Displasia fibrosa. Una consulta poco comun
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La displasia fibrosa es una enfermedad 6sea benigna, aun-
que con cierto potencial de degeneracion osteocondroma
tosa.

Presentamos aqui el caso de una paciente de 19 afios que
consulta por deformidad facial y es diagnosticada de displa-
sia fibrosa que afecta al hueso malar derecho y region dere-
cha del esfenoides y del maxilar inferior con afectacion del
clivus y obliteracion del seno esfenoidal derecho.

Junto a la exposicion del caso se presenta una breve des-
cripcion de esta patologia poco frecuente pero que no puede
ser pasada por alto por el médico de Atencion Primaria dada
la posible degeneracion maligna de las lesiones.
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b

Fibrous dysplasia is a benign bone disease, although it has
a certain potential of osteochondromatous degeneration.

We present the case of a 19 year old patient who consults
due to facial deformity and is diagnosed of fibrous dysplasia
that affects the right malar bone and right region of the
sphenoids and inferior maxillary bone with involvement of
the clivus and obliteration of the right sphenoid sinus.

Together with the presentation of the case, a brief des-
cription is given of this rare disease, but one that cannot be
ignored by the Primary Health Care physician given the pos-
sible malignant degeneration of the lesions.
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INTRODUCCION

La displasia fibrosa es una enfermedad ¢sea benigna, po-
co frecuente, pero con un pequernio potencial de degene-
racion osteocondrosarcomatosa que no debe pasar por
alto el médico de Atencién Primaria'?. La enfermedad se
caracteriza por una excesiva proliferacion del tejido fi-
broso que va sustituyendo progresivamente al tejido dseo
normal>.

CASO CLiNICO

Presentamos el caso de una mujer de 19 afios sin ante-
cedentes familiares de interés y con varios episodios de
rinoconjuntivitis alérgica como unicos antecedentes per-
sonales descritos en la historia clinica. Consulta por defor-
midad facial derecha indolora y afebril de larga evolucion
que va aumentando en los ultimos meses y se acompana
de episodios intermitentes de congestién nasal, motivo
por el que ha consultado en dos ocasiones anteriores en el
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servicio de urgencias, siendo diagnosticada de rinitis y si-
nusitis y tratada con antibiéticos sistémicos y con antihis-
taminicos y corticoides topicos. En la exploracion se apre-
cia una region frontal y malar derechas ligeramente
aumentadas de tamario, no dolorosas a la palpacion y de
consistencia similar al lado contralateral. La exploracion
general resulta normal y no presenta afectacion de pares
craneales. En las radiografias de craneo practicadas se ob-
serva agenesia del seno frontal derecho y aumento de den-
sidad en region orbitaria, seno maxilar, cornetes nasales y
maxilar inferior derechos (fig. 1). La analitica con hemo-
grama, bioquimica con funcion hepatica y fosfatasa alcali-
na, sedimento de orina y velocidad de sedimentacion glo-
bular (VSG) es normal. Se solicita interconsulta a
otorrinolaringologia para completar estudio mediante to-
mografia axial computarizada (TAC), encontrandose au-
mento de grosor e hiperdensidad homogénea en hueso
malar derecho y region derecha del esfenoides y maxilar
inferior, destacando la no alteracion del condilo mandibu-
lar, la afectacion del clivus con obliteracion casi total del
seno esfenoidal derecho y la agenesia del seno frontal de-
recho. Con estos datos se establece el diagnostico de dis-
plasia fibrosa 6sea que se confirma posteriormente me-
diante biopsia.
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Figura 1. Displasia fibrosa craneofacial.

DISCUSION

Presentamos un caso tipico de displasia fibrosa que paso
desapercibida durante meses, probablemente debido a la
escasa importancia que le presto la propia paciente en un
principio, unido, quiza, al hecho de que realizara sus con-
sultas cuando presentaba episodios de congestion nasal en
un servicio de urgencias donde no es posible el segui-
miento del paciente y donde las circunstancias pueden in-
troducir un sesgo en nuestros diagnosticos en el sentido de
diagnosticar tinicamente los procesos agudos y mas apa-
rentes.

La displasia fibrosa es una enfermedad 6¢sea benigna que
se caracteriza por una excesiva proliferacion del tejido fi-
broso que sustituye al tejido 6seo normal. Su etiologia atn
no ha sido claramente establecida, aunque en algunos es-
tudios se ha relacionado con estrogenos como modulado-
res del metabolismo ¢seo 0 con mutaciones en la proteina
Gsa*. Es poco frecuente, representando el 2,5% de todas

las neoplasias 6seas y el 7% de los tumores benignos. Pre-
domina en la mujer y suele presentarse entre los 20 y 30
anos. Asienta principalmente en los huesos craneofaciales
(con mayor incidencia en maxilar superior y mandibula) y
en los huesos largos. Desde el punto de vista clinico se dis-
tingue una variante monostética y otra poliostotica segin
afecte a uno o a varios huesos, respectivamente. Cuando
ademas aparecen manifestaciones cutaneas y/o endocrinas
(manchas melandéticas, pubertad precoz) constituye el sin-
drome de Albright. La displasia fibrosa se manifiesta como
deformidad indolora de crecimiento lento que en ocasio-
nes puede acompanarse de alteraciones visuales, dentarias
y trigeminales motivadas por la compresion de estructuras
vecinas. En general, los niveles de calcio y fosforo son nor-
males y la fosfatasa alcalina s6lo se eleva en un tercio de los
casos. En la radiografia se pueden observar areas radiolu-
cidas localizadas en los huesos afectados. La TAC es el mé-
todo de eleccion para su diagnostico radiologico y la biop-
sia constituye el diagnostico de certeza. El diagnodstico
diferencial se realiza con quistes dseos aneurismaticos, fi-
bromas no osificantes, tumor de células gigantes, hiperpa-
ratiroidismo, enfermedad de Paget ¢sea, neurofibromato-
sis y reticuloendoteliosis principalmente. El tratamiento
suele ser conservador, aunque en caso de compromiso
neurologico o dolor se requiere cirugia. Es necesario reali-
zar controles periodicos dada la escasa pero posible dege-
neracion maligna de las lesiones (0,5%) y las frecuentes re-
cidivas>®.
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