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RESUMEN

Introduccidn: La displasia fibrosa es una clinicos y radiograficos, en la displasia
patologia benigna, poco frecuente, que fibrosa.

afecta los huesos, se caracteriza por Presentacion del caso: Se reportan dos
remplazo gradual del tejido éseo por casos clinicos de pacientes pediatricos,
fibroso, que genera alteraciones dseas gue acudieron al Hospital Napoleén
estéticas y funcionales; histolégicamente Franco Parejas de Cartagena-Colombia,
presenta una proliferacion excesiva de por presentar displasia fibrosa, que
las células mesenquimales que forman generd asimetria facial unilateral, y
hueso. compromete la estética del paciente y no
Objetivo: Conocer los aspectos se reporté sintomatologia dolorosa; se
relacionados con la toma de decisiones, describen caracteristicas de la patologia y
con relacion con el tratamiento criterios basicos, utiles en la toma de
quirurgico o la opcién de controles decision terapéutica, ya sea abordaje

quirurgico radical, conservador o solo
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realizar control clinico y radiografico de
la lesion.

Conclusiones: Los criterios clinicos como
asimetria facial, deformidad estética y el
compromiso funcional, son basicos en la

ABSTRACT
Introduction: Fibrous dysplasia is an
uncommon, benign pathology that

affects the bones and is characterized by
the gradual replacement of bone tissue
by a fibrous one, creating aesthetic and
functional bone disorders. Histologically,
it presents an excessive proliferation of
the mesenchymal cells that form the
bone.

Objective: To know the aspects related
to decision making, regarding surgical
treatment or the option of carrying out
clinical and radiographic controls of
fibrous dysplasia.

Case presentation: We report two cases
of pediatric patients who attended the
Children’s
Pareja (HINFP) in Cartagena—Colombia
that

asymmetry

Hospital Napoleén Franco

presenting  fibrous  dysplasia

produced unilateral facial

compromising the aesthetics of patients,

INTRODUCCION
La displasia fibrosa (DF) es una condicion
patolégica, no neopldsica que se
caracteriza por el remplazo de tejido
d0seo por tejido conjuntivo amorfo, con
estructuras dseas anormales, lo que

resulta en deformidad dseay en la
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eleccion  quirdrgica como  opcién
terapéutica, en la displasia fibrosa.

Palabras claves: Displasia fibrosa dsea,
displasia fibrosa monostética, cirugia,

patologia benigna.

but reporting no painful symptoms. We
the the
pathology and the basic useful criteria in

describe characteristics of
making therapeutic decisions, with either
conservative radical surgical approach or
only performing a clinical and
radiographic control of the lesion.

Conclusions: Clinical criteria such as
facial asymmetry, aesthetic deformity,
and functional commitment are basic
aspects in the therapeutic option for

patients with in fibrous dysplasia.

Keywords: Fibrous Dysplasia of Bone,
Monostotic Fibrous Dysplasia, Surgery,
benign disease.

mayoria de los casos se presenta de
forma asintomatica.®!)

Su distribucion es igual entre ambos
puede afectar hueso

Sexos, un

(monostatica) o varios huesos
(poliostética), la variedad monostoética es

la mas frecuente, son los maxilares los
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huesos mas afectados y se presenta en
70% del total de casos, mientras que la
poliostética se
aproximadamente 27%, la presentacion

variante presenta
de la patologia en Colombia no es muy
comun, los casos que se reportan datan
de1986.123)

La etiologia estd asociada con wuna
gen (GNAS1) del
cromosoma 20qll, el cual produce un

mutacion en el
aumento de la adenilato ciclasa, que
aumenta el AMPc intracelular y su alta
concentracion causa la formacién de una
matriz fibrosa inmadura, desorganizada y
genera el tejido fibroso de la displasia.®
Clinicamente se caracteriza por un
aumento lento y deformante del hueso
comprometido, cuando afecta el maxilar,
el aumento de volumen es indoloro,
unilateral, lento, progresivo y produce
asimetria facial, el compromiso del hueso
temporal, genera pérdida de la audicién,
al afectarse los hueso frontal, esfenoides
o el etmoides, se origina obstruccion
nasal y obliteracion del osteo sinusal, el
compromiso de la base del craneo y los
huesos de la cavidad orbitaria, produce
diplopia, pérdida de la vision, parestesia,
cefalea y exoftalmia.®>®)

observa

Radiogréficamente se una

imagen radiopaca discreta con aspecto

de vidrio esmerilado de limites mal
definidos; puede ser unilocular o
multilocular y muchas veces esta

asociada con expansion de la cortical
6sea.®
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Histoldégicamente se caracteriza por una
extensa proliferacion de tejido fibroso
gue se entremezcla de forma irregular
con trabéculas de hueso inmaduro, la
matriz osteoide contiene osteoblastos
inmaduros dispersos de modo irregular,
poco
llegar a un correcto

la transformacion maligna es
frecuente. Para
diagndstico es fundamental realizar una
adecuada anamnesis, un buen examen
clinico, utilizar las ayudas imagenoldgicas
y estudio histolégico.!”)

En relacién con el tratamiento, este debe
ser individualizado y dependera de
factores como la edad, daio funcional y
cosmeético, la radioterapia fue una de las
opciones utilizadas anteriormente, pero
aumenta el riesgo de transformacion
maligna, la quimioterapia ha demostrado
no ser efectiva, la terapia intravenosa
con bifosfonatos es segura, pero no se
han logrado resultados efectivos en
algunos casos para la DF. En muchas
ocasiones se convierte en un dilema la
toma de decisiones referente a la opcién
quirurgica o solo realizar controles, razon
por lo cual es fundamental conocer los
aspectos
decidir

terapéuticas.®

importantes que permitan

sobre las alternativas
Criterios para Tratamiento Quirurgico

La recesion quirdrgica de la lesién es el
principal tratamiento cuando se presente
compromiso funcional, se puede realizar
reparacion ésea conservadora o escision
de

de

radical seguida reconstruccion,

objetivo  primario mantener la
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preservacion de la funcién existente,
prevenir las complicaciones y la mejoria
estética, otros factores son importantes
en la toma de decisién quirdrgica como:
Presencia de sintomatologia

Obstruccion de cavidad nasal
Compromiso de la cavidad orbitaria que
genere afeccién ocular

Fractura patoldgica

Neuralgias o paralisis facial
Transformacidon maligna

Asimetria facial

Deformidad estética

Interferencia con la masticaciéon o el

habla.®

OBIJETIVO
El objetivo del trabajo es determinar los
aspectos clinicos, imagenoldgicos vy

sociales, fundamentales en la toma de
decisiones, en relacién con el

PRESENTACION DEL CASO 1
Paciente masculino de 9 afios de edad,
quien es remitido al servicio por
presentar lesidn tumoral en maxilar del
lado derecho, con tiempo de evolucién
de un afio y seis meses, los antecedentes
familiares no son relevantes para el caso
y en los antecedentes personales la

madre manifestd que presenté

congestién nasal.
En el examen fisico presentd asimetria
del

leve en tercio medio facial lado
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Criterios para la opcidn de controles

Frecuentemente se realizan en Ia
variante monostadtica, el paciente debe
ser monitorizado con el examen clinico y
ayudas imagenoldgicas, algunos aspectos
para tener en cuenta para la opcién de
controles son:

Ausencia de sintomatologia

Lesién pequeia

Lesion cosméticamente aceptable

Edades que conformen la etapa de la

nifiez.©®

tratamiento quirdrgico o la opcién de
controles clinicos y radiograficos, en la
Displasia Fibrosa.

derecho y en piel no se observaron
alteraciones, en la exploracién intrabucal
se observd lesién tumoral en maxilar, del
lado derecho, de 2.4cm de largo, 15mm
de ancho y 7mm de alto, que afecta la
de
recubrimiento, en zona de los dientes 12,

encia adherida y  mucosa

53, 54 y 55, del mismo color de la

mucosa adyacente, base ancha,

consistencia dura, crecimiento lento vy
asintomatica (Figura 1Ay 1B).
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Fig. 1A. Vista anterior de lesidon tumoral en maxilar, del lado derecho.

Fig. 1B. Vista lateral de lesién tumoral en maxilar, del lado derecho.

En el estudio imagenoldgico se observd
en la ortopantomografia la presencia de
dientes permanentes, hueso maxilar y
dientes

mandibular, sin alteraciones,

deciduos con  formacién  coronal
completa y otros dientes con formacién
incompleta

normales, en la proyecciéon de waters se

radicular en condiciones

455

observé engrosamiento del piso de la
cavidad orbitaria del lado derecho e
imagen radioltcida difusa, que ocupa el
seno frontal vy da la apariencia de

ocluirlo o cerrarlo, perdiendo Ia
continuidad de sus estructuras oseas

(Figura 2Ay 2B).
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Fig. 2A. Radiografia panoramica donde no se observan alteraciones en los huesos maxilares y

mandibula.

Fig. 2B. Engrosamiento del piso de la orbitaria del lado derecho e imagen radiolucida difusa en el

seno frontal.

Se
complementarios de quimica sanguinea,

realizaron examenes
como hemograma, recuento plaquetario,
tiempo de protrombina, tiempo parcial
de tromboplastina y glicemia, los cuales

456

arrojaron valores normales. Se realizd

biopsia incisional de la lesién en el

maxilar bajo anestesia local y la muestra

Osea se envié para estudio

histopatolégico, en la descripcidon
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microscopica se reporté la presencia de
tejido inmaduro trabecular, rodeado por
abundante proliferacion fibroblastica de
de
trabecular

matriz tejido fibroso y tejido

inmaduro, compatible con
displasia fibrosa, se ordené gammagrafia
dsea con para conocer la extension de la
enfermedad, pero los resultados fueron
negativos.

En junta multidisciplinar comprendida
por cirujano oral, maxilofacial y otorrino

laringdlogo, se decidid no optar por el

PRESENTACION DEL CASO 2
Paciente masculino de 16 afios de edad,
quien acude a consulta por presentar
asimetria facial izquierda con tiempo de
evolucion de 11 meses, los antecedentes
familiares no son relevantes para el caso,
en los antecedentes personales el padre
manifestd6 que presenté parestesia
infraorbitaria y microftalmia izquierda
con disminucion del campo visual en la

zona afectada.
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tratamiento quirdrgico radical y si

realizar solo controles clinicos vy
radiograficos cada 3 meses, basados en la
poca extension de la lesiéon, el no
compromiso de estructuras vitales, la
ausencia de sintomatologia, asimetria
facial leve y la edad de paciente, la
familia comprende y acepta, la opcidn de
controles clinicos y radiograficos,
consideran que tiene una edad muy
temprana para que se le realice un

procedimiento quirurgico.

Al examen fisico se observd moderada
deformidad en tercio medio facial, del
lado izquierdo, sin dolor, ni signos
inflamatorios (Figura 3), en el estudio
imagenolégico se observdé en la
de

paranasales, lesién hipodensa expansiva

tomografia computarizada senos

con compromiso del seno maxilar

izquierdo y desplazamiento de la lesion
hacia la orbita. (Figura 4).
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Fig. 3. Deformidad en tercio medio facial, del lado izquierdo, zona de hueso maxilar

Fig. 4. Lesion hipodensa expansiva con compromiso del seno maxilar izquierdo

Se
complementarios de quimica sanguinea,

realizaron examenes
como hemograma, recuento plaquetario,
tiempo de protrombina, tiempo parcial
de tromboplastina y glicemia, los cuales
arrojaron valores normales, se realizd
biopsia incisional 'y el reporte
anatomopatoldgico, reportd la presencia
de estroma de tipo fibroso y dseo, en el

cual participan células fusiformes y fibras

458

colagenas, trabéculas discontinuas, la
mayoria de las cuales presentan osteoide
y formaciones tanto ovoides como
esféricas calcificadas, compatibles con
displasia fibro-6sea makxilar, se ordend
gammagrafia Osea

como ayuda

complementaria, sus resultados fueron
utiles para descartar el compromiso de

otras estructuras dseas.
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En la discusién multidisciplinar

comprendida por

estomatologia, cirugia oral y maxilofacial,

oftalmologia,

se decidid realizar abordaje quirurgico

conservador, con  osteotomia vy

osteoplastia, controles clinicos vy
radiograficos cada 6 meses, apoyados en

el compromiso del globo ocular por arte

DISCUSION
La DF es una lesidn désea benigna,
asintomatica de crecimiento lento que
afecta con mayor frecuencia los
maxilares, causa deformidad dsea por lo
cual se ve afectada la estética del
paciente, conlleva a una baja autoestima,
puede sermonostética y poliostodtica,
aspectos

sociales, familiares, son importantes para

clinicos, imagenoldgicos,
decidir la opcidn terapéutica en la DF.(!)

Duenas y cols, en 2007 describieron en
una mujer con DF, ligera deformidad
facial izquierda con aumento de volumen
en la zona, asintomatica y sin signos

inflamatorios, en el estudio
imagenolégico se observd lesion
hipodensa que comprometia senos
paranasales y piso de orbita, como

conducta terapéutica decidieron realizar
seguimiento clinico y tomografico;1?
coincidiendo con el primer caso del
actual reporte, que presentéd asimetria
del

derecho sin alteraciones en piel, en la

leve en tercio medio facial lado

exploracién intrabucal se observd lesion

tumoral pequefia en maxilar, de

crecimiento lento, asintomatica y
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de la lesidn, la presencia de parestesia

infraorbitaria, microftalmia izquierda,
disminucion del campo visual, asimetria
facial y deformidad estética, la familia
estuvo de acuerdo con la opcion del
tratamiento quirudrgico,
de

estructuras como el globo ocular.

por el

compromiso ésta con otras

cosméticamente aceptable, valorando las

caracteristicas expresadas se realizé
control clinico y radiografico de la lesion,
por el no compromiso de estructuras
vitales, la ausencia de sintomatologia y
asimetria facial leve.

Hernandez y cols, en 2002 reportaron un
caso de paciente con DF, el cual presenté
del

problemas

aumento de volumen maxilar,

asimetria facial, visuales,
parestesia en la region comprometida, en
el estudio radiografico observaron
compromiso del hueso maxilar y piso de
la orbita, como tratamiento realizaron
abordaje radical

quirdrgico con

remodelado dseo de la regidn
afectada;™¥ coincidiendo con el segundo
caso del actual reporte, de paciente con
DF, que presentd aumento de volumen
del maxilar, asimetria facial, problemas
visuales y parestesia con la regidn
comprometida, disminucién del campo
visual y parestesia de la zona afectada,
cuenta este

teniendo en tipo de

caracteristicas, se realizé6 abordaje
quirudrgico de la lesién.

Lépez y cols, en 2011 afirmaron que en el
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patrén histolégico caracteristico de la DF
sepresenta proliferacion de tejido fibroso
gue se entremezcla de forma irregular
con trabéculas de hueso inmaduro, la
matriz osteoide contiene osteoblastos
de
irregular;”) concordando con el actual

inmaduros dispersos modo

CONCLUSIONES
Parametros clinicos como la presencia de
sintomatologia, asimetria facial,
deformidad estética, neuralgias, paralisis,
compromiso de estructuras vecinas,

interferencia con la masticacion o el
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