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RESUMO

Objetivo: Apresentar uma revisdo sobre o perfil clinico e epidemioldgico do fiboroma condromixoide. Métodos:
Foi realizado buscas através de uma revisao integrativa dos casos de fiboroma condromixéide. Resultados:
O fibroma condromixoide (FCM) tem origem cartilaginosa, sendo um tumor benigno e raro com infima
possibilidade de transformacéo maligna. O diagndstico deve ser cuidadoso devido a semelhanca com o
condrossarcoma, condroblastoma, condroma, osteossarcoma e mixoma. O tratamento pode ser feito por
curetagem, enucleagdo ou excisdo em bloco com prognéstico favoravel e pouca recorréncia. A distribuicao
entre os sexos é equivalente. A média de idade é de 30,7 anos e seus sinais e sintomas sao variados. Os
casos mais observados na cabecga ocorreram nos 0ssos esfenoide e etmoide, seguidos da mandibula e
maxila. Sua ocorréncia no cranio nao segue um padrdo, podendo surgir em qualquer segmento. O estudo de
imagem é obrigatdrio para a determinagdo do diagnéstico e tratamento adequado. Consideracgdes finais: O
cirurgido precisa estar atento para definir uma avaliagdo e um diagndstico corretos para as les@es raras como
nos casos do FCM. Igualmente, necessita manter alerta o paciente sobre eventuais recidivas, assim como
realizar reavaliagBes periddicas de forma preventiva. A ocorréncia de recidiva precisa de intervencao célere
com o intuito de minimizar sequelas ao paciente.

Palavras-Chave: Tumor Benigno, Patologia Bucal, Estomatologia.

ABSTRACT

Objective: To present a review of the clinical and epidemiological profile of chondromyxoid fiboroma. Methods:
Searches were carried out through an integrative review of cases of chondromyxoid fioroma. Results: The
chondromyxoid fibroma (FCM) has cartilaginous origin, being a benign and rare tumor with minimal possibility
of malignant transformation. The diagnosis must be careful due to the similarity with chondrosarcoma,
chondroblastoma, chondroma, osteosarcoma and myxoma. Treatment can be done by curettage, enucleation
or en bloc excision with favorable prognosis and little recurrence. The distribution between the sexes is
equivalent. The average age is 30.7 years, and its signs and symptoms are varied. The cases most observed
in the head occurred in the sphenoid and ethmoid bones, followed by the mandible and maxilla. Its occurrence
in the skull does not follow a pattern and can appear in any segment. The imaging study is mandatory for
determining the diagnosis and adequate treatment. Final considerations: The surgeon needs to be attentive
to define a correct evaluation and diagnosis for rare lesions such as in cases of FCM. Likewise, it is necessary
to keep the patient alert about possible relapses, as well as carry out periodic reassessments in a preventive
manner. The occurrence of recurrence requires prompt intervention to minimize sequelae to the patient.
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RESUMEN

Objetivo: Presentar una revision del perfil clinico y epidemioldgico del fibroma condromixoide. Métodos: Las
busquedas se realizaron a través de una revision integradora de casos de fibroma condromixoide.
Resultados: El fibroma condromixoide (FCM) es de origen cartilaginoso, siendo un tumor benigno y raro con
minima posibilidad de transformacién maligna. El diagnostico debe ser cuidadoso por la similitud con
condrosarcoma, condroblastoma, condroma, osteosarcoma y mixoma. El tratamiento puede realizarse
mediante curetaje, enucleaciéon o escision en bloque con pronéstico favorable y poca recurrencia. La
distribucion entre los sexos es equivalente. La edad promedio es de 30,7 afios y sus signos y sintomas son
variados. Los casos mas observados en la cabeza ocurrieron en los huesos esfenoides y etmoides, seguidos
de la mandibula y el maxilar. Su aparicién en el crAdneo no sigue un patrén y puede aparecer en cualquier
segmento. El estudio de imagen es obligatorio para determinar el diagnéstico y el tratamiento adecuado.
Consideraciones finales: El cirujano debe estar atento para definir una correcta evaluacion y diagnéstico de
lesiones raras como en los casos de FCM. Asimismo, es necesario mantener al paciente alerta sobre posibles
recaidas, asi como realizar reevaluaciones periddicas de manera preventiva. La ocurrencia de recurrencia
requiere una pronta intervencion para minimizar las secuelas para el paciente.

Palabras clave: Tumor Benigno, Patologia Bucal, Estomatologia.

INTRODUCAO

O fibroma condromixoide (FCM) tem origem cartilaginosa, sendo um tumor benigno e raro (BARON RL, et
al., 1996; MCCLURG SW, et al., 2011; XU H, et al., 2011; SHARMA M, et al., 2012; SUDHAKARA M, et al.,
2014; ASHRAF MJ, et al., 2017; MEREDITH DM, et al., 2018) com infima possibilidade de transformacao
maligna (SUDHAKARA M, et al., 2014). Sua caracteristica benigna foi descrita pela primeira vez em 1948
para evitar confundi-los com o condrossarcoma (JAFFE H e LICHTENSTEIN L, 1948).

O FCM é mais encontrado em o0ssos longos com maior frequéncia na tibia, fibula (WILSON AJ, et al.,
1991; BHAMRA JS, et al., 2014; SAROONA H, et al., 2014; CAPPELLE S, et al., 2016) e tmero (WILSON
AJl, et al., 1991; BHAMRA JS, et al., 2014; SAROONA H, et al., 2014). Nos membros inferiores é observado
na porcao proximal da tibia, distal do fémur e fibula (BARON RL, et al., 1996) Também foi constatada sua
presenca no ileo, metatarso (WILSON AJ, et al., 1991; SAROONA H, et al., 2014; CAPPELLE S, et al., 2016),
calcaneo (BHAMRA JS, et al., 2014; SAROONAH, etal., 2014; CAPPELLE S, etal., 2016), costela (WILSON
AJ, et al., 1991) escéapula e joelho (WILSON AJ, et al., 1991).

O FCM apresenta-se com maior énfase durante a segunda e terceira década de vida (BARON RL, et al.,
1996; WU C, et al., 1998). Entretanto, ha registros com predominancia de pacientes acometidos pelo FCM na
segunda década de vida (WILSON AJ, et al., 1991). Trabalhos prévios definindo uma prevaléncia em pessoas
do sexo feminino (FUJII N, e ELISEO MLT, 1988).

Uma pesquisa revisou 21 publicagBes constatando uma distribuicdo equivalente para o sexo. Todos o0s
casos observados em maxila eram do sexo feminino enquanto aqueles vistos na mandibula estavam
presentes em pessoas do masculino. Uma maior frequéncia em individuos do sexo masculino foi encontrada
quando comparada com o sexo feminino (61% x 39%) em 36 casos analisados no Paquistdo (HAMMAD HM,
et al., 1998)

A atencao do clinico e uma boa avaliagdo permitem um diagnéstico com maior precisao e celeridade,
podendo-se instituir uma terapia adequada para a prevencao de outros problemas para o paciente (BARON
RL, et al., 1996) Os achados radiogréficos correlatos (SHARMA M, et al., 2012), tomografia computadorizada,
imagem de ressonancia magnética (SHARMA M, et al., 2012; YOO YT, et al., 2012) e imuno-histoquimica
(IHQ) (MORRIS LGT, etal., 2009; YOO YT, etal., 2012; OH N, et al., 2013; MULLEN MG, et al., 2017)
aliados ao resultado histol6égico auxiliam a definicdo do diagnéstico e planejamento do tratamento (THOMAS
B, et al., 2011).

A andlise precisa da lesdo necessita ser realizada para evitar o subdiagnostico. A TC e a RM fornecem
informacdes adequadas e facilitam a decisdo no tratamento (KADOM N, et al., 2009; MORRIS LGT, et al.,
2009) quando a FCM surge em locais anémalos em razdo de sua semelhangca morfologica e de imagens
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guando comparada ao condrossarcoma (MORRIS LGT, et al., 2009). As caracteristicas histologicas
compativeis com o condrossarcoma chamam a atengdo para um diagnéstico diferencial cuidadoso (JAFFE
H, e LICHTENSTEIN L, 1948; FUJII N, e ELISEO MLT, 1988; MCCLURG SW, et al., 2011; THOMAS B, et al.,
2011; SHARMA M, et al., 2012; ZHENG YM, et al., 2018), e outras patologias como o mixoma (THOMAS B,
et al., 2011) ou osteossarcoma (THOMAS B, et al., 2011; ZHENG YM, et al., 2018).

O estudo histolégico do FCM geralmente apresenta um padrdo de crescimento lobular com a porgéo
central hipocelular, constituidos por células em formas estreladas e fusiformes incorporadas em um estroma
fibroso condromixoide variado. A periferia apresenta areas hipercelulares. Focos de calcificacfes também sao
observados. Mitoses e necroses encontram-se ausentes (SHARMA M, ET AL., 2012; SUDHAKARA M, et al.,
2014; MULLEN MG, et al., 2017; MEREDITH DM, et al., 2018). Histologicamente, o condrossarcoma também
apresenta areas mixoides proeminentes, figuras mitéticas a ausentes e um padréao lobular (FUJII N, e ELISEO
MLT, 1988; MCCLURG SW, et al., 2011).

Este trabalho tem como objetivo apresentar uma revisdo integrativa sobre o perfil clinico e epidemiol6gico
do fibroma condromixoide.

METODOS

Este estudo realizou o levantamento das publicagbes por meio de uma reviséo integrativa de relatos de
casos sobre o FCM presentes na cabeca. Para tanto, a pesquisa nas bases do MEDLINE restringiu a busca
para os anos de 2008 a 2019, sendo utilizada a palavra-chave “chondromyxoid fibroma” seguida do ano em
foco.

Os critérios de inclusdo foram os relatos de caso observados no cranio e os critérios de exclusédo
encontraram relagdo com os demais relatérios citando qualquer parte corporal ndo relacionada a cabeca. Os
relatos de caso incluidos nesta pesquisa foram organizados em uma tabela para visualizacdo da idade/sexo,
localizac&@o, tempo de duracéo relatado, sinais e sintomas. Os relatos de casos publicados entre os anos de
2008 e 2019 em que o FCM acometeu a cabeca estdo distribuidos na tabela a seguir sendo descrita a
referéncia, a idade e sexo do paciente, a localizacdo do tumor, a duracdo da sintomatologia e os sinais e
sintomas. Ap6s busca nas bases de dados, foram localizados 186 artigos. Destes foram excluidos
151 por ndo atender os critérios. Foram selecionados 35 artigos para leitura na integra, com amostra
final de 30 publicacBes, esquematizados no fluxograma da Figura 1.

Figura 1 — Fluxograma do processo de sele¢do dos artigos para revisao integrativa.

186 Estudos
potencialmente

151 Estudos excluidos relevantes
apos leitura dos resumos
e avaliagao dos critérios v
de inclusao 35 Estudos
relevantes
5 Estudos excluidos
apos avaliacdo por
4 instrumento validado
30 Artigos
completo

Fonte: Kussaba ST, et al., 2023.
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Quadro 1 - Andlise de relatos de casos de fibroma condromixoide entre os anos de 2008 e 2019 presentes no cranio | descricdo da referéncia, idade/sexo, localizacéo,
duracdo da sintomatologia e sinais e sintomas.

Caso referéncia Idade/sexo Localizagéo Duragao Sinais | sintomas
ZHENG YM, e KHADEMI B, (2008) 45/F Mandibula VAT Massa indolor na regido da glandula parétida
e arios anos
ramo direito
HAKAN T, e VARDAR-AKER F, (2008) 45/F Regido frontal direita 1 ano Inchaco
PEREZ-FERNANDEZ CA, et al., 60/M Seios maxilar e etmoidal - Obstrucdo nasal severa
(2009) Varios meses
THOMPSON AL, et al., (2009) 33/F Regido temporal processo Fraqueza motora do nervo facial | 4 meses depois
mastoide esquerdo 18 meses reconduzida com paralisia facial | seguiu com gestagéo
e apés 18 meses fez TC
KADOM N, et al., (2009) 14/M Regido frontal, seios frontal 8 meses Piora da dor de cabega e queixas de “nariz entupido”,
e etmoidal a direita com proptose e diplopia ao exame
MORRIS LGT, et al., (2009) 52/F Seio esfenoidal Vertigem | exame endonasal com encontro de uma
- massa bem delimitada, firme e lobulada na regido
esfenoidal
SASS SMG, et al, (2009) 48/M Regido etmoidal esquerda | Roncos noturnos e obstrucdo nasal progressiva a
esquerda
HEINDL LM, et al., (2009) 37/F Orbita - Parede lateral com Inchaco lento e progressivo em regido de palpebra
erosdo adjacente para o |3 anos superior temporariamente associada ha trauma
0sso frontal
VERAS EFT, et al., (2009) 60/F Fossa nasal porgéo anterior . Assintomatico
Muitos anos
esquerda
HAYGOOD TM, et al., (2010) 62/F Seio esfenoidal - Assintomatico
MCCLURG SW, et al., (2011) 49/F Seios nasais e septo 6 meses Congestéo nasal
XU H, QIN Z, SHI Z, (2011) 55/M Sela tdrcica 3 meses Dor de cabeca e polidria
CASTLE JT, e KERNIG ML, (2011) 43/F Seio etmoidal a direita - Pressdo em regido de seio paranasal
THOMAS B, et al., (2011) 49/M Cavidade nasal e palato a Pressdo sinusal progressiva, dores nasal e facial,
direita 5 anos congestdo nasal eventual que progrediu com
obstrucao
OZEK E, e IPLIKCIOGLU AC, (2011) 17/M Temporal parte petrosa 3 meses Dor de cabeca e diplopia 10 dias antes do atendimento
KHALATBARI MR, HAMIDI M, 14/M Orbita - Parede lateral com Inchaco e dor na parede lateral da 6rbita esquerda e
MOHARAMZAD Y, (2012) erosdo para a asa maior do | 4 meses fossa temporal.
0sso esfenoide
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Caso referéncia Idade/sexo Localizacéo Duragéo Sinais | sintomas
YOO YT, et al., (2012) (2 meses)/ M Cavidade nasal 1 més Massa na cavidade nasal e dispneia
DITTALC, et al.,, (2012) 51/F Orbita - parede lateral direita | - Enxaqueca
GUPTA S, et al., (2012) 42/M Osso temporal 2 dias Otalgia severa a direita
SHARMA M, et al., (2012) 12/F Osso temporal esquerda Dor de cabeca generalizada com evolugcdo para
1 més localizada na regido temporal. Inchaco observado na
regido pré-auricular de crescimento gradual
OH N, et al., (2013) 38/F Osso temporal processo 3 Perda auditiva
. meses
mastoide
SUDHAKARA M, et al., (2014) 03/M Zigoma a esquerda 6 meses Massa indolor | crescimento lento
FOMETE B, et al., (2014) 30/F Mandibula a direita 4 anos Inchaco progressivo e indolor
KHOSLARK, et al., (2015) 12/M Mandibula céndilo e ramo & Dor intermitente, assimetria facial e abertura de boca
direita i reduzida
ASHRAF MJ, et al., (2017) 47/F Zigoma a esquerda Inchaco doloroso na face hd 1 més e queixa da
15 anos presenca de uma massa de 15 anos com crescimento
lento nos dltimos 6 meses
MULLEN MG, et al., (2017) 56/M Orbita - parede temporal Congestao sinusal cronica, gotejamento pés-nasal e
esquerda - cefaleia sinusal e agravamento das dores de cabeca
ha um ano.
ZHENG YM, WANG HX, DONG C, 40/F Regido temporal processo Paralisia facial ha 5 meses evoluindo com disfagia ha
(2018) mastoide esquerdo 5 meses 3 meses. Também houve disartria durante 2 meses e
dores de cabeca por 1 més.
ZHU ZC, et al., (2018) 30/M Zigoma a esquerda 1 ano Dor em regido zigomatica esquerda
AYALA GU, et al., (2019) 15/F Maxila esquerda - Inchaco na regido de molar

Fonte: Kussaba ST, et al., 2023.
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RESULTADOS

A presencga do FCM é rara no cranio, observada em 5% dos casos (WU C, et al., 1998) e ja foi registrada
Nnos 0ss0s, occipital, septo nasal, palatino (MEREDITH DM, et al., 2018) esfenoide (MORRIS LGT, et al.,
2009; HAYGOOD TM, et al., 2010; MEREDITH DM, et al., 2018) etmoide (SASS SMG, et al., 2009; CASTLE
JT, e KERNIG ML, 2011; MEREDITH DM, et al., 2018), temporal (THOMPSON AL, et al., 2009; OZEK E, e
IPLIKCIOGLU AC, 2011; GUPTA S, et al,, 2012; OH N, et al., 2013; MEREDITH DM, et al., 2018; ZHENG
YM, et al., 2018), frontal (HAKAN T, e VARDAR-AKER F, 2008; KADOM N, et al., 2009), zigomatico
(SUDHAKARA M, et al., 2014; ASHRAF MJ, etal., 2017; ZHU ZC, et al., 2018), ainda na sela trcica (XU H
et al., 2011), na cavidade nasal (THOMAS B, et al., 2011; YOO YT, et al., 2012), na 6rbita (HEINDL LM, et
al., 2009; KHALATBARI MR, et al., 2012; MULLEN MG, et al., 2017; MEREDITH DM, et al., 2018) e na
mandibula (FUJII N, e ELISEO MLT, 1988; HAMMAD HM, et al., 1998; ZHENG YM, Y, e KHADEMI B, 2008;
FOMETE B, et al., 2014; KHOSLA RK, et al., 2015) e na maxila (FUJII N, e ELISEO MLT, 1988; HAMMAD
HM, etal., 1998; MEREDITH DM, et al., 2018; AYALA GU, et al., 2019).

Conhecer os detalhes da lesdo auxiliard muito no diagndstico, permitindo a escolha do tratamento
adequado ao caso e assim, um prognéstico favoravel (SUDHAKARA M, et al., 2014). A prevaléncia em relacdo
ao sexo apresenta uma minima variacdo. Em estudos que analisaram os casos de FCM com distribuicdo em
todos os segmentos corporais, WILSON AJ, et al. (1991) em 38 casos observou uma distribuicdo igualitaria
entre ambos os sexos (WILSON AJ, et al.,, 1991). WU C, et al. verificou uma discreta prevaléncia para
individuos do sexo masculino (52%|M x 48%|F) (Wu C, et al., 1998). Estudos recentes (BHAMRA JS, et al.,
2014; SAROONA H, et al.,, 2014; CAPPELLE S, et al.,, 2016) registraram valores de 61%|M x 39%|F
(SAROONA H, et al., 2014), 41%|M x 59%|F (BHAMRA JS, et al., 2014) e 47%|M x 53%|F (CAPPELLE S, et
al., 2016). Uma investigag@o com énfase na cabeca declinou para uma maior ocorréncia em individuos do
sexo masculino (56%|M x 44%|F) (MEREDITH DM, et al., 2018). Os relatos de casos publicados entre os
anos de 2009 e 2019 indicaram prevaléncia para pessoas do sexo masculino (55%|M x 45%|F).

Os trabalhos em que foram estudados somente casos envolvendo a maxila e a mandibula verificaram uma
dicotomia onde um estudo prevaléncia para o sexo feminino (37,5%|M x 62,5%|F). Uma soma geral desses
resultados gerou um valor sem significancia estatistica (53%|M x 47%|F), dados que indicam haver uma
distribuicdo equivalente para o sexo.

Tabela 1 - Diferengas sexo-especificas na prevaléncia do fiboroma condromixoide | descrigdo do autor, nimero
absoluto de casos estudados, divisdo entre os sexos masculino e feminino em ndimeros absoluto e relativo e
razao entre ambos.

Diferencas sexo-especificas na prevaléncia| Casos Masculino Feminino
Autor n n % n % Razéo
WILSON AJ, et al., (1991) 38 19 50% 19 50% 1:1
WU C, et al., (1998) 278 145 52% 132 47% 1,1:1
SAROONA H, et al., (2014) 36 22 61% 14 39% 161
BHAMRA JS, et al., (2014) 22 9 41% 13 59% 1114
CAPPELLE S, et al., (2016) 15 7 47% 8 53% 1:1,1
Estudos na cabeca
MEREDITH DM, et al., (2018) | 25 | 14 | 56% 11 44% | 1,31
Estudos de maxila e mandibula (revisées)
FUJJI N, et al., 1988 16 6 37,5% 10 62,5% 1:1,7
HAMMAD HM, et al., (1998) 21 16 76% 5 24% 3,2:1
Valores totais 451 238 52,5% 213 47,5% 1,1:1

Fonte: Kussaba ST, et al., 2023.

O FCM acomete individuos de todas as idades. As variagOes estdo dispostas na tabela a seguir, assim

como as médias encontradas na literatura. Em pesquisas que analisaram casos de FCM em todos os
segmentos corporais, a média de idade ficou em 27,3 anos (WILSON AJ, et al., 1991; WU C, et al., 1998;
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BHAMRA JS, et al., 2014; SAROONA H, et al., 2014; CAPPELLE S, et al., 2016). Um levantamento recente
constatou no estudo do FCM na cabega uma média 44,3 anos de idade (MEREDITH DM, et al., 2018). Os
casos publicados sobre o FCM envolvendo a cabeca entre os anos de 2008 a 2019 registrou uma idade média
de 36 anos. E os trabalhos que investigaram o FCM na maxila e mandibula verificaram uma média de idade
de 29,3 e 30,25 anos (FUJII N, e ELISEO MLT, 1988; HAMMAD HM, et al., 1998). N&o se realizou a média
destes ultimos dados devido a presenca de registros repetidos em ambas as pesquisas. Uma média geral
destes trabalhos publicados indica uma média de idade de 30,7 anos.

Tabela 2 - Prevaléncia por idade nos casos de fibroma condromixoide | descricdo do autor, variacédo geral
da idade e média observada.
Prevaléncia por idade

Autor Variacao Média
WILSON AJ, et al., (1991) 3ab5 23
WU C, et al., (1998) 6 a 87 31,1
SAROONAH, et al., (2014) 6abl 20,9
BHAMRA JS, et al., (2014) 11a73 30,6
CAPPELLE S, et al., (2016) 16 a 54 31

Estudos na cabeca
MEREDITH DM, et al., (2018) 5a83 44,3

Estudos de maxila e mandibula (revisdes)

FUJJI N, et al., (1988) 10 a 67 29,3
HAMMAD HM, et al., (1998) 10 a 67 30,25
Média geral 30,7

Fonte: Kussaba ST, et al., 2023.

Os casos presentes na cabeca registraram valores discretamente maiores na média de idade dos
pacientes que apresentaram o FCM. Os dados observados em pesquisa prévia registraram casos
assintométicos, reclamacdes de dores de cabeca e sintomas em regido especifica (MEREDITH DM, et al.,
2018). Os resultados observados em nosso levantamento (n=31) descreveram 5 casos assintoméaticos, 12 de
sintomatologia &lgica e os demais casos com sintomas relativos a regido anatdmica atingida pelo FCM,
relatando inchago, obstru¢do nasal, fraqueza motora ou paralisia facial, vertigem, ronco noturno (obstrucéo
progressiva), zumbido, congestdo nasal, pressdo em seio paranasal e perda auditiva. Estes sintomas
relacionam-se ao acometimento de feixes nervosos motores em casos de FCM presentes na regido temporal
(mastoide), ossos esfenoide e etmoide.

Os sintomas se relacionam com a regido atingida (THOMPSON AL, et al., 2009; OZEK E, e IPLIKCIOGLU
AC, 2011). Os casos assintomaticos indicaram um aumento de massa de crescimento lento onde o portador
convivia com a alterag@o por um periodo de 6 meses a varios anos. Um caso de otalgia aguda em dois dias
estava presente no osso temporal (GUPTA S, et al., 2012) e outro no zigoma com dor h4 um més apresentava
inchago regional ha 15 anos (ASHRAF MJ, et al., 2017), sugerindo quadros assintométicos que agudizaram.
Os casos de evolucdo em poucos meses indicaram dores acompanhadas de inchago na regido.

A maior incidéncia do FCM é no osso esfenoide (7/28%), etmoide (5/20%), maxila (3/12%), occipital (2/8%),
septo nasal (2/8%), palato (2/8%), temporal (2/8%) e 6rbita (1/4%) em 25 casos analisados (MEREDITH DM,
et al., 2018). Nossos resultados em analise de 31 relatos de casos demonstraram referéncias aos 0ssos
temporal (6/19,4%), orbita (4/12,9%), mandibula (3/9,7%), maxila (3/9,7%), zigoma (3/9,7%), esfenoide
(2/16,5%), etmoide (2/6,5%), fossa nasal (2/6,5%), frontal (2/6,5%), cavidade nasal (1/3,2%), clivus (1/3,2%),
seio nasal (1/3,2%) e sela turcica (1/3,2%).

Dentre 31 casos publicados entre os anos de 2008 e 2019, somente 6 citaram a maxila ou mandibula,
havendo 3 casos em cada segmento. A literatura apresentou 17 casos entre os anos de 1951 e 1988 (FUJII
N, e ELISEO MLT, 1988) e uma outra reviséo 21 casos entre os anos de 1951 e 1998 (HAMMAD HM, et al.,
1998). A andlise destas revisdes indica que ndo h& um local especifico para o aparecimento do FCM, podendo
surgir em qualquer regido da maxila ou da mandibula.
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Os estudos de imagem sao extremamente valorosos para constatar a lesdo e orientar a intervencao
cirrgica (KADOM N, et al., 2009). O exame de imagem do FCM por tomografia computadorizada geralmente
apresenta uma ampla massa (KADOM N, et al., 2009; MORRIS LGT, et al., 2009; THOMAS B, et al., 2011,
GUPTAS, etal., 2012; YOO YT, etal., 2012; ZHENG YM, et al., 2018) lobular (THOMPSON AL, et al., 2009;
VERAS EFT, et al., 2009) de contornos bem definidos (MORRIS LGT, et al., 2009; SASS SMG, et al., 2009;
KHALATBARI MR, et al., 2012; ZHENG YM, et al., 2018), apresentando uma leséo osteolitica (HAKAN T, e
VARDAR-AKER F, 2008; MULLEN MG, et al., 2017) em expansao (HAKAN T, e VARDAR-AKER F, 2008;
THOMPSON AL, et al., 2009) que invade estruturas adjacentes (THOMPSON AL, et al., 2009; GUPTA S, et
al., 2012; YOO YT, et al.,, 2012). Focos de calcificacdo podem ser identificados na regido examinada
(MORRIS LGT, et al., 2009; SASS SMG, et al., 2009; THOMPSON AL, et al., 2009; SHARMA M, et al., 2012;
ZHENG YM, et al., 2018).

Quadro 2 - Referéncia e descricdo das caracteristicas da imagem observadas em tomografia
computadorizada (TC).

Autor

Descri¢éo das caracteristicas da imagem observadas em TC

Hakan T e Vardar-
Aker F (2008)

Leséo osteolitica com expansédo das tabuas interna e externa do osso frontal direito;
densidade mista irregular, com pontos de calcificacdo na parte anterior da leséo.

Thompson AL, et
al., (2009)

Lesdo lobulada, expansiva e preenchendo o curso do canal do nervo facial,
morfologia alongada na dimensdo craniocaudal com expanséo inferior do forame
estilomastoideo, sobressaindo-se no tecido mole extratemporal abaixo da base do
cranio; pequenos focos de calcificacé@o identificados nos componentes mastoide e
extratemporal.

Kadom N, et al.,
(2009)

grande massa envolvendo os seios etmoidal e frontal direito, orbita direita e extensa
extensdo intracraniana; na cabeca observou-se grande massa intracraniana,
parcialmente cistica e parcialmente sélida, com areas calcificadas distréficas.

Morris LGT, et al.,
(2009)

Massa heterogénea, parcialmente calcificada, localizada ao longo do septo intrasseio
e assoalho dos seios esfenoides; bem circunscrita com erosao parcial do assoalho
do seio esfenoidal; protusdo na cavidade esfenoidal e sobressai ligeiramente na
cavidade nasal esquerda

Sass SMG, et al.,
(2009)

Processo expansivo de contornos bem definidos e calcificages grosseiras inclusas
na regiao etmoidal esquerda, projetando-se para a fossa nasal, apresentando eroséo
e remodelacdo 6sseas adjacentes

Veras EFT, et al.,

Massa lobulada sdlida na por¢do anterior da fossa nasal esquerda

(2009)

KHALATBARI MR, |Lesd@o hiperdensa, grande e bem definida destruindo a parede lateral da Orbita
etal., (2012) esquerda, com erosao da asa esfenoidal maior; massa envolvendo a cavidade orbital

e fossa temporal

YOO YT, etal., Massas radiodensas preenchendo as cavidades nasais; seios maxilar e etmoidal
(2012) aparentemente obstruidos pela leséo

GUPTA S, et al., Massa hipodensa de tecido mole com eroséo das células aéreas da mastoide direita
(2012) e o canal ésseo do nervo facial, além de se projetar posteriormente através de um

defeito na placa sigmoide e estreitar o foco do seio sigmoide

SHARMA M, et al.,
(2012)

Massa expansivel, proveniente da regido temporal esquerda no assoalho da fossa
craniana média; tecido mole isodenso no interior e pequenos focos calcificados
sugestivos de neoplasia condroide

OH N, et al., (2013)

Massa expansiva e destrutiva dentro da mastoide

ASHRAF MJ, et al.,
(2017)

Lesdo osteolitica no osso zigomatico com margens lobuladas e bem demarcadas;
expansdo com destruicdo parcial do osso cortical

(2017)

MULLEN MG, et al.,

Lesdo osteolitica na parede orbitaria esquerda

ZHENG YM, etal,,
(2018)

Massa lobulada de tecidos moles com borda escler6tica e calcificagdo; tumor corroeu
as células aéreas da mastoide esquerda e o canal hipoglosso ipsilateral, além de
invadir a por¢do mastoide esquerda do canal do nervo facial e do forame jugular.

Fonte: Kussaba ST, et al., 2023.
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Microscopicamente, o FCM apresenta um padréo lobular (HAKAN T, e VARDAR-AKER F, 2008; MORRIS
LGT, et al., 2009; VERAS EFT, et al., 2009; MCCLURG SW, et al., 2011; THOMAS B, et al., 2011; DITTA
LC, etal., 2012; GUPTA S, et al.,, 2012; SHARMA M, et al., 2012; YOO YT, etal., 2012; MEREDITH DM, et
al., 2018), células de formato estrelado e fusiforme (HAKAN T, e VARDAR-AKER F, 2008; VERAS EFT, et
al., 2009; HEINDL LM, et al., 2009; KADOM N, et al., 2009; MORRIS LGT, etal., 2009; CASTLE JT, e KERNIG
ML, 2011; XU H et al., 2011; MCCLURG SW, et al., 2011; DITTA LC, et al., 2012; YOO YT, et al., 2012;
GUPTA S, et al., 2012; SHARMA M, et al., 2012; MEREDITH DM, et al., 2018) em areas mixoides (HAKAN
T, e VARDAR-AKER F, 2008; HEINDL LM, et al., 2009; KADOM N, et al., 2009; MORRIS LGT, et al., 2009;
THOMPSON AL, et al., 2009; VERAS EFT, et al., 2009; MCCLURG SW, et al., 2011; THOMAS B, et al., 2011;
DITTA LC, et al., 2012; GUPTA S, et al., 2012; YOO YT, et al., 2012), centros hipocelulares (HAKAN T, e
VARDAR-AKER F, 2008; HEINDL LM, et al., 2009; CASTLE JT, e KERNIG ML, 2011; MCCLURG SW, et al.,
2011; SHARMA M, et al., 2012; MEREDITH DM, et al., 2018) e periferia hipercelulares (HAKAN T, e
VARDAR-AKER F, 2008; HEINDL LM, et al., 2009; VERAS EFT, et al., 2009; CASTLE JT, e KERNIG ML,
2011; MCCLURG SW, et al.,, 2011; YOO YT, et al., 2012; MEREDITH DM, et al., 2018) com esparsas de
células osteoclasticas gigantes multinucleares (HAKAN T, e VARDAR-AKER F, 2008; KADOM N, et al., 2009;
DITTA LC, et al., 2012) e focos de calcificagdo (HEINDL LM, et al., 2009; KADOM N, et al., 2009; CASTLE
JT, e KERNIG ML, 2011; DITTALC, et al., 2012; SHARMA M, et al., 2012; MEREDITH DM, et al., 2018).

Quadro 3 - Descri¢do das caracteristicas histopatoldgicas do fibroma condromixoide observadas em laminas.
Autor Descricédo das caracteristicas da imagem observadas em laminas (HE)
HAKANT e Padréo lobular com células estreladas em um fundo mixoide. Os l6bulos demonstraram
VARDAR-AKER F | centros hipocelulares e periferia hipercelular, e focos de células osteoclasticas gigantes

(2008) multinucleares.

THOMPSON AL, |Lesdo mixoide com presenca discreta de células estromais entre espiculas 6sseas
et al., (2009) reativas e cartilagem.

KADOM N, etal. |(a) a calcificacdo incomum e extensa observada em todo o tumor, (b) uma éarea
(2009) fibromixoide composta de células estreladas e fusiformes em um estroma mixoide; e (c)
condensacdo de células neoplasicas na periferia da area mixoides, (d) area de alta
celularidade composta por células mononucleares ovais com células gigantes
multinucleadas esparsas.

MORRIS LGT, et | Tumor lobulado bem delimitado, constituido por matriz mixocondroide na qual as células
al. (2009) tumorais estavam dispersas em agregados soltos e aleatérios, com longos processos
citoplasmaticos desaparecendo na matriz tumoral ou como células fusiformes
semelhantes a fibroblastos; em menor ampliacdo, as células tumorais estavam
organizadas em &reas condensadas de celularidade aumentada, demarcando
pseudolbbulos de &reas mais frouxas do estroma mixocondroide de menor celularidade;
o tumor substituiu 0 0sso e se estendeu quase ao seio esfenoidal.

HEINDL LM, et al. | Area hipocelular localizada centralmente com células estreladas ou fusiformes em uma

(2009) matriz mixoide (ampliagéo original X200). Area hipercelular periférica localizada com
muitas células uniformes em forma de fuso e focos de calcificagdo (ampliagdo original
X100).

VERAS EFT, et al. | Padrdo de I6bulos que estavam apenas parcialmente separados um do outro. O

(2009) estroma foi caracterizado por zonas mixoides e campos com uma aparéncia condroide

distinta; células fusiformes estavam uniformemente espalhadas por esses campos.
Populaces de células mais densas foram encontradas predominantemente nas bordas
dos Iébulos, em comparacdo com o centro. Atipia nuclear e figuras mitéticas ndo foram

observadas.
MCCLURG SWw, Silhueta vagamente lobulada, com uma alternancia de areas hipocelulares e
et al. (2011) hipercelulares dentro de um fundo da matriz condromixoide. A periferia dos l6bulos

consistia em células fusiformes e estreladas com celularidade aumentada e atipias
nucleares ocasionais.
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Autor

Descricdo das caracteristicas da imagem observadas em laminas (HE)

XU H, et al. (2011)

Elementos condroides variaveis com o que pareciam ser condrécitos irregulares
imaturos, contendo citoplasma eosinofilico e cercados por matriz intercelular fibrosa
mixoide. Esse tumor de tecido mole estava heterogéneo nos dois tipos de células, que
consistiam em células estreladas e fusiformes, além de elementos condroides, mixoides
e fibrosos.

CASTLE JT, e
KERNIG ML,
(2011)

Areas celulares suaves, mas morfologicamente heterogéneas, incluindo células
estreladas e fusiformes com nucleos ovais e citoplasma eosinofilico com contornos
indistintos. Essas células estavam contidas em um estroma de fundo azul-condoide
palido de diferentes tons tintoriais e, ocasionalmente, dispostas em um padrdo
semelhante a uma peneira nas areas mais mixoides. Um padrdo microlobular sutil
caracterizado por uma periferia celular em torno de uma area central hipocelular foi
observado como uma caracteristica ocasional. NUmeros esparsos de calcificacdes
granulares com aparéncia poligonal foram identificados dentro da amostra, mas néo
como uma caracteristica proeminente; nem foram interpretados como sendo uma
inclusdo ou aprisionamento das estruturas 6sseas circundantes. Figuras mitéticas ou
células exibindo qualquer quantidade de atipia celular ndo foram observadas.

THOMAS B, et al.,
(2011)

Configuracgéo lobular de fragmentos de cartilagem hialina mixoide estava presente com
nacleos pequenos e sem graca e sem atividade mitGtica perceptivel. Os I6bulos foram
demarcados por fios finos de tecido conjuntivo bem vascularizado. Os centros dos
I6bulos da cartilagem exibiram o maior grau de alteracdo mixoide e o tamanho da célula
diminuiu muito ligeiramente das areas mixoides centrais para as areas cartilaginosas
periféricas. A borda da leséo exibia uma demarcacéo clara entre os tecidos sinonasais
normais e a leséo.

YOO YT, et al., O exame histopatolégico mostrou |6bulos condroides com células estreladas e

(2012) fusiformes em areas mixoides do tecido. A periferia desses l6bulos mostrou densidade
celular acentuadamente aumentada.

DITTALC, etal.,, |Tumor composto de I6bulos de células citologicamente sutis, em forma de fuso, com

(2012) nucleos no estroma fibroso, intercaladas com zonas paucicelulares da matriz mixoide
ou condroide. Células gigantes multinucleadas e calcificagdo podem estar presentes.

GUPTA S, etal.,, |Proliferacdo vagamente lobular de células estreladas e fusiformes com citoplasma

(2012) eosinofilico, suportada por estroma mixoide

SHARMA M, et Células tumorais vistas dispostas em um padrao lobular. Os I6bulos individuais mostram

al., (2012) areas hipocelulares e hipercelulares periféricas centrais compostas por folhas de

condrécitos e células estreladas intercaladas em um fundo condromixoide. N&o havia
evidéncia de mitose. A periferia da lesdo apresentava proliferacdo capilar com
numerosos espacos cisticos dilatados. Areas focais de calcificacdo densa também
foram vistas.

SUDHAKARA M,
et al., (2014)

Tecido lesional apresentava lobulos com centro hipocelular, mostrando aspecto
mixocondroide separado e cercado por areas hipercelulares periféricas. As células
tumorais dentro dos I6bulos eram fusiformes e estreladas com citoplasma eosinofilico.
Essas células foram incorporadas na matriz basofilica mostrando alteragdo mixoide. A
maioria das areas apresentou fibras delicadas de colageno, enquanto poucas areas
apresentaram fibras maduras de coldgeno. Também foram observados alguns focos de
areas mixoides liquefativas. As &reas condroides mostraram células tumorais
residentes em espacos lacunares esféricos e ovais cercados por matriz do tipo hialino.
As areas condromixoides apresentavam uma vasculariza¢do conspicua em torno das
tentativas iniciais de formacéo de lacunas cartilaginosas primitivas. N&do havia evidéncia
de figuras mitéticas ou pleomorfismo nas células tumorais
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Autor Descricdo das caracteristicas da imagem observadas em laminas (HE)
BHAMRA JS, et Tumor lobulado composto de células estreladas e fusiformes com celularidade variavel,
al., (2014) geralmente mais celular na periferia dos I6bulos. A matriz € mixoide e, em alguns casos,

contém calcificacao grosseira.

ASHRAF MJ, et Lébulos de tamanhos variaveis com hipercelularidade na periferia e estroma mixoide
al., (2017) celular baixo no centro dos I6bulos. Também foram observadas células estreladas em
um fundo mixoide e células gigantes osteoclasticas. Mitose e necrose estavam
ausentes. CalcificacBes granulares foram facilmente identificados.

MULLEN MG, et | Proliferacéo de células estreladas a fusiformes em um fundo mixoide com calcificacdo
al., (2017) focal.

ZHENG YM, et al., | Lesdo mixoide constituida por material cartilaginoso, misturado com células estromais

(2018) leves e células tumorais fibroblasticas.
MEREDITH DM, | As aparéncias histolégicas recapitularam amplamente as do CMF convencional. Todos
et al., (2018) 0s tumores mostraram um padrdo de crescimento predominantemente lobulado com

hipocelularidade central e eram constituidos por células fusiformes para estrelar
incorporadas em um estroma fibroso condromixoide a fibroso variavel. A celularidade
era mais densa na periferia dos I6bulos, onde as células tumorais passaram para uma
morfologia mais arredondada ou ovoide. Células gigantes osteoclasticas estavam
presentes em 3 casos. Calcificacdes irregulares e grosseiras foram frequentemente
observadas, as vezes em grau extenso.

Fonte: Kussaba ST, et al., 2023.

A imunoreatividade de células tumorais pode ser expressa nas analises IHQs sensiveis para vimetina,
actina de mdasculo liso, desmina, S100 e CD34 (MORRIS LGT, et al., 2009; DITTA LC, et al., 2012).
Geralmente, a reacao € negativa para anti-antigeno de membrana epitelial (EMA) e anti-proteina glial acida
fibrilar (GFAP) e baixa taxa prolifera¢cdo com Ki-67 (MORRIS LGT, et al., 2009).

A proteina S-100 tem reacgédo positiva em casos de FCM (HEINDL LM, et al., 2009; THOMPSON AL, et al.,
2009; XU H et al., 2011; YOO YT, etal., 2012; ZHENG YM, et al., 2018), assim como a vimentina (HEINDL
LM, et al., 2009; MORRIS LGT, et al., 2009; MCCLURG SW, et al., 2011; XU H et al., 2011; ZHENG YM, et
al., 2018) e actina do musculo liso (HEINDL LM, et al., 2009; MORRIS LGT, et al., 2009; MCCLURG SW, et
al., 2011; MULLEN MG, et al., 2017).

Em torno de 15% dos nlcleos celulares podem ser positivos para Ki-67 (VERAS EFT, et al., 2009) ou
menor que 1% (MCCLURG SW, et al., 2011). Porém, ha relatos de reagdo negativa para S-100 (MORRIS
LGT, et al., 2009; VERAS EFT, et al., 2009). As anélises de IHQ foram negativas para queratina (MORRIS
LGT, et al., 2009; THOMPSON AL, et al., 2009; THOMAS B, et al., 2011; XU H et al., 2011; MULLEN MG, et
al., 2017), CD34 (HEINDL LM, et al., 2009; MORRIS LGT, et al., 2009), desmina (HEINDL LM, et al., 2009) e
EMA (MORRIS LGT, et al., 2009).

DISCUSSAO

O diagndstico deve ser cuidadoso devido a semelhanca do FCM com o condrossarcoma, condroblastoma
(WU C, etal., 1998; MEREDITH DM, et al., 2018), condroma ou osteossarcoma (MEREDITH DM, et al., 2018)
osteossarcoma e mixoma (THOMAS B, et al.,, 2011). O condrossarcoma apresenta aspecto lobular com
centros hipercelulares como o FCM, porém, ha uma condensacéo de nucleos na periferia dos lébulos (WU C,
et al., 1998).

Caracteristicas importantes podem ser observadas no condrossarcoma para diferencia-lo do FCM como
a presenca de atipia nuclear, cartilagem madura e células binucleadas. A auséncia ou presenca discreta de
figuras mitéticas, principalmente na periferia dos l6bulos ou regido interlobular do FCM é mais um critério de
diferenciacdo do condrossarcoma (WU C, et al., 1998).
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A diferenca do FCM em comparacao com o condroblastoma esta na presenca de células uniformes com
ndcleos em forma de fendas ou sulcos e citoplasma eosinofilico com periferia celular apresentando
condroblastos distintos (CASTLE JT, e KERNIG ML, 2011).

A variante condroide do cordoma também possui similaridades com o FCM, sendo distinguivel quando
aplicado o exame de IHQ (MORRIS LGT, et al., 2009; THOMAS B, et al., 2011). Os cordomas s&o positivos
para as proteinas S-100, citoqueratina e EMA. Histologicamente, apresenta células coesivas com citoplasma
eosinofilico abundante (MORRIS LGT, et al., 2009).

O osteossarcoma € outra patologia que refere semelhancas ao FCM. O exame histopatoldgico pode
revelar a presenca de I6bulos hipocelulares com aparéncia mixocondroide separados por bandas de tecido
celular compostas por fibroblastos como células fusiformes e células gigantes. O osteossarcoma apresenta
células tumorais moderadas e pleomérficas quando aglomeradas, de nucleos vesiculares a hipercromaticos
com nucléolos proeminentes e figuras mitéticas ocasionais, pouco citoplasma eosinofilico e algumas células
gigantes marcantes (MEREDITH DM, et al., 2018). O mixoma pode ser considerado no diagndstico diferencial
do FCM. Os mixomas apresentam células estreladas em meio a um estroma mucoide frouxo e néo
apresentam uma matriz condroide nem arquitetura lobular (THOMAS B, et al., 2011).

O tratamento para o FCM pode ser feito por curetagem, enucleacdo ou excisdo em bloco com prognéstico
favoravel e pouca recorréncia. Em 17 publica¢gfes sobre o FCM em maxila e mandibula, um caso ndo informou
a forma de tratamento, 43,75% foram por curetagem, 25% por enucleacéo e em 31,25% foi realizada a
resseccdo em bloco. Somente um caso apresentou recorréncia, sendo este de curetagem (FUJII N, e ELISEO
MLT, 1988). Em 278 casos de FCM, a recorréncia foi de 28,3% (WU C, et al., 1998) e o risco de recorréncia
em 15 casos de FCM na cabeca foi de 33% (MEREDITH DM, et al., 2018). Nestas ultimas publicacdes, a
forma de tratamento estava ausente.

A preocupacéo estética e funcional nos casos de resseccdo em bloco de tumores craniofaciais requer
técnicas de reconstru¢do complexas, havendo a recomendacao do tratamento por curetagem nos casos de
FCM e o acompanhamento do paciente (PEREZ-FERNANDEZ CA, et al., 2009). Casos envolvendo a maxila
tiveram opcdo de tratamento com resseccdo em bloco do tumor (PEREZ-FERNANDEZ CA, et al., 2009;
THOMAS B, et al., 2011; AYALA GU, et al., 2019).

Independentemente da decisao cirdrgica, 0 acompanhamento periddico é mandatério para o tratamento
imediato em caso de recidiva (FUJII N, e ELISEO MLT, 1988). A distribuicdo entre os sexos € equivalente. A
média de idade é de 30,7 anos e seus sinais e sintomas séo variados. Os casos mais observados na cabeca
ocorreram nos 0ssos esfenoide e etmoide, seguidos da mandibula e maxila. Sua ocorréncia no cranio nao
segue um padrdo, podendo surgir em qualquer segmento. O estudo de imagem é obrigatério para a
determinacéo do diagndstico e tratamento adequado.

CONSIDERACOES FINAIS

O FCM é uma lesédo benigna, rara e acomete 5% dos ossos do cranio. O cirurgido precisa estar atento
para definir uma avaliacdo e um diagnéstico correto para as lesfes raras como nos casos de FCM para nao
confundi-lo com lesdes malignas. Igualmente, necessita manter em alerta o paciente sobre eventuais
recidivas, assim como realizar reavaliagc6es periddicas de forma preventiva. A ocorréncia de recidiva precisa
de intervencao célere com o intuito de minimizar sequelas ao paciente.
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