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ARTICULOS ORIGINALES

RESUMEN: La Displasia fibrosa (DF)
es un desorden 6seo de origen
benigno e idiopatico. Representa el
2.5% de la totalidad de tumores 6seos
y el 7.5 % de dichas neoplasias de
origen benigno. Esta entidad presenta
una variante monostotica y otra
poliostotica. La tomografia computada
(TCO) es el método de imagen por
excelencia para el diagnéstico y
seguimiento de esta entidad. El
tratamiento quirdrgico es necesario
solo en casos de compromiso
vascular o nervioso asi como también

Displasia fibrosa craneofacial

debido a razones cosméticas. El 1%
de estos tumores maligniza,
principalmente a sarcomas
osteogénicos. El diagnostico
diferencial incluye entre otros a la
enfermedad de Paget, metastasis
Oseas y displasias 6seo-fibrosas. El
sindrome de McCune Albright debe
ser diferenciado principalmente de la
neurofibromatosis.
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Introduccion

La Displasia Fibrosa es un desorden idiopdtico benigno del
sistema esquelético, donde el hueso calloso normal es reem-
plazado por tejido fibroso y hueso inmaduro.'** A pesar de
que la primera descripcion sobre las caracteristicas patologi-
cas de DF corresponde a von Recklinghausen y fue hecha
en 1891, lesiones concordantes con la enfermedad han sido
identificadas en especimenes prehistoricos,” asi como tam-
bién en un individuo anglo-sajon del siglo VIL.® En 1938 Lich-
tenstein reconoci6 a estas lesiones como una entidad clinica
individual y creo el termino “Displasia Fibrosa”.”

Materiales y Métodos

En un periodo de 10 anos fueron identificados 12 casos de dis-
plasia fibrosa crineo-facial en las siguientes instituciones: (Loyo-
la University of Chicago, Maywood Illinois; Mac Neal Hospital,
Berwyn, Illinois; VA Hospital, New Orleans, Louisiana; Louisia-
na State University Health Sciences Center, New Orleans, LAS).
Los pacientes fueron estudiados clinica y radiologicamente en
base a placa simple, tomograffa computada y resonancia mag-
nética (RM). Los casos fueron evaluados por radidlogos especia-
lizados en neuroimagenes y confirmados histol6gicamente.

monostética, poliostética.

Resultados

De los 12 pacientes de nuestra serie, seis pacientes presen-
taron displasia fibrosa monostética y seis de ellos la forma
poliostotica. La orbita fue el sitio mas cominmente involu-
crado observandose en siete pacientes. El compromiso del
seno frontal fue presenciado en cuatro casos, uno de los mis-
mos asociado a mucocele, el cual se complicd con un abs-
ceso cerebral. La afectacion del seno etmoidal fue observa-
da en tres pacientes y el seno maxilar en un solo caso.

Discusion

La displasia fibrosa craneofacial representa el 2,5% de todos
los tumores 6seos y un 7,5% de las neoplasias benignas de
dichas estructuras. Afecta a ambos sexos por igual y general-
mente se presenta entre la temprana infancia y principios de
la adolescencia. La DF tiende a estabilizarse luego de la pu-
bertad y puede presentar recurrencia en la edad adulta en
un 37% de los casos.*?

La etiologia de la DF es desconocida. Numerosas hipote-
sis se han postulado para intentar una explicacion a este fe-
noémeno, incluyendo una diferenciacion anormal del mesen-
quima formador de hueso, una hiperplasia de células
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Figura 1. Displasia fibrosa monostdtica. (a) Corte axial TC en ventana dsea a nivel orbitario que demuestra pro-
ceso expansivo 6seo localizado en la region frontal izquierda que afecta principalmente el diploe con multiples
areas de matriz 6sea dentro de la lesion la cual remodela al seno frontal sin invadir partes blandas. (b) La ven-
tana de tejidos blandos demuestra Uinicamente remodelacion 6sea y protrusion del espacio subaracnoideo en la
cisura de Silvio izquierda sin extension intracraneal.

osteoblasticas, o una detencion del desarrollo 6seo en un es-
tado inmaduro con la imposibilidad de mantener el hueso
calloso en el periodo postnatal. Algunas de las teorias mas
recientes apuntan hacia la regulacion intracelular anormal
del AMP ciclico o de la proteinkinasa A como posibles etio-
logias. Otros autores han postulado como factor causal a la
mutacion del gen GS alfa que conlleva a una alteracion de
la actividad GTP-asa o de la transduccion de senal de la pro-
teina Gs como posibles causas de este sindrome."?

La DF puede clasificarse como (1, 2):

1. Fibrosa Monostdtica (DFM): Corresponde al 70% de los
casos. Solo uno o dos huesos contiguos estan involucra-
dos. Los sitios mas afectados son las costillas y el fémur.
Los huesos crineo-faciales, principalmente los maxilares
superior e inferior, se encuentran afectados en un 10-25%
de los casos (Figura No. 1)

2. Displasia Fibrosa Poliostdtica (DFP): Se observa en un
30% de los casos. Numerosas areas del esqueleto estan
afectadas, aunque generalmente se presenta como afec-
cién Osea unilateral. Las lesiones en los huesos crineo-fa-
ciales estdn presentes en un 40 a un 50% de los casos, y
el 100% de estos muestra una enfermedad severa y exten-
sa. Debido a sus tempranas manifestaciones, generalmen-
te es diagnosticada tempranamente durante la primera in-
fancia (Figura No. 2)

3. Sindrome de McCune-Albright (SMA): Representa un
3% de los casos de DF. Fue descrito por primera vez en
1937 por los autores que le dan nombre. Es una rara en-
fermedad que se presenta con mayor frecuencia en el
sexo femenino. Esta compuesto, ademas de las manifes-
taciones correspondientes a la DFP, por anomalias en-
docrinas multiples, hiperpigmentacion cutanea y puber-
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Figura 2. Displasia fibrosa poliostética. Corte axial de
TC con ventana 6sea a nivel de las drbitas, que de-
muestra proceso expansivo ¢seo de aspecto moteado
con areas de mayor densidad que indican mayor con-
tenido 6seo el cual involucra el techo y la pared late-
ral de la drbita izquierda, huesos nasales y celdillas
etomoidales. El proceso displasico se extiende hacia
ambas hendiduras esfenoidales con involucro del pla-
no esfenoidal, causando relevante deformidad 6sea.

tad precoz. De forma tipica, los pacientes presentan ba-
ja estatura debido al cierre prematuro de los cartilagos
de crecimiento epifisarios.”

La forma monostotica no representa un precursor de la
variante poliostética y viceversa, no encontrandose en la li-
teratura ningun reporte acerca de transicion de una forma
a la otra.!

Al examen histopatolégico se puede observar una forma-
cion de tejido fibroso anormal que reemplaza a la medula
6sea esponjosa llenando completamente la cavidad medular
del hueso. Dentro de este tejido fibroso se pueden hallar tra-
beculas de hueso pobremente calcificado formado por el
proceso de metaplasia 6sea. Tipicamente estas trabeculas no
estan rodeadas por osteoblastos.?

La presentacion clinica varfa dependiendo el tipo de
DF vy el grado de evolucion. Pacientes con DFM general-
mente no presentan sintomas y pueden ser diagnosticados
basandose en el hallazgo casual de las lesiones en un exa-
men radiografico realizado por otros motivos. A veces
pueden presentarse también como fracturas patolégicas.
Opuestamente, la DFP es generalmente sintomdtica, mani-
festindose por dolor 6seo, deformidad o sintomas relacio-
nados con atrapamiento nervioso o vascular por parte de
las lesiones. La DF craneo-facial se puede presentar por
cefaleas, distorsion de arquitectura facial por deformidad
del hueso maxilar denominada “leontiasis 6sea” (Figura
No. 3a). Tumefaccion asimétrica en la mejilla, obstruccion
nasal, sinusitis, exoftalmos, epifora, alteraciones visuales y
defectos neurologicos de pares craneales debido a atrapa-
miento de los mismos por las masas Oseas. Los pacientes
con SMA se manifiestan por sintomas severos endocrino-
l6gicos, sumados a hiperpigmentacion cutdnea y presenta-
ciones correspondientes a DFP.**



Figura 3. La placa simple en la actualidad tiene importancia ya que demuestra la extension del proceso displasico y determina el si-
guiente método de imagen a ser empleado. (a) Placa simple antero-posterior de craneo que demuestra la expansion del proceso dis-
plasico el cual involucra todo el plano facial produciendo una imagen caracteristica denominada en “Facies Leonina”. (b) Radiografia
simple antero-posterior de craneo que demuestra expansion de la érbita izquierda con extensién a ambas regiones maxilares.

En radiologia convencional, la DF se puede observar co-
mo un engrosamiento de las tablas internas y externas de los
huesos afectados (Figura No. 3). Los hallazgos radiol6gicos
pueden ser clasificados de acuerdo con el grado de tejido fi-
broso presente en:*

1. Forma compacta (50% de los casos), que demuestra a los
huesos engrosados con apariencia fuertemente radio-opa-
ca. La base del craneo se encuentra invariablemente com-
prometida en esta forma (Figura No. 4)

2. Forma litica: casi todos los huesos faciales se hallan afec-
tados, mientras que la base del crineo solo esta afectada
en un 5% de los casos.

3. Forma mixta: presenta caracteristicas de ambas.

El centellograma 6seo demuestra una captacion aumen-
tada del radiofarmaco en las areas afectadas. Tipicamente,
estas lesiones conservan su actividad metabélica, aun duran-
te la edad adulta del individuo.®

La TC es el método de eleccion para el diagnéstico y se-
guimiento. Dentro de los hallazgos se incluyen lesiones ra-
diolucidas con bordes esclerdticos y bien definidos, presen-

Figura 4. Placa simple proyec-
cion lateral amplificada en la re-
gion selar que demuestra proceso
expansivo osteofitico frontal de
bordes irregulares con areas de
mayor densidad 6sea que se ex-
tienden al plano esfenoidal, man-
dibula y region del clivus caracte-
ristico de un caso confirmado
histologicamente de displasia fi-
brosa poliosttica.

tando expansion del hueso in-
volucrado. Si existe suficiente
cartilago dentro de la lesion, se
pueden observar algunas calci-
ficaciones. Las lesiones son ca-
racteristicamente  simétricas,
con apariencia de vidrio esmerilado. Generalmente involu-
cran a los senos paranasales, los huesos esfenoides y maxi-
lar superior, asi como también a la orbita y las fosas nasales
(Figura No. 5). Los quistes 6seos aneurismaticos pueden aso-
ciarse a esta patologia demostrindose como masas quisticas
con una cubierta 6sea y con un centro de apariencia liquida
o de tejido blando.?

La RM es de gran ayuda para la evaluacion del grado de
afeccion del tejido blando por parte de las lesiones de DF
asi como también para distinguir dichas lesiones de otros tu-
mores como meningiomas, osteomas o mucoceles. Existe
una gran variabilidad en la apariencia de las lesiones de DF
en las secuencias ponderadas en T1 y T2. En T1 se mues-
tran como areas de senal baja a intermedia, mientras que en

Figura 5 (a y b). TC plano
axial y coronal que demues-
tra proceso frontal expansi-
vo osteofitico. La lesion pre-
senta multiples areas de
matriz 6sea y adelgaza-
miento cortical el cual ini-
cialmente se diagnostico
como mucocele infectado.
El diagndstico final corres-
pondio a una displasia fibro-
sa complicada con absceso
secundario a mucocele.
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Figura 6. Resonancia magnética de encéfalo. (a) Sagital T1 (b y c) Corte Sagital y axial en T1 posterior a la ad-
ministracion de contraste V. Se demuestra la extension intracerebral complicada con un absceso cerebral locali-
zado en el I6bulo frontal izquierdo, el cual presenta un realce en anillo en las secuencias contrastadas.

T2 su comportamiento varia entre baja, intermedia o alta in-
tensidad. Estas masas refuerzan intensamente con la admi-
nistracion de contraste endovenoso (Gadolinio). Un muco-
cele debe sospecharse en dreas de alta intensidad en la
secuencia T2, dentro de un seno obstruido, principalmente
el frontal y el esfenoidal (Figura No. 6).3

Dentro de los diagnésticos diferenciales de DF a con-
siderar se pueden mencionar las siguientes entidades: En-
fermedad de Paget, que tipicamente involucra a la tabla
externa craneal y no afecta a los huesos faciales; la enfer-
medad metastatica 0sea, elementos que van en su contra
e inclinan el diagnostico hacia DF son el margen esclero-
tico, los bordes bien definidos y la apariencia de vidrio es-
merilado de las lesiones y la displasia 6seo-fibrosa, la cual
es identificada generalmente en ninos pequenos con afec-
cion predominantemente de la tibia y presenta regresion
espontinea.

La Neurofibromatosis, debe ser principalmente distin-
guida del SMA, donde las manchas de café con leche son
lesiones oscuras, poco numerosas, que presentan bordes
suaves y bien definidos y no estin en relacion con las le-
siones Oseas.

La apariencia en vidrio esmerilado de las lesiones Gseas
en la DF es de gran ayuda a la hora de diferenciarlas de otras
lesiones liticas observadas en TC (Figura No. 7).
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Figura 7 (a y b). TC del hueso temporal en corte axial
y coronal a nivel del oido medio demostrando lesion
6sea monostotica que involucra las porciones escamo-
sa y mastoidea temporal izquierdas con el clasico as-
pecto en vidrio despulido caracteristico de displasia fi-
brosa.

En su evolucion, la DF es una enfermedad lentamente
progresiva que en la mayoria de los casos tiene un buen
pronostico. El tratamiento quirdrgico solo es necesario en
el caso de compresion nerviosa o vascular por parte de las
mismas, o debido a razones cosméticas secundarias al gra-
do de deformacion 6sea. La mayoria de los pacientes no
requeriran cirugia, pero si una control clinico de forma re-
gular, particularmente en el caso de pacientes embaraza-
das. La transformacion maligna de las lesiones ocurre solo
en un 1% de los casos, comprometiendo generalmente a
los huesos craneanos y faciales. Cuando esto ocurre, pue-
de observarse la degeneracion hacia sarcomas osteogéni-
cos y menos frecuentemente hacia fibrosarcomas y con-
drosarcomas. Muchos casos correspondientes a esta
indeseable evolucion se han encontrado relacionados con
radioterapia previa de las lesiones, por lo que esta practi-
ca no debe ser considerada.”?

ABSTRACT

Fibrous dysplasia is a benign idiopathic skeletal disor-
der. It represents 2.5% of all bone tumors and 7.5% of
benign bone tumors and presents a monostotic and po-
lyostotic variant. Computerized Tomography is the gold
standard imaging method for diagnosis and follow-up.



Surgical treatment is only necessary in cases of vessels  facial bones. Differential diagnosis includes Paget disea-
and nerves entrapment or due to cosmetic reason se-  se, metastatic bone lesions and osteofibrous dysplasia.
condly to bone deformity. Malignant transformation oc-  McCune Albright syndrome should be distinguished
curs in only 1% of cases involving mostly the skull and  from Neurofibromatosis.
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