Arch méd Camagiiey. 2024; 28:e10106 Reporte de caso
ISSN 1025-0255
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RESUMEN

Introduccion: La displasia fibrosa es una enfermedad esquelética que se caracteriza por el reemplazo
del hueso normal por tejido dseo fibroso, puede afectar con mayor frecuencia los huesos en el craneo
y la cara.

Objetivo: Presentar un paciente de ocho afios de edad a quien se le ofrecié la modalidad quirurgica,
como terapéutica debido a displasia fibrosa poliostdtica con trastornos morfo funcionales y estéticos.
Caso clinico: Paciente masculino, blanco, ocho afios de edad, que acudié a consulta por obstruccion
nasal, aumento de volumen de regién nasogeniana y dolor en hemiarcada superior derecha.
Al examen fisico, se observo desplazamiento medial de la pared lateral de la fosa nasal derecha, de-
formidad del cornete inferior y oclusién de la fosa nasal. En la orofaringoscopia: denticion mixta en
bloque de hemiarcada superior derecha, aumento de volumen del vestibulo, hasta caras oclusales de
los dientes. Asimetria facial con aumento de volumen de consistencia pétrea y dolor region hemifacial
derecha. Al examen intraoral: denticion mixta, con movilidad en bloque de hemiarcada superior

derecha y aumento de volumen en el vestibulo hasta las caras oclusales de los dientes. Los estudios
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imagenoldgicos mostraron area mixta litica y esclerdtica, en vidrio deslustrado, en hemiarcada
maxilar superior derecha, seno maxilar, piso orbitario, fosa pterigopalatina y septum nasal.
Al considerar las manifestaciones compresivas, cosméticas y funcionales déculonasosinusales, se
realizd tratamiento quirdrgico mediante incisién Weber Ferguson, para exposicion de pared anterior
inferior, interna y orbitaria del maxilar superior.

Conclusiones. La displasia fibrosa puede afectar cualquier hueso del cuerpo. Muchos enfermos
tienen sintomas debido a la deformidad y desplazamiento de estructuras adyacentes a las lesiones.
La cirugia indicada, puede corregir deformidades, eliminar sintomas y alteraciones funcionales

y estéticas.

DeCS: DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA/diagnéstico; DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA/cirugia;
NINO; OBSTRUCCION NASAL; DISPLASIA FIBROSA CRANEOFACIAL.

ABSTRACT

Introduction: Fibrous dysplasia is a skeletal disease characterized by the replacement of normal
bone by fibrous bone tissue. The disease can most commonly affect any bones in the skull and face.
Objective: To present an 8-year-old patient who was offered the surgical modality as therapy due to
polyostotic fibrous dysplasia with morphological-functional and aesthetic disorders.

Case report: A white male patient, 8 years old, came to the clinic due to nasal obstruction, increased
volume of the nasolabial region, and pain in the right upper hemiarch. On physical examination,
medial displacement of the lateral wall of the right nostril, deformity of the inferior turbinate, and
occlusion of the nostril was observed. In oropharyngoscopy: mixed block dentition of the upper right
hemiarch, increased volume of the vestibule, up to the occlusal surfaces of the teeth. Facial
asymmetry with increased volume of stony consistency and pain in the right hemifacial region.
On intraoral examination, mixed dentition, with blocky mobility of the upper right hemiarch, and
increased volume in the vestibule to the occlusal surfaces of the teeth. Imaging studies showed a
mixed lytic and sclerotic area, in ground glass, in the right upper maxillary hemiarch, maxillary sinus,
orbital floor, pterygopalatine fossa and nasal septum. Considering the compressive, cosmetic, and
functional oculonasosinusal manifestations, surgical treatment was performed using a Weber
Ferguson incision, to expose the lower anterior, internal and orbital wall of the upper jaw.
Conclusions: Fibrous dysplasia can affect any bone in the body. Many patients have symptoms due
to deformity and displacement of structures adjacent to the injuries. The indicated surgery can correct

deformities, eliminate symptoms and functional and aesthetic alterations.
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INTRODUCCION

La displasia fibrosa (DF), se refiere a un conjunto de lesiones 6seas benignas que se caracterizan por
la sustitucién del tejido 6seo normal por tejido conectivo.>3% En el afio 1891, Recklinghausen,® la
describido como una alteracién ésea caracterizada por deformidades y cambios fibrosos que denominé
osteitis fibrosa generalisata.

En el afio 1937, McCune'® y Albright et al.,® relacionan la variante poliostdtica con pubertad
temprana, areas de pigmentacion cutanea (manchas café con leche), asociacién que en la actualidad
se conoce como sindrome de McCune-Allbright (incidencia es de un 4 %).

En el afio 1938, Lichtenstein,® introdujo el término displasia fibrosa y la clasifica en monostética o
poliostotica. La forma mondstotica se observa en el 70 % u 85 % de los pacientes y afecta un solo
hueso, sin alteracion sistémica. La forma poliostética aunque es menos frecuente muestra manifesta-
ciones endocrinas (sindromes de McCune-Albright y Jaffe-Lichtenstein) y puede afectar mas de dos
huesos no contiguos.

La causa genética de la DF segln Perdigao et al.,’® se debe a una mutacién en el gen Gsa (GNAS1)
de 43l cromosoma 20qg11. La mutacién puede ocurrir durante el desarrollo embrionario, posterior-
mente durante la vida posnatal, aumenta la adenilato ciclasa y el monofosfato de adenosina ciclico
(AMPc) intracelular. La alta concentracion del AMPc intracelular, genera aumento de la proliferacién y
diferenciacion inapropiada de las células mutadas, causando la formaciéon de una matriz fibrosa
inmadura y desorganizada, generando el tejido fibroso de la displasia.

Para Winstein,® Ia displasia fibrosa/sindrome de McCune Albright (DF/SMA), tiene una prevalencia de
1/1 000 000 a 1/1 000 000 y es causada, segln los autores y en coincidencia con Jiménez et al.,!”
por la nutacion somatica activante de GNAS sus variantes patogénicas mas frecuentes son
p.Arg201His y p.Arg201Cys.

La displasia craneofacial, se caracteriza porque las lesiones se localizan en huesos craneofaciales
contiguos y no compromete huesos extra craneales, ni el sistema endocrino; siendo una forma clinica
diferente de la enfermedad. No obstante, del 50-100 % de las formas poliostoticas y el 10 % de las
monostoticas muestran compromiso craneofacial; en el area craneofacial los huesos que con mayor

frecuencia se lesionan son la parte posterior del maxilar superior y el cuerpo del maxilar inferior. (67
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En la actualidad la clasificacién resumida de la enfermedad incluye las tres formas de presentacién:(”
- Monostotica: Se afecta un solo hueso.

- Poliostotica: Toma de multiples huesos.

- Poliostética con anormalidades endocrinas: pubertad precoz, maduracion esquelética prematura,
hipertiroidismo, pigmentacién cutanea.

La transformacién maligna a sarcoma, segin Schwartz y Alpert,®® se produce en un porcentaje bajo
de pacientes (0,4 % en la forma DF monostdtica y hasta un 4 % en el sindrome de McCune-Albright).
La regidn craneo facial se maligniza con mayor frecuencia, con 35,6 % de conversion. En el fémur, la
frecuencia es del 24,7 % vy la tibia del 12,8 %. A pesar de la creencia de que el factor de riesgo mas
importante para que ocurra es la radiacién, no es estrictamente necesaria, como demostraron los
autores en el afio 1964.

La evolucion clinica depende del agrandamiento del hueso comprometido con asimetria local y
deformidad estética. Otras manifestaciones, se deben a estenosis de agujeros o cavidades de cara o
craneo, por donde transcurren vasos y nervios o con alteracién de la fisiologia normal y la aparicion
de sintomas o signos: dolor local, obstruccién nasal, anosmia, epifora, diplopia, proptosis, estrabismo,
neuralgia trigeminal, paralisis facial, acufenos, hipoacusia, obstruccién nasal, rinolalia cerrada, mal
oclusién dental, dificultad para la masticacion y fonacién.®®)

En la tomografia axial computarizada (TAC) se observan imagenes radiopacas con aspecto de vidrio
deslustrado o esmerilado, limites mal definidos; puede ser uni o multilocular, con expansion de la
cortical dsea en algunos casos.®) La densidad radiografica depende de la proporcion entre elementos
0seos o fibrosos; pueden aparecer imagenes con patron esclerdtico, quistico (litico) o mixto:

- Mixto mas frecuente 40 %.

- Esclerodtica constituye un 35 % frecuente en la base del craneo.

- Quistico (menos frecuente).

Desde el punto de vista histolégico, se observa extensa proliferacion de tejido fibroso entremezclado
de forma irregular con trabéculas de hueso inmaduro. La matriz osteoide contiene osteoblastos inma-
duros dispersos de modo irregular. Para el diagndstico es importante la anamnesis y examen clinico
minucioso con la ayuda de los estudios imagenoldgicos e histoldgicos.®>78)

En muchas ocasiones, se convierte en un dilema la toma de decisiones: en relacion a la opcion
quirdrgica, o si realizar controles sistematicos solo. De manera que, es fundamental tener dominio de
los aspectos importantes que permitan decidir sobre las alternativas terapéuticas.®

El tratamiento individualizado, debe ajustarse a los resultados de la anamnesis, exploracion clinica y
estudios diagnosticos de cada enfermo. Dependera, ademas, de factores como: edad, alteraciones
morfoldgicas, funcionales y estéticos. La quimioterapia ha demostrado no ser efectiva; la terapia

intravenosa con bifosfonatos muestran seguridad y capacidad antirresortiva (inhibiendo o retrasando
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el proceso de resorcion 0sea de los osteoclastos por lo que estabilizan o incluso aumentan de manera
discreta la masa 6sea), pero sin resultados efectivos en algunos casos de DF.>7°) La radioterapia
como opcion terapéutica aumenta el riesgo de transformacion maligna. De modo que, la alternativa
quirdrgica, requiere de analisis interdisciplinario para tomar la decision adecuada al tener en cuenta
los aspectos mencionados.®

El objetivo del tratamiento quirdrgico es la reseccién quirdrgica de la lesion, cuando exista
compromiso funcional. Se puede realizar reparacion ésea conservadora o escisién radical seguida de
reconstruccién; objetivo primario, para preservar la funcidn, prevenir las complicaciones vy
mejoria estética.(1%!V

Otros factores son importantes en la toma de decisiéon quirdrgica como:

- Presencia de sintomatologia.

- Obstruccion nasal uni o bilateral.

- Compromiso de la cavidad orbitaria que genere afeccion ocular.

- Fractura patoldgica.

- Neuralgias o paralisis facial.

-Transformacion maligna.

- Asimetria facial.

- Deformidad estética.

- Interferencia con la masticacién o fonacién.(?

Los criterios para el control sistematico de los pacientes incluyen:

-En la variante monostotica, monitorizacion mediante examen clinico e imagenoldgico, al tener en
cuenta ademads: edades pediatricas, ausencia de sintomas y presencia de lesiones pequefias cosméti-
camente aceptables.(®7/%-11)

Al considerar las manifestaciones clinicas de la enfermedad, el compromiso morfoldgico, estético y
funcional que ocasiona a los pacientes que la padecen y los resultados terapéuticos poco resolutivos
descritos en la literatura, los autores decidieron presentar el caso de un nifio, a quien se le ofrecid la
modalidad quirdrgica, como terapéutica indicada debido a los trastornos morfo funcionales y estéticos
gue presentaba y considerando los resultados satisfactorios, después de varios meses de evolucidon

postquirdrgica.

CASO CLINICO
Paciente masculino, blanco, de ocho afios de edad, remitido y acompafiado desde el servicio de
Cirugia Maxilofacial del Hospital Pediatrico Eduardo Agramonte Pifia a la consulta de Otorrinolaringolo-

gia y Cirugia de Cabeza y Cuello del Hospital Militar Dr. Octavio de la Concepcién de la Pedraja.
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Interrogatorio: Obstruccién nasal progresiva y aumento de volumen de la regidn nasogeniana con
dolor de intensidad moderada, hemiarcada superior derecha y regiéon nasogeniana homolateral. Estos
sintomas progresaron a los cuatro meses de evolucién.

Examen fisico:

Rinoscopia anterior: Desplazamiento medial de la pared lateral de la fosa nasal derecha con deformi-
dad del cornete inferior derecho y oclusion de la fosa nasal.

Orofaringoscopia: Denticion mixta con movilidad en bloque de la hemiarcada superior derecha vy
aumento de volumen de consistencia pétreo que afectaba el vestibulo, hasta las caras oclusales de
los dientes.

Al examen fisico extraoral: Se encontré asimetria facial marcada por aumento de volumen de
consistencia pétrea y dolorosa en regidon hemifacial derecha, desnivel pupilar notorio y desplazamien-
to medial de la pared lateral de la fosa nasal homolateral.

Al examen intraoral: Se observd denticién mixta con movilidad en bloque de la hemiarcada superior
derecha. Aumento de volumen duro pétreo que comprometia el vestibulo bucal con extension a caras

oclusales de los dientes (Figura 1 Ay B).

A B

Figura 1 A. Aumento de volumen con deformidad nasogeniana. B. Denticién mixta de la
hemiarcada superior derecha y aumento de volumen que compromete el vestibulo y se
extiende hasta las caras oclusales de los dientes. (Imagen de los autores previo de los
consentimiento de los padres).

Estudio imagenoldgico: En reconstruccion axial en la TAC se observo un area mixta litica y esclerdtica,

de limites definidos, con matriz en vidrio deslustrado, que ocupa la hemiarcada maxilar superior dere-

cha y seno maxilar extendiéndose al piso orbitario, fosa pterigopalatina y septum nasal (Figura 2).
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Figura 2 Reconstruccion axial en la TAC se observa un drea mixta (litica v
esclerdtica), de limites definidos, con matriz en vidrio deslustrado en
hermiarcada maxilar superior derecha v seno maxilar extendiéndose

al piso orbitario, fosa pterigopalatina v septum nasal hornolateral.
(Irmagen de los autores).

Se decididé realizar estudios analiticos preoperatorios e histoldgico mediante biopsia incisional bajo
anestesia general. El resultado recibido del servicio de Anatomia Patoldgica informd: Displasia fibrosa
0sea. Teniendo en cuenta el compromiso estético, el dafio funcional de las vias respiratorias y el
rapido crecimiento se decide, en consulta interdisciplinaria, con la especialidad de Otorrinolaringologia
y Cirugia de Cabeza y Cuello, abordaje quirdrgico debido al aumento de volumen progresivo y el
compromiso para las funciones de la via aerodigestiva superior.

Al considerar las manifestaciones compresivas, cosméticas y funcionales 6culonasosinusales, en
consulta con la especialidad de Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello; se realizé previa
anestesia general orotraqueal, tratamiento quirdrgico mediante rinotomia lateral con incision gingivo-
bucal (degloving) (Weber Ferguson para exposicion de pared anterior inferior, interna y orbitaria del

maxilar superior (Figura 3 Ay B).

Figura 3 A. Incisidon y maxilectomia anterior, medial e
inferior. B. Weber Ferguson. (Imagenes de los autores).
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Durante intervencidn quirlrgica se realizé6 maxilectomia anterior, interna e inferior parcial, incluyendo
en el bloque todo el tejido fibrético y el incisivo lateral superior derecho, canino superior derecho,
primero y segundo premolares superiores derechos y primero y segundo molar homolateral, quedan-
do solo el foliculo del tercer molar superior derecho. Se aplicé taponamiento nasal anterior bilateral
durante 48 horas, antimicrobianos, analgésicos.

A los siete dias, se concede el alta y se cita para seguimiento por consulta para evolucion clinica,
imagenoldgica y terapéutica postoperatoria. Después de ocho meses el paciente muestra evolucion

satisfactoria (Figura 4 A, By C).

A B G
Figura 4 A. Simetria facial. B y C. Ausencia del incisivo lateral superior derecho, canino
superior derecho, primero y segundo premolares superiores derechos y primero y segundo
molar homolateral. (Imdgenes de los autores).

DISCUSION

La displasia fibrosa afecta cualquier hueso del cuerpo. Puede incluir selectivamente un hueso
(monostédtica) o multiples huesos (poliostética).!*?) Los huesos que se afectan con mayor frecuencia
son los del craneo y la cara, los huesos largos en brazos y las piernas, pelvis y costillas.

Segun Valentini et al.,*? la displasia fibrosa representa el 2,5 % de las lesiones 6seas y el 7 % de los
tumores benignos, con una incidencia entre 1:4 000 a 1:10 000 y ligera predileccién por el sexo
femenino. Con frecuencia, aumenta en las primeras décadas de la vida y se estabiliza con la madurez
esquelética. Puede ocasionar: asimetria facial debido al crecimiento lento de la masa tumoral,
fracturas patoldgicas, distopia orbitaria, epifora, estrabismo, diplopia, proptosis, estrabismo, ceguera,
sordera, paralisis facial, acifenos y obstruccidn nasal.

Aunque las lesiones con poca frecuencia tienen crecimiento rapido, pueden asociarse; aunque con
poca frecuencia a: mucoceles, quistes aneurismaticos, siendo rara la transformacion maligna, solo en

menos del 1 % de los enfermos con DF. En el caso descrito, no existié coincidencia en relacion con
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el sexo, pero coincidié con lo descrito por Jiménez et al.,”’ Adetayo et al.*” y Diaz et al.(*? en relacién
con la edad, localizacién mas frecuente y manifestaciones clinicas, que en el caso descrito, predomind
la deformidad facial y la obstruccion nasal.

Guzman et al.,*Y en uno de los casos descritos, con diferencia de un afio de edad; encontraron una
tumoracidon de consistencia dura en maxilar superior derecho, obstruccion nasal y asimetria facial. En
el caso descrito, los autores observaron coincidencia en la consistencia y localizacién de la tumora-
cion, pero el paciente mostré ademas, denticion mixta, con movilidad en bloque de la hemiarcada
superior derecha y la tumoracién incluyd vestibulo bucal, hasta las caras oclusales de los dientes, lo
que hizo mas complejo el abordaje y la exéresis de todo el tejido infiltrado. (11:12:13)

En relacién al comportamiento clinico y de acuerdo a los criterios de Tufion et al.,*® los pacientes se
pueden clasificar en: inactivos (estables sin crecimiento); no agresivos: (crecimiento lento);
agresivos: (crecimiento rapido, presencia o no de dolor, parestesia, fracturas patoldgicas, transforma-
cion maligna y lesiones secundarias asociadas). El caso descrito se definié como no agresivo y desde
el punto de vista diagndstico tal y como senalan los autores la TC y la biopsia incisional definieron el
diagnoéstico. (1413

El tratamiento quirdrgico incluye la reseccidn quirirgica de la lesidn, considerando la exposicion
completa del area afectada y la escision radical; seguida de reconstruccion; se tuvo en cuenta: con-
servacion de la funcidn, prevencién de complicaciones y resultado estético.(!®' En el caso objeto de
estudio, se realizd incision de Weber Ferguson modificada, que expuso: fosas nasales, maxilar
superior, etmoides, orbita, cara inferior de base del crdneo. Este abordaje permitié resecar el plano
palatodentario o infraestructura y maxilectomia medial. Se considerd al escoger la técnica quirdrgica
segln la edad del paciente, manifestaciones clinicas, compromiso funcional y la reconstruccion del
maxilar y la fosa nasal homolateral. Después de seis meses el paciente mantiene las fosas nasales, y

el seno maxilar libre de recurrencia o enfermedad nasosinusal.

CONCLUSIONES

La displasia fibrosa es una enfermedad esquelética que se caracteriza por el reemplazo del hueso nor-
mal por tejido dseo fibroso. La enfermedad puede afectar cualquier hueso del cuerpo, por lo general
los huesos del craneo y la cara. Muchos enfermos pueden tener sintomas debido a la deformidad y
desplazamiento de estructuras adyacentes a las lesiones. Aunque los bifosfonatos pueden reducir el
dolor, la cirugia correctamente indicada, puede corregir deformidades, eliminar sintomas y alteracio-

nes funcionales y estéticas.
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