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INTRODUCCION: La Displasia Fibrosa Osea Craneofacial es una lesion dsea benigna en
la que se da una sustitucion de tejido dseo normal por tejido fibro-6seo. Desarrollada a
partir de una mutacioén genética. Subordinada en variantes: monostdsica y polistosica.
Escasos casos son reportados sobre malignizacion de la patologia. El Diagndstico se
realiza con la sospecha clinica y se confirma mediante exdmenes de imagen y anato-
mopatoldgicos.

CASO CLINICO: El presente trabajo presenta una serie de tres casos diagnosticados
de Displasia Osteofibrosa Craneofacial en el Hospital José Carrasco Arteaga y Hospital
del Rio, Cuenca-Ecuador, en los que por el cuadro clinico de los pacientes se decidié
tratamiento quirdrgico.

EVOLUCION: En todos los casos, la evolucién fue favorable. Se logré resultados positi-
vos, reduccién de sintomas y mejoria estética general en todos los casos.

CONCLUSION: Se obtienen mejores resultados con los tratamientos quirdrgicos ac-
tuales (remodelado mas congelamiento 6seo), entre ellos: buenos resultados estéti-
cos, mejor calidad de vida, menor riesgo de infecciones. En el presente trabajo los tres
participantes sometidos a resolucion quirlrgica sefialaron que el tratamiento reflejé
positivamente en el ambito funcional, estético y emocional.

PALABRAS CLAVE: ASIMETRIA FACIAL, DISPLASIA FIBROSA CRANEOFACIAL, DISPLASIA FI-
BROSA MONOSTOSICA, CIRUGIA ESTETICA RECONSTRUCTIVA.

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 Rio, 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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La Displasia Osteofibrosa se define como una lesion ésea benigna;
poco frecuente, con una prevalencia real desconocida, distingui-
da por la sustitucién de tejido 6seo normal por tejido fibro-6seo.
El primero en describir la patologia fue Von Rec-Klinghausen en
1891, caracterizandola por deformidades y cambios fibrosos a los
que nombro: “osteitis fibrosa generalisata”. En 1938, Lichtenstein
y Jaffé introdujeron el término “displasia fibrosa” [1]. La teoria de
Marie y Riminucci describe como etiologia, el desarrollo a partir
de una mutacién activadora de la subunidad “alfa” de la protei-
na G de sefalizacién de las células osteoblasticas resultando una
distribucion en mosaico [2]. La excesiva multiplicacion de tejido
fibroso mezclado con trabéculas de hueso inmaduro hace que his-
tolégicamente se representen tres esquemas de agrupacion: “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 monostosica (un solo hueso), polistosica
(mas de un hueso). El sindrome de McCune-Allbright ha sido aso-
ciado a la variante polistésica, con la particularidad de presentar
zonas de hiperpigmentacion cutanea (manchas café con leche) y
alteraciones endocrinas (pubertad temprana, adenoma hipofisa-
rio o hipertiroidismo) formando una triada [3]. La variedad monos-
tdsica supone el 70% de los casos de Displasia Fibrosa y en orden
de frecuencia afecta a costillas, fémur, tibia, maxilar, mandibula,
calota craneal y hiimero [1]. A nivel craneofacial, la frecuencia de
presentacion en orden decreciente es: maxilar, mandibula, hueso
frontal, hueso esfenoidal, etmoides, hueso parietal y occipital [3].
La malignizacién de la displasia es poco frecuente presentandose
en un 0.5% para la forma monostosica y del 4% para la variante
polistosica [1].

La presentacion clinica depende de la localizacién y tamafio de la
lesion; siendo de crecimiento lento, la mayoria de veces asintoma-
tica. Hay casos en los que la compresién de estructuras o invasion
de tejidos vecinos tienden a producir: lesiones en el canal 6ptico
(ceguera, diplopia, pérdida de la visién), parestesias por dafio del
nervio trigémino, cefalea, exoftalmia, alteraciones estéticas, dolor
enregion de la lesion y fracturas 6seas [4], [5].

El diagnostico se basa principalmente en la sospecha clinica du-
rante el examen fisico, en el mismo se presentara asimetria en la
region de la lesién y se confirma la patologia con exdmenes com-
plementarios de imagen como: Radiografia, Tomografia Axial
Computarizada y Resonancia Magnética [6]. La densidad en los
estudios radiolégicos depende de la cantidad de los elementos
6seos y fibrosos, resultando asi patrones: mixto (40%), esclerdtico
localizandose en la base del craneo (35%) y quistico-litico (el me-
nos frecuente) [1], [7].

Diagnésticos diferenciales: principalmente con el fibroma osifican-
te juvenil (FOJ) que radiolégicamente presenta margenes 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-dseay el
fibroma desmoplasico [3], [5], [6].

En cuanto al tratamiento, en el periodo activo de la displasia fi-
brosa la recomendacién es permanecer expectante, mantener al
paciente en observacion habitual y una actitud conservadora. En
la displasia craneo-facial, la intervencion quirdrgica estd indicada
en desproporciones estéticas indiscutibles y cuadros de compre-
sién a nivel cerebral o hacia el globo ocular. La alta tasa de recidi-
va (25-50%) limita la cirugia en edad temprana. El tratamiento de
eleccion es el remodelamiento 6seo mas reseccion de la lesion. La
radioterapia es contraindicada por la predisposicién a la degene-
racion maligna radioinducida [3], [5], [8].
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CASO1

Paciente de sexo femenino de 13 afios de edad. Sin anteceden-
tes familiares de importancia. La madre refirié que desde hace 5
afos la paciente presenta asimetria orbito-frontal izquierda, dicha
deformidad aumento de tamano al transcurso de los dos Ultimos
anos, sumandose ademas en este mismo transcurso de tiempo,
cefalea y diplopia. Al examen fisico se evidencié deformidad orbi-
to-frontal izquierda con dolor a la palpacion, enoftalmos y falta de
excursion ocular, sin mas alteraciones. Se realizé TAC con recons-
truccion en 3D, donde se observo tumor 6seo localizado en hueso
frontal, que invadia béveda craneana, base de craneo anterior y
techo de la 6rbita. Tras analisis de sintomatologia, examen fisico
y confirmacion con resultados de la TAC, se diagnostico Displasia
Osteofibrosa Craneofacial.

IMAGEN 1. Prequirargico, con deformidad prominente a nivel

frontal. A. Vista frontal con hiperextension cervical para notar

deformidad frontal. B. TAC, corte coronal, se observa displasia

osteofibrosa fronto-orbitaria. C. TAC con reconstruccion 3D, se
observa tumoracion fronto-orbitaria.

A B C

Por el cuadro clinico se decidi6 intervenir quirdrgicamente a la pa-
ciente. Se realizé un remodelado 6seo y extraccion de displasia os-
teofibrosa, mas avance frontoorbitario y reconstruccién de techo
y pared lateral de la 6rbita, congelado de remanentes 6seos con
nitrogeno liquido para evitar recidivas; con el objetivo de reducir la
asimetria facial y agrandar la boveda craneanay cavidad orbitaria,
evitando la compresién de su contenido (globo ocular, musculos,
nervio 6ptico).

El procedimiento se realizé sin complicaciones. En el postquirtr-
gico (Imagen 3) la paciente presentd una evolucion favorable;
con disminucion significativa de la asimetria facial, didametros an-
teroposterior y vertical de la 6rbita normalizados, al igual que la
relacion continente-contenido, ausencia de enoftalmos, supresion
de la sintomatologia inicial y recuperacién completa de la funcio-
nalidad. Se manifesté conformidad por parte de la paciente y fa-
miliares. Tras control postquirtrgico a los ocho meses, paciente
se mantiene sin recidiva, con simetria completa en la estructura
craneo-facial.

IMAGEN 2. Intervencion quirurgica, exéresis de protuberancia. A.

Reseccion de mitad izquierda del hueso frontal para remodelado

6seo. B. Remodelado 6seo de prominencia 6sea. C. Colocacion de
frontal remodelado de prominencia a nivel izquierdo.
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Imagen 3. Resultado Postquirdrgico. A. Vista frontal
postquirtrgico, mejoria de alteraciones estéticas. B. TAC corte
coronal, tras extraccion de displasia osteo-fibrosa, remodelado y
colocacion de nitrégeno liquido en el remanente 6seo.

A B

CASO 2

Paciente de sexo femenino de 14 afios de edad. Sin antecedentes
familiares de importancia. Refirié presentar desde hace 4 afios asi-
metria a nivel frontal izquierdo, que aumenté de tamafio gradual-
mente. Dos afios antes de acudir al servicio de cirugia plastica y
reconstructiva present6 ademas diplopia, impotencia funcional a
la elevacion del parpado superior izquierdo y dolor supraorbirata-
rio ipsilateral al tacto. Un afio después se afiadio al cuadro, cefalea
de tipo opresivo en region fronto-temporal izquierda. Almomento
del examen fisico se evidenci6 asimetria a nivel frontal izquierdo,
enoftalmosy ausencia de excursion en ojo izquierdo. Por sospecha
de displasia osteofibrosa craneofacial se realizé TAC simple de cra-
neoy macizo facial, con cuyos resultados se confirmé el diagnésti-
co. Se observé tumor éseo localizado en region frontal que invade
béveda craneana, base de craneo anterior y techo de 6rbita, pro-
duciendo aplastamiento del globo ocular.

Imagen 4. Prequirdrgico, con deformidad prominente a nivel
frontal. A. Vista frontal donde se evidencia deformidad fronto-
orbitaria. B. TAC de craneo corte axial, donde se observa displasia
osteofibrosa fronto-orbitaria. C. TAC de craneo y macizo facial,
corte coronal, se observa tumoracion fronto-orbitaria.

EL tratamiento fue quirurgico, se realizé remodelado 6seoy extrac-
cion de la displasia osteofibrosa, reconstruccion de techo y pared
lateral de la érbita, congelado de remanentes dseos con nitrégeno
liquido. El procedimiento se llevo a cabo sin complicaciones. Se
obtuvieron los resultados postquirtrgicos deseados; exéresis com-
pleta del tumor con aumento del espacio en la béveda craneana,
normalizaciéon de didmetros antero-posteriores y verticales de la
orbita izquierda, con reduccion notable de la asimetria facial, eli-
minacion completa de la sintomatologia. (Imagen 6)

Imagen 5. Intervencion quirurgica, exéresis de protuberancia.
A. Medicion de tumor en region frontal previa su exéresis. (2cm
aproximadamente) B. Fijacion de hueso frontal tras remodelado
06seo, reseccion de tumor y congelado.

Imagen 6. Resultados postquirtrgicos. Disminucion significativa
de asimetria a nivel frontal izquierdo. A. TAC corte axial. B. TAC
corte coronal. C. TAC con reconstruccion 3D.

A B C

CASO3

Paciente de sexo masculino de 8 afios de edad. Sin antecedentes
patoldgicos ni familiares de importancia. Madre refirié que desde
hace 3 afos el nifio presenta asimetria facial a nivel orbito-frontal
derecho que tiene un aumento progresivo de tamanio, llegando
a producir protrusion del globo ocular ipsilateral, dificultad para
cerrar el parpado superior del mismo lado y diplopia. Acude al ser-
vicio de Neurocirugia del Hospital del Rio, al examen fisico se evi-
dencia deformidad fronto-orbitaria con exoftalmus derecho. Se
indica TAC simple de craneo y macizo facial y TAC con reconstruc-
cion en 3D. Con resultado de exdmenes de imagenologia se con-
firma la sospecha clinica de Displasia Osteofibrosa Craneofacial.
En las imagenes se observo la formacion tumoral caracteristica;
invasion a la boveda craneana frontotemporal y cavidad orbitaria
produciendo una marcada asimetria facial frontoorbitaria.

Imagen 7. Prequirurgico, con deformidad prominente a nivel
frontal derecho. A. Vista Frontal. B. Vista lateral derecha. C. Vista
frontal con hiperextension cervical.
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Imagen 8. Examenes complementarios prequirdrgicos. Se observa
prominencia 6sea frontal derecha. A. TAC 3D. B. TAC craneal
prequirurgico, corte coronal. C. TAC craneal prequirargico, corte
axial.

A B (o

Paciente fue sometido a intervencién quirdrgica previa cirugia si-
mulada en molde de estereolitografia. Se realizé un remodelado
6seo y extraccion de displasia osteo-fibrosa, mas avance fron-
to-orbitario y reconstruccion de techo y pared lateral de la 6rbita,
congelado de remanentes dseos con nitrégeno liquido. Se logrd
exéresis completa del tumor, sin complicaciones; con compensa-
cion de la asimetria facial, aumento de del espacio en la béveda
craneana y cavidad orbitaria, evitando la compresion de su con-
tenido (globo ocular, musculos, nervio éptico). Los resultados se
evidencian en la TAC de control postquirdrgica (Imagen 10). El pa-
ciente tuvo una evolucion favorable, con satisfaccion del resulta-
do estético, eliminacién de la proptosis del globo ocular, elimina-
cién de la sintomatologia prequirurgica y recuperacion funcional
de la movilidad del parpado.

Imagen 9. Intervencion quirdrgica. A. Molde de estereolitografia
para cirugia simulada. B. Fijacion de hueso frontal tras
remodelado 6seo y avance fronto-orbitario.

Imagen 10. Post reseccion quirtrgica de displasia dsea
craneofacial. A. TAC de craneo postquirdrgica, corte axial. B. TAC
de craneo y macizo facial postquirdrgica, corte coronal. Vista
frontal de paciente en el postquirtrgico sin asimetria facial.

En esta serie se diagnostico y trato tres pacientes con displasia
fibrosa 6sea, todos confirmados por la presentacion clinica y es-
tudios de imagen. Dos de los pacientes fueron de sexo femenino
y uno de sexo masculino. En todos los pacientes las anomalias se
presentaron en el hueso frontal, en el lado izquierdo en dos de los
pacientes y en un paciente en region derecha del mismo hueso;
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confirmando lo que indica la literatura en relacion a la presenta-
cion clinica. Clinicamente la Displasia Fibrosa se presenta entre la
primera y segunda década de la vida, sin predileccion por sexos ni
razas, pudiendo afectar a cualquier estructura 6sea del cuerpo. Sin
embargo es el territorio craneofacial el mas frecuentemente impli-
cado; siendo el hueso frontal uno de los sitios mas frecuentes de
presentacion a nivel craneofacial[3].

Generalmente la patologia se manifiesta como una lesién expansi-
va de crecimiento lento y asociada en ocasiones a asimetria facial.
De manera inusual, pueden presentarse sintomas en relacion a la
compresion de estructuras nerviosas o invasion de tejidos adya-
centes, tal como en los tres casos clinicos presentados [3].

El tratamiento quirtrgico 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-
cion completa de las areas comprometidas. Los pacientes asinto-
maticos pueden ser controlados regularmente con radiografias
seriadas [5]. Lo que obliga a individualizar el tratamiento en cada
paciente, dependiendo de la severidad de las malformaciones, la
edady el sexo [3,8]. La extension de la deformidad facial varia am-
pliamente, existiendo una variedad de técnicas quirlrgicas para
corregirlas. [5]. Actualmente el tratamiento especifico es el remo-
delado 6seo y reseccion del tumor mediante fresado y reseccion
con sierras eléctricas, y congelamiento con nitrégeno liquido de
los remanentes éseos que son usados nuevamente. Cuando la le-
sion afecta la estética facial y la funcion, como en el caso de nues-
tros tres pacientes, el tratamiento quirdrgico debe ser indicado.

Es importante tener en cuenta la repercusion psicologica en estos
pacientes, con la ayuda de un profesional especializado en el area
psicologica, antes, durante y después del tratamiento quirurgico.
Razdn por la cual los tres pacientes fueron sometidos a analisis y
apoyo psicologico, presentando satisfaccion emocional postqui-
rurgica. [5]

Hasta la fecha de la publicacion, ninguno de estos pacientes pre-
sentd recidivas, lo que concuerda con las bibliografias revisadas,
que manifiestan que la probabilidad de recidiva es reducida debi-
do al tratamiento quirdrgico mas la colocacion del hueso en nitré-
geno liquido, congelandolo, lo que produce desnaturalizacién de
las células patolégicas. [1] [3]

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

La bibliografia evidencia que la displasia fibrosa es una enferme-
dad polimalformativa extremadamente rara; por lo que su diag-
nostico 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, esta el limitado nu-
mero de pacientes que pueden ser captados en nuestro medio. [6],

(7]

La displasia fibrosa es una patologia infrecuente, tiene una pre-
sentacion clinica variable, con distintos grados de extensién y
severidad del defecto, es extremadamente raro que se presente
la variante poliostdtica en un paciente. El rasgo clinico comdn



Serie de Casos Clinicos: Displasia Osteofibrosa Craneofacial. Resolucion Quirtrgica

Jhonatan Heriberto Vazquez Albornoz, Pablo Gerardo Pefia Tapia, Carlos Anibal Yanez Castro, Cristian David Sanchez Ledn

en todos los pacientes con displasia craneofacial es el crecimiento
paulatino de la prominencia 6sea, resultando asimetria facial, reco-
nocible a simple vista.

El diagndstico se basé en la presentacion clinica, un examen fisico
minucioso y se confirmé mediante exdmenes de imagen (TAC sim-
ple y con reconstruccion 3D) de craneo. No se requiri6 pruebas de
anatomia patoldgica, ya que no existieron dudas diagndsticas. La
deformidad se corrigié de manera efectiva con cirugia craneofacial

Es importante reconocer las caracteristicas principales de la pre-
sentacion clinica de la displasia fibrosa, para poder realizar el diag-
nostico diferencial de otras lesiones dseas, por la incidencia baja de
esta patologia.

El seguimiento periédico y continuo postquirlrgico es muy impor-
tante para evitar complicaciones como infecciones postquirtrgicas

y congelado dseo con nitrégeno liquido en todos los pacientes. El  y recidivas de la patologia.
resultado es menor nimero de complicaciones postquirirgicas,
mejor resultado estético y recuperacion funcional, con menor gra-

do de recidiva como ocurrié con los tres pacientes de este estudio.
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