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Resumen

La displasia fibrosa es una enfermedad con proliferacion de
un tejido conectivo fibroso anormal que sustituye de manera
gradual la médula dsea normal. Clinicamente se presenta como
un crecimiento asintoméatico, hamartomatoso, no neoplésico,
con tumefaccidn unilateral produciendo asimetria facial. El
aspecto radiografico es variable, desde una lesidn radioltcida
hasta una masa densa radiopaca, donde esta ultima es la mas
comun. Puede afectar uno o varios huesos de manera conco-
mitante (monostética o poliostdtica), siendo méas frecuente en
maxilar que en mandibula. Histopatolégicamente se observa una
proliferacion celular de tejido conectivo fibroso que contienen
focos de hueso inmaduro, con trabéculas de forma irregular. El
tratamiento es quirdrgico de eleccidén en la mayoria de casos
es la cirugia de remodelado 6seo para las lesiones que causan
deformidades estéticas evidentes. Teniendo en cuenta su sin-
gularidad, se presenta un caso clinico de un joven de 18 afios
de edad que refiere tumefaccion unilateral a nivel de maxilar
superior derecho. Al examen clinico extraoral se observa asime-
tria facial derecha, con macula cutédnea de coloracién verdosa
en tercio medio facial lado derecho. Intraoralmente, a nivel de
maxilar superior derecho se observa ausencia de premolares
y molares con deformidad del contorno de tabla dsea vestibu-
lar y reborde alveolar. Radiograficamente se observa imagen
radiopaca. Se toma la decisién de realizar biopsia incisional
bajo anestesia local de lesiéon en maxilar superior, cuadran-
te superior, y los exdmenes complementarios y el resultado
histopatolégico revelan la presencia de una displasia fibrosa.
El caso representa una importante contribucién a una mejor
comprension de lesiones fibro-éseas.

PALABRAS CLAVE: displasia fibrosa, hueso, maxilar, tejido conectivo.

— 73

VOL. 19 No. 1- ENERO-JUNIO 2024

Abstract

Fibrous dysplasia is a disease with proliferation of abnormal
fibrous connective tissue that gradually replaces normal bone
marrow. Clinically it presents as an asymptomatic, hamartoma-
tous, non-neoplastic growth with unilateral swelling producing
facial asymmetry. The radiographic appearance is variable, from
a radiolucent lesion to a dense radiopaque mass, where the
latter is the most common. It can affect one or several bones
concomitantly (monostotic or polyostotic), being more frequent
in the maxilla than in the mandible. Histopathologically there is
a cellular proliferation of fibrous connective tissue containing
foci of immature bone, with irregularly shaped trabeculae. The
surgical treatment of choice in most cases is bone remodeling
surgery for lesions that cause obvious aesthetic deformities.
Taking into account its uniqueness, we present a clinical case
of an 18-year-old young man with unilateral swelling at the level
of the right maxilla. Extraoral clinical examination showed right
facial asymmetry, with greenish skin macula in the middle third
of the face on the right side. Intraorally, at the level of the right
upper jaw there was absence of premolars and molars with de-
formity of the contour of the vestibular bone table and alveolar
ridge. Radiographically a radiopaque image was observed. The
decision was made to perform an incisional biopsy under local
anesthesia of the lesion in the upper maxilla, upper quadrant,
and the complementary examinations and the histopathological
result revealed the presence of fibrous dysplasia. The case
represents an important contribution to a better understanding
of fibro-osseous lesions.

KEYWORDS: fibrous dysplasia, bone, maxilla, connective tissue.
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isplasia fibrosa se refiere a un conjunto de lesiones d6seas benignas que
D se caracterizan por la sustitucidn del tejido dseo normal por tejido co-
nectivo. En 1891 Von Recklinghausen fue el primero en describir una altera-
cion dsea caracterizada por deformidades y cambios fibrosos que denominé
“osteitis fibrosa generalisata™. En 1938, Lichtenstein y Jaffé introdujeron el tér-
mino “displasia fibrosa”, y reflejaron que esta alteracién podia ser monosté-
tica (afecta a una regién désea) o poliostotica. (afectacion de 2 o mas regiones
6seas). La DF poliostotica, junto con la presencia de maculas hiperpigmenta-
das y alteraciones endocrinas multiples (pubertad precoz, adenoma hipofi-
sario o hipertiroidismo), es conocida como sindrome de McCune-Allbright y
cuya incidencia es de un 4% del total de los casos de displasia fibrosa?.

Se caracteriza por proliferacion de un tejido conectivo fibroso anormal
que sustituye de manera gradual la médula ésea normal. El tejido mesenqui-
matoso contiene cantidades variables de osteoide y material 6seo presunta-
mente originado por metaplasia. Su etiologia se desconoce, pero se plantean
tres posibles causas como la alteracion de la actividad de células mesenqui-
matosas, control defectuoso de la actividad de células dseas y/o mutacion
activante en el gen que codifica para la proteina GS Alfa relacionada con la
membrana en pacientes que presentan esta lesion4.

Clinicamente se presenta como un crecimiento asintomdtico, hamarto-
matoso, no neoplasico, con tumefaccién unilateral produciendo asimetria
facial, que ocurre entre la primera y segunda década de la vida, sin predi-
leccidn por sexos ni razas, pudiendo afectar a cualquier estructura ésea del
cuerpo®. Sin embargo, es el territorio craneofacial el mas frecuentemente
implicado (maxilar superior, mandibula, hueso frontal). La variante monos-
tética supone un 70% del total de casos. La variante poliostética supone apro-
ximadamente un 30% de los casos y clasicamente su comienzo se describe a
una edad menor que la variante monostética®.

El aspecto radiografico es variable, desde una lesion radiolucida hasta
una masa densa radiopaca, siendo esta tltima mds comun. El aspecto de las
lesiones depende de la etapa de la enfermedad. En estadios iniciales son ra-
dioltcidas, calcificindose progresivamente hasta presentar un patrén mixto
radiolicido-radiopaco en “vidrio deslustrado”, como en el caso presentado'.
El elemento critico para el diagndstico es la presencia de unos margenes in-
definidos, debido a la sutil mezcla entre hueso afectado y hueso aparente-
mente normal. Esta es una caracteristica que permite diferenciar a la DFM
del fibroma osificante juvenil (FOJ), que presenta frecuentemente margenes
bien delimitados®.

Los métodos diagndsticos son a través de estudios radiograficos, tomo-
grafia y anatomopatolégicos, donde se observa una proliferacion celular de
tejido conectivo fibroso que contienen focos de hueso inmaduro (inactividad
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osteoblastica) con trabéculas de forma irregular. Se han descrito tres patro-
nes diferentes por los que estas trabéculas se pueden agrupar: “letras chi-
nas”; “puzzle” y “C&S”. El diagndstico diferencial primario debe realizarse
con lesiones fibro 6seas, como el fibroma osificante, el osteoblastoma, fibro-
ma desmoplasico y la displasia cemento-dsea?.

A continuacidn, se presenta un caso clinico atendido por el postgrado de
Cirugia y Patologia Bucal de la Pontificia Universidad Javeriana.

Paciente masculino, de 18 afios de edad, procedente de Bogota, Colombia,
acude al posgrado de Patologia y Cirugia Bucal de la Pontificia Universidad
Javeriana, refiriendo tumefaccidn unilateral a nivel de maxilar superior dere-
cho. Antecedente patoldgico de hemangioma facial cutdneo derecho.

Al examen clinico extraoral se observa asimetria facial derecha, con ma-
cula cutdnea de coloracion verdosa en tercio medio facial lado derecho. In-
traoralmente, a nivel de maxilar superior derecho se observa ausencia de
premolares y molares con deformidad del contorno de tabla 6sea vestibular y
reborde alveolar. El paciente no presentaba sintomatologia (FIGURA 1).

Radiograficamente el paciente presenté examenes complementarios en
los cuales se pueden observar la evolucién de dicha lesién a nivel de radiogra-
fias panoramicas a la edad de 15 afios (FIGURA 2), donde se observa a nivel de
maxilar superior, cuadrante derecho, una imagen radiopaca con bordes no
definidos y presencia de dientes temporales en boca, en la reciente radiogra-
fia panordamica los 18 afios de edad (FIGURA 3), se observa imagen radiopaca
con bordes mas definidos con caracteristica de vidrio deslustrado y ausen-
cia de piezas dentales en dicha zona, teniendo estos datos radiograficos en
cuenta, se da un diagnostico presuntivo de Displasia Fibrosa (DF), a espera
de estudios adicionales.

Tomograficamente se observa imagen hiperdensa en maxilar superior,
cuadrante derecho, de aproximadamente 3 x 3 x 5 mm la cual ocupa casi un
60% del seno maxilar (FIGURA 4y 5).

Posterior a la evaluacion, se toma la decision de realizar biopsia incisional
bajo anestesia local de lesiéon en maxilar superior, cuadrante derecho (FIGURA
6y7).

El procedimiento se realizé en el postgrado de Patologia y Cirugia Bucal
de la Pontificia Universidad Javeriana, Bogotd-Colombia. El espécimen fue
enviado al Departamento de Patologia de la facultad, resultando como diag-
nostico histopatolégico “Displasia Fibrosa”, donde se evidencia multiples
fragmentos de tejido 6seo maduro de aspecto trabecular sin actividad osteo-
blastica en la periferia, similar al patrén de letras chinas (FIGURA 8 y 9).

VOL. 19 No. 1- ENERO-JUNIO 2024



JORGE ANDRES VELAZCO DAVILA,
JAIRO BUSTILLOS ROJAS

Los exdmenes complementarios y el resultado histopatoldgico revelan
la presencia de una DF, en donde se le indica al paciente como tratamiento
exodoncia de dientes retenidos y remodelado 6seo de reborde alveolar, con
seguimiento periddicos cada 6 meses, ademas de interconsulta con medicina
interna para descartar alguna otra lesion a nivel del cuerpo.

FIGURA 1. Examen intraoral.

FIGURA 2. Radiografia
panoramica a los 15 afios de
edad.
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P

FIGURA 3. Radiografia
panoramica a los 15 afios de
edad.
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medicion de lesion.

FIGURA 5. Tomografia y
medicion de lesion.

FIGURA 6. Toma de biopsia
incisional.
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FIGURA 7. Toma de
fragmento.

FIGURA 8. Corte histolégico
a 10x.

FIGURA 9. Corte histoldgico
a 10x.
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El crecimiento de tejidos duros que implican los maxilares son una presen-
tacion clinica muy comun en la cavidad bucal y son la forma clinica mas fre-
cuente de lesiones benignas’.

La causa de esta patologia fibro-dsea, segin Garcia A et al. es consecuen-
cia de una mutacion del gen GNAS-I de los osteoblastos, que ocasiona un in-
cremento en la actividad adenilato ciclasa, provocando mayor proliferacion
y diferenciacion celular, que da lugar a una excesiva y desordenada cantidad
de colageno'.

Se puede decir que la DF de los maxilares exhiben tipicamente dos com-
portamientos clinicos. Uno tiene una lesion dsea que gradualmente aumenta
sin dolor e inflamacién evidentes, lo que lleva al paciente a tener asimetrias.
El otro se presenta con signos inflamatorios y sintomas acompafiados de un
aumento de la renovacion ésea.

Radiograficamente siempre tendrd algo caracteristico y es el aspecto de
“vidrio deslustrado”™. En estadios iniciales son radiotransparentes, calcifi-
candose progresivamente hasta presentar un patréon mixto radioldcido-ra-
diopaco, como en el caso presentado. El elemento critico para el diagndstico
es la presencia de unos margenes indefinidos, debido a la sutil mezcla entre
hueso lesional y hueso aparentemente normal. Esta es una caracteristica que
permite diferenciar a la DFM del fibroma osificante juvenil (FOJ), que presen-
ta frecuentemente margenes bien delimitados™.

Los diagnosticos diferenciales deben establecerse con lesiones fibrosas
benignas de los maxilares, como son el Fibroma Osificante, las lesiones de
células gigantes, el osteoblastoma u osteoma osteoide, la displasia cemen-
to-6sea y el fibroma desmoplasico.

El tratamiento fundamental de la DF es quirurgico, siendo de eleccién la
cirugia de remodelado del contorno 6seo para las lesiones que causan de-
formidades estéticas evidentes'®. Por otro lado, durante las fases activas de
la enfermedad se recomienda una actitud conservadora y expectante por el
alto riesgo de recidiva existente. La recidiva o el sobrecrecimiento se sitia en
torno al 25-50% de los casos, siendo mas frecuente en pacientes menores. El
tratamiento radioterdpico esta contraindicado por la posibilidad de degene-
racion maligna radioinducida, sin embargo, existe un riesgo de degeneracion
sarcomatosa espontanea del 0,5% en ausencia de radioterapia previa®.

Publicando este caso clinico los autores pretenden exponer aspectos de im-
portancia, como conocer el diagndstico y manejo de una entidad infrecuente
en el ambito odontolégico como la DF, la importancia de la integracion de la
clinica, histologia y medios radiolégicos para alcanzar dicho diagnéstico.
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Se debe tener en cuenta como realizar el manejo de dichos pacientes y
saber que el principal diagnéstico diferencial debe establecerse con lesiones
fibro-6seas benignas de la regiéon maxilar, como son el Fibroma Osificante,
las lesiones de células gigantes, el osteoblastoma u osteoma osteoide, la dis-
plasia cemento-6sea y el fibroma desmoplasico.

Por tal motivo, es importante tanto para odontélogos generales como es-
pecialistas, conocer los aspectos mads significativos de la lesién que conduz-
can a dicho diagnostico.

Finalizando, se debe recordar la importancia de un diagndstico a tiempo
de la DF y su derivacion a especialistas pertinentes (cirujanos maxilofaciales,
neurocirujanos, cirujanos ortopédicos, rehabilitadores orales), para su valo-
racion y tratamiento, ya que son pacientes generalmente diagnosticados en
etapas tempranas de sus vidas, buscar opciones de rehabilitaciones parciales
o totales y devolver la funcionalidad y equilibrio de su sistema masticatorio y
indagar siempre en opciones estéticas, para satisfacer las necesidades del pa-
ciente, teniendo en cuenta el manejo conservador y a su vez individualizando
cada caso por separado.

Los autores certifican que ellos han obtenido todos los consentimientos in-
formados apropiados de la paciente. En el formato la paciente ha dado su
consentimiento para que sus imagenes y toda la informacién clinica reporta-
da pueda ser publicada en esta revision. La paciente entiende que sus nom-
bres y/o iniciales no seran utilizadas, pero el anonimato no puede ser garan-
tizado en su totalidad.
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