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RESUMEN

La displasia fibrosa ¢sea es una enfermedad crénica benigna que se caracteriza por el reemplazo progresivo del tejido 6seo
normal por tejido conectivo fibroso. Esto resulta en huesos débiles, deformidades vy, en algunos casos, dolor. Aunque su
causa exacta aun no se comprende completamente, se sabe que esta asociada a una mutacion genética que afecta a las
células que forman el hueso. Para llevar a cabo esta revision bibliografica, se realizé una busqueda exhaustiva en las bases
de datos PubMed, Scopus y Cochrane Library. Se utilizaron combinaciones de términos MeSH y palabras clave relevantes
como "displasia fibrosa", "cirugia’, "imagenologia’, "traumatologia’, "resultados clinicos". Se incluyeron estudios originales
publicados en espafiol desde el afio 2000 hasta la fecha de la busqueda, con el objetivo de garantizar la inclusion de los
avances mas recientes en el campo. El tratamiento de la displasia fibrosa 6sea dependera de la gravedad de los sintomas,

la ubicacion de las lesiones y la edad del paciente.

Palabras clave: Displasia fibrosa, Cirugia, Imagenologia, Traumatologia, Resultados clinicos.

ABSTRACT

Fibrous dysplasia is a chronic benign disease characterized by the progressive replacement of normal bone tissue with
fibrous connective tissue. This results in weak bones, deformities, and, in some cases, pain. Although its exact cause is
not yet fully understood, it is known to be associated with a genetic mutation that affects the cells that form bone. To con-
duct this literature review, an exhaustive search was performed in the PubMed, Scopus, and Cochrane Library databases.
Combinations of MeSH terms and relevant keywords such as "fibrous dysplasia,” "surgery," "imaging," "traumatology," and
"clinical outcomes" were used. Original studies published in Spanish from the year 2000 to the date of the search were
included, with the aim of ensuring the inclusion of the most recent advances in the field. The treatment of fibrous dysplasia
will depend on the severity of symptoms, the location of the lesions, and the patient's age.

Keywords: Fibrous dysplasia, Surgery, Imaging, Traumatology, Clinical outcomes.

RESUMO

A displasia fibrosa é uma doenga benigna crénica caracterizada pela substituicdo progressiva do tecido ésseo normal
por tecido conjuntivo fibroso. Isto resulta em ossos fracos, deformacdes e, em alguns casos, dor. Embora a sua causa
exacta ainda ndo esteja totalmente esclarecida, sabe-se que esta associada a uma mutagdo genética que afecta as
células que formam o 0sso. Para realizar esta revisao da literatura, foi efectuada uma pesquisa exaustiva nas bases de
dados PubMed, Scopus e Cochrane Library. Foram utilizadas combinagdes de termos MeSH e palavras-chave relevantes,
tais como “displasia fibrosa”, “cirurgia”, “imagiologia”, “traumatologia” e “resultados clinicos”. Foram incluidos estudos
originais publicados em espanhol desde 0 ano 2000 até a data da pesquisa, com o objetivo de garantir a inclusdo dos
avancgos mais recentes na area. O tratamento da displasia fibrosa dependeré da gravidade dos sintomas, da localizagao

das lesbes e da idade do paciente.

Palavras-chave: Displasia fibrosa, Cirurgia, Imagiologia, Traumatologia, Resultados clinicos.
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Introduccion

"l' La displasia fibrosa Osea es una patolo-
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gia rara, benigna y congénita que afecta el
desarrollo esquelético del cuerpo humano
y altera la composicion normal del hueso.
Tiene una prevalencia global de 1/100 000
habitantes y engloba el 5% de los tumores
primarios 0seos. A pesar de que su etiologia
no esta clara, se han identificado mutacio-
nes poscigomaticas del gen GNAS, locali-
zado en el cromosoma 20, que dan lugar a
la estimulacion de adenilil ciclasa y posterior
sobreproducciéon de adenosina monofosfato
ciclico con proliferacion celular descontrola-
da e inadecuada diferenciacion (Bautista Li-
tardo & Peralta Rodriguez, 2024).

Su distribuciéon es igual entre ambos se-
X0s, puede afectar un hueso (monostoética)
0 varios huesos (poliostdtica), la variedad
monostoética es la mas frecuente, son los
maxilares los huesos mas afectados y se
presenta en 70% del total de casos, mien-
tras que la variante poliostdtica se presen-
ta aproximadamente 27% (Menco et al.,
2018). Las lesiones suelen identificarse en
la infancia o adolescencia y la mayoria de
los individuos afectados de formas monos-
toticas se diagnostican en las tres primeras
décadas de la vida, mientras que las for-
mas poliostéticas tienden a presentarse a
edades menores (media 8 anos de edad)
(Varsavsky & Alonso, 2017).

Figura 1. Deformidad facial por displasia
fibrosa 6sea que desplaza tabique nasal y

limitacion de la apertura bucal
Fuente: LOpez-Batista et al (Lopez-Batista
et al., 2022).
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En algunos casos hay dolor, tumefaccion y
deformidad. EI compromiso de la base del
craneo y de la ¢rbita, muchas veces produ-
ce diplopia, pérdida de la vision, pareste-
sias en la region de distribucion del nervio
trigémino, cefalea y exoftalmia. Si el creci-
miento es rapido el resultado sera la sinto-
matologia dolorosa. En los estudios de ima-
gen la apariencia en una radiografia simple
es inconstante y depende de la proporcion
de los componentes 6seos y fibrosos de la
lesion que ocupan grandes areas en el inte-
rior del hueso. La gammagrafia es la forma
mas rapida para determinar la distribucion
de las lesiones esqueléticas, ademas per-
mite descubrir lesiones en sitios insospe-
chados (Santos et al., 2014).

La eleccion de la terapéutica y en especial
del momento y el tipo de procedimiento qui-
rdrgico a realizar, depende de numerosos
factores tales como el sitio afectado, carga
Osea de la enfermedad, el rango de creci-
miento de la lesion, las alteraciones estéti-
cas y/o funcionales que produce, el estado
de salud general y la edad del paciente, la
experiencia del cirujano y preferencias del
paciente. Cabe destacar que desde que se
comenzé a estudiar esta patologia, el mo-
mento y la extension de la cirugia generan
controversia, especialmente en los pacien-
tes que aun no han completado su creci-
miento (Freschi, 2021).

Metodologia

Para llevar a cabo esta revision bibliogra-
fica, se realizd6 una busqueda exhaustiva
en las bases de datos PubMed, Scopus vy
Cochrane Library. Se utilizaron combinacio-
nes de términos MeSH vy palabras clave re-
levantes como "displasia fibrosa", "cirugia’,
‘imagenologia’, "traumatologia’, "resultados
clinicos". Se incluyeron estudios originales
publicados en espanol desde el ano 2000
hasta la fecha de la busqueda, con el objeti-
vo de garantizar la inclusion de los avances
mas recientes en el campo. Los estudios
seleccionados fueron evaluados de manera
critica en cuanto a su metodologia, disefio
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del estudio y resultados, con el fin de iden-
tificar las tendencias actuales en los enfo-
gues quirurgicos e imagenoldgicos para el
tratamiento de la displasia fibrosa ¢sea y
evaluar los resultados clinicos reportados.

Resultados
Manifestaciones clinicas

Las alteraciones fisiopatologicas descritas
son mas pronunciadas y evidentes durante
la fase de crecimiento 6seo rapido, de modo
que la presentacion clinica mas frecuente
se observa en la infancia y la adolescencia.
Sin embargo, es infrecuente la aparicion de
alteraciones esqueléticas durante la lactan-
cia y, en tales casos, conlleva una altera-
cion grave y extensa con multiples compli-
caciones. Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes al inicio son el dolor 6seo, las
deformidades y las fracturas. El dolor afec-
ta usualmente a costillas, huesos largos y
craneofaciales, suele ser intenso y requerir
la administracion de analgésicos opioides.
Las lesiones que afectan a la columna vy la
pelvis conllevan dolor de menor intensidad
(Alonso & Mufioz-Torres, 2009).

El hallazgo de lesiones cutaneas hiperpig-
mentadas de tipo “café con leche” o dis-
funciones endocrinas concomitantes debe
orientar al diagnoéstico de sindrome de Mc-
Cune-Albright. Las lesiones de la piel suelen
observarse en nifios y tipicamente afectan al
rostro, el térax y las extremidades con ten-
dencia a seguir una distribucion en torno a
la linea media y lineas de desarrollo de Blas-
hko. Las deformidades de los huesos de
las extremidades se producen como conse-
cuencia de la extension del tejido fibrdético,
que presenta una resistencia biomecanica
disminuida, las secuelas acumuladas de las
fracturas y la formacion de lesiones quisti-
cas. Las fracturas pueden aparecer en cual-
quier hueso afectado, en forma espontanea
0 ante traumatismos menores, y afectan con
frecuencia a la metéfisis proximal del fémur y
los huesos de la base del craneo (Alonso &
Mufioz-Torres, 2009).

RECIAMUC VOL. 8 N2 2 (2024)

Diagnéstico

Figura 2. Resonancia magnética nuclear
con contraste intravenoso de craneo en

corte sagital
Fuente: Vazquez Mufioz et al (Vazquez
Munoz et al., 2023).

El diagndstico presuntivo de DF de primera
instancia es dificil; porque aborda todas las
posibles enfermedades que podrian pre-
sentarse de forma similar. En primer lugar,
es necesario diferenciar dentro del grupo
de enfermedades infrecuentes aquellas con
mayor incidencia y tomarlas en considera-
cion; asi como revisar las de curso benigno
y maligno, sin dejar fuera aquellas lesiones
del hueso primarias o secundarias (Cruz
Ferrety et al., 2019).

La tomografia computarizada (TC) es la
prueba de eleccion para el diagnostico de
displasia fibrosa, se caracteriza por ser una
lesion de densidad mixta con aspecto en
vidrio esmerilado con diversos grados de
opacidad segun la proporcion de tejido fi-
broso y 6seo, la expansion y la esclerosis
O0sea de los margenes de la lesion. En la
resonancia magnética nuclear la intensidad
de lesion es baja o intermedia en T1y varia-
ble en secuencias potenciadas en T2. En la
gammagrafia 6sea la displasia fibrosa suele
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describirse como un area de incremento de

_|||, la captacion en las tres fases del estudio. Es

una prueba con alta sensibilidad para de-
terminar la extension e identificar casos po-
liostoticos. En todos los casos de enferme-
dad poliostética debe realizarse, ademas,
estudio endocrinologico con pruebas tiroi-
deas, prolactina, paratohormona y ACTH
para descartar sindrome de McCune-Albri-
ght (Vazquez Mufioz et al., 2023).

Diagnosticos diferenciales de la DF pueden
ser amelo blastoma, fibroma amelo blasti-
co, granuloma central de células gigantes,
quiste odontogénico, fibroma osificante,
displasia 6sea, osteomielitis esclerosante
cronica y osteosarcoma. Ciertos pacientes
pueden tener manifestaciones como obs-
truccion nasal, oclusion ocular, compresio-
nes neurolégicas por la deformidad de los
huesos afectos (Zambrano et al., 2022).

Tratamiento

Tabla 1. Agentes terapéuticos actuales utilizados en el tratamiento del dolor en pacien-
tes con displasia fibrosa

Tipo.de Diana

medicamento

Bifosfonatos oC

Opioides CNS
Sintesis de

AINE prostaglandinas

Denosumab’

(Amgen) Bloguea RANKL

Tanezumab (anti-NGF)

(Pfizer/Lilly) Via NGF

Tocilizumab (anti-IL-6)
(Roche)

Bloquea receptor
de IL-6

Supresion de la actividad

Estimula receptores

Bloquea sensibilizacion
periférica y central

Bloquea activacion OC

Bloquea sensibilizacion
periférica y central

Inhibicion de la via de
senalizacion de IL-6

Complicaciones

Efecto potenciales

Inhibicion del remodelado
6seo

Apoptosis

Sedacién, constipacion,

opiodes dependencia

Intolerancia gastrointestinal,
nefrotoxicidad

Inhibicion del remodelado
6seo
hipofosfatemia/
hipocalcemia
Efecto “rebote”
posdiscontinuacién

Cefalea, nasofaringitis,
parestesia, influenza

Aumento de las
transaminasas, infecciones
y gastritis

OC: osteoclastos; CNS: sistema nervioso central; RANKL: ligando del receptor activador
para el factor nuclear Kb; NGF: factor de crecimiento nervioso; IL-6: interleucina 6.

Fuente: Mastaglia et al (Mastaglia et al., 2020).

El manejo de la patologia depende de la edad
del paciente en el momento del diagnostico,
sintomatologia, tipo y ubicacion de la lesion.
Muchas lesiones se descubren de forma in-
cidental y son asintomaticas, en estos casos,
las lesiones no representan riesgo de fractura
patologica y solo es necesaria observacion
clinica. En caso de lesion poliostética, el pa-
ciente debe ser referido a endocrinologia. La
terapia con bifosfonatos puede aliviar el do-
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lor 6seo y la osteoporosis asociada a la en-
fermedad. Los bifosfonatos inhiben la resor-
cion Gsea osteoclastica, preservando la masa
Osea cortical y reduciendo asi el riesgo de
fractura (Brenes Méndez et al., 2022).

El tratamiento fundamental de la DFM es
quirurgico, siendo de eleccion la cirugia de
remodelado del contorno ¢seo para las le-
siones que causan deformidades estéticas

RECIAMUC VOL. 8 N¢ 2 (2024)
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evidentes. Por otro lado, durante las fases
activas de la enfermedad se recomienda
una actitud conservadora y expectante por
el alto riesgo de recidiva existente. La reci-
diva o el sobrecrecimiento se situa en tor-
no al 25% - 50% de los casos, siendo mas
frecuente cuanto menor es la edad de co-
mienzo del paciente. El tratamiento con te-
rapia de radiacion esta contraindicado por
la posibilidad de degeneracion maligna ra-
dio inducida, sin embargo, existe un riesgo
de degeneracion sarcomatosa espontanea
del 0,5% en ausencia de radioterapia previa
(Lopez-Batista et al., 2022).

Lo primero que deben reconocer el ciruja-
no y la familia del paciente es que la defor-
midad causada por la displasia fibrosa no
se puede curar. La deformidad se puede
manejar y minimizar a través de una cirugia
adecuada y programada adecuadamente;
sin embargo, es de esperar alguna defor-
midad residual, y en algunas partes del
cuerpo (especialmente la pelvis), rara vez
es posible corregir la deformidad (Brenes
Méndez et al., 2022).

Conclusion

La personalizacion del tratamiento, basada
en las caracteristicas individuales de cada
paciente y en el uso de técnicas de ima-
genologia avanzadas, se ha consolidado
como un principio fundamental en la prac-
tica clinica. La técnica quirurgica, esta re-
comendada para las lesiones que causan
deformidades estéticas evidentes y que han
mejorado significativamente los resultados
funcionales y estéticos. Sin embargo, la he-
terogeneidad de la enfermedad y la varia-
bilidad en los resultados reportados en la
literatura cientifica resaltan la necesidad de
mas investigaciones para establecer guias
de tratamiento mas claras y basadas en
evidencia. La displasia fibrosa 6sea presen-
ta desafios unicos debido a su naturaleza
bioloégica y a la variedad de localizaciones
anatémicas, lo que dificulta la estandariza-
cion de los tratamientos. Se requieren mas
estudios prospectivos y a largo plazo con

RECIAMUC VOL. 8 N2 2 (2024)

grupos de control para evaluar de manera
mas precisa la eficacia y seguridad de los
diferentes enfoques terapéuticos. Ademas,
es necesario investigar el papel de nue-
vos tratamientos farmacoldgicos y terapias
biol6gicas que puedan modificar el curso
natural de la enfermedad. La colaboracion
multidisciplinaria entre traumatodlogos, ra-
didlogos, patélogos y otros especialistas es
fundamental para optimizar el manejo de es-
tos pacientes y mejorar su calidad de vida.
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