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RESUMEN

menudo puede pasar desapercibida por su escasa sintomatolo-  sa que es atipico por su localizacion exclusiva en el cornete medio.

gia. A pesar de ser un proceso benigno, puede comportarse de  Se plantean los problemas diagndsticos y terapéuticos que ello con-
forma agresiva por su crecimiento local, y en ocasiones degenerar a  lleva.

La displasia fibrosa es una patologia dsea poco frecuente y a  osteosarcoma. En este trabajo aportamos un caso de displasia fibro-

PALABRAS CLAVE: Patologia 6sea benigna. Pared lateral de fosa nasal.

ABSTRACT

AN EXCEPTIONAL FORM OF CRANEO-FACIAL FIBROUS DYSPLASIA: FIBROUS DYSPLASIA OF
MIDDLE TURBINATE

ibrous dysplasia is a rare bone disease that can be misdiagno-  bility of local growth and malignant degeneration into osteosarcoma.
sed because of the slowness of its symptoms. Although itis @  An uncommon case of fibrous dysplasia is reported, affecting only the
benign disease its clinical behaviour can be severe, with possi-  middle turbinate. Diagnostic and therapeutic problems are discussed.
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INTRODUCCION

La displasia fibrosa, descrita por Lichtenstein
en 1938, constituye una patologia dsea benigna,
en la cual se produce de forma progresiva una
sustitucion del tejido 6seo sano por tejido fibroso.
Se desconocen las causas de dicha transforma-
cion, aunque han surgido numerosas hipétesis': al-
teracion del desarrollo embrionario, causa trauma-
tica, origen genético? o neoplasico.

La enfermedad afecta a los dos sexos, pero
predomina en el femenino®. Es mas frecuente en
jovenes en la segunda década de la vida, regre-
sando en la edad adulta, aunque en ocasiones pro-
gresa lentamente en los adultos-jovenes*. Hasta en
un 30% de los pacientes con displasia fibrosa exis-
te afectacion craniofacial, que por orden decrecien-
te afectara a: maxilar, frontal, mandibula, parietal y
hueso occipital’. La progresion de la enfermedad
es impredecible. Con frecuencia permanece asinto-
matico y la evolucion suele finalizar en la pubertad.

Podemos distinguir dos formas de displasia fi-
brosa®:

» Displasia monostoética: es la forma mas fre-
cuente (70%), y afecta a un solo hueso, con una o
varias areas de transformacion.

* Displasia poliostotica: multiples lesiones afec-
tando a mas de un hueso. Cuando se asocia la
triada: displasia poliostdtica, alteraciones endocri-
nas y alteraciones cutaneas se denomina sindro-
me de McCune-Albright. La causa parece encon-
trarse en una mutacion somatica en las primeras
fases de la embriogénesis®.

El objeto de este trabajo es aportar un caso ati-
pico de displasia fibrosa localizada de forma exclu-
siva en el cornete medio, y discutir los problemas
diagnosticos y terapéuticos que se plantean por su
localizacion especial.

CASO CLIiNICO

Se trata de un varén de 55 afios de edad que
ingresa en el servicio ORL por presentar un cua-
dro vertiginoso de caracteristicas periféricas. Se
realiza TC cerebral al ingreso objetivandose, como
hallazgo casual, una lesion insuflante a nivel del
cornete medio derecho, que oblitera la fosa y des-
via el tabique hacia la izquierda, de contornos es-
clerosos y calcificaciones en su interior.

El paciente permanece ingresado hasta la reso-
lucién del cuadro vertiginoso. Se realiza audime-
tria, que es normal y se solicita TC de senos para-
nasales (figuras 1y 2).

Al alta se planifica cirugia endoscopica nasosi-

Figura 1. TC de senos paranasales. Corte coronal en el que se
observa la lesion hiperinsuflante en cornete medio derecho, con
desviacion del tabique septal hacia fosa nasal izquierda.

Figura 2. TC Maxilofacial. Corte axial donde se aprecia la lesion
insuflante en cornete medio que se extiende a celdillas
etmoidales.

nusal. Durante la cirugia al incidir sobre el cornete
medio se confirma que se trata de una lesiéon de
consistencia 6sea. Se toman varios fragmentos
mediante pinza de Blakesley para el estudio
anatomopatoldégico. En el estudio histoldgico se
observan trabéculas 6seas de morfologia irregular,
sin presencia de ribete osteoblastico, inmersas en
un estroma fibroso, con abundantes fibroblastos
sin atipias citolégicas (figura 3), todo ello compati-
ble con displasia fibrosa.

Posteriormente al paciente se le solicito rastreo
6seo para descartar otros focos de actividad y
pruebas complementarias (consulta con dermatolo-
go, determinaciéon hormonal y proteinograma) para
excluir el sindrome de McCune Albright, si bien es-
ta entidad suele afectar casi exclusivamente al se-
xo femenino, caracterizandose por una pubertad
precoz. Los resultados indicaron que se trataba de
una forma monostética de displasia fibrosa, sin
otras manifestaciones (figura 4).
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Figura 3. Hematoxilina eosina (20X). Trabéculas éseas de
morfologia irregular, sin ribete osteoblastico periférico, inmersas
en un estroma fibroso con abundantes fibroblastos.

La actitud posterior ha sido expectante con
controles semestrales. Actualmente esta asintoma-
tico, sin que haya habido aumento de volumen de
la displasia tras tres afios de seguimiento.

DISCUSION Y CONCLUSION

El diagndstico de la displasia fibrosa suele ser
casual. Cuando produce manifestaciones lo hace
por la compresion de las estructuras vecinas, atra-
pamiento de estructuras neurolégicas o dolor 6seo
por las fracturas. La localizacién exclusiva en cor-
nete medio es excepcional, tan sélo un caso ha si-
do publicado’. En la rinoscopia anterior se presen-
ta como hipertrofia del cornete o una concha
bullosa, aunque tras realizar la TC se objetiva la
ausencia de aireacidon en su interior, apreciandose
una lesion de densidad dsea

Debera establecerse el diagnéstico diferencial

iR i e (i

Figura 4. Gammagrafia 6sea: La exploracion muestra la
presencia de un aumento de captacion en macizo facial.

fundamentalmente con el fibroma osificante (tabla
1)', osteoma y los condromas entre otros. Dado
que la clinica y los hallazgos radiograficos con fre-
cuencia son similares entre estas entidades, la di-
ferenciacion se establecera por los datos histologi-
cos. Se ha estudiado la posible relacion entre
hiperparatiroidismo y la displasia fibrosa, por lo
que puede ser de utilidad la determinacién de fos-
fatasas alcalinas, PTH y calcio™".

Para llegar al diagndstico de certeza debere-
mos realizar una biopsia. Histologicamente se ca-
racteriza por una sustitucion del tejido 6seo madu-
ro por tejido inmaduro, las trabéculas simulan
letras chinas®: trabéculas irregulares de tejido in-
maduro sin orientacién funcional en un estroma
conectivo fibrovascular. En el diagnéstico por ima-
gen la TC es la prueba de eleccion. Podemos en-
contrarnos con tres patrones radiograficos: el
pseudoquistico o insuflante (que es el mas fre-
cuente), el esclerdtico y el pagetoide.

La resonancia es util para valorar la compre-
sion de estructuras adyacentes®. En las localizacio-
nes sinusales, ayuda a diferenciar entre cambios
inflamatorios (retencion de secreciones) y persis-
tencia de restos tras la cirugia o transformacion
maligna de la enfermedad. La existencia de infiltra-
cion Osea y/o niveles hidroaéreos en la lesion,
obliga a descartar malignizacién del proceso me-
diante la biopsia®.

En lo referente al tratamiento, la observacion
es la actitud mas aceptada ante los pacientes con
DF asintomatica, realizando biopsia en caso de
que se sospeche malignizacién. Generalmente al
finalizar el crecimiento 6seo, disminuyen la apari-
cion de nuevas lesiones, y con el tiempo se van
haciendo de caracteristicas mas escleréticas. La
cirugia se considera indicada en los casos sinto-
maticos?®, siendo dificil conseguir una exéresis

Tabla 1: Diagnostico diferencial entre la displasia
fibrosa y el fibroma osificante

Fibroma osificante

30-40 afios

Displasia fibrosa
Infancia
Monostético Mono o poliostético
Buena delimitacién RX Menos definido en la radiografia
Crecimiento expansivo Crecimiento insuflante (adelgaza el
hueso)

Buena respuesta al tto. Dificil solucién quirdrgica (recidivas)

quirrgico
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completa, por lo que tienden a recidivar (hasta
25%)°. La RT esta contraindicada por aumentar el
riesgo de malignizacion.

Deberemos sospechar transformacion maligna
cuando la DF produce dolor o se extiende a teji-
dos blandos. Generalmente degenera a osteosar-
coma y en el 50% de los casos esta degeneracién

ocurre en los focos localizados en la region crane-
ofacial®.

En conclusién, la displasia fibrosa puede
presentarse de forma aislada en el cornete medio,
debiendo establecerse el diagnodstico diferencial
con las patologias propias de esta estructura ana-
tébmica con caracteristicas 0seas.
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