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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: El término displasia fibrosa hace referencia a un conjunto de lesiones 6seas benignas que

Recibido el 17 de noviembre de 2010 se caracterizan por la sustitucién del tejido 6seo normal por tejido conectivo. Se presenta

Aceptado el 27 de enero de 2011 el caso de una paciente afectada de displasia fibrosa poliostética de predominio maxilar
tratada de forma conservadora con bisfosfonatos
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ABSTRACT

Keywords: The term fibrous dysplasia refers to a variety of bony diseases characterized by the
Fibrous dysplasia; substituion of the bone by abnormal connective tissue. A case report of patient affected by
Bisphosphonates; a polyostotic form of fibrous dysplasia with an uneven evolution of its disease after being
Pamidronate; treated with pamidronate is presented.
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Introduccién

El término displasia fibrosa hace referencia a un conjunto de
lesiones 6seas benignas que se caracterizan por la sustitucién
del tejido 6seo normal por tejido conectivo. En 1891 Von Rec-
klinghausen fue el primero en describir una alteracién ésea
caracterizada por deformidades y cambios fibrosos que deno-
miné “osteitis fibrosa generalisata”'. En 1938, Lichtenstein y
Jaffé? introdujeron el término “displasia fibrosa”, y reflejaron
que esta alteracién podia ser monostética o poliostdtica. En
1937 McCune3 y Albright et al® relacionaron la variante polios-
tética con pubertad temprana y areas de pigmentacion cuta-
nea (manchas café con leche), asociacién que en la actualidad
se conoce como sindrome de McCune-Allbright y cuya inci-
dencia es de un 4% de los casos de displasia fibrosa.

La variante monostética supone un 70% del total de casos
y en orden de frecuencia afectan a costillas, fémur, tibia,
maxilar, mandibula, calota craneal y htimero.

La variante poliostética supone aproximadamente un 30%
de los casos y clasicamente su comienzo se describe a una
edad menor que la variante monostética. En un 50% de los
casos se afecta la regién craneofacial. Con mayor frecuencia,
y en orden decreciente: maxilar, mandibula, hueso frontal,
hueso esfenoidal, etmoides, hueso parietal y occipital®.

Marie et al® y Riminucci et al’ establecieron que la etiologia
de la displasia fibrosa radica en una mutacién activadora
somatica de la subunidad a de la proteina G de sefializacién
(Gs-a) en células osteoblasticas, con una distribucién en
mosaico. La sustitucién de una cys o his por arg en posicién
201 conlleva una pérdida de la actividad guanosina trifosfato
de Gs-a. Esto permite la activacién de la adenilato ciclasa vy,
por tanto, la sobreproduccién de AMP-c con el consiguiente
incremento en la proliferacién celular y una diferenciacién
celular inadecuada.

Estas células osteoblasticas también producen interleu-
cina 6 en exceso, con lo que la actividad osteoclastica esta
incrementada. De esta forma, se producen lesiones osteoliti-
cas expansivas que afectan al tejido fibroso y al hueso normal
adyacente®.

Histolégicamente la displasia fibrosa se caracteriza por una
extensa proliferacién de tejido fibroso que se entremezcla de
forma irregular con trabéculas de hueso inmaduro. Se han
descrito tres patrones diferentes por los que estas trabéculas
se pueden agrupar: “letras chinas”; “puzzle” y “C&S”. Ademas,
la matriz osteoide contiene osteoblastos inmaduros dispersos
de modo irregular. La transformacién maligna en la displasia
fibrosa es poco frecuente, y las tasas de malignizacién son de
un 0,5% para la variante monostética y del 4% para la variante
poliostética asociada al sindrome de McCune-Allbright?.

La clinica relacionada con las lesiones de displasia fibrosa va
a depender en gran medida de la localizacién y del tamafio de
la lesién. De esta forma, podemos encontrarnos con lesiones de
relativo gran tamario practicamente asintomaticas hasta lesio-
nes de escaso volumen que, dada su localizacién (general-
mente la regién craneofacial), pueden producir alteraciones
funcionales (por ejemplo, ceguera en lesiones del conducto
optico) o estéticas importantes.

Desde un punto de vista radiografico, las lesiones de displa-
sia fibrosa se caracterizan por un aspecto de vidrio deslus-

trado debido a la mezcla de elementos 6seos y fibrosos. La
densidad radiografica de la lesién dependera de la proporcién
relativa de estos elementos. Asi pueden adoptar un patrén
esclerédtico, quistico (litico) o mixto. La variante esclerética
constituye un 35% de los casos descritos y tiende a localizarse
en la base del craneo. La variante mixta es la mas frecuente
(40% de los casos), y el patrén quistico es el menos frecuente.

Caso clinico

Mujer de 14 afios que en 2007 acude a nuestra consulta remi-
tida por su odontdlogo general para valorar posible trata-
miento combinado ortodéncico-cirugia maxilofacial de la
deformidad dento-facio-oclusal que presentaba la paciente.
En el examen clinico inicial destacaba una facies microgénica
con un perfil marcadamente convexo, mandibula hipoplasica,
incompetencia labial y sonrisa gingival por excesiva altura
maxilar (fig. 1). La exploracién intraoral revel6 la presencia de
una denticién mixta de 2.2 fase con ausencia de 13, 14, 23 y 24.
Maloclusién de clase II con 3 mm de sobremordida y 6,5 mm
de resalte (fig. 2).

La radiografia panordmica, asi como la oclusal palatina,
mostraron multiples inclusiones dentarias, asi como desplaza-
miento hacia la linea media de 16, 26.

Se realizé Denta-Scan maxilar para valorar con mas preci-
sién la posicién de los dientes incluidos??. Se observaron unos

Figura 1 - Vision frontal de la paciente, en la que se aprecia
una marcada hipoplasia del tercio inferior facial con sonrisa
gingival por crecimiento desproporcionado del maxilar
superior.
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