PAGINA DE RESIDENTES

Displasia fibrosa de senos paranasales

Reporte de un caso
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Dres. Roger Hoyle-Villacorta!, Claudia Véasquez-Camacho?

RESUMEN

Presentamos el caso clinico de un paciente varén actualmente de 17 afios, que acude por deformidad facial a
la consulta a los 10 afios de edad, en quien luego de la evaluacion clinica correspondiente se decide interven-
cion quirdrgica para extirpacion de la tumoracion con resultado anatomopatoldgico de displasia fibrosa de

senos paranasales.

INTRODUCCION

La displasia fibrosa (DF) es un tipo de patologia
6sea benigna que consiste en el reemplazo progre-
sivo de tejido 6seo normal por una proliferacion
de tejido conjuntivo fibroso que luego se mezcla
con trabeculado 6seo irregular®®,

La DF es rara, representando el 2,5% de los tumo-
res 0seos y el 7% de los tumores 0seos benignos,
no es una neoplasia, se trata de una anomalia del
desarrollo o malformacion.

Su crecimiento es autolimitado, se detiene al alcan-
zar la madurez esqueletal y no involuciona. Es in-
dolora y afecta por igual a hombres y mujeres.

Histéricamente se ha desconocido la causa de la
DFy de acuerdo arecientes publicaciones se debe
aunamutacion del gen GNAS I (delinglés: guanine
nucleotide-binding protein, a-stimulating activity
polipeptide I) donde todas las células descendien-
tes son causantes del desarrollo de la DF y de
acuerdo a su distribucién originan las variedades
monostoticay poliostotica. Lavariedad monosto-
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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 craneo hay compromiso de hue-
so frontal, celdillas etmoidales, seno esfenoidal,
hueso temporal y en otras partes del esqueleto
los huesos mas afectados son: costillas, fémur y
otros huesos largos, los cuales pueden sufrir frac-
tura patoldgica, algo no habitual en el drea maxi-
lofacial.

La variedad poliost6tica®® menos frecuente que
la variedad monostética hay compromiso por lo
menos de ¢os sitios 6seos separados, los mas habi-
tuales son fémur, costillas, tibia, himero, especial-
mente el territorio craneofacial.

LaDF poliostéticatambién puede asociarse, aunque
con menor frecuencia, al sindrome de Mc Cune-
Albright, el cual consiste en una triada de displasia
fibrosa poliostética, disturbios endocrinos y man-
chas cutaneas café con leche®*®, es un subtipo que
se presenta en dos o0 mas huesos de cara y craneo
existe asimetriafacial unilateral en grados variables
si hay compromiso del maxilar superior puede ex-
tenderse al seno maxilar, fosa nasal y 6rbita®>®, En
el craneo habitualmente estan afectados esfenoides,



occipital, techo de érbita y frontal®. Esta variedad
de DF presenta un mayor potencial de agresividad
que puede complicar seriamente el pronostico
neurologico.

Su cuadro clinico esta caracterizado por un creci-
miento gradual, indoloro, de predominio unilate-
ral, las alteraciones visuales son causadas por el
compromiso de los misculos extraoculares y com-
presion del nervio o quiasma optico.

L.a obstruccién de SPN puede dar lugar a la forma-
cion de mucoceles. Es raro el dolor facial. Cuando
compromete el hueso temporal, los sintomas mas
comunes en orden de presentacion y frecuencia
son hipoacusia progresiva unilateral, deformidad
temporal, estenosis meatal, vértigo, la otalgia es
rara a menos que se presente infeccion.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Debe realizarse con las siguientes lesiones:

Fibroma cemento-osificante

Por su caracter encapsulado presentaimagen con
limite definido, generalmente en mandibula y en
personas de la tercera década.

Enfermedad de Paget
Apariencia radioldcida que se transforma en as-

pecto de ‘motas de algodon’ que corresponden a
miltiples masas opacas bilaterales, en adultos
mayores.

Osteomielitis cronica

Semejante al ‘aspecto quistico’ de la DF, compro-
mete mandibula generalmente, la presentacion
clinicainfecciosa es determinante para establecer
la diferencia.

Meningioma intradseo
Puede parecerse al aspecto esclerético 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 histologicas osteobléstica y condro-
blastica presentan grados variables de calcifica-
cion, hay desarrollo de osteogénesis periostal en
rayos de sol, habitualmente en pacientes de 30
anos de edad®319,

DIAGNOSTICO

No existen manifestaciones clinicas patognomo-
nicas, por ende solo pueden realizarse después de
una adecuada correlacion clinica, exploracion fi-
sica minuciosa, un estudio radioldgico e histopa-
tologico.

TRATAMIENTO

Si aun no ha terminado su desarrollo, es recomen-
dable mantener una conducta expectante y reali-
zar controles periddicos.

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

PRECAUCIONES
Nuncadebe aplicarse radioterapia por el riesgo de
inducir transformacion maligna (0,5).

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

CASO CLINICO

Vardn de 17 anos 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 anuestra consultala primeravez
en 1997, por exoftalmos del ojoizquierdo que mos-
traba discreta proptosis y desplazamiento lateral
externo del globo ocular, sin dolor ni signos infla-
matorios, con movilidad normal, y sin referir
diplopias.

Al examen clinico se evidencia lo ya mencionado,
el tabique nasal desviado en su porcién anterior
hacialaderecha, hipertrofia de cornete inferior de-
recho, mucosarosada. La agudeza visual erade 20/
20 en ambos 0jos, el resto de la exploracion oftal-
moldgica era normal.

El informe de la tomografia axial computarizada
con ventana 6sea informé: tumoracion de aspec-
to quistico, que compromete, seno maxilar y etmoi-
dal izquierdo. Por tanto, se decide por una inter-
vencién quirdrgica (sinusotomia maxilar y
etmoidectomiaizquierdas el 27 de agosto de 1997)
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Figura I.

siendo el hallazgo operatorio tejido de tumor soli-
do en etmoides anteroposterior que se proyectan
a cavidad orbitaria, del cual la anatomia patologi-
cainforma displasia fibrosa.

Desde entonces se le viene controlando periodi-
camente con evaluaciones otorrinolaringolégicas,
tomograficas y oftalmologicas.

Durante la ultima evaluacion otorrinolaringologica
el 20 de mayo del 2003 se evidencia discreto au-
mento de la proptosis de ojo izquierdo que se con-
firma mediante examen tomografico sin otra mo-
dificacion agregada.

Figura 2.

Sociedad Peruana de Otorrinolaringologia y Cirugia Facial

Figura 3.

DISCUSION

La DF es una patologia benigna por alteracion del
tejido 6seo que es reemplazado por tejido fibro-
s0, lentamente progresiva que afecta generalmen-
te a ninos y adolescentes jovenes.

En nuestro paciente luego del examen otorrino-
laringologico, oftalmolégico y larealizacion de una
tomografia de senos paranasales donde informan
tumoracion de aspecto quistico de celdas etmoi-
dales como ya lo hemos mencionado anteriormen-
te, sedecide intervenir quirtrgicamente al pacien-
te con el diagnoéstico presuntivo de mucocele
etmoidal que es un diagnéstico diferencial de la
fase quistica inicial de la DF. Como ya se mencio-
no también el hallazgo quirargico fue diferente
concordante con la respuesta de anatomia pato-
logica de DF.

Al evolucionar favorablemente el paciente es dado
de alta y controlado periodicamente clinica y
tomograficamente por consultorio externo de Oto-
rrinolaringologia.

Seis anos después se evidencia un aumento de la
proptosis que oblig6 a solicitar una RMN para eva-
luar compromiso de nervio Optico; como ya es
sabido la imagenologia es de gran ayuda no solo
para la presuncion diagnostica sino también para
el seguimiento del paciente y para detectar
precozmente la posibilidad de complicaciones
como la ceguera por compromiso del nervio opti-
co ante su elongacion extrema que constituye uno
de los criterios para realizar una intervencion
quirdrgica, 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 ano y cuatro meses no presenta
aumento de la proptosis u otra alteracion facial.

AGRADECIMIENTO

A'los médicos asistentes del Servicio de Otorrinolaringolo-
gia del Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins,
Essalud, al paciente y a su madre por permitir la publica-
cion de las imagenes.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Kramer IRH, Pindborg JJ, Shear M. Histological typing of odontoge-
nic tumours, 2° Ed. Berlin, Springer-Verlag, 1992.

2. Neville B, Damm D, Allen C, Bouguot J. Oral and Maxillofacial Pa-
thology. 2a Edition, WB. Saunders Company, USA, 2002, 553-557.

3. Sapp]P, Eversole L, Wysocki G. Pa fa Oraly Maxilofacial Contem-
pordnea. Harcourt, Espana, 1998,93-96.

4. MacDonald-Jankowski D, Fibrous dysplasia in the jaws of a Hong-
Kong population: radiographic presentation and systematic review.
Dentomaxillofac Radiol. 1999; 28:195-202.

5. Langlais R, Langland O, Nortjé C. Diagnostic Imaging of the Jaws,
Williams & Wilkins, USA, 1995, 578-588.

6. Orrison WW. Neuroimaging, WB Saunders, Salt Lake City, 2000.

Wood N, Goaz P. Diagndstica Diferencial de las Lesiones Orales y

Maxilofaciales, Harcourt Brace, Madrid, 1998, 363-4

8 ! Inlmhw;{ HR, Hudgins P, Wiggins P, Davidson H. Head and Neck.

op 100 diagnoses, WB Saunders Company, Salt Lake City, 2002,

14-36.

PROCAPS

Ante los sintomas :
la SEGURIDAD esfi

——
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