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RESUMEN
Introduccion: La displasia fibrosa es una enfermedad dsea benigna caracterizada por el reemplazo

del tejido éseo normal por un tejido fibroso inmaduro. Aunque se presenta con mayor frecuencia en
los huesos largos, la afectacién craneofacial es particularmente relevante en el ambito oftalmoldgico,
dado que puede comprometer estructuras adyacentes y provocar sintomas como exoftalmos, diplopia
y alteraciones visuales.

Objetivo: Analizar las implicaciones oftalmoldgicas asociadas con la displasia fibrosa y las estrategias
de manejo clinico.

Métodos: La busqueda y analisis de la informacion se realizé en un periodo de 61 dias. A partir de la
informacidn obtenida se realizé una revisidon bibliografica de un total de 241 articulos publicados en las
bases de datos PubMed, Hinari, y SciELO, de ellos, se utilizaron 22 citas seleccionadas para realizar la
revisién, 16 de los ultimos cinco anos.

Resultados: La revisidon de la literatura indica que la variante craneofacial afecta especificamente los

huesos del craneo y la cara. El compromiso de la base del craneo y las drbitas puede resultar en sinto-
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mas como diplopia, pérdida de visién y problemas neuroldgicos debido a la compresiéon de nervios.
Las radiografias y tomografia computarizada son esenciales para visualizar las lesiones 6seas y deter-
minar su impacto en las estructuras orbitarias. El tratamiento se centra en el manejo de los sintomas
y la mejora de la calidad de vida del paciente con un enfoque multisciplinario.

Conclusiones: La displasia fibrosa presenta importantes implicaciones oftalmoldgicas, como diplopia,
exoftalmos y pérdida de vision, en especial en su forma craneofacial. Un enfoque multidisciplinario es

esencial para su manejo clinico, involucrando oftalmélogos y cirujanos maxilofaciales.

DeCS: DISPLASIA FIBROSA OSEA/diagnéstico; DISPLASIA FIBROSA OSEA/compIicaciones; DIPLO-
PiA; EXOFTALMIA; REVISION.

ABSTRACT
Introduction: Fibrous dysplasia is a benign bone disease characterized by the replacement of normal

bone tissue by immature fibrous tissue. Although it occurs most frequently in long bones, craniofacial
involvement is particularly relevant in the ophthalmological field, since it can compromise adjacent
structures and cause symptoms such as exophthalmos, diplopia and visual disturbances.

Objective: To analyze the ophthalmological implications associated with fibrous dysplasia and clinical
management strategies.

Methods: The search and analysis of the information were carried out over a period of 61 days.
Based on the information obtained, a bibliographic review of a total of 241 articles published in the
PubMed, Hinari, and SciELO databases was carried out. Of these, 22 selected citations were used for
the review, 16 of which were from the last five years.

Results: The literature review indicates that the craniofacial variant specifically affects the bones of
the skull and face. Involvement of the skull base and orbits can result in symptoms such as diplopia,
vision loss, and neurological problems due to nerve compression. Radiographs and CT scans are es-
sential to visualize bone lesions and to determine their impact on orbital structures. Treatment focus-
es on symptom management and improving the patient's quality of life with a multidisciplinary ap-
proach.

Conclusions: Fibrous dysplasia presents important ophthalmological implications, such as diplopia,
exophthalmos and vision loss, especially in its craniofacial form. A multidisciplinary approach is essen-

tial for its clinical management, involving ophthalmologists and maxillofacial surgeons.

DeCS: FIBROUS DYSPLASIA OF BONE/diagnosis; FIBROUS DYSPLASIA OF BONE/complications; DI-
PLOPIA; EXOPHTHALMOS; REVIEW.
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INTRODUCCION
La displasia fibrosa es una enfermedad d6sea benigna caracterizada por el reemplazo del tejido 6seo

normal por un tejido fibroso inmaduro, lo que puede llevar a deformidades y complicaciones en diver-
sas localizaciones del esqueleto.) Su prevalencia global se estima entre 1 de cada 5000 a 10 000
personas, aunque la verdadera incidencia es dificil de determinar debido a la naturaleza asintomatica
de muchas lesiones. Se considera que la displasia fibrosa representa alrededor del 2,5 % de todas las
lesiones primarias de hueso y entre el 5 % y el 7 % de todas las lesiones 6seas benignas.(?

Aungue se presenta con mayor frecuencia en los huesos largos, |la afectacion craneofacial es particu-
larmente relevante en el ambito oftalmoldgico, dado que puede comprometer estructuras adyacentes
y provocar sintomas como exoftalmos, diplopia y alteraciones visuales,® lo que subraya a criterio de
los autores su importancia clinica y la necesidad de un manejo adecuado en la practica oftalmoldgica.

El diagnodstico de la displasia fibrosa se basa en hallazgos clinicos e imagenoldgicos, donde la tomo-
grafia computarizada es el método eficaz para evaluar la extensién y localizacién de las lesiones.
Sin embargo, su presentacion asintomatica en muchos casos puede dificultar el diagndstico temprano,
lo que resalta la necesidad de una mayor conciencia sobre esta condicién entre los especialistas en
Oftalmologia.

El objetivo del articulo de revisién es analizar las complicaciones oftalmoldgicas directas o indirectas
asociadas con la displasia fibrosa y discutir las estrategias de manejo clinico que pueden mejorar los
resultados para los pacientes. A través de una revision exhaustiva de las referencias bibliograficas se
busca proporcionar un marco comprensivo que facilite la identificacion temprana y el tratamiento efi-
caz de esta condicién, contribuyendo asi al avance del conocimiento en el campo de la oftalmologia y

mejorando la calidad de vida de los enfermos.

METODOS

La busqueda y analisis de la informacion se realizd en un periodo de 61 dias (primero de septiembre
al 31 de octubre 2024). Se indiz6 el contenido para el uso de los motores de busqueda en el DeCS vy
se trataron los siguientes descriptores en esparfiol: Displasia Fibrosa; Monostdtica; Poliostdtica; Va-
riante Craneofacial; Alteraciones Visuales. Para centrar la busqueda se utilizaron los operadores bo-

Iéanos OR o AND segun correspondia, a partir de la informacion obtenida se realizé una revision bi-
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bliografica de un total de 334 articulos publicados en las bases de datos PubMed [https://
pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/], Hinari [https://www.who.int/ hinari/es/], y SciELO [https://scielo.org/
es/] mediante el gestor de busqueda y administrador de referencias EndNote, de ellos, se utilizaron
22 citas seleccionadas en idioma espanol para realizar la revision, 16 de los Gltimos cinco afios y 11

de los ultimos 3 afios. Se consideraron articulos de revisién, presentaciones de casos y originales.

RESULTADOS
La displasia fibrosa fue descrita por primera vez en 1891 por el médico aleman Friedrich von

Recklinghausen, quien observo los cambios en el tejido éseo. En 1938, los médicos Lichtenstein y Jaf-
fe acufiaron el término displasia fibrosa para referirse a este trastorno, estableciendo un marco con-
ceptual para su estudio.® Esta enfermedad es causada por una mutacidn postcigética en el gen GNA-
S1, que codifica la subunidad alfa de la proteina G estimulante (Gsa). Esta mutacion provoca una ac-
tivacion anormal de la adenilciclasa, lo que resulta en un aumento de los niveles de monofosfato de
adenosina ciclico (AMPc) en las células osteoprogenitoras. Como consecuencia, se interfiere con la di-
ferenciacién normal de estas células en osteoblastos, lo que lleva a la formacién de tejido fibroso en
lugar de hueso maduro.®

En los pacientes con displasia fibrosa, coexisten células normales y células con la mutacion genética,
un fendmeno conocido como mosaicismo. Esto significa que no todas las células del cuerpo presentan
la mutacion, lo que puede influir en la variabilidad clinica observada entre los individuos afectados. La
mutacién ocurre durante el desarrollo embrionario, lo que implica que la displasia fibrosa no es here-
ditaria y no se transmite de padres a hijos. La causa exacta de esta mutacién aln no se comprende
de manera exacta y no hay factores ambientales conocidos que contribuyan a su aparicién.(®

Esta enfermedad se clasifica en dos formas: Monostotica y poliostotica; esta Ultima puede presentarse
con anormalidades endocrinas. La displasia fibrosa monostoética afecta a un solo hueso. Esta forma
representa alrededor del 75 % de los casos de displasia fibrosa. Los huesos afectados con mayor fre-
cuencia son: el maxilar, la mandibula, el fémur y la tibia. Puede ser asintomatica o presentar sinto-
mas como dolor localizado y deformidades visibles. La displasia fibrosa poliostética afecta a dos o mas
huesos a la vez. Esta forma puede asociarse con complicaciones mas severas. A menudo esta relacio-
nada con el sindrome de McCune-Albright, que incluye: manchas de color café en la piel, anomalias
endocrinas como pubertad precoz y trastornos hormonales. Esta variante poliostotica puede causar
dolor seo significativo, deformidades y mayor riesgo de fracturas.(”®

La revision de la literatura indica que se describe la variante craneofacial, esta afecta en especifico los
huesos del craneo y la cara. Puede ser monostotica o poliostética y se caracteriza por deformidades

faciales significativas y problemas funcionales asociados a la afectacién de estructuras craneales.
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Los sintomas oftalmoldgicos especificos de la displasia fibrosa pueden variar dependiendo de la lo-
calizacion y extension de las lesiones en el craneo y las estructuras faciales. La protrusion del glo-
bo ocular es uno de los sintomas mas comunes cuando hay afectacion de los huesos orbitarios, en
especial el esfenoides y el maxilar superior. Esto ocurre debido a la expansién del tejido fibroso
que ejerce presidn sobre la érbita ocular.®

La displasia fibrosa puede causar constriccion del canal éptico, lo que resulta en disminucién de la
agudeza visual o pérdida de visidén. Esto puede ser un sintoma critico que requiere intervencion
médica urgente. Los pacientes pueden experimentar visién borrosa, diplopia, pérdida de la vision
periférica o cambios en la percepcidén visual, especialmente si hay compromiso significativo en la
regién esfenoidal o en otros huesos craneales.®

La deformidad facial resultante de la expansion 6sea puede afectar la posicion y apariencia de los
ojos, contribuyendo a una asimetria que puede ser visible y afectar la funcion visual. En algunos
casos, los pacientes pueden experimentar dolor o malestar en el area ocular debido a la presién
ejercida por las lesiones fibrosas. Aunque no son estrictamente oftalmoldgicas, es importante
mencionar que también pueden ocurrir déficits auditivos si hay afectacién en los huesos relaciona-
dos con el oido, lo cual puede coexistir con sintomas visuales. 1

Al contrastar diferentes estudios sobre displasia fibrosa, se observa una coincidencia en la preva-
lencia de sintomas oftalmoldgicos en pacientes con afectacidén craneofacial. Sin embargo, hay dis-
crepancias en cuanto a la frecuencia y severidad de estas manifestaciones. Algunos estudios sugie-
ren que el compromiso ocular es mas comun en formas poliostéticas asociadas con el sindrome de
McCune-Albright, mientras que otros indican que las formas monostéticas también pueden presen-
tar complicaciones significativas.(®10:11)

Los autores consideran que es fundamental realizar una busqueda detallada de los sintomas oftal-
moldgicos, incluyendo vision borrosa, diplopia y cualquier signo de compresion nerviosa. Un exa-
men oftalmoldgico completo debe ser realizado para evaluar la funcidn visual y detectar cualquier
anomalia en la anatomia ocular ya que puede provocar compresion de estructuras criticas, como
los nervios 6pticos, lo que puede resultar en pérdida de vision. Un examen ocular exhaustivo con
una evaluacién adecuada puede prevenir consecuencias irreversibles en la salud visual.

Las radiografias y tomografia computarizada son esenciales, para visualizar las lesiones éseas y
determinar su impacto en las estructuras orbitarias, esta Ultima es particularmente (til para eva-
luar el compromiso de los huesos faciales y la base del craneo, la resonancia magnética se utiliza
para evaluar el tejido blando y la posible compresién de los nervios pticos. )

Existen varias enfermedades 6seas que pueden mimetizar sus caracteristicas clinicas y radioldgicas
semejantes a la displasia fibrosa. Entre las lesiones mas relevantes se encuentran el fibroma osifi-

cante juvenil, las lesiones de células gigantes y los tumores benignos como el osteoblastoma vy el
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osteoma osteoide. También es importante considerar la displasia cemento-dsea y la displasia osteofi-
brosa, asi como neoplasias malignas como el osteosarcoma y condrosarcoma, que pueden presentar
caracteristicas similares en los estudios imagenoldgicos. Ademas, en casos que involucran afectacion
craneal, es crucial considerar los meningiomas como parte del diagnostico diferencial. Tanto los me-
ningiomas como la displasia fibrosa pueden presentar sintomas similares, como cefaleas, alteraciones
visuales y signos de compresion neuroldgica, asi como mostrar patrones de expansién ésea y cambios
en la densidad del hueso, lo que complica el diagndstico entre ambas enfermedades. En casos donde
la imagenologia sea inconclusa, una biopsia puede ser necesaria para confirmar el diagndstico histolé-
gico y distinguir entre tejido fibro-6seo y tejido tumoral. 2

El diagndstico de esta enfermedad dsea se realiza a través de una combinacion de evaluacién clinica,
estudios radiologicos y analisis histopatoldgicos. Radioldgicamente, se caracteriza por un aspecto de
vidrio esmerilado sin un patrén trabecular visible, lo que ayuda a diferenciarla de otras lesiones. En
situaciones donde el diagndstico no es claro, puede ser necesaria una biopsia, para confirmar la pre-
sencia de displasia fibrosa. Identificar correctamente estas caracteristicas es esencial para un manejo
clinico adecuado y efectivo del paciente. (1213

El tratamiento se centra en el manejo de los sintomas, ya que no existe una cura definitiva. Las op-
ciones terapéuticas varian segun la gravedad y la localizacion de la enfermedad. Los medicamentos
son indicados para aliviar el dolor y reducir el riesgo de fracturas, incluye principalmente el uso de
bifosfonatos, los mas comunes en este contexto son el pamidronato y el acido zoledrodnico, los cuales
actuan inhibiendo la resorcion ésea, aumentando asi la densidad y la fuerza de los huesos afectados.
En adultos, el pamidronato se puede administrar en dosis de 180 mg repartidos en 2-3 dias durante
seis meses, mientras que en nifios se recomienda una dosis de 1 mg/kg/dia durante tres dias cada
seis meses.(® 1114

El denosumab es un anticuerpo monoclonal dirigido contra el ligando de receptor activador para el
factor nuclear k B, mas conocido como RANKL Receptor Activatorfor Nuclear Factor k B Ligand, en in-
glés, esta es una proteina clave en el metabolismo éseo. Este medicamento ha mostrado ser eficaz en
algunos casos donde los bisfosfonatos no han tenido éxito. Se ha observado que reduce el dolor y
mejora ciertos marcadores de remodelado 6seo en pacientes con displasia fibrosa.

En la actualidad, se estan llevando a cabo ensayos clinicos para evaluar su eficacia y sequridad a lar-
go plazo. Se han realizado estudios sobre el uso de calcitonina para inhibir la resorcién dsea. Algunos
resultados preliminares indican mejoras en marcadores bioquimicos, aunque no todos los estudios
han mostrado cambios significativos en la clinica o en las imagenes radioldgicas. 11

El tocilizumab es un medicamento, utilizado principalmente para la artritis reumatoide, ha mostrado
resultados prometedores en pacientes con displasia fibrosa que no responden a otros tratamientos.

En la actualidad se esta evaluando su efectividad en ensayos clinicos. (:41>)
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Ademas de los bifosfonatos, se pueden considerar otros tratamientos para abordar sintomas especi-
ficos. En algunos casos, se utilizan corticoides para manejar el dolor y la inflamacién. Sin embargo,
la quimioterapia y la radioterapia no son eficaces para esta condicion y pueden aumentar el riesgo
de fracturas. La combinacion de medicamentos junto con fisioterapia y, en ocasiones, cirugia para
corregir deformidades o estabilizar fracturas, forma parte del enfoque integral en el manejo de la
displasia fibrosa. La cirugia puede ser necesaria en casos mas graves para corregir deformidades
Oseas, estabilizar los huesos o reparar fracturas. Ademas, la fisioterapia se utiliza para mejorar la
movilidad y fortalecer los musculos alrededor del hueso afectado, lo que ayuda a prevenir complica-
ciones. (1617

En situaciones donde la displasia fibrosa afecta areas criticas, como el craneo, se puede optar por un
tratamiento conservador con seguimiento clinico y radioldgico. En casos donde es posible, se reco-
mienda la exéresis quirdrgica completa de la lesidon; sin embargo, esto no siempre es viable debido
al riesgo de recidivas. Otras intervenciones pueden incluir el uso de injertos 6seos o varillas internas
para estabilizar el hueso afectado. El enfoque del tratamiento debe ser individualizado, considerando
factores como la edad del paciente, los sintomas presentados y las caracteristicas especificas de la
lesién, (18 19:20)

El manejo de la displasia fibrosa con implicaciones oftalmoldgicas puede incluir un enfoque conserva-
dor si los sintomas son leves. Sin embargo, cuando hay compromiso significativo de la funcién visual
o estética, se justifica la intervencién quirdrgica. Las indicaciones para cirugia incluyen: Compresion
del nervio 6ptico, asimetria facial y en casos donde hay formaciéon de colesteatoma o infecciones en
el oido medio, se recomienda cirugia para evitar complicaciones adicionales. (%20

El tratamiento especifico para las complicaciones oftalmoldgicas puede incluir el uso de corticoides
en situaciones de emergencia para reducir la inflamacion y la presion sobre el nervio éptico. Por lo
general se administran por via oral o intravenosa, dependiendo de la gravedad de la condicion. Esta
via es eficaz para un control rapido de la inflamacion. En algunos casos, los corticoides pueden apli-
carse de manera local en colirios oftdlmicos. Sin embargo, su uso tépico debe ser monitoreado debi-
do al riesgo de aumentar la presion intraocular. Se debe tener cuidado con intervenciones quirdrgi-
cas como la descompresion del nervio éptico, ya que estas pueden aumentar el riesgo de pérdida
visual. En casos donde la displasia fibrosa afecta los huesos faciales o del craneo, los musculos como
los maseteros y los musculos cervicales puede requerir atencion para mejorar la funcion y reducir el
dolor. La terapia fisica puede incluir ejercicios especificos para fortalecer estos musculos, mejorar el
rango de movimiento y aumentar la funcionalidad general del paciente,(16:2021)

Los autores defienden el criterio de que la displasia fibrosa requiere un enfoque multidisciplinario que
incluya oftalmoélogos para el tratamiento directo de las complicaciones oculares, cirujanos maxilofa-
ciales, otorrinolaringdélogos, neurocirujanos, para abordar problemas estructurales en la cara y cra-

neo, endocrindlogos para manejar desequilibrios hormonales asociados con el sindrome de McCune-
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Albright, que a menudo coexiste con displasia fibrosa, reumatdlogos para abordar complicaciones
asociadas al dolor cronico, fisioterapeutas para ayudar a mantener la fuerza y movilidad del paciente
y psicélogos para ayudar a los enfermos a enfrentar los desafios emocionales y psicoldgicos que sur-
gen como resultado de esta enfermedad.

De igual manera consideran que es crucial realizar un seguimiento regular para evaluar el progreso
del tratamiento y ajustar las intervenciones segun sea necesario. Esto incluye revisiones oftalmoldgi-
cas periddicas para detectar cualquier deterioro en la funcién visual. La importancia de este segui-
miento radica en la capacidad de los médicos para adaptar el tratamiento a las necesidades cam-
biantes del paciente, asi como informar a los pacientes sobre los sintomas a los que deben estar
atentos, como cambios en la vision o dolor ocular, para fomentar una identificacion temprana de
complicaciones.

Se sugiere investigar mas a fondo el papel de los tratamientos adyuvantes, como el uso de plasma
rico en plaquetas (PRP) en procedimientos quirdrgicos para mejorar la cicatrizacién y reducir compli-
caciones postoperatorias.(??

Las limitaciones de esta revisién incluyen la heterogeneidad entre los estudios analizados y la falta
de datos estandarizados sobre sintomas oftalmoldgicos especificos. Sin embargo, esta revision apor-
ta una vision comprensiva sobre las implicaciones oftalmoldgicas y sugiere areas para futuras inves-
tigaciones que podrian mejorar el manejo clinico y la calidad de vida de los pacientes con displasia
fibrosa.

Los hallazgos de esta revision sugieren a criterio de los autores que un enfoque multidisciplinario es
crucial para el manejo efectivo de la displasia fibrosa. Sin embargo, es esencial realizar mas investi-
gaciones para establecer protocolos estandarizados que guien el manejo clinico en diferentes con-

textos.

CONCLUSIONES
La displasia fibrosa presenta importantes implicaciones oftalmoldgicas, como diplopia, exoftalmos vy

pérdida de vision, en especial en su forma craneofacial. Un enfoque multidisciplinario es esencial pa-
ra su manejo clinico, involucrando oftalmédlogos y cirujanos maxilofaciales, lo que permite abordar
tanto las manifestaciones éseas como las complicaciones asociadas. Las técnicas de imagen, como la
tomografia computarizada, son fundamentales para evaluar la extension de las lesiones y planificar
intervenciones quirdrgicas efectivas. Ademas, se requiere un seguimiento a largo plazo para monito-

rear cambios en la vision y en la estructura 0sea, especialmente en pacientes jovenes.
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