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Resumen

La displasia fibrosa es un padecimiento benigno crénico que se ca-
racteriza por remplazar hueso por tejido fibro-oseo anormal y que
provoca distorsion y debilidad dsea en las regiones afectadas, entre las
que destacan las costillas, la tibia, el fémur, el maxilar, la mandibula
v el craneo. Se detecta en la infancia y su progresion habitualmente
se detiene al inicio de la pubertad, cuando el hueso ha terminado su
desarrollo; sin embargo, se han detectado algunos casos en la edad
adulta en los que su curso es asintomadtico e incidental; asimismo, se
ha encontrado afeccion en huesos vecinos diferentes a los implicados
inicialmente. La displasia fibrosa craneofacial puede manifestarse en
diversas formas clinicas, segun el hueso afectado, de lo cual dependera
el abordaje y el tratamiento. Es motivo de esta comunicacion hacer una
revision de la bibliografia y exponer cinco casos clinicos con afeccion
craneofacial, asi como el manejo que se le dio a cada uno.

Palabras clave:

displasia fibrosa craneofacial

Historia y generalidades
El término displasia fibrosa fue acufiado por Lichtenstein en
1938;! desde entonces, se han encontrado diferentes varie-
dades de displasia:
*  Monostética: cuando se encuentra implicado un solo
hueso.

Abstract

Fibrous dysplasia is a benign condition, characterized by the repla-
cement of normal bone by abnormal fibro osseous tissue, causing
distortion and bone weakness in the affected regions, the most affec-
ted areas are the ribs, fibula, femur, maxillary, jaw and skull. Its
detected in childhood, and its progression usually stops in the early
youth, when the bone structures stop developing, however, some cases
have been detected in adult patients, where the development courses
asymptomatic and is found in an incidental way. On the other hand,
long term follow up has showed affection in adjacent bones to those
initially affected. Craniofacial fibrous dysplasia has different clinical
presentations, according to the affected bones, and the spread of the
disease will determine the treatment. The aim of this communication
is to present a review of the literature, and five cases with craniofacial
affection, with the treatment each one received.
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craniofacial fibrous dysplasia.

»  Poliostdtica: cuando se encuentra implicado mas de
un hueso.

*  Sindrome de McCune Albright: displasia fibrosa
poliostotica asociada con endocrinopatias e hiper-
pigmentacién cutanea.>?
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En fechas recientes Chen y Noordhoff propusieron una
clasificacion crancofacial basada en el topodiagnostico de
las regiones afectadas:

Zona 1: area facial por arriba del hueso alveolar maxilar.

Zona 2: craneo con cuero cabelludo.

Zona 3: base de craneo central.

Zona 4: hueso que sostiene los dientes.

Fisiopatologia

Se ha propuesto un origen genético con patrén no hereditario
activado por mutaciones en el gen GNASI1 de la subunidad
alfa de las proteinas G. Estas mutaciones poscigdticas dan
como resultado un mosaico que genera un exceso de adenosin
monofosfato ciclico (AMPc) en las células mutadas. También
se ha observado un aumento en la cantidad de protooncogén
c-Fos en las biopsias con este diagndstico.* Las mutaciones
de GNASI en las células osteoblasticas provocan en el hueso
y en la médula 6sea una funcion osteogénica anormal, la cual
causa displasia fibrosa; sin embargo, esta teoria esta basada en
estudios de variedad poliostotica.’ Mangion y colaboradores
proponen que la displasia fibrosa craneofacial obedece a una
alteracion genética que es diferente a otras variedades, ya
que, segun estos autores, el padecimiento tiene un patron de
herencia autosémica dominante que en el cromosoma 4P se
asocia con mutaciones del gen MIM118400.¢

Cuadro clinico

La clinica de esta enfermedad se expresa en la region afectada
con fracturas patoldgicas, deformidad, discapacidad fisica y,
en algunas ocasiones, con alteraciones nerviosas y vasculares
secundarias a la compresion.

Diagnodstico

El alto indice de sospecha diagndstica se activa con la historia
clinica y se incrementa con estudios de imagen. Cuando se
trata de una lesion 6sea, el protocolo de estudio debera incluir,
de inicio, una TC que puede mostrar tres patrones:?

*  Patron pagetoide o “en vidrio despulido”, que es el

mas comun.

*  Patrdn esclerdtico.

e Patrén quistico.

Como estudio complementario, en casos seleccionados,
puede incluirse la resonancia magnética para observaren T1y
T2 en fase Spin Echo zonas de sefial baja causadas por tejido
fibroso; sin embargo, cuando existe actividad metabolica ele-
vada puede observarse una senal intermedia en T2 (figura 1).
La razon por la que esta lesion se refuerza con la aplicacion
de gadolinio no se conoce hasta el momento, pero se sospecha
que se debe a que la médula 6sea normal es remplazada por
tejido fibrocelular, y esto hace que se observe un aumento de

Figura 1. En el estudio de resonancia magnética nuclear en fase T1y T2 se
observa la diferencia de sefial correspondiente al caso 3.

la sefial en T1y en T2.” Todo esto depende de la cantidad de
trabéculas dseas, celularidad, colageno y cambios quisticos
en el hueso afectado.?

Cuando un alto indice de sospecha clinica se fortalece
con una TC, se debe proceder a tomar una biopsia 6sea en la
region afectada para obtener un diagndstico definitivo, en el
que los hallazgos histopatologicos muestren osteoblastos re-
traidos, fibras bien delimitadas, hueso compacto, osteoclastos
y abundantes vasos dilatados por hemorragia peritrabecular®
(figura 2).
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Figura 2. Imagen histopatologica. A. Tejido fibroso. B. Tejido 6seo com-

pacto. C. Osteocitos. D. Vasos sanguineos. E. Fibroblastos (laminillas
correspondientes al caso 2).



HERNANDEZ PALESTINA MS Y PEREZ LOPEZ BURKLE MI

Diagnésticos diferenciales

Deben considerarse otras lesiones fibro-6seas, como el
fibroma osificante, el condroma, el fibroma no osificante,
los cordomas, los plasmocitomas, la enfermedad de Paget
y, desde luego, la enfermedad metastasica; sin embargo,
estas consideraciones por lo general dependen del resultado
histopatologico.

Tratamiento

No existe hasta el momento un manejo médico aceptado;
sin embargo, Zacharin y colaboradores han propuesto un
tratamiento (que se encuentra aun en fase experimental)
en el que administran pamidronato disédico —un analogo
estable del pirofosfato natural que se ha prescrito en otras
enfermedades en las que existe resorcion dsea importante,
como la enfermedad de Paget, la metastasis y la osteoporo-
sis. El bisfosfonato actua de manera acumulativa inhibitoria
en la pérdida de hueso, inhibe la resorcion 6sea y aumenta
la adsorcion y absorcion en la superficie mineral del hueso,
donde interfiere con la accion de los osteoclastos y estimula a
los osteoblastos a producir un factor inhibidor de osteoclasto.
Este tratamiento también se ha prescrito a pacientes con sin-
drome de McCune Albright y displasia fibrosa poliostdtica,
en los que disminuy6 el dolor y mejord la movilidad y la
calidad de vida en general; sin embargo, es un tratamiento
que debe administrarse en varias ocasiones durante varios dias
consecutivos y que tiene efectos adversos, como disminucion
del gasto cardiaco secundaria a una baja del flujo sanguineo
en la médula dsea, que puede ocasionar a la larga una car-
diomiopatia.* Se ha considerado administrarlo a enfermos
pediatricos, principalmente a los que tienen afeccion en la
base del craneo, ya que podria detenerse desde la nifez la
progresion de la enfermedad a fin de evitar complicaciones
por el crecimiento de la lesion.

Como se mencion6 con anterioridad, el tratamiento siem-
pre debe ser lo mas conservador posible y debe tener como
meta prevenir problemas funcionales y conservar la estética
y, en casos necesarios, la descompresion de nervios craneales.
El manejo quirtrgico se recomienda inicialmente s6lo para
combatir la enfermedad sintomadtica clasificada en la zona
3 de Chen y Noordhoff; de lo contrario, debe realizarse un
seguimiento anual con exploracion fisica y TC que siempre
incluya la base del craneo. En general, la malignizacion de
la lesion es menor a 0.5% y se observa principalmente en la
variedad poliostdtica; sin embargo, puede ser inducida por
radioterapia y debe sospecharse en caso de que exista dolor,
crecimiento agresivo y elevacion de fosfatasa alcalina en
suero."?

A continuacion presentamos cinco casos atendidos (cua-
dro 1).

Caso 1: localizacion en hueso
temporal

Paciente masculino de 14 afios de edad con hipoacusia
izquierda de aparente inicio subito, no progresiva y de seis
meses de evolucion. En la exploracion fisica se encontrod
obstruccion en el tercio medio del conducto auditivo externo
izquierdo (figura 3A) ocasionada por una lesion de consis-
tencia dura y cubierta por piel de caracteristicas normales.
Se solicité una TC del hueso temporal, en la que se vio la
imagen caracteristica de vidrio despulido de la displasia
fibrosa (figura 3B). El estudio audioldégico mostro en el lado
izquierdo hipoacusia media conductiva pura. Se realiz6 una
canaloplastia sin incidentes y se encontré un colesteatoma
de conducto, por la piel atrapada detras de la lesion, que se
extrajo completamente. El material 6seo enviado a estudio
histopatologico ratifico el diagnostico de displasia fibrosa, y
la extension observada en el estudio de imagen se clasifico
como variedad poliostotica.

La displasia fibrosa craneofacial de hueso temporal afec-
ta principalmente la mastoides y el apex petroso, se puede
encontrar en el conducto auditivo externo y en la capsula
otica (como en este caso). Cuando la afeccion es coclear
o laberintica, se puede producir una fistula con vértigo e
hipoacusia sensorineural. En caso de que afecte al conducto
auditivo interno puede causar paralisis facial por compre-
sion, que es secundaria al dafio en el canal de Falopio.>* En
cuanto a la localizacién de la displasia fibrosa en este hueso,
Barrionuevo la divide en:

1. Fase latente.

2. Fase sintomatica.

3. Fase de complicaciones.

La mayoria de los enfermos son de fase 3, por lo que se
manejan con canaloplastia, mastoidectomia y descompresion
del nervio facial, segin el caso.® Ademas, existen pacientes
en los que se oblitera la trompa de Eustaquio y se produce
una otitis media cronica, que puede ser manejada con tubos
de ventilacién transtimpanicos.?

Segun el sitio del hueso donde se manifieste, debe con-
siderarse la posibilidad de que evolucione un colesteatoma,
ya sea por acumulacion de queratina, detras de la lesion,
en el conducto auditivo externo (como en este caso) o por
alteraciones en epi 0 meso timpano.?

Caso 2: localizacion frontal,
etmoidal y esfenoidal

Paciente femenino de 12 afios de edad con asimetria facial
de un afio de evolucion debido al aumento en forma lenta y
progresiva del volumen supraciliar derecho (figura4A) y con
obstruccion nasal derecha de tres meses antes de la revision.
Se solicité TC de nariz y senos paranasales y se encontrd
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Cuadro 1. Caracteristicas y tratamiento de los casos

Caso 1. Caso 2.

Poliostotica Poliostdtica
Maxilar
Mandibula
Etmoides X
Esfenoides X
Temporal X
Clivus X
Frontal X
Orbita X
Tratamiento Qururgico Qururgico

Huesos afectados en cada caso clinico. En la primera fila se determina si la variedad fue poliostotica o monostotica, y en la ultima fila,
el tratamiento —quirurgico u observacion— que le fue dado a cada paciente.

Caso 3. Caso 4. Caso 5.
Poliostotica Monostotica Monostotica
X X
X
Qururgico Observacion Observacion

Figura 3. A. Otoscopia izquierda con obstruccion total de la luz por una
lesion de consistencia dura. B. TC en el corte coronal del hueso temporal.
C. Corte coronal en el que se aprecia disminucion del calibre del conducto
auditivo interno. D. TC del corte axial en la que se demuestra la anatomia
del lado izquierdo afectado contra el lado derecho sano.

afeccion de los huesos frontal, esfenoidal y etmoidal (figura
4B, Cy D). Debido a que la paciente estaba asintomatica, se
solicit6 una valoracion oftalmoldgica, en la que su agudeza
visual fue de 20/20, y una valoracion neurolégica, que no
reportd ninguna alteracion de nervios craneales. Se propuso
una biopsia incisional de arco supraciliar derecho, que se
realiz6 sin incidentes, y un estudio histopatoldgico, cuyo
resultado confirm¢é displasia fibrosa, que por su extension
en los estudios de imagen fue clasificada como poliostoti-
ca. Debido a que la paciente estaba asintomatica, desde un

Figura 4. A. Asimetria facial debido al aumento del volumen en el arco
supraciliar derecho. B. Afeccion en la tabla externa del hueso frontal. C.
Afeccion en el hueso esfenoides sin dafio de los nervios craneales. D. Alte-
racion del hueso etmoides anterior y posterior derechos.

punto de vista funcional, y como no mostraba un trastorno
cosmético importante a juicio de ella y de sus familiares,
se decidié mantenerla en observacion con citas anuales y
control tomografico.

Es muy raro que esta enfermedad afecte el hueso esfenoi-
dal; los pacientes pueden iniciar solamente con cefalea (33 a
81%, segun las series);® sin embargo, su manejo quirtrgico
se dificulta de manera importante porque estan cerca los
nervios craneales, la base del craneo y el contenido orbitario
(figura 5).
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Figura 5. El corte sagital y coronal en el esfenoides muestra afeccion en la
silla turca y en la base del craneo.

Cuando afecta el clivus los pacientes pueden mostrar
ausencia de sintomas, cefalea o alteraciones en los nervios
craneales bajos, principalmente el hipogloso; ademas, puede
extenderse a la pared posterior del esfenoides y a los condilos
occipitales. El manejo es conservador, y en caso de que exista
inestabilidad por afeccion de los condilos occipitales, puede
considerarse una fusion occipitocervical.’

Para hacer un diagnéstico definitivo es necesario tomar
una biopsia, la cual puede realizarse mediante un abordaje
subcraneal o transfrontal, o mediante cualquier otro que el
cirujano considere conveniente. En nuestro caso, la afeccion
en el esfenoides y en el etmoides, particularmente en el clivus,
seguramente es por extension. Debido a la afeccion en el
hueso frontal, que es mas accesible en un abordaje quirtrgico,
la biopsia se tomo en este Gltimo sitio.

Cuando el hueso etmoidal se encuentra afectado, gene-
ralmente lo esta del cornete medio, y la afeccion puede ser
causa de obstruccion nasal; asimismo, se pueden ver otras
zonas afectadas en la pared lateral nasal que conllevan a
estenosis de la ostia de drenaje de los senos paranasales con
la consiguiente infeccion sinusal (figura 6). Esto puede cur-
sar con complicaciones comunes de sinusitis agudas o con
abscesos periorbitarios.! El manejo quirurgico puede ser una
turbinectomia media si hay obstruccidon nasal importante y
una plastia ostiomeatal si es necesario.

Figura 6. Cortes en el etmoides: A. Axial. B. Coronal. C. Sagital. Se observa
afeccion en las celdillas, la periorbita y la pared lateral nasal.

La afeccion en el hueso frontal afecta principalmente la
parte estética, como el caso de nuestra paciente; asimismo, no
encontramos casos en la bibliografia con focalizacion central
secundaria a compresion (figura 7).

Ed 18794 F

Figura 7. A. Corte axial. B. Corte sagital. En ambos se evidencia afeccion
en la tabla interna del hueso frontal.

Caso 3: localizacion maxilo-
mandibular

Paciente masculino de 24 afos de edad que desde los nueve
afios manifesto deformidad facial derecha y deformidad bila-
teral posterior. Se llegd a la sospecha diagnostica de displasia
fibrosa fuera de nuestra instituciéon, donde no se dio manejo
alguno. La enfermedad progreso y el paciente es referido
con deformidad facial bilateral y disminucién de agudeza
visual derecha de tres meses de evolucion. Se ratifico con
una TC el diagnostico de displasia fibrosa craneofacial vy,
debido a la extension de la enfermedad, se decidid realizar
una regularizacion de las protrusiones osteofibrosas faciales
mediante sistema de fresado y abordaje sublabial, asi como
una descompresion orbitaria y del nervio dptico derecho; la
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agudeza visual del paciente mejord; sin embargo, persistio
la deformidad estética (figura 8). La enfermedad se clasificd
como variedad poliostotica debido a su gran extension.

Figura 8. Afeccion en el maxilar derecho con gran deformidad estética
facial.

Caso 4: localizacion maxilar

Paciente femenina de 32 afios de edad con asimetria facial
lentamente progresiva debido al aumento del volumen del
maxilar derecho, y por lo demds, no mostr6 sintomas. Se
le realizé una TC craneofacial y una biopsia por incision
sublabial, que corroboré el diagndstico. La afeccion se
clasificé como variedad monostdtica debido a que so6lo se
encontraba afectado el hueso maxilar derecho, y la pacien-
te se mantuvo en observacion con controles tomograficos
anuales (figura 9).

Figura 9. Asimetria facial derecha por aumento del hueso maxilar.

—

Caso 5: localizacion mandibular
Paciente femenina de 25 afios de edad que a los 14 afios inicid
con aumento de volumen en el lado derecho de la mandibula;
no se encontrd alteracion funcional o dental; sin embargo, la
paciente decidid someterse a remodelacion quirargica para
conservar la estética facial. Al material obtenido se le hizo
un estudio histopatoldgico y se corrobor6 la sospecha diag-
nostica de displasia fibrosa, que se clasificé como variedad
monostoética (figura 10).

Figura 10. Displasia fibrosa mandibular sin afeccion en la arcada dental.

En la localizacion maxilar y en la mandibular la defor-
midad estética es lo que mas preocupa a los pacientes; sin
embargo, hay que ver con atencion si estan dafiados los ner-
vios sensitivos, como el infraorbitario, y las piezas dentarias,
cuando se ve afectado el hueso alveolar. Dada la localizacion
de estos dos tltimos casos y su escasa repercusion funcional,
en el abordaje quirargico para obtener la biopsia incisional se
realizo una reseccion del material osteofibroso que alteraba
el entorno cosmeético facial; por otro lado, la edad de las dos
pacientes influy6 en el comportamiento de las lesiones, ya
que éstas no progresaron en tres afios de seguimiento.

Conclusiones
La displasia fibrosa craneofacial es una afeccion sumamente
particular, que debe sospecharse clinicamente y corroborarse
por medio de una TC. En los casos en que esté afectada
la base del craneo o en que esté implicado algiin nervio
craneal debe solicitarse una resonancia magnética nuclear
para poder definir el tratamiento, el cual debe ser lo mas
conservador posible, a menos que el caso amerite un manejo
mas agresivo. En todos los casos deberd tomarse una biopsia
para corroborar el diagnostico.

Elinterés por mostrar estos cinco casos es compartir nues-
tra experiencia con los lectores, estimularlos a publicar sus
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experiencias y avanzar en la identificacion de la prevalencia
de esta enfermedad. Otro aspecto por considerar es que, a
pesar de hacer una revision de la bibliografia actualizada, el
tratamiento que se puede ofrecer a estos enfermos contintia
siendo limitado; si bien no tiene fines de curacidn, existen
opciones quirurgicas para el diagnostico y para quienes tienen
una discapacidad funcional o un defecto cosmético que altere
su calidad de vida.
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