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Displasia fibrosa craneofacial.
Presentacién de cuatro casos

Dr. LAUREANO PALACIO ZURITA,* DR. ENRIQUE AZUARA PLIEGO**

Se presenta la experiencia en el tratamiento de pacientes
con displasia fibrosa craneofacial (DFCF) en el Servicio de
Otorrinolaringologia (ORL) del instituto Nacional de Pedia-
tria (INP). Se oper¢ a los pacientes con resultado satisfac-
torio a corto y largo plazo en tres casos; el cuarto tuvo
recidivas y complicaciones graves, por lainvasién tumoral a
estructuras vitales, como el seno cavernoso y extension
intracraneat, asi como afeccion a érganos de gran importan-
cia para la vida de relacion: ojos, nariz y senos paranasales.
El estudio histopatoldgico de la pieza quirlrgica confirmé en
todos los casos el diagndstico.

Palabras clave: Displasia fibrosa craneofacial, seno caver-
noso, extension intracraneal, estudio histopatolégico.

| ABSTRACT |
Wi

e present the experience in the treatment of craniofacial
fibrous dysplasia in the Otorhinolaryngology Department at
the Instituto Nacional de Pediatria. Three of the four patients
studied were successfully operated. The fourth patient had
severe complications due to the extension of the process to
the cavernous sinus and intracranial which caused severe
damage to the eyes, nose and paranasal sinus. The
histopathologic study confirmed the diagnosis in every case.

Key words: Craniofacial fibrous dysplasia, cavernous sinus,
intracranial extension, histopathologic study.

INTRODUCCION

La displasia fibrosa es un defecto del desarrollo del
sistema musculoesquelético. Afecta uno o varios hue-
sos en forma de fibrosis de la médula diafisiaria. La
epifisis no se afecta o lo hace tardfamente !. Es una
lesién benigna, lentamente progresiva, del tejido
fibroGseo que reemplaza al hueso normal.

Esposible operar y resecar los tejidos afectados con
buen resultado. En ocasiones no es posible hacerlo
debido a la diseminacién o extension de la lesidn, que
llega a afectar 6rganos y tejidos vitales.

PRESENTACION DE LOS CASOS
Caso 1

Nifa de 13 anos de edad; mostraba aumento de volu-
men de la region malar derecha de ocho meses de
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evolucidn, de crecimiento lento, no dolorosa. Se diag-
nostico clinicamente como DFCF monostética; se con-
firmo6 el diagnoéstico con radiografias simples y tomo-
grafia computada. Se reseco la lesion; evoluciond satis-
factoriamente. A cuatro anos de seguimiento no pre-
sentd recidivas.

Caso 2

Ninade 13 afios de edad con aumento de volumen de la
regién malar derecha de dos anos de evolucidn; de
crecimiento lento, no doloroso. Se hizo el diagndstico
clinico de DFCF monostética y se corrobord con radio-
grafias simples y tomografia computada, que mostra-
ron la afeccién de la region malar derechay de la pared
externa del seno maxilar derecho. Se resecé la lesidn y
la parte afectada del seno maxilar. Tuvo evolucidén
satisfactoria; a los cuatro anos de seguimiento no tuvo
recidivas.

Caso 3

Nifa de siete afnos de edad; presentaba obstruccion
nasal derecha, de seis meses de evolucién; asimetria
facial derecha e hipertelorismo, sin afeccién de la agu-
deza visual. Rinoscopia: se observd una tumoraciéon
que desplazaba la pared nasal y el septum hacia la
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Figura 1. Radiografia simple, lateral de craneo y cara que muestra
una tumoracién en la region centrofacial con imagen en vidrio
despulido, extension a fosa craneal media. Se observan dos cortes
quirdrgicos sobre el hueso frontal.

izquierda; no habfa cambios en la mucosa nasal. Se
diagnosticd clinicamente como DFCF monostética; se
confirmo6 conradiografiassimplesy tomografia compu-
tada que mostraron la afeccién de la regién etmoidal y
el maxilar derecho con desplazamiento de la pared
lateraly el septum hacia la izquierda. Se realiz6 etmoi-
domaxilectomia subtotal derecha. Evolucionésatisfac-
toriamente sin recidiva a tres anos de seguimiento.

Caso 4

Nifia de siete anos de edad. Ingresé al Servicio de
Neurocirugia del INP, enviada de un hospital privado
con diagnostico de DFCF monostética, donde se reali-
zéun abordaje quirdrgicobicoronal y rinotomia lateral
izquierdaconreseccién del 20% dela tumoracidn. Tres
semanas después sin mejoria del cuadro, se decide su
traslado al Servicio de Neurocirugia del INP,

Presentaba amaurosis del ojoderecho, disminucién
de la agudeza visual del ojo izquierdo y obstruccién
nasal izquierda.

Exploracién fisica. Habia exoftalmos derecho, cica-
triz quirdrgica de rinotomia lateral izquierda e
hipertelorismo. Rinoscopia: se observé un tumor séli-
do que ocupaba la totalidad de la fosa nasal izquierda;
desplazaba la pared lateral nasal y el septum nasal a la
derecha; no habia cambios de coloracién en la mucosa
nasal.

Una tomografia computada de nariz y senos
paranasales, érbitas ocularesycraneo encortes axiales,
coronalesy reconstrucciones tridimensionales, mostra-
ba una tumoracién de densidades heterogéneas, con
zonas de hiperdensidad periférica que correspondiana
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tejidofibrodseoyzonas de hipodensidades en el centro,
que correspondian a zonas de necrosis. La tumoracién
invadia en su totalidad el esfenoides, etmoides y seno
maxilar izquierdo con desplazamiento de la pared late-
ralnasalizquierday elseptumnasal haciala derecha;se
extendia hacia ambas 6rbitas y hacia la fosa craneal
media, comprimia los dos nervios 6pticos.

Se oper6por los Servicios de Neurocirugiay Otorri-
nolaringologia con abordajes combinados, bicoronal
con frontoorbitotomia bilateral y sublabial ampliada
con maxiloetmoidectomia subtotal izquierda.

Lapaciente mejord clinicamente en forma significa-
tiva. No hubo progresién de la pérdida visual del ojo
izquierdo. La tomografia de control postquirdrgica
inmediata (una semana) mostré que el 95% de la
tumoracién habia sido resecada; qued6 una pequefia
lesion tumoral residual en la regién orbitaria derecha.

Alos cuatro meses de operada la paciente presentd
obstruccidn nasal y pérdida casi total de la agudeza
visual (vefa sombras) por el ojo izquierdo, por lo que se
hizo un nuevo estudio de tomografia computada y de
resonancia magnética, que mostraron nuevamente la
tumoracion, pero con extension alafosacraneal media,
anterior y senos cavernosos. Se hicieron necesarias dos
resecciones mas; una por via endoscopica transnasal y
otra por abordaje bicoronal con frontoorbitotomia bi-
lateral.

Lapaciente ha tenido complicaciones en dos ocasio-
nes con abscesos de saco lagrimal, que requirieron
drenaje quirtrgico.

Actualmente se encuentra con recidiva tumoral
extensa que abarca todo el macizo facial, con extensién
a fosa craneal media, anterior y nasofaringe. Presenta
amaurosis bilateral. La amplia extensién del tumor
indica que el prondstico es grave para la funcién y la
vida.

El diagnéstico definitivo se confirmé en los cuatro
casos con el estudio histopatoldgico de las piezas qui-
rirgicas.

DiScusioN

Sedesconoce laetiologia de ladisplasia fibrosa. Existen
algunas teorias al respecto: Lichtensteiny Jaffe propu-
sieron que la enfermedad representa una anomalia
congénita del desarrollo, con actividad defectuosa del
mesénquima formador de hueso, similar al defecto que
causa los hamartomas 2. Schlumberger piensa que la
proliferacién de tejido conectivo es una respuesta basi-
cadel cuerpo al traumay que la displasia fibrosa puede
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cual el diagnéstico sélo puede realizarse después de
una correlacion clinica, exploracién fisica minuciosa 'y
un estudio radiolégico e histopatoldgico. El diagnosti-
co de displasia fibrosa se puede hacer con radiografias
simples, en las cuales se ve la lesién de un aspecto
caracteristico de vidrio moteado o esmerilado sin bor-
des nitidos. La tomografia computada y la resonancia
magnéticasonestudios Gtiles para delimitar los marge-
nes especificos y la extension de la lesién 2,

Histopatologia

La displasia fibrosa no tiene un patrén histolégico
uniforme. Se puede encontrar tejido fibroso,
neoformacién 6sea y pleomorfismo. El componente
histolégicobdsico de lalesién es un desarrollo excesivo
detejido fibroso. El estroma fibroso puede ser acelular
conpredominio de coldgena. Las trabéculasy masas de
formacién 6sea pobremente membranosas estan irre-
gularmente dispersas con el tejido fibroso. Ocasional-
mente existe cartilago hialino y nidos de células gigan-
tes multinucleadas adyacentes a las areas de
extravasacionsanguineas. Lalesién noestd encapsulada
y es imposible determinar el verdadero limite de la
enfermedad 2

Diagnéstico diferencial

Debe hacerse con:

A) Osteoma: se presenta generalmente en la pubertad
y enla edad adulta y es mds frecuente en pacientes
masculinos.

B) Fibroma osificante: es un tumor que predomina en
mujeres adultas; radiolégicamente se observan ca-
pas bien circunscritas.

C) Meningiomas: comprenden el 15% de todas las
lesiones intracraneales y se extienden del craneo
hacia la cavidad nasal; es 16 veces mas frecuente en
el sexo masculino.

D) Osteoblastoma-y osteocondrosarcoma: son tumo-
IEs raros en nariz y senos paranasales .

Tratamiento

Ladisplasia fibrosa es de crecimiento lento y tiende
a estabilizarse en la edad adulta. Por esta razén, no
estd indicada la reseccion quirdrgica, a menos que
cause problemas funcionales, estéticos o ambos.
Durante la cirugia suele ser imposible eliminar todo
eltejido displasico. En sulugarse intenta corregir los
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problemas funcionales y estéticos sin realizar una
cirugfa excesiva 3.

La quimioterapia no retarda la progresién de la
enfermedad. Laradioterapia esté contraindicada y ha
dado origenacambios sarcomatosos, cdncer de tiroides
y alteraciones en el crecimiento craneofacial °.

Pronéstico

Es bueno para la vida y la funcién de los 6rganos
afectados, ya que en la mayoriadelos casos hay tenden-
cia a la limitacion de la lesién en la pubertad y no se
requiere tratamiento. Sin embargo, los pacientes que
presentan recidivas frecuentes y afeccion a estructuras
vitales tienen mal prondstico por la agresividad de la
lesiény porque requieren resecciones quirdrgicas mal-
tiples.

CONCLUSIONES

La displasia fibrosa es una lesién de comportamiento
benigno que puede afectar uno o varios huesos. Sin
embargo, existen casos raros como el caso 4 de este
informe que pueden comportarse como tumores suma-
mente agresivos que afectan estructuras vitales como
los senos cavernosos y tienen extension intracraneana,
asicomo afeccién de 6rganos de gran importancia para
la vida de relacién: 0jos, nariz y senos paranasales.

Debido a que es un tumor de limites difusos, no
encapsulado, sureseccion en casos de gran extensién es
un gran problema y ello favorece la presencia de lesio-
nes residuales que alargo omediano plazo se reactivan
y afectan otros drganos.

El comportamiento benigno de la mayoria de los
casos, hace necesario su tratamiento oportuno.
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