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Los autores presentamos un enfoque clínico des-
criptivo de la Displasia Fibrosa, incluyendo nuestra
experiencia en seis casos clínicos de diferente
sexo y localización, detallando estudios y técnicas
qu irúrgicas realizadas.

Summary
The authors focus subject on the description c'
the f ibro dysplas ia,  inc luding thei r  exper ience o '
six cases of different sex and localization, deta
l ing studies and surg ical  techniques per fomed.

lntroducción

En el tejido óseo existen múltiples patologías
en las cuales es reemplazada su arquitectura nor-
mal por tejido fibroblástico, fibrocolágeno y
variables tipos de teiido calcificado"'"'".

Dichas patologías pueden involucrar a todos
los huesos de la economía v otras. solamente a los

maxilares, dada la existencia del aparato odont, '

geno vinculado y condicionado por la embriog.'
nesis y fisiopatología que lo hacen tan peculiar

Actualmente existe la tendencia de agrupar .,
las lesiones osteofibrosas de los maxilares cli:.
renciándolas en malformativas, neoplásicas, .:,
or igen odontogénicos y no odontogéni t ,  '

según se detalla a continuación":
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Lrsiones comunes a cualquier hueso de la economia
. Displasia fibrosa poliostótica con Síndrome

de Albright.
. Displasia fibrosa poliostótica.
. Displasia fibrosa monostótica.
. Osteoblastomabenigno.
. Osteoma osteoide.
. Enfermedad de Paget.
I"esiones exclusivas de los maxilares
. Indiscutiblemente odontogénicas:

Cementomas
Cementoblastoma
Fibroma cementificante
Displasia fibrosa periapical

. Presuntamenteodontogénicas:
Fibroma osificante
Fibroma cemento-osificante
Fibro-osteoma.

Concepto

En 1937 Albright y Col. describieron un síndro-
me caracterizado por una osteítis fibrosa disemina-
da, áreas de pigmentación en piel color café con
leche, disfunción endocrina y pubertad precoz r11.

Hacia 1942, Albright junto a Jaffe demostra-
ron la existencia de lesiones similares que afecta-
ban un sólo hueso. Llamaron a esta lesión displa-
sia fibrosa monostótica, en contraste con las
anteriores que eran poliostóticasló,'zs.

La displasia fibrosa es una lesión osteofibróti-
ca, de crecimiento limitado, de origen descono-
cido, congénita no hereditaria2s.

Muchos autores le atribuyen la etiología a una
ría bioquímica, en el Síndrome de Albright y en
alguna variante de displasia fibrosa, ellos demos-
traron una mutación del gen GNAS 1, el cual se
encuentra localizado en el cromosoma2016,7.

Otros señalan una respuesta ósea peculiar
frente a un trauma o a un estímulo endocrino; en
cualquier caso la etiopatogenia de esta entidad
permanece oscura.

Presenta trastornos en la actividad del mesén-
quima osteoformador específico, siendo reem-
plazado este por tejido fibroso u osteofibroso mal
formado, donde encontramos trabéculas óseas
inmaduras no laminadas'u.

Efdemiología

Es una lesión poco frecuente (1:60.000 ó
l:70.000 por habitante), siendo su forma monos-
tótica de mayor prevalencia que la poliostótica
(de 20 a 30 veces).

El sexo femenino es afectado en una propor-

ción de 3 a 1 en la variedad poliostótica, mien-
tras que la variedad monostótica no posee preva-
lencia por algin sexo".

La edad promedio en que se presentan las pri-
meras manifestaciones clÍnicas de la lesión es
entre la segunda y tercera década de vida, aun-
que el rango etéreo de los casos registrados oscila
entre los diez meses y setenta y cinco años de
edad, teniendo predilección por individuos de la
nzablanca.

Según autores como Robbins, Grinspan,
Thoma y Stafne existe una mayor prevalencia de
esta lesión en el maxilar superior, mientras que
Borghelli y Cabrini se la otorgan al maxilar infe-
rior además de otros huesos de la economía
como costillas, fémur y tibia en su variedad
poliostótica.

Grinspan señala que los huesos maxilares
rara vez son comprometidos en la variedad
poliostótica de la enfermedad, mientras que la
variedad monostótica asientan en los maxilares
del 15 - 2Oo/o de los casos.

Glínica

Es una tumoración dura, fija y sólida, de
forma redondeada o fusiforme, ni crepitante, ni
fluctuantet2.

La piel y la mucosa que recubren la lesión se
desplazan libremente sobre ella; manteniendo
su color y textura normal, excepto en los casos
en que la lesión adquiere gran tamaño en la
cual puede evidenciarse la circulación venosa
superficiall'z.

Generalmente su crecimiento es asintomá-
tico, indoloro, lento y progresivo, no pudien-
do precisarse si existen momentos de evolu-
ción o pausa.

También puede tenerun crecimiento rápido v
agresivo; y una tercera forma es de crecimiento
con intermitencias, dolor, sensibilidad v iiebrr.
siendo estas dos últimas variedades o iornrar l¡.
menos frecuentes.

Durante su crecimiento origina unJ ¡il::::::-i
facial por aumento de volumrn.

En el  maxi lar superi t rr  pur. :r '  i ' i : : . - . '  -  r  -
p a r  t a n t o  e l  s e n o  n r a r i l a :  t , ' : r .  . :  .  j i : i . :  : . i \ ¿ -

en forma total o ¡rarcial.  dc-:¡, : : : : : :  -  j  - : : : :3 i  : :

ducir eroftalmos. Fl m¿ia: ¡:n' :¡ . :  <1 üél- i¿i '

do hacia aiurra v arnlra I  l

(-uando x r'< aiettada L¡ m¡nd¡tuia ¡ruerle
darle al paciente un ialso 4lp€t-to de pro6nato-.

tl desarrollo drntario r la erupcrón son aiec-

tados comúnmente. pudiendo aparecer diaste-

mas r-maloclusión, siendo éstas de grado variable
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según Ia localización y tamaño de la lesión4, 16.
En los exámenes de laboratorio, la displasia

fibrosa poliostótica suele demostrar datos nor-
males pero en algunos casos (en particular donde
hay numerosas lesiones) la actividad de Ia fosfa-
tasa alcalina suele ser mayor".

Esta enfermedad en su variedad monostótica
revela valores normales en Ia concentración de
calcio y fósforo, así como en la actividad de la
fosfatasa alcalina; siendo estos valores de impor-
tancia para excluir enfermedades de aspecto clí-
nico similar como la enfermedad de Paget y el
Hiperparatiroidismo (donde los estudios de
laboratorio suelen dar valores anormales y
característicos)'z6.

Cabe destacar que en el Síndrome de Albright
hay un compromiso endocrino (síndrome poli-
glandular que afecta a las glándulas suprarrena-
las, paratiroides y páncreas). Además en algunos
casos se encontraron alteraciones en la calcemia.
fosfatemia y fosfatasa alcalina12.

Durante su evolución clínica la displasia fibrosa
muestra trastornos de desarrollo óseo que comien-
zan tempranamente: crece frecuentemente duran-
te Ia niñez y la pubertad, tendiendo a detenerse o
estabilizarse durante la juventud o adultezl2.

La tendencia a la malignización de esta lesión
es muy rara (menos del 1olo) pero esta baja inci-
dencia se ve significativamente aumentada si
estas lesiones son irradiadas3' 7' 12,2s.

Parece estar debidamente probado que la
variedad monostótica de la enfermedad no evo-
luciona a la forma poliostótica ni esta al
Síndrome de Albright".

La displasia fibrosa puede asociarse a neopla-
sias de tejidos blandos de origen mesenquimal
como mixomas intramusculares constituyendo
el Síndrome de Mazabraud".

También se conoce la asociación a síndromes
antifosfolípidos que se manifiestan con una mar-
cada tendencia a inducir fenómenos trombóti-
cos venosos o arteriales, así como al Síndrome de
Solomon y la aparición de quistes óseos aneuris-
máticos en senos etmoidales y esfenoidales's.

Aspectos rad iográf icos

Dado que esta enfermedad carece de todo
patrón patognomónico puede adquirir imágenes
desde radiolúcidas hasta radiopacastt,20'2n.

Las imágenes radiolúcidas adoptan una
forma quística mono o multilocular, teniendo
sus márgenes muy mal definidos o careciendo
totalmente de los mismost''tu.

El hueso cortical que lo recubre esta expandi-

do o adelgazado y no muestra actividad periósti-
ca osteoformadora, y nunca se observa con per-
foradott'to.

Inmediatamente por dentro de la cortical se
denota un trabeculado óseo en forma de puen-
tes, alternando o no con focos calcificados de
forma irregulart2.

Cuando esos puentes son densamente calcifi-
cados y el fino trabeculado de las áreas multi-
quísticas se esfuman, la lesión presenta una ima-
gen veteada, como una mancha de humo sobre
en fondo clarot'.

La imagen más común que esta patología pre-
senta es de "vidrio esmerilado" o "piel de naran-
ja" de densidad uniforme y casi siempre mal
limitadar, r2,2r,2s.

A veces puede tomar una imagen de "hueso
algodonoso" dando una apariencia pagetoide".

La prueba radiográfica de agenesia dentaria cr
falta de erupción da un momento aproximado
en que comenzó a desarrollarse la enfermedadZT.

Es f recuente observar  r izo l is is  en los d ien-
tes erupcionados involucrados a l  avance de
la  l es ión " .

En términos generales puede decirse que la
imagen es más calcificada en pacientes de mayor
edad y en duración más prolongada de la enfer-
medad'u.

Un signo radiológico importante es la falta de
la compacta alveolar de los alvéolos dentarios
involucrados por la lesión.

La Tomografía Axial Computarizada ha resul-
tado un procedimiento diagnóstico útil para
determinar la extensión de la lesión y realizar
una planificación terapéutica's.

Macroscopía

Macroscópicamente la displasia fibrosa tiene
un color rosado amarillento, de aspecto arenoso''.

Cuando se examina se destaca la falta de cáp-
sula demostrando límites imprecisos con el
hueso sano siendo esto de importancia para dis-
tinguirla del fibroma osificante y el fibroosteoma
que la poseent'.

Al corte del preparado se percibe una crepita-
ción que evidencia Ia presencia de depósitos cál-
cicos en la trabécula reticular, y en su interior
observamos el tejido fibroso que reemplazó al
hueso normalt'tt.

Micruscopía

Teniendo en cuenta las distintas imágene:
radiográficas que presenta la displasia fibrosa su

I
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-:\:: '-¡ctura histológica varia ampliamente en
:-ftiial a lo concerniente a Ia cantidad de telido
:, f :,.)\o t '  óseo'b.

F\ta lesión ofrece un cuadro histopatológico
-. ¿:lable según su tiempo de evolución, por Io
..'-:e :e establece una serie de etapass.

F.n la primera de ellas se observa un compo-
::r-nte fibroblástico acompañado por elementos
-' .:sculares sanguíneos.

F.n la  s iguiente hal lamos una maduración
: ' r rocolágena con depósi to de sales de calc io
:  i : : r ¡c turando imágenes de t rabéculas de t ipo
: . : rcu lar .  Estas toman di ferentes formas,  del -
¡ ¡das en forma de "c" ,  o  más i r regulares,
: :esentando así  la  l lamada imagen de " le t ras
;h inas" ,  que l legan a const i tu i r  en una etapa
: :nal  una red t rabecular  que t iende a fus io-
: r rse entre sí  y  también con los l ími tes del
:c i ido óseo normal .  De esta manera se produ-
-t ' ufr proC€so cicatrizal y el posterior reem-
rlazo (últ ima etapa) por trabéculas de tipo
- ¡m ina r t ' t ' , ' u ,

llagnóstico de cedeza
y diagnóstico difurcncial

La imagen radiográfica puede orientar el
.1iagnóstico.

La prueba de laboratorio nos muestra una
:rarcada leucocitosis, y aumento de la fosfatasa
¡lcalina en la displasia fibrosa poliostótica con o
:in Síndrome de Albright"''u.

\o obstante hay que señalar que en todas y
¡ada una de las patologías sólo la biopsia y la histo-
:utología nos revelarán el diagnóstico de certeza.

El diagnóstico diferencial se debe realizar con
.ar siguientes entidades patológicast'18.20'24'
1, Fibroma osificante: No se puede establecer un

diagnóstico diferencial entre la displasia
fibrosa y el fibroma osificante por su simili-
tud clínica y radiográfica. El fibroma osifican-
te se diferencia por ser encapsulado y no
detiene su crecimiento en el paciente adulto.
.{demás es una enfermedad exclusiva de los
maxilares.

7r Enfermedad de Paget: Tiene predilección por el
sexo masculino y se da en la cuarta década de
r-ida. Es una enfermedad generalizada, carac-
terizada por pérdida de Ia vista y de la audi-
ción por compresión nerviosa. Se presenta en
fo¡ma bilateral y se encuentran desmesurada-
mente elevados los valores de la tbsfatasa
alcalina.
Radiográficamente se obserr-an aumento de

1'olumen del cráneo, las piezas dentarias presen-

D¡splasia Fibrosa: Reporte de 6 casos de var iedad mon(

tan hipercementosis, y se evidencian diastemas
por crecimiento del maxilar.
3) Querubismo: Enfermedad que afecta solamen-

te a los maxilares, bilateral, casi simétrica y de
origen hereditario. Evoluciona en los pri-
meros años de vida (desde los 2 hasta los 8
años) y presenta adenopatías regionales cer-
vicales.
Radiográficamente se presenta como una

imagen radiolúcida limitada por una cortical
delgada "imagen de pompas de iabón".
4) Osteomielif is: Un proceso de osteomielit is

puede adquirir una imagen radiográfica
muy similar a la displasia fibrosa, diferen-
ciándose sólo en la presencia de secuestros y
nuevas láminas óseas periostales; estos ras-
gos radiográficos son úti les para distinguir-
los en los casos en que se asemeje a la
Displasia Fibrosa
De todas formas, la historia clínica, a través

de la anamnesis y la inspección clínica, pondrán
en evidencia el diagnóstico de esta infección.

Pronóstico

El pronóstico es favorable (bueno), dado que
es un proceso benigno, auto limitante, con una
baja tendencia a Ia malignización (menos del
1olo): sólo se han reportado casos de maligniza-
ción en pacientes irradiadoss' tt't'' 2t.

Tratamiento

El tratamiento de la lesión, en la gran mayoría
de los casos, se resume a una cirugía cosmética,
remodeladora (osteoplastia u ostectomía correc-
tiva) luego de la autolimitación de la lesión,
entre los 23 a30 años de edad del paciente.

Desde el momento del diagnóstico de la
lesión, hasta la intervención cosmética, t' l
paciente debe ser evaluado tr imestralnten:c.
indicándole que se comunique de inntedi¡:, . ::
el profesional tratante si notara algun¡ \.:r::,r-. :
en el crecimiento y evolución dr l¡ lc.: r-. :r'.ir:
consulta y consulta.

En casos excepcionales. cu¡::.: -: .f ., : '. : :: '. i
u n  p a t r ó n  d e  c r e c i m i t n t , '  : i : ' .  j  ,  n ' . . . i  : i r ' . ' - . ' .

con  compromiso  d t  ¡ i : {3 : : -  . ' ,  ! i : : - . : * : : i  3 -1 i

tómicas  vec inas  t ; .  , i : i . l : :  ¡<  .1 : \  : r i - - - i :  - : - . :

Cl rug la  r esec t l va .  l 3 i 3  l i t ' } a : - . 3 :  . .  : - : - : .  a

nriso irrelersihie dr- t i l thas i::::;.:.::¿!
\c'r so n f rr tr fli r o ddbi r-s : ¡a : a r':: le n : o-\ q u ¡ aü r-

g icos en etapas prepuberales ra que generalmen-
te se acompaña de recidivas con un comporta-
miento más agresi r -o de la  les ión ' t  ' - .

I
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Cualquiera sea el tratamiento elegido es pre-
ciso realizar un seguimiento clínico-radiográfico
por su potencial de malignización.

Estadística

En nuestra experiencia hemos diagnostica-
do y tratado 6 (seis) casos de displasia fibrosa,
en el periodo de marzo de 1989 a febrero del
2OO3 (ver Casos).

Los seis casos correspondieron a la variedad
monostótica (100o/o). Cinco de los seis casos
(83,33olo) recibieron como tratamiento una ciru-

gía cosmética, mientras que solo un caso (76,66oic t
recibió un tratamiento resectivo, por compromi:t'
del piso de órbita, seno maxilar y fosas nasales.

De los 6 casos, 4 (66,660/o) correspondieron a
pacientes de sexo femenino mientras que J
(33,33olo) fueron de sexo masculino.

La localización fue de 4 casos (66,660/o) er.
maxilar inferior y 2 casos (33,33olo) en superior.

El promedio de edad de los pacientes .i l
momento de la primer consulta fue de 23 años r

7 meses (rango 17 a33 años), mientras que el pn,-
medio de edad al momento de la intervención
fue de 26 airos y 3 meses (rango de23 a 33 añosr.

Sexo Variedad Edad al
Diagnóstico

Localización Edad al
tratamiento

Tratamiento

Mascul ino Monost. 18 Max. Inf. región de
premolares y molares der.

25 CirugÍa cosmética

Femenino Monost. 4 1 Max. Inf. región de incisivos
a premolares derechos

23 Cirugía cosmética

Femenino Monost. 23 Max. Sup. región premolares
v molares derecho

25 Cirugía cosmética

Mascul ino Monost. 26 Max. Sup. lzq. (seno
maxilar, fosas nasales,

órbita) y Malar izq.

26 Resección parcial
de Max.  Sup.  lzq.  +

cosmética del malar

Femenino Monost. ? ? Max. lnf. región de canino
y premolares derechos

?? Cirugía cosmética

Femenino Monost. 25 Max. Inf. región de incisivos
a premolares izquierdos

26 Cirugía cosmética

Gonclusiones

La displasia fibrosa se inicia usualmente
durante la primera y segunda década de vida.
Sólo en pocas ocasiones se descubre más tarde.

La mayoría de las displasias fibrosas que se
observan en los maxilares forman parte de la dis-
plasia fibrosa monostótica y ocasionalmente lo
hacen de la displasia fibrosa poliostótica con o
sin Síndrome de Albright.

A Ia inspección intraoral esta lesión nos mues-
tra una expansión de la tabla ósea bucal, posible
desplazamiento y ausencia de piezas dentarias.

Los teiidos blandos no son afectados en su
color. textura o movilidad.

El diagnóstico diferencial debe ser realizacl,
con el fibroma osificante, enfermedad de Paget r

otras enfermedades de aspecto ciínico f radit,-
gráfico similar.

En la bibliografía consultada para este tralr.:-
jo, no se encontraron seguimientos clíniccts '.

radiográficos a distancia, pero hay que consiti.
rar su seguimiento estricto dado su bajo pr-r
existente potencial de malignización I
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