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La displasia fibrosa fue descrita por primera vez en
1938 por Lichtenstein y luego por Lichtenstein y
Jaffe en 1942 como una lesion monostotica o
poliostotica compuesta de tejido dseo y estroma
fibroso.

Se da en los huesos de la cabeza, el hueso
eliminado es reemplazado por tejido fibroso.
Displasia, porque hay un desorden.

Aparece preferentemente en nifios y jovenes, con
los anos se puede estabilizar, esto es, dejar de
crecer.

Sobre el tejido fibroso se depositan trabéculas de
tejido 6seo inmaduro no laminar.

Se cree que es producida por una mutacion
somdtica de la proteina de transcripcion del gen
GNAS-1.



Clasificacion de la DF

e Tradicionalmente:
1- Monostotica.
2- Poliostotica

3- poliostdtica con endocrinopatia (Sindrome de
McCune-Albright) .

* 0.M.S 2003

Las engloba dentro de las lesiones dseas
relacionadas :
Fibroma osificante,

Displasia fibrosa,

Displasia dsea,

Lesion central de células gigantes,
Cherubismo,

Quiste dseo aneurismadtico,

Quiste oseo simple .
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el tejido 6seo displasico puede
presentar sangrados espontaneos,
producir herniacion a través
de orificios craneales y desarrollar
guistes, produciendo multiples
complicaciones como exoftalmos,
compromiso de nervios opticos,
pérdida de audicién, parélisis de
pares craneales, obstruccion nasal




Halazgos radiologicos de las
lesiones craneo faciales.

* Las lesiones craneales de la DF afectan mads
frecuentemente los huesos faciales y de la base del
craneo, con imdgenes escleroticas de aspecto
“pagetoide” y cuya expresion clinica suele ser una

asimetria facial con protrusion en las regiones
malar, frontal o temporal .

* La tomografia computarizada muestra dreas
focales expansivas con apariencia homogénea en
“vidrio esmerilado” pero, en individuos con DF de
larga evolucion, el aspecto de las lesiones es mads

heterogéneo, con quistes focales y dreas
escléroticas.



Caso clinico:

Paciente masculino, de 30 ainos de edad, se
presenta a la guardia por cuadro de cefalea de
varias horas de evolucion que no cede con aines,
focalizado en region prefrontal derecha.

El mismo cuenta como antecedente principal, el
diagnostico de displasia monostotica esfenoidal
derecha.

Paciente con una amplia historia clinica de
estudios por imagen, al cual se realizaron
tomografias computarizadas (TC), Resonancia
Magnética Nuclear (RMN), Centellograma Oseo
(CO) y Radiologia Simple (RS).



Alteracion de la
densidad y de la
morfologia de las alas
derechas del esfenoides
y del cuerpo del mismo
que presenta un aspecto
en vidrio esmerilado y
provoca una
disminucion volumétrica
del canal oftdalmico y de
la
porcion posterior de la
orbita  derecha que

interpretamos en
relacion a  proceso
displasico fibroso

monostotico en primer
término
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Angio resonancia de Craneo con
gadolinio

Cortes
axial y
coronal



Se confirma la presencia de una alteracion en la
intensidad de sefial y morfologia de las alas mayor
y menor del esfenoides del lado derecho.
Hipointensidad en T2 y FLAIR, isointensa en T1y
muestra areas de realce inhomogéneo en la serie
post gadolinio.

Se observa ocupacion por material hiperintenso en
T2 y STIR en topografia de las celdillas etmoidales
posteriores del lado derecho, las cuales se
encuentran aumentadas de tamario. El material
aparece hipointenso en T1 y muestra un realce de
la mucosa en la serie post gadolinio.




Centellograma oseo material
utilizado: Tc 99m. M.D.P

Distribucion homogénea
del radiofarmaco en todo
el sistema esquelético, se
observa la presencia de
un drea de
hipercaptacion sobre Ila
region periorbitaria, el
hueso malar y arcada
sigomatica.
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Tratamiento:

* El tratamiento debe tener un enfoque
multidisciplinario (endocrindlogos,
traumatologos, neurocirujanos, unidades de dolor,
etc).

» Se sugiere adoptar una actitud conservadora y
expectante en caso de lesiones asintomdticas y
estables en el tiempo, especialmente después de la
pubertad, momento a partir del cual las lesiones
displdsicas tienden a estabilizarse
espontdneamente.

* Los procedimientos quirurgicos : indicados en los
casos donde es necesaria la correccion de
deformidades, estabilizacion de fracturas, o donde
existe riesgo de pérdida de vision o audicion por
compresion y/o fallo del tratamiento médico.

* La radioterapia estd contraindicada pues se habla
de malignizaciones de un 0,4-1% en DF y 4% en el
S. Albright, las cuales son mds frecuentes en
radiados, origindndose con mds frecuencia un
fibrosarcoma.
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