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PRESENTACION DE CASO

Displasia fibrosa poliostotica del seno maxilar izquierdo.
Presentacidon de un caso

Poliostotic fibrous dysplasia in the left maxilla sinus. Case of
presentation.
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Resumen Abstract

Se presenta un caso clinico de displasia fibrosa We present a clinic case of poliostotic fibrous
poliostética que se manifestaba como tumoracion dysplasia in the left maxilla sinus extended to
facial en una mujer de 26 afios. Se trataba de una Pterigopaltinar cavity and sphenoid sinus in a 26
masa en el seno maxilar izquierdo que se extendia a year old woman who suffer from facial deformation.
fosa pterigopalatina. Las imagenes radiogréficas de Paranasal x ray images didn't permit to make the
los senos paranasales no permitieron realizar el differential diagnosis between tumor or
diagndstico diferencial entre lesiéon tumoral y inflammatory lesions at the beginning, CT scan
proceso inflamatorio en su comienzo. La tomografia showed hiperdensy lesions like a tumor that suggest
computadorizada demostré lesién hiperdensa de fibrous dysplasia. The final diagnosis was obtained
aspecto tumoral, muy sugerente de displasia fibrosa. by biopsy of the lesions.
El diagndstico de certeza se obtuvo mediante el
estudio anatomopatoldgico.
Key words: fibrous dysplasia, polyostotic,
tomography x-ray computed
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INTRODUCCION

La displasia fibrosa (DF) o displasia ésea fibrosa
de Jaffé-Lichtenstein es un raro trastorno
osteofibroso no neopldsico, con lesiones
habitualmente asintomaticas. Es de etiologia
desconocida. Aunque se ha sugerido que se debe,
probablemente, a la detencién idiopatica de la
maduracidn dsea, otros autores plantean que
puede ser una reaccién anormal del hueso a un
episodio traumatico local o un desorden
endocrino que se manifiesta como una condicion
6sea focal.*?

Suele manifestarse durante la infancia o
adolescencia, pudiendo presentarse en forma
monostédtica, regional, o generalizada. Se ha
descrito que la forma poliostética de la
enfermedad presenta afectacién craneofacial en

la mitad de los pacientes.*?? Presentamos el caso
de una mujer con deformidad facial y opacidad
del seno maxilar izquierdo a la que se le
diagnosticé displasia fibrosa poliostética.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, de 26 afios de edad, sin
antecedentes de interés, la cual presentaba
molestias faciales y secrecién nasal. Al
examinarla mostraba ligera deformidad facial
izquierda con aumento de volumen de ese lado,
sin dolor ni signos inflamatorios. Se le realiza
radiografia de senos paranasales en vista de
Water que muestra velamiento del seno maxilar
izquierdo con opacidad que se acerca a la del
tejido éseo. (Figura 1)

Figura 1. Radiografia se senos paranasales, vista de
Water que muestra velamiento del seno maxilar izquierdo
con opacidad que se acerca a la del tejido dseo.

Se realizaron cortes tomograficos axiales a nivel
del suelo de los senos paranasales y se observé:
insuflacion de la rama izquierda del maxilar

superior por masa hiperdensa; ocupacién del
seno maxilar izquierdo por masa hiperdensa
parcialmente calcificada; masa hiperdensa que
se extiende a fosa pterigopalatina y seno
esfenoidal. (Figuras 2,3 y 4)
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Figura 2. Insuflacion de la rama izquierda del maxilar
superior, por masa procedente del seno maxilar
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Figura 3. Ocupacidn del seno mazilar izquierdo por masa
hiperdensa parcialmente calcificada
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Figura 4. Masa

La paciente se envidé al Servicio de
Otorrinolaringologia del centro asistencial, donde
decidieron realizar biopsia de la lesién, la cual
confirmé la sospecha tomografica de displasia
fibrosa, la conducta seguida fue expectante con
seguimiento clinico y tomografico. Actualmente
la paciente se encuentra asintomatica.

DISCUSION

La DF es una enfermedad 6sea benigna,
lentamente progresiva, que afecta con mayor
frecuencia a los nifios y los adolescentes jovenes,
asi como a uno y otro sexo, con predominio en
mujeres, comienza en la infancia. Consiste en la
sustitucién fibrosa de la cavidad medular de uno
(forma monostética) o varios huesos
(poliostética). Puede estar acompafada por
manchas "café con leche" de contorno irregular
en la piel y por disfuncién endocrina (Sindrome
de Mc Cune-Albright). La alteracién fisica mas
comun es la diferencia de longitud de ambas

hiperdensa que
pterigopalatina y seno esfenoidal

se extiende a fosa

extremidades inferiores, por la deformidad en
"cayado de pastor" del cuello femoral. Se
produce precocidad sexual en el 20 % de las
nifas afectadas con adelanto de la maduracion
0sea y somatica, y cierre epifisario precoz. Las
hipéfisis suelen ser anormales. Los ovarios
pueden tener quistes funcionales no acordes con
la edad cronoldgica y puede haber sangrado
vaginal en infantes.}#*¢

Las lesiones 6seas de la calota, del occipital y de
la mandibula se asemejan estrechamente a las
gue se ven en los huesos largos. Hay expansién
del hueso y aunque en algunas areas puede
haber esclerosis, el aspecto general es el de
formaciones quisticas compuestas por tejido
fibroso, de tamafio variable. Las lesiones de gran
tamafio adelgazan la corteza, pero no suelen
perforarla y no producen reaccién peridstica.®

Las lesiones en el frontal, esfenoides, etmoides y
maxilar superior son muy diferentes, el hueso es
intensamente esclerético y anormalmente denso,
formando una masa ésea hipertréfica que puede
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ocultar total o parcialmente los senos
paranasales. Afecta predominantemente un lado
de la cara, pero siempre existe algun
compromiso bilateral. La 6rbita puede estar
parcialmente ocupada por el sobrecrecimiento
6seo anormal y el paciente presentar exoftalmos
con pérdida de la vision.’

Las lesiones se hacen mas densas con el tiempo.
A diferencia de las lesiones quisticas que son
bien circunscriptas, las masas densas tienden a
ser difusas y de contornos mal definidos.

Cuando la hipertrofia 6sea asimétrica es muy
importante adquiere el aspecto que Virchow ha
denominado "leontiasis désea". Es una
prominencia generalizada de la cara, frente,
arcos superciliares y mejillas, cuyo aspecto
recuerda la cara de un ledn, y que con los afos
puede ser muy desfigurante.

Dentro las lesiones a tener en cuenta en el
diagndstico diferencial estan:?® La osteopetrosis,
la hiperfosfatasia, la enfermedad de Pyle, la
enfermedad de Van Buchem y la hiperostosis
cortical infantil, entre otras.
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