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RESUMEN: La displasia fibrosa (DF) es una patologia benigna rara, generalmente asintomatica, que afecta el tejido
6seo. Debido al remplazo gradual del tejido dseo por tejido conectivo amorfo se pueden producir alteraciones 6seas esté-
ticas y funcionales. En este articulo se realiza una revision de la literatura sobre la DF y se relata un caso clinico de una
mujer de 49 afios de edad que presenta deformidad facial debida al crecimiento lento y progresivo del maxilar derecho. Con
esto pretendemos ofrecer una secuencia diagnéstica para establecer el diagndstico definitivo de la DF monostética, brin-

dando los principios basicos para el manejo adecuado de los pacientes que sufren de esta enfermedad.

PALABRAS CLAVE: displasia fibrosa monostoética, anomalias maxilomandibulares, tomografia computarizada

cone-beam.

INTRODUCCION

La displasia fibrosa (DF) es una enfermedad
rara, que afecta el tejido 6seo. Se trata de una patolo-
gia benigna, caracterizada por el remplazo de tejido
0seo por tejido conectivo amorfo, lo que puede resul-
tar en alteraciones estéticas y funcionales. Suele ser
asintomatica, aunque a veces por su localizacién, pue-
de determinar multiples sintomas. La DF puede afec-
tar un hueso (monostdética) o varios huesos
(poliostética), siendo mas comun su manifestacion en
la infancia o al inicio de la adolescencia (Lichtenstein
& Jaffe, 1942). La DF poliostotica relacionase con
puberdad temprana y areas de pigmentacion cutéanea
(McCune, 1936; Albright et al., 1937). Su etiologia es
debida a un desequilibrio en la funcion de las células
osteogénicas, las lesiones aparecen por una mutacién
que activa la subunidad a, que codifica la proteina G
en las células osteoblasticas y produce una matriz 6sea
fibrosa desorganizada (Cohen & Howell, 1999). Otros
autores plantean que puede ser una reaccion anor-
mal del hueso a un episodio traumatico local o un des-
orden endocrino que se manifiesta como una condi-
cion osea focal (Regezi & Sciubba, 2000).

La DF se caracteriza por un aumento lento y
deformante del hueso comprometido, siendo que en

la variedad mas frecuente, que es la monostética, son
los maxilares los huesos mas afectados, seguidos por
las costillas y el fémur. Otros huesos del craneo pue-
den estar comprometidos, como el temporal, el
etmoides y el esfenoides, esta variedad es conocida
como displasia fibrosa craneofacial (DFCF) (Regezi &
Sciubba; Ricalde & Horswell, 2001).
Radiograficamente las lesiones de DF se caracterizan
por un aspecto de vidrio deslustrado de limites mal
definidos, debido a la mezcla de elementos éseos y
fibrosos. Puede ser unilocular o multilocular y muchas
veces esta asociada con expansion de la cortical 6sea.
El mejor método para identificar la DFCF es la
tomografia computarizada ya que permite determinar
la localizacion y extension de la lesion, auxilia en la
planificacion del tratamiento y en el procedimiento
quirurgico (Regezi & Sciubba).

REPORTE DEL CASO

Paciente de sexo femenino, caucasiano, 49
afnos de edad, comparecio a la consulta debido a un
aumento de volumen lento e indoloro del maxilar de-
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recho. En la anamnesis, la paciente refirié parestesia
en la region comprometida.

Al examen fisico se observo asimetria facial,
por el aumento de tamafo del maxilar derecho, sin
signos inflamatorios.

Se realizé6 examen de tomografia
computarizada cone-beam (TCCB), que evidencid
imagen compatible con displasia fibrosa. La lesion
comprometia seno maxilar derecho (Figs. 1, 2y 3).

Fue realizada la biopsia incisional para exa-
men microscopico de la lesion y confirmacion de la
hipotesis de diagndstico que reveld el resultado de
displasia fibrosa, ante lo cual se realizé una
gammagrafia 6sea y un estudio endocrinolégico para
descartar el Sindrome de Mc Cune-Albright (formas
poliostoticas). El resultado de todas las exploraciones
fue negativo, por lo que se diagnosticé como displasia
fibrosa monostotica del seno maxilar derecho.

Basados en la extension de la lesion, la pa-
ciente ha sido sometida a procedimiento quirurgico con
realizacion de osteotomia y plastia 6sea. Ademas, ha
sido orientada a retornar para el control de
recurrencias.

DISCUSION

La DF es una enfermedad 6sea benigna que
manifestase con mayor frecuencia en los nifios y ado-
lescentes, aunque pueda ocurrir en los adultos como
en el caso aqui presentado.
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F|g 1 Cortes sagltales de TCCB mostrando imagenes compatibles con DF en regién de seno maxilar derecho

222

Se han descrito casos de DF asociados con
hipertiroidismo, diabetes insipida, hipercortisolismo,
hiperprolactinemia y acromegalia (Yavuzer et al.,
1999).

La DF puede afectar un hueso (monostotica),
varios huesos (poliostotica) y puede acompaniar al Sin-
drome de Mc Cune-Albright que consiste, como des-
cribio Albright et al., en lesiones de osteitis fibrosa di-
seminada, areas de pigmentacion cutanea (manchas
"café con leche") y alteraciones endocrinas como pu-
bertad precoz (Carreto Sanchez et al.,1997; Carmen
Sampériz et al., 2000).

En el caso aqui relatado, la paciente, con 49
afios de edad, comparecié a la consulta debido a un
aumento de volumen lento e indoloro del maxilar de-
recho, se realizé examen de tomografia computarizada
cone-beam, que evidencioé imagen compatible con
displasia fibrosa. La forma monostética, que es la que
se detecta mas tardiamente, esta caracterizada por la
aparicion aislada de las lesiones 6seas. Ante la apari-
cion de las mismas es necesario descartar el sindro-
me mediante estudio clinico y endocrinoldgico y
gammagrafia 6sea en busca de otras lesiones en si-
tios insospechados (Carmen Sampériz et al.).

Cuando la lesién afecta la estética facial y la
funcién, como en nuestro caso, el tratamiento quirur-
gico debe ser indicado. En caso contrario, debe ser
acompafiada clinicamente y a través del control
imagenoldgico. Asi, hay que individualizar el tratamien-
to para cada caso y en muchas ocasiones es obligato-
rio un seguimiento de estos pacientes, una vez que
hay un gran porcentaje de recidivas. Segun algunos
autores las recidivas llegan a un 10 a 25% de los ca-
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Fig. 2. Cortes coronales de TCCB, mostrando imagenes compatibles con DF en regién de seno maxilar derecho.

Fig 3. Cortes axiales de TCCB, mostrando imagenes compatibles con DF en region de seno maxilar derecho.
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sos (Bibby & McFadzean, 1994; Simovic et al., 1996;
Carreto Sanchez et al.; Carmen Sampériz et al.).

Por lo tanto, para un correcto diagnostico es
muy importante un examen imagenoldgico, un anali-
sis histopatoldgico y ante la aparicion de una DF en el
area maxilofacial, descartar nuevas localizaciones y
el Sindrome de Mc Cune-Albright mediante estudio

endocrinoldgico y gammagrafia 6sea que es la forma
mas rapida para buscar otras lesiones en sitios insos-
pechados. El examen imagenoldgico de eleccion es
la tomografia computarizada cone-beam ya que ofre-
ce una visibn mas amplia de la extension y localiza-
cion de la lesidn, auxiliando en la planificacion del pro-
cedimiento quirurgico.
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ABSTRACT: Fibrous dysplasia (FD) is a rare benign pathology, generally asymptomatic affecting the bone tissue.

Due to the gradual replacement of the bone tissue by amorphous connective tissue, aesthetic and functional bone alterations
can occur. A review of the literature on FD is made and we report a clinical case of a 49-year-old woman presenting facial
deformity as a result of the slow and progressive growth of the right maxillar. With this paper, we intend to offer a diagnostic
sequence to establish the definitive diagnosis of monostotic FD, providing the basic principles for the proper management of

patients suffering from this disease.
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