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RESUMEN

INTRODUCCIÓN: La Displasia Fibrosa Ósea Craneofacial es una lesión ósea benigna en 
la que se da una sustitución de tejido óseo normal por tejido fibro-óseo. Desarrollada a 
partir de una mutación genética. Subordinada en variantes: monostósica y polistósica. 
Escasos casos son reportados sobre malignización de la patología. El Diagnóstico se 
realiza con la sospecha clínica y se confirma mediante exámenes de imagen y anato-
mopatológicos.

CASO CLÍNICO: El presente trabajo presenta una serie de tres casos diagnosticados 
de Displasia Osteofibrosa Craneofacial en el Hospital José Carrasco Arteaga y Hospital 
del Río, Cuenca-Ecuador, en los que por el cuadro clínico de los pacientes se decidió  
tratamiento quirúrgico.

EVOLUCIÓN: En todos los casos, la evolución fue favorable. Se logró resultados positi-
vos, reducción de síntomas y mejoría estética general en todos los casos.

CONCLUSIÓN: Se obtienen mejores resultados con los tratamientos quirúrgicos ac-
tuales (remodelado más congelamiento óseo), entre ellos: buenos resultados estéti-
cos, mejor calidad de vida, menor riesgo de infecciones. En el presente trabajo los tres 
participantes sometidos a resolución quirúrgica señalaron que el tratamiento reflejó 
positivamente en el ámbito funcional, estético y emocional. 

PALABRAS CLAVE: ASIMETRÍA FACIAL, DISPLASIA FIBROSA CRANEOFACIAL, DISPLASIA FI-
BROSA MONOSTÓSICA, CIRUGÍA ESTÉTICA RECONSTRUCTIVA. 

ABSTRACT

Case Series: Craniofacial Fibrous Dysplasia. Surgical Treatment 

BACKGROUND: Craniofacial Bone Fibrous Dysplasia is a benign bone lesion where normal bone 
tissue is replaced with fibrous tissue. Developed from a genetic mutation. Subordinated in variants: 
monostotic and polyistotic. Few cases are reported on malignancy of the pathology. The diagnosis is 
determined with clinical suspicion and confirmed by imaging and pathology tests.

CASE REPORT: In this paper, we present a series of three cases diagnosed with Craniofacial Fibrous 
Dysplasia at José Carrasco Arteaga Hospital and Hospital del Río, Cuenca-Ecuador. All of patients 
were treated with surgery, because of the clinical features. 

EVOLUTION: In all the cases, the patient evolution was favorable. Reduction of symptoms and gene-
ral aesthetic improvement were achieved in all cases.

CONCLUSION: Better results are obtained with the current surgical treatments (bone remodeling plus 
bone freezing), among them: good aesthetic results, better quality of life, lower risk of infections. In 
the present paper, the three patients treated with the surgical procedure indicated that the treatment 
reflected positively in the functional, aesthetic and emotional aspects.

KEYWORDS: FACIAL ASYMMETRY, CRANIOFACIAL FIBROUS DYSPLASIA, MONOSTOTIC FIBROUS DYS-
PLASIA, RECONSTRUCTIVE SURGICAL PROCEDURES. 
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  INTRODUCCIÓN  

La Displasia Osteofibrosa se define como una lesión ósea benigna; 
poco frecuente, con una prevalencia real desconocida, distingui-
da por la sustitución de tejido óseo normal por tejido fibro-óseo. 
El primero en describir la patología fue Von Rec-Klinghausen en 
1891, caracterizándola por deformidades y cambios fibrosos a los 
que nombro: “osteítis fibrosa generalisata”. En 1938, Lichtenstein 
y Jaffé introdujeron el término “displasia fibrosa” [1]. La teoría de 
Marie y Riminucci describe como etiología, el desarrollo a partir 
de una mutación activadora de la subunidad “alfa” de la proteí-
na G de señalización de las células osteoblásticas resultando una 
distribución en mosaico [2]. La excesiva multiplicación de tejido 
fibroso mezclado con trabéculas de hueso inmaduro hace que his-
tológicamente se representen tres esquemas de agrupación: “le-
tras chinas”; “puzzle” y “C&S”. Se suman osteoblastos inmaduros 
distribuidos de manera anormal [1].

El 70% de los casos se presentan durante la primera década de 
vida, no tiene tendencia a ninguna raza o sexo [3]. La enfermedad 
se clasifica en: displasia monostósica (un solo hueso), polistósica 
(más de un hueso). El síndrome de McCune-Allbright ha sido aso-
ciado a la variante polistósica, con la particularidad de presentar 
zonas de hiperpigmentación cutánea (manchas café con leche) y 
alteraciones endocrinas (pubertad temprana, adenoma hipofisa-
rio o hipertiroidismo) formando una triada [3]. La variedad monos-
tósica supone el 70% de los casos de Displasia Fibrosa y en orden 
de frecuencia afecta a costillas, fémur, tibia, maxilar, mandíbula, 
calota craneal y húmero [1]. A nivel craneofacial, la frecuencia de 
presentación en orden decreciente es: maxilar, mandíbula, hueso 
frontal, hueso esfenoidal, etmoides, hueso parietal y occipital [3].
La malignización de la displasia es poco frecuente presentándose 
en un 0.5% para la forma monostósica y del 4% para la variante 
polistósica [1]. 

La presentación clínica depende de la localización y tamaño de la 
lesión; siendo de crecimiento lento, la mayoría de veces asintomá-
tica. Hay casos en los que la compresión de estructuras o invasión 
de tejidos vecinos tienden a producir: lesiones en el canal óptico 
(ceguera, diplopía, pérdida de la visión), parestesias por daño del 
nervio trigémino, cefalea, exoftalmia, alteraciones estéticas, dolor 
en región de la lesión y fracturas óseas [4], [5].

El diagnóstico se basa principalmente en la sospecha clínica du-
rante el examen físico, en el mismo se presentará asimetría en la 
región de la lesión y se confirma la patología con exámenes com-
plementarios de imagen como: Radiografía, Tomografía Axial 
Computarizada y Resonancia Magnética [6]. La densidad en los 
estudios radiológicos depende de la cantidad de los elementos 
óseos y fibrosos, resultando así patrones: mixto (40%), esclerótico 
localizándose en la base del cráneo (35%) y quístico-lítico (el me-
nos frecuente) [1], [7].

Diagnósticos diferenciales: principalmente con el fibroma osifican-
te juvenil (FOJ) que radiológicamente presenta márgenes perfec-
tamente definidos, lesiones de células gigantes (granuloma cen-
tral de células gigantes y tumor pardo del hiperparatiroidismo), el 
osteoblastoma u osteoma osteoide, la displasia cemento-ósea y el 
fibroma desmoplásico [3], [5], [6].

En cuanto al tratamiento, en el periodo activo de la displasia fi-
brosa la recomendación es permanecer expectante, mantener al 
paciente en observación habitual y una actitud conservadora. En 
la displasia cráneo-facial, la intervención quirúrgica  está indicada 
en desproporciones estéticas indiscutibles y cuadros de compre-
sión a nivel cerebral o hacia el globo ocular. La alta tasa de recidi-
va (25-50%) limita la cirugía en edad temprana. El tratamiento de 
elección es el remodelamiento óseo más resección de la lesión. La 
radioterapia es contraindicada por la predisposición a la degene-
ración maligna radioinducida [3], [5], [8].  

  CASO CLÍNICO  

CASO 1
 Paciente de sexo femenino de 13 años de edad. Sin anteceden-
tes familiares de importancia. La madre refirió que desde hace 5 
años la paciente presenta asimetría orbito-frontal izquierda, dicha 
deformidad aumentó de tamaño al transcurso de los dos últimos 
años, sumándose además en este mismo transcurso de tiempo, 
cefalea y diplopía. Al examen físico se evidenció deformidad orbi-
to-frontal izquierda con dolor a la palpación, enoftalmos y falta de 
excursión ocular, sin más alteraciones. Se realizó TAC con recons-
trucción en 3D, donde  se observó tumor óseo localizado en hueso 
frontal, que invadía bóveda craneana, base de cráneo anterior y 
techo de la órbita. Tras análisis de sintomatología, examen físico 
y  confirmación con resultados de la TAC, se diagnosticó Displasia 
Osteofibrosa Craneofacial.

IMAGEN 1. Prequirúrgico, con deformidad prominente a nivel 
frontal. A. Vista frontal con hiperextensión cervical para notar 
deformidad frontal. B. TAC, corte coronal, se observa displasia 
osteofibrosa fronto-orbitaria. C. TAC con reconstrucción 3D, se 

observa tumoración fronto-orbitaria.

Por el cuadro clínico se decidió intervenir quirúrgicamente a la pa-
ciente. Se realizó un remodelado óseo y extracción de displasia os-
teofibrosa, más avance frontoorbitario y reconstrucción de techo 
y pared lateral de la órbita, congelado de remanentes óseos con 
nitrógeno líquido para evitar recidivas; con el objetivo de reducir la 
asimetría facial y agrandar la bóveda craneana y cavidad orbitaria, 
evitando la compresión de su contenido (globo ocular, músculos, 
nervio óptico). 

El procedimiento se realizó sin complicaciones. En el postquirúr-
gico (Imagen 3) la paciente presentó una evolución favorable; 
con disminución significativa de la asimetría facial, diámetros an-
teroposterior y vertical de la órbita normalizados, al igual que la 
relación continente-contenido, ausencia de enoftalmos, supresión 
de la sintomatología inicial y recuperación completa de la funcio-
nalidad. Se manifestó conformidad por parte de la paciente y fa-
miliares. Tras control postquirúrgico a los ocho meses, paciente 
se mantiene sin recidiva, con simetría completa en la estructura 
cráneo-facial. 

IMAGEN 2. Intervención quirúrgica, exéresis de protuberancia. A. 
Resección de  mitad izquierda del hueso frontal para remodelado 
óseo. B. Remodelado óseo de prominencia ósea. C. Colocación de 

frontal remodelado de prominencia a nivel izquierdo.
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Imagen 3. Resultado Postquirúrgico. A. Vista frontal 
postquirúrgico, mejoría de alteraciones estéticas. B. TAC corte 

coronal, tras extracción de displasia osteo-fibrosa, remodelado y 
colocación de nitrógeno líquido en el remanente óseo. 

CASO 2
Paciente de sexo femenino de 14 años de edad. Sin antecedentes 
familiares de importancia. Refirió presentar desde hace 4 años asi-
metría a nivel frontal izquierdo, que aumentó de tamaño gradual-
mente. Dos años antes de acudir al servicio de cirugía plástica y 
reconstructiva presentó además diplopía, impotencia funcional a 
la elevación del párpado superior izquierdo y dolor supraorbirata-
rio ipsilateral al tacto. Un año después se añadió al cuadro, cefalea 
de tipo opresivo en región fronto-temporal izquierda. Al momento 
del examen físico se evidenció asimetría a nivel frontal izquierdo, 
enoftalmos y ausencia de excursión en ojo izquierdo. Por sospecha 
de displasia osteofibrosa craneofacial se realizó TAC simple de crá-
neo y macizo facial, con cuyos resultados se confirmó el diagnósti-
co. Se observó tumor óseo localizado en región frontal que invade 
bóveda craneana, base de cráneo anterior y techo de órbita, pro-
duciendo aplastamiento del globo ocular.

Imagen 4. Prequirúrgico, con deformidad prominente a nivel 
frontal. A. Vista frontal donde se evidencia deformidad fronto-

orbitaria. B. TAC de cráneo corte axial, donde se observa displasia 
osteofibrosa fronto-orbitaria. C. TAC de cráneo y macizo facial, 

corte coronal, se observa tumoración fronto-orbitaria.

EL tratamiento fue quirúrgico, se realizó remodelado óseo y extrac-
ción de la displasia osteofibrosa, reconstrucción de techo y pared 
lateral de la órbita, congelado de remanentes óseos con nitrógeno 
líquido.  El procedimiento se llevó a cabo sin complicaciones. Se 
obtuvieron los resultados postquirúrgicos deseados; exéresis com-
pleta del tumor con aumento del espacio en la bóveda craneana, 
normalización de diámetros antero-posteriores y verticales de la 
órbita izquierda, con reducción notable de la asimetría facial, eli-
minación completa de la sintomatología.  (Imagen 6)

Imagen 5. Intervención quirúrgica, exéresis de protuberancia. 
A. Medición de tumor en región frontal previa su exéresis. (2cm 

aproximadamente) B. Fijación de hueso frontal tras remodelado 
óseo, resección de tumor y congelado. 

Imagen 6. Resultados postquirúrgicos. Disminución significativa 
de asimetría a nivel frontal izquierdo. A. TAC corte axial. B. TAC 

corte coronal. C. TAC con reconstrucción 3D. 

CASO 3
Paciente de sexo masculino de 8 años de edad. Sin antecedentes 
patológicos ni familiares de importancia. Madre refirió que desde 
hace 3 años el niño presenta asimetría facial a nivel orbito-frontal 
derecho que tiene un aumento progresivo de tamaño, llegando 
a producir protrusión del globo ocular ipsilateral, dificultad para 
cerrar el párpado superior del mismo lado y diplopía. Acude al ser-
vicio de Neurocirugía del Hospital del Río, al examen físico se evi-
dencia deformidad fronto-orbitaria con exoftalmus derecho.  Se 
indica TAC simple de cráneo y macizo facial y TAC con reconstruc-
ción en 3D. Con resultado de exámenes de imagenología se con-
firma la sospecha clínica de Displasia Osteofibrosa Craneofacial. 
En las imágenes se observó la formación tumoral característica; 
invasión a la bóveda craneana frontotemporal y cavidad orbitaria 
produciendo una marcada asimetría facial frontoorbitaria.

Imagen 7. Prequirúrgico, con deformidad prominente a nivel 
frontal derecho. A. Vista Frontal. B. Vista lateral derecha. C. Vista 

frontal con hiperextensión cervical. 
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Imagen 8. Exámenes complementarios prequirúrgicos.  Se observa 
prominencia ósea frontal derecha.  A. TAC 3D. B. TAC craneal 

prequirúrgico, corte coronal. C. TAC craneal prequirúrgico, corte 
axial.

  DISCUSIÓN  

En esta serie se diagnosticó y  trató tres pacientes con displasia 
fibrosa ósea, todos confirmados por la presentación clínica y es-
tudios de imagen. Dos de los pacientes fueron de sexo femenino 
y uno de sexo masculino. En todos los pacientes las anomalías se 
presentaron en el hueso frontal, en el lado izquierdo en dos de los 
pacientes y en un paciente en región derecha del mismo hueso; 

Paciente fue sometido a intervención quirúrgica previa cirugía si-
mulada en molde de estereolitografía. Se realizó un remodelado 
óseo y extracción de displasia osteo-fibrosa,  mas avance fron-
to-orbitario y reconstrucción de techo y pared lateral de la órbita, 
congelado de remanentes óseos con nitrógeno líquido. Se logró 
exéresis completa del tumor, sin complicaciones; con compensa-
ción de la asimetría facial, aumento de del espacio en la bóveda 
craneana y cavidad orbitaria, evitando la compresión de su con-
tenido (globo ocular, músculos, nervio óptico). Los resultados se 
evidencian en la TAC de control postquirúrgica (Imagen 10). El pa-
ciente tuvo una evolución favorable,  con satisfacción del resulta-
do estético, eliminación de la proptosis del globo ocular, elimina-
ción de la sintomatología prequirúrgica y recuperación funcional 
de la movilidad del párpado. 

Imagen 9. Intervención quirúrgica. A. Molde de estereolitografía 
para cirugía simulada. B. Fijación de hueso frontal tras 

remodelado óseo y avance fronto-orbitario.

Imagen 10. Post resección quirúrgica de displasia ósea 
craneofacial.  A. TAC de cráneo postquirúrgica, corte axial. B. TAC  

de cráneo y macizo facial postquirúrgica, corte coronal. Vista 
frontal de paciente en el postquirúrgico sin asimetría facial.

confirmando lo que indica  la literatura en relación a la presenta-
ción clínica. Clínicamente la Displasia Fibrosa se presenta entre la 
primera y segunda década de la vida, sin predilección por sexos ni 
razas, pudiendo afectar a cualquier estructura ósea del cuerpo. Sin 
embargo es el territorio craneofacial el más frecuentemente impli-
cado; siendo el hueso frontal uno de los sitios más frecuentes de 
presentación a nivel craneofacial[3].

Generalmente la patología se manifiesta como una lesión expansi-
va de crecimiento lento y asociada en ocasiones a asimetría facial. 
De manera inusual, pueden presentarse síntomas en relación a la 
compresión de estructuras nerviosas o invasión de tejidos adya-
centes, tal como en los tres casos clínicos presentados [3].

El tratamiento quirúrgico de las lesiones craneofaciales solo debe 
realizarse en caso de compresiones, debido a que dichas lesiones 
tienen una alta tasa de recurrencia y no suele ser posible la resec-
ción completa de las áreas comprometidas. Los pacientes asinto-
máticos pueden ser controlados regularmente con radiografías 
seriadas [5]. Lo que obliga a individualizar el tratamiento en cada 
paciente, dependiendo de la severidad de las malformaciones, la 
edad y el sexo [3,8]. La extensión de la deformidad facial varía am-
pliamente, existiendo una variedad de técnicas quirúrgicas para 
corregirlas. [5]. Actualmente el tratamiento específico es el remo-
delado óseo y resección del tumor mediante fresado y resección 
con sierras eléctricas, y congelamiento con nitrógeno líquido de 
los remanentes óseos que son usados nuevamente. Cuando la le-
sión afecta la estética facial y la función, como en el caso de nues-
tros tres pacientes, el tratamiento quirúrgico debe ser indicado. 

Es importante tener en cuenta la repercusión psicológica en estos 
pacientes, con la ayuda de un profesional especializado en el área 
psicológica, antes, durante y después del tratamiento quirúrgico. 
Razón por la cual los tres pacientes fueron sometidos a análisis y 
apoyo psicológico, presentando satisfacción emocional postqui-
rúrgica. [5]

Hasta la fecha de la publicación, ninguno de estos pacientes pre-
sentó recidivas, lo que concuerda con las bibliografías revisadas, 
que manifiestan que la probabilidad de recidiva es reducida debi-
do al tratamiento quirúrgico más la colocación del hueso en nitró-
geno líquido, congelándolo, lo que produce desnaturalización de 
las células patológicas. [1] [3] 

Respecto a las complicaciones del procedimiento, hay escasa bi-
bliografía que estudia el postquirúrgico y no se presentan casos 
con alteraciones postoperatorias inmediatas. Los pacientes de 
este estudio manifestaron un alto grado de satisfacción con los 
resultados obtenidos, tanto funcionales, estéticos y emocionales. 
Ninguno presentó complicaciones quirúrgicas, ni postquirúrgicas 
como infecciones o recidivas después de realizarse las intervencio-
nes quirúrgicas. [7]

La bibliografía evidencia que la displasia fibrosa es una enferme-
dad polimalformativa extremadamente rara; por lo que su diag-
nóstico y tratamiento son poco estudiados dentro del régimen 
nacional e internacional. De acuerdo a esto se pone en evidencia 
que, dentro de las debilidades de este estudio, está el limitado nú-
mero de pacientes que pueden ser captados en nuestro medio. [6], 
[7]

  CONCLUSIÓN   
  
La displasia fibrosa es una patología infrecuente, tiene una pre-
sentación clínica variable, con distintos grados de extensión y 
severidad del defecto, es extremadamente raro que se presente 
la variante poliostótica en un paciente. El rasgo clínico común 
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en todos los pacientes con displasia craneofacial es el crecimiento 
paulatino de la prominencia ósea, resultando asimetría facial, reco-
nocible a simple vista. 

El diagnóstico se basó en la presentación clínica, un examen físico 
minucioso y se confirmó mediante exámenes de imagen (TAC sim-
ple y con reconstrucción 3D) de cráneo. No se requirió pruebas de 
anatomía patológica, ya que no existieron dudas diagnósticas. La 
deformidad se corrigió de manera efectiva con cirugía craneofacial 
y congelado óseo con nitrógeno líquido en todos los pacientes. El 
resultado es menor número de complicaciones postquirúrgicas, 
mejor resultado estético y recuperación funcional, con menor gra-
do de recidiva como ocurrió con los tres pacientes de este estudio. 

RECOMENDACIONES

Es importante reconocer las características principales de la pre-
sentación clínica de la displasia fibrosa, para poder realizar el diag-
nóstico diferencial de otras lesiones óseas, por la incidencia baja de 
esta patología.
El seguimiento periódico y continuo postquirúrgico es muy impor-
tante para evitar complicaciones como infecciones postquirúrgicas 
y recidivas de la patología.
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TAC: tomografía axial computarizada. RM: resonancia magnética. FOJ: fibroma osificante juvenil. 3D: 3 dimensiones.
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