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DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE UNA DISPLASIA
FIBROSA MADURA COMPLICADA CON OSTEOMIELITIS
CRONICA. REPORTE DE CASO

RESUMEN

La displasia fibrosa es una lesién congénita, lentamente progresiva que puede provocar graves alteraciones morfoldgicas y
funcionales, y estar sujeta a complicaciones de tipo infeccioso. En este reporte de caso se presenta a un paciente masculino de
8 afos de edad diagnosticado con una displasia fibrosa madura luego de un hallazgo incidental durante un examen de rutina,
el paciente durante el curso de los tltimos cinco afios ha presentado osteomielitis a repeticion en el sitio de biopsia y de exfo-
liacion dentaria, el cuadro clinico se ha tratado mediante curetajes y aseos quirtirgicos y con la indicacion antibiética de clin-
damicina sin resultados positivos. Se concluye que el manejo de las displasias fibrosas maduras puede ser dificil una vez que
se ha instalado un proceso infeccioso crénico sin poder dar de alta al paciente, manteniéndolo permanentemente en control.

PALABRAS CLAVE: Osteomielitis cronica, displasia fibrosa.

DIAGNOSIS AND TREATMENT OF MATURE FIBROUS DYSPLASIA COMPLICATED BY CHRONIC OSTEOMYELITIS.
CASE REPORT.

ABSTRACT

Fibrous dysplasia is a slowly progressive congenital lesion that can cause serious morphological and functional alterations , and
complications of infectious type . This case report presents a 8 years old male patient diagnosed with a mature fibrous dysplasia
after an incidental finding during a routine examination, the patient during the course of the last five years has been presented
recurrent osteomyelitis episodes in the biopsy site and temporal tooth during exfoliation, it has been treated by surgical curettage
and clindamycin with no positive results. We conclude that the management of mature fibrous dysplasia can be difficult once a
chronic infectious process has been installed without being able to discharge the patient, constantly keeping it in control.

KEY WORDS: Osteomyelitis chronic, fibrous displasia.
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INTRODUCCION

El término displasia fibrosa ha sido introducido
desde fines del siglo XIX; esta lesion es congénita
no heredable, no neoplasica, lentamente
progresiva que puede provocar graves alteraciones
morfologicas y funcionales. Esta anomalia del
desarrollo se caracteriza por el reemplazo del tejido
6seo normal por tejido fibroso; el compromiso
0seo se puede limitar a s6lo un hueso en el caso
de las displasias fibrosas monostdticas, o a varios
en el caso de las displasias fibrosas poliostoticas.

Se encuentra clasificada por la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) dentro de los tumores
benignos relacionados con tejido 6seo, junto con
patologias como fibroma osificante, displasias
oseas, lesion central de células gigantes,
querubismo, quiste 0seo aneurismatico y quiste
6seo simple.! La displasia fibrosa es causada
por la mutacion de la proteina GNAS1 (guanine
nucleotide binding protein, alpha stimulating
activity polypeptide) en el gen (20q13.2), este
gen codifica una proteina G lo que resulta en
la sobre produccion de cAMP en los tejidos
afectados. Ademds se aumenta la proliferacion
de los melanocitos resultando en las manchas
cafe-au-lait, y la cAMP tiene efecto sobre la
diferenciacion del odontoblasto.?

Existen dos tipos de DF, la variante monostotica
corresponde al 70% a 80% de los casos, afectando
auno o mas huesos contiguos, presentandose mas
frecuentemente en huesos largos; y la variante
poliostdtica que corresponde al otro 20% a 30%
de los casos, involucrando dos a mas huesos no
contiguos, generalmente en forma unilateral>+*
Ademas, se describe una tercera variante,
craneofacial, con compromisos de dos o mas
huesos de cara y/o craneo adyacentes, considerada
un subtipo de la DF Monostdtica. Dentro de los
subtipos de displasia fibrosa, la presentacion
craneofacial se presenta mas comuinmente en
mujeres que en hombres, en el estudio realizado
por Atalar et al.’

En este reporte se presenta un caso con displasia
fibrosa mandibular con tejido conjuntivo fibroso

que se presentd muy osificado y cuya presenta-
cion evolucionod hacia una serie de osteomielitis
asociadas a la zona afectada.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de 8 anos de edad, de sexo masculino,
sin antecedentes médicos personales ni
familiares relevantes, acude al centro de clinicas
odontoldgicas de la Universidad de Talca, Chile,
para una evaluacion de rutina previo tratamiento
odontolédgico integral. Al examen clinico extra
oral se observa una leve asimetria facial con
leve aumento de volumen a nivel del cuerpo
mandibular del lado izquierdo. Al examen clinico
intra oral se observdé aumento de volumen por
vestibular y lingual de la zona de las piezas 7.5
- 7.4 - 7.3 de consistencia dura, no sensible a la
palpacion; con mucosas normales.

En imagenes fotograficas, facial de frente, y pa-
noramica (Fig. 1) y bite — wing (Fig. 2) para eva-
luacion general, en el cuadrante tres se observa
un area radiopaca de mayor densidad, homogé-
nea, con limites poco definidos y apariencia de
vidrio esmerilado que se extiende desde el borde
basal mandibular hasta la cresta alveolar de las
piezas 3.6, 7.5, 7.4 y 7.3 presentes en la cavidad
oral, e involucrando las piezas 3.5, 3.4 y 3.3 in-
maduras, en evolucidn intra ésea con formacién
de un tercio de su raiz, en el centro de la lesion.
Asimismo se puede observar el desplazamiento
del canal mandibular hacia la zona de la cortical
basal mandibular.

EVOLUCION

El paciente se ha mantenido en control periddico
anual. La zona de la intervencion inicial aparente-
mente pudo ayudar a la erupcion de la pieza 3.3;
esta pieza logro llegar al plano oclusal mante-
niéndose en mesio version; por su parte, la pieza
3.5 logré erupcionar llegando al plano oclusal en
posicion vertical y la pieza 3.4 finamente perma-
necio incluida en mesio version, proxima al borde
basal mandibular (Fig. 3).
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th 1Enla iﬁdgen A se observa un leve aumento de volumen de la zona del cuerpo mandibular izquierdo. En la

L

imagen B se aprecia el compromiso mandibular desde la linea media mandibular hasta la zona distal a la pieza 3.6
con el aspecto cldsico de vidrio esmerilado asociado a las displasias fibrosas.

Se solicitaron radiografias adicionales para
evaluar la existencia de otras estructuras éseas
comprometidas como radiografias postero
anterior estricta, portero anterior a boca abierta,
radiografia oclusal y radiografias retroalveolares
delazona. Enlasradiografias complementarias se
confirmo la lesion mandibular sin compromiso de
otras estructuras adyacentes. En las radiografias
retroalveolares se observa el trabeculado 6seo

Fi

Fig. 2 En la radiografia oclusal (A) se observa la evolucion de la lesion hacia la tabla ésea lingual, en

con aspecto de vidrio esmerilado de apariencia
muy densa, con las piezas 3.5 - 3.4 - 3.3 en
evolucion intra 6sea y las piezas 7.3 - 7.4 - 7.5 con
rizolisis parcial; el cuerpo mandibular izquierdo
presentaba un aumento de volumen hacia la tabla
6sea lingual, sin ningun tipo de reaccion periosteal
(Fig. 2). El diagnéstico clinico radiografico fue
consistente con una displasia fibrosa monostotica.

la radiografia peri apical (B) se puede apreciar la persistencia de las piezas temporales con rizolisis

fisiologica parcial.

La biopsia incisional extrajo la pieza 7.3 junto con
dos fragmentos irregulares de 1 x 0.7 x 0.4 cm,
consistencia dura y color blanquecino que fueron
desmineralizados para el estudio histopatolégico.
La descripcion microscopica consistio en un tejido
oOseo trabecular, con estructura laminar irregular y
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lagunas de osteocitos abundantes. En los espacios
inter trabeculares se observa tejido conjuntivo
fibroso con fibroblastos de aspecto normal. No se
observaron las caracteristicas de escritura china
tradicional. Histologicamente corresponde a una
displasia fibrosa madura.
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Fig. 3 Se observa la evolucion de la lesion donde podemos
apreciar desde el proceso de erupcion de las piezas permanentes
(imdgenes A a D) hasta la formacion del cuadro infeccioso con
formacion de secuestros oseos visible en la imagen F1.

El paciente presentd una infeccion local asociada
a la zona de toma de la biopsia incisional, con
supuracion, eritema de la zona y compromiso del
estado general; radiograficamente se puede ver
un area radioltiicida de limites poco definidos con
un area central radiopaca consistente con la for-
macion de un secuestro 0seo (Fig. 4), conforman-
dose un cuadro de osteomielitis que fue confirma-
do histopatoldgicamente.

Posterior al tratamiento inicial con el aseo
quiruargico, curetaje de la zona para la remocion del
secuestro 0seo y antibioterapia con Clindamicina
(alta penetracion en hueso y amplio espectro
antimicrobiano), se mantuvo al paciente estable
por un periodo de 18 meses. Posteriormente, se
han presentado episodios similares a intervalos
regulares que terminaron con la extraccion de las
piezas 3.3 y 3.4 en conjunto con la eliminacién
del secuestro oseo. (Fig. 5)

Después de 4 afios del diagnodstico inicial el
paciente se mantiene con controles periodicos.

DISCUSION

Si bien las displasias fibrosas pueden ser asinto-
maticas y limitadas a un area especifica, su po-
tencial de crecimiento y la posibilidad de formar
tejido 6seo denso pueden convertirse en un pro-
blema al comprometer estructuras anatomicas ve-
cinas como el canal optico; o al formar un tejido
de baja vascularizacion susceptible a infecciones
dificiles de controlar.

Una de las complicaciones mas dificiles de tratar
en estos casos es la infeccion del tejido 6seo y
de sus estructuras asociadas, de esta manera la
infeccion puede comprometer en mayor o menor
grado al tejido mielo reticular contenido en los
espacios medulares, a los conductos de Havers,
al tejido 6seo propiamente tal, ya sea laminillas
en el hueso esponjoso o compacto en la cortical
presentandose como una osteitis, compromiso del
periosteo, de vasos y nervios. Clinicamente las
osteomielitis las podremos clasificar en agudas y
cronicas dependiendo de su tiempo de evolucion
y sus antecedentes clinicos, en el caso de las
osteomielitis cronicas se consideran sin curacion
definitiva.

Actualmente las  osteomielitis no  son
enfermedades comunes, y gracias a cambios en
sus criterios diagnostico y a condiciones locales
propias de cada paciente, su prevalencia segun el
estudio de Kremers ef al® es de 21.8 casos cada
100.000 personas al afio, la incidencia de esta
patologia ha variado cada afio desde 1969 con
valores que varian de 11.4 casos cada 100.000
habitantes para el periodo de 1969 a 1979 a 24.4
casos cada 100.000 personas para el periodo del
2000 a 2009.

Por otro lado las displasias fibrosas se presentan
clinicamente como un aumento de volumen
generalmente asintomatico, el cual puede
acompanarse de algiin grado de asimetria facial.
En otras ocasiones, se puede desarrollar dolor
facial, dolor de cabeza o entumecimiento facial.”®
El compromiso del maxilar y mandibula pueden
producir desplazamiento de dientes, mal oclusion
y raramente rizalisis.” En casos con compromiso
367
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de senos paranasales, puede haber obstruccion
nasal; en lesiones que se extienden hasta la
orbita, pueden provocar discapacidad visual, y
en lesiones a nivel de hueso temporal pueden
provocar pérdida de audicion.'”

Mediante examenes de laboratorio se puede
observar una elevacion de la fosfatasa alcalina,
incluso en ausencia de fracturas y sin relacion
con la extension de la enfermedad, en cerca de un
30% de los pacientes con DF.'*!' Sin embargo, en
este caso no se indicaron examenes de laboratorio
adicionales dada la imagen patognomonica de
la lesion; si bien el diagnostico definitivo se
determinod con la biopsia incisional, el riesgo de
infeccion de la zona nos sugiere que un abordaje
mas seguro pudiese ser el de apoyar el diagndstico
con los niveles de fosfatasa alcalina.

En el presente caso se pudo observar la evolucion
de la erupcion de la pieza 3.3, esta pieza logro
erupcionar pero su mesio version provoco que
actuara como un factor local de acumulo de placa
bacteriana que termino siendo un foco infeccioso
que actud como punto de origen para los episodios
de osteomielitis, se recomienda que cualquier
malposicion o anomalia dentaria sea corregida
para eliminar el factor local.

Imaginologicamente, se presenta como una lesion
Osea expansiva de tamafio variable, generalmente
unilateral. La literatura indica que la expansion de
estas lesiones no compromete la cortical dsea, lo
que se puede evidenciar mediante el estudio por
tomografia computada;'? en nuestra experiencia
lesiones maduras y de larga data pudiesen llegar a
comprometer dichas corticales (Fig. 4).

Se describen tres presentaciones imaginoldgicas
de DF en craneo:"® Forma compacta, considerada
la mas frecuente, donde el tejido 6seo es sustituido
de forma homogénea con apariencia de “vidrio
esmerilado” o “piel de naranja”, considerada
un signo patognomoénico de esta lesion. Se
encuentra principalmente en base de craneo,
cuerpo y ala menor del esfenoides, y techo de
orbita; Forma litica, la cual se presenta como
una lesion irregular, radiolucida, rodeada por un
halo radiopaco; y Forma mixta, caracterizada por
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la presencia de areas radiopacas alternadas con
areas radiolucidas. En nuestro caso, se observa
la forma compacta a nivel de huesos esfenoides
y temporal, y la presentacion mixta en zona de
cuerpo y rama mandibular.

El limite es difuso, por lo cual es dificil diferen-
ciar entre tejido displasico y tejido normal.'* Su
densidad varia de acuerdo a la cantidad de matriz
de tejido conjuntivo fibroso y osteoide existente.
El presente caso muestra una gran densidad ra-
diogréfica lo que podemos identificar como un
factor de riesgo para las osteomielitis que ha pre-
sentado el paciente, esto debido a la baja vascu-
larizacion de la zona. En casos con compromiso
del hueso maxilar o mandibula, las radiografias
retroalveolares muestran desaparicion de la corti-
cal alveolar. Las piezas dentarias pueden encon-
trarse desplazadas; sin embargo, generalmente no
se encuentran piezas dentarias incluidas debido
a que el desarrollo de la DF es posterior al pro-
ceso de erupcion dentaria.'” La presentacion de
nuestro caso también es atipica ya que debido a la
corta edad del paciente este presentaba denticion
mixta, la exfoliacion natural del recambio denta-
ria también se puede establecer como un factor de
riesgo para procesos infecciosos debido al tejido
0seo expuesto durante el recambio.

Si bien puede realizarse un diagnostico
inicial a través de métodos de imagen, éste
debe ser confirmado mediante un analisis
histopatologico.'®!” MacroscOpicamente — se
pueden diferenciar dos presentaciones, una forma
compacta, caracterizado por la presencia de
tejido osteoide, que progresivamente se osifica
y adquiere aspecto de tejido 6seo maduro; y
una forma quistica, con presencia de una o
mas cavidades rodeadas por las alteraciones
antes descritas. Microscopicamente, se observa
proliferacion de tejido fibroso con osificacion
progresiva, y un trabeculado 6seo inmaduro
irregular tanto en tamaio, forma y distribucion,
con ausencia de la estructura laminar interna,
caracteristica del tejido o6seo mnormal. Los
osteoclastos y osteoblastos son poco frecuentes.
Las trabéculas 6seas desorganizadas rodeadas
por un estroma fibroso denso asumen una



Universidad Cientifica del Sur

Revista Cientifica Odontologica. 2015;3(2):364-371

T: 15.0 mm

Fig. 4 Tomografia de control posterior a la extraccion de las
piezas 3.3 y 3.4 donde se puede apreciar la formacion de un
nuevo secuestro oseo en la zona afectada.

distribucion espacial semejante a “caracteres de
escritura china”. Pueden encontrarse haces de
fibras colagenas orientadas perpendicularmente a
la superficie del hueso. En lesiones de larga data,
puede ocurrir maduracion del hueso laminar, lo
que puede provocar un ordenamiento paralelo del
trabeculado 6seo. No se han reportado focos de
tejido cartilaginoso en DF craneofacial.'®!?

El comportamiento habitual de la DF es iniciar
su desarrollo en la nifiez o adolescencia,
experimentar un crecimiento lento durante
alrededor de una década, para luego estabilizarse
y detenerse junto con el término del crecimiento
del paciente.''® El pronostico, en la mayor parte
de los casos, es bueno, a excepcion de aquellos
que presenten transformaciones malignas.

La transformacion maligna es muy rara, entre el
0.4 - 4% de los casos."” La tasa de transformacion
maligna es ain desconocida, pero probablemente
noseamayoral 1%, estatransformacionneoplésica
es mas probable de ocurrir en la presentacion
poliostdtica, cambiando histolégicamente hacia
osteosarcoma, fibrosarcoma y condrosarcoma.’
Si bien la displasia fibrosa es generalmente
asintomatica y se encuentra como hallazgo
radiogréafico, hay ocasiones en que el motivo
de consulta es el dolor asociado a un proceso

infeccioso enlazona, conenrojecimiento, aumento
de volumen, y descarga purulenta, similares a la
encontrada en la osteomielitis piogénica. Los
cambios histopatoldgicos, muestran infiltrado
inflamatorio crénico, formacion de abscesos, y
secuestros 0seo0s.?’ Los reportes de infecciones
asociadas a la displasia fibrosa son relativamente
comunes, lo que sugiere que la displasia fibrosa
tiende a presentar infecciones secundarias.?

El tratamiento depende de la edad del paciente,
dano funcional, neuroldgico y estético.” !
En casos de lesiones con deformacion leve a
moderada y asintomaticas, inicialmente se debe
mantener una conducta expectante, realizando
controles periodicos. Posterior a la estabilizacion
de la lesion, de ser necesario, puede realizarse
una intervencion quirGrgica con objetivos
estéticos y/o funcionales. Sin embargo, cuando
existe sintomatologia o deformacion severa, es
aconsejable una intervencion quirurgica inmediata
por el posible dafio ocular, auditivo o neuroldgico
que pueda producirse. Por la naturaleza benigna de
la lesion, la cirugia debe ser lo mas conservadora
posible, con el objetivo de mantener la funcion,
prevenir complicaciones y mejorar la estética.?'>
Debe considerarse que alrededor del 37% de los
pacientes intervenidos quirdrgicamente pueden
presentar recidiva, en cuyos casos la lesion
contintia creciendo lentamente. Por otro lado, en
adultos, el tejido 6seo afectado por DF es mas
susceptible a infecciones, lo que puede complicar
el pronostico quirtirgico.

Otras alternativas de tratamiento han explorado
la posibilidad del uso de bifosfonatos para inhibir
la reabsorcion osteoclastica. Los hallazgos de
varios estudios® ?* muestran que altas dosis de
pamidronato intravenoso disminuye el dolor y los
marcadores para el metabolismo 6se0.* 2 El uso
de calcitonina en el tratamiento de la displasia
fibrosa se ha incrementado en el ultimo tiempo.*®

Basado en la imagen tomogréfica y la apariencia
en resonancia magnética, se consideran dentro
del diagnostico diferencial para la displasia fi-
brosa craneofacial a la enfermedad de Paget, el
querubismo, hiperparatiroidismo, neurofibroma-
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tosis, osteomielitis cronica esclerosante, fibroma
osificante, osteoma, granuloma eosinofilo, osteo-
condroma, fibroma condromixoide, y neplasias
sarcomatosas. Generalmente las presentaciones
observadas tomograficamente y mediante reso-
nancia magnética varian sustantivamente lo que
puede deberse a cambios en la naturaleza de las
lesiones relacionados con el género y la edad.’

En el caso presentado, debido a las complicacio-
nes infecciosas ha sido necesario el control qui-
rirgico y con terapia antibiotica para los episo-
dios infecciosos criticos, ademas de mantener a
estos pacientes en control periddico riguroso du-
rante el periodo de cambio de denticion.

CONCLUSIONES

Las displasias fibrosas son lesiones benignas de
crecimiento lento con un gran potencial de creci-
miento aunque generalmente son auto limitantes,
si bien es una lesion de comportamiento benigno
se pueden presentar complicaciones asociadas a
la infeccion secundaria en la zona por lo que se
recomienda una intervencién minima en la zona y
la eliminacion de los factores locales que puedan
ayudar al establecimiento de un proceso infeccio-
so en la zona.
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