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“Displasia Fibrosa Craneofacial”. Revision de la literatura
a propodsito de un caso clinico
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RESUMEN

Descrita por primera vez en 1891 por el médico patélogo Friedrich Daniel Von Recklinghause como cambios fibrosos, que
denomino osteitis fibrosa generalizada. Para el aino 1972, la Organizacion Mundial de la Salud lo clasificé dentro de las lesio-
nes fibro-dseas en el subgrupo de las neoplasias y otros tumores relacionados al hueso. En la actualidad, se conoce como una
mutacién somatica postcigotica no hereditable del cromosoma 10q13.2-13.3 por una activacion de la proteina GNAS-1 que
ocasiona un aumento de la actividad adenilato ciclasa que conlleva a un aumento en la proliferacién de colageno.

Este articulo brinda el caso clinico de un paciente masculino de 11 afios de edad con aumento de volumen en las regiones infraor-
bitaria, cigomatica y geniana de 7x10 cm de 3 afios de evolucién. Siendo diagnosticado como displasia fibrosa 6sea monostética
y tratado mediante la remodelacion dsea.

PALABRAS cLAVES: Displasia fibrosa monostética, cromosoma, maxilar.

ABSTRACT

First described in 1891 by pathologist Friedrich Daniel Von Recklinghause as fibrous changes that | call generalized oste-
itis fibrosa. By 1972, the World Health Organization classified it within the fibro-bone lesions in the subgroup of neoplasms
and other tumors related to bone. It is currently known as a non-hereditable postzygotic somatic mutation of chromosome
10g13.2-13.3 due to an activation of the GNAS-1 protein that causes an increase in adenylate cyclase activity that leads to an
increase in collagen proliferation.

The present work provides the clinical case of an 11-year-old male patient with an increase in volume in the infraorbital,
zygomatic and genian regions of 7x10cm of 3 years of evolution. Being diagnosed as monostotic fibrous bone dysplasia and
treated by bone remodeling.

Key worps: Fibrous Dysplasia Monostotic, Chromosome, Maxilla.

Lichtenstein,* describieron un desorden esquelético

INTRODUCCION

La lesion fue descrita por primera vez en 1891 por el
médico patoélogo Friedrich Daniel Von Recklinghausen
de Gutersloh, Alemania'.Caracterizada por la presencia
de cambios fibrosos que denomino osteitis fibrosa ge-
neralizada?. Posteriormente en 1942 |os patélogos de la
universidad de Nueva York; Henry Lewis Jaffe*y Louis
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que denominaron displasia fibrosa para referirse a esta
entidad®™.

ETIOLOGIA

Es una mutacién somatica postcigética que se produce
durante la octava semana de la vida intrauterina mientras
se lleva a cabo la ontogénesis; es una anomalia cromoso-
mica no hereditable proveniente del cromosoma 10q13.2-
13.3., en el gen subunidad alfa de la proteina G de los os-
teoblastos (GNAS-1), el cual es una proteina que ocasiona
un aumento en la actividad a la enzima adenilato ciclasa,
provocando un aumento en la proliferacion y diferencia-
cion celular que da lugar a una proliferacion excesiva y
desordenada cantidad de colageno™".

Una caracteristica de GNAS-1 es la mutacion en la argi-
nina que se reemplaza por cisteina o histidina (R201C
0 R201H), lo que genera una inhibicion de la actividad
intrinseca de la guanosina trifosfatasa (GTPasa). Esto ge-
nera la aparicion clinica de las manchas "café con leche’,
pubertad precoz e hiperparatiroidismo. Por ultimo, la
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proteina GNAS-1 genera una sustitucion de osteoblastos
por fibroblastos que conllevan a la activacion de fibro-
blastos progresivos desorganizados que proliferan den-
tro del hueso esponjoso, el cual se expande hasta com-
primir las corticales dseas, siendo sustituidas por tejido
fibroso celular amorfo y denso®.

CLASIFICACION DE LA OMS

En 1972, la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) clasifi-
6 las lesiones fibro-6seas dentro del subgrupo de las neo-
plasias y otros tumores relacionados al hueso. Finalmente,
el término lesiones fibro-éseas de los maxilares es aplicada
ala displasia fibrosa?'. La OMS establecié una clasificacién
de lesiones pseudotumorales donde se encuentran las dis-
plasias fibrosas y las displasias osteofibrosas?.

En 1980, el oncdlogo ortopédico de Estados Unidos Wi-
lliam Fisher Enneking, de la Universidad de Florida, esta-
blecié una clasificacion para las neoplasias del sistema
musculoesqueletico?.

TaBLAl

CLASIFICACION DE ENNEKING PARA NEOPLASIAS

Clasificacion de Enneking

0: Tumor benigno (sin riesgo de enfermedad
metastasica).

Grado 1: Tumor maligno de bajo grado (riesgo bajo de
enfermedad metastdsica inferior al 15%).

2: Tumor maligno de alto grado (riesgo alto de

enfermedad metastdsica superior al 15%).

A: Si estd limitada dentro de la estructura anato-
mica que dio origen a la neoplasia.

B: Si esta fuera de la estructura anatémica que
dio origen a la neoplasia.

T1: Intracapsular.

T2: Extracapsular e intracompartamental.

T3: Extracapsular y extracompartamental.

La localizacion
y extension

La extension a MO: Sin metastasis regional o a distancia.

distancia M1: Con metdstasis regional o a distancia.

1: Inactivos.
2: Activos.

Benigno 3: Agresivos.

IA: Bajo grado intracompartamental.
IB: Bajo grado extracompartamental.
ITA: Alto grado intracompartamental.
IIB: Alto grado intracompartamental.
IITA: Metastasis intracompartamental.
IIIB: Metastasis extracompartamental.

Maligno

HISTOPATOLOGIA

En los estudios microscopicos se ha observado diversos
patrones que van desde tejido fibrotico, neoformacion
6sea y pleomorfismo. Sin embargo, existen componentes
histolégicos basicos, como un estroma fibrotico acelular
coldgeno denso que rodea al hueso trabecular, cartilago
hialino y células gigantes multinucleadas. Se puede apre-
ciar hemorragia estromal, trabéculas éseas alargadas con
un patrén alargado de letra china'"7*.

IMAGENOLOGIA

En los estudios de imagenologia podemos observar en la
ortopantomografia unaimagen mixta radiopaca que ofre-
ce un aspecto de vidrio esmerilado, el cual es resultado de
la mezcla de elementos fibro-6seos, que se puede presen-
tar de manera unilocular o multilocular. En la tomografia
computerizada (TC), se puede apreciar deformidad anato-
mica con expansién y adelgazamiento de la cortical ésea.
En ambos estudios, se puede distinguir en la mandibula
un patrén de vidrio esmerilado mientras que, en el maxilar,
se produce una lesién de patrén radiopaco™'>*%,

CARACTERISTICAS CLINICAS

Comienza como un crecimiento lento. Por esta razon, suele
ser un hallazgo radiografico en una etapa inicial, donde es
asintomatica. En su etapa mas severa, se aprecia asimetria
facial, dolor 6seo'y, en algunos casos, sangrado espontdneo
o quistes. En esta misma etapa, también se puede llegar a
presentar exoftalmia, proptosis, compromiso de nervio 6p-
tico, pérdida de audicién, paralisis de los pares craneales,
obstruccién nasal, cefalea, hiperpigmentaciones conocidas
como “manchas de café”. Se puede clasificar de acuerdo al
numero de huesos que afecta. 1> (Tabla 2).

TdBLA 2

CLASIFICACION DE LAS SUBDIVISIONES
DE LA DISPLASIA FIBROSA OSEA DE ACUERDO
A SU EPONIMO Y GRADO DE AFECTACION.

Clasificacién

Ep6nimo Descripcion
Monostética Afecta a un solo hueso
Poliostdtica Afecta a mds de un hueso
Panostética Afecta a todos los huesos
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FIGURA 1. A: Fotograffa extraoral donde se aprecia asimetria facial por aumento de volumen de 7x10cm del lado derecho de la cara.
B: Fotograffa intraoral. Se aprecia aumento de volumen que abarca del primer premolar al primer molar permanente de 3x1cm.
C: Fotograffa intraoral. Se observa aumento de volumen por fondo de saco de primer premolar y segundo molar temporal de 1xlem.

DIAGNOSTICO

El correcto diagnéstico se efectia mediante la historia y
examen clinico acompanado de estudios de imagenolo-
gia buscando que cumplan con las caracteristicas 6seas
propias de la lesion descrita anteriormente. En los estudios
laboratoriales la fosfatasa alcalina a menudo se muestra
elevada, pero el calcio, fosforo y vitamina D, se encontra-
ra dentro del su rango. Se confirma el diagndstico con la
biopsia. En casos de acromegalia, amenorrea, galactorrea
o afeccion basal del crdneo se recomienda realizar la de-
terminacion de prolactina IGF-1 buscando un adenoma
hipofisario secretor®*=,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Lesiones fibro-6seas benignas, granuloma central de cé-
lulas gigantes, tumor pardo del hiperparatiroidismo, os-
teoblastoma, osteoma osteoide, displasia cemento 6seay
fibroma desmoplasico meningioma de placa basal, osteo-
ma, fibroma osificante maxilar, fibroma osificante juvenil,
enfermedad de paget®™.

TASA

Representa del 2,5 -10% de las lesiones tumorales éseas
benignas, con una prevalencia a nivel mundial descono-
cida, pero aproximada, de 1:500.000. Se presenta durante
la primera y segunda década de la vida. Es mas comun su
variante monostotica en unarelacién de 6:1. No existe una
predileccién por género o grupo étnico. Se observa con
mayor frecuencia en el maxilar en la regién molar, premo-
lar y cigomatica que en la mandibula en la regién molar y
premolar>'**3343_ Se ha reportado una reactivacion de la
lesion en un 25% de los casos™.

TRATAMIENTO

El tratamiento por elecciéon sigue siendo la recesién qui-
rurgica de la lesion con remodelado anatémico. El objeti-
vo principal es mantener la preservacion de las funciones
existentes, prevenir las complicaciones que conlleva el

“Displasia Fibrosa Craneofacial” Revisidn de la literatura a propésito de un caso clinico: Gabriela Elizabeth Gémez Cdrdenas et al.

crecimiento de la lesiéon y mejorar la estética. Se debe lle-
var un monitoreo posquirtrgico del paciente de manera
clinica con apoyo de imagenologia’*.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 11 afos de edad acude a consulta
al departamento de Cirugia Maxilofacial en el Hospital In-
fantil de Morelia, referido por el servicio de Urgencias del
mismo nosocomio. Estd acompanado por su tutora, quien
refiere haber notado un aumento de volumen del lado de-
recho de la cara de 3 anos de evolucion; siendo atendido
en consulta odontoldgica privada donde asociaron la le-
sion con desarrollo y erupcién dental, posterior al tiempo
de erupcion se refiere al hospital para su correcta atencion.
El paciente refiere que se trata de una lesién asintomatica.
APP: Sin antecedentes de traumatismos faciales, parto
sin incidentes. AHF: Sin antecedentes de importancia
para el padecimiento actual. Se refiere alcoholismo
paterno. A la exploracién fisica se observa asimetria
facial relacionada con aumento de volumen del lado
derecho que abarca la region infraorbitaria, cigomatica
y geniana 7x10 cm. La fascia se aprecia normocrémica
y normotérmica, Figura 1 (A). A la exploracion intraoral
se presenta tumoracién en la regién palatina del lado
derecho de 3x1cm, por vestibular en fondo de saco la
lesion abarca de 1x1cm, la lesidn es inmovil, indurada,
normocrémica, normotérmica, sin movilidad dental,
Figura 1 (By C). No se aprecia adenopatia cervical, No
se aprecia visceromegalia, térax sin datos patolégicos.
En los estudios de imagenologia se aprecia lesiéon que
abarca los huesos malares, maxilar derechos. Se ad-
vierte una tumoracién heterogénea en el seno maxilar
dependiente de la pared lateral, que condiciona ex-
pansién del seno y erosiones éseas. La cara anterior del
seno maxilar se extiende al tejido celular subcutaneo
de la regién facial con proyeccion de la cara superior
hacia la 6rbita. En la cara inferior se observa una infil-
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FIGURA 2. Tomograffa Computarizada. Se aprecia aumento de volu-
men que abarca la region infraorbitaria, regién cigomdtica y region
maxilar derecha, con expansion de la cortical vestibular y atrapamiento
del segundo premolar y compresién del seno maxilar.

tracién 6sea menor a maxilar ipsilateral que alcanza la
proximidad de la raiz del incisivo lateral hasta el ultimo
molar, Figura 2. De los estudios laboratoriales obtene-
mos los resultados de: Neutréfilos 4,355/ul, monoci-
tos 260/ul, eosinofilos 130/ul, deshidrogenasa lactica
475u/l, fosfatasa alcalina 306.0u/l, Creatinina sérica
0.45mg/dl, factor reumatoide 6.0iu/ml, proteina C re-
activa 3.0mg/l, Figuras 1y 2.

Se realiza biopsia excisional y remodelacién 6sea, Figu-
ra 3 (Ay B). Los resultados histopatoldgicos revelaron
una descripcién macroscopica de fragmentos irregu-
lares de color café rojizo, de consistencia semipétrea,
de aspecto arenoso de 2x1x1cm. Fragmento de color
marfil, con zona de color rojizo, de consistencia pétrea
de 1.9x0.7x0.5cm, Figura 3 (C). Microscépicamente, se
aprecia una lesidn ésea, constituida por tejido conectivo
denso vascularizado, el cual alterna con espiculas éseas
irregulares con presencia de osteoblastos en la periferia
de ellas, hay fragmentos de tejido conectivo, adiposo
y musculo esquelético periférico a la lesién, los cuales
muestran congestion e inflamacién crénica leve, obte-
niendo como resultado: Displasia Fibrosa Osea, Figura 3
(D), Figura 3.

Se realiza valoracion postquirurgica de 6 meses, el pacien-
te refiere limitacion en los movimientos de los musculos
elevador propio del labio superior, cigomético menor, ca-
nino, cigomatico mayor. Sin datos de parestesia e indolora.
Se programa cita a un afo para seguimiento clinico e ima-
genologico, Figura 4.

FIGURA 3. A: Bajo anestesia general y local se realiza desprendimiento de
colgajo, biopsia excisional. B: Remodelacién dsea de la cortical vestibular.
C: Fragmentos macrosc6picos color café rojizo, de 2x1xlecmy 1.9 x 0.7 x
0.5cm. D: Apreciacién microscopica de lesion dsea con tejido conectivo
denso vascularizado con inflamacién crénica.

DISCUSION

En el departamento de Cirugia Maxilofacial, la prevalen-
cia de displasia fibrosa 6sea fue de 1:81133. La revisidn
bibliografica no denota una predileccion por género. En
el Hospital infantil de Morelia se ha reportado un caso de
género masculino.

Posterior a realizar una revision de la literatura, no se en-
contraron casos donde se relacionara directamente la
displasia fibrosa 6sea con el alcoholismo. Sin embargo,
Ruggieri LV y Arberas LC¥, realizaron un estudio donde se
relacionan diversas patologias, como el sindrome de Ban-
nayan Riley Ruvalcaba, relacionado al cromosoma 10y las
displasias craneofaciales con el consumo de sustancias
psicoactivas.

CONCLUSION

La displasia fibrosa ésea es una entidad que se debe tratar
de manera conservadora mediante la remodelacion 6sea,
evitando tratamientos radicales que ponen en riesgo la
estética y funcionalidad de la zona anatémica.

RECOMENDACIONES

Debemos solicitar una ortopantomografia a todos los
pacientes de primera vez, a fin de poder diagnosticar los
llamados hallazgos radiograficos.

Comenzar unalinea de estudio que relacione los dafos de
las sustancias psicoactivas con la displasia fibrosa ésea a
fin de encontrar o descartar una etiologia por dafo cro-
mosomico.
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FIGURA 4. En la valoracién posquirtirgica a 6 meses se aprecia difi-
cultad para realizar contraccion de los musculos elevadores del labio
superior, cigomatico menor, canino y cigomatico mayor.
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