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INTRODUCCION

El Cirujano Dentista forma parte de un nficleo profesional encarcago de pre-
venir y aliviar los padecimicntos humanos; lo cual unicamente sc logra mediante -
el interds y la dedicacién que se guarden hacin los conocimientos, la investiga-

cifn y la prictica que, posteriommente, redundarin a responder con la experien--

cift necesaria que exige nuestra profesién,

Dentro de la gran y variada patologla que se presenta a nivel de cara y
cuello existe una entidad nosolBgica poco conocida por el Cirujano Dentista, se

triata de la Displasia Fibrosa, Probablemente debido a su rara incidencia y a su
dificultad diagnéstica,

El haber observado de cerca la evolucibn de un caso de displasia fibrosa
y Jos motivos anteriormente enunciados me 1levé a realizar una cxtensa revisitn

bibliogrdfica de los problemas y aspectos que predenta csta enfermedad.

Hago en pramer lugar una presentacién de los axpectos concernientes a 1a

Displasia Fibrosa y en seguida la presentacifn del ciso mencionado.



' DISPLASIA FIBROSA DE HIESO

DEFINICION
1.- Definicién.~ El término displasia proviene del griego dis.- dificultad, de-

sorden, imperfeccién, mal estado y plasia.- forma.

La displasia fibrosa es un padecimiento caracterizado por proliferacitn -
fibroblfstica difusa, es una lesién de tipo benigno, aunque puede llegar a malig
nizarse,’ L4 sintomatologia que se presenta dependerd de las estructuras afecta--
das. lis pertinente aclarar que me veferiré a la displasia dibrosa del hueso,

ya
e también se encuentran reportados en la literatura 9 casos de displasia fibro

. c 80
su e las arterias coronanas.( ).

HISTORIA

2 Historia.- la displasia fibrosa fue descvita por primera vez por Von Rec--

b

Klinghauser en 189171%) E£n 1937 Athright también 1a describe -

pero incluida en un sindrome consistente en :

1.- Lesién 6sca Poliostética con tendencin i la distribucién unilaterat.

2.- Areas cutancas pigmentadas color "café con leche", tendientes a pre--
sentarse ¢n cl mismo lado que la lesidn 6sea.

3.- Alteraciones endderinas que afectardn el crecimiento y desarrollo, in

“duziendo a pubertad precoz, principalmente en nifias,

En 193% Till observa que 1a lesién dsea puede ser no Gnicamente poliosté-
tica sino tarbifn presentarse en forma monostética, Es en 1942 cuando Jaffé y -
Lichtenstein cxtienden el concepto oripinal de 1o displasia fibrosa hasados en
1a histologia encontrada, asi mismo la presentan como una entidad nosolépica au
ténomi, ys que no siempre se encuentra asociada n los padecimientos emmciados
anteriommente. A partir de entonces es designadi con diversos nombres, tales co-
mo (ibromi asteogénico, fibromn osificaxdo, ostreotibroma, osteodistroffa fibrosa,
enfemedat juvenil de Paget, asteopfnesis imperfecta tavdin, Enfermedad de Roc--

kisaghiuser anilateral, osteosis fibroquisticn, osteofibrosis deformante fuve--



nil, Osteitis fibrosa diseminada, fibroma 6sco no osteogénico, osteitis fibrosa
poliostbtica, cistifibromatosis del esqueleto, osteofibromatosis quistica, fi--
70815 focal dsea, quiste 6sco, osteoma fibroso, en fin, de hecho hubo 33 sinG-
nimos, hasta que en 1967 aparece en ¢l Index Médico el término ' Displasin Fi--
brosa de Hueso ', nombre con el que es conotido este padecimiento en la actuali
dad, asi como con el sinénimo de Enfermedad de Jaffé-Lichtenstein.
CLASII'ICACION
3.+ C(lasificacién.- La Displasia fibrosa de hueso podemos incluirla dentro del
grupo de las lesiones fibro-Gsens, en este prupo encontramos ademis la leontia-
sis Osca, fibroma cementeoosificante, fibroma cementificante, cementoma, [ibro-

ma osificante, fibroosteoma. ostcoma fibroso y cnostosis.

El Sindrome de Albright puede incluirse (tal como lo propone el Dr. Mara-
nén (65)

) iunto con 1a ostoporosis juvenil, que a veces se combina con discromias

y trastornos geritales, bajo ¢l nombre de “embriopatias o Sindromes osteo-génito
citaneos'.

S~ han propucsto varius clasificaciones topolégicas, unas sencillas, otras
1

was explicitas, la mayoria confusas: por tal motivo, tratando de mo agra
uar Gsta problemftica, sino por el contrario, simplificarla: hago la siguiente -

clasificaci6n topolégica de 1a displasia fibrosa de hueso.

Cuando un solo hueso estd afectado por una -
Simple:

sola lesifn,
MONOGSTOTICA

Diseminada: Cuando um solo hueso estd afectado por

mds de una lesi6n,

Regional: Lesién (ndcn que afecta a mis de un hueso

POLIOSTOTICA eroma regién especifica.

. X fesiones que afectan a varios huesos
Disominada:

de distintas regiones.




4.~ FISIOPATOLOGIA.

.a) Inicio.- Existen dos torias respecto .al inicio del padeci-
miento. La primera sefala que se inicia por substitucién de la médula
dsea por tejido fibroblastico, provocando una espongizacidn mielbgena
y como consecuencia el engrosamiento del huego, posteriormente se de-

positan masas de hueso mal formado y carente de estructura laminar -
interna. (9,18,19)

La Segunda tcoria publicada 2n 1877 (2)domuestra el"origen vas-
cular({no metapldsico)",ya que observa "obvia coneccidn" de espinas -
inmaduras trabeculadas en los espacios vasculares de diferentes capas
del material; denomina a la Displasia Fibrosa como "una forma de osifi-
cacidn intravascular inversa”, ya que el desarrollo de este tipo de o-
sificaciones comienza vy cont--inla de una mancra inversa dentro de los

capilares y sinusoides. Despuds las travéculas crecen fuera de las ca-
vidades

vasculares pero guardan un contacto continuo con ellas.

1) Localizacifén.- Las lesiones pueden prescnta"sé en cualquier parte
del esquelete, su cituac

ién tuede smer: a) unilateral (la mds frecuen-

te), b) zilateral mediana (es una forma rarva y curiosa, ya que se lo-
caliza estrictamenta en el esfencides, deteniendose exactamente en las
suturas fronite esfenoidal y eef

c¢fenooceipital) y ¢) diseminada.

Tiene yredileccifn por algunos huesos camo f{émur, tibia, peroné,

base de crance, maxilar y mandibula .

2) Frecuencia.- La displasia fibrosa conntituye el 2.5% de todas
las neoplacias &seas

S

y el 7% de las benignas. Ez mds f{recuente la monos-
tdtica que la poliostdtica.(30,110)

I mayoria de los autores mencionan que es mds frecuente en muje-
res quo on hombres (3:1), quiza debido a la temprana maduracién 6sea

er. las ninas, Mo ricne predileceidn por rasa alguna.

Albright tience una frecuencia de § por cada 30-40
. . 306
Dwias tibrosas (0vE/)

Loomds fre-



cuente observar N.F. en conbinacién de pigmentaciones cutaneas que observar la -

triada descrita por Albright, Es excepcional on nifios {sexo masc.).En cuanio al

porcentaje de degencracidn sarcomatosa en el S, de A, es del 3 % (96),
d) FEvalir:idn,- Bs una enfermedad crénica y de evolucién variable que pue-

de persistir toda 1a vida; algunas lesiones producen alteraciones orgdnicas fa-

cilmente detectables, pero otras permanecen en estado latente y asintomdtico, -

cuya deteccién se logra casunlmente por estudios radiolfgicos.

Aunque se puede presentar a cualquicer edad, generalmente aparece entre la

la. y 2a. decada de la vida, Se piensa que los casos tardios (se han observado -
(48)

c¢as0s en pacientes de hasta 72 afios) sc deben a 1a lenta evolucibn (hasta
do 30 afios (mn)cmé consecuencia de 1a bhenignidad de 1a lesién. Sigue un cur-
50 |mpredecible, por lo regular se estahiliza al finalizar la adolescencia, pe-
ro wicmpre existe el peligro de recidivar en cualquicer momento ¢l porcentaje re
partado (192) 4o recidivas es de 21% en monostética y de 36% en Poliost6tica.

parece ser gque las recidivas resmonden mids frecuentemente s exceresis incom-
“104 19
pletas ! 4).?5:\) s¢ ha sugerido (9

que no ¢s una enfermedad local, ya que se
han

ohservado desarrollos displdsicos posteriores a resecciones totales de la

lesion en dreas ' adyacentes independientes'™.

También e presenta el problema de degeneracién sarcomatoss: 0.4% en Monos
6t ica (78} y 1 % en poliost6tice , pero en las displasias {ibrosas tratadas

con radiacién antes de los cambios sarcomatosos, ¢l peligro se eleva rapidamente

96 . . .
al 44 % ).'.ns, huesos Facintes can 10 reridn mAs comunmente involucrada por -
la depeneladian sarcomatosa

Los camblos garcomatosos reportados en
la literatura han sido: ostcofibrosarcomas, sarcomas ostcogénices, sarcomas {i-

broblisticos, condrosarcomas, tumores meschgquimitosos con rasgns de rabdomiosar-

coma, asi como sarcoma no diferenciade o Je formas imprecisas pitos sarcomas pue
den dar tupar a metistasis,

@) Exmnenes-de taharatorio,- Desde el punto de vista bioquimico nlgunas -

veces se presenta sumento eon la fosfatasa alealina sérica (nommal 35-85 11.1.)



el Ca y el P, permanecen normales tanto en sangre como en orina; los eximenes -
sanguineos no muestran alteraciones a menos que sc encuentren alteraciones or-
glnicas de otra indple. Cuando 1a D.F. se asocia o acompafa de endocrinopatias

se observa ascenso o descenso de 1as hormonas respectivas.

f) Etiolopfa.- La etiologia de la N.7. ew nfin desconocida mero existen -

varius teorias acerca de ésta. A continuacién menciono algunas:

1.- Reparaciones anormales a estimulos traumiticos leves,infecciones

crénicas o inflamatorios. E1 factor traumfitico no esti miy sostenido,
aunque no hay evidencia de que la enfermedad se presente cn ausencia
de traumatismo. las infecciones crénicas podrfan causar una reaccién
importante y respecto a los estimulos inflamatorios, su falta de sig

nos tanto cliiicos como histoldgicos hacen poco convincente este fac-
tor.

Respuesta exagerada de fibroblastos y ostecoblastos a {actores desco-
nocidos.

3.- Congénita.-

a) Alteraciones en la diferenciacifn  osteopénica mesenquimatosa loca

lizada en las trabéculas 6seas.

h) Pamrtomas. - Probablemente por cfhilas multipotenciales de origen

cctodérmico.

¢} Anomalias cn el cierre del tubo neural en la ctapa de hlistula.

d) Un factor autosdmico recesivo; o se considera hereditaria pero si-
I 0,60
puede ser Familiar (40,60)

Las inicas Anomalias Cromosémicas encon
27 . 21
tr.mus:(“ ) son: que en.el 50t de Inn metafases  apavecen satéli--

tes prominentes en los cromosomas acrocéntricos {grupos Dy 0), pe

ro ain se desconoce el vitlor patoldpico que ésto puceda tener,




Reticuloendoteliopatias (Reticulosis benigna p.e.)

Neurofibromatosis de localizacifn ésea.

6.- Mctaplasia de tejido conjuntivo.

7.~ Enfermedades en el crecimiento 6sco.

8.~ Variantes de la discondroplasia de Ollier.

9.- Lisis fisiolégica del hueso madure, ¢l cual es reemplazado por una masa s6li-
da de cflulas fibrosas debnjo del periostio.

10. -

Metahblico.- considerado como una forma atipica de la xantomatosis.

11.- Anomalias en el eje Hipotalémico - Hipofisiario.

g).- Asociaciones y Hallazgos Relacionados con la Displasia Fibrosa.

Fxisten infinidad de entidades patolégicas que pueden cstar asociadas a -

1a displasia fibrosa. las que reporta la literatura con mayor frecuencia son Neu
roléyicas y Endocrinas.

Entre las ncurol6gicas podemos ohservar aguellns que involucran al §NC

tales como crisis motoras mayores, cefaleas, anomalias cn los electroencefalo--

gramas ( atin en ausencia de daifo a la estructura intradural ). L: posible expli-
cacibn es el efecto de masa que crusuria un fenfmeno de captura vascular sobre -
el tejido cercbral (deficiencia en el suministro suanguineo cerchral por hipervas
cularidad de s lesion), otra posible explicacion ox presién local a 1a corteza
cerebral. Asi mismo, se pueden presentar compresiones tanto de los nervios ra--
quideos como de los crancales, siendo las areas e los pares I, 11, 111, V, VI,
VIT y VIIT 1as que sc ven mis comurmente afectadits v en consccuchcia ¢ presentan
sintomas tales como aosmia, visidn horrosa, fosfenos, ceguera, alteracién en i -
motilidad ocular neuralgias trigeminales, parflisis faciales, actfenos, Tindtu. v

sordera,

fa paraplejia y demencia son raras,




Las afecciones en relaci6n a la estructura hipotalfimica podrian ocasionar
una estimulacidn (1o mis frecuente)
con las consecuentes repercusiones endocrinas y sus manifestaciones orgénicas; -
lo mismo puede ocurrir por dafio en la silla turca. lsto explica o podria explicar

la patogtnesis de entidades asocindas a 1a displasin fibrosa como son: Pigmenta--

cién anormil; precocidad sexual; mascuiinizacién; retencifn testicular; Sindro-

me Adiposo-genital (Hay que hacer notar que existe una nebulosa en torno a la -

etiologiu de estas asociaciones, Jebido a que @ 1.- La pubertad precoz sea exce-

sivamente rara en el género masculino.

2.- Que no se reportan fomenizaciones ys,.- Que la retencién testicular -

fue lwmilateral, del mismo lado que la lesibn . Las dos primeras asociaciones
protalilenente se traten :

de uha Anomalia genética latente con predisposicidén {emenina y que germina al -
reunirze ciertos factores aiin desconocidos{ Y si proponer esto es algo aventura

do, miho mis, seriimclararalgoespecto a la tercera cuestifnidesarrollo re--

tardada: crecimienta dsee zceleorads; cars dc lumas hipey

Am Fomm. Lt
> alnay Rt

P .
CITURMIEDIRD Y 5111 DUd MR-

nifestaciones, algunas veces asociado a -aquitismo hipofosfatémico (quizd dehido
a cuslquicra de estas tres y teoriasii® Bl hueso displdsico puede estar claboran
do un agente lmoral que cause fostaturia, o que intercepte 1a resorcién de fos-
fatos cn el tibulo renal proximal, o indirectamente por bloqueo de la vitamina D,
24 & Pent el R H

27 El hueso displisico puede estar consumicendo wm componente importante on ¢l me-
tabolismo normal del mineral. 3. Puede haber und fuga de fosfato por defecto in
trinseco en ¢l tube renal proximal); hocio o adenoma tiroideos hipertrofia Timi-

ca; hiperparatiroidismo <indrome de Cushing , diabetes; hiperfuncién renal, ete.

Existen otres hallazgos que han sido reportados y cuya naturaleza quizé
sea de etiologia conpénita, tales como dientes supernumerarios 3 raices acceso-

rias; pulgares extras coartacidn adrtica.

Ademis de las asociaciones ya menciopadas se reportan unas que son debi

3



das a la evolucién propia de la enfermeda dtales como maloclusibn, desplasamien

to de gdrmenes dentarios, ci

, ¥V ootras que merecen tomaryse on - .

cuenta: Neurofibromatosis, Mixomas de tejidos blandos ( sobre todo musculo-tendi-

noso y aponeurdticos); infecciones secundarias; quistes ancurismales; lengua hi

pertréfica jnflamicién lingual; Granuloma de c€lulas Gigantes ; anemia Macrociti

ca; Quiste dermoideo conjuntival y esclerdticas Azules.
5.- Diamdstico.-

a) Aspecto Clinico.- Frecuentemente existe ausencia de sintomas aue
pewmiten  su diagndstico exacto; las primeras manifestaciones son por lo regu--
Yar asimetria, aumento de volumen, problemas funcioniles, algunas veces dolor -

varinble en intensidad y duracién (1 dfa - 15 afios (102}, v fracturas patol6gi-

s,

Cuando 1a lesi6n afecta cranco {base o Mveda ) se pueden presentar pro
blemas neutoldgicos por compresitn ya sea de la musa enceffilica o de los pares
craneales, (nando se presenta en cara se pueden observar aspectos de leontiasis,
exoftalmos, diplopia, obstruccién de vias aereas wuperiores, malposicién denta-

via, problemas funcionales de la AVT.M., en mentén da un aparente prognatismo

Cuando estan afectadas las vertel ras puede haber problemas de estdtica;

cifosisg escolingis; lordosiss en costillas <on problemas pleurales principalmen

tes hesos larpos sincurvaciones o alargamientos,
h) Aspectos Radioldpicos.

Dehide a que 1a mavoria de las lesiones son de cardcter unilateral -

estas son potorias por su asimetria y afin, en lesiones hilaterales sobre hue--

s0s homélogos, las caracteristicas de la afeccién (diseminada v desordenada ) -
hacen que 1as deformaciones vy afecciones sean may diferentes en cada wno de
cllns,

fn la Displasia Fibrosa se observan diversos tipos de imigenes, Jas cua
tes dependen de la topografia y de la calcificacion v cantidad de substanein os

10



teoide existente en la lesién,
Los principales tipos de imfigenes son:

Tipo Cretacco o con aspecto de ciscara de naranja.- se presenta en el 40%
de los casos. Bis una lesi6n bien circunscrita cuyo interior presenta material amor
fo calcificado, de alta densidad.

Tipo Esclerbtico o de Vidrio Esmerilado {20%). Depbsitos de placas de ma-
terial amorfo mis o menos calcificado; de radiodensidad Homogenea intermedia entre

hueso y tejidos blandos.

Tipo Quistico o Pagetoide.- Se presentan areas alternadas de radicopacidad
y radiolucencia, tal como se observan cn la enfermedad 6sea de Paget: por lo gene
ral este tipo se presenta despus de una larpa cvolucién. Pero en términos genera-

les, cxiste una triads que es caracteristica de esta enfermedad y consiste en: 1.-

Expangién medular 6sea debida al aumento expansivo de los nédulos fibrosos. Su ra-
diodensidad es variable. 2

.- Uno o mis 16culos radiotranspiarentes semejando quis-
tes §seos, en 1los cuales sc observa pérdida del trabeculado normal suhetituide por
algunas trabéculas irrcgulares sin orientacién . Alpunas veces se observa en su se
no un  pequeiic pntilleo mis denso que corresponde a islotes de hueso metapliistico
calcificado.- 3.- Dilatacién y adelpazamiento de la cortical aumgue sin evidengia de
reaccién peristica (perforaciones) a menos que exista fractura patoldgica.

tin dato fmportante en el diagndstico os que siempre deji intactos cicrtos
segmentos, 1o que 1a diferencia de las afecciones penerales.

Ademis debemos de tomar en cuenta un aspecto negativo que consiste en la
existencia de partes del esaueleto donde la imdigen radiolégica es enteramcnte nor-
mal.

Espectficamente, en 1a béveda crancal observamos por lo regular un patrén
mixte de imdpenes radiolficidas y radicopacas alternadas. las imdgenes radiolfcidas
son Je dimension variable, pero casi siempre pequefias y hicn timitadas, Se debe a

aunentos fibrosos irvegulares desarrollados sobre tado a nivel de 1a tabla extema

11



4 frontal, temporal y occipital, dondo un aspecto de hiperostosis craneal. las

n general tan localizadas gue ocupan exactamente la s

ficie del hueso, respetando las suturas.

En base de crénco se observa una radioopacidad anormal, scmejante a la
enfermedad de Alberg-Schdhberg, sobre todo en la repién orbitaria, Puede 1legar a
obstruir los agujeros de la base del crénco y dar lugar a sintomas ncurolégicos.

fn la cara puede encontrarse afectado cualquier hueso. La apariencia es -
de condensacién hipertréfica con algunos geoides multiloculares, siendo en maxi-
lar superior rds frecuente estos (ltimos. Il espesamiento puede ser tal que lle-

ga a obliterar cavidades sinusales, principalmente frontales y ctmoidales, asi -
comy fosas nasales.

Para 21 diagnéstico de la extensién y frcas involucradas por la lesién

se puede hacer uso de 1a tomograffa computarizada dando muy buenos resultados.

se trata de lesiones poco vascularizadas, en la gamagrafia con -

tornecic 99 ce oheervan focos de hiperactivi

que los timores Gscos benignos, tales como Osteomis y IHsplasia Fibrosa pueden
mostrar gran labilidad a este clemento.

En las arteriografias se observ-an desplazamientos de arterias, capila-
res y venas, asi como imigenes de conductos de diversos tamaboes: qui
a hueso

Y

=i debidas
vasculay mmentado. En la literatura se reporta tamhicén ana dilatacién
anormal de lis arterias.

¢) Aspecto Macroscdpico.- El hueso esponjoso aparece reemplazado por wn
tejido fibroso que voria on consistencia y vasculuridad; en las lesiones jovenes
aparece suave y rojizo debido a que se encuentra ricamente vascularizado: las le
siones viejas se presentan duras, csclerSticas y hlanquaeinas. Auxque todos los
autores mencionin que no hay encapsulacién de Ja lesitn, en el caso que posterior
mente presentard siose observa encapsulada. Presentas wna superficic finamente ru-

gosit {camo 1ija de agua); ocasionalmente se observan nédulos de cartilage -~ hiali-

17




no. Las corticales estdn adelgazadas pero integras.

) Aspectos Histoldgico.-

El aspecto histolbgico presenta principalmente un tejido acid6filo con fi-
broblastos que proliferan dentro de 1a corteza a través de los conductos de Havers
en forma compacta y desordenada. Los {ibroblastos aparecen en formas alargadas o -
en espiral, algunos autores creen que osta disposicién en espiral corresponde a -
una alteracidn debido a traumtismo y hemorragia. En el estroma se observan fibras
colfgenas entrecruzadas que cn ocasiones se prolongan cn el tejido fibroso y se -
anclan en el hueso en forma similar a las fibras de Sﬁarpcy. Los elementos celula-
res estan invariablemente dotados de una larga microfibrilla en forma de cepillo -

aparentemente de escleroproteinas.

Con referencia a la vascularidad, algunos autores mencionan que es poca,-

otros que estd atravezada por mmmerosos vasos y sinusoides de diferente tamafio y

calibre, incluso se demuestra el origen vascular de 1a lesidn, lo cierto es que es
ta va a depender de la juventud o madurez de 1a lesiGn. En 14 unién de tejido pato
16gico con tejido sano se observan caracteristicamente vasos sinusoidales.

En la 1lesibén se ohservan ademis pequeias drcas de diferenciacién cartila-
ginosa: células ywigantes polinucleadas (mieloplaxas) de apariencia osteoclfstica
con un citoplusma dificil de definir, nunca son.prominentes. Fn aquellas lesiones
en aue la calcificacion se extionde hastn la superficie sc observan cavidades de
resorcion conteniendo osteoclastos sobre la superficie trabecular, ademfs ciertas
dreas advacentes de actividad minims v otros con delpados ribetes osteoides y ali
neaciones osteohlasticos que vevelan wuna actividad reparativa de cierta inportan-
cia.

Se observan tarbién grandes osteocitos; islotes de tejido mixomatoso, §i-
puras mitéticas: alpunas veces ¢élulas inflamatorias tipicamente linfocito

5y CE-

lulas Nmtomitosas ¥y numerosas mastocitos granulosos. Aundue se legan a ohser--

var es amprobable 1a presencia de miofibroblastos.

tas Yimites con el bueso sano son inprecisos. Bl patrdn histoldgico no
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varia, tanto en las formas MonostStica y Poliostdtica como en las recidivas.

Las lesiones cutdneas que llegan a prescentarse sci acGmilos de pignentos
en 1a capa basal y en menos cantidad en la dermB.
Desde el punto de vista histolégico y de acuerdo a su crecimiento, s¢ ha-

clasificado a 1a Displasia Fibrosa en 3 tipos: lo. Displasia fibrosu activa, ca--
racterizada por una matriz de tejido concctivo altamente celular conteniendo: fu-
siformes, mxchas figuras mitSticas y formaciones de coldgeno intracelular, las -
fibras de tejilo conectivo pueden o no presentarse en espirales, vstas espirales

s¢ hun convertide en una caracteristica diagnostica. Fste tipo de displasia fibro

s o3 visto usualmente en nifios nenuefos

y es ¢l tipo mds predeminante de la
Bisplasia Fibrosa. 2o. Tipo silencioso o potencianimente activo, aqui las células

de tejido conectivo son escasas, puede haber alguna o ninguna figura mit6tica, -
el tejido conect. aparece mis maduro y consecuentemente menos activo. Fste tipo -
de lesibn es visto en nifos mayores y adolescentes: puede no entrir en ia fase -
activa de proliferacién y permanecer quicto toda la vidi o progresar hacia cl

tereer tipo. 3°. Bl tercer tipo es el inactivo, pucds mostrar ausencia comple-
ta de tejido fibroso, 0, ¢l que se¢ encucntra escaso y cn forma de hueso, puede -
degenerar a un ¢stado mixomitoso con ausencia completa de hueso, La matriz del -
tejido conectiva puede degenerar al grido de haber sole almmas células y {ihri-
1las sin parecerse ai tejido conectivo de los dos tipos anteriores. Aanque e¢s -

mry yaro encontrar en un  paciente adulto un verdadere mixomn de maxilar, se de-

be considerar 1a posibilidad de degeneraci6n mixomitosa dentro de la displusia i
brosa,

iu




NIANOSTICO DIFERENCIAL

1.- ENFERMEDAD DE ALBERS S(HNBERG (OSTEOCLEROSIS FRAGILIS, OSTEOPETROSIS HULSOS

MARMMLEDSY  se caracteriza por crecimiento exceslvo y esclerosis 6sea 1o gue

da como resultado ¢y ire miento de la corteza y disminucién e incluso desapa

ricidn de 1a cavidad medular. E1 esqueleto ¢s frigil y se fractura facilmente.

Su diferenciacidén se logra mediante rayos X (gran radioopacidad) y por la oh-
iz . .. (88)

servacidn macroscOpica de 1 )

a Yeson,

Amcloblastoma.- Es un  tumor invasor,local y destructor, sucle prescntarse en

el maxilar inferior en rona de molares y en la rama ascendente. Se observa -
también cn la hipdfisis, tibia, labio superior y faringe, sc presents ¢n to-
das las edades pero principalmente en la cuarta décaday esto es diferencial, -

aparte del diagn6stico histolépico que consiste en: una masa de bhandas anchas

entrelazadas e islotes de células epiteliales en un estromt de tejido conecti-
ve {ibroso moderado. kn la porcion centrail sc¢ opservan céiuias asteriformes -

que recuerdan el retfculo estrellado del esmadte. Fn la periferia se presenta

una hilera de células cilindricas semejantes o ameloblastos, sin embargoe no -

se forma esnilte. la degencracion quistica de las células epiteliales y del es

P i nos7)
Troca orighiue el os quisticeos en 1a masa tumoral,

&
.

ANELVRISMATTODL - (QHISTIY. - De tamafio vaviable entre un puiio y 1a cabeza de un

nifo, radiolégicamente abalonado con 16bulos segmentarios,. Su diferenciacién es

Histoldgica: e observin on un estroma conjuntive prandes y nimerosos lagos san
g\n:‘.coﬂ.( N

RURKITT (LINFOMA DE: TIMOR DE BURKITT: LINFOMA AFRTCANO) .- Se caracteriza por
su alta frecuencia en nifios ¥ por su distribucién geogrifica circunscrita a la

region de Afvicn Central (Se sugiere 1a etiologfa de un vires especifico de cly

ma tropical relptivamente Wimedo vy transmitido por insectos). La lesi6n macrosn

cépiva posee consistencin blanda y carnosa color gris pere su diagndstico dife-

)




~3
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rencial se hace histologicamente ya que es muy caracterfstico y consiste en
substitucién de la arquitectura subyacente por histiocitos fagocitarios volu
minosos en el fondo de linfocitos semejantes y células reticulares dando un
aspecto de ''ciclo estrellado ". El diagnéstico diferencinl geogrdfico no es -

concluyente ya que se han reportado lesiones semejantes en nifios estadouni--
denses.

(OLESTEATOMA.- Es un  tumor encapsulado que contiene masas do cristales de co

lesterol. Su dingnéstico es por medio de exfimenes de laboratorio! *?)

CONDROMIXOIDE (FIBROMA).- Suele atacar a adultos jovences y tlenden a presentar
se en las cercanias articulares (limitado casi siempre a extremidades inferio-
res ). El tumor nace de vma manera excéntrica dentro de 1a cavidad medular y
vausa erosion progresiva de la corteza y a veces erosifn cortical completa -
{lo que hace ¢l diagndstico diferencial ya que el examen histolégico simula a
In displasia fibrosa). los tumores son benignos y por lo repular no recidivan

con raspados completost- )

CONDROMATOSIS. - las lesiones sobrealen del contorno 6sce, puede presentarse co
mo lesién central o periférica, cs de crecimiento lento, indolora, dura y re--
dondeada, por lo regular deforma el maxilar dejando la mucosa intacta, Radio--
graficamente es una zoni radioltkida con trazas radioopacas esparcidas en for-
ma ircgular donde se ha formado hueso. £1 803 se diagnostica antes de los 21 -
afios, Los tumores pucden dejar de crecer y osificarse complecamente por lo que
en esta ctapa avanzadi se les ha 1lamado osteomis. Su diagnéstico diferencial

se hace por la localiracién periferica y superficial de (‘1irl‘l]:lg($." !

FENCONDROMA. - 15 un tumor benigno que aparece dentro del hueso, consistente en
cartilagn hialino madure separado por esciaso estrom fibroso a veces may vasca
larizade, En el cartilago algunas veces e observan  focos de caleificacién ¢

incluso de osificiucin, pero el hueso no esta incluido en el estroma fihroso,

Exto ex ¢l dingndstico diferencial con displasia fihrosalbh A8)
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9.- ENFERMEDAD DNE ENGELMANN.- Caracterizada por hiperost6sis diafisaria, ligera -

temdn

espongizaci6n 6sca, reduccién de 1a luz del cannl medular, se pusde acompafiar

Jde hiperost6sis frontal y basal anterior. Por lo regular es simétrica y hila-

teral , esto hace 1a diferencla con la displasia fibrosa La8)

10.- FYBROMA CENTRAL.- El diagndstico diferencial con 1a displasia fibrosa es que -
el tejido conectivo estd compuesto por fibrocitos regulares bien formados y fi
broblastos dispuestos en bandas paralelas. Radiol6gicamente 1la lesién se cn--
cuentra bien circumscrita; on la displasia fibrosa algunas veces los bordes
no ostdn claramente dcfinidn.-(.‘wm

11.-

FIBROMA OSTFICANTE (OSTEOFIBROMA, OSTHOMA FIBROSO).- la diferencia con 1a dis
plasia fibrosa consiste en que aqui ¢l reemplazo, laminar del tejido 6seo es -

cvidente por 1a aparicibn de wirgences 8scos de gran densidad y birrefrigencia,

asf como fibras paralelas aue conforman
Cin

una 14mina y gran  actividad osteo--
1astics CEELL L LGB BT TS)

12 - PIRROAW NN OSTFTCANTY - Fl contenido og puramente

Micden svy 183 10mes
370)
hamartoma tosaé .

13,

GAUCHER (ENFERMEDAD DEY.- Es un transtorno hereditario de los 1ipidos, caracte
rizade por acumulacidn del cerebrdsido querasina en las células reticulo-eondo-
teliales de la economia. Ataca lo mismo a lactantes que a adultos. En adultos

hay hepatoesplenomepnlia, pigmentacidn cutfines v engrosamicntos de las esclerd
ticas (pinguéculas), a menudo coexisten ataques pulmonares v Gscos. fn el lac-
tante no hay pinguéeulas ni pigmentacion cutinen, pero es frecuente el ataque

neurolGgico que a menudo produce retardo mental y conduce a la mierte, El diag,

néstico diferencial ex sencillo, basados en el curso ¢linico de wna v ot ri cn-
termediad as? como alteraciones hioquimicas,

1AL - HAND-SCHULLER-CHRISTIAN (COMPLEIO DESTSTTOCTIOSTS X).

n este complejo se -
inchuyen tres vartmtes clinicas ¥y morfolégicas mis o meenos carncteristicas -

son: ) enfermedad del Tetterer - Siwe: b)) enfermedad de Hand-Schud ler-Chri s-
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tiany ¢) granuloma cosin6filo. Estas tres enfermcdades provienen de mma -

anomaiia badsica: 1a proliferacifn anormal de histiocitos, principalmente --

hiperpldsia granulomatosa del sistema reticulo-endotelial que pueden causar
resorci6n en los huesos subyacentes y a veces ostcogénesis en los bordes.

a) la enfermedad de Letterer Siwe se observa en nifios de un afio de edad o me
nos, con poca frecuencia en nifios mayores y excepcionalmente en adultos.
se presentan uno o mfs modulos cuténeos duros de color rojo-pardo, a menu-
do confundidos con picaduras de insecto. Pronto sobrevienen exantemas macu
lopapulosos o nédulos discretos miltiples a menudo con ulceraciones, desca
maciones y hemorrdgins, Casi por lo regular se presentan también linfadeno
patias, lesiones 6seas, esplenomegalia, hepatomegalia, febricula, anénmia,-
leucopenia, trombocitopenia. El dato histolégico principal es la proiifera
cién histiocftica en los sitios retfculo endoteliales. Fn curso clinico -

puede ser ripidamente mortal sobre todo en 1os lactantes pero en nifios ma-

yores y adultos se ha informado una sobrevida de hasta 15 aflos.
b

~—

La enfermedad de Hand-Schuller-Christian, es un trastorno mis crénico que -
el anterior,con la participacién de muchos sistemas, tejidos blandos y 6r-
bita producidas por histiocitos 1lenos de grasas Se presenta en el 501

cxoftalmos y diabetes incibida. Puede haber participacién de 1la piel, hi-
gado, bazo, ganglios linffticos y pulmones. El curso de 1a

enfermedad es
dificil de predecir.

<}

El Granuloma Fosinéfilo es la variante mds benigna dp este complejo, por -
lo regular se presenta en los huesos del crdnco, aunque puede presentarse
en otros huesos; no suclen observarse signos de ataque cutfinco o visceral,
Se puede presentar en cualquier edad, Radiogrificamente se observa wma zo-
na focal de destruccidn 6sca con 1imites precisos. En tejidos blandos so-
hre todo piel se han ohservado proliferdciones histiociticas monofocales

1lamadas granulomas cosinéfilos, A veces hay aunento de volumen en los




:

ganglios linfdticos.

El promSstico suele ser bueno.

Histolégicamente en las tres enfermedades del complejo de Hand-Schuller -
Christian los histiocitos pueden ser células fusiformes delgadas semejan-
tes a fibroblastos o células mononucleares redondas y grandes. En ocasio-
nes se observan células gigantes multinucleadas, (tal vez histiocitos fu-
sionados), cn las tres variantes se puede encontrar histiocitos vacuolados
que poseer 1fpidos, asf como eosin6filos (notables en el granuloma eosinG-
filo, menos ¢n 1a enfermedad de Hand-Schuller-Christian y escasos en la en
enfermedad de letterer Siwe). Puede haber fibrosis en la neriferia que pro

R . 12,41)
duce un aspecto de granuloma inflamatorio crénico, *~°

HIPERPARATIROIDISMD, - Las radiograffas son muy similares a las de disnlasia

fibrosa y aunque algunas veces falta por completo la témina durd 23 &R&ﬁsgti
tico diferencial lo dan los exfimenes de laboratorio con los niveles de parato-
hormona elevada y de calcio sérico disminuidd171s110)

HIPERNEFROMAS O CARCINOMA TE CELULAS RENALES (METASTASIS POR).- Estos tumores
presentan frecuentemente la caracterfstica de dar metfistasis difusas antes de
originar mani{estaciones locales (dolor costovertebral, masa palpable y hema-
turia) siendo 1as localizaciones mis frecuentes en pulmones (50%) v huesos -
{38%). En ¢ste caso, 1a difenciacifn se harf por estudio histolégico.
HIPEROSTOSIS LOCALIZADA DE MENINGIOMA,- No se trata del meningioma esférico -
facilmente reconocible con 1a encefalograffa gascosa y por la arteriografia -
sino del meningioma en placas en el cual estos exfimenes son por lo general negn
tivos o poco concluyentes. la diferencia en el estudio histolbgico <erd que no
se presentan signng de actividad osteoblistica mi osteoclisica.

MIXOMA, - Son tesiones centrales que radiogrificamente aparecen como 2onis ri
dioltcidas lobuladas, Estos tumores derivan de células osteoficnas v odontdpe-
nis de tejido conectivo. También pucden corresponder o la transformacién de un
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fibroma por degeneracién. El aumento de olumen del tumor origina deformacitn

dificiles de extirpar jpor
su consistencia gelatinosa . Histolégicamente presenta abundante substancia -
fundamental con escasas células estrelladas o multipolares. Entre las células
hay colfigena laxa, suelen ser principalmente fibrosas por lo que se presenta
un problema para precisar si 1a lesi6n debe llamarse mixoma o fibroma, ante -
riormente sc les conocia como mixofibromas. Probablemente la zona mixoide sea
simplemente una regi6n edematosa ¥ laxa de una lesi6n fibromatoesa ya que el te
jido mixomatoso verdiadero solo sec observa en el feto en desarrollo y no en el
adulto ; o crecimicntos hemartomatosos de tejido conectivo 1axo o reversiones
de tejido mesenquimitoso indiferenciado.

MICOCELE: Aunque es muy raro el confundirlo en esta entidad, radiolégicamente
puede ocurrir . Se descarta facilmente con puncién aspiradora.

NEUROFIBROMATOSIS. - Presenta varias similitudes con Ja displasia fibrosas
- Tejido celular basitwmenic fomado por fibrobiastos y fibrocitos, con la di-
rencia de células de Schwann en 1a neurofibromitosis . Ambos sindromes pre--

senta una formacién ésea primitiva,

.

Enfermedades enddcrinas,

Manchas cutfneas histolfgicamente indistinguibles,

Las diferencins con 1a displasia fibrosa son

Se presentit mis en homhres que en mujeres

Mis comtin en adultos.

las lesiones oseas £on menores.

La incidencia de las manchas cutfineas es mis omiin,

tos bordes de las manchas cutdneas son regeiares en la neurofibromatésis e

irregutares en la displasia fibrosa,

Eadiogrificamente »n 1a neurofibromarosis se presenta hiperostosis endosteal
secundaria 2l tumor,
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- En 1a neurofibromatosis es vara la calcificaci6n de las lesiones 6seas, la -
displasia {ibrosa es comfin.

21.~ ODONTOMAS.- Son tumores por lo regular calcificados y encapsulados consisten-

24,-

tes en su mayor parte por denticulos que varian en nfmero forma y tamafio y no
siempre presentan todos 1os tejidos dentales. .

1a localizacién mfis frecuente es en zonu de wolares. Los odontomas calcifica-
dos san indoloros, pueden o no causar tumefaccidn, a veces obstaculizan la -
erupcitn dentaria y pueden exteriorizavse hacin 1a cavidad bucal . Por lo re-
gular se presentan como lesiones centrules aistadas pero pucden csiar aheri-
dos a la superficie de un diente por lo Jdemis norma1t.>0)

OLLIER (ENFERMEDAD DE; ENCONDROSIS CARTILAGINOSA MULTIPLE; ENCONDROMATOSISY .-
Es un trastorno del crecimiento cartilaginoso que origina inclusién de f{rag-
mentos de cartilapo epifisario dentyo de 1os hicsos maduros; puede producir
cxpansién o deformacidn y trastornos cn el crevimiento dseo. Algunas veces -
se acompafiade hemangiomas cutfnens y <o le iy ol nomhre de sindrome de Mai
c¢i suele ser unilateral monostotica. [l crecimiento cartilaginoso suele cesar
en la pubertad y calcificarse. Presenta gran tendencia a la malignizacién El -
diagndstico diferencial se harf histolépicamentey ot diferencia diagndstica
es que S¢ presenta en las manos on un 74 §e8)

OSTEOBLASTOMA. - Presenta dolores , expansion twmpgl; 1tréfin muscular v oan--
mento de Ia temperatura. Su imagen radioldgiva varia segin su tamano y locali
acion, prado de calcificacion y vascularivae ion . Casualmente se obseorva ima
osteolisis bien definida en sus imites con v zona de esclerosis que o en-
vuelve v diferencia de 1a displasia fibrosa, In ¢l hueso esponioso puede estar
ausente, siendo {recuente cierta reaccion peviostica. Histoldgicumente sc obser
va tedido conjuntivo vico en células v bazow, tejido osteoide rodeado por uni -
ciapan de osteoblastos y ns&culasms.” K

OSTHOCLASTOMA (TINOR DE MIELOPLAYA: MELIOPLACAS) . - Son crecimientos osteoliti-
cos expansivos localizados principalmente en lus epifisis de huesins tarpos, R:;
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diolégicamente .adoptan formas de pompas de jabén o panal de abeja, en ocasio-

nes se disvelve 1a estructura §sea por compieto. Histolégicamente se nresen--
tan osteoclastos abundantes con escaso tejido ostegiddi3) Algunos a

utores
han considerado esta entidad como un granuloma de células

gigantes(#32
OSTEOMA OSTEOIDE.- Es un tumor benigno pequefio, formado principalmente por

teiido fibroso y por cantidades variables de tejido osteoide o de espiculas -
dseas malformadas, Su presencia es rara después de los 30 afios de edad, es -

mis frecuente en hombres que en mjeres y pucde afectar cualquier hueso, pero
hasta la fecha no se han descrito lesiones ni en crinco ni costillas. Se dife

rencia ademds porque sucle presentarse dentro del hueso cortical donde causa -

1isis de la estructura original. Esta rodeado de una capa de hueso poroso com

paActe v escleratiéa (inicamente e de peqiicho’ volidich ¥ 'ty ‘doloroso; des--

mids de la extirpaci6n desaparcce el dolor. Se desconoce transformacibn malig

. (Ln)
na o recurrencias.

OSTEOMALACTA. - Es un trastorno general 6seo resultante de la calcificaci6n ina

decuada de fa matriz 6sea por avitaminosis D. Ps ¢1 cquivalente en adultos del
raquitismo en nifos,

OSTEOMIELITIS.- Comienza con una infeccién aguda que puede tornarse crénica -
51 pasa inadverti:a o es mal tratada. Los microorganismos suclen propagarse -
por via hematdgena, por invasidn adyacente o por contaminacién de heridas ex-
puestas, i diferencia se harf clinicamente y por estudios de gabinete. Son -
predispotentes las radiaciones y ¢l contacto n substancias quimicas como, P1,
Bi, Mg.P, Arsénico, ya que pueden causar cambios degenerativos e incluso ne--
crésis lo que aumenta la susceptibilidad a la infeccitn y a la ostcomiclitis.”)
PAGET (FNFERMEDAD N OSTEITEIS DEFORMANTE): ¥s un trastorno de etiologia des
conocida caracterizada por destruceidn v formicidn osteoide dilatada, blanda
y mal calcificada, Puede ser monostética o poliostética, rapamente ocurre antes
de los 30 anos, wis frecuente en varones (2:1), HistolGpicamente <o obhservan -
depdsitos excesivon de hueso neoformado y mal caleificado en zonas, de resor--
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ci6n osteocldstica. Suelen identificarse lineas estrechas de substancia de ce
mento entre el hueso original y los focos neoformados, lo que produce un aspec
to de mosaicos. Abundan osteoblastos y osteoclastos. los espacios medulares -
entre las espiculas esponjosas estdn ocupados por tejido conectivo fibrohlds
tico laxo. Clinicamente se observa aumento de volumen craneal, encorvamientos
de huesos largos, deformaciones grotescas. RadiolGgicamente, mumento de volu--
men de caricter radiolGeido, en etapas tardias ol hueso esclerosado compacto -
puede producir un aspecto de placas irregulares que en casos muy avanzados ori
gina aumento global de la densidad 6sea. El nivel sérico de. fosfatasa alcalina
s cncuentra elevado mis que en cualquier otro transtorno 6seo. Pueden presen-
tarse complicaciones como fracturas patolbgicns y sarcomas ostc6geno§.”'“3)
MUTSTES.- Existen 18 tipos de quistes pero histolSgicamente se observa en to-
dos inclusién de tejido epitelial (1P
RECKLIGHAUSEN (ENFERMEDAD DE: OSTEITIS FIBROSA (UISTICA (ENFRALIZADAY S
Ix una lesifn tardia que aparece en las etapas nvanzadas del hiperparatoidismo.
Sus nrincipales manifestaciones son aumento de volumen circulante de paratohor-
mona, aunento on Ia movilizacidn de calcio y f6sforo y descalcificacién 6sea.1‘
SARCOMA OSTEOGENT(D, - Tumor maligno de répida evolucion con expare+én local v
ripidas metdstasis especialmente en pulmin. Radiolégicamente se caracteriza -
por uma imapen que produce un cfecto de ravos soliares de contomos irregulares,
Histoldépicamente es fficil diferenciarlo por la presencin de signos de estructu-
ra tumotal maligna.
TUMORES OS505 REPARATIVOS DE CELULAS GIGANTES (GRANULOMA CPN=TRAL T REPARACION
Yo son verdaderas neoplasins sino reacciones repavativas posterjores a triumatis
mos. Sc presentan aspectos inflamitorios y hemorripico:.

TRORES OSEO5S VERDADEROS D CELULAS GIGANITS, Bl diagnéstico diferencial entre

vata entidad y 12 anterior es dificil ¢linica, radiogrdfica ¢ histolfyicamente.

Los dos suelen ser lesiones <olitarias. Varfa o1 prado de osteolTsis, puede ha-
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her aumento de volimen y de formacidén &sca, es poco frecuente que la masa atra-

- DY S DI - L
viese 1a COriiciat, oIt iX1iares

w

o b
< un

{icamente se presentun ligeras dreas radiolficidias a veces con bordes ondulados
y pueden estar subulivididas por tabiques radicopacos. Histolégicamente en am-
bas lesiones se observi un estroma de células fusiformes con células gigantes

multinucleadas semejnntes a osteoclastos, esto et mds frecuente en los granulo

mas que en los tumores; las células gigantes del granuloma poseen un abundante

citoplasma con mxhos nficleos pequenos (diez a cincuenta), sus fibroblastos -

son maduros, uniformes y no presentan anaplasin como serfa de esperarse en un

fenémeno de reparacitn. En

los tumores de células giganyes se presentan nfi---
cleos mis voluminosos vy on menor cantidad, con signos de carficter anaplésico.

1 tumor de células gigantes es mids agresivo ¢ invasor que la lesién granuloma-

tosa. El tumor exige exeresis quirrpica y 1n lesién granulomatosa puede tratar
o adecuadamente mediante curetajels ™)

NANTOMALUS IS, - ¢ diterenela jaciimente por 1 acumilacioén lipidica v los au-

. (2%}
rentos del lipido o colesterol en la sangre.




TR A TAM I E N T

El tratamiento de la displasia fibrosa puede ser; o simplemente expectativo

o quirfirgico; expectativo cuando son lesiones que no causan ninglin trastorno ni

fisiol6gico ni estético. E1 tratamiento quirtirgico puede ir desde un pequefio cure
taje hasta resecciones extensas y crancotomias con ol fin de aliviar, corregir y/o
prevenir deformidades y alteraciones fisiol6gicas causadas por la lesi6n. Este cri
terio terapefitico se basa en la benignidad. Existe desacuerdo e¢n cuanto a la agre-
sividad con que se deba practicar la intervencién quirirgica, unas afirman que -
cuanty mis extensa y agresiva sca bajard ¢l fndice de recurrencin, pero otros se-
fialan que esta no depende del remanente de tejido displésico, por lo que aconse--
jan que las intervenciones sean lo mis conservadoras posibles. '
1 tratamiento de las recidivas es igualmente quivirgico

. Se reporta (77}
el win de ACTH (Synacthen) para inhibir el crecimiento v cortiggna (Oxifen butivo

na ) para suprimir la formaci6n de tejido conectivo.
In cuanto a la radioterapin se encuentra totalmente contraindicada, en pri--
mer lugur porque no se hi demostrado en ning(m momento su eficacia y en segundo -

porque eleva grandemente ¢l peligro de transformacidn maligna de 0.4 % a 41 5.

No s grave ya que la lesién estfi considerada de tipo benigno y gencralmente
se estabiliza después de la adolescencia aunque puxle volver a activarse a4 una -
cedad muy avanzada, ) : '

Existe el problemn de las recidivas ( mis o menos 15%. ).y el de ia degenera--

cion maligna (0.4 % )3 pero fuera de esto, ¢l prondstico es bueno.



2a, Parte

PRESENTACTON DE UN CA S 0

Este caso fué presentade en el ¥¥¥ Congreso Nal. de Otorrino-
laringologla celebrado en Cd. Julrez del 1 al § de mayo de 1980.

Se trata de un paciente masculino de 8 afios de cdad originario del estado de Ve

racruz con una alimentaci6n deficiente cn calidad y cantidad, sin antecedentes fami-

liares tumorales. No reporta antecedentes quirGrgicos, alérgicos, diabéticos, ni -
cardiénatas. El fnico dato familiar cs la muerte de una abuela por tuberculosis pul
monar hace seis afios. Fué vacunado {inicamente contra poliomielitis. Su habitacién -

es falta de higiene y de ventilaci6n, cuavto redondo donde habitan cinco personas. Ha

padecido amigdalitis aguda febril de 4 a 5 ataques anvales desde hace % afios.

Su constitucién es delgada, pdlido, con una actitud cooperativa hacia 1a explo
racién .

Nn se encontraron datos importantes patoldgicon en el interrogatorio de aparatos
y sistemas, tampoco en 1a exploracifn, n excepcifn Jde hemianopsia dercecha, hiposmia
bilateral y ageusia.

Se diagndstico Sirusitis Maxilar Bilateral, por lo que sc efectué Cadwell lauck
al afo de evolucién, al abrir se encontrd una tumoracién que ocupaba todo el antto -

mixilar derecho, sc tomd la hiopsia y el reporte ué de Displasia Fibrosa de seno
maxilar.,

Se continud el estudio y en ese tiempo se hize aparente protusién del ojo dere-
cho hacia arriba y afuera v una tumoracidn progresiva que daba sintomas de obstruc--
ci6n nasal umilateral primeramente y después bilateral, hasta el grado de no respi-
rar por las fosas misales, con secrecién de moco gue va desde clara hasty verde ama
rillenta, Bl septum nasal se encontraba desviado hacia la izquierda, Se logré palpar
o twmoracion en la rinofaringe,

Practicindosele un estudio por medio de tomograffa computarizada o fos 16 neses

de evoluci6 se pude observar una ma < detyas de las apd{isis pterigoides correspon--
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diendo aproximadamente al dorso de 1a silla turca, esta masa se extiende hacin 1a -

tegi6n retroorbitaria derecha desplazando el globo ocular exageradamente hacia --
afuera.

£l 28 de cnero del presente afio se le practicaron anfilisis de laboratorio re-
portando: Hemoglobina 12.3 y Hematocrito 39. El 14 de febrero los resultados do

sus anflisis se reportaron dentro de los 1imites nommales.

A los 18 meses de evolucién, el dia 16 de febrero de 1980 fué intervenido qui-
rirgicamente, habiendo tomado previamente impresiones bucodentales, as? como fa--

ciales con el fin de elaborar las pr6tesis de las fircas anat6émicas que iban s ser
Tesecndas.,

Se efectud una incisién modificada a Fergurson, despegando el colpajo hasta -
1a apd{isis zigomitica y respetando al nervio infraorbitario. tna vez identificada
la tumoracién se pasd la sicrra de Gigi por el piso de fosa nasal derecha con el -
objeto de cortar hemipaladar blando v duro del lado derechn, posteriormente sc --

fresdé cl reborde orhitario inferior. la apdfisis ascendente dal mavilar v 1z apé

aps

fisis cigomdtica con el objeto de extirpar el maxilar swiperior derecho. Bajo vi-

sién microscdpica se disecé la tumoracién correspondiente al scno maxilar, fosa -

nasal y cara inferior del piso orbitario derecho. Bajo ¢! wmismo procedimiente se
extriae la tumoracién que se encuentra en seno esfenoidal vy oen seguida 1a tumora-

cidn alojada en ¢l cspacio retroorbitario v complejo etmoidal derecho, logrindose

con esto una inmediata colocacidn del ojo en su lugar, Se regularizan los bordes

dscos v

se deja un taponamiento con gasas, en sepuida seoadapta la prétesis maxi-
lo-zigomitica de polgmetilmetacrilato al tamano adecuado v ose fija con 1a prote-
cis dental. Findlmente, con Catgut 000 s¢ sutura en dos planos 1a mucosa y los mis-
culos incididos v posteriormente 1a piel con Nemaion cinco ceros, Se e dei6é -
una sonda de Lovin para alimentacion nasogdistrica ¥ ose le coloca un vendaje com- -
presivo.
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A 1as 48 horas se retira cl vendaje y a las 72 horas la sonda de levin, asf
como las gasas que se dejaron de taponamiento, al dfa siguiente se retiran los pun

tos intermedios de sutura y dos dias después los demis.

La evolucién del paciente ha sido satisfactoria y se logré conservar todas las
funciones de los pares cranciles involucrados por la tumoracifn. En la interconsul

tn con oftalmologia se reportd: movimientos reflejos y visién del ojo normales.
El reporte anatomo-patolfipgico indica:
"Tejide

con gran “roliferacidn de fibroblastos, alargados u-
nos y otros de

torma ovoidr, su digposicidr es irrerular; cmbebidos
an ecte tejido se observan espiculas dseas ‘nraduras con horde irre-

es ndcia ¢l teiido fibroso sin formacidn osteoblas-
tica,en la periferia <o estog

5

pular v con salient

También existen discreter prupos de células sirantes v Areas <

SO -
. .
rragis antlquea.

Liegn@atico: LISPLANIS TIBPOSA.

furante el postoperatorio ¢l paciente cursé por wm cuadro de varicela que no

G su recupcracidn.
D1 8sSCUSsSITION

El caso que se acaba de presentar queda clasificado dentro de 1a displasia -
{ibrosa poliostStica regional,

Su inicio parcce responder mis a la p~Pimera teorfa que a la scgunda de acuer-
do al veporte histolbgico.

Su localizacidn es de las mis frecuentes: unilateral. La evoluci6n y los estu-
dios de gabinete encuandran dentro de lo reportado en la literaturn.

Ia etiologia de este c¢aso permimece en la obscuridad, pudiendo corresponder -
a cunlquiern de las teorias yn enunciadas o 4 otra desconocida, se descartan ano-
malias del eje hipptflamo-hip6fisis on base a no haberse encontrado ninguna altera

citn ni halluzgos que ameriten su consideracién,

nédules hay una cara delgada de tejido Aseo.




£l aspecto radiol6gico cae dentro del tipo cretaceo, debido a que las imdgenes
sc observan bien circunscritas y eon su interior sc presenta material amorfo alta--
mente radioopaco.

E] aspecto macroscOpico de 1a lesién difiere de los reportes hibliogrificos -
en cuanto a su encapsulacién, si bien, en las lesiones encontradas en el frca re-
troorbituria, etmoidal y parte de la esfenoidal no se presentaba una clara defini-
ci6n entre tejido patolégico y tejido sano, las tumoraciones correspondientes a --
seno muxilar, firea nasal y parte del seno esfenoidal presentaron encapsulacién. A
pesar Jde esto, histolégicamente sc¢ observaron los signos caracterfsticos a 1a dis
plasia fibrosa.

Il diagndstico erroneo de sinusitis maxilar prucba la dificultad diagn6stica -
de la displasia fibrosa y comprucba que es el estudio histoldégico el que nos da la
Gltimn palabra.

bebido a la magnitud de 1a lesi6n y con el objeto de prevenir problemas mavo--
Tes y/o posteriores se opté por la resecci6n quirfirgicn y la colocacién de préte-
sis.

A la fecha ¢l paciente ha evolucionado perfectamente, tiene buena deglucibn,
fonaci6n y respiracién y no hay datos de recidivas o malignizaci6n.

Pienso que la varicela que se presenté durante el postoperatorio no posce nin-

gin valor significativo y que sc trata micamente de sma enformedad propia de 1a
infancia.

CON C LUSTON

bentro del drea médica ¢l cirujano dentista ocupn un lugar cn el que son necesa
rios sus conacimientos y destrezi para la resolucidn de problemas no (nicamente den
tales { como popular y cerroncamente se piensa) sino tashién de problemas que alte--

ren el aparato estomatopndtico y consccuentemente al arganismo.Por 1o que tenpemos
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1la obligaci6n Stica de preparamos e investigar para elevar y mejorar tanto el ni-

vel de nuestra profesién como el de la humanidad.

Fn el presente trabajo se presentan los aspectos que abarca la displasia fibro
sa, asj como el reporte de un caso de la misma entidad patoldgica. La displasia fj
brosa os una lesifn tumoral de caracter benigmo, de evolucién variable que se ca-
racteriza por proliferacién fibroblistica difusa; se puede presentar en cualquier
regién del esquelcto. Ultimamente se ha observado también en algunos nsos san--

guincos; lo que ha dado lugar a una nucva teoria respecto o su inicio, E' cuanto a
_1a ctiologia, atin no se ha delucidado. Los signos y sintomas clinicos y radioldgi
cos son variados. Ins exfmenes de gabinete algunas veces revelan aumento en la fos
fataea alealina sérica MICTOaEPIco e €1 gque nos da la certeza del -

diagndstico ya que existe un amplio diagnéstico diferencinl. El tratamiento mis

adecuado es quimirgico. El prondstice cs bueno.
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