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Resumen

La displasia fibrosa es una osteopatia benigna de caracter congénito en la que el hueso
medular normal es reemplazado de forma progresiva por tejido fibro-6seo inmaduro. Aunque
su comportamiento es benigno, el compromiso del territorio craneofacial puede simular clinica
y radiolégicamente neoplasias destructivas debido a su capacidad de expandir los senos
paranasales. Se reporta el caso de una paciente femenina de 22 afios con obstruccién nasal
izquierda crénica y dolor facial difuso. La tomografia computarizada de senos paranasales
revel6 una lesion endodsea expansiva, homogénea, con la caracteristica densidad en “vidrio
despulido” (411 UH) que comprometia el seno frontal, etmoides, esfenoides, crista galli y la
pared orbitaria izquierda, provocando una severa desviacion septal en “S italica” reaccional. Se
realiz6 una biopsia descompresiva por via endoscépica. El estudio histopatolégico confirmé una
proliferacion fibro-6sea constituida por trabéculas de hueso inmaduro de morfologia curvilinea
en “letras chinas” inmersas en un estroma fibroso celular uniforme, con ausencia diagnéstica de
ribete osteoblastico periférico y atipia celular. La correlacion estrecha entre el patron tomografico
expansivo no destructivo y los hallazgos histolégicos clasicos permitié definir el diagnéstico,
descartando sarcomas 6seos y facilitando un manejo conservador. El reconocimiento anatomo-
radiolégico de esta entidad multisinusal evita tratamientos quirtrgicos radicales innecesarios.

Palabras clave: Diagndstico Diferencial; Displasia Fibrosa Osea; Histologia; Senos
Paranasales; Tomografia Computarizada por Rayos X (Fuente: DeCS, BIREME).

Abstract

Fibrous dysplasia is a benign congenital bone disorder in which normal medullary bone is
progressively replaced by immature fibro-osseous tissue. Although it is a benign condition,
involvement of the craniofacial skeleton may clinically and radiologically mimic destructive
neoplasms because of its capacity to expand the paranasal sinuses. We report the case of a
22-year-old woman presenting with chronic left-sided nasal obstruction and diffuse facial pain.
Computed tomography (CT) of the paranasal sinuses revealed a homogeneous expansile
intraosseous lesion with the characteristic ground-glass appearance (411 HU), involving the
frontal, ethmoid, and sphenoid sinuses, the crista galli, and the left orbital wall, resulting in
severe reactive italic S-shaped nasal septal deviation. Endoscopic decompressive biopsy
was performed. Histopathological examination demonstrated a fibro-osseous proliferation
composed of curvilinear trabeculae of immature woven bone with the characteristic Chinese-
letter configuration embedded within a uniform cellular fibrous stroma, with no diagnostic
evidence of peripheral osteoblastic rimming or cellular atypia. The close correlation between
the non-destructive expansile CT pattern and the classic histopathological findings established
the diagnosis, excluded primary bone sarcomas, and supported conservative management.
Recognition of the characteristic radiologic and histopathologic features of this multisinus
disease is essential to avoid unnecessary radical surgical treatment.

Keywords: Diagnosis, Differential; Fibrous Dysplasia of Bone; Histology; Paranasal Sinuses;
Tomography, X-Ray Computed (Source: MeSH, NLM).
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Introduccion

La displasia fibrosa (DF) es un trastorno esquelético
benigno y progresivo originado por una mutacion somatica
poscigotica activadora en el gen GNAS (cromosoma
20q13.32). Esta alteracion molecular induce un defecto en
la diferenciacion de las células progenitoras osteogénicas,
provocando la sustitucion del hueso medular sano
y la médula 6sea adyacente por una proliferacion
desorganizada de tejido fibro-6seo inmaduro M2,
Clinicamente, la enfermedad puede manifestarse en un
solo hueso (forma monostética), en multiples focos (forma
poliostética) o asociarse a endocrinopatias y maculas
hiperpigmentadas en el sindrome de McCune-Albright &I,

La afectacion del territorio craneofacial ocurre en
aproximadamente el 30% de los casos monostéticos y
hasta un 90% de las variantes poliostéticas, mostrando una
predileccion por el maxilar superior, la mandibula y la base
del craneo . Cuando el proceso displasico se extiende hacia
los senos paranasales, el cuadro clinico suele ser insidioso.
El crecimiento expansivo intralesional genera asimetria facial,
cefalea difusa, neuropatia por atrapamiento y sintomatologia
obstructiva de la via aérea superior, simulando el
comportamiento bioldgico de lesiones tumorales agresivas ©.

En el abordaje diagnéstico, la tomografia computarizada
representa el estandar de referencia radiologico. El
hallazgo clasico es la expansion ésea confinada por una
cortical adelgazada pero integra, con una matriz interna
de atenuacion intermedia descrita clasicamente como
densidad en “vidrio despulido” ©. Sin embargo, ante
presentaciones multisinusales extensas o atipicas que
comprometen estructuras anatémicas como la lamina
orbitaria o la base anterior del craneo, la evaluacion
imagenologica debe correlacionarse obligatoriamente
con el estudio histopatolégico para descartar patologia
sarcomatosa. El hallazgo microscopico de trabéculas
osteoides en “letras chinas” inmersas en un estroma fibroso
sin ribete osteoblastico es definitivo para confirmar DF .

Figura 1. Extension craneofacial multisinusal de la displasia fibrosa.

El presente reporte describe el caso de una paciente
joven con una lesién ocupativa multisinusal extensa de
aspecto tumoral. El objetivo de este articulo es exponer
la correlacion precisa entre los hallazgos tomograficos
y la morfologia anatomopatoldgica, demostrando como
el reconocimiento temprano de este patron radioldgico
evita comorbilidad y cirugias oncoldgicas radicales
innecesarias.

Presentacion del caso

Cuadro clinico

Se presenta el caso de una paciente de 22 afos de
edad, sin antecedentes médicos de relevancia, que
acudid a consulta externa por un cuadro clinico de
evolucion cronica, caracterizado por una sintomatologia
obstructiva severa de la via nasal izquierda, asociada a
dolor persistente localizado en la region del macizo facial
ipsilateral, sin evidencia de compromiso oftalmolégico ni
asimetrias faciales en el examen fisico inicial.

Hallazgos tomograficos

Como parte del protocolo diagnéstico, se solicitd una
tomografia computarizada simple del macizo facial y
senos paranasales en ventana 6sea, cuyo resultado revelo
una extensa lesidon ocupativa endodsea caracterizada
por una densidad homogénea de tipo intermedia en
“vidrio despulido”, con un coeficiente de atenuacién de
aproximadamente 411 UH. La lesion media 5,0x 2,0 x 3,7
cm, exhibiendo bordes mal definidos que causaban una
marcada expansion local, pero sin signos de disrupcion
cortical ni reaccion periostica agresiva. El compromiso
anatémico fue extenso, identificandose afectacion del
seno frontal izquierdo y de la crista galli (Figura 1A),
con ocupacion total de las celdillas etmoidales anteriores
y posteriores que condicionaban un efecto de masa
compresivo no destructivo sobre la lamina orbitaria
izquierda del etmoides (Figura 1B), y una extension
posterior que involucraba el seno esfenoidal homolateral
(Figura 1C).

Tomografia computarizada (TC) de senos paranasales, cortes coronales de anterior a posterior en ventana dsea. (A) Lesion expansiva endodsea en seno frontal

izquierdo y crista galli con densidad en “vidrio despulido”. (B) Ocupacion etmoidal izquierda con desplazamiento medial del tabique nasal (desviacion en “S italica”)

y empuje lateral no destructivo de la [dmina orbitaria del etmoides. (C) Extensién profunda de la lesién hacia el seno esfenoidal izquierdo; nétese la marcada

expansion ésea con preservacion estricta de la delgada cortical 6sea periférica, sugestiva de baja agresividad.

278 | Health Care & Global Health. http://doi.org/10.22258/hgh.v10i3.441


http://doi.org/10.22258/hgh.v10i3.441

Displasia fibrosa craneofacial con compromiso de senos paranasales

IRiguez-Guzman CA et al.

Como hallazgos adicionales secundarios al efecto
de masa y a la reactividad inflamatoria crénica, se
evidencié una marcada desviacion del tabique nasal con
morfologia en “S itélica” provista de un doble espoldn
6seo: la parte proximal con una convexidad derecha,
causante de una oclusion parcial del meato medio, y la
distal con convexidad izquierda, que ocluia parcialmente
el meato inferior (Figura 1B). Asimismo, se constato
un engrosamiento de la mucosa septal, engrosamiento
mucoso con ocupacion parcial del seno maxilar izquierdo,
e hipertrofia del cornete inferior izquierdo con cambios
de superficie de aspecto festoneado, indicativos de un
proceso inflamatorio crénico. Sin embargo, las celdillas
mastoideas y las estructuras del oido medio e interno
preservaban una adecuada neumatizaciéon y morfologia
bilateral.

Ante la presencia de la masa multisinusal obstructiva, se
programoé un abordaje endoscépico para descompresion
nasal y toma de biopsia, la cual fue remitida al servicio
de anatomia patoldgica como lesién de cornete medio
izquierdo. El estudio macroscépico de la pieza quirurgica
descalcificada reporté multiples fragmentos de tejido
6seo nodular de consistencia firme y coloracién parda
clara y oscura, cuyas dimensiones oscilaban entre 3,0 x
1,5 cm para el fragmento mayor y 0,6 x 0,4 cm para el
menor (Figura 2A).

Evaluacion microscépica

La evaluacibn microscopica mediante tincién con
Hematoxilina-Eosina mostré cortes histolégicos de
mucosa respiratoria revestida por un epitelio cilindrico
pseudoestratificado ciliado con células caliciformes
conservadas, sin atipias citolégicas (Figura 2B). En
el estroma subyacente se identificd una lesion nodular
bien delimitada correspondiente a una proliferacioén fibro-
6sea benigna (Figura 2B). A mayor aumento, la lesion
se caracterizd estructuralmente por la presencia de
trabéculas irregulares y curvilineas de hueso inmaduro,

Figura 2. Hallazgos macro y microscépicos de la lesion fibro-6sea.

con la disposicion morfolégica clasica descrita como
“letras chinas”, inmersas en un estroma fibroso denso
y moderadamente celular constituido por fibroblastos
fusiformes uniformes (Figura 2C). Destacé de manera
diagnostica la ausencia de un ribete osteoblastico activo
marginando las trabéculas, asi como la nula presencia de
pleomorfismo celular, figuras mitéticas aberrantes o focos
de necrosis (Figura 2C).

La correlacion estrecha entre el patréon de expansion
con preservacion cortical evidenciado en la tomografia
computarizada y la confirmacion histoldgica de trabéculas
6seas desorganizadas sin ribete osteoblastico permitid
establecer el diagnéstico definitivo de displasia fibrosa
craneofacial.

Discusion

La displasia fibrosa craneofacial es un escenario
clinico complejo debido a la proximidad de la lesion a
estructuras vasculares, nerviosas y de la via aérea alta
(. Fisiopatolégicamente, la mutacién somatica en el gen
GNAS altera la subunidad alfa de la proteina estimuladora
G (Gsa), condicionando una sobreproduccion constitutiva
de monofosfato de adenosina ciclico (AMPc)intracelular®.
Este exceso de AMPc detiene la diferenciacion de
las células estromales osteogénicas en osteoblastos
maduros, resultando en la acumulacién de matriz fibrosa
celular y trabéculas 6seas inmaduras e incapaces de
mineralizarse adecuadamente ©.

El diagndstico definitivo de esta patologia requiere una
estrecha correlacién anatomo-radioldgica. El estudio
histopatolégico de la paciente representd el estandar
confirmatorio al revelar los rasgos morfolégicos de la
entidad. La presencia de trabéculas de hueso inmaduro (no
laminillar), dispuestas sin orientacién en un patrén de “letras
chinas” y rodeadas de un estroma fibroso laxo, constituye
la confirmacién de la enfermedad ['%. Histolégicamente, el

(A) Fragmentos nodulares y firmes de tejido 6seo pardo resecado. (B) Microfotografia (H-E, 10x) que muestra epitelio respiratorio conservado y proliferacion fibro-

dsea delimitada en el estroma subyacente. (C) Detalle histolégico (H-E, 40x) que revela trabéculas dseas inmaduras e irregulares en “letras chinas” rodeadas de

un estroma fibroso denso y uniforme; destaca la ausencia patognoménica de ribete osteoblastico activo y la nula presencia de atipia celular o mitosis.
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hallazgo critico para establecer la benignidad y diferenciar
la DF de otras lesiones fibro-6seas es la ausencia de un
ribete osteoblastico prominente marginando las trabéculas
M. Este rasgo indica que el tejido 6seo inmaduro se
origina por metaplasia directa del estroma fibroso y no
por osteogénesis activa regulada, descartando neoplasias
malignas y procesos reactivos !'"l.

Por su parte, la tomografia computarizada permite
evaluar la extension anatémica real y el comportamiento
estructural de la lesion. El patron tomografico clasico en
“vidrio despulido” observado (411 UH) es el resultado
fisico de la atenuacion de los rayos X al atravesar la densa
y homogénea red de microtrabéculas 6seas inmaduras
inmersas en el estroma de colageno '2. Un parametro
radiolégico crucial para predecir la baja agresividad de la
lesion es la expansion 6sea con preservacion de la cortical
3 A diferencia de los sarcomas 6seos, que rompen
la cortical de manera destructiva, la DF craneofacial
desplaza y expande el contorno 6seo, adelgazando la
cortical original, pero manteniendo una delgada cascara
6sea protectora intacta ['31'4],

En este caso, el crecimiento lento pero continuo de
la matriz fibro-6sea dentro de la estrecha anatomia
multisinusal alterd el flujo aéreo, provocando una severa
desviacion septal mecanica en “S italica” con doble
espoldn 6seo y la subsecuente obstruccion respiratoria.
Asimismo, el efecto de masa sobre el meato medio
condicion6 la obliteracion de los canales de drenaje del
seno maxilar ipsilateral, explicando el engrosamiento
mucoso evidenciado en las imagenes !"Sl. El principal
reto es realizar un correcto diagnéstico diferencial para
evitar abordajes agresivos. Las principales entidades a
considerar son:

1. Osteoma paranasal: Se presenta como una masa
focal lobulada, densa, compacta (eburnea) y
homogénea, localizada tipicamente en el seno
frontal o etmoidal, con limites definidos y sin el
patrén expansivo difuso ni la densidad intermedia en
vidrio despulido caracteristicos de la DF 6],

2. Enfermedad de Paget: Afecta caracteristicamente a
pacientes mayores de 50 afios, muestra un patron
mixto de lisis y esclerosis desorganizada de aspecto
“algodonoso” y se acompafa de engrosamiento de
la boveda craneana y niveles elevados de fosfatasa
alcalina sérica '],

3. Osteosarcoma craneofacial: Es el diferencial
mas critico. Radiolégicamente muestra lisis 6sea
destructiva, disrupcion cortical, reaccion periostica
agresiva (espiculas en “sol naciente”) y masa de
tejidos blandos. Histolégicamente, presenta atipia
citologica marcada, mitosis atipicas y depdsito de
osteoide neoplasico pleomoérfico, ausentes en esta
paciente "8,
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4. Mucocele sinusal: Se manifiesta como una expansion
homogénea de la cavidad sinusal secundaria a la
obstruccién cronica de su ostium, pero su matriz
interna es hipodensa y de caracteristicas liquidas
o0 mucoides, careciendo del componente fibro-6seo
densamente atenuado de la DF "9,

5. Fibroma osificante juvenil: A diferencia de la DF,
esta lesion fibro-6sea muestra un limite neto y un
halo radiolucido periférico de separacion respecto
al hueso sano circundante, y microscopicamente
revela la presencia de psamomoides o trabéculas
con ribete osteoblastico activo 9.

Al tratarse de una patologia 6sea benigna que tiende
a la estabilizacién tras la madurez esquelética, el
consenso clinico prioriza el manejo expectante . Las
resecciones radicales no estan justificadas en ausencia
de un compromiso funcional o estético critico. En este
escenario, se opté por un abordaje endoscépico nasal
limitado, enfocado estrictamente en descomprimir la
via aérea obstruida y obtener una muestra bioldgica
confirmatoria '. Esta descompresion selectiva y
remodelacion 6sea conservadora alivia los sintomas
mecanicos de la paciente sin incurrir en la morbilidad y
deformacioén de abordajes craneofaciales abiertos 121211,

Conclusiones

Ladisplasiafibrosa craneofacial con extension multisinusal
constituye una entidad diagnéstica compleja que puede
simular clinica y radiolégicamente el comportamiento
invasivo de neoplasias destructivas del macizo facial.
La clave para evitar intervenciones quirurgicas radicales
innecesarias radica en la correlacion clinico-radioldgica-
patolégica estricta. El hallazgo tomografico de una
lesidon expansiva no destructiva con preservacion de la
cortical 6sea, sumado a la confirmacién histopatoldgica
de trabéculas 6seas desorganizadas con ausencia de
ribete osteoblastico activo y atipia celular, son los pilares
fundamentales que confirman la benignidad y descartan
procesos sarcomatosos. Dado el caracter autolimitado
de esta osteopatia, el consenso terapéutico actual
debe priorizar un enfoque conservador y minimamente
invasivo, reservando la descompresién quirirgica y la
remodelacién ésea limitada de manera exclusiva para la
resolucion de obstrucciones mecanicas de la via aérea
nasal o compromisos funcionales progresivos.
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