Displasia fibrosa

en O.R.L.

RESUMEN

La displasia fibrosa es un transtorno 6seo poco frecuente
que se caracteriza por el reemplazamiento de hueso sano
por tejido fibroso. Puede afectar a un solo hueso (monos-
totica) o a varios huesos (poliostotica).

Presentamos el caso de un paciente con displasia fibrosa
monostotica, analizamos las caracteristicas clinicas y sus
aspectos diagnosticos y terapéuticos, haciendo una revi-
sion bibliografica de esta patologia.
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Introduccién

En 1937 Albright describié un sindrome caracterizado
por lesiones de osteitis fibrosa diseminada, areas de pig-
mentacion cutdnea y una disfuncién endocrina con puber-
tad precoz en las nifias. Posteriormente se observaron
casos con lesiones 6seas idénticas a las comunicadas por
Albright, en ausencia de las otras alteraciones del sindro-
me. Esta entidad se denomind displasia fibrosa.

La displasia fibrosa es un trastorno esquelético idiopa-
tico en el que el hueso medular resulta sustituido y distor-
sionado por tejido fibrodseo, estructuralmente patoldgico
y poco organizado, compuesto por hueso de tipo entrete-
jido con pocos osteoclastos. Puede asentar en cualquier
region del esqueleto, pero las localizaciones mas frecuen-
tes son, con diferencia, la base del craneo, los maxilares, el
fémur, la tibia y las costillas, por lo que a menudo se
encuentra implicada nuestra area ORL.

Presentamos un caso de displasia fibrosa frontoetmoi-
doesfenoidal recogido en nuestro hospital, realizando a
continuacion una revision de la enfermedad en la literatu-
ra publicada.

Caso Clinico

Se trata de un varén de 17 afios de edad, sin antece-
dentes de interés, que acude a nuestras consultas ORL por
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SUMMARY

Fibrous dysplasia is a rare bone condition characterized by
the replacement of healthy bone byfibrous tissue. It may
affect one (monostotic) or more bones (polyostotic).

We present the case of a patient with monostotic fibrous
dysplasia and analyze the clinical characteristics, diagnos-
tic and therapeutic aspects, and the bibliography of the
disease.
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presentar una tumoracion en el arco ciliar derecho de dos
afios de evolucion, que no ha crecido en todo ese tiempo,
refiriendo Unicamente cefaleas parietoccipitales ocasiona-
les de escasa intensidad.

A la exploracién se palpa una tumoracién en el arco
ciliar derecho de 1 cm de diametro, dura, de consistencia
6sea, no dolorosa, con bordes bien delimitados y superficie
lisa, sin adherirse a partes blandas. En piel se observan dos
manchas café con leche a nivel de térax y brazo izquierdos.

Se realiza Rx simple de craneo observando un aumen-
to de la densidad 6sea en senos frontales, afectando prin-
cipalmente al lado derecho, donde existe una insuflacion y
esclerosis del esfenoides, asi como del frontal y zona orbi-
téria derecha.

La TAC nos informa de un importante aumento del
tamafio y trabeculacidon normal de estructuras 6seas, prin-
cipalmente en la regiéon frontobasal derecha, afectando al
techo y pared interna de la orbita, lo que provoca ligero
exoftalmus, parte de la region etmoidal y ala esfenoidal,
afectando al seno frontal del mismo lado. No existe capta-
cién tras la inyeccion de contrate. Estas imagenes son com-
patibles con displasia fibrosa .

Se realiza una serie 0sea, para descartar afectacion en
otras estructuras, estudio hormonal (PTH, tiroideas, pro-
lactina y ACTH), y analitica sanguinea, siendo todos ellos
normales.
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Ante la sospecha del cuadro se realiza biopsia de la
lesién lo que nos permitio la eliminacion de la deformidad
estética y su estudio anatomopatoldgico, obteniendo
como resultado de la misma una trabeculacién 6sea irre-
gular sin orientacion funcional aparente, incluida en un
estroma de tejido conectivo, lo que nos confirmé el diag-
nostico de displasia fibrosa (Fig 1).

Actualmente el paciente se encuentra asintomatico por
lo que se desestima el tratamiento quirdrgico, siendo
necesaria su vigilancia periddica.

Foto 1: Estructura histologica de la lesion.

Discusion

Caracterizada por una proliferacion intradsea de tejido
osteofibroso (1), la displasia fibrosa (DF) es rara, represen-
tando el 2,5% de los tumores 6seos y el 7% de los tumores
6seos benignos, pudiendo adoptar una forma monostética
o poliostdtica y asociarse a manifestaciones cutaneas y/o
endocrinas.

Aunque de etiologia desconocida, en los ultimos afios
se han dado pasos esenciales para esclarecerla en el sindro-
me de Albright y, por consiguiente, de la displasia fibrosa.
Schwindinger en 1992 acabé de demostrar una mutacion
somatica originada en las fases tempranas del desarrollo
embrionario.

La forma monostética es mas frecuente en la displasia
fibrosa (2), y suele diagnosticarse en la segunda y tercera
década de la vida. Sin embargo, la poliostética es la que
afecta con mas frecuencia el esqueleto craneofacial (3) y se
diagnostica en edades mas tempranas.

En cuanto a las manifestaciones extradseas, las lesiones
cutéaneas son tipicas manchas café con leche, con margenes
irregulares, en oposicion a las pigmentadas con bordes mas
regulares de la neurofibromatosis. De entre las manifesta-
ciones endocrinas, la mas caracteristica seria la pubertad
precoz, constituyendo uno de los elementos del Sindrome
de Albright (menos de un 3% de DF), que asocia afectacion
poliostdtica, pigmentacion cutanea y pubertad precoz. Se
han descrito casos con hipertiroidismo, hiperparatiroidis-
mo, acromegalia, hipercortisolismo, hiperprolactinemia y
diabetes insipida (4).

O.R.L. ARAGON’2000; 3 (1) 21-23

22

Las localizaciones craneofaciales, estan representadas
en un 50% de los casos por afectacion de la base del cra-
neo, siendo los huesos mas afectados el frontal, esfenoides
y etmoides (4).

Nuestro caso se trataba de una forma monostotica,
como demostrd el rastreo 6seo, de localizacion frontoet-
moidoesfenoidal, acompafandose de lesiones cuténeas. En
la historia clinica no se detectd ningun signo de pubertad
precoz, y en la analitica realizada ningun otro signo de
endocrinopatia.

La clinica se debe al caracter expansivo de las lesiones,
por atrapamiento de estructuras vecinas, y al dolor 6seo
agudo por las fracturas, siendo muy variable en funcién de
la localizacién de las lesiones. En las formas de presenta-
cion craneofacial el sintoma mas frecuente es el aumento
de volumen indoloro del hueso afectado (5). En caso de
afectacion extensa de los huesos faciales, el aspecto resul-
tante ha sido denominada “facies leonina”.

Su aparicion en el hueso temporal es rara. Najer y cols.
(6) presentaron una monografia detallada sobre el temay
observaron 69 casos de afectacion en la bibliografia mun-
dial. Los sintomas clinicos méas frecuentes se deben a la
oclusion 6sea progresiva del CAE.

Las lesiones expansivas son de lento crecimiento y se
suele aceptar que su progresion disminuye cuando cesa el
crecimiento esquelético (7). Sin embargo, algunas lesiones
siguen creciendo tras completarse la maduracion esquelé-
tica (8).

La displasia fibrosa experimenta transformacion malig-
na en el 0,5% de los casos (9). Una proporciéon elevada de
ellos habian recibido radioterapia. En consecuencia, esta
técnica, que ademas carece de utilidad terapéutica, esta
contraindicada (10). La degeneracion mas frecuente es
hacia osteosarcoma, aunque se han publicado casos de
otras estirpes celulares (11).

El aspecto radiografico clasico ha sido descrito como de
“vidrio esmerilado’, aunque fue categorizado por Fries (9)
en tres tipos distintos: pagetoide (aspecto de areas alter-
nantes de esclerosis y radiolucidez, que produce un aspec-
to similar a la enfermedad de Paget), esclerdtico y quistico.
La TAC nos proporciona una mejor definicion de la lesion,
confirmandonos que es puramente Osea (12). La RMN
muestra sefial de intensidad entre baja e intermedia, y el
hueso cortical sobreyacente a las lesiones medulares se
identifica con frecuencia como una sefal de baja intensi-
dad (13).

El diagnostico diferencial debe de hacerse con otras
lesiones que impliquen un crecimiento 6seo (osteitis fibro-
quistica, enfermedad de Paget, neurofibromatosis...) y con
procesos similares como el fibroma osificante, quistes 6seos
aneurismaticos, tumor de células gigantes, granuloma
eosinofilo, etc.

El diagnostico definitivo se realiza mediante biopsia
6sea, que pondra de manifiesto un patrén histolégico
caracterizado por trabéculas irregulares de tejido inmadu-
ro, sin orientacion funcional y en un estroma de matriz
colagena formado por tejido conectivo fibrovascular celu-
lar (14).
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No existe tratamiento farmacoldgico especifico. La
cirugia se reserva para resolver problemas estéticos o fun-
cionales, siendo preferible retrasarla hasta que haya dismi-
nuido el ritmo activo de crecimiento del paciente (4).
Aunque autores preconizan una reseccion completa de la
lesion (15) a menudo resulta imposible la extirpacion com-
pleta de todo el tejido displasico por lo que las recidivas
son frecuentes (25%) (16). En la fosa anterior la mayoria de
los autores indican la cirugia ante cualquier afectacion
visual que haga sospechar la compresién del nervio 6ptico.
En el temporal las indicaciones incluyen invasion 6sea del
CAE, que produce estrechamiento suficiente como para
provocar una hipoacusia de conduccion o patologia deri-
vada de la misma, infeccion recidivante o colesteatoma
secundario del conducto. La reestenosis puede constituir
un problema a menos que se cree un canal muy ancho en
el momento de la cirugia.

En nuestro caso la maniobra diagnéstica sobre el hueso
frontal resolvi6 la deformidad estética del paciente, y ante
la ausencia de otra sintomatologia (salvo ocasionales cefa-
leas y leve exoftalmus unilateral) se decidié la abstencion
quirdrgica, realizando controles periddicos al paciente.

Como conclusion, decir que se trata de una enferme-
dad rara, que sin embargo debe entrar en nuestro diag-
nostico diferencial ante lesiones que impliquen un creci-
miento 6seo del esqueleto craneofacial.
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