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Displasia fibrosa monostética

Monostotic fibrous dysplasia
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Bajo demanda estética, el paciente fue sometido a interven-
cién quirdrgica con anestesia general para remodelado del
contorno mandibular. A través de un abordaje extraoral, inci-
sién tipo Risdon derecha, se realizé una cirugia de remodelado
6seo del area basal y lingual mandibular afectas (figs. 1y 2).
El resultado del anélisis histolégico de la pieza confirmé
el diagnéstico definitivo de displasia fibrosa (DF): trabéculas

irregulares de tejido 6seo inmaduro, no conectadas entre si
a modo de «letras chinas». No se evidencié la presencia de
células gigantes multinucleadas, ni tejido fibroso con bandas
de osteoide celular.

El paciente presenté buena evolucién posquirtrgica, sin
evidencias de reactivacién de la enfermedad a los 12 meses
de seguimiento (fig. 1).

Figura 1 - Imagenes clinicas. A y B) preoperatorias. C y D) postoperatorias.
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Figura 2 - Imagen intraoperatoria de la pieza quirirgica
tras la cirugia de remodelado 6seo.

Discusion

La DF se considera una lesién benigna caracterizada por la sus-
titucién de tejido 6seo normal por tejido fibro-6seo conectivo.
Descrita por primera vez por von Recklinghausen en 1981, el
término «displasia fibrosa» fue establecido por Lichtenstein y
Jaffe en 1938, describiendo a su vez 2 tipos de DF: monosté-
tica (DFM) y poliostética (DFP) (afectacién de 2 o més regiones
6seas). La DF poliostética, junto con la presencia de mécu-
las hiperpigmentadas «cafe-au-lait» y alteraciones endocrinas
multiples (pubertad precoz, adenoma hipofisario o hipertiroi-
dismo), es conocida como sindrome de McCune-Allbright?.

La etiologia de esta alteracién del desarrollo fibro-éseo,
segiin Marie et al.” y Riminucci et al.?, es consecuencia de una
mutacién del gen GNAS-I (subunidad alfa de la proteina G de
los osteoblastos), que ocasiona una aumento en la actividad
adenilato ciclasa, provocando un aumento en la proliferacién
y diferenciacién celular, que da lugar a una excesiva y desor-
denada cantidad de colageno.

Clinicamente la DF se presenta entre la primera y segunda
década de la vida, sin predileccién 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, esfe-
noides, etmoides, parietal, temporal y occipital)*. La DFM es
el tipo mas frecuente, se manifiesta como una Unica lesién
expansiva de crecimiento lento (sin embargo el caso pre-
senté una infrecuente instauracién subita), no dolorosa, y
asociada en ocasiones a asimetria facial. De manera inusual,
pueden presentarse sintomas en relacién a la compresién
de estructuras nerviosas o invasién de tejidos adyacen-
tes.

Radiolégicamente el aspecto de las lesiones varian en
relacién a las etapas de la enfermedad. En estadios inicia-
les son radiotransparentes, calcificdindose progresivamente
hasta presentar un patrén mixto radiolicido-radiopaco en
«vidrio deslustrado», como en el caso presentado’. El ele-
mento 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 caracte-
ristica que permite diferenciar a la DFM del fibroma osificante

juvenil (FOJ), que presenta frecuentemente margenes bien
delimitados.

El principal diagnéstico diferencial debe establecerse con
lesiones fibro-6seas benignas de la regién mandibular, como
son el FOJ, las lesiones de células gigantes (granuloma central
de células gigantes y tumor pardo del hiperparatiroidismo), el
osteoblastoma u osteoma osteoide, la displasia cemento-dsea
y el fibroma desmopldasico®’.

En relacién a la clinica presentada por el paciente, la edad,
la ausencia de alteraciones hormonales y metabdlicas en las
pruebas analiticas, la presencia de un tnico foco captante en
la gammagrafia y las caracteristicas radioldgicas de la lesion;
resumian las posibilidades diagnésticas a 2: 1a DFM o el FOJ.

E1 FOJ se trata de una neoplasia verdadera con un compor-
tamiento agresivo (cierta tendencia alarecidiva), localizada en
mandibula que afecta a jévenes menores de 15 afios®. Presenta
una radiolucidez mixta pero con margenes bien definidos. El
patrén histolégico es similar a la DFM, que difiere por la pre-
sencia de areas de hemorragia y pequenos grupos de células
gigantes multinucleadas®.

El tratamiento fundamental de la DFM es quirtrgico, siendo
de eleccién la cirugia de remodelado del contorno éseo para
las lesiones que causan deformidades estéticas evidentes. Por
otro lado, durante las fases activas de la enfermedad se reco-
mienda una actitud conservadora y expectante por el alto
riesgo de recidiva existente’. La recidiva o el sobrecrecimiento
se sitlla entorno al 25-50% de los casos, siendo mas frecuente
cuanto menor es la edad de comienzo del paciente. El trata-
miento radioterapico estd contraindicado por la posibilidad de
degeneracién maligna radioinducida, sin embargo existe un
riesgo de degeneracién sarcomatosa esponténea del 0,5% en
ausencia de radioterapia previa®*.

Conclusiones

La DFM se trata de una alteracién ésea benigna cuyo diagnos-
tico diferencial requiere descartar otras lesiones fibro-dseas.
Tanto su histologia como su patrén radiolégico puede ser
similar a otras entidades, por lo que la clinica y las pruebas
complementarias realizadas son fundamentales para estable-
cer un diagnéstico definitivo. El tratamiento quirirgico se basa
en la cirugia de remodelado 6seo con fines estéticos, recomen-
dandose manejo conservador durante las fases de crecimiento
activo de la enfermedad.
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