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CASO CLINICO

Displasia fibrosa en region naso-orbito-etmoidal:
reporte de caso
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Departamento de Cirugia Oncoldgica, Hospital de Especialidades No. 1, Centro Médico Nacional del Bajio, Instituto Mexicano del Seguro Social,
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Resumen

La displasia fibrosa es un trastorno congénito que se caracteriza por la sustitucion del hueso normal por tejido conectivo
fibroso inmaduro. Alrededor del 25-30% de los casos se asocian con afectacion craneofacial. Describimos el caso de una
paciente con displasia fibrosa naso-drbito-etmoidal, la cual manifestaba deformidad craneofacial con exoftalmos, y pérdida
de la vision y del olfato, por lo que se propone cirugia, con abordaje biconal y preservacion ocular. Sin embargo, la paciente
rechaza el abordaje y se decide continuar solo con tratamiento médico, por lo que el prondstico es acometedor.
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Fibrous dysplasia in the naso-orbit-ethmoid region: case report

Abstract

Fibrous dysplasia is a congenital disorder characterized by the replacement of normal bone with immature fibrous connec-
tive tissue. Approximately 25-30% of cases are associated with craniofacial involvement. We describe the case of a patient
with naso-orbito-ethmoidal fibrous dysplasia who presented with craniofacial deformity, including exophthalmos, and loss of
vision and smell. Surgery was proposed using a biconal approach with ocular preservation; however, the patient declined
the procedure, and treatment was continued with medical therapy alone. The prognosis is therefore challenging.
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Introduccion

La displasia fibrosa es una enfermedad 6sea benigna
poco frecuente, caracterizada por el desarrollo progre-
sivo de tejido 6seo inmaduro con componente fibroso
que reemplaza el hueso normal’.

Se caracteriza por tener una mutacion somatica en
el gen GNAS, lo que conduce a una proliferacion y
diferenciacién anémala de los osteoblastos. La displa-
sia fibrosa puede localizarse en un solo hueso (forma
monoostética) o en multiples huesos (forma poliostd-
tica)®>. Afecta predominantemente a nifios y adultos
jovenes entre los 30 y los 40 afios®. La forma monoos-
tética es mas comun y se presenta en nifos y adultos
jovenes. La forma poliostética se asocia mas comun-
mente a sindromes genéticos, principalmente al sin-
drome de McKune Albright®“. Las localizaciones mas
comunes son el fémur proximal, el humero, la tibia, las
costillas y los huesos craneofaciales. Su tendencia es
a tener una mayor capacidad de crecimiento local con
deformidades 6seas, sobre todo en regiones orbitarias,
faciales y craneales®.

Debido a esto, es de suma importancia conocer esta
entidad, ya que por sus caracteristicas tanto clinicas
como imagenoldgicas los diagndsticos diferenciales
son amplios y se puede confundir principalmente con
otras afecciones dseas como la enfermedad de Paget
Osea, quistes 6seos aneurismaticos, el tumor dseo de
células gigantes y la encondromatosis®.

Al ser una entidad benigna es una afeccion de buen
prondstico. Sin embargo con reportes de recurrencia
local de hasta el 30% a 10 afos y en ocasiones pueden
tener progresion a malignidad (fibrosarcoma, osteosar-
coma e histiocitoma fibroso maligno), sin embargo este
suceso es sumamente raro, entre el 0.5y el 1%, es por
ello la importancia de presentar el caso.

Presentacion del caso

Paciente de sexo femenino de 39 afios, originaria y
residente de Ledn, Guajanato, de ocupacién ama de
casa. Antecedentes personales patoldgicos: niega
enfermedades cronico-degenerativas, traumatismos
negados, transfusiones y alergias negadas, tabaquismo
positivo desde los 16 afios, a razén de cuatro cigarros
al dia, suspendido hace 6 meses. Niega alcoholismo,
toxicomanias, niega historia de cancer en familia.

Comienza su padecimiento en marzo del 2021 con
presencia de dificultad respiratoria, diplopia y aumento
de volumen en region facial, por lo que acude con
oftalmoélogo particular en Quintana Roo (ya que durante

ese tiempo era su lugar de residencia), el cual da tra-
tamiento con colirios oftalmicos con mejoria leve, por
lo que al no ver mejora, decide acudir a atencion
médica en el Instituto Mexicano del Seguro Social de
Quintana Roo, donde al no contar con servicio de oto-
rrinolaringologia, se envia al Centro Médico La Raza
en la Ciudad de México, donde es valorada por el ser-
vicio de otorrinolaringologia. Se realiza toma de biopsia
transnasal en mayo del 2021, con reporte histopatold-
gico de fibrosis, por lo que dan de alta de su servicio
debido a no presentar ninguna alteracion y solamente
otorgan tratamiento analgésico y antiinflamatorio, con-
siguiendo una mejoria del dolor. Sin embargo, del 2021
hasta diciembre del 2024 presenta exacerbacion de
sintomas respiratorios con presencia de rinorrea hia-
lina, acompafado de migrafas intensidad 8/10 escala
visual analoga, hasta de 2 horas de duracidn, predo-
minio vespertino, asi como disminucién de la agudeza
visual ipsilateral, por lo que decide regresar a Ledn,
Guajanato, para buscar atenciéon médica nuevamente.
Acude a nueva valoracién por el servicio de otorrino-
laringologia de nuestra unidad. En la exploracion fisica
se encuentra asimetria facial derecha por exoftalmos
y edema de tejidos blandos, con cierre palpebral com-
pleto, y nariz con leve aumento de volumen derecho
con proptosis y edema palpebral (Fig. 1).

Se realiza tomografia computarizada, en la cual se
observa tumor 6seo dependiente de la pared media de
oOrbita derecha con extensién a la fosa nasal derecha,
con desplazamiento de los musculos y matriz cartilagi-
nosa orbitaria (Fig. 2); también resonancia magnética,
encontrando tumor en region de pared medial de la
oOrbita, con extension a fosa nasal derecha y ocupacién
de seno maxilar y esfenoidal (Fig. 3). Se decide toma
de biopsia en abril del 2025 con reporte histopatolégico
de trabéculas 6seas irregulares, dentro de un estroma
fibroso compuesto por células fusiformes sin atipia con
hallazgos histoldgicos compatibles con displasia fibrosa.

Se propuso intervencion quirdrgica con realizacion
de abordaje biconal con preservacion ocular, comen-
tado debidamente riesgos y complicaciones de la inter-
vencion. Sin embargo, la paciente decidié rechazar la
intervencion y solo seguir con tratamiento médico a
base de bifosfonatos unicamente, tomando &cido alen-
drénico (1 tableta de 70 mg al dia).

Respecto a nuestra paciente, se ha mantenido al
momento estable sin embargo, aun con sintomatologia
compresiva, con amaurosis, perdida del olfato y
deformidad ocular derecha, pero con adecuado enten-
dimiento de su enfermedad y satisfecha con lo ofrecido
por nuestro servicio.
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Figura 1. Tomografia axial de cabeza y cuello con
presencia de tumor 6seo dependiente de la pared media
de orbita derecha con extension a la fosa nasal derecha,
con desplazamiento de los mlsculos y matriz cartilaginosa
orbitaria.

Figura 2. Resonancia magnética cerebral contrastada.
A: corte coronal con presencia de tumor en region de la
pared orbitaria e intraorbitaria derecha, que desplaza el
globo ocular y produce exoftalmos, con extension a
cavidad nasal, produciendo obstruccion, extensién a
celdillas etmoidales, seno maxilar y frontal derecho con
tamafo de 41 x 18 x 51 mm. B: corte sagital observando
tumor con extension a cavidad nasal, celdillas etmoidales,
seno maxilar y frontal derecho.

Discusion
La displasia fibrosa etmoidal representa un desafio
paradigmatico, ya que, a pesar de ser una afeccion

benigna, debido a su localizacién puede tener implica-
ciones clinicas significativas’. Es una condicién benigna

Figura 3. llustracion representativa de la exploracion
fisica de nuestra paciente.

con sustitucion de hueso inmaduro y fibroso, lo que
provoca debilidad 6sea, deformidades faciales y com-
presion de estructuras®.

Puede presentarse de manera variable, afectando a
mujeres jovenes de entre 30 a 50 afos, y cursar asin-
tomaticas hasta casos de deformidad significativa y
compromiso de la funcidn ocular, nasal y sinusal, asi
como dolor facial, obstruccion nasal, epistaxis hasta
signos y sintomas neuroldgicos como diplopia, cefalea,
fotofobia y deformidad®.

Estudios como el de Fitzpatrick confirman que la
displasia fibrosa requiere de un abordaje clinico, ima-
genoldgico como la tomografia computarizada y la
resonancia magnética para evaluar la extension de la
lesion y planificar el tratamiento, y en algunos casos
con toma de biopsia®.

Estudios como los de Kushchayeva han demostrado
su tendencia a la recurrencia local e incluso con mayor
crecimiento 6seo después de la reseccion, y aumenta
si se hace de forma incompleta, por lo que el trata-
miento debe de ser multidisciplinario para realizar un
abordaje quirlrgico agresivo sin comprometer estruc-
turas vitales de la region craneofacial®.
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El tratamiento quirdrgico se ofrece al tener compre-
sidn de estructuras, deformidad facial, como en el caso
de nuestra paciente, y consiste en realizar reseccion
completa de la lesidn para restaurar la funcién sinusal,
nasal y mejorar sintomas neurologicos”’.

Las posibles causas asociadas a este trastorno es la
rareza y la zona anatdmica donde aparece, por lo que
es fundamental en primera instancia lograr realizar un
diagndstico preciso por medio de un adecuado abordaje
clinico e imagenoldgico. La mayor fortaleza es lograr
una reseccion completa con preservacion de estructu-
ras faciales, sin embargo, al ser una condicion compleja,
la mayor limitacion es la regién anatémica afectada'®.

Al reportar nuestro caso, reforzamos la importancia de
entender que el comportamiento de este tipo de afeccion
0sea, a pesar de ser benigna, tiene implicaciones impor-
tantes debido a sus localizaciones, presentando compro-
miso neuroldgico por compresion, asi como deformidades
faciales, por lo que la deteccion, asi como una interven-
cion quirdrgica, son los pilares fundamentales, ya que al
solo mantener tratamiento expectante o tratamiento
médico, los riesgos aumentan tanto de deformidad cra-
neofacial como de transformacién a un tumor maligno del
tejido 6seo como los osteosarcomas en un 3 a 5%.
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