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LESIONES FIBRO-OSEAS SENIGNAS DE LOS MAXILARES: DISPLASIA FI-
BROSA MONOSTOTICA ( REVISION DE 29 CASOS ).

INTRODUCCION.

Desde 1937, Albright ( 2 ) v colaboradores describieron
un sindrome caracterizado por osteitis fibrosa diseminada, &-
reas de pigmentacidn de la piel vy en las mujeres, disfuncidn
enddecrina con pubertad precoz, denominandeole displasia fibro-
sa.

Posteriormente Lichtenstein v Jaffe { 24 }, acufiaron el
término de displasia fibrosa poliostdtica considerando sélo -
las lesiones &seas con o sin los otros elementos del sindrome

7
originalmente descrito. Se ha reconocido una forma monostdti-
ca de la entidad, gue aunque histolégicamente es igual a la -
forma poliostdtica, ambos procesos son diferentes tanto clini
ca como radioldgicamente.

Por otra parte, se han descrito otros tipos de lesiones
dseas cranecofaciales, gue siendo diferentes tienden a causar
confusién y controversia. Es asi gque Waldron y cols., { 47 )
las describen como caracterizadas por el reemplazo de la argui
tectura dsea normal per tejido fibroso benigno, conteniendo d4i
versa cantidad de material mineralizado.

Come mencionamos, la terminologia v clasificacidn de es-

tOs procesos son muy confuscs y controvertidas;: asi, algunos -



investigadores han usado el término de displasia fibrosa para
teodas las entidades fibro-6seas conocida%, { 9,19,28,33,40 ).
8in embargo, la tendencia actual ha sido hacia la divisidn en
entidades diferentes, considerando que alteraciones tales co-
mo fibroma osificante, osteoma fibroso. cementoma, granuloma
de células gigantes, osteitis fibrosa local, osteofibroma y -
enfermedad fibroquistica localizada, son reconocidas como le-
siones separadas dentro del grupo de procesos fibro-Sseos [ 3,
11,17,22,47 ).

Por otra parte, en cuanto a la displasia fibrosa, consi
deramos gue la clasificacidn propuesta por Beleval y Schnei -
der ( 3 ) parece ser la mas sencilla, motivo por el cual la -
eXpOnemos :

TIPO T & MONOSTATICA: Una o varias lesiones confinadas
a un =olo hueso.

TIPO TI 6 POLIOSTOTICA: Miltiples lesiones en més de un
solo hueso pero con tendencia a la distribucidn unilateral.

TIPO III & DISEMINADA: Lesionss mdltiples localizadas -~
en cualguier parte del esgueleto, con frecuencia unilaterales
y ocasionalmente acompaifiadas por manifestaciones extraesquelé
ticas (Pubertad precoz, pigmentacidén cutdnea, alteraciones -
tempranas en el desarrollo esquelético, alteraciones endderi-

nag, etc. ).

Entre los grupos estudiados, la variante monoztdtica es



la mds frecuente, afectando fundamentalmente a los maxilares.
Asi Gross y Montgomery ( 15 ) mencionan una relacidn de 40:1

para la forma monostdtica, y Waldron y cols. { 47 ), ferieren
una predileccidén de 13:9 para el maxilar en relacidén & la man
dibula, afectando frecuentemente seno maxilar, piso orbitario
¥y malar.

Ahora bilen, tomandeo en consideracidn el sitio de locali
zacidn del fibroma osificante y que ain es referido por mu -
chos investigadores como sindnimo de displasia fibrosa monos-—
tdtica de los maxilares basados en estudios clinicos, radiold
gicos e histoldgicos de Boysen y cols. ( 4 }, y Waldron y cols
({ 47 ), la diferencia entre la displasia fibrosa y el fibroma
osificante serd particularmente enfatizada en el presente tra
bajo.

La etiologia de las le siones es, hasta la actualidad, -
desconocida. Lichtenstein y Jaffe ( 24 )}, al igual que Smith
{ 32 ) han referido que estas lesiones implican un desarrollo
anormal del tejideo conectivo (Hamartomalpero muchas lesiones
del tejido fibroso, no cumplen con esta definicibn. Por otra
parte, es raro que se encuentre un verdadero hamartoma de teji

do fibroso en los maxilares, ya que el diagnéstico de displa -

s1a fibrosa se basa en 1os cambics del tejido dseo vistos en la

lesidn.

Bengold ( 1 ), ha suger:ide que la displasia fibrosa re =



presenta la secuela a una hemorragia en el huesc (hematoma in
tradsen) que sufre la reparacidén incompleta por tejido fibro-
so, mezclado con tejido Sseo. Sin eMbgrgo; si solo el tejido
fibroso participara en esta reparacifn incompleta, sugeriria
la formacidn de un fibroma osteogénico. Si no ocurre la repa-
razcidén del hematoma intradsec, se forma un guiste, pero si la
reparacién es completa, resultard hueso normal. Por otra par-
te, no en todos los casos reportados en la literatura se reve
la 1a historia de trauma o lesidn de los maxilares como ante-
cedente a las manifestaciones.

Changus y Schlumberger ( 6,33 )}, consideran gue las le-
siones en cuestifn, representan una respuesta reparativa ines
pecifica e hiperplasia exagerada de ostecblastos a estimulos
desconocidos.

Se ha mencionado también, gque estas entidades estdn rela
cionadas con alguna disfuncidn embrioldgica ocurrida durante
la osificacidn intramembranosa, la cual se puede manifestar -
afios mas tarde, en una o varias de las dreas de los huesos cra
neofaciales.

Chatterjee ( 7 ), reporta una variedad de displasia fi -
brosa masiva del maxilar, manifestada en el padre y sus dos -
nijos por lo gue considera un posible factor hereditario. Por
otra parte, otros autoregs { 23 )}, han espcculado gue las le ~

crones fikro-dscas de los maxilares pudieran representar osta



dios diferentes en la evolucidn de un mismo proceso patoldgi-
co.

pPe acuerde con la mayoria de los investigadores, estos
padecimientos tienen una predominancia-por el sexo femenino -
de 3:1 segin Gross y Montgomery ( 15 ). 8in embargo, otros au
tores, manifiestén gue la distribucidn es casi igual para am-
bos sexos { 47 ).

Las lesiones usualmente aparecen en la infancia, aungue
pueden hacerse ostensibles clinicamente hasta la adolescencia
¥y adn en la vida adulta. Ramsey v cols, { 29 ), en una serie
de 47 pacientes con lesiones fibro-Sseas craneofaciales, repor
t5 que el 83 % presentaron éintomatologia en las dos primeras
décadas de la vida, siendo su paciente mis jéven de 3 afios y
el de mayor edad de 73 afios. Boyesen y cols. ( 4 ). en revi =
£idn de 15 casos revela inicio de la sintomatologia en pacien
tes con promedio de 8 a 27 afios para la displasia fibrosa y -
de 1l a 63 afios para el fibroma osificante considerando gque -
esta dltima entidad se presenta en etapas mas tardias de la -
vida, entre la tercera y cuarta décadas, come ha sido susten=-
tado por Damjancov-Macnza y otros autores ( 10,17,23,27,47 ).

El maxilar es el sitio mds frecuentemente involucrade -
por la cisplasia fibrosaz vy la mandibula por el fibroma osifa-
cante. rsi Georgiade vy Cols. { 12 ), mencionan eb unz zerig -

de 34 pacicntee gue la lesidn sc jocalizd en el 70 7 on el --



xilar, 20 % en la mandibula v el 10 % restante, afectando las
regiones etmoidal v orbitaria. wWard y cols. ( 48 ), en sus sg
ries encuentran' al maxilar comeo sitio de afeccidn primaria de
la -displasia fibrosa en el 70 5475 %, al igual gque Waldron y
Giansanti { 47 ), lo encuentran en el 60 ¢ en su revisién de
22 casos. Sin embargo, otros investigadores, la minoria patd-
logos orales u odontdlogos, encuentran en algunas series, pre
dominancia de la localizacién mandibular hasta en un 53 %.

El fibroma osificante por su parte, casi exclusivamente
ha sido descrito en los huesos faciales, siendo la mandibula
més frecuentemente involucrada gue el maxilar, ( 11,17,23,47 ).-

arbas lesiones, son generalmente de crecimiento lento,
asintomdticos en su mayoria y su crecimiento parece disminuir
después de la adolescenciz, aungue Smith y cols., ( 39 }, re —
fieren en una serie que en nifios pequefics, la lesidn siguid -
un patrdn de crecimients rapido.

Las lesiones cuando son miltiples, generalmente tienden
a ser unilaterales y en el ca:o de la displasia fibrosa, se -
extienden en forma difusa al hueso maxilar, borde alveolar, -
pared interna del antro apareciendo en la fosa nasal correspon
diente, laberinto etmoidal, piso de orbita, y a veces hasta -
esfenoides v base Ge craneo. Se ha descrito también, aungue -
con rarcza, on la apdfisis mastoides ( 21,33,37,46 ). En cuan

vo al tibkrorn ecsificante, 1o zandibule, como ha sado menciona



do, es fundamentalmente la zona afectada y de ella las locali
zaciones premolar y molar con alteracidén dentaria, son las -
predominantes.

Las caracteristicas clinicas de aﬁbas tumoraciones,
se presentan como aumento progresivo e insidioso de volumen -

de la cara causando asimetria facial, habitualmenpe indelera,
aungue en la serie reportada por Boysen y c¢cls. f 4 ), reve -
lan como sintoma predominante el dolor. Otres singomas repor-
tados, incluyven cefalea secundaria a proceso tsinusal por obs-
truccidén del ostium de los mismos, epistaxis, rinorrea ante -
rior vy posterior, diplopia, epifora, estencosis u cbstruccidn
nasal, proptosis ocular y anosmia. El examen muestra edema de
la regidén nasogeniana, expansidn frecuentemente fusiforme, 1i
sa, del borde alveclar o hueso maxilar o mandibular adyacente,
sin alteraciones en la muccosa de los mismos; también ha side
reportada la malposicidn de los dientes involucrados. Las ca-
racteristicas de pigmentacidén cutdnea y pubertad precoz, asi
como las al teraciones en la marcha, no suelen presentarse en
estos padecimientos, aungue Harxis y cols. { 16 ), sugieren -
gque la Ppigmentacidn de la piel puede ser ostensible segln re-—
portan en uno de sus casos.

Los hallazgos de laboratoric son inespceificos, aun

gue en lesiones de crecimiento muy active, Ward | 48 ) sugicre

{h

Gue pucdo crastar elevac:

n Ligoera del coleio © oafatass aleo



lina séricas, sin gue ello sea una caracteristica patognomdni-

ca de las lesiones.

El estudio radioldgico de las lesiones se han mencio
nado que s6lo proporciona orientaciég diagndstica: sin embargo,
parece existir diferencias radiolégicas de la displasia fibro-
sa y fibroma osificante, después de que el estudic histopatold
gico ha demostrade la naturaleza fibro-o6sea de ellas, ( 4,37,
47 ). BAsi Waldron y colaboradores { 47 ) en una revisidn de -
22 casos, manifiestan gque en todos los casos, los bordes de —-
las lesiones fueron dificiles de definir, presentaron aparien-—
cia guistica o estuvieron bien circunscritas como suele encon-
trarse en otro tipo de lesiones fibro-éseas. La apariencia c‘é
sica de la displasia fibrosa, de im3gen de "vidrio despulido”
o “"cascardn de naranja" estuve presente en 16 de su serie:; en
4 casos, encontraron un patrdn mixto de focos de radiolucidez
v radiocopacidad densa, imdgen que ha sido descrita como un pa-
trén de "humo". Por otra parte, Langdon y Rapidis ( 23 ) en u-
na revision de 39 casos de lesiones fibro-dseas de los maxila-
res de las cuales 19 correspondieron a fikroma osificante, en—
contraron que todos los casos presentaron lerfiones bien locali
zadas, variando el grado de calcificaciédn.

De acuerde con cllos, Boysen, v cols. { 4 }, en una
revisidn de 15 casos concluyeron que aungue todas las lesiones

cncontradas prescentaron las mismas caracteristicas histomorfo-



logicas, los casos de displasia fibrosa ( cinco de ellos ), —-
radioldégicamente presentaron margenes difugos: mientras que

las lesiones catalogadas como fibroma osificante ( diez casos ),
ostentaron limites bien definidos.

‘EL diagndstico suele establecerse en base al estudio —
histomorfoldgice de las lesiones. Los hallazgos en ambos casos,
segin los autores revisados consisten en trabéculas Gseas mal -
distribuidas qgue pueden presentar semicalcificacidn y estdn se-
paradas por tejido fibroso. Microscdpicamente el tejido &seo pa
rece mas bien entretejido que laminar. Sin embargo, Damjanov, -
Maenza y cols. ( 10 ), en un estudio unltraestructural de casos
de fibroma cosificante manifiestan gue si bien esta entidad pre-
senta la mayoria de los datos cobtenidos en la displasia fibrosa,
Presenta una caracteristica bdsica y es la formacidn de islas -
de cuerpos parecidos a Psammoma en un estroma altamente celular
que contiene numerosos osteoblastos, motivo por el cual esta en
tidad ha sideo considerada por algunos, como “"localmente agresi-
va" y con tendencia mayor a recurxir. En la revisidn de Boysen
y cols. ( 4 !, la dnica caracteristica distintiva entre estas -
lesiones, fue la presencia de estructuras calcificadas esferoi-
dales con actividad osteobldstica moderada, en el fibroma osifi
cante. Schlumberger y cols. [ 33 ), consideran gue la Unica di-
ferencia entre las entidades en cuestidn estriba, en la presen-

cia de estructuras de trabéculas csféricas ¢n los casos de fi -
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broma osificante, mientras que en la displasia fibrosa las tra
bégulas son mas alargadas ( Samant, Agarwal y cols. ( 3 7 ) .

Schmmaman, Smith y Ackerman ( 35 ) en una revisidn de 35
casos mencionan que en la displasia fibrosa, las trabéculas -
persisten como un defecto de maduracidén ésea sin presentar ma-—
duracion hacia hueso laminar como sucede en el fibroma osifi -
cante donde dicho tejido laminar se encuentra dispuesto en li-
neas paralelas y escarchadas por osteoblastos con actividad.
Esto también ha sido propuesto por Hammer y cols. { 17 ), Reed
y cols. ( 30 ), sin embargo, algunos autores ( 4,47) han encon
trado alguna formacidn 6sea laminar y escarchamiento osteoblas
tico en lesiones que por otra parte, relnen los criterios cli-
nicos y radioldgicos { fundamentalmente estos dltimos ), de -
displasia fibrosa, y ne consideran justificado la eliminacidn
de esta entidad, en lesiones con los pardmetros antes menciona
dos.

En cuanto al tratamiento, en ambos tipoes de lesicnes es
guirdrgico. Las lesiones pequefias deber ser totalmente extarpa
das. Debido al crecimiento relativamente lento y poca tenden -
cla a recurrir en estas l;siones, la reseceidn parcizl de las
grandes lesiones para mejorar la apariencia fisica del pacicn-
te, parece ser ¢l manejo d¢ elcccidn; sin embargo, Schow, €O -
ien vy Tilson (36 ), en su reovizaion de Dibroma oczifieante, con

Lrderan gue siola reseccion on blagie e be Lesidn debido o su
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tamafio, no puede ser llevada a cabo, una cirugia mds radical puge.
de ser necesaria.

Karja y Rasanen { 20 }, reportaron buen efecto con ACTH y-'
oxifentubazona en un casc de displasia fibrosa, sin gque exista ;
mayor reporte al respecto. En éelacién con otros esquemas de ma-—
nejo como la radioterapia, ha sido acuerdo universal qué esta -
contraindicada por su eclara posibilidad de trans#ormacién malig-
na de la lesién { displasia fibrosa ), (Huvos y cols. ( 18 ), TFa-
nner y cols. ( 44 ) ).

La transformacifn maligna espontanea de la displasia fibro
sa ha sido reportada ( 18,34,45 ), manifestando que ésta, debe -
ser sospechada cuande el crecimiento réapide de la lesidn ocurre.
No se ha reportade la transformacidén maligna en el fibroma osifi

cante.
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MATERIAL.

Se revisaron 29 expedientes de pacientes con lesiones fi-
bro-dseas benignas de los maxilares de los servicios de Otorri-
nolaringologia y Broncoesofagologia y cirugia Bucodentomaxilar
del Hospital de Pediatria del Centro Médico Hacional del Seguro
Social, en el pericdo comprendido entre los afios de 1964 y 1981,
en relacidn al sexo, edad, antecedente traumdtico, edad de ini-
cio, localizacidn, caracteristicas radioldgicas e histoldgicas,

diagnbstico. tratamiento y evolucidn de las lesiones.

RESUL TADOS .

De los 29 pacientes estudiados, 16 fueron del s=exo mascu-

lino { 55 % } ¥ 13 del femenino { 45 % ).

TABLA I
SEXO NO. %
Masculino 16 55
Femenino 13 ‘ 45
TOTAL 29 100

La edad de los pacientes estuvo comprendida contre los 13 -
neoes v 16 afios, sicndo mas frecuente de los 11 a los 16 abos, -

con promecrs de 1O arios.
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- TABLA II
’EDAD No. %
1~ 5 afios 3 10
6 ~-10 afios 11 37
i1 -16 afics 15 53
TOTAL 29 100

Ninguno &e los pacientes reportd antecedentes heredofa.i
liares de lesiones fibro-dseas de los maxilares, lesiones po -
licstdticas ni manifestaciones clinicas del sindrome descrito
por Albright { lesiones poliostdticas, pigmentacidn cutdnea y
pubertad precbz en laé mujeres }. En cuatro pacientes se obtu-
vo el antecedente de traumdtismo sobre la regidn afectada.

La localizacidn de la lesidn fue en el maxilar en 24 2a-

cientes { 82 % } y en la mandibula en 5 pacientes { 18 % ).

TABLA IXII
LOCALIZACION DE Lh LESION

NO . %

Maxilar 24 32
tandibula 5 18
TC0AT, z ;) - b
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IL.a edad de inicio aparente de la lesidn, fue a los 9 me -
ses para el menor y a los 15 afios para el mayor, con un tiempo
de evolucidn del padecimiento de 3 meses como minimo y 12 afios

como maximo, con un promedio general de 3 afios y medio.

En cuanto a las manifestaciones clinicas, el sintoma mas
constante en 23 pacientes { 79.3 % )} fue el aumento progresivo
de wvolumen, indoloro, de la regidn geniana produciendo asime --
tria facial. Otros sintomas referidos Ffueron obstruccidn nasal,
epistaxis y dolor en la regién malar.

La exploracidén fisica reveld en 23 pacientes, tumoracidn
dura, f£ija a planos profundes, indelora, sin cambios en la piel,
en cara anterior del maxilar, con extensidn hacia antro, hueso
mzlar, reborde orbitario y reborde alveolar. En dos de los pa -
cientes se encontrd proptosis ccular, en dos la tumoraciodn se -
visualizaba a través de la cavidad nasal ipsilateral v en dos -
pacientes se encontrd tumoracidn pequefia en el reborde alveolo-
mandibular, comprometiende principalmente regiones premolar y -
molar, £in alteracicones observadas en la mucosa de revestimien-
to. El tamafio de lag lesiones varid considerablomente, encontran
dose como promedios cntre 4 vy 8 ovs., y el desplazamiento denta
rio, €in =—ovilidad de los masron, fue ocasionalmente observado.

T otres de 19w pacientes, so determino la fosfatasa alea-

Trne ceLtea eneonttoasdy velotes o 2l o2 L o all, enoun Lo
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589 m U/ ml. en los otros dos pacientes, teniendo como valores
normales entre 250 y 350 m U/ ml., seglin la técnica empleada -
en nuestro Hospital. '

Los hallazgos radioldgicos de senos paranassles se encon
traron en 26 casos ( 23 de localizacidn maxilar yv 3 de locali-
zacidén mandibular } con limite difuso, mostrando lesiones escle
rosas, con opacidad homogénea, borrando las estructuras afecta
das, sin cambios ostecliticos vy con o sin destruccidn ésea. En
uno de log casos ( de localizacidn maxilar ), se encontrd un -
patrdn de im&gen guistica, y en dos casos de localizacidn man-
dibular las lesiones se encontraron delimitadas, ovoideas, con
ronas de osteolisis y con levantamiento de pericstio { cuexrpo,
dngulo y rama ascendente ).

Zlinicamente se establecid el diagndstico de displasis -
fibrosa en 16 pacientes ( 55 % )., un caso se diagndstico como
tumor de células gigantes, y el resto fue diagnosticado como -
masa ocupativa de los maxilares sin especificacidn especial.

El estudio histopatoldgico de las lesicones reveld trabé-
culas dseas mal distribuidas, separadas por tejido fibroso con
espiculas de calcificacidn aisladas y algunas células gigantes
gin prescncia de hueso laminar con actividad osteobldstica apz

)

o
[=1)
b
]
s
rt
=
<
)
n
8]

rente, diagnocticandosce todos log casos en forma &
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to rnstaitaido oo gurrirgioe on L2dos 100 casns, oo L aanu
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en 28 de ellos { 96.5 % ), reseccifn parcial de la lesidn ya -
gque uno de los pacientes rehusd el tratamiento guirdxgico, a -
bandonando su atencidn en nuestro servicio.

En cuanto a recidiva de la lesidn ésta se presepté en'9
pacientes, de los cuales, en 7 fue en forma moderada por lo ==
cual se practicd reintervencidn de la lesidn, y en dos casos,
la recidiva es hasta el momento, en forma leve por lo cual se
mantienen en observacidn periddica.

Cabe hacer notar que dos pacientes presentaron un patrdn
de actividad tumoral en forma muy agresiva, con localizacidn -
intranasal de la lesidn.

Uno de 13 meses de edad, fue sometido a reseccidon de la
lesidn fuera de nue stra Unidad, presentando recidiva dos sema-
nas después. El otro de & afios de edad, se le practicd resec -
cidn de la lesidén en nuestro servicio, presentando recidiva en
tres ocasiones en un periodo de & meses.

Ningunc de los pacientes fue sometido a radioterapia.

En ninguno de los estudios histopatcoldgicos se observé -

degencracidn maligna de la lesidn.
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CCMENTARIO.

Las lesiones fibro-dseas benignas son de interés para el
otorrinolaringdlogeo particglarmenté las formas de displasia f£i
brosa conostdtica y el fibroma osificante ya que el sitic de -
localizacidn mds frecuente de las lesiones es el maxilar y la
mandikula respectivamente, causan&c problemas tales como obs —
truccidn de vias aéreas, obstruccidn del ostium de los senos -
paranasaleg y deformidad facial.

En nuestra reviszidn, encontramos una distribucidn casi i

gual de acuerdc al sexe, aungue con ligera predominancia del

masculino, diferente a lo reportado por la mayoria de 1cs auto
res en la literatura, una predominancia por el sexo femenino,
sin tener una explicacidn a este hecho.

En relacidn con la edad de los pacientes, debemos sefia -
lar gue c¢n nuestro Hospital sdlo se admiten hasta los 16 afios
de edad, lo gue explica la falta de edades mis avanzadas en el
presente estudic. En cuanto a la presencia de la lesidn a eda-
des muy tempranas de la vida como sucedid en uno de nuestros -
paclentes o los 9 meses de cdad, sélo encontramos como posikle
causa desencadeonante al traumatismo sobro la regidén afectada -
51n guc csto soa concluycnto. Ests tavisaén fuc oboervado on --

dos pacicnteosn do 6 2A0s5 + on ano a7t 17 w08 ce odadg.

Jreerven L o crzlan, para 'oougig




de acuerdo con los reportes en la literatura, sugiriéndose como
una explicacifn de ésto, el hecho de gue los maxilares tienen -
un crecimientc mds rapide durante la pubertad.

Las manifestaciones clinicag son similares a lés observa-
das por la mayoria de los autores. Los sintomas son vagos y no
caracteristicos para hacer un diagndstico precisd, per lo que —
los hallazgos radiolégicos nos ayudardn a establecer éste, des-—
pués de que el estudio hiétopatolégico establezca l; naturaleza
fibro-6sea de la lesidn. Al respecto, las lesiones fibro-Sseas
han sido frecuentemente divididas en las ultimas décadas, de a-
cuerdo & su densidad y estructura radioldgica ( 5,8,26,32 ).

De acuerdo con Eversole y colaboradores ( 11 }, y otros { 4,10,
23,35,36,37,47 )., consideramos que la demarcacidn radioldgica -
es una caracteristica impertante, en un intento por separar la

displasiz fibrosa del fibroma osificante. Asi, el fibroma osifi
cante presenta un limite de demarcacidn, con frecuencia con un

patrén en forma de "cascardn de huevo", y un borde litico; mien
tras que la displasia fibrosa, parece fusionarse con el hueso -
vecino y no prescnta limite de demarcacidnprecisa. El punto cri
tico de diferenciacidn histologica, se relaciona a si debe o no
existir formacidn Sszea laminar con actividad osteobliasrtica en -
1a displasia fibrosa como sucade on el fibroma osificante. Asi

Reed 30 ) en una rerie de Lkiopsias de tres casos seguldos por
v pacio de 10 onos, considera que la displasia fibrosa represen

Loy o Laomanar ccadn del (e jree 88500 v otuglere -e



gue las lesiones en las que Se encuentra transformacidn Ssea la-
minar, ne deberian ser diagndsticadas como displasia fibrosa. ES
te criterio ha sido también adoptado‘por Spjut y sus asociados

{ 42 }, aungue ellos notarcon gque la transformacidn laminar oca —
sional puede ser vista v que esto no deberia retractar el diag -
nSstico de displasia fibrosa, si los otros criterios son llena -
dos. Por otra parte, Harris, Dudley v Barrv { 16 ), notaron gue
las lecsiones cranecfaciales de displasia fibrosa tienden a demos
trar una mayor proporcidén de hueso que tejido £ibroso, con una -
tendencia definida hacia la formacidén dsea laminar y lineas ce -
mentoides. De acuerdo con Waldron y Giansanti ( 47 ), y otros —-
{ 4, 11, 23,27,36 ), creemos gue en el terreno histopatoldgico,
a pesar de lo expuesto por Damjancv y <¢olaboradores ( 10 ) en un
estudio ultraestructural de un caso de fibroma osificante, es 4di
ficil estaklecer una diferenciacidn clara eatre las dos entida -
des, a no ser lz delimitacién radioldgica tomada en considera --
cidn en afios recientes y las caracteristices clinicas de las le-
siones. En nuestra revisidn, no encon.ramog la presencia de trans
formacidn ésea laminar ni actividad ostechbldstica. Radicldglca -
mente, s6lo en dos casos de localizacidn ~andibular, las lecio -

nes sc cncontraron delimitadas y ¢on zonnhg de osteolisis. $ioa -

ceptaramos literalmente el criterio oxpaesis por Recd §{ 20 ;, Of
tas lesiones aorroesponderian oxel. 1 ament -~ daanlasia fibroasa,
Lin enbargo, aplicandd un crlierys laet.e s lrteral, oen -

vacs lonronen rerion on L knhiaoa sy e NETERC N e
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clinicas y radiolégicas, dentro del grupqide fibroma osificante.
Respecto a los dos pacientes en qué la lesidén mostrd un pa
trén de crgcimiento répido, sSmith ( 39 ) considera tres tipos de
displasia‘fibrosa del maxilar de acuerdo & su crecimiento: EL -
primero o displasia fibrosa activa, estd éaiacterizada por una -
matriz de tejidd conectivo.altamentE'cel;ia;. conteniendo numero
sas células fusiformes llenas y estelare$ con importantes figu -
ras mitéticas y notable formacidn de'coiégena intracelular. Las
fibras de tejido conectivo pueden © no Presentarse en espirales.
Este tipo de displasia fibrosa activa es visto usualmente en ni-
fios pequefios y es el tipo més predominante. El segundo tipo es -
el silencioso y potencialmenté activo, en el cual, las células -
del tejido conectivo se encuentran mencs llenas, puede haber al-
guna © ninguna formacién mitdtica apareciendo el tejide mids madu
ro y consecuentemente menos activo. Esta lesidn puede no entrar
en la fase activa de proliferacidn y permanecer sin actividad to
da la vida o evoluciocnar al tercer tipo. Este segundo tipo es -~
visto en nifios mayores y adolescentes. Bl tercer tipo es el inag
tive, el cual puede mostrar ausencia completa de tejido fibroso,
o el gue se encuentra s escasc y en forma de hueso. Esta lesidn
puede progresar hacia la degeneracidén mixomatosa con ausencia --
completa de hueso. La matriz del‘tgjido conectivo puede degene -
rar al grado guc haya s6lo algunas célelas y las fibras sean fi-

Lralares, sin parccersc a2l tejids conectivo de los dos primeros

LITaan .
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En el diagndstico diferencial de la displasia fibrosa del
maxilar, aparte .de las consideraciones hechaé en cuanto al fi -
broma osificante, éebemos mencionar ptras lesiones fibro-dseas
que también afectan é los mexilares. El fibroma dseo traumidtico

u osteofibroma es la lesidn mis comdn del maxilar y fue ante —-

riormente referida como fibroma 6sificante; ccurre a cualquier
edad y con frecuencia puede ser mas doloroso gue la displasia -
fibrosa. Su crecimiento es lento, pero el hallazgo clinico mds
importante, sin considerar la edad del paciente, es el anteceden
te de traumatismo sobre la regidn afectada.

. El granuloma central de reparacidn de células gigantes es
el resultado de una lesidn d;l maxilar, es de caridcter repara -
dor v no neopldsico. Puede existir problema diagndstico entre -
€l y el tumor de células gigantes. El tejido fibroso en esta le
sidn es més fibrilar estando los fibroblastos y fibrocitos dis-
persos en toda la matriz.

Las histiocitosis son un grupe de enfermedades caracteri-
zadas por hiperplasia granulomatosa del sistema reticuloendote-
lial, que pucden causar defectos en los huesos membrancseos, en
forma de sacabocados miltiples. En una de sus formas, el granu-
loma eosindfilo, las lesiones dseas solitarias pueden aparecer
en el maxilar o la mandibula pero cxpande la cortical Gsea. Mi-
croscopicamente la preliferaciodn de histlocitos es el hallazge
mids lmportente. 'or oty parte, Las P ot rees Daxilares son relz

tivamente ran, micentras gue las les.ones on o olion hlowds SO0
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més frecuentes, ( 39 },

El cementoma gigante, afecta la mandibﬁla usualmente en
su porcifn periapical anterior, forma una masa bien définida -
radioldgicamente y puede formar una masa de tejido fibroso -
denso similar al fibroma osificante, pero se gistingue de &1
porgue es PAS positive, se tifie de rojo con el tricromo de Ma
sson, ¥y polariza eﬁ la misma forma que el hueso laminar, excep
to que sus lineas son més delgadas, no hay actividad osteo --
blastica y ninguna laguna estd presente.

El hiperparatiroidismo primario es una enfermedad créni
ca, progresiva gque afecta al esgueleto en su totalidad. Histo
légicamente el hueso compact5 es reemplazado por hueso espon-
joso mal formado, el cual puede © no estar calecificado. Hay -
canbics importantes en los niveles de calcio sérico; los quis
tes y el tejido fibroso preoliferativo, se encuentran en todos
los huesos.

La hiperostosis cortical infantil o sindrome de Silver-—
man-Caffey, es una alteracidn probablemente hereditaria cn foxr
ma autostmica dominante y afecta habitualmente nifios en edades
muy tempranas de la vida entre leos 2 y 5 meses de edad, evolu-
cionando con edema doloroso, bilateral, sobre la rama ascenden
te de la mandibula. Otros hucsos pucden estar afectados talces

como clavicula, esterndn vy hucsos largos. Cldsicamente ol do

lor, fidbre ¢ arritabilicad son comunes v pueden preceder al o

dema vy localicecion oson. corsilcaciones v deformadader awno -
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ciadas a esta entidad incluyen trombocitopenia, asimetria facial
persistente, derrame pleural y exoftalmos asociladc con altera -
cidén orbitaria. Por regla generzal, 1z enfermedad desaparece a ——
los 2 073 afics de edad con o sin deformidadlésea. aumgue puede -
observarse recidiva durante la adolescencia. Radiogréficamente,
se aprecia engrosamiento del periostio y nueva formacidn dsea.
Es-una enfermedad por si misma limitada y la cirugia no estd in-
dicada. La corticoterapia reduce las manifestaciones sistémicas
pero nc acelera la resoclucidn de las lesiones Sseas y es dada s
1o en caso de lesiones extensas o enfermedad recurrente.

La enfermedad de Paget es una entidad sistémica frecuente
mente asintomatica. Los huesos principalmente afectados son el -
sacro, pelvis, vértebras lumbares y el fémur. El craneo estd in-
volucrado en cerca del 50 % de los casos, y la mandibula en el -
15 % mas frecuente gue la maxila con afeccidn dentaria. Radiogri
ficamente, la caracteristica depende del estadio de la enferme -
dad siendo inicialmente radicllcida y posteriormente radiopaca.
Microscdpicamente, la trab&cula ésea presenta un patrdn de mosai
co de lineas fesconeradas, prominentes y numerosas aAreas de reab-
sorgidn dsea. La médula cs rcemplazada por estroma de tejrdo co-
nectivo fibroso esponjoso.

En cuants 2l tratomrents, consideramos suce la rescccirdn -

completa de la lesaidn o= 1o ~ v afrece la meror oportuas -

dad do una cura a lavio ploos o P B A R
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4o a su estroma aparente altamente celular con numeroses, osteo-—
Llastos, ha sido catalogado por algunos como localmente agresi-
vo ( Reed y Hagy, Jchnson, citadcs por Schow { 36 ) ). En lﬁs
nifios pequefios con la variedad activa, es recomendable un proce
dimiento quirdrgico mucho mis extenso, ya que las recidivas son
mde frecuentes, Lo cual hemos podido comprobar en dos pacientes
de nuestra serie.

El criterio quirGrgico gque hemos seguido es el de rese -
car el mayor volumen posible de la lesifbn, yva gue hemos cbserva
do gue en a2quellos cascs en laos cuales la evolucidn clinica es
mayor, con gran extensidn de la lesidn, existe déformidad de la
6rbita con proptosis y/o diplopia por desplazamiento del globo
ocular. Consideramos que de esta manera, evitamos el crecimien-
te hacia la Srbita y permitimos gue el contenido orbitario se -
desplace hacia el seno maxilar. Con ello, nugstra intencidn en
algunos casos, no es lz exXtirpacidn total del proceso, sino el
permitir que éste no altere otras estructuras vecinas, mejoran-—
do por otra parte, la apariencia fisica de los pacientes.

La radioterapia para ambas entidades no es recomendada,
va gue su beneficlio nc na sido establecido y se han reportado -
casos do degeneracidn maligna en la displasia fibrosa, despucds
de su uso { 18,44 ).

Bl médico debe cstar alerta arce la eveluaeidn del wnadeci
BAGNLO, ya oo sIntoma: ol s o 3 MiLlor L crocimionld rapido -

deo la 1 GToD ke S0 Lanie GhOLoas O G 503 Yo Clon ol e, 1t
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1o gue deben ser detectados tempranamente.

CCNCLUSIONES.

1.- La displasia fibrosa monostética de los maxilares es una le
" sidén diferente de 1a displasia fibrosa poliostdtica.
2.~ Bl fibroma csificante por sus caracteristicas clinicas y ra
diolégicas debe ser considerade como una entidad diferente
de la displasia fibrosa.
3.- Debido a su iocalizacidn mas frecuente ( maxilar para la -
displasia fibrosa y mandibula para el fibroma osificante )
v por las repercusiones s;bre el macizo craneofacial gue —-
pueden llegar a ocasionar, estas entidades son de interés —
particular para el Otorrinolaringdlogo.
4.- La etioclogia de las lesiones hasta el momento, no ha sido -~
aclarada.
5.~ Las entidades se distribuyen casi igual para ambos sexos, en
oposicidn a lo repertado en la literatura.
6.- Las lesiones son mas frecuentes en los adolescentes.
7.- Las manifestaciones clinico-radioldgicas nos ofrecen orien—
tacidén diagndstica dc las lesiones.
8.~ El cstudio histopatcldégico séloros demuestra la naturaleza
f1bro-dsea de las losiones, pero nasta el momento no permi-

te hacer unn diferenciacidén clara entre las contidades on ==

cuet Lidn.
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Se consideran tres tipos de displasia fibrosa de los maxila-
res, segln su crecimiento: Activo, silencioso o potencialmen
te activo e inactivo, con caracte;:isticas histopatoldgicas -
definidas para cada una de ellas.

El tipo activo con lesidén de crecimiento rédpido es cbservado
frecuentemente en nifios pequefios, como fﬁe pPresentado en dos
e nuestyos Dacientes.

El tratamiento de eleccidn de ambos tipos de lesiones es.el
quirdrgico. El tiempo y extensidén del procedimiento quirirgi
¢o Gebe ser cuidadosamente planeado. Las lesiones pequefias —
pueden sex totalmente removidas, debiendo hacer una resec --
cién parcial v lo mi@s extensa posible en las grandes lesio -
nes y en aguellas con patrdn de crecimiento rapide, va que -
las recidivas son mds frecuentes en estos Casos; intentando
con ello por otra parte, prevenir que el crecimiento progre-
giva de las lesiones, altere la funcidén de estructuras veci-
nas.

La radioterapia estd contraindica.la en este tipo de lesiones
por su clara tendencia, reportada en la literatura, a la in-
duccidn de transformacidén maligna.

En nucstra serie de pacientes, nc sc chservd degeneracidn ma

ligna de laz lesiones en ¢l estudio histopatoldgico.



Una breve revisién de las lesiones fibro-Oseas benignas
craneofaciales es proporciconada y 29 casos con hallazgos cli
nicos, radioclégicos e histopatoldgicos de displasia fibrosa
v fibroma csificante de los maxilares es presentada en el -—-
presente trabajo elaberade en los Servicios de. Otorrinolarin
gologia v Bucodentomaxilar del Hospital de Pedidtria del Cen
tro Médico Nacional gel Instituto Mexicane del Segurc Social,
en un grupe de paclientes mencores de 16 alios de edad.

Se trata de entidades diferentes a la displasia fibrosa
sistémica, gue al igual gue en &ste, su etiologia no ha sido
aclarada. Su cGistribucidn fue casi igual para ambos sexos, -
cresentidndcse con‘mayor frecuencia en los adclescentes y ob-
servindose algunas veces, lesiones de crecimiento muy activo
cuando se presenta en nifios pequefios, como fue evidente en -
dos pacientes de nuestra serie. La revisidn clinica reveld -
al maxilar como gitio predominante de afeccidn en los casos
Ge displasia fibrosa y 2 la mandibula en los casos de fibro-
ma osificante. Los estudios radioldgicos revelaron en 27 ca-
sos de displasia fibrosa, margenes difusos mientras que el -
Giagndsetico de fibroma osificante es sugeride en dos casos -
con losiones deomarcadas radicldgicamente.

wubos tipos de lecicnes presentaron las mismas caracte-

e
i

sil. 2 histonoerfologioss por 1o gue ¢n cnbe torrcno es di-

27,



28.

ficil establecer una diferenciacidn clara entre estas entidades.
El tratamiento fue la reseccidén quirirgica de la lesién en
28 pacientes, ya que uno lo rechazd v abandond su atencidén en ——
nuestro servicio. Se presentd recidiva en 9 de nuestros pacien -
tes. Ninguno de los pacientes fue sometido a radicterapiz. En -
ninguno de los estudios histopatoldgices sé reporté degeneracidn

maligna de la iesidn,
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FIG. 1

Proyeccidn de Waters en la gue se ob-
serva opacidad difusa del senc maxi -
lar izguierdo con engrosamiento mode-
radce de la rama ascendente del maxi -
lar.



FIG. 2

L& misma proyeccidn en otro casoc, con o-
pacidad difusa m&s acentuada con engrosa
miento y expansidn de las paredes ante -
rior y lateral del antro maxilar derecho
con extensidn a la rama ascendente del -~
maxilar y al zigoma.



FIG. 3

Tomograma en proyeccidn de Caldwell del
caso ahterior en el que se hace mds os-
tensible el procesc fibro-dsec al seno

maxilar derecho con pobre marginacidn -
de la lesidn.
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FIG. 1 Se observan espiculas Oseas rodeadas e infiltra
das por abundantes fibroblastos y tejido ‘coldge
no. Tincidn: H.E. 250 X.
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FIG. 3 Pancramica en donde existen abundantes espi-
culas bseas rodeadas y ahogadas parcialmente
por fibroblastos v tejido conjuntivo. Tin -
cién: Tricrdmice de Masson. 100 X.
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