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Displasia fibrosa poliostotica.
Malignidad potencial

Polyostotic fibrous dysplasia. Potential
malignancy

ROCHA CABRERA P, BODRI'GUEZ, MARTIN J', MEDINA MESA E',
SANCHEZ MENDEZ M?

RESUMEN

Caso Clinico: Varén de 33 afios de edad remitido por consulta interdisciplinar por presentar
deformidad progresiva en region malar del lado derecho con afectacién orbitaria, diagnos-
ticado de displasia fibrosa poliostética (DFP) para valoracion y seguimiento por Oftalmo-
logia con pruebas de imagen anatdmicas y funcionales.

Discusion: La DFP es una rara enfermedad que puede pasar desapercibida en casos autolimitados,
que, a pesar de su benignidad habitual, puede adoptar un crecimiento local agresivo, necesitan-
do un exhaustivo control por su potencial degeneracién maligna. En este articulo aportamos un
caso de DFP analizando su dificultad diagndstica y terapéutica y revisando dicha patologfa.
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ABSTRACT

Case report: 33-year-old male patient with progressive deformity in his right malar region
with orbital affectation and diagnosed with polyostotic fibrous dysplasia (PFD). He is sent
to the Ophtalmology Department for interdisciplinary consultation with anatomical and
functional imaging tests.

Discussion: The PFD is a rare disease that can remained unnoticed, despite being a benign pro-
cess it can behave aggressively because of its local growth and can require a strict control
because of its potential malignancy. In this report we describe a case of PFD analysing its
difficult diagnosis and therapy. We also attempt to review this pathology.
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CASO CLINICO

Varén de 33 afios remitido por consulta
interdepartamental (Cirugia Maéxilofacial),
conocido desde los 29 afios edad por presen-
tar asimetria y deformidad facial de predomi-
nio malar, con aumento del perfil 6seo del
lado derecho informado en la tomografia
axial computerizada (TAC). En la explora-
cién hasta el afio 2008 no presenta alteracion
de agudeza visual, de la motilidad extrinseca
e intrinseca en ambos ojos, pares craneales
normales, visién estereoscOpica, biomicros-
copia y tonometria normal, con cierta asime-
tria papilar en la exploracién en 2007.

En el momento del diagndstico en el afio
2005, el TAC demuestra un engrosamiento
heterogéneo con zonas de mayor densidad
que afectan a la fosa craneal anterior y media
de predominio derecho (fig. 1), infiltrando
paredes orbitarias con ocupacion de celdillas
etmoidales (fig. 2), del seno esfenoidal ipsila-
teral y marcado engrosamiento de todo el
hueso frontal con ocupacién del seno propio
(fig. 3). Efectuado el diagndstico de presun-
cién de DFP desde entonces y con valoracién
periddica por el servicio de Neurocirugia se
decide actitud expectante hasta que desarro-
lle déficit neuroldgico, expresion de evolu-
cién clinica. Las pruebas de imagen de con-
trol anual (TAC) muestran aumento lento y
progresivo de la fibrosis.

En la dltima consulta (2009) refiere diplo-
pia ocasional a distancias intermedias, obser-
vando ortoforia para lejos y cerca, test de
visién binocular positivo, con motilidad ocu-
lar normal, fondo de ojo y exoftalmometria
normal. Ante la asimetria papilar y la presen-
cia de enfermedad en el cono orbitario se
establece la conveniencia de realizacion de
campo visual (CV) y topografia papilar
(HRT) para la deteccidn precoz de progresion
de afectacion funcional. El CV y la HRT no
objetiva afectacion funcional en los dos ulti-
mos afios (figs. 4, 5 y 6) mostrando normali-
dad hasta el momento actual de todos sus
pardmetros.

Tras valoracion conjunta interdisciplinar
(cirugia maxilofacial, neurocirugia y oftal-
mologia) se decide actitud expectante.

DISCUSION

La displasia fibrosa es una patologia 6sea
benigna descrita por Lichtenstein en 1938
debida a una alteracién del desarrollo 6seo de
etiologia incierta y postuldndose como causa
la mutacidén de genes de las células somaticas
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Fig. 1: TAC nivel
senos etmoidal y
maxilar donde se
observa la fibrosis
descrita.

Fig. 2: TAC
orbitario donde se
observa estrechez,
evidente en canal
optico derecho.

Fig. 3: TAC a
nivel frontal con
fibrosis florida.
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Fig. 4: Campo
visual dentro de la
normalidad salvo
pequerio escotoma

OD.
que codifican la subunidad o de la proteina
reguladora del guanilnucleétido G proteina
que media la acciéon de la hormona paratiroi-
dea en el hueso. Caracterizdndose por multi-
ples areas de tejido fibroso en varios huesos
sin evidencia de osteoporosis generaliza-
da (1) y generdndose lesiones destructivas
que debilitan el hueso que pueden llegar a
ocasionar fracturas patoldgicas.
Existen tres patrones clinicos (2) diferentes
que a veces se superponen: afectacién de un
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unico hueso o monostotica, afectacion de
multiples pero no de todos los huesos o
poliostética, y enfermedad poliostética aso-
ciada a manchas de café con leche en la
piel (3) y anomalias endocrinas, especialmen-
te pubertad precoz o el sindrome de McCune-
Albright, afectando al sexo femenino.

La forma monostdtica es la mas frecuente
y representa el 70% de todos los casos.

La DFP sin disfuncién endocrina represen-
ta el 27% de los casos, encontrando afecta-
cion craneofacial en el 50% de los casos, con
un nimero moderado de huesos afectados.

El sindrome de McCune-Albright repre-
senta el 3% de los casos, las endocrinopatias
asociadas son el hipertiroidismo, adenomas
hipofisarios que secretan hormona de creci-
miento e hiperplasia suprarrenal primaria.

El diagnéstico diferencial de la DFP se
debe hacer con varios procesos patoldgicos:

— Enfermedad de Paget, que afecta al hueso
completo, existiendo alteraciones a nivel bio-
quimico. La DFP suele afectar una parte del
hueso, no existiendo alteraciones analiticas.

— La osteopetrosis maligna no debe ser
confundida con la displasia fibrosa, produ-
ciendo la muerte antes de los 20 afios. La oste-
opetrosis benigna afecta a personas de edad
afectando a todos los huesos de la economia.

— Ladisplasia cementodsea florida, que es
la causa benigna mds comun de radioopaci-
dad generalizada de los maxilares (4).

La DFP puede afectar a la 6rbita, como una
proliferacion lentamente progresiva de hueso
anormal que expande y distorsiona la arqui-
tectura normal orbitaria. Puede debutar antes
de los 10 afios de edad y progresa en las pri-
meras décadas de la vida. Manifestando ano-
malias en la motilidad ocular, compresién del
nervio Optico y produciendo dolor. La distor-
sién progresiva de la 6rbita y del crdneo va a
causar una desfiguracion significativa (5).
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La degeneracion maligna en la DFP es
poco frecuente pero no debemos desdenarla,
siendo el intervalo entre el diagndstico de
displasia fibrosa y la malignizacién muy
variable (6) ocurriendo aproximadamente en
el 0,5% de las monostdticas y en un 4% en
las poliostéticas, con mayor incidencia en
ubicacién femoral y cara. Los tipos histoldgi-
cos mas comunes por orden de frecuencia
son el sarcoma osteogénico, fibrosarcoma,
condrosarcoma Yy el fibrohistiocitoma malig-
no. Es esencial sefalar este hecho, puesto que
la displasia fibrosa y el sarcoma osteogénico
de bajo grado de malignidad son dos entida-
des que pueden confundirse.

El tratamiento quirdrgico es el Unico que
se debe realizar cuando existan trastornos
funcionales o en las afecciones leves para
mejorar el aspecto estético, ya que muchas
lesiones permanecen estdticas y asintomati-
cas (7).

CONCLUSIONES

La DFP es una rara enfermedad que puede
pasar desapercibida en casos autolimitados y
que a pesar de su benignidad habitual, puede
presentar degeneracién maligna. Puede afec-
tar a huesos del macizo facial con repercu-
sién neuroldgica y oftalmoldgica entre otras,
por lo que el seguimiento conjunto interdisci-

plinar es necesario. Al ser mas frecuentemen-
te autolimitada generalmente sélo es preciso
actitud expectante.

A nivel oftalmolégico deberemos evaluar
periddicamente el estado de la orbita y sus
anexos con pruebas de imagen y realizar
pruebas funcionales para detectar precoz-
mente el crecimiento progresivo y su posible
malignizacidn, que requerird una actitud mas
agresiva.
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