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RESUMEN

La Displasia Fibrosa es una rara patologia benigna, generalmente asintomatica, que afecta el
tejido 6seo. Debido al remplazo gradual del tejido 6seo por tejido conectivo amorfo, se pueden
producir alteraciones 6seas estéticas y funcionales. Se presenta un paciente masculino, de la
raza blanca, de 56 anos de edad, al Servicio de Imagenologia del Hospital Provincial Vladimir
llich Lenin, de Holguin, Cuba, remitido de la consulta de Oftalmologia, que refiere cefalea y
trastornos visuales de largo tiempo de evolucion. Con este caso pretendemos ofrecer una
secuencia imagenoldgica para establecer el diagnéstico de la Displasia Fibrosa Monostética, y
brindar los principios basicos para el manejo adecuado de los pacientes con esta enfermedad.

Palabras clave: displasia fibrosa, anomalias craneofaciales, monostética.

ABSTRACT
Fibrous Dysplasia is a rare benign pathology, generally asymptomatic, which affects bone
tissue. Aesthetic and functional alterations may occur due to bone tissue gradual replacement

by amorphous on connective tissue.
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This article describes a bibliographical revision on Fibrous Dysplasia, together with a clinical
case of a 56 year-old white male patient; who attended Imagenology Service of Vladimir llich
Lenin Hospital form Holguin, Cuba. The patient was suffering from headache and visual blurring
for a long time, and he was previously assisted at the Ophthalmology consulting room. In this
case, we offer an imagenological sequence to establish Monostotic Fibrous Dysplasia diagnose
and the basic principles of management of patients who suffer from this disease.
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Introduccion

La displasia fibrosa (DF) fue descrita por Lichtenstein y Jaffe como un desorden esquelético. El
tejido fibroso en expansion, se produce en la porcién esponjosa de los huesos afectados. La
matriz fibrosa del esqueleto no presenta osteoblastos; sin embargo, aparecen escasas y
defectuosas trabéculas generadas por metaplasia del tejido fibroso. Las trabéculas son de

estructura plexiforme y no laminillar.

La DF puede afectar un hueso (monostotica) o varios huesos (poliostotica). Su manifestacion
mas comun es en la infancia o al inicio de la adolescencia. La DF poliostotica puede relacionarse
con la pubertad temprana y areas de pigmentacién cutanea.

Su etiologia se debe a un desequilibrio en la funcién de las células osteogénicas, responsable de
importantes deformaciones del esqueleto.” La DF es una enfermedad genética no hereditaria
atribuida a una mutacion sin sentido del gen GNAS1 (del inglés, guanine nucleotide-binding
protein, alpha-stimulating activity peptide 1).°* Esta mutacién provoca una proliferacién
anormal y diferenciacion de los pre-osteoblastos; aunque los cambios malignos son

relativamente bajos.
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Radiograficamente, las lesiones de DF se caracterizan por un aspecto de vidrio deslustrado;
debido a la mezcla de elementos 6seos y fibrosos. Puede ser unilocular o multilocular v,
generalmente, estd asociada con la expansion de la cortical 6sea. El mejor método para
identificar la DF es la tomografia computarizada; ya que permite determinar la localizacion,
extensién de la lesion y es esencial en la planificacién del tratamiento y en el procedimiento

quirargico."”

Las manifestaciones clinicas se derivan del desplazamiento de las estructuras vecinas debido al
crecimiento progresivo tumoral; el cual varia la localizacién y afecta el maxilar, cuando su
aumento de volumen es indoloro, unilateral, lento y progresivo. Produce asimetria facial,
cuando compromete el hueso temporal con pérdida de la audicion. Si el frontal, el esfenoides y

etmoides son los huesos comprometidos, el resultado sera obstruccion nasal.®

La forma monostética comprende el 70% de los casos y es igual de frecuente en ambos sexos.
Generalmente, detiene su crecimiento durante la adolescencia, cuando cierran las epifisis.®™

Por lo poco frecuente de su aparicion, se decide la realizacion de este reporte.

Presentacion de Caso

Paciente masculino de la raza blanca de 56 afos de edad que acude al Servicio de
Imagenologia del Hospital Lenin, de Holguin, Cuba, remitido de la consulta de Oftalmologia, que
refiere cefalea y trastornos visuales de largo tiempo de evolucién.

En el examen fisico del paciente se constata asimetria facial a nivel del hueso frontal con

proptosis del globo ocular derecho (Fig.1).
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Fig.1. Exoftalmos derecho, asimetria facial

Como parte del estudio imagenoldgico, se realiza una radiografia de senos paranasales (vista de
Water) (Fig.2). En dicha radiografia se observa una opacidad con aspecto de vidrio esmerilado
que ocupa el hueso frontal y las celdillas del seno frontal derecho, con ausencia de
neumatizacién que, compromete la 6rbita derecha, el hueso maxilar superior y seno maxilar

derecho.

Fig.2. Radiografia de senos paranasales. Vista de Water

Para complementar el estudio y precisar la extension de la afeccién, se le indica al paciente una

tomografia axial computarizada de senos paranasales (Fig.3).
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Fig.3. Cortes tomograficos de TAC evidencian exoftalmos derecho

En la tomografia axial computarizada de senos paranasales, con espesor de cortes de 2 mm, se
observa un marcado engrosamiento y esclerosis con aspecto de vidrio esmerilado que expande
la cortical y deforma la arquitectura 6sea normal; que interesa al hueso frontal derecho, maxilar
superior, arco cigomatico, hueso esfenoide y piso de la fosa media, y reduce el didmetro
orbitario; que ocasiona exoftalmos ipsilateral y seno frontal, con ausencia de neumatizacién en
celdillas derechas. Se comparan con las estructuras contralaterales, las cuales no muestran

alteraciones. Se concluye como una displasia fibrosa monostética (Fig. 4).
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Fig.4 Cortes tomograficos axiales evidencian marcada esclerosis del hueso frontal derecho, que
compromete el ala menor derecha del esfenoides y cigomatico

Discusion
La DF es una enfermedad 6sea benigna, causada por mutaciones somaticas del gen GNAS1, que
codifica la subunidad Gsa, cuyas manifestaciones clinicas aparecen en edades tempranas de la
vida. Las lesiones dejan de crecer en la adultez; la enfermedad exhibe un mosaisismo de

mutaciones somaticas.”
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El diagnéstico presuntivo de DF de primera instancia es dificil; porque aborda todas las posibles
enfermedades que podrian presentarse de forma similar. En primer lugar, es necesario
diferenciar dentro del grupo de enfermedades infrecuentes aquellas con mayor incidencia y
tomarlas en consideracién; asi como revisar las de curso benigno y maligno, sin dejar fuera
aquellas lesiones del hueso primarias o secundarias. El diagnéstico definitivo depende de la
toma de la biopsia junto a los estudios anatomopatoloégico, endocrinolégico, y la gammagrafia

6sea, para identificar otras lesiones insospechadas.“ ¢®

Las opciones terapéuticas deben ser evaluadas en cada caso, después de valorar los factores
relacionados con el paciente, su enfermedad, la disponibilidad de medicamentos y la tecnologia
de avanzada. Hasta la fecha, se continta trabajando en la aplicaciéon de un tratamiento médico
especifico para su curacién. Se recomienda el procedimiento quirlrgico, en aquellos casos, en
los que sea posible realizar la excéresis completa de la lesion para evitar recidivas. Esta también
se indicada en pacientes con manifestaciones clinicas deficitarias, asociadas al efecto
compresivo de las lesiones o cuando la lesion afecta la estética facial y la funcién, como en este

caso.”
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