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Resumen

La displasia fibrosa es un trastorno 6seo que se puede aso-
ciar a endocrinopatias y a pigmentacion cutanea. La patolo-
gia de esta proliferacion expansiva y distorsion del esqueleto
es de etiologia desconocida. Puede asentar en cualquier re-
gion del esqueleto. En la cabeza y cuello, la base craneal y
los huesos faciales estan involucrados en el 10-25% de los
casos de la displasia fibrosa monostética y en un 50% en la
variedad poliostética (Sindrome de McCune-Albright). La afec-
tacion craneofacial incluida la mandibula puede conllevar
deformaciones gigantes y disfunciones.

Presentamos dos casos de displasia fibrosa y revisamos la
patogenia, las caracteristicas clinicas, el diagndstico y el tra-
tamiento.

Palabras clave: Displasia fibrosa.

Summary

Fibrous dysplasia is a disorder of bone that may be
associated with endocrinopathies and skin pigmentation. The
pathologic, proliferative expansion and distortion of the
skeleton is of unknown etiology. The disease can involve any
bone in the body. In the head and neck, the skull and facial
bones are involved in 10-25% of cases of monostotic fibrous
dysplasia and in 50% of the polyostotic variety (McCune-
Albright syndrome). Craneofacial involvement that includes
the mandible can exhibit gigantic disproportions and
dysfunction.

Two cases of fibrous dysplasia are reported and the
pathogenesis, clinical features, diagnosis and therapy are
reviewed.

Keys works: Fibrous dysplasia

Introduccién

La displasia fibrosa (DF) es un trastorno esqueléti-
co idiopatico en el que el hueso medular resulta
sustituido y distorsionado por tejido fibrooseo,
estructuralmente patolégico y poco organizado. Pue-

de asentar en cualquier region del esqueleto, pero
las localizaciones mas frecuentes son, con diferen-
cia, la base de craneo, los maxilares, el fémur, la
tibia y las costillas, por lo que a menudo se en-
cuentra implicada nuestra area
otorrinolaringologica.

La enfermedad puede adoptar una forma monos-
tética o poliostética y formar parte del sindrome de
Albright, siendo el curso cinico variable y represen-
tando el 2,5% de los tumores 6seos y el 7% de los
tumores 6seos benignos.

Casos clinicos

Caso 1

Varon de 17 anos de edad, sin antecedentes de
interés, que presenta tumoracion en el arco ciliar
derecho de dos anos de evolucion y que no ha
crecido en este tiempo, y cefaleas parieto-occipitales
ocasionales de escasa intensidad. A la exploracion
se aprecia una tumoracion dura en region fronto-
orbitaria derecha, de 1 cm de diametro, de consis-
tencia 6sea, no dolorosa, con bordes bien delimi-
tados y superficie lisa, no adherida a la piel. Se
observan ademéas dos manchas tipo «café con le-
che» en térax y el brazo izquierdo.

En las radiografias craneales se observa un au-
mento de la densidad Osea en los senos frontales,
sobre todo en el derecho(donde existe insuflacion),
protuberancia del esfenoides con esclerosis en la
misma, asi como del frontal y zona orbitaria dere-
cha.

La tomografia computerizada muestra un aumento
del tamano y de la trabeculacion de las estructuras
oseas afectadas, principalmente en la region fron-
tal y fronto-basal derecha, afectando al techo y
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pared interna de la orbita derecha (lo que provoca
un ligero exoftalmo), parte de la region etmoidal y
ala esfenoidal derecha. No se evidencia captacién
tras la inyeccion de contraste (Figura 1)

Se realiza una serie 6sea para descartar la afecta-
cion en otras estructuras éseas, un estudio hormo-
nal (PTH, hormonas tiroideas, prolactina y ACTH),
y una analitica sanguinea, siendo todos ellos nor-
males.

Se procedi6 a la toma de biopsia mediante fresado
de la pared anterior del seno frontal por via exter-
na, lo que permitié la eliminacion de la deformidad
estética y su estudio anatomopatélogo. En él se
constatd la presencia de una trabeculacion dsea
incluida en un estroma de tejido conectivo junto a
proliferacion vascular, lo que confirmé el diagndsti-
co de Displasia Fibrosa.

Caso 2

Mujer de 52 anos de edad, que fue remitida des-
de el servicio de Neurologia tras haberse detec-
tado de forma casual en la Resonancia Magnéti-
ca, un proceso neoformativo parafaringeo dere-
cho, a la altura de la insercion del musculo
pterigoideo medial, haciendo prominencia en el
seno esfenoidal y préxima al seno cavernoso de-
recho (Figura 2).

En la exploracion con fibroscopio del cavum, no se
aprecia tumoracion franca, pero si un ligero abom-
bamiento en la pared posterolateral derecha, sien-
do la mucosa de aspecto normal. No se procede a
la toma de biopsia dado que no se visualiza clara-
mente la lesion.

En la TAC (Figura 3) sigue observandose esa mis-
ma protusion y ante la sospecha de neoplasia de
cavum, se decide una exploracion mas detallada
bajo anestesia general, hallandose la misma ima-
gen. Se procede a la toma de biopsia cuyo resulta-
do anatomopatolégico fue de hiperplasia de glan-
dulas seromucinosas, sin evidenciarse signos de
malignidad. En el rastreo 6seo, se aprecia una
hipercaptacion en la region paraorbitaria del lado
derecho, indicando un aumento de la actividad
osteoblastica (Figura 4).

Se decidi6 control evolutivo, no creyendo oportuno
realizar biopsia 6sea por tratarse de una maniobra
muy invasiva. Tras tres anos de evolucion no se ha
constatado un incremento de la lesion. Las carac-
teristicas radiolégicas nos permiten asumir el diag-
nostico de Displasia Fibrosa.

Discusion

En 1937, Albright describié un sindrome caracteri-
zado por lesiones de osteitis fibrosa diseminada,
areas de pigmentacion cutanea y una disfuncion
endocrina con pubertad precoz en las nifas. Pos-
teriormente se observaron casos con lesiones dseas
idénticas a las comunicadas por Albright, en au-
sencia de las otras alteraciones del sindrome. Esta
entidad se denomind displasia fibrosa'.

Aunque de etiologia desconocida, en los Ultimos
anos se han dado pasos esenciales para esclare-
cerla en el sindrome de Albright y, por consiguien-
te, en la displasia fibrosa. El caracter esporadico
con que se presenta, la distribucion segmentaria
de las lesiones cutaneas y la naturaleza y variabili-
dad de sus manifestaciones clinicas resultan acor-
des con la existencia de una mutaciéon somatica
originada en las fases tempranas del desarrollo
embrionario. El vinculo entre los osteoblastos, los
melanocitos y los diversos elementos endocrinos
que pueden verse comprometidos se halla en que
en todos ellos la actividad celular se modula por la
via que emplea el AMP ciclico, y esté ligada a la
subunidad alfa del sistema de la proteina de la

Figura 1.

TAC: Aumento de tamano y
trabeculacion dsea en zona
frontal derecha y en el
techo de la érbita (Caso 1).

Figura 2.

RM: Proceso neoformativo
parafaringeo derecho junto
a seno esfenoidal (Caso 2).
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Figura 3.

TAC: Neoformacion dsea
con protusion en seno
esfenoidal

(Caso 2).

Figura 4.

Rastreo dseo:
Hipercaptacion en la regién
esfenoidal

(Caso 2).

membrana G. Schwindinger en 1992 ha demostra-
do la existencia de una mutacion activadora del
gen Gs alfa en todos los tejidos que presentan las
alteraciones clinicas propias del sindrome de
Albright. Una mutacion postcigética temprana ori-
ginaria una poblacion mosaico de células normales
y portadoras, de cuya proporcion relativa y locali-
zacion dependerian la intensidad del trastorno y la
expresion o no de las manifestaciones clinicas?.

La forma monostética representa entre el 75-80%
de todos los casos, afectando en un 20-25% el

esqueleto craneofacial. Suele diagnosticarse en la
segunda y tercera década de la vida e incide por
igual en ambos sexos. La forma poliostética repre-
senta el otro 20-25%, afectando al craneo en un
40-60%. Predomina en mujeres, se detecta a una
edad mas temprana que la forma monostética y
suele determinar sintomas 6seos y neuroldgicos gra-
ves.

En cuanto a las manifestaciones extradseas de la
DF, las lesiones cutaneas son tipicas: manchas de
tipo «café con leche», con margenes irregulares, a
diferencia de las pigmentadas con bordes mas re-
gulares de la neurofibromatosis. De entre las mani-
festaciones endocrinas, la mas caracteristica seria
la pubertad precoz, constituyendo uno de los ele-
mentos del sindrome de Albright (menos de un 3%
de DF), que asocia afectacion poliostética, pigmen-
tacion cutanea y pubertad precoz. Se han descrito
casos con hipertiroidismo, hiperparatiroidismo,
acromegalia, hipercortisolismo, hiperprolactinemia
y diabetes insipida®*.

Nuestros casos se tratan de formas monostoticas,
como demostrd el rastreo 6seo, acompanandose
en el primer caso de lesiones cutaneas. En la
anamnesis no se detectd ningln signo de pubertad
precoz, y la analitica no constato la presencia de
una endocrinopatia.

La clinica se debe al caracter expansivo de las
lesiones, por atrapamiento de estructuras
neurolégicas vecinas, y al dolor 6seo agudo por
las fracturas, siendo ésta muy variable en funcion
de la localizaciéon de las lesiones. En las formas
de presentacion craneofacial, el sintoma mas fre-
cuente es el aumento de volumen indoloro del hue-
so afectado. Por la expansion 6sea puede compri-
mir los senos paranasales, las fosas nasales, la
orbita y los canales neurovasculares dando una
gran variedad de sintomatologia como cefaleas,
insuficiencia respiratoria nasal, diplopia, etc.. En
el caso de afectacion de los huesos faciales, pue-
de alcanzarse la deformidad denominada «facies
leonina». Las lesiones expansivas son de lento
crecimiento y se suele aceptar que su progresion
disminuye cuando cesa el crecimiento esqueléti-
co. Las hormonas sexuales estan aparentemente
presentes en las células tumorales y ejercen una
fuerte influencia en el crecimiento de la displasia
fibrosa®. Sin embargo, algunas lesiones siguen cre-
ciendo tras completarse la maduracion esquelética.
Su aparicion en el hueso temporal es rara. Najer y
col. (1982) presentaron una monografia detalla-
da sobre el tema y observaron 69 casos en la
bibliografia mundial.
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La displasia fibrosa experimenta transformacion ma-
ligna a sarcoma en alrededor del 0,4-1% de los
casos, siendo del 4% en el sindrome de Albright®.
Se ha constatado que la radioterapia lo favorece,
en consecuencia, ésta practica que carece ademas
de utilidad terapedtica, esta contraindicada. Debe-
mos sospechar la presencia de malignidad al ob-
servar en las imagenes (TAC y/o RNM) infiltracion
6sea y/o nivel hidroaéreo en la lesion.

La imagen radiografica varia en funcion del grado
del tejido fibroso existente. Se ha descrito como
radiolucidez quistica con aspecto de «vidrio esme-
rilado» en la radiografia simple. Este patrén clasi-
co fué categorizado por Fries (1957) en tres tipos
radiolégicos: pagetoide (aspecto de areas
alternantes de esclerosis y radiolucidez, que pro-
duce un aspecto similar a la enfermedad de Paget),
esclerdtico y pseudoquistico o insuflante. Las le-
siones expanden el espacio diploico y ensanchan el
hueso. Se suele observar con frecuencia un reborde
fino de hueso cortical intacto sobre los margenes
exteriores del hueso afectado.

La TAC nos propociona una mejor definicion de la
lesion, confirmandonos que la lesion es puramente
osea. La RNM muestra la lesién con una senal de
intensidad entre baja e intermedia tanto en T1 como
en T2. y el hueso cortical sobreyacente se identifi-
ca como una senal de baja intensidad’. Siendo muy
atil no sélo como diagndstico, sino también como
guia para la cirugia®.

El diagnostico diferencial debe de hacerse con otras
lesiones que impliquen un crecimiento éseo (osteitis
fibroquistica, enfermedad de Paget, neurofibro-
matosis...) y con procesos tumorales como el
fibroma osificante, quistes 6seos aneurismaticos,
tumor de células gigantes, granuloma eosindfilo,
efc...

El diagnostico definitivo se realiza mediante biop-
sia 6sea, que pondra de manifiesto un patrén
histolégico caracterizado por trabéculas irregulares
de tejido inmaduro, sin orientacion funcional y en
un estroma de matriz colagena formado por tejido
conectivo fibrovascular celular®. En el segundo caso,
como la técnica para realizar la biopsia tenia que
ser muy invasiva, no tenemos confirmacion
histologica.

No existe tratamiento farmacolégico especifico. La
cirugia se reserva para resolver problemas estéti-
cos o funcionales, siendo preferible retrasarla has-
ta que haya disminuido el ritmo activo de creci-
miento del paciente®!°. En la mayoria de las oca-
siones resulta imposible la extirpacion completa de

todo el tejido displasico, por lo que las recidivas
son frecuentes (25%). En la fosa craneal anterior
se indica la cirugia ante cualquier afectacion visual
que haga sospechar la compresion del nervio opti-
co. En el temporal, las indicaciones incluyen la
invasion 6sea del conducto auditivo externo, que
produce estrechamiento suficiente como para pro-
vocar una hipoacusia de transmision, infeccion
recidivante o colesteatoma secundario por esteno-
sis del conducto''.

En nuestro primer caso al rebajar el hueso frontal
se resolvié la deformidad estética y su exoftalmo
del paciente y se obtuvo el diagnéstico. En el se-
gundo caso, al ser un hallazgo casual asintomatico,
se decidi6 llevar a cabo un seguimiento periddico,
sin constatarse en los tres anos posteriores creci-
miento alguno de la lesion.

Conclusiones

1. Dada la dificultad de extirpacién completa de
todo el tejido displasico y debido a la alta
frecuencia de recidivas, es preferible limitar la
cirugia para resolver problemas estéticos o fun-
cionales.

2. Las imagenes de displasia fibrosa obtenidas
en la TAC nos sugieren el diagndstico, mien-
tras que la RNM es util para delimitar muy
bien algunas de sus extensones.

3. Debe descartarse la posible afectacion polios-
totica y la presencia de endocrinopatias aso-
ciadas.

Bibliografia

1. Kearns D, McGill T, Potsic W. Fibrous dysplasia. Head
Neck 1992:510-2.

2. Schwindinger WF, Francomano CA, Levine MA.
Identification of a mutation in the gene encoding the alpha
subunit of the stimulatory G protein of adenylyl cyclase
in McCune-Albright syndrome. Proc Nat/ Acad SciU S A
1992;1;89(11):5152-6.

3. Sposto MR, Navarro CM, de Oliveira MR, Grabrielli mf,
Ferreira BA. Albright 's syndrome: review of the literature
and case report. J Nihon Univ Sch Dent. 1994;
36(4):283-7.

4. Daly BD, Chow CC, Cockram CS. Unusual manifestations
of craneofacial fibrous dysplasia: clinical, endocrinological
and computed tomographic features. Postgrad Med J.
1994;70(819):10-6.

ORL-DIPS 2000;28(2):74-78 -



]

C Marin Garrido, R Fernandez Liesa, MJ Naya Gélvez, L Carmen Sampériz, J Damborenea Tajada, EM Llorente Arenas, A Ortiz Garcia

5. Onitsuka T, Kumagami H. Sex hormones in fibrous dysplasia fibrous dysplasia. Ann Plast Surg. 1993; 30(4):371-
of the facial bone-an imnunohistological study. Nippon 4.

ibiinki i Kaiho. - :2072-4.
e e L 9. Beasley DJ, Lejeune FE Jr. Fibro-osseus lesions of the '

6. Beuerlein ME, Schuller DE, DeYoung BR. Maxillary head and neck. J La State Med Soc. 1996; 148(10):413- (f
malignant mesenchymoma and massive fibrous 5. "
‘ié;%'isz'gil’;’l%’e_gm'a’y ngol Head Neek SURE: o \osuanie s, Jamicit W, Hialeay KawBi Ls MRzunk R,

R0 ' ’ Craniomacxillofacial fibrous dysplasias. Otolaryngol Pol.

7. 'Gasselfrt?n JW, De Jonge |, Neyt L, De Clercq C, D “Hont 1996:50(3);263-71. |
(l;ggags / Sgir;%o;a'(;.al TRiouSQyspasis. Neuromaiolg) 11. Megerian CA, Sofferman RA, McKenna MJ, Eavey RD, g

B Nadol JB Jr. Fibrous dysplasia of the temporal bone: ten

8. Yano M, Tajima S, Tanaka Y, Imai K, Umebayashi M. new cases demostrating the spectrum of otologic sequelae. ]
Magnetic resonance imaging findings of craneofacial Am J Otol. 1995;16(4):408-19. |

—

ERL-DIPS 2000;28(2):74-78




