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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 78 afhos con
displasia fibrosa del seno frontal , que es una enfermedad
infrecuente caracterizada por destruccion de hueso sano
por tejido fibroso, y que puede afectar a uno o varios
huesos. Realizamos una revision de la bibliograffa.

PALABRAS CLAVE

Displasia fibrosa, seno frontal.

INTRODUCCION

La displasia fibrosa es una alteracion Osea descrita
por Lichtenstein (1), en la que un tejido fibroso que crece
en la médula 6sea desplaza al hueso normal (1,2). Es
una entidad poco frecuente, representando el 2,4% de
todas las neoplasias Oseas, de causa desconocida, y de
predominio en mujeres en proporcion 2:1. Se manifiesta
en la segunda y tercera décadas de la vida, aunque se
inicia en la infancia. No se ha hallado un componente
hereditario claro (1,2). Hay tres tipos clinicos
establecidos por Beleval y Scheneider: monostotica,
poliostdtica y diseminada, asocidndose esta ltima al
sindrome de McCune Albricht (1,3). Suele localizarse
a nivel craneofacial, sobre todo en maxilar superior,
costillas y extremidades inferiores, pero puede aparecer
en cualquier lugar. Su clinica generalmente deriva de la
malformacioén por la protusion 6sea. El diagnostico se
basa en los estudios por imagen, donde la TAC juega
un papel primordial, pudiendo aparecer tres patrones
radiologicos segin el grado de tejido fibroso: pagetoide
(el mas frecuente), escleroso y quistico, rodeados por una
cortical intacta(4). La RM tiene una utilidad limitada,
permitiendo ver la extension de la masa fibrosa y la
compresion de estructuras vecinas (5). La confirmacion
diagnostica se realiza por el estudio patologico de la
pieza. Es importante hacer un estudio de extension
posteriormente mediante ganmagrafia con Tc 99en la
que hay hipercaptacion del isdtopo (6). Entre un 0,4-4%
se malignizan, sobre todo tras radioterapia, por lo que
esta esta contraindicada (7), siendo el fibrosarcoma el
tumor mas frecuente (8). El tratamiento es quirGrgico,
comunicandose recidivas en 10-25% (7,9,10).
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CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 78 afos con antecedentes
personales de HTA, ACYV, intervenida de protesis de
cadera y enviada al servicio ORL por presentar una
masa en seno frontal que aparece en estudio radiografico.
Clinicamente refiere cefaleas frontales izquierdas de
mas de 1 afo de evolucidn, pinchazos en ojo izquierdo
desde hace poco tiempo, disminucidn de la vision en ojo
izquierdo y exoftalmos del mismo lado. No recuerda TCE.
La rinoscopia y endoscopia nasal no revelan alteraciones,
asf como el restante examen ORL. La TAC muestra masa
expansiva frontal izquierda que rompe la cortical interna,
destruccion de techo orbitario con desplazamiento de
globo ocular y adentrandose parcialmente en celdillas
mastoideas fig. 1,2.

La masa tiene un importante componente de partes
blandas con calcificaciones en su matriz. Los bordes
son netos, comprimiendo estructuras sin invadirlas. La
accidn expansiva provoca remodelacion 0sea sin reaccion
esclerdtica a su alrededorPor RM se aprecia masa
expansiva compatible con osteoma que erosiona techo
orbitario con desplazamiento caudal de globo ocular y
del misculo recto superior fig 3. La ganmagrafia 0sea
con Tc99 revela hipercaptacion andomala supraorbitaria
izquierda.

Se practica una osteoplastia frontal por incision
bicoronal y utilizacion de molde por Rx Caldwel,
con formacion de charnela que expone una lesion
voluminosa fibrodsea que adelgaza la cortical del frontal,
erosiona la tabla interna y destruye practicamente todo
el techo de la orbita. Se realiza una exéresis completa
de la lesion , sellado de fistula de LCR, reconstruccion
de techo orbitario con cartilago de pabellon auricular,
y obliteracion de seno con plasma rico en plaquetas y
hueso de banco, y colocacion de membrana biologica.
El estudio patologico informa masa pétrea, grisicea de
5x4x1 cm que microscopicamente exhibe proliferacion
de estroma fibroblastica con trabéculas 6seas de hueso
inmaduro sin anillo osteoblastico a su alrededor,
compatible con el diagnostico de displasia fibrosa.

La evolucion fue satisfactoria refiriendo mejoria
de su vision y desaparicion del exoftalmos. Los
estudios analiticos de calcio, fosforo, fosfatasa alcalina
e hidroxiprolina en orina eran normales. La TAC
postoperatoria muestra descompresion de la orbita y
relleno del seno con plaquetas y hueso de banco. Fig. 4

DISCUSION

En este caso se trata de una displasia fibrosa
monostotica en una mujer de edad avanzada, lo cual
no es lo habitual en este tipo de patologia que suele
presentarse en la segunda o tercera décadas, pero no es
que sea de reciente desarrollo, sind que se origind en la
infancia, pudiendo estabilizarse un tiempo determinado
en la edad adulta, y reanudar su actividad por una
causa desconocida (1). Algunos trabajos apuntan una
mutacion genética durante el periodo embrionario(7) o
traumatismo previo (9). Ante esta patologia debemos de
hacer un estudio de extension para descartar las formas
poliostdticas o diseminadas que pueden asociarse al
sindrome de Mc Cune Albright (lesiones de osteitis
fibrosa diseminada, pigmentacion cutinea y alteraciones
endocrinas como pubertad precoz), mediante estudio
endocrino y ganmagrafia 0sea. (2,11)

La clinica se origina por compresion de zonas vecinas
como en nuestro caso por el exoftalmos, disminucion
de vision ,llegando en algunos casos a ceguera por
compresion de nervio oOptico (11,12)

Para el diagnostico la TAC es el estudio por imagen
mas importante que nos permite distinguir los tres
patrones radioldgicos seglin el grado de tejido fibroso:
pagetoide, escleroso y quistico (2). La RM permite
visualizar las compresiones vecinas, pero su utilidad
es mas limitada. La confirmacion diagnostica recae en
la anatomfia patologica que permite diferenciar de otras
entidades que implican crecimiento 6seo como fibrosis
osificante, neurofibromatosis, osteitis fibroquistica, etc
(13).

El tratamiento es quirtirgico intentando la exéresis
completa, pero se debe de individualizar ya que al ser una
lesion benigna puede evitarse ser muy agresivo. Nosotros
realizamos un abordaje bicoronal para osteoplastia que
nos permitido un buen campo para la extirpacion total a
pesar de ser una tumoracion voluminosa. No obstante
se han comunicado recidivas entre el 10-25% segin
autores. La radioterapia estd contraindicada pues se
habla de malignizaciones de un 0,4-1% en displasia
fibrosa y 4% en el S. Albright, las cuales son maés
frecuentes en radiados, originindose con més frecuencia
un fibrosarcoma..
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