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RESUMEN

La displasia fibrosa consiste en una alteracidon esquelética benigna encontrada principalmente en adolescentes y en adultos
jovenes, se caracteriza por una proliferacion anormal de tejido fibroso intercalado con tejido 6seo de caracteristicas normal o
inmaduro, este proceso puede localizarse en un Unico hueso o también afectar en forma difusa otro sitio. El craneo y la cara son
los sitios mas afectados en una frecuencia de 10-25% en los pacientes afectados por displasia fibrosa de localizaciéon en un
solo hueso y 50% en pacientes con displasia fibrosa difusa. La displasia fibrosa se puede presentar de diversas formas, siendo
los examenes radiolégicos y la tomografia computarizada esenciales para determinar la extensiéon de la lesién. La reseccion
quirurgica de la lesion es el tratamiento, principalmente en pacientes con compromiso funcional o deformidad estética. Debido a
la naturaleza benigna de la enfermedad la cirugia propiamente dicha debe ser relativamente conservadora, teniendo como
objetivo principal la preservacion de la funcién existente. Relatamos el caso de una paciente con displasia fibroquistica frontoparietal
sometida a tratamiento quirdrgico en el Hospital Universitario Evangélico de Curitiba.

Palabras clave: Displasia fibrosa monostética, displasia fibrosa poliostética, displasia fibrosa 6sea, metilmetacrilato.

ABSTRACT

Fibrous dysplasia consists of benign skeletal disorder present especially in adolescents and young adults, characterized by
abnormal fibrous proliferation with normal or immature bone, located either in a single bone or affecting in a diffuse form the
skeletal. Face and skull are affected in approximately 10-25% of the patients presenting fibrous dysplasia in a monostotic
form and approximately 50% of patients presenting polyostotic form of the disease. Fibrous dysplasia may manifest in
several forms and radiological and computerized tomographies are essential as complementary exams to determine the extension
of such lesions. Literature review suggests surgical resection as a possible treatment, especially in those patients presenting
cosmetic deformity and functional complications. Due to its benign evolution, surgery consists in preserving the function of the
system taken by the lesion. We report the case of a patient presenting fibrous dysplasia in fronto-parietal bone submitted to
surgical intervention in Evangelic University Hospital of Curitiba.
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INTRODUCCION

esquelética benigna encontrada principalmente en
adolescentes y en adultos jovenes, se caracteriza por
una proliferacion anormal de tejido fibroso intercalado con
tejido dseo de caracteristicas normal o inmaduro, este proce-
so puede localizarse en un unico hueso (monostética) o tam-
bién afectar en forma difusa (poliostética) otro sitio."
El craneo y la cara son los sitios mas afectados en una
frecuencia de 10-25% en los pacientes afectados por displasia

] a displasia fibrosa consiste en una alteracion

fibrosa de localizacion en un solo hueso y 50% en pacientes
con displasia fibrosa difusa. La displasia fibrosa se puede
presentar de diversas formas, siendo los examenes
radioldgicos y la tomografia computarizada esenciales para
determinar la extension de la lesion.

La reseccion quirdrgica de la lesién es el tratamiento, princi-
palmente en pacientes con compromiso funcional o deformidad
estética.

Debido a la naturaleza benigna de la enfermedad la cirugia
propiamente dicha debe ser relativamente conservadora, tenien-
do como objetivo principal la preservacion de la funcién existente.
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RepoRTE DE CAsoO

Mujer de 50 afios, quien referia cefalea de tres afos de
evolucién con aumento de volumen de forma gradual en la
region frontoparietal derecha. A la exploracion fisica se encon-
tré6 aumento de volumen en la regién frontoparietal derecha de
dimensiones aproximadas de 15 x 10 cm, fija, indolora, de con-
sistencia solida, la exploraciéon neurolégica fue normal.

La tomografia de crdneo en fase de ventana 6sea (Figura
1) demostré una lesion osteolitica de localizacion
frontoparietal derecha que involucra todo el diploe con di-
mensiones de 15 cm en su longitud anteroposterior, y un
grosor méaximo de 7 cm.

La tomografia computarizada de craneo en fase simple
(Figura 2) demostré disminucién del espacio subaracnoideo y
con efecto compresivo a nivel de los Iébulos frontal y parietal

del lado derecho. Fue sometida a manejo quirurgico en posi-
cion decubito dorsal, con rotacién cefdlica 25 grados hacia la
izquierda (Figura 3).

La lesion (Figura 4) fue removida en su totalidad en blo-
que incluyendo colgajo dural, el defecto fue tratado mediante
duroplastia (injerto de galea) mas craneoplastia con
metilmetacrilato (Figura 5), el reporte histopatoldgico fue de
displasia fibrosa (Figura 6).

Discusion

La displasia fibrosa consiste en una alteracion esquelética
benigna encontrada principalmente en adolescentes y en
adultos jovenes, se caracteriza por una proliferacion anor-
mal de tejido fibroso intercalado con tejido 6seo de caracteris-
ticas normal o inmaduro, este proceso puede localizarse en

Figura 1. Tomografia de craneo en fase de ventana 6sea. A, By C. Se observa una lesion osteolitica de localizacion frontoparietal derecha que involucra
todo el diploe con dimensiones de 15 cm en su longitud anteroposterior, y un grosor maximo de 7 cm.
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Figura 2. Tomografia de craneo en fase simple. A, By C. Demostré disminucion del espacio subaracnoideo y con efecto compresivo a nivel de los 16bulos
frontal y parietal del lado derecho.
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Figura 3. Posicién decubito dorsal, con rotacién cefalica 25 grados hacia la izquierda. A. Vista lateral izquierda. B. Vista superior. C. Vista lateral

derecha.

Figura 5. Imagen postquirurgica. A y B. El defecto dural fue tratado mediante duroplastia (injerto de galea). C. El defecto 6seo fue manejado mediante

craneoplastia con metilmetacrilato.

un Unico hueso (monostética) o también afectar en forma difu-
sa (poliostética) otro sitio.

Se debe a la activacion de una mutacion somatica del gen
GNASH1, la patologia resulta de la sustitucion de cisteina o
histidina por arginina en la posicion 201 de la proteina G, tal
activacion inhibe la actividad intrinseca del trifosfato guanina,
resultando en aumento de la actividad de la adenilciclasa y
por consecuencia un aumento de la adenosina ciclica de
monofosfato.

Mutaciones en la posicién 201 de la proteina G fueron
encontradas por vez primera en pacientes con endocrinopatias
como el sindrome de McCune-Albright y posteriormente en
pacientes con displasia fibrosa en sus formas monostética y
polistética.23
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Figura 6. Histolopatologia H/ E. A. Estroma fibroso con trabéculas delga-
das de estructura plexiforme distribuidas de forma irregular y difusa,
aumento de 10 x. B. Mismas caracteristicas con aumento 40 x.
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El patrén microscopico de la displasia fibrosa consiste en
una mezcla de tejido fibroso y trabéculas éseas de irregular
forma, tamafo y localizacion, estas caracteristicas fueron ob-
servadas en el reporte histopatolégico de nuestro caso.

La textura fibrosa estd compuesta de células agrupadas
en estructuras plexiformes; en otras muestras se pueden pre-
sentar como estructuras colagenosas densas, el grado de cal-
cificaciéon de las trabéculas es variable y no uniforme.

La displasia fibrosa se puede presentar en dos formas:
monostotica (70%) o poliostética (30%), las cuales pueden
manifestarse con o sin el sindrome de Albright-McCune o tam-
bién como parte del sindrome de Jaffe-Lichtensein, este ulti-
mo se caracteriza por presentar la forma de displasia fibrosa
poliostética y manchas café con leche, con respecto al sindro-
me de Albright-McCune se presenta con factores de
hiperfuncién, endocrinopatias manifestadas como pubertad
precoz, hipertiroidismo y acromegalia.* En nuestro paciente
se traté de una forma monostdtica sin evidencia de sindrome
alguno.

La displasia fibrosa consiste primariamente en una pato-
logia de adultos jévenes, las manifestaciones clinicas intra-
Oseas, las mas frecuentes, consisten en deformidad 6sea, dolor
y fracturas patoldgicas, dentro de las manifestaciones extra-
6seas se encuentran el hipertiroidismo, aneurismas, malfor-
maciones arteriovenosas, ginecomastia, componentes
acromegalicos, coartacion adrtica.>” En nuestro relato no se
evidencié manifestaciones intra/extra-6seas.

La prevalencia en relacion con el género es mayor en
mujeres que en hombres con una relacién de 2:1 y la relacion
de presentacion poliostética y monostética es de 3:7.%°

La base del craneo y los huesos de la cara son afectados en
10-25% de los pacientes que presentan la forma monostoética, y
en 50% de los pacientes con la forma poliostética. La forma
monostdtica se puede presentar en huesos largos con locali-
zacion de las lesiones en fémur y tibia, a nivel de los huesos
craneofaciales los sitios mas frecuentemente afectados son
frontal, esfenoidal, orbita, zygoma, maxilar superior, maxilar
inferior y temporal.™

Los signos y sintomas de la displasia fibrosa incluyen do-
lor 6seo, fracturas patoldgicas y deformidades 6seas, las le-
siones craneales ocurren con frecuencia en la displasia fibrosa
de forma poliostética. Windholz refiere que en la mitad de los
casos con compromiso moderado esquelético se presentan
alteraciones craneales; es decir, que en pacientes con mani-
festaciones esqueléticas significativas el craneo es invaria-
blemente afectado.’®'®

Lawrence, et al. describen en una muestra de 21 pacien-
tes con displasia fibrosa que involucran la base del craneo y
hueso temporal que la presentacién sintomatica mas comun
fue dolor facial atipico o cefalea en 57% de la muestra, segui-
do por congestidn u infeccion de senos que inicialmente fue-
ron interpretados como sinusitis en 43% de los casos.' La
manifestacion clinica del paciente en el presente caso consis-
ti6 en cefalea progresiva especialmente en el sitio de la defor-
midad 6sea.

Cuando la displasia fibrosa afecta al craneo puede provo-
car diversos grados de deformidad, los cuales pueden ser
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relativamente discretos, evidenciando Unicamente asimetria
facial o del craneo, o bien extremadamente deformante, en el
caso relatado la deformidad 6sea frontoparietal fue el motivo
de plantear el manejo quirtrgico debido a la progresion seve-
ra de la patologia.

La obstruccién de los senos paranasales y conductos
lagrimales pueden iniciar los sintomas, las manifestaciones
oculares son frecuentemente encontradas incluyendo defor-
midad de la drbita, exoftalmia y alteracion de la posicion
ocular.

Dentro de los examenes de laboratorio la fosfatasa alcalina
puede encontrarse ocasionalmente elevada, con respecto a
las cifras de calcio sérico, hormona paratiroidea, vitamina D
en su forma hidroxivitamina-25 y dihidroxivitamina-1,25, és-
tas se encuentran dentro de limites normales. En pacientes
con la forma poliostética extensa pueden cursar con
hipofosfatemia, hiperfosfaturia y osteomalacia.

Pugh, Sosman, et al. mencionan como diagndstico dife-
rencial de la displasia fiborosa meningioma, el aspecto més
importante consiste en la edad de presentacién del paciente,
ya que es mas frecuente que la displasia fibrosa se presenta
en personas jévenes, y el meningioma ocurre en personas
de edad mas avanzada. La deformidad asociada al depdsi-
to de tejido 6seo denso identifica histolégicamente a la
displasia fibrosa, en el meningioma la reaccién 6sea produ-
cida por el mismo es de caracter circunscrito a diferencia de la
displasia fibrosa que dicha reaccion tiene inicio en el diploe,
afectando inicialmente la tabla interna, teniendo como conse-
cuencia endostosis.

Otra caracteristica a tomar en cuenta es la vascularizacion
intensa que suele ser caracteristica del meningioma, en la
displasia fibrosa se encuentra ausente.

Sherman e Sternbergh, et al. relatan como diagndstico di-
ferencial de la displasia fibrosa el fibroma osificante (tumor
circunscrito con bordes bien definidos, produciendo expan-
sion moderada con compromiso del tejido 6seo adyacente).

Las caracteristicas radiolégicas de la displasia fibrosa se
agrupan en tres patrones tipicos: imagen esclerdtica, cistica y
mixta, siendo la forma mixta la forma mas comun encontrada en
40% de los casos, la forma esclerdtica en 35% de los casos,
presente en forma mas comun en las lesiones de localizacion en
la base del craneo. Los hallazgos radioldgicos en la forma escle-
rética son muy similares a la enfermedad de Paget,
neurofibromatosis y meningioma.

La complementacién de examenes del tipo centellografia
Osea, radiografia y tomografia computarizada ayudan en el
diagnéstico, la tomografia computarizada demuestra la apa-
riencia caracteristica de lesion cortical del hueso con caracter
expansivo con densidad de vidrio despulido, la utilidad de la
resonancia magnética es mencionada en la literatura, sin em-
brago, no se ha demostrado ser tan especifica como la
tomografia computarizada, la displasia fibrosa suele ser
hipointensa en la secuencia de intensidad de senal T1, la
intensidad en T2 puede variar desde ser hiperintensa,
isointensa o hipointensa, esta variacién de intensidad puede
explicarse por la celularidad, contenido de colageno, exten-
sién de la trabécula dsea y formacion quistica.



CONCLUSION

La conducta en la displasia fibrosa no debe de ser qui-
rdrgica a menos que ésta condicione deformidad 6sea pro-
gresiva, dificil aceptacion del paciente, dolor, compromiso
6seo o transformacion maligna. Ya que las lesiones pe-
quefas no expansivas y solitarias permanecen de for-
ma inmutable, la incidencia de transformacién maligha
(osteosarcoma, fibrosarcoma y condrosarcoma) es ma-
yor en la forma monostética (0.5%), el mas comun sar-
coma osteogénico.

Los pacientes asintomaticos deben de ser vigilados de
forma regular para evitar un diagndstico errado, la biopsia
de la lesion debe de indicarse ante la duda en el diagndstico
o sospecha de transformacion maligna.

La frecuencia de alteraciones malignas se asocia con
el empleo de radiaciéon como parte del tratamiento hasta
en 44%.

Debido a la naturaleza benigna de la displasia fibrosa la
intervencion quirdrgica debe de ser conducida de forma con-
servadora con el objetivo principal de preservar la funcion
inicial existente.
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