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Resumen. Los condrosarcomas son neoplasias malignas con diferenciacion cartilagi-
nosa, la mayoria de localizacion intradsea y en huesos largos; su incidencia en cabeza y cuello
es baja y mas aun, su localizacion periosteal y mandibular. Se presenta un caso de neoplasia
maligna productora de matriz condroide, periosteal, de alto grado, recidivante y localizada en
mandibula.
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Mandibular periosteal chondrosarcoma.

Invest Clin 2017; 58(2): 168 - 174

Keywords: chondrosarcoma; juxtacortical; periosteal; jaw.

Abstract. The chondrosarcomas are malignant neoplasms characterized by cartilagi-
nous differentiation, mainly located intraosseously, and in large bones. Their incidence in head
and neck is rare and even more so when it is periosteal or located in the jaw. A case of a malig-
nant tumor producing chondroid matrix, periosteal, of high-grade, recurrent and localized in the

jaw is presente.
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INTRODUCCION

El condrosarcoma (CS) es la segunda neo-
plasia maligna primaria de hueso, después del
osteosarcoma, y se clasifica en primario central,
primario periosteal y secundario (1-3). Los CS
primarios presentan un comportamiento clinico
caracteristico que depende del grado histologico
y localizacion de la lesion. Se describe un caso
de neoplasia maligna mandibular, productora de
matriz condroide y localizacion periosteal.

CASO CLINICO

Varén de 35 afios con antecedentes de trau-
matismo maxilomalar, mandibular izquierdo
y craneoencefalico severo, estado de coma se-
cundario por choque automovilistico, con recu-
peracion, pero con secuelas de diplopia, dolor
intermitente hemifacial izquierdo y sindrome
depresivo, accidente que sufrid nueve afios an-
tes, y en su primera valoracion (25/02/2014),
presentd aumento de volumen mandibular iz-
quierdo, firme, con parestesia mandibular y li-
mitacion del movimiento, acompafiado de dolor
irradiado a region temporal y vértigo persistente
de tres semanas de evolucidn. Intraoralmente,

presentd caries coronal en primer molar inferior
izquierdo, sin fistula o exudado purulento. Al
analisis radiografico se identifico borramiento
del trabeculado 6seo en region premolar-mo-
lar mandibular izquierda. Se diagnostico infec-
cion dentomandibular y se inici6 tratamiento
con antibidticos via oral sin apego terapéutico.
Se observo aumento de volumen de consisten-
cia blanda, y después de la administracion del
segundo esquema de antibioticos se identificd
solo disminucién en la sintomatologia. Veinti-
trés dias después se realizd una incision intrao-
ral vestibular de drenaje y se procedi6 a la toma
de cultivo, obteniendo solo material granular, el
cual se envid a estudios bacteriologicos e histo-
patolégicos y por cultivo negativo, se suspen-
dieron los antibidticos. Histologicamente, se
observo neoplasia maligna de tipo mesenquima-
tosa, con diferenciacion cartilaginosa, elemen-
tos proliferantes en lagunas, binucleacion difusa
e hipercromasia nuclear, diagnosticandose con-
drosarcoma. Siete dias post-incision, el paciente
refirié dolor intenso con parestesia mandibular
permanente y la tomografia axial computariza-
da (TAC) evidenci6 lesion isodensa de tejidos
blandos de 7 cm y bordes parcialmente defini-
dos con reforzamiento al medio de contraste, asi

Vol. 58(2): 168 - 174, 2017



170

Moctezuma-Bravo y col.

como heterogénea de moderada intensidad con
cambios de densidad en cortical externa del cuer-
po mandibular (Fig. 1). Setenta dias después de
la primera valoracion se realiz6 hemimandibu-
lectomia con margenes de tejido aparentemen-
te sano, reconstruccion provisional mandibular
con clavo de Kirschner y traqueostomia. El la-
boratorio de patologia recibi6 el espécimen con
10 organos dentarios; el primer molar con lesion
pulpar por caries que se encontraba sobre el tu-
mor, rodeando circunferencialmente mandibula
y, al corte, blanquecino, multinodular, afectan-
do cortical mandibular y localizado a 0,2 cm.
del borde quirtirgico sano. Microscopicamente
se encontraron cambios mixoides extensos, zo-
nas de proliferacion fusiforme solida, mitosis

atipicas, con areas de calcificacion gruesa e in-
filtracion 6sea difusa y permeacion venosa con
formacion de trombo neoplésico. El diagndstico
final fue CS periosteal mandibular grado I1I, con
extensos cambios mixoides (Fig. 2).

Su evolucién postquirdrgica temprana dis-
currié sin complicaciones. Posteriormente, pre-
sento dehiscencia de herida intraoral con expo-
sicion parcial de alambre de reconstruccion, que
cicatrizo por segunda intencion. Al cuarto mes
posterior a hemimandibulectomia, desarrollo
recidiva tumoral, se aplicé radioterapia (66 Gy
en 28 fracciones de 200 Gy y 2 sesiones de 400
Gy), sin respuesta clinica y con infiltracion neo-
plésica a cuello, compromiso vascular y larin-
geo, descartando reseccion quirurgica de resca-

Fig.1. Analisis imagenologicos. (A) Radiografia: 1er molar cariado, cambios de densidad minimos en region molar.
(B)TAC: lesion tumoral en tejidos blandos. (B-1) Con lesiones hipodensas en su interior. (B-2) Calcificaciones

y minimos cambios en cortical.
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te, evoluciono torpidamente y fallece dos meses
después.

DISCUSION

La frecuencia reportada del CS en cabeza y
cuello es del 6% (4). Se localizan en base de
craneo, cartilagos laringeo, tiroideo y aritenoi-
deo (3), tambiénen region anterior maxilar y na-
sosinusal, sinfisis, ap6fisis coronoides y condilo
mandibular. Siendo menos frecuente en mandi-
bula que en maxilar. En una revision bibliogra-
fica realizada por Pontes y col. (5) se encontrd
que de 586 CS de cabeza y cuello, 56 casos es-
taban localizados en mandibula (8%). Saito y
col. (6) reportaron que de 56 CS, solo 2 casos se
localizaron en cuerpo mandibular (4%). En un
estudio realizado en Lima, Pert (7) se revisaron
155 casos de sarcomas y se identificaron 27 CS
(18%), de los cuales 12 se localizaron en mandi-

l €\ )1
' 7.

Fig.2. Examen macroscopico e histopatologico. (A): Espe<:1men en corte coronal, tumor bien dehmltado, infiltracion
cortical y trombo vascular neoplasico, (Flecha). Microfotografias: (B) Proliferacion neoplasica periosteal con

infiltracion cortical (4X). (C) Cambios mixoides y zona fusiforme (10X). (D) Focos de diferenciacion condroi-
de maligna (10X). (E) Mitosis atipica en células fusiformes (40X).

bula; los signos mas frecuentes fueron asimetria
facial (92%) y dolor (70%). En Craiova, Ruma-
nia, de 373 tumores faciales solo se identifica-
ron dos CS, uno maxilar y otro nasal (8). Un
CS periosteal llamado yuxtacortical por Jaffe,
parostal o periostal, es todavia menos frecuente.
Bovee y col. en el afio 2001 (9), mediante estu-
dio citogenético y citometria de fluyjo de DNA
establecieron al CS periostal o yuxtacortical
como una entidad clinico patoldgica especifica;
cuatro afios después Van Damme y col. (10), en
una revision bibliografica de los casos reporta-
dos, solo 22 de ellos se localizaron en mandi-
bula. Este tumor yuxtacortical representa menos
del 2% de todos los condrosarcomas (11). De
71 CS estudiados, uno fue de tipo periosteal e
histologicamente 13% fueron tumores grado 111
o poco diferenciados (12). El tumor reportado
en este estudio fue de grado III ubicado en el
cuerpo mandibular.
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El CS es de etiologia incierta; sin embargo,
se han descrito mutaciones somaticas en la iso-
citrato deshidrogenasa, isoformas 1y 2 (IDH 1
y 2), mutacion que comparte con gliomas, leu-
cemias mieloides y colangiocarcinomas (13,14).
Estas mutaciones permiten distinguir al CS del
osteosarcoma condrobléstico, al ser positivos en
61% de condrosarcomas contra el 0% en osteo-
sarcomas (13).

Clinicamente en CS, la presencia de dolor
es un sintoma causado por el crecimiento tumo-
ral que expande periostio e infiltra hueso (2), de
688 CS (5) existio dolor en 79 de ellos (11%) y
en 16 CS solo se presento en 3 (18%)(15). El
paciente del presente caso, present6 dolor desde
un inicio asociado a parestesia, dolor que se tor-
no intenso siete dias después de la incision biop-
sia, haciéndose permanente la parestesia mandi-
bular izquierda. Por otro lado, se ha observado
que posterior a la biopsia diagnostica se produce
un crecimiento tumoral acelerado del CS(5).

Radiograficamente, el CS periosteal man-
dibular es similar al CS de huesos largos (3),
con lesiones yuxtacorticales bien delimitadas,
calcificaciones periféricas o intratumorales,
engrosamiento o erosion de corteza subyacen-
te. Tomograficamente, existe mineralizacion
y crecimientos lobulares, en forma de anillo,
espiculas e hipodensidades con reforzamiento
periférico y septal en tejidos blandos, que son
indicativos de un tumor bien diferenciado o de
bajo grado. Mientras que calcificaciones amor-
fas, heterogéneas, distribuidas irregularmente
con zonas amplias sin calcificacion y crecimien-
to concéntrico, como lesiones isodensas, nodu-
lares o difusas hacia tejidos blandos y reforza-
miento intenso, son indicadores de un tumor
mal diferenciado o de alto grado (2). El presente
caso, radiograficamente solo mostr6 minimos
cambios de densidad del cuerpo mandibular
izquierdo a nivel de premolares y molares; sin
embargo, la TAC evidenci6 los hallazgos arriba
mencionados de un tumor grado III o poco di-

ferenciado.

Macroscopicamente, el tumor se observa
sobre la superficie Osea, de aspecto translucido,
lobulado y 80% arenoso al corte, por las calci-
ficaciones presentes (3). Histolégicamente, se
gradifican los condrosarcomas por su celulari-
dad, tamafio nuclear y promedio de mitosis, en
lesiones bien diferenciada (de bajo grado o gra-
do I), moderadamente diferenciada (de grado in-
termedio o grado II) y pobremente diferenciada
(de alto grado o grado III) (8). Existe abundante
matriz cartilaginosa o material mixoide, lobula-
do y separado por septos fibrosos, condrocitos
con grado variable de atipia, con binucleacion,
hipercromasia y pleomorfismo nuclear (16), ha-
llazgos observados en el tumor del paciente. No
se realizd estudio inmunohistoquimico en este
caso, pero se ha detectado positividad con los
marcadores D2-40, S-100 en condrosarcomas
(17).

El tratamiento de eleccion en CS grado III
es reseccion en bloque, complementada con
radioterapia adyuvante; sin embargo, debido a
la biologia tumoral requieren mayores dosis de
radiacion(18). Los resultados y la literatura con-
firman que el tratamiento 6ptimo de los sarco-
mas de tejidos blandos de cabeza y cuello (19)
es una escision quirdargica completa, en la cual
la radioterapia adyuvante postoperatoria mejora
el control local de la enfermedad; sin embargo,
los fracasos loco-regionales indican la necesi-
dad de mejorar las estrategias de tratamiento.
Aproximadamente 10% de las recurrencias tu-
morales se presentan con un grado histolégico
mayor que al inicio (13). Se reporta, recurrencia
tumoral en 89 casos de 653 CS (13,6%) y metas-
tasis en 45 de 653 CS (6,8%)(5), las cuales no se
presentaron en CS bien diferenciados o grado I,
10% en tumores medianamente diferenciados o
grado II'y 71% en CS pobremente diferenciados
o grado III (12). La causa principal de muer-
te es la recurrencia por la extension tumoral a
estructuras vitales de cabeza y cuello (5). Esto
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ha sido ratificado en 10 casos de 16 CS (15),
donde la recidiva tumoral o presencia de tumor
residual produjeron la muerte. En la Clinica
Mayo se reportd una sobrevida a 5, 10y 15 afios
del 67,6%, 53,7% y 43,9%, respectivamente,
aunque ninguno de los 56 pacientes estudiados
presentaron CS grado III (6). Actualmente, se
estan desarrollando estudios (18) en fase II con
terapias blanco, para bloquear la actual resisten-
cia del CS a quimioterapia, debida a proteinas
antiapoptoticas Bcl-2, Bel-XL y survivina de la
célula neoplasica.

En conclusion, se reporta un caso de condro-
sarcoma periosteal grado III en el lado izquier-
do del cuerpo mandibular, cuya localizacion es
poco comun, con presencia de dolor, edema y
parestesia mandibular, asociado a primer mo-
lar con necrosis pulpar por caries, que genero
la impresion diagndstica inicial de un proceso
infeccioso, enmascarando a la neoplasia, ade-
mas de tener un antecedente de trauma facial.
Obtenido el diagnostico, el tratamiento quirQr-
gico consistid en reseccion en bloque y radio-
terapia; no obstante, deben considerarse facto-
res de morbilidad y posibilidad de recurrencia
tumoral caracterizada por una mayor agresivi-
dad del tumor, como fue el caso presentado. En
este paciente, aunque coincidieron en la region
anatomica, tanto la localizacion de la neoplasia
como un 6rgano dentario afectado por caries, no
fue posible establecer una correlacion etioldgica
de un antecedente infeccioso, ni del anteceden-
te traumatico; sin embargo, resulta conveniente
su descripcion para que sean considerados en
futuras investigaciones y evaliien su probable
relacion.
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