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Condrosarcoma mesenquimal del maxilar superior:
un tumor raro de la cavidad oral

Mesenchymal chondrosarcoma of upper maxilla: A rare tumor of the

oral cavity
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Con el diagnéstico histolégico de condrosarcoma mesenqui-
mal y previo a la intervencion, se realizé una tomografia por
emisién de positrones con TC (PET-TC), descartando con ello
extensién regional y a distancia de la lesién. Con el informe de
afectacién exclusivamente del maxilar superior, sin presencia
de metastasis ni afectacién linfética, se realizdé una maxilec-
tomia subtotal izquierda con preservacién de suelo orbitario
mediante abordaje intraoral y reconstruccién con colgajo libre
microvascularizado de peroné (fig. 1). La paciente presentd
una adecuada evolucién postoperatoria, dandose de alta a los

7 dias de la intervencién. El estudio anatomopatolégico defini-
tivo confirmé el diagnéstico de condrosarcoma mesenquinal
(CSM), observandose una neoplasia de limites imprecisos
de aproximadamente 4,5cm de didmetro mayor con bordes
quirdrgicos libres e indice mitésico de 13 mitosis por cada
10 campos de gran aumento (fig. 2). No se observaron imége-
nes de invasién vascular ni perineural. Tras la valoracién del
caso por el Comité de Tumores de Cabeza y Cuello se decidié
completar el tratamiento con radioterapia adyuvante posto-
peratoria.

Figura 1 - Imagenes quirirgicas.- A) Defecto maxilar generado tras una reseccién amplia de la lesién B) Pieza quirirgica
(maxilectomia subtotal izquierda). C) Imagen quinirgica demostrando zona de afectacion de cortical externa por la lesion.
D) y E) Reconstruccién con colgajo microvascularizado de peroné (adaptacion 6sea y de paleta cutanea).
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Discusién

El condrosarcoma (CS) es un tumor maligno caracterizado
por la formacién de cartilago y una elevada tendencia a la
recurrencia®. E1 CSM, descrito inicialmente por Lightenstein
y Bernstein en 19592, es una variante atipica que acontece
solo en un 2 a 10% de todos los CS, mostrando una alta
predileccién por la regién de la cabeza y el cuello®%. Su fre-
cuencia es de 0,2 a 0,7 casos por 100.000 habitantes®. Su
etiologia no estd clara, pudiendo derivarse de tejido cartila-
ginoso maduro, de células de reserva de tejido cartilaginoso
o de primitivas células mesenquimales con diferenciacién
condromatosa3. Su localizacién més frecuente a nivel esque-
lético es el maxilar superior (regién alveolar anterior), seguido
de la mandibula, mientras que a nivel extraesquelético lo son
las meninges y las érbitas!. Aparece generalmente entre la
segunda y tercera décadas de la vida>®, siendo su distribu-
cién por sexos controvertida®’.Clinicamente suele mostrarse
como una masa indolora o inflamacién local (68%), seguida
de obstruccién nasal (32%), epistaxis (32%) o movilidad dental
(24%), entre otros®8.

Los hallazgos radiolégicos del CSM no son caracteristicos,
con una apariencia en general inespecifical”®. Normal-
mente, las lesiones muestran caracteristicas de malignidad
consistentes en un proceso radiolicido, localmente des-
tructivo, con bordes pobremente definidos y extensién a
tejidos blandos3°. El estudio mediante resonancia magné-
tica nuclear muestra una lesién ligeramente hipointensa
en la secuencia T1 y con una mayor intensidad de senal
en la secuencia T2%8. El contraste con gadolinio presenta

Figura 2 - Estudio histolégico definitivo (tincién de
hematoxilina-eosina [H&E]). A) (H&Ex5) Nétese los distintos
componentes condroides con presencia de zona de
hipercelularidad de células fusiformes del componente
mesenquimal. B) (H&Ex10) Magnificacién mostrando
estroma hipercelular primitivo de células fusiformes y
areas de diferenciacion focal condroide.

gran variabilidad®® y la PET puede resultar equivoca en oca-
siones, sin presentar captacién anémala en determinados
casos’.

Histolégicamente, podemos observar un patrén bifésico
caracteristico, compuesto de células mesenquimales indife-
renciadas, de aspecto redondeado o fusiforme, intercaladas
con islas de cartilago hialino altamente diferenciadas®’.
Al microscopio, el CSM muestra una amplia variabili-
dad, encontrdndose desde tumores con predominancia de
células mesenquimales hasta tumores constituidos esen-
cialmente por islas de cartilago hialino®. Por tanto, en
casos de CSM con minimas areas de diferenciacién car-
tilaginosa y predominancia mesenquimal, el diagnéstico
diferencial deberia realizarse principalmente con aquellos
tumores con células redondeadas de pequeno tamano:
hemangiopericitoma, tumor de Ewing®, tumor neuroecto-
dérmico periférico primitivo, neuroblastoma, neuroblastoma
olfatorio, tumor de células de Merckel, leucemia/linfoma, rab-
domiosarcoma, melanoma maligno y osteosarcoma de células
pequenias®®. En cambio, en casos de CSM con significativas
cantidades de cartilago y un escaso componente mesenqui-
mal debemos distinguirlo de otras lesiones cartilaginosas
0 que contengan cartilago: condrosarcoma, osteosarcoma
condrobléstico, condroma, osteocondroma, condroblastoma,
cordoma condroide, fibroma condromixoide y condromatosis
sinovial®.

Es en estos casos complicados, en los que algunos de los
componentes son escasos o insuficientes, donde la inmuno-
histoquimica tiene un papel crucial. Asi, la vimentina y el
CD99 positivos permiten confirmar el componente mesenqui-
mal en el 100 y 67% de los casos, respectivamente, siendo la
proteina S100 positiva enel componente cartilaginoso en el
82%°. Otros marcadores inmunohistoquimicos ttiles referidos
en la literatura lo constituyen el Leu7, Sox9, coldgeno tipo 11
y FLI-1 en casos de condrosarcoma mesenquimal con falta de
islas cartilaginosas®, o incluso marcadores citogenéticos como
las translocaciones der(13;21)(q10;q10)°.

Debido a su peculiar singularidad y rareza, no existe con-
senso en cuanto al manejo de la enfermedad. El tratamiento
de eleccién, independientemente de la localizacién, es la
reseccién quirdrgica en bloque con margenes amplios’>62,
pudiendo provocar en el territorio maxilofacial anormalida-
des cosméticas y/o funcionales significativas que requieran
reconstrucciones complejas® como en el presente caso (fig. 3).

La baja incidencia global de metéastasis regionales sugiere
que la diseccién cervical no estd indicada si no existe afecta-
cién linfatica3. El rol de la radioterapia y la quimioterapia no
estd claro®”1%, presentando, segin algunos autores, un valor
curativo muy limitado®.

Globalmente, el prondstico de estos pacientes es som-
brio debido a su tendencia a recurrir localmente o a
metastatizar®' generalmente por via hematdgena a nivel
pulmonar (50%)°® u éseo’. Diversos estudios sugieren que el
prondstico para el CSM de los huesos maxilares es mejor que
el de otras localizaciones??, informandose en la literatura de
un ratio de supervivencia de hasta el 82 y 56% a los 5 y 10 anos
respectivamente, segin la mejor serie de casos publicada®.
Esto es debido, segun se cree, a su rapida deteccién y diagnos-
tico en la regién de la cabeza y el cuello debido a su facil acceso
y exploracién a ese nivel®.
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Figura 3 - Imagen clinica: 1 mes postintervencién. A) Ortopantomografia postoperatoria mostrando la disposicién del
colgajo osteomiocutaneo de peroné a nivel del maxilar superior. B) Obsérvese la mucosalizacion de la paleta cutinea y el

aspecto del reborde alveolar pendiente de rehabilitacion protésica.

Finalmente, la mayoria de los pacientes mueren tras perio-
dos variables de enfermedad (5-15 afios) como consecuencia
de recurrencias tardias a nivel local y metastasis tardias a
distancia®, incluso 20 afios después del diagndstico inicial.
Por tanto, el seguimiento a largo plazo es indispensable®'© e
incluso recomendandose por algunos autores un seguimiento
de por vida.*
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