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RESUMEN

Introduccion: La displasia fibrosa del hueso esfenoidal es una enfermedad que consiste en
el remplazo del tejido éseo por tejido fibroso.

Objetivo: Determinar la importancia del diagnéstico de displasia fibrosa del esfenoide.
Caso Clinico: Paciente femenina, blanca, 39 afios de edad, que acude a consulta de
Otorrinolaringologia por hipoacusia y tinnitus del oido izquierdo. Al examen fisico se
constato la presencia de otitis media serosa. Se realiz6 Tomografia Axial Computarizada
(TAC) simple de craneo a cortes de 3 mm y de oido a cortes de 0,75 mm se obtuvo expansion
y esclerosis de ala mayor del esfenoide, ademas, prueba de Audiometria que presentd
hipoacusia mixta y en la timpanometria se obtuvo una curva B.

Conclusiones: La displasia fibrosa es una patologia benigna del sistema 6seo que por los
sintomas que produce y por no ser muy comun, tiende a confundirse con otras enfermedades,
por lo que debe tenerse en cuenta. La TAC simple de craneo es un complementario
fundamental para su diagndstico.

Palabras clave: displasia fibrosa; hueso esfenoidal; esclerosis; hipoacusia mixta; otitis

media serosa.
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ABSTRACT

Introduction: Fibrous dysplasia of the sphenoid bone is a disease that consists of the
replacement of bone tissue by fibrous tissue.

Objective: To determine the importance of the diagnosis of fibrous dysplasia of the
sphenoid.

Clinical case: A 39-year-old white female patient who attended the Otorhinolaryngology
clinic due to hearing loss and tinnitus in the left ear. On physical examination, the presence
of serous otitis media was confirmed. Simple Computerized Axial Tomography of the Skull
was performed with 3-mm slices and of the ear with 0.75-mm slices, obtaining expansion
and sclerosis of the greater wing of the sphenoid, in addition, an Audiometry test. who
presented mixed hearing loss and in the tympanometry a Curve B was obtained.
Conclusions: Fibrous dysplasia is a benign pathology of the bone system, which, due to the
symptoms it produces and because it is not very common, tends to be confused with other
diseases, so it must be taken into account. Simple Computed Axial Tomography of the Skull
is a fundamental complement for its diagnosis.

Keywords: fibrous dysplasia; sphenoid bone; sclerosis; mixed hearing loss; serous otitis

media.
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Introduccion

La displasia fibrosa, es un desorden poco comun, de etiologia no bien definida. Se comporta
como una alteracion en el desarrollo 6seo, especialmente en la diferenciacion y maduracion
osteoblastica. Representa del 2 al 3 % de todas las neoplasias 6seas y el 7 % de los tumores
benignos 6seos. Se presenta en las primeras 3 décadas de la vida y se caracteriza por un
aumento lento y deformante del hueso comprometido. Su distribucién es igual entre los
sexos pero algunas revisiones sefialan cierta preferencia por el sexo femenino. La variedad
monostatica es la mas frecuente y afecta aproximadamente al 70 % de los casos. La relacion

hombre: mujer es 2:12,(1:2:345)
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Se clasifica dentro de los tumores conjuntivos de cavidades perinasales duros no
odontogénicos. La displasia fibrosa monostoética confinada al temporal es muy rara, con
cerca de 100 casos reportados en la literatura en idioma inglés, tiende a desarrollarse en
preadolescentes, presenta una lenta progresion y sus manifestaciones aparecen en la cuarta
década de la vida.

La displasia del temporal es poco frecuente pero siempre hay que pensar en ella en los casos
de pacientes con pérdida auditiva, tinnitus, alteraciones visuales, aumento éseo craneal,
asimetria facial, otorrea, otalgia, trismos, protrusion anterior del pabelldn auricular, vértigo,
dolor facial y cefalea.

Se cree que estas enfermedades Oseas por su infrecuencia, la ausencia de etiologia y el
desconocimiento que se tiene, las hacen exoticas para el paciente y el médico; por ello es
conveniente analizar algunos conceptos de esta enfermedad y compararlos con los
resultados obtenidos en el analisis En este caso, nuestro objetivo fue determinar la

importancia del diagndstico de displasia fibrosa del esfenoide.

Caso clinico

Paciente femenina, blanca, 39 afios de edad, con antecedentes patologicos personales de
hipertension arterial y familiares de padre (fallecido) de cancer éseo. Con historia desde
hace dos afios de pérdida subita de la audicion de oido izquierdo acompafiado de tinnitus.
Examen de otorrinolaringologia: otoscopia. - conducto auditivo externo (CAE) permeable,
con presencia de retraccion de membrana timpanica. Se observa enrojecimiento en
cuadrante anteroinferior de la membrana timpanica.

Se realiz6 nasofibroscopia con lente rigido encontrandose la mucosa normal, orificio de

trompa de Eustaquio y fosita de Rosenmuller sin alteracion, no se visualiza lesién tumoral.

Pruebas audiométricas
Logoaudiometria: La paciente percibe mejor la voz cuchicheada que la gritada. Weber
lateralizado hacia el lado afecto. Rinne negativo. Schwabach acortado.
Timpanometria: Oido derecho normal (curva A), oido izquierdo curva B.
Exudados de oido y nasofaringeo: Negativos.
Se realiz6 survey 0seo. Se obtuvo en la columna dorsal y sacra signos de osteoporosis.
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Se realizd TAC de craneo a3 mmy a 1,5 mm de oido observandose expansion y esclerosis
del ala mayor del esfenoides del lado izquierdo con una excrecencia 6sea que se extiende
hacia la regién del temporal basal posterior de este lado. Hay pérdida de la neumatizacién
de las celdas mastoideas de este lado. También se define presencia de tejido en proyeccion
de oido medio (Fig. 1).
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Fig. 1 - Observese pérdida de la neumatizacion de las celdas mastoideas izquierdas y excrecencia
Osea que se extiende hacia la regién del temporal basal posterior.

Discusion
La displasia fibrosa es una patologia benigna del sistema 6seo. Representa la displasia
craneo- facial del 20 al 30 %, el esfenoides el 43 % y el temporal del 18 al 24 %.©)
Los tipos de displasia 0sea son: monostotica, poliostotica, Sindrome de MacCune — Albright
y asociadas a otras enfermedades.
La displasia monostatica representa el 70 al 80 % de los casos, afecta a un hueso Unico y es
mas frecuente en huesos largos. La mayoria de los pacientes son asintomaticos y son
diagnosticados incidentalmente.*"
La displasia poliostética representa el 20 al 30 % de los casos, involucra dos o mas huesos
no continuos, habitualmente unilateral, tiene mayor afeccion a huesos craneofaciales que la
monostética.(®®)

Aunque muchas teorias han sido expuestas, dos de las principales son:®

1. Malformacion hamartomatosa resultado de una interrupcion de la maduracion 6sea en la
etapa medular.
2. Una alteracion en la actividad enzimatica del hueso que conlleva a un metabolismo

alterado del calcio.
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La displasia fibrosa se puede presentar en cinco formas clinicas:©7®

1. Sindrome de MacCune - Albright

Se caracteriza por la triada de la displasia fibrosa de tipo poliostotica, manchas
hiperpigmentadas y una variedad de endocrinopatias, que incluyen: precocidad sexual,
hipertiroidismo, Sindrome de Cushing, hiperparatiroidismo, acromegalia ocasional
hipogonadismo hipogonadotrofico hipotalamico, y raquitismo resistente a la vitamina D.
Existen dos criterios para explicar las endocrinopatias: uno, relacionado con hipersecrecion
hipotalamica en la produccién de una serie de factores liberadores que comprometen a los
diferentes drganos endocrinos, que son usualmente sensibles a las hormonas tréficas; el otro
criterio, planteado por Dahon, establece la posibilidad de que estas hormonas actlen en
forma auténoma sin mediacion del eje hipotalamo-hipofisis.©19

En cuanto a la primera hipotesis Albright observa desde 1937 la alteracion pluriglandular
relacionada con la precocidad sexual y una madurez en la edad 6sea. En algunos otros casos
no hay relacion con la precocidad sexual. V)

La mayoria de los problemas endocrinologicos y la displasia fibrosa se relacionan con
patologias tiroideas, especialmente el hipertiroidismo no asociado a bocio multinodular ni
a enfermedad de Graves-Basedow que tiene una base autoinmunitaria en su patogénesis, a
pesar de que Hill y Warrick postulan la presencia de factores liberadores hipotalamicos para
explicar las diversas manifestaciones endocrinoldgicas. Dichos factores no han podido ser
documentados por otros autores, ni se ha logrado asociar a microadenomas hipofisiarios
hiperfuncionantes ni relacionarse con los tumores endocrinos derivados de la cresta
neural.®1?

En ocasiones, la proptosis ocular producida por las displasias fibrosas cuando existe
compromiso de la érbita y los huesos frontales, puede producir confusion con enfermedades

de Graves-Basedow y acromegalia.?

2. Variante monostética
Las lesiones de este tipo tienen buen pronostico, no se conoce informe en los cuales exista
una evolucion de una forma monostosica a una forma poliostotica, y la asociacion con
alteraciones de tipo endocrinoldgicas es rara. Se ha descrito la asociacion de osteomalacia

hipofosfatémica y displasia fibrosa monostosica.(

@) e |

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Revista Cubana de Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello. 2022;6(3):e337

, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

Cualquier hueso puede estar comprometido pero en el 25 % de los casos son los huesos
craneofaciales el sitio que mas se compromete, especialmente los huesos frontales,
parietales, temporales y el &pex de la drbita, lo que ocasiona deformacidn de la cara y de la
Orbita, y proptosis ocular. Ademas, el 1/3 superior del fémur, la cabeza femoral, la tibia 'y el
peroné, humero, huesos de la mano, clavicula y las costillas. Generalmente, producen poca
sintomatologia, pero en ocasiones pueden producirse fracturas patoldgicas y ocasionalmente
pueden consultar por artralgias, oste6topos localizados, ptosis, exoftalmos, disminucién de
la agudeza visual, disminucion de la audicion y deformidad cosmética.**?

La transformacion maligna de la displasia fibrosa puede observarse con evolucion a
fibrosarcoma pero se han descrito casos a osteosarcoma, condrosarcoma y tumor de células
gigantes, aunque se recomienda que, en aquellos casos en los cuales exista compromiso del
esfenoide, se debe descartar la posibilidad de un meningioma del ala menor del

esfenoide.(11.13)

3. Variante poliostotica

Afecta ambos sexos por igual. Se puede iniciar con mucha frecuencia en la infancia, aunque
por lo general es asintomatica puede pasar inadvertida hasta la edad adulta. No hay
tendencia familiar. Los huesos que mas se comprometen son: el craneo, le siguen en
frecuencia la cabeza femoral, 1/3 superior del fémur; la tibia, pelvis, huesos de los pies y
manos, costillas, claviculas y humero.(

Casi siempre los pacientes consultan entre la segunda y la tercera década de la vida y es raro
establecer su diagndstico antes de los 10 afios. La sintomatologia de esta variante muchas
veces obedece al dolor, especialmente cuando existe hemorragia dentro del hueso displasico
que puede producir aumento local del hueso o fracturas patologicas.

La deformidad es otro de los problemas, especialmente en miembros inferiores, por las
complicaciones a nivel del fémur, en forma de cayado de pastor a nivel de las caderas y
produce protrusio-acetabulo o coxa vara, discrepancias en los miembros inferiores, tibias
arqueadas o deformidad craneofacial. EI compromiso de la columna vertebral es raro y las
secuelas de este compromiso suelen ser la deformidad angular y el colapso de la vértebra,
siendo excepcional la compresion medular y cuando ocurre, casi siempre el segmento de

columna comprometido se encuentra a nivel lumbar.®
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Aproximadamente la mitad de las mujeres, en la forma poliostética tiene pigmentacion
anormal y precocidad sexual, esta pigmentacion anormal en la piel se puede observar, en la

mitad de los casos del sexo masculino.(213)

4. Asociada a otras enfermedades de los huesos
La displasia fibrosa se puede asociar a un trastorno metabolico del hueso, como en la
osteomalacia, de acuerdo con los estudios de Dent y McArthur desde 1938.
Lichtenstein pudo separar la displasia fibrosa del hiperparatiroidismo. Los otros problemas
0seos estan relacionados con la transformacion neoplasica 6sea de la displasia fibrosa hacia

un fibrosarcoma, osteosarcoma, condrosarcoma y tumor de células gigantes.4

5. Asociada con otras enfermedades
En la experiencia de los autores de este trabajo solo se ha observado un caso de lupus
eritematoso generalizado con displasia fibrosa a nivel del iliaco y la cabeza femoral
izquierda que por mucho tiempo se diagnosticé como una necrosis 6sea aséptica.
También se clasificaron las displasias del hueso temporal en tres etapas de acuerdo a la
progresion de la enfermedad: latente, sintomaética y fase de complicacion.?®
Las complicaciones de esta enfermedad son. Deformidad cosmética, estenosis del conducto
auditivo agudo, otitis externa recurrente, colesteatoma, erosion de cadena oscicular y
capsula otica, laberintitis, fistulizacion del canal semicircular lateral, meningitis basal,
absceso extradural, invasion masiva de fosa media y posterior del craneo, afectacion de
nervios craneales etc.®

El examen de eleccion es la TAC que reporta tres patrones:

1. el esclerdtico en que se observa opacidades en vidrio esmerilado y expansion 0sea
(29 %).

2. el quistico encontrdndose &reas quisticas ovaladas o redondeadas en borde
escleroticos (14%).

3. el mixto que es el mas comun en el que se observan areas escleréticas con quisticas.

La TAC es muy util para valorar estenosis del conducto auditivo externo, alteracion en las
estructuras del oido medio, presencia asociada de colesteatoma e infiltracion del nervio
facial.¥
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Algunos autores consideran que la medicion de la fosfatasa alcalina sérica (FAS) junto con
la edad del paciente, pueden constituir un buen marcador para detectar la progresion de la
displasia fibrosa craneofacial.®

Respecto al tratamiento médico, histéricamente la radioterapia ha sido una de las opciones
a considerar, pero actualmente ha sido abandonada por el riesgo de transformacion maligna
(sarcoma post radioterapia).

La quimioterapia ha demostrado no ser efectiva en estas afecciones.¥

Actualmente se plantea la terapia con bifosfonatos, con la coadyuvancia del calcio, la
vitamina D y el fosforo.1® Sin embargo existen contradicciones respecto a esta opcion
terapéutica. Otros autores han demostrado evidencia de mejoria radioldgica en sus estudios,
a pesar de haber obtenido resultados estadisticamente significativos respecto a los niveles
de los marcadores 6seos.™¥

Algunos reportes concluyen que la terapia intravenosa con bifosfonatos es segura, incluso
para tratamientos a largo plazo. A pesar de todos los esfuerzos, con el uso de bifosfonatos
no se han logrado resultados efectivos para la displasia fibrosa, porque no revierten la
mutacion de las células osteoblasticas, aunque si son una terapia alternativa no quirdrgica
al tratamiento, porque inducen mejoria radiologica y bioquimica, ademas de actuar sobre el
dolor de origen 6seo. Sin embargo, son necesarios estudios adicionales para establecer
plenamente la eficacia del uso de bifosfonatos en la displasia fibrosa.*?

La remodelacion Osea, la excision radical y reconstruccion, propuesta por primera vez en
1990 por Chen y Noorhoff, son los tratamientos més aplicados en la actualidad en los casos
de displasia fibrosa. Las indicaciones de dichos procedimientos quirurgicos engloban las
alteraciones funcionales y estéticas de la zona afectada, entre las cuales se incluye la
deformidad estética, dolor, disminucion de la audicion, obstruccion nasal o sinusal, fractura
en sitio de patologia y la compresion del nervio 6ptico.*?

La cirugia microvascular es considerada una opcion de tratamiento. El injerto libre de
peroné fue la cirugia propuesta por Taylor y otros en 1977 para el tratamiento de la displasia
fibrosa.'9 Posteriormente esta técnica fue modificada por Hidalgo en 1989® y es
actualmente la técnica para la reconstruccion microvascular de mandibula, posterior a
resecciones quirdrgicas, ya que permite una longitud 6sea aceptable con un excelente aporte
vascular.

Es necesario destacar que en cada caso es preciso individualizar el tratamiento y tener en

cuenta que en muchas ocasiones es dificil la excision completa debido a su localizacion,
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como fue el caso presentado, en el que hubo gran porcentaje de recidivas (10 a 25 %) lo que
obliga a un seguimiento continuo de estos pacientes.

Se concluye que la displasia fibrosa es una patologia benigna del sistema 6seo, que por los
sintomas que produce y por no ser muy comun, tiende a confundirse con otras enfermedades,
por lo que debe tenerse en cuenta. La TAC simple de craneo es un complementario

fundamental para su diagndstico.
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