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RESUMEN

Dada la frecuencia con que esta enfermedad aparece, con sitio de mayor localizacién, el
maxilar, el presente trabajo tiene como propdsito dar a conocer las experiencias clinicas de dos
casos tratados en nuestra institucion. Se revisé para ello, toda la bibliografia a nuestro alcance,
y las Historias Clinicas de los dos pacientes tratados. Se seleccioné toda la informacion relativa
a los dos casos teniendo en cuenta la edad, sexo, raza, origen y localizacién, asi como los
sintomas referidos, el examen fisico, radiografico e histopatoldgico. La displasia Fibrosa es una
afecciéon que afecta con gran frecuencia el maxilar y la mandibula; es de origen desconocido,
aunque se habla de infecciones localizadas y traumatismos, siendo esta ultima la mas aceptada.
Se observo un ligero predominio del sexo femenino, en niflos y adultos jovenes; y el primer
signo clinico es el dolor y la inflamacion. La mucosa se mantiene invariablemente normal en
toda la extension de la lesidn; también se presenta una severa maloclusion, con una marcada
deformidad facial. Radiograficamente se presentan tres tipos basicos de afecciones, en las
cuales la cortical de los huesos se vuelve fina, por la extension natural del tumor, las raices de
los dientes se separan o se mueven de su posicion normal. El tratamiento es quirdrgico,
consiste en la exéresis del tumor de manera conservadora, tratando de extraer el mismo y
evitando al méaximo la deformidad facial. En muchos casos de la forma monostatica, se han
transformado expontaneamente, en tumores malignos como el Osteosarcoma. En los dos casos
presentados, coinciden las caracteristicas clinicas y radiograficas en su gran mayoria, y las
mismas con la literatura. Todo cirujano debe tener presente todas estas manifestaciones para
poder detectar precozmente esta enfermedad, y tratarla antes de que produzca deformidades
faciales indeseables.

DeCS: DISPLASIA FIBROSA  OSEA; ARCADA  OSEODENTARIA; ENFERMEDADES
MAXILOMANDIBULARES

ABSTRACT



Due to the frequency of occurrence of this disease, being the maxillary the site of greater
localization; the purpose of this study is to show the clinical experiences in two cases treated in
our institution. Source of Data: Literature accessible for this study and the medical records of
treated patients, were reviewed. Selection of the study and summary of data: All information
related with the two cases was selected, taking into account age, race, origen and localization
as well as reported symptomatology, physical, radiological and pathohystological examinations.
Synthesis of Data: Fibrous dysplasia is a disease that frequently affects the maxillae and the
jaw; it is of unknown origen although authors talk about localized infections, and traumatisms;
being these last ones the most accepted. A slight predominance of the femenine sex in children
and young adults was observed; and the first clinical sign is pain; and inflammation. The
mucosa is kept invariably in the zone of the lesion; there is also an acute malocclussion, with a
marked facial deformity. Radiologically, three basic types of affections are presented, in which
bone cortical substance becomes thinner, because of the natural extension of the tumour
growing; the teeth roots are separated or moved off their normal position. The treatment of
choice is surgical, which consists on the exeresis of the tumour in a conservative way, trying to
excise it and avoiding as much as possible the facial deformity. In most cases of menostasia
form, they have spontaneously transformed into malignant tumours as the osteosarcoma.

DeCS: OSTEOFIBROUS DYSPLASIA; OSTEODENTAL ARCH; MAXILOMANDIBULAR DISEASES

INTRODUCCION

El maxilar y la mandibula, como otros huesos del organismo, pueden sufrir una afeccidon
generalizada. Al mismo tiempo, se presentan reacciones peculiares muy anatémicas, que
afectan a los dientes y a otras partes del macizo facial, que pueden llegar a convertirse en
severas infecciones de dichos huesos.!

Igualmente, se producen afecciones congénitas que afectan los huesos de la cara, como son,
las osteogénesis imperfecta, el sindrome de Crouzén , sindrome de Treacher Collins y
enfermedad de Paget etc, por citar solamente algunas de ellas. La entidad a la cual haremos
referencia en esta presentacién, aunque no es una enfermedad congénita, multiples han sido
las teorias acerca de ella, motivando el estudio de diferentes autores.

Dada la frecuencia de su localizacion en los maxilares, nos ha motivado a presentar a dos
pacientes con esta patologia.

METODO

Para la realizacion de este trabajo, se revisaron dos Historias Clinicas del servicio de Cirugia
Maxilo-Facial del Hospital Provincial Clinico Quirdrgico "Manuel Ascunce Domenech" de
Camagliey. En ambos casos, el diagndstico fue confirmado por examen histopatoldgico.

Ademas se reviso la bibliografia existente en el ISCM-C, para abundar y actualizar aspectos de
esta entidad.
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Caso 1

Paciente G.L.A, de 25 afios, masculino, de la raza negra, que acude a consulta por presentar
aumento de volumen en la regidn derecha de la cara, y dificultad respiratoria. Refiere haber
recibido hace 5 anos, un fuerte trauma facial, estando en labores agricolas.

En el examen fisico constatamos: aumento de volumen en regidon maxilar derecha, que afecta el
reborde orbitario y la region nasal del mismo lado. Dicho aumento es duro, indoloro, no
movible, de 4 afios de evolucién, que ha ido aumentando gradualmente de tamafio (segun el
paciente) .

Al examen radioldgico, no presentaba alteraciones de los huesos largos (Survey Oseo), los
campos pulmonares y el area cardiaca, normales; se aprecia opacidad del seno maxilar derecho
y destruccién parcial de la pared lateral del mismo. Complementarios dentro de limites
normales.

El tratamiento practicado en este caso fue quirlrgico; se realizd una incisidon intrabucal y
técnica de Cadwell-Luc, retirando todo el hueso de la pared lateral del Antrum, para realizar la
exéresis total del tumor. Se limpia la zona y se sutura la mucosa con Cromado 2-0,
manteniendo dentro del seno gaza iodoformada y antibidticos, la cual se retira a las 72 horas.
Se le indicd tratamiento médico en sala.

El estudio Histoldégico mostrd, marcada fibrosis, con proliferacion de fibroblastos en un estroma
compacto de fibras coldgenas. Las trabéculas de los huesos son irregulares, y no se encuentran
bien organizadas, como las ldminas de un grueso normal.

La lesidon fue compatible con una displasia fibrosa monostdcica del maxilar.

Caso 2

Paciente B.G.A, de 28 afios, raza negra, con antecedentes de salud, que acude a nuestra
consulta por presentar aumento de volumen en el maxilar derecho.

Al interrogatorio refiere notar dicha anomalia hace aproximadamente seis meses, acompafiada
de dolor y malestar en la region que le afecta la emision de la voz, como si "tuviera catarro".

Al examen fisico: presenta discreto aumento de volumen en la region del Seno Maxilar derecho,
que se constata intrabucalmente , duro, a nivel de la fosa canina y pared ascedente del maxilar.
Los dientes de la zona no tenian afectada la vitalidad pulpar.

RX : Se realiza una vista Water, en la cual se aprecia una zona radiolicida al nivel de seno
maxilar, con limites no bien definidos, presentando en su interior focos radiopacos de aspecto
de "vidrio esmerilado". Se realizan RX periapicales donde no se observa relacion de la afeccion,
con algun proceso dentario.

Ademas, se realizé un Survey Oseo, donde no se hallaron otras alteraciones en la economia.
Resto de los complementarios normales.

Tratamiento : Se realizd un BAAF con fines diagndsticos que arrojé un resultado de tumoracion
benigna (se aconsejé extirpar la tumoracion), lo cual se realizd una semana después, con
abundante sangramiento, lo que obligd al uso de cera hemostatica.

Diagndstico definitivo: Displasia fibrosa monostética del maxilar



DISCUSION

Desde el trabajo original de Lichtenstein en 1938, muchas han sido las clasificaciones y los
estudios realizados sobre este tema. No existe una clasificacion acertada universalmente,
actualmente se emplean los términos Monostotica Y Poliostdtica respectivamente, teniendo en

cuenta que uno o mas huesos puedan ser afectados.?

Se han estudiado por separado, dos formas de Displasia Fibrosa Poliostotica; la primera, en la
gue se afectan varios huesos del esqueleto, acompafiado de lesiones "café con leche" de la piel,
y una segunda forma mucho mas severa, que envuelve a algunos huesos del esqueleto,
acompafiado de la pigmentacién de la piel y trastornos endocrinos.

En la forma monostoética de esta enfermedad, solamente estd afectado un hueso del esqueleto
facial general, y no se presentan manifestaciones extra-esqueléticas como pueden ser vistas en

la forma poliostética.3

Los dos pacientes estudiados por nosotros, presentaban lesiones Monostéticas, ya que el
Suervey Oseo realizado, solamente sefialaba afeccién del hueso maxilar.

La Displasia Monostotica es menos grave que la poliostética, y es una afeccién practicamente
del Estomatologo, por la gran frecuencia con que los maxilares y mandibulas son afectados.
Shlumberger, de sus 67 casos presentados, encuentra 15 casos que fueron diagnosticados en
clinicas estomatoldgicas.

La etiologia de la Displasia Fibrosa monostdtica es desconocida, se han invocado muchos
factores en su produccién, pero ninguno ha sido plenamente aceptado.®

Entre estos se sefialan, las infecciones localizadas, y los traumatismos, siendo esta ultima
causa, la mas aceptada por muchos autores.

Esta enfermedad, presenta igual predileccion, tanto por hombres como por mujeres, pero
algunas autoridades sefialan cierta preferencia por el sexo femenino.>

Todos los autores estan de acuerdo en que es mas frecuente en nifios y adultos jovenes, sobre
otros grupos de edades. De éstos, el mas afectado, segln el trabajo de Zimmerman, fue el de
27 afios, mientras que Gardner y Halpert, sefialan los 34 afios.® Nuestros pacientes
presentaban caracteristicas similares a las reportadas en la literatura.

El primer signo clinico de esta enfermedad es el dolor o inflamacién en la porcion del maxilar
afectado. La inflamacion afecta usualmente los labios, el velo del paladar, asi como el retardo
infraorbitario. Con el tiempo y el crecimiento del tumor, se produce un desplazamiento de los
dientes. La mucosa se mantiene invariablemente normal en toda la extension de la lesion,

siendo ésta una de sus caracteristicas.®

La Displasia Fibrosa, es una entidad muy seria en los nifios y personas jovenes, ya que produce
deformidad, la cual debe ser corregida rapidamente, pero al mismo tiempo, la cirugia de esta
region es mutilante y produce grandes deformidades en los pacientes jovenes, de ahi la

importancia de su diagndstico precoz.”

Al mismo tiempo, este tipo de lesidn no es circunscrito, sino que pueden extenderse a los senos
maxilares, a las zonas cigomaticas y piso de 6rbita, y en ocasiones, hasta la base del craneo. La
paciente No. 2, presentaba un tumor que afectaba el antrum maxilar, hasta el piso de la 6rbita
del mismo lado.

Una caracteristica de esta enfermedad, es la severa maloclusion y una prominencia del arco
cigomatico, con marcada deformidad facial.®



Los hallazgos radiolégicos son extremadamente variables, presentan basicamente tres tipos de
alteraciones. En el primer tipo, vemos una pequefia lesidon unilocular radiollicida, o a veces, una
lesion larga multilocular radioltcida, pero en ambos casos circunscriptos sus bordes y con una
fina trabécula dsea a su alrededor.?

En el segundo tipo, la imagen es similar, excepto que la trabeculacion alrededor de la lesidon es
mucho mas opaca y con moteado. La tercera forma es opaca, con muchas delicadas trabéculas
alrededor, dando la imagen tipica del "ground-glass" de los norteamericanos, o el "pease d'
orange" de los franceses. Cualquiera de los tres tipos, puede ser encontrado en maxilares o
mandibula, y en todos los tipos, generalmente la cortical de los huesos se vuelve fina por la
expansion natural del crecimiento del tumor.

Las raices de los dientes en el drea afectada se separan o mueven de su posicidn normal, pero
sélo en ocasiones sufren severa reabsorcion.?

El tratamiento es quirdrgico, consistiendo en la exéresis del tumor.

Desdichadamente, la mayoria de las lesiones estdn muy extendidas en el momento en que se
hace el diagndstico, y ya el paciente presenta una gran deformidad facial, o en el caso de estar
en la mandibula, presentan fracturas patoldgicas.

Por todas estas razones, la mayoria de los casos se tratan de una forma conservadora, tratando
de extraer el tumor y evitando al maximo la deformidad facial. Hay que tener presente, que
muchos casos de forma monostotica, se han transformado espontdneamente en "tumores
malignos" como son osteosarcomas, reportados especificamente por Schawartz y Alpert.

CONCLUSIONES

En los dos casos presentados, coinciden las caracteristicas clinicas y radiograficas en su gran
mayoria, y las mismas con la literatura internacional, destacandose en ambos la presencia del
tumor en el antrum maxilar derecho, y destacandose que de la totalidad, la frecuencia en
maxilares y mandibula es de sefialar, por lo que todo cirujano, principalmente los Maxilo-
Faciales, ORL, etc, deben tener presente todas estas manifestaciones para poder detectar
precozmente esta enfermedad, y tratarla antes de que produzca deformidades faciales
indeseables.
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