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Displasia fibrosa monostotica del
cornete medio

Monostotic fibrous dysplasia of the middle
turbinate.
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Resumen

ANTECEDENTES: La displasia fibrosa es una enfermedad benigna, esporadica y de
progresién lenta del hueso caracterizada por el reemplazo de hueso inmaduro con
crecimiento anormal. Tiene afectacién craneofacial en el 10% de los casos; sin em-
bargo, su origen en el cornete medio es extremadamente raro. Por lo general, afecta
a adolescentes y adultos jovenes. Muchas de las lesiones asintomdticas se encuentran
de manera incidental.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 12 afios de edad diagnosticada con displasia
fibrosa monostética del cornete medio tratada de forma exitosa mediante la reseccién
total con abordaje endonasal endoscépico.

CONCLUSIONES: La displasia fibrosa rara vez afecta el cornete medio, pero debe
considerarse diagndstico diferencial en las lesiones obstructivas dependientes del
cornete medio en edad pedidtrica.

PALABRAS CLAVE: Displasia fibrosa; cornete medio; anosmia; obstruccién nasal.

Abstract

BACKGROUND: Fibrous dysplasia is a benign, sporadic, slow-progressive disease of
bone characterized by bone replacement by immature bone with abnormal growth.
Craniofacial involvement is seen in 10% of cases. The occurrence in the middle turbi-
nate is extremely rare, commonly affecting adolescents and young adults. Many of the
asymptomatic lesions are found incidentally.

CLINICAL CASE: A 12-year-old female patient diagnosed with monostotic fibrous dys-
plasia of the middle turbinate successfully treated with a total endonasal endoscopic
approach.

CONCLUSIONS: Fibrous dysplasia rarely affects the middle turbinate, but it should
be considered differential diagnosis in obstructive lesions dependent on the middle
turbinate in childhood.
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ANTECEDENTES

La displasia fibrosa es una enfermedad fibro-6sea
caracterizada por el reemplazo progresivo de
elementos éseos con tejido conectivo celular
benigno.'? La localizacién mas comuin es en los
huesos membranosos, como el fémur, la tibia y
la pelvis. El craneo también es un sitio frecuen-
te de afeccién, aunque raramente ocurre en la
via nasosinusal, donde la afeccion del cornete
medio es extremadamente rara.’? Segtn la edad,
la localizacién, la extension y los procesos aso-
ciados puede sobrevenir con un amplio espectro
de manifestaciones clinicas, desde formas locali-
zadas asintomdticas a formas extensas graves con
deformidades 6seas importantes o incluso altera-
ciones endocrinolégicas.* Segln la extension de
los compuestos esqueléticos puede ser en forma
monostética o poliostdtica, esta dltima puede
asociarse con el sindrome de McCune-Albright o
con el sindrome de Mazabraud." La transforma-
cién maligna a osteosarcoma es insélita (0.5-1%)
y ocurre usualmente en las formas poliostéticas
y con antecedente de radioterapia.>>® Comuni-
camos un caso de displasia fibrosa monostética
con afectacion del cornete medio.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 12 afos de edad con
obstruccion nasal crénica unilateral derecha,
que inicié dos anos previos a su valoracion,
epistaxis anterior derecha intermitente, ademas
de anosmia bilateral evidenciada por la ingesta
accidental de alcohol tras no identificar el olor
y confundirlo con agua, lo que se confirmé a
la exploracién con la prueba de inhalacién de
alcohol.’

En la exploracion endoscépica nasal se observa
el cornete medio derecho lateralizado hacia la
pared lateral nasal, con aumento de volumen
de su tercio medio y superior, con aspecto pe-
diculado hacia el tercio medio de la hendidura

olfatoria ipsilateral y de consistencia pétrea a la
palpacion (Figura 1). Se realizé una tomografia
computada que mostré una tumoraciéon homo-
génea en vidrio despulido en el cornete medio
derecho con bordes bien limitados, extendién-
dose hacia la hendidura olfatoria ipsilateral, con
desplazamiento contralateral del tabique nasal
alto, afectando subtotalmente la hendidura ol-
fatoria contralateral. Figura 2

La resonancia magnética mostré una tumoracion
isointensa a misculo en T1 e hipointensa en T2.
(Figura 3). Los hallazgos clinicos y radioldgicos
fueron compatibles con displasia fibrosa del cor-
nete medio derecho. Bajo anestesia general y por
via endoscépica nasal se realiz6 reseccion del
cornete medio derecho, con antrostomia maxilar
y esfenoidal, etmoidectomia anterior y posterior,
exponiendo el techo de la fosa craneal y se reali-
z6 reseccion de lamina papirdcea logrando una
escision total del hueso afectado con displasia
fibrosa (Figura 4). El resultado histopatolégico
se document6 con hallazgos compatibles con
displasia fibrosa monostética en fase subaguda

Figura 1. Endoscopia nasal anterior de la cavidad nasal
derecha que muestra una masa en el cornete medio.
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Figura 2. Tomografia axial computada de nariz y senos paranasales preoperatoria. A. Plano axial que muestra
una tumoracion en el cornete medio con ocupacién de las celdillas etmoidales anteriores. B. Plano coronal que
muestra un area heterogénea que se extiende anteriormente hacia las hendiduras olfatorias. C. Plano sagital que

muestra la lesion extendiéndose hacia la lamela basal.

Figura 3. Resonancia magnética en plano axial.
A. T1 simple que muestra una lesion heterogénea e
isointensa al masculo localizada en el cornete medio
derecho. B. T1 con contraste que muestra que no hay
realce con contraste en la lesion.

(Figura 5). En el posoperatorio mediato, una se-
mana posterior al abordaje quirdrgico presenté
mejoria de la olfaccién, documentada con la
prueba de inhalacién de alcohol” y con adecua-
da ventilacién nasal. ContindGa en seguimiento
por el riesgo conocido de recidiva.

DISCUSION

La displasia fibrosa es una enfermedad caracteri-
zada por el reemplazo de tejido 6seo por tejido

fibroso.? Representa el 7.5% de las neoplasias
benignas del hueso.® La incidencia exacta de
la afeccién de la cavidad nasal se desconoce.®
Es comun su diagnéstico en las dos primeras
décadas de la vida, pero puede manifestarse a
cualquier edad.??

Se comporta como una lesion en masa de cre-
cimiento lento e indolente.® Puede ser en forma
monostética o poliostética. La displasia fibrosa
monostética se define por la existencia de displa-
sia fibrosa en un solo sitio esquelético.'' Es la
forma mas frecuente de manifestaciéon (70% de
los casos), con afectacion craneofacial en el 30%
de los pacientes; el complejo cigomatico-maxilar
es la region mas afectada.?*¢ La prevalencia es
similar en uno y otro sexo.*

La displasia fibrosa poliostética se define como
la existencia de displasia fibrosa en mas de un
sitio esquelético sin manifestaciones extraes-
queléticas.’ Representa el 30% de los casos
y presenta dano craneofacial en el 50% de los
pacientes.”® La prevalencia es mayor en mujeres,
con proporcién de 3:1.2 Puede estar asociada
con el sindrome de McCune-Albright o con el
sindrome de Mazabraud. El sindrome de Mc-
Cune-Albright se define como la combinacién
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Figura 4. A. Reseccion de displasia fibrosa dependiente del cornete medio con fresa diamantada de 4 mm.
B. Antrostomia maxilar derecha y reseccién de la ldmina papiracea. C. Resultado quirdrgico que muestra la
base del craneo desde el seno frontal hasta el seno esfenoides sin datos de lesion fibrosa.

de displasia fibrosa y una o mas caracteristicas
extraesqueléticas, o la existencia de dos o mas
caracteristicas extraesqueléticas.” Se ha aso-
ciado con endocrinopatias y manchas café con
leche.?® El sindrome de Mazabraud se define
como la combinacién de displasia fibrosa con
mixoma intramuscular.

Para el diagnéstico es necesario un historial
completo y un examen fisico para determinar
el alcance de la enfermedad y para determinar
si la displasia fibrosa estd aislada o es una de
las multiples lesiones asociadas con displasia
poliostética o sindrome de McCune-Albright.®
La transformacién maligna puede ocurrir en 0.5
al 1% de los casos, cominmente se relaciona
con las formas poliostéticas y con antecedente
de radioterapia.>>®

La fisiopatologia consiste en una afeccion no he-
reditaria causada por una mutacion poscigética
activadora del gen GNAST, que codifica la subu-
nidad alfa de la proteina G estimuladora [Gsal
que inhibe la actividad de GTP, en el cromosoma
20.%1" Puede transmitirse a las tres capas germi-
nales (ecto, endo y mesodermo), dando lugar
a un mosaicismo somatico en el que el tejido

afectado esta codificado por el gen mutado,
identificindose pese a ello tejido de aspecto
normal. La variabilidad fenotipica de la displasia
fibrosa estd determinada por el momento del
desarrollo en el que se produce la mutacién y las
diferencias en el tamafo y la viabilidad del clon
que se origina de la célula mutada.* Por tanto,
los 6rganos que tienen receptores estimulantes
de proteinas G, como los huesos, la piel, los
ovarios, la tiroides y las glandulas pituitarias, a
menudo se ven afectados.®

Las manifestaciones clinicas no son especificas
y pueden ser variables segin el sitio de loca-
lizacién.?? Habitualmente se manifiesta con
aumento de volumen indoloro del hueso afec-
tado y deformidad facial progresiva.’> Aunque la
mayoria los casos con afectacion facial son asin-
tomdticos y se encuentran de manera incidental,
muchos casos con afectacion de la cavidad nasal
son sintomdticos.® La afectaciéon de los senos
paranasales, las 6rbitas y los agujeros de la base
del craneo puede producir una variedad de sin-
tomas, que incluyen dolor de cabeza, pérdida
visual, proptosis, diplopia, epifora, obstruccion
nasal, anosmia, epistaxis, mucoceles y rinosi-
nusitis recurrente.>? La enfermedad tiene un

171



172

Anales de Otorrinolaringologia Mexicana

Figura 5. Fotografias con tinte con hematoxilina y eo-
sina de biopsia del cornete medio. A. Tejido fibroso y
componente 6seo con numerosas trabéculas de hueso
metaplasico inmaduro que tienen figuras geométricas
diversas en configuracién de letras “C” y “S” (patrén
en letras chinas). B. Componente estromal con mo-
derada celularidad, fibroblastos en formas ahusadas
y estelares sin atipia, vasos capilares congestivos y
focalmente con osteoclastos.

patrén de crecimiento submucoso y el examen
endoscépico nasal puede revelar una mucosa
normal que cubre una lesion.??

Los estudios de laboratorio pueden mostrar au-
mento en la fosfatasa alcalina ésea sérica total y
en la hidroxiprolina urinaria en la fase activa de
la displasia fibrosa en aproximadamente el 75%
de los pacientes.® En los estudios de imagen,
las lesiones pueden clasificarse en tres patro-
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nes: radioopacidad en vidrio despulido (56%),
uniformemente esclerdtico (23%) y en variedad
quistica (21%).>® La tomografia computada esta
estrictamente relacionada con el grado de mine-
ralizacién del tejido, por lo que puede ir desde
una apariencia radiolucente en la primeras etapas
(debido a la alta densidad del tejido fibroso) hasta
la subsecuente apariencia en vidrio despulido o
apariencia esclerética, de acuerdo con el aumen-
to de tejido 6seo0.?® En la resonancia magnética
se reporta con una sefal hipointensa en T1 y en
T2 la sefial puede ser variable debido a un gran
componente fibroso de la lesion.?*®

En términos histologicos, la displasia fibrosa se
caracteriza por un tejido celular fibrético con tra-
béculas irregulares que consisten principalmente
en hueso inmaduro.® Las células predominantes
son fibroblastos que muestran un defecto en
la proliferacion y maduracion. Las apariencias
histolégicas coinciden con las etapas de la dis-
plasia fibrosa. En la etapa aguda, hay un tejido
conectivo celular rico con figuras mitéticas y
hueso inmaduro, mientras que los tejidos en la
etapa subaguda se vuelven menos celulares y mas
fibrosos v las fibras tienden a estar dispuestas en
espirales. Las trabéculas 6seas suelen engrosarse
y mostrar laminacién. En la etapa crénica, hay
abundantes trabéculas 6seas laminadas con un
borde de osteoblastos.® Los principales diagnos-
ticos diferenciales incluyen fibroma osificante,
quiste dentigero y lesiones condrogénicas.?

El tratamiento depende de la edad, sintomas
y sospecha de malignidad, pero generalmente
es quirdrgico.” Puede variar desde una resec-
cién Osea hasta una cirugia mas extensa.? El
tratamiento de primera eleccién es la cirugia
endoscopica nasal, pero no siempre esta indi-
cado.*® Las pequenas lesiones solitarias pueden
permanecer asintomdticas y estaticas, por lo
que no requieren tratamiento. Se recomienda la
cirugia tan pronto como la lesién cause dolor,
deformidad progresiva o interferencia con las
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funciones para aliviar los sintomas o corregir las
deformidades estéticas, pero generalmente sin
intencién curativa.’ En este caso la anosmia era
un sintoma muy importante para la seguridad del
paciente, por lo que la cirugia fue el tratamiento
indicado; la endoscopia nasal se indicé debido
a la adecuada exposicion de la cavidad nasal.

El tratamiento médico se basa en el control del
dolor con analgésicos e antiinflamatorios no
esteroides.® Asimismo, se ha considerado terapia
coadyuvante la administracién de bisfosfonatos,
como el alendronato, el pamidronato o el dcido
zoledrénico para la reduccion del dolor y para
reducir la tasa de crecimiento de la lesién. En
general, los estudios clinicos han demostrado
resultados mixtos de su eficacia, con tamarios de
muestra pequenos y la mayor parte de los estu-
dios examinan todas las regiones esqueléticas y
no solo los sitios craneofaciales,® por lo que se
requiere mayor investigacion al respecto.

El prondstico de esta enfermedad generalmente
es bueno, aunque los resultados desfavorables
son mdas frecuentes en pacientes mas jovenes
y en aquéllos con formas poliostéticas de la
enfermedad.'? La tasa de recurrencia es del 20
al 30%, las lesiones pueden mostrar un poten-
cial de crecimiento importante si se alteran
quirargicamente durante su fase de crecimiento
activo."""13

CONCLUSIONES

La displasia fibrosa es una enfermedad fibro-6sea
caracterizada por el reemplazo progresivo de
elementos éseos con tejido conectivo celular
benigno. Raramente ocurre en el cornete medio,
pero debe considerarse diagndstico diferencial
en las lesiones obstructivas dependientes del
cornete medio en edad pediatrica. El tratamiento
de eleccion, en caso de sintomas o afectacién
de estructuras adyacentes, es la cirugia por via

endoscopica nasal o, en su defecto, el abordaje
combinado segin el tamafno de la lesién. Es
importante la reseccion total de la lesion a fin
de evitar recurrencias.
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