerebral Magnetic Resonance
Imaging (MR

nasotronfoethmordol

were perfomed and reveoled o
soace  occuypying  flesion, @
histopathological and inmunohistochemical studly resulfed in
osseous fumor:

hbrocartilaginous  mesenchymal

chondromesenchymal  homarfoma.  We  review  the
characteristics and treatment of #is rare fumor.
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HAMARTOMA CONDROMESENQUIMAL NASOETMOIDAL CON EXTENSION INTRACRANEAL

INTRODUCCION

El Homartoma Condromesenquimal Nasal (HCMN) es
una neoplasia descrita por McDermott et al en 1998 en
pacientes pedidtricos."? En una revisién de la literatura
sobre el tema publicada en idioma inglés se remite a unos
47casos que en su gran mayoria corresponden a
pacientes menores a un afio de vida.® Los HNCM son
benignos y localmente agresivos. Los provenientes de
rinofaringe y nasosinusales aparecen habitualmente en
ninos menores de 4 afos. Este tumor ha sido reportado
solo en 6 pacientes adultos.?3

McDermott et al."), describieron las caracteristicas
histopatolégicas de este tumor y destacan sus semejanzas
con el Hamartomamesenquimal de la pared tordcica. "4
Este tumor estd constituido por tejido condroideo
cartilaginoso, asi como tejidos mesenquimales. Es una
lesion expansiva, localmente destructiva y en el 53 % de
los casos estd descrita extensién intracraneal.*¢ Los
sintomas dependen de la localizacién del tumor y suelen
ser obstruccién nasal, deterioro visual, deformidad facial,
epistaxis, disfagia, dolor facial o dental.?35¢ |
comportamiento es habitualmente benigno y el
tratamiento consiste en la reseccién quirdrgica. %9

En este reporte de caso se revisan las caracteristicas y
el fratamiento de este tumor poco frecuente.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 8 meses de edad, producto de
cesdrea segmentaria, de segundo embarazo, controlado,
sin antecedentes familiares o perinatales, quien
presentaba aumento de volumen en regién periorbitaria
derecha de 4 meses de evolucién, con pseudoptosis
palpebral, paresia del nervio oculomotor derecho vy
rinorrea hialina.

Los exdmenes de laboratorio no reportaron
alteraciones. En TC craneal con contraste se aprecia masa
nasoetmoidal con extensién intracraneal que erosiona la
pared medial de la érbita derecha, captante de contraste,
con calcificaciones en el interior de dicha lesién (Figura 1).
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Figura 1. TC craneal con contraste. Se aprecia la extensién
intracraneal, asi como la erosién ésea ocasionada por el tumor.

La RM cerebral revelaba lesién ocupante de espacio de
5,7 x 4,7 x 3,8 cms bien definida, nasofrontoetmoidal de
aspecto heterogéneo (Figura 2). La Nasoscopia revela
una lesiéon amarillenta, ligeramente friable, con escasa
vascularizacién en su superficie.
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Figura 2. RM cerebral. Se evidencia lesién ocupante de espacio de
bordes bien definidos, extraaxial, de aspecto heterogéneo que
condiciona importante efecto de masa en fosa craneal anterior.

DISCUSION

El diagndstico del HNCM puede ser complejo o
inclusive erréneo con la apreciaciéon radiolégica. Sin
embargo, la TC y la RM son estudios de elecciéon para
conocer el sitio de origen, extensiéon y relacién con
estructuras vecinas, asi como una herramienta para una
adecuada planificaciéon  quirurgica. La presencia de
calcificaciones en el interior de la lesién puede ser un
hallozgo que permita diferenciar de otros tumores
nasales, ya que estas se observan con alta frecuencia
(aproximadamente 50 %) de los HNCM, sin embargo, el
diagnéstico correcto sélo se obtiene a través de la
realizacién de un estudio histopatolégico.“?)

El tratamiento quirdrgico es el tratamiento de eleccién
con bajas tasas de recurrencia en la mayoria de los
casos.?35%¢ Lo reseccion via  endoscédpica es
recomendada para lesiones confinadas a la cavidad
nasal, pero dependiendo de la extensién y del tamafo
tumoral existen otros abordajes como el sublabial, o la
craneotomia frontal que son requeridos para lograr un
adecuado acceso a la lesién.>7® En el caso que
reportamos, en vista de la extensiéon del tumor y la
invasién de gran parte de la fosa craneal anterior de
decidié realizar un abordaje combinado (nasal
endoscopico y craneotomia bifrontal con abordaje
subfrontal y exéresis de la lesién con utilizacién de
aspirador ultrasonico) (Figura 3, 4).

Como hallazgo quirdrgico destaca el defecto éseo que
condicioné este tumor sobre la pared medial de la érbita
derecha y el etmoides. Se realizd estudio
anatomopatolégico e inmunohistoquimico que obtuvo
como resultado un tumor mesenquimal fibrocartilaginoso
osificante: Hamartoma Condromesenquimal.
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Figura 3. Craneotomia bifrontal realizada para acceder al segmento
tumoral intracraneal en fosa anterior.

Figura 4. Hemostasia durante la citoreduccién tumoral. Se aprecia

que la lesién no compromete la duramadre.

Lo evolucién  postoperatoria  fue  satisfactoria,
mejorando de forma progresiva los sintomas iniciales, y
en su control tomografico 2 afos después de la cirugia se
encuentra sin recidiva tumoral.

CONCLUSIONES

A pesar que el HCMN es una neoplasia poco comin,
debe ser considerado un diagnéstico diferencial en
lesiones nasoetmoidales con extensiéon a fosa craneal
anterior. Aunque el comportamiento de este tumor es
benigno se debe tomar en cuenta que la posibilidad de
recidiva tumoral radica en la no excisién por completo de
esta lesidon. En la literatura sélo se ha reportado un caso
de transformacién maligna. Un correcto diagndstico es
imperativo para evitar el uso innecesario de tferapia
coadyuvante El HCMN es un tumor extremadamente raro,
con menos de 50 casos reportados en la literatura
actualmente.
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