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RESUMEN
Presentamos ~l caso clínico de un paciente varón actualmente de 17 años, que acude por deformidad facial a
la consulta a los 10 años de edad, en quien luego de la evaluación clínica correspondiente se decide interven-

ción quirúrgica para extirpación de la tumoración con resultado an(ltomopatológico de displasia fibrosa de
senos paranasales.

INTRODUCCIÓN
La displasia tibrosa (DF)es un tipo de patología
ósea benigna que consiste en el reemplazo progre-
sivo de tejido óseo normal por una proliferación
de tejido conjuntivo fibroso que luego se mezcla
con trabeculado óseo irregular(l-4).

LaDFes rara, representando el 2,5%de los tumo-
res óseos y el 7%de los tumores óseos benignos,
no es una neoplasia, se trata de una anomalía del
desarrollo o malformación.

Sucrecimiento es autolimitado, se detiene alalcan-
zar la madurez esqueletal y no involuciona. Es in-
dolora y afecta por igual a hombres y mujeres.
Históricamente se ha desconocido la causa de la
DFy de acuerdo a recientes publicaciones se debe
a una mutación del gen GNASI(del inglés:guanine
nucleotide-bindingprotein, a-stimulatingactivity
polipeptidel) dondetodas lascélulasdescendien-
tes son causantes del desarrollo de la DFy de
acuerdo a su distribución originan las variedades
monostótica y poliostótica. Lavariedad monostó-
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tica se presenta con mayor frecuencia, compro-
mete un solo hueso, que en el macizo facial se da
en el maxilar superior con mayor frecuencia, en
el maxilar inferior se desarrolla en el cuerpo
mandibular, en el cráneo hay compromiso de hue-
so frontal, celdillas etmoidales, seno esfenoidal,
hueso temporal y en otras partes del esqueleto
los huesos más afectados son: costillas, fémur y
otros huesos largos, los cuales pueden sufrir frac-
tura patológica, algo no habitual en el área maxi-
lofacia!.

Lavariedad poliostótica(2.8)menos frecuente que
la variedad monostótica hay compromiso por lo
menos d~dos sitios óseos separados, los más habi-
tuales son fémur,costillas, tibia, húmero, especial-
mente el territorio craneofacia!.

LaDFpoliostótica también puede asociarse, aunque
con menor frecuencia, al síndrome de Mc Cune-
Albright,el cual consiste en una tríada de displasia
tibrosa poliostótica, disturbios endocrinos y man-
chas cutáneas cafécon leche(2,5,6),es un subtipo que
se presenta en dos o más huesos de cara y cráneo
existeasimetría facialunilateral en grados variables
si hay compromiso del maxilar superior puede ex-
tenderse al seno maxilar,fosa nasal y órbita(2.5.8).En
elcráneo habitualmente están afectados esfenoides,
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occipital, techo de órbita y frontal(S).Esta variedad
de DFpresenta un mayor potencial de agresividad
que puede complicar seriamente el pronóstico
neurológico.

Su cuadro clínico está caracterizado por un creci-
miento gradual, indoloro, de predominio unilate-
ral, las alteraciones visuales son causadas por el
compromiso de losmúsculos extraoculares y com-
presión del nervio o quiasma óptico.

Laobstrucción de SPNpuede dar lugar a la forma-
ción de mucoceles. Esraro el dolor facial. Cuando
compromete el hueso temporal, los síntomas más
comunes en orden de presentación y frecuencia
son hipoacusia progresiva unilateral, deformidad
temporal, estenosis meatal, vértigo, la otalgia es
rara a menos que se presente infección.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Debe realizarse con las siguientes lesiones:

Fibroma cemento-osificante
Por su carácter encapsulado presenta imagen con
límite definido, generalmente en mandíbula y en
personas de la tercera década.

Enfermedad de Paget
Apariencia radiolúcida que se transforma en as-
pecto de 'motas de algodón' que corresponden a
múltiples masas opacas bilaterales, en adultos
mayores.

Osteomielitis crónica
Semejante al 'aspecto quístico' de la DF,compro-
mete mandíbula generalmente, la presentación
clínica infecciosa es determinante para establecer
la diferencia.

Meningioma intraóseo
Puede parecerse al aspecto esclerótico de DF,la
diferencia se establece porque en el meningioma
existe compromiso del cerebro y la presencia de
una masa de tejido blando extracraneal asociada.

Osteosarcoma
Variedades histológicas osteoblástica y condro-
blástica presentan grados variables de calcifica-
ción, hay desarrollo de osteogénesis periostal en
rayos de sol, habitualmente en pacientes de 30
años de edad(2,8,IO).

DIAGNÓSTICO
No existen manifestaciones clínicas patognomó-
nicas, por ende solo pueden realizarse después de
una adecuada correlación clínica, exploración fí-
sica minuciosa, un estudio radiológico e histopa-
tológico.

TRATAMIENTO

Siaun no ha terminado su desarrollo, es recomen-
dable mantener una conducta expectante y reali-
zar controles periódicos.

Unavez detenido el crecimiento puede realizarse
cirugía remodeladora con objetivos estéticos y
funcionales, aunque esto puede ser complejo si se
trata de lesiones extensas.

PRECAUCIONES
Nunca debe aplicarse radioterapia por el riesgo de
inducir transformación maligna (0,5).

Debe tenerse en cuenta que un porcentaje de pa-
cientes intervenidos quirúrgicamente pueden
recidivar y que en ellos la DFcontinúa creciendo
lentamente.

CASOCLlNICO
Varón de 17 años de edad, con antecedente de
asma bronquial en tratamiento. Con inhaladores
de salbutamol y dipropionato de beclometasona
desde hace ocho anos, sin otros antecedentes de
interés, remitido a nuestra consulta la primera vez
en 1997,por exoftalmos del ojo izquierdo que mos-
traba discreta proptosis y desplazamiento lateral
externo del globo ocular, sin dolor ni signos infla-
matorios, con movilidad normal, y sin referir
diplopías.

Alexamen clínico se evidencia lo ya mencionado,
el tabique nasal desviado en su porción anterior
hacia laderecha, hipertrofia de comete inferior de-
recho, mucosa rosada. Laagudeza visual era de 20/
20 en ambos ojos, el resto de la exploración oftal-
mológica era normal.

El informe de la tomografía axial computarizada
con ventana ósea informó: tumoración de aspec-
to quístico, que compromete, seno maxilary etmoi-
dal izquierdo. Por tanto, se decide por una inter-
vención quirúrgica (sinusotomía maxilar y
etmoidectomía izquierdas el27 de agosto de 1997)

REPORLIVÉpoca-AñoXXIX- W 1,Junio2005

.



..

1;. ~
~ J~ ,~. Displasia fibrosa de senos paran asa les. Reporte de un caso

Figural.

siendo el hallazgo operatorio tejido de tumor sóli-
do en etmoides anteroposterior que se proyectan
a cavidad orbitaria, del cual la anatomía patológi-
ca informa displasia fibrosa.

Desde entonces se le viene controlando periódi-
camente con evaluaciones otorrinolaringológicas,
tomográficas y oftalmológicas.

Durante laultimaevaluación otorrinolaringológica
el 20 de mayo del 2003 se evidencia discreto au-
mento de la proptosis de ojo izquierdo que se con-
firma mediante examen tomográfico sin otra mo-
dificación agregada.
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DISCUSiÓN
LaDFes una patología benigna por alteración del
tejido óseo que es reemplazado por tejido fibro-
so, lentamente progresiva que afecta generalmen-
te a niños y adolescentes jóvenes.

En nuestro paciente luego del examen otorrino-
laringológico,oftalmológicoy larealización de una
tomografía de senos paranasales donde informan
tumor ación de aspecto quístico de celdas etmoi-
dales como ya lo hemos mencionado anteriormen-
te, se decide intervenir quirúrgicamente al pacien-
te con el diagnóstico presuntivo de mucocele

, etmoidalque es un diagnósticodiferencialde la
fase quística inicial de la DF.Como ya se mencio-
no también el hallazgo quirúrgico fue diferente
concordante con la respuesta de anatomía pato-
lógica de DF.

Alevolucionar favorablemente el paciente es dado
de alta y controlado periódicamente clínica y
tomográficamente por consultorio externo de Oto-
rrinolaringología.

Seis anos después se evidencia un aumento de la
proptosis que obligó a solicitar una RMNpara eva-
luar compromiso de nervio óptico; como ya es
sabido la imagenología es de gran ayuda no solo
para la presunción diagnóstica sino también para
el seguimiento del paciente y para detectar
precozmente la posibilidad de complicaciones
como la ceguera por compromiso del nervio ópti-
co ante su elongación extrema que constituye uno
de los criterios para realizar una intervención
quirúrgica, de lo contrario como en el caso de



nuestro paciente se recomienda una conducta ex-
pectante ante la posibilidad del cese de su creci-
miento al termino de la pubertad como parece ha
sucedido con el nuestro quien desde hace aproxi-
madamente un año y cuatro meses no presenta
aumento de la proptosis u otra alteración facial.
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