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Displasia fibrosa poliostotica
craneofacial

Craniofacial polyostotic fibrous dysplasia.

Mauricio Ruiz-Morales,* Rey David Guerrero-Gamifio,?> Carlos Payan-Mendivil,?
Roberto Pardo-Paez,? Viridiana Mancilla-Hernandez?

Resumen

ANTECEDENTES: La displasia fibrosa pertenece a un grupo de neoplasias conocidas
como lesiones fibro-6seas benignas (osteoma, fibroma osificante y displasia fibrosa),
que comparten propiedades histopatoldgicas similares, teniendo como caracteristica
principal el reemplazo de un hueso normal por tejido compuesto de fibras de colageno,
fibroblastos y un grado variable de tejido mineralizado. La displasia fibrosa poliostética
que afecta la cavidad nasal tiene baja incidencia.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 44 afios con obstruccién nasal izquierda,
vértigo y cefalea frontoparietal izquierda de un ano de evolucién. La tomografia
computada mostré lesiones con aspecto en vidrio despulido en el hueso frontal,
parietal, etmoidal, esfenoidal y temporal izquierdo. Se intervino quirdrgicamente con
una cirugia endoscépica funcional de nariz y senos paranasales con la finalidad de
mejorar su funcién nasal, obteniéndose buena evolucién posquirdrgica. El diagndstico
de displasia fibrosa se confirmé mediante el estudio histopatolégico del material que
se obtuvo en la cirugia.

CONCLUSIONES: La displasia fibrosa con manifestacién nasal es muy rara. En nuestro
caso en particular con el tratamiento endoscdpico se obtuvo buen resultado en cuanto
a alivio de los sintomas nasales.

PALABRAS CLAVE: Fibroma osificante; neoplasias de senos paranasales; neoplasias
de nariz.

Abstract

BACKGROUND: Fibrous dysplasia belongs to a group of neoplasms known as benign
fibro-osseous lesions (osteoma, ossifying fibroma and fibrous dysplasia), which share
similar histopathological properties, having as main characteristic the replacement of
normal bone by tissue composed of collagen fibers, fibroblasts and a variable amount
of mineralized tissue. There’s a low incidence of polyostotic fibrous dysplasia affecting
the nasal cavity.

CLINICAL CASE: A 44-year-old female patient presented with left nasal obstruction,
vertigo and one-year history of left frontoparietal headache. Computed tomography
showed lesions with a ground-glass appearance at the level of the frontal, parietal,
ethmoid, sphenoid, and left temporal bones. Patient underwent surgery, through
a functional endoscopic surgery of the nose and paranasal sinuses in order to
improve her nasal function, obtaining a good post-surgical evolution. The diagno-
sis of fibrous dysplasia was confirmed by histopathological study of the material
obtained at surgery.

CONCLUSIONS: Fibrous dysplasia with nasal presentation is very rare. In this case,
the endoscopic treatment obtained a good result in terms of improvement in the nasal
symptoms of the treated patient.

KEYWORDS: Ossifying fibroma; Paranasal sinus neoplasms; Nose neoplasms.
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ANTECEDENTES

La displasia fibrosa pertenece a un grupo de
neoplasias conocidas como lesiones fibro-éseas
benignas (osteoma, fibroma osificante y la
displasia fibrosa), que comparten propiedades
histopatolégicas similares, cuya caracteristica
principal es el reemplazo de un hueso normal
por tejido compuesto de fibras de colageno,
fibroblastos y un grado variable de tejido mi-
neralizado.'?

La displasia fibrosa se clasifica en tres grupos:
forma monostética (70-85%) que afecta un solo
hueso, la poliostdtica (15-25%) que afecta mas
de un hueso vy la tercera, que es la forma mas
rara (< 10%), el sindrome de McCune-Albright,
caracterizado por una forma poliostética combi-
nada con pubertad precoz y manchas café con
leche en la piel. Tiene predileccién por el sexo
femenino y es rara la afectacion nasal, principal-
mente de los cornetes.>*

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 44 anos, acudio a consulta
por padecer cefalea frontoparietal izquierda de
tipo opresivo, deformidad craneofacial, cuadros
de vértigo de minutos de duracion, asi como
obstruccion nasal progresiva izquierda de un
afo de evolucién. A la exploracion fisica gene-
ral se observo ligera deformidad a nivel parietal
izquierdo, oculta debajo del cuero cabelludo
de consistencia dura. En la endoscopia nasal se
observé una tumoracién submucosa, que obs-
truia mas del 50% de la cavidad nasal izquierda.
Figura 1

En la tomografia computada simple con
ventana para hueso se observé una tumora-
cién con caracteristicas en vidrio despulido
dependiente del cornete medio, hueso etmoi-
des, esfenoides, frontal, parietal y temporal
izquierdo. Figura 2
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Figura 1. Endoscopia nasal anterior izquierda que
muestra una tumoracién dependiente del etmoides y
el cornete medio izquierdo, adherida al tabique nasal
en su porcién anterior.

Se realizé cirugia endoscépica funcional de na-
riz y senos paranasales bajo anestesia general,
donde se retir6 en bloque y de manera parcial
la tumoracion que se encontraba obstruyendo
la cavidad nasal, con la finalidad de mejorar la
funcién nasal de la paciente (Figuras 3 y 4). El
resultado posterior a la cirugia fue mejoria de la
funcién nasal considerable.

DISCUSION

En la displasia fibrosa poliostética los principales
huesos afectados son las costillas, la tibia y el
peroné; los huesos craneofaciales pueden estar
afectados entre un 80 y 100%, los mas frecuen-
tes son el maxilar superior, el maxilar inferior,
el parietal y el temporal. Existe baja incidencia
de afectacion de la cavidad nasal en esta en-
fermedad. En la forma monostética los huesos
craneofaciales Gnicamente se verdn afectados
entre un 10 y 20%. Tiene predileccién por el
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Figura 2. Tomografia computada simple de nariz y senos paranasales preoperatoria. A. Plano coronal que muestra
una tumoracioén izquierda dependiente del cornete medio, el etmoides, el hueso frontal y parietal izquierdo
con un patrén en vidrio despulido. B. Plano coronal que muestra un drea heterogénea que se extiende hacia
el esfenoides y el hueso temporal izquierdo con un patrén en vidrio despulido. C. Plano axial que muestra la
lesion extendiéndose desde el etmoides hasta el esfenoides izquierdo en patron de vidrio despulido.

Figura 3. A. Reseccion de displasia fibrosa dependiente
del cornete medio y etmoides izquierdo con ayuda de
cincel y martillo. B. Resultado quirdrgico que muestra
la cavidad nasal izquierda con reseccién parcial de
la lesion fibrosa.

Figura 4. Tumoracién extraida dependiente del etmoi-
des y el cornete medio izquierdo, que se confirmé
como displasia fibrosa mediante el estudio histopa-
tolégico.

sexo femenino y es raro que estén afectados los
cornetes nasales.>* 6seo auténomo con proliferacién e inhibicion
de la diferenciacién de las células del estroma
del tejido 6seo normal, a través de la via del

receptor de la hormona paratiroidea.*?

Esta enfermedad se asocia con una mutacion
no hereditaria en el gen GNAST del cromoso-
ma 20q2, que codifica la subunidad alfa del

receptor estimulador de proteina G (Gsa). Este
receptor Gso. mutado induce un crecimiento

Cuando estan afectados los huesos craneofa-
ciales los signos y sintomas mas frecuentes son:
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dolor facial, cefalea, asimetria craneal, deformi-
dad facial, desplazamiento dental, maloclusién,
ademds de discapacidad visual, auditiva o ambas
debido a la oclusion de la trompa de Eustaquio,
del conducto auditivo externo o fistulizacion
vestibular. Otros sintomas incluyen actfenos,
mareos, dolor, trismo y signos neurolégicos re-
lacionados con la afectacion de la fosa craneal
media o posterior.>

Por lo general, el diagnéstico de displasia fibrosa
se realiza radiol6gicamente, existen tres patro-
nes radiograficos tipicos: el pagetoide (56%), el
esclerético (23%) y el patrén quistico (21%).*

La imagen del tipo pagetoide, también co-
nocida como patrén en vidrio despulido,
aparece como una imagen de areas de fibrosis
que emergen como una mezcla de dreas ra-
diolicidas y densas. El patron esclerético se
caracteriza por un patrén denso uniforme v,
por ultimo, en el patrén quistico se observa
una cavidad en el hueso de forma ovalada con
un borde muy denso.*>7

El diagnéstico se confirma mediante biopsia
siempre que sea posible, aunque ésta es riesgosa
debido a que en la mayoria de los pacientes el
interior de la tumoracién estd muy vasculariza-
do. Se informa que la progresién maligna de la
displasia fibrosa ocurre en menos del 1% de los
casos, el osteosarcoma es la mds frecuente; sin
embargo, también se ha reportado malignizacion
hacia fibrosarcoma, condrosarcoma vy fibrohis-
tiocitoma maligno.®

El tratamiento de la displasia fibrosa incluye la
observacién clinica y tratamiento médico, qui-
rdrgico o ambos. El tratamiento médico se limita
a aliviar los sintomas del paciente, la administra-
cién de medicamentos como los bisfosfonatos
puede ayudar a mejorar la funcién, aliviar el
dolor y reducir el riesgo de fractura.
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La citorreduccion quirdrgica es necesaria en los
casos en que la displasia fibrosa provoca dolor,
deformidad, deterioro funcional y sintomas
de compresion, con la finalidad de aliviar los
sintomas sin que tenga una intencién curativa.”

La radioterapia esta contraindicada debido a
la alta prevalencia de transformacién maligna.
Por tanto, la observacién clinica y la cirugia
son actualmente las principales estrategias de
tratamiento.?

CONCLUSIONES

La afectacién nasal en la displasia fibrosa es rara,
ya que comlnmente estan afectados otros huesos
craneofaciales. La cirugia y retiro en bloque de
la porcion que se encuentra obstruyendo esa
cavidad es un tratamiento factible para mejorar
la funcién y aliviar los sintomas nasales de estos
pacientes.

El seguimiento y control de los sintomas son
los objetivos principales, ya que la progresion
maligna ocurre en menos del 1% de los casos,
el osteosarcoma es la mas frecuente.
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