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La displasia fibrosa es una enfermedad benigna del hueso, de base genética y de
progresion lenta, que se caracteriza por el reemplazo progresivo del hueso normal
por tejido fibrotico. El proceso puede afectar un solo hueso o multiples huesos
(displasia fibrosa monostética o poliostdtica); esta tltima puede estar asociada con
enfermedades sindromicas, como el sindrome de McCune-Albright. Objetivo. revi-
sar el diagnoéstico y tratamiento de los pacientes con displasia fibrosa craneofacial.
Materiales y métodos: se realizd una revision de articulos cientificos en revistas
indexadas en linea como técnica para la recoleccion de informacion relevante en ba-
ses de datos como SciELO, Google Académico, Scopus, PubMed y DynaMed, con
articulos publicados en inglés y espafiol. El periodo de revision tuvo como limite el
1 de junio de 2020. Los términos de busqueda fueron: “displasia fibrosa”, “displasia
fibrosa monostotica” y “displasia fibrosa craneofacial”. Se obtuvieron 33 articulos.
Conclusion: la displasia fibrosa monostotica cranecofacial es una enfermedad rara
que afecta principalmente la mandibula, el hueso maxilar y el cornete inferior. Puede
cursar asintomatica o presentar deformidades faciales, dolor y trastornos visuales.
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Su diagnostico es principalmente por estudios de imagenes y la biopsia. El trata-
miento quirargico debe ser bien planeado en cada uno de los pacientes y enfocado a
deformidades faciales, se deben evitar los trastornos visuales y es necesario cuando
se maligniza la lesion.

ABSTRACT

Key words (MeSH):
Fibrous Dysplasia of Bone; Fibrous
Dysplasia, Monostotic.

Fibrous dysplasia is a slowly progressive, genetically based, benign bone disease cha-
racterized by progressive replacement of normal bone with fibrotic tissue. The process
can affect a single bone or multiple bones (monostotic or polyostotic fibrous dyspla-
sia); the latter may be associated with syndromic diseases, such as McCune-Albright
syndrome. Objective to review the diagnosis and treatment of patients with fibrous
craniofacial dysplasia. Materials and methods a review of scientific articles was ca-
rried out in online indexed journals as a technique for collecting relevant information
in databases such as Cielo, Google Scholar, Scopus, PubMed, and DynaMed, with arti-
cles published in English and Spanish. The review period was limited to June 1, 2020.
The search terms were: “fibrous dysplasia”, “monostotic fibrous dysplasia”, and “cra-
niofacial fibrous dysplasia”. Obtaining 33 articles. Conclusion craniofacial monostotic
fibrous dysplasia is a rare disease, mainly affecting the mandible, the maxillary bone,
and the inferior turbinate. It can be asymptomatic or present facial deformities, pain
and visual disorders. Its diagnosis is mainly by imaging studies and biopsy. Surgical
treatment must be well planned in each of the patients, focused on facial deformities,

avoiding visual disorders and is necessary when the lesion is malignant.

Introduccion

La displasia fibrosa (DF) es una enfermedad benigna del
hueso, de base genética y de progresion lenta, que se caracte-
riza por el reemplazo progresivo del hueso normal con tejido
fibrético. El proceso puede afectar un solo hueso o multiples
huesos (displasia fibrosa monostética o poliostotica); esta
ultima puede estar asociada con enfermedades sindrémicas,
como el sindrome de McCune-Albright. La localizaciéon mas
comun de la displasia fibrosa son los huesos membranosos,
como el fémur, la tibia y el hueso pélvico. El craneo también
es un sitio frecuente de afectacion, aunque la afectacion del
cornete nasal es bastante infrecuente (1).

La DF tiene una incidencia de 1:4000-1:10 000, por lo
cual parece ser una enfermedad rara (2). La forma mas fre-
cuentemente observada es la monostotica, esta conlleva el
70 %-85 % de los casos (3). Para Alvarez-Vasquez y colabo-
radores (4), los huesos faciales y el craneo se ven afectos en
un 10 %-25 % de los pacientes con displasia fibrosa monos-
totica, pero es infrecuente en la fosa nasal. Hay muy pocos
casos sobre displasia de cornete nasal y en orden de fre-
cuencia afectan a costillas, fémur, tibia, maxilar, mandibula,
calota craneal y himero (5). En la DF craneofacial se afecta
el area craneofacial, principalmente los huesos maxilar supe-
rior, maxilar inferior, frontal, esfenoidal, etmoides, parietal y
occipital, en orden de frecuencia (6). Existen tres variedades
de DF: patron en vidrio deslustrado (56 %), patron denso
homogéneo (23 %) y variedad quistica (21 %) (4).

El tratamiento depende de la edad, la situacion, los sinto-
mas y la sospecha de malignidad. En general, el tratamiento
es quirurgico (4).

Esta es una enfermedad rara, por lo cual el objetivo prin-
cipal de este trabajo es revisar el diagnostico y tratamiento
de los pacientes con displasia fibrosa craneofacial.

Material y métodos

Se realizd una revision de articulos cientificos en revistas
indexadas en linea como técnica para la recoleccion de infor-
macion relevante en bases de datos como SciELO, Google
Académico, Scopus, PubMed y DynaMed, con articulos pu-
blicados en inglés y espafiol. El periodo de revision fue del
1 de mayo de 2020 al 1 de junio de 2020. Los términos de
busqueda fueron: “displasia fibrosa”, “displasia fibrosa mo-
nostotica”, y “displasia fibrosa craneofacial”. Se obtuvieron
33 articulos.

Los criterios de inclusion fueron fundamentalmente los
términos de busqueda (titulo, resumen y resultados) para
clasificar los articulos, ademas de ser articulos publicados
en revistas indexadas y estudios preferentemente enfocados
en otorrinolaringologia; estos fueron publicados desde 2013
hasta la fecha.

Los criterios de exclusion fueron articulos redactados en
idiomas diferente al espafol o inglés y publicaciones no en-
focadas a otorrinolaringologia.

Tras la primera exploracion se encontraron 33 refe-
rencias relacionadas con los términos de busqueda, de las
cuales solo se seleccionaron los estudios que cumplian con
los criterios de inclusion. Se analizaron 33 resumenes, se dio
lectura a los 33 textos completos que fueron seleccionados
para la revision, y se dejaron 14 para la revision bibliografica
(Figura 1).
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Figura 1. Diagramacion realizada por los autores sobre los
documentos totales incluidos en la revision. Elaboracion propia de
los autores.

Discusion

El tracto sinonasal rara vez se ve afectado de lesiones fibrod-
seas benignas, estas se dividen en tres entidades diferentes:
osteoma, DF y fibroma osificante (7). La DF fue descrita por
primera vez en 1891 por Von Recklinghausen (8). Lichtens-
tein y Jaffe, en 1938, utilizaron por primera vez el término de
displasia fibrosa (9, 10).

La DF es una afeccion caracterizada por el reemplazo
progresivo de las estructuras 6seas normales por la prolifera-
cion excesiva de tejido conectivo fibroso celular benigno con
estructuras dseas anormales, que conduce a una desorganiza-
cion del hueso. Dependiendo del grado de afectacion de los
componentes esqueléticos, la enfermedad puede clasificarse
como monostdtica (limitada a un solo hueso) o poliostética
(2,3, 11).

La DF craneofacial se identifica por lesiones confina-
das a los huesos contiguos del esqueleto crancofacial, sin
afectacion de los huesos extracraneales y sin alteraciones en-
docrinas; esto hace que quede como una entidad aparte y no
se incluya en el resto de las formas de la DF (3).

El diagnéstico se hace con mucha frecuencia en la ni-
fiez y la adolescencia, y muchos son diagnosticados dentro
de las primeras tres décadas de la vida. Suele remitir en la

adolescencia, pero hay casos en los que la enfermedad no
remite o incluso progresa. No tiene predileccion por sexo o
raza (3, 8). Aunque para Gali¢ y colaboradores (9) y Chan-
davarkar y colaboradores (2) es mas comun en pacientes
del sexo femenino.

En un porcentaje bajo de pacientes se produce una trans-
formacion maligna a sarcoma (0,4 % en DF monostotica y
hasta un 4 % en McCune-Albright). La region craneofacial
es el lugar de malignizacion mas frecuente, con 35,6 % de
conversion, esto en relacion con el fémur que tiene una fre-
cuencia de 24,7 %y la tibia con 12,8 % de frecuencia. La DF
craneofacial es una forma poco frecuente, si bien es cierto
que entre el 50 % y el 100 % de las formas poliostoticas
tiene afectacion craneofacial y hasta un 10 % de las formas
monostoticas la presentan. En el area craneofacial los huesos
mas frecuentemente afectados son el cuerpo de la mandibula
(12 %) y la parte posterior del maxilar (12%), base y boveda
del craneo. Es poco frecuente que los huesos etmoidales, es-
fenoides, frontales y temporales se afecten (2, 3).

La DF tiene origen genético con un patrén no hereditario.
Es inducida por mutaciones activadoras somaticas de la subu-
nidad a de la proteina G de sefializacion (Gs-a)) en las células
osteoblasticas, con una distribucion en mosaico. La sustitucion
de una cys o his por arg en posicion 201 conlleva una pérdida
de la actividad guanosina trifosfato de Gs-a en el gen GNASI,
localizado en el cromosoma 20q13 de la subunidad alfa de las
proteinas G, dentro de las células somaticas durante el desarro-
llo embrionario o la vida posnatal. Ello ocasiona un incremento
del adenilato ciclasa, que aumenta el monofosfato de adenosina
ciclico (AMPc) intracelular. La alta concentracion del AMPc
intracelular genera un aumento en la proliferacion y diferencia-
cion inapropiada de las células mutadas, causando la formacion
de una matriz fibrosa inmadura y desorganizada y generando el
tejido fibroso de la displasia (2-6).

En la DF se aumenta el factor de crecimiento de fibro-
blasto 23 (FGF-23), la cual es una hormona reguladora del
fosfato que se sintetiza por los osteocitos, con accion a nivel
renal, que disminuye la reabsorcion del fosfato y la sintesis
de calcitriol (12).

Histologicamente, la DF se caracteriza por una extensa
proliferacion de tejido fibroso que se entremezcla de for-
ma irregular con trabéculas dseas delgadas desorganizadas
de hueso inmaduro en el estroma fibrocelular. Se han des-
crito tres patrones diferentes por los que estas trabéculas
se pueden agrupar: escritura china (letras chinas), esclerd-
tico-pagetoide (puzzle) y escleroético-hipercelular (C&S).
Ademas, la matriz osteoide contiene osteoblastos inmaduros
dispersos de modo irregular en la periferia trabecular no co-
nectados entre si. La transformacién maligna en la DF es
poco frecuente y las tasas de malignizacion son de un 0,5 %
para la variante monostotica (5, 6).

Estas células osteoblasticas también producen interleuci-
na 6 (IL-6) en exceso, con lo que la actividad osteoclastica
estd incrementada. De esta forma, se producen lesiones os-
teoliticas expansivas que afectan al tejido fibroso y al hueso
normal adyacente (5).
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La mayoria de los casos se diagnostican cuando son
asintomaticos, los casos sintomaticos pueden tener alguno
de los siguientes sintomas: deformidades 6seas, dolor 6seo,
obstruccion, compresion o atrapamiento debido al creci-
miento del hueso fibroso, fracturas espontaneas y cambios
endocrinos que afectan las glandulas tiroideas, adrenales,
pituitaria, y las paratiroides (8). Otros sintomas son re-
sultado de la constricciéon de agujeros craneales o de la
obliteracion de cavidades dseas como la anosmia, diplopia,
proptosis, epifora, estrabismo, paralisis facial, actfenos,
obstruccion nasal, maloclusion dental e interferencia con la
masticacion y el habla (3).

Clinicamente, la DF craneofacial presenta un creci-
miento continuo del hueso que se encuentra afectado, es
asintomatica y cominmente se localiza en la region anterior
de la mandibula involucrando dos o tres dientes incisivos
inferiores en la porcion apical. Presenta deformidad facial
y estética, alteraciones auditivas, anormalidades visuales y
desplazamiento dental en la gran mayoria de los casos (2,
6). La clinica relacionada con las lesiones de DF va a de-
pender en gran medida de la localizacion y del tamafio de la
lesion. De esta forma, se pueden encontrar lesiones de gran
tamafio practicamente asintomaticas hasta lesiones de escaso
volumen que, dada su localizacion (generalmente la region
craneofacial), pueden producir alteraciones funcionales (por
ejemplo, ceguera en lesiones del conducto 6ptico) o estéticas
importantes (5).

El diagnoéstico puede ser un hallazgo incidental de rayos
x (Rx), TC o resonancia magnética, siendo el paciente es
asintomatico. Ademas de los estudios de imagen, es necesa-
ria la biopsia dsea. Estos estudios se pueden complementar
con analisis de sangre como la union a nucledtidos de guani-
na, mutacion del gen GNAS y los marcadores bioquimicos
del recambio 6seo para determinar si la enfermedad esté ac-
tiva y si hay respuesta a la terapia (6, 13).

En los estudios imagenolégicos se puede hallar la lesion
en diferentes estadios: matriz no calcificada (radioltcido),
cementoblastico (mixto) y maduro (radiopaco). Los Rx y la
TC son las técnicas mas utilizadas e indicadas para estas le-
siones (6). Es importante incluir estudios hormonales para
ver si hay cambios en las glandulas que puedan estar afecta-
das (8).

El diagndstico diferencial se hace con otras lesiones
dependiendo de la extension y del lugar de la lesion, con
quiste 6seo solitario, tumor de células gigantes, fibroxanto-
ma, encondromatosis, granuloma eosinéfilo, hemangioma,
meningioma, osteoma, etc. (4).

El tratamiento depende de la edad, la situacion, los sinto-
mas y la sospecha de malignidad y debe ser individualizado
(4). La mayoria de los casos monostoticos son asintomati-
cos con un diagnostico por hallazgo incidental, por lo que
pueden ser tratados de manera conservadora con observa-
cion cuando es un diagnoéstico por un hallazgo incidental, sin
sintomas; el riesgo de una deformidad severa o fracturas cra-
neofaciales es bajo; es importarte la educacion del paciente
sobre su enfermedad para que esté alerta por cualquier cam-

bio en la audicion, de obstruccidn nasal y alteracion visual, y
la cirugia es de suma importancia en casos selectivos que lo
ameriten (8).

El tratamiento medicamentoso de la DF en general pue-
de incluir: bisfosfonatos, medicamentos analgésicos como
paracetamol, antiinflamatorios no esteroideos para dolores
leves y opiaceos para dolores severos. Ademas, se recomien-
da el uso de calcio y Vitamina D (8, 13).

El tratamiento quirargico esta indicado en la correccion
de deformidades, prevencion de fracturas, manejo de fractu-
ras, cuando la lesion se transforma de benigna a maligna y
cuando existe un estrechamiento del canal dptico (8, 13). Es
dificil conseguir una exéresis completa, por lo que tienden
a recidivar (hasta en un 25 %) (14). En esta enfermedad la
radioterapia estd contraindicada por el riesgo de transforma-
cion maligna de la lesion (13, 14).

Conclusion

La DF craneofacial es una enfermedad rara que afecta princi-
palmente la mandibula, el hueso maxilar y el cornete inferior.
Hacer una revision de este tema es importante porque per-
mite reunir un grupo de informacién para conocer mas del
tema, actualizarlo y saber como manejar este tipo de pacien-
tes, ya que esta enfermedad se presenta de manera rara.
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