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Displasia fibrosa de temporal, caso clinico y revision del tema

Fibrous displasia of temporal bone. Clinical case

Alfredo Naser G, Gustavo Bravo C', Maria | Carrasco D?, Carlos Rios D3.

RESUMEN

La displasia fibrosa es una enfermedad caracterizada por el reemplazo progresivo de
hueso normal por tejido fibroso. Es un desorden benigno, poco comun, de etiologia
desconocida. Segun su forma de presentacion se puede clasificar en: monostética, que
afecta a un hueso; poliostética, que afecta varios huesos y poliostética, asociada a
endocrinopatias. Aunque el esqueleto craneofacial es involucrado frecuentemente, el
hueso temporal raramente llega a estar afectado; el sintoma mds comtin es la sordera y
el diagndstico es basado en imagenes radioldgicas e histopatologia; cuando la displasia
presenta complicaciones la cirugia es recomendada, el seguimiento de estos pacientes
s necesario para un diagndstico temprano de recurrencias. En este articulo reportamos
un caso clinico de displasia fibrosa del temporal y realizamos una revisién de sus
implicaciones clinicas y manejo.

Palabras claves: Displasia fibrosa, hueso temporal, otitis con efusién, diagndstico
diferencial.

ABSTRACT

Fibrous dysplasia is a disease characterized by progressive replacement of normal
bone by fibrous tissue. It is a benign disorder, rare, of unknown etiology. By its way of
presentation can be classified into: monostotic, affecting a bone polyostotic, affecting
several bones and polyostotic associated with endocrinopathies. Although the
craniofacial skeleton is frequently involved, the temporal bone rarely becomes affected.
The most common symptom is hearing loss and the diagnosis is based on radiological
images and histopathology. When dysplasia presents complications, surgery is
recommended. Monitoring of these patients is necessary for early diagnosis of
recurrence. In this article we report a case of fibrous temporal bone dysplasia and
review the clinical implications and management.

Key words: Fibrous dysplasia, temporal bone, otitis media with effusion, differential
diagnosis.
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INTRODUCCION

La displasia fibrosa (DF) es un desorden poco
comin, de etiologia poco clara alin. Representa
una alteracion en el desarrollo dseo, especialmente
en la diferenciacion y maduracion osteoblastica’.
La displasia craneofacial representa 2% a 3% de
todas las neoplasias 6seas y 7% de los tumores
benignos 6seos. La DF se presenta en las primeras
3 décadas de la vida; se caracteriza por un aumento
lento y deformante del hueso comprometido; su
distribucion es igual entre los sexos, pero algunas
revisiones sefialan cierta preferencia por el sexo
femenino. La variedad monostética es la mas
frecuente, afectando aproximadamente 70% de los
casos. La relacién hombre:mujer es 2:12,

Fue descrita por primera vez en 1937 por
McCune-Bruch y Albright y cols, en dos publicacio-
nes separadas®4, posteriormente Lichtenstein in-
trodujo el término displasia fibrosa para esta
entidad en 1938°. Se clasifica dentro de los tumo-
res conjuntivos de cavidades perinasales duros no
odontogénicos®. La DF monostética confinada al
temporal es muy rara, con cerca de 100 casos
reportados en la literatura en inglés, tiende a
desarrollarse en preadolescentes, presenta una
lenta progresién y sus manifestaciones aparecen
en la cuarta década de la vida®.

Muchas teorias han sido propuesta; entre las 2
principales tenemos: 1) Malformacion hamarto-
matosa resultado de una interrupcién de la madu-
racion 6sea en la etapa medular’® 6, 2) una
alteracion en la actividad enzimatica del hueso que
lleva a un metabolismo alterado del calcio,
fosforo e hiperplasia de osteoblastos. Con
respecto a la base molecular de la displasia se
han encontrado mutaciones que afectan la
estimulacién de la subunidad alfa de la protei-
na Gs (GsAlpha), provocando elevacion cons-
titutiva del AMPc, que lleva a alteraciones en la
expresion de varios genes, conduciendo a
alteraciones en el reclutamiento de
osteoblastos y en la funcién del hueso®1?, sin
embargo permanece la controversia y las du-
das deben ser resueltas por los genetistas con
el transcurso del tiempo™.

Hay un especial interés para el otorrinola-
ringdlogo puesto que la displasia es una pato-
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logia que afecta a huesos craneofaciales, causando
deformidades y disfunciones. La afectacion del
hueso temporal se presenta con pérdida de audi-
cién, masa retroauricular e incluso llegando a
formar colesteatoma o lesionando el nervio facial.
Reportamos un caso clinico y realizamos una breve
revision de sus implicaciones clinicas y manejo.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 49 afios, acude por hipoacusia
de oido izquierdo de aproximadamente 2 afios de
evolucion, sin otalgia, otorragia, vértigo, ni edema
en region temporal. Al examen fisico; oido izquierdo:
membrana timpanica abombada. Se realiz6 audio-
metria de tonos puros que demostré: hipoacusia de
conduccién moderada izquierda, curva B en
impedanciometria; se complement6 el estudio con
nasofibroscopia con visualizacién de rinofaringe
descartando proceso neoplasico. Se realizé puncion
timpanica con colocacién de tubo de ventilacion,
ademas tratamiento sintomatico con mejoria parcial
de la audicion en los controles. A los 9 meses se
retird el tubo de ventilacidon. La audiometria de
control presentd mejoria aunque persistié Gap de 17
db en Ol y curva B (Figura 1); por ello se realizé
tomografia que demostrd alteracién de la estructura
6sea, con imagen en vidrio esmerilado; ambas
corticales, externa e interna conservadas, compro-
metiendo el vértice anterior del pefiasco, cuerpo del
esfenoides, cavidad glenoidea, canal carotideo, fora-
men oval y foramen espinoso, sin alterar su didme-
tro (Figuras 2 y 3); en la caja timpénica se aprecia

Figura 1. Hipoacusia conductiva leve en oido izquierdo con
componente neurosensorial en tonos agudos bilateral.
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Figura 2. Estructura dsea en vidrio esmerilado, corticales conser-
vadas (patrdon esclerdtico).

Figura 3. Afectacion en vidrio esmerilado en hueso esfenoides.

Figura 4. Caja timpénica ocupada con material denso, huesecillos
sin erosiones.

cadena de huesecillos in situ, sin alteraciones (Figu-
ra 4). Se decidio, tras los hallazgos, realizar puncion
timpanica antero-inferior izquierda con colocacion

de tubo en Ty controles periddicos para vigi-
lancia de su enfermedad.

DISCUSION

La DF es un desorden benigno comun del
sistema 6seo, puede aparecer en cualquier
localizacién del esqueleto, pero es mas fre-
cuente en fémur, costillas y tibia2. Afecta 20%-
30% de los huesos de cabeza y cuello, siendo
mas frecuente en: frontal, etmoides y
esfenoides, pudiendo comprometer la anato-
mia y funcién de las cavidades perinasales y
cavidad orbitaria’; asi en la serie de Lustig y
cols, los huesos craneales més afectados fue-
ron etmoides (71%), esfenoides (43%), fron-
tal (33%) y temporal alrededor de 18%-24%
de casos®®. Cuando afecta a huesos contiguos
el mas afectado es el esfenoides, seguido por
el maxilar superior y frontal®; forma en la que
se present6 en nuestro reporte.

Existen tres tipos de DF la forma
monostética; corresponde al 70% a 80% del
total de DF, cuando afecta a hueso (nico o
contiguo, siendo mas frecuente en huesos
largos. Su crecimiento es lento y usualmente
se estabilizan después de la pubertad al igual
que su crecimiento, su sintomatologia gene-
ralmente aparece entre la tercera y cuarta
década'"'?. La mayoria de los pacientes son
asintomaticos 'y  son  diagnosticados
incidentalmente, por lo que la incidencia de
esta variante es considerada mas alta’'.

Displasia poliostética: Corresponde entre
20% a 30% de casos, involucra dos o mds
huesos no contiguos, el compromiso es habi-
tualmente unilateral. Su diagnéstico es precoz,
apareciendo en la primera década de la vida.
Predomina en mujeres con relacién 3:1', tiene
mayor afectacion a huesos craneofaciales
(50% a 100%)® que la monostética (10%-
30%)%.

Existe un subtipo de enfermedad
poliostética (3%-10%) asociado con anorma-

lidades endocrinas conocido como sindrome de
McCune-Albright, siendo la forma mdas severa,
comunmente encontrado en mujeres (90%) y se
asocia con talla corta, hiperpigmentacion cutanea,
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pubertad precoz, hipertiroidismo en 5% de los
casos y otras alteraciones endocrinas'®™. No se
han reportando casos de transicion de una variante
monostética a la poliostdtica.

Barrionuevo y cols clasificaron displasia de
hueso temporal en 3 etapas de acuerdo a la
progresion de la enfermedad: etapa 1: latente,
etapa 2: sintomatica y 3: fase de complicacion. Asi
la mayoria de pacientes se diagnostican en fase 3.

La sintomatologia primordial cuando afecta el
hueso temporal es pérdida auditiva en el 80% de
casos, siendo la mas comdn la de tipo conductiva
(79%), causada por oclusion de la trompa de
Eustaquio, del conducto auditivo externo o ero-
sion de la cadena osicular’®. La pérdida
sensorineural se presenta en el 14%-17% de los
pacientes'®, siendo secundaria a fistula
laberintica por colesteatoma o estenosis de con-
ducto auditivo interno™. En la Tabla 1 se describe
su sintomatologia.

Las complicaciones de la enfermedad incluyen
otitis externa recurrente, formacién de coles-
teatoma la mayoria en canal auditivo externo
(40%), erosion de los huesecillos, alteraciones en
la capsula 8tica, fistulizacion y laberintitis del canal
semicircular lateral; paralisis facial en el 10% de
casos™®), casi todos en variante monostdtica y
secundaria a compresion o destruccién del nervio
en el canal de Falopio, o por estrechamiento del
canal auditivo interno asociado con alteracion de
otros nervios craneales™'® (Tabla 2).

Tabla 1. Sintomatologia

Comunes
Pérdida auditiva
Alteraciones visuales
Aumento dseo craneal
Menos comunes
Asimetria facial
Otorrea
Otalgia
Trismus
Protrusion anterior del pabellén
Tinnitus pulsatil
Vértigo
Dolor facial
Dolor de cabeza

El examen diagnéstico se puede basar en ra-
diografia simple donde existe tres clases
radiolégicas de displasia fibrosa: pagetoide (56%),
esclerdtica (23%) y mixoide quistica (21%)'®. El
examen de eleccion es la tomografia
computarizada (TC), que reporta tres patrones: El
patron quistico donde se encuentran areas
quisticas ovaladas o redondeadas con borde
esclerdtico (14%), patrén esclerdtico se encuen-
tran opacidades en vidrio esmerilado y expansién
0sea (29%) y el mixto, el mas comin (57%), se
encuentran  dreas escler6ticas con  dreas
quisticas'. La cintigrafia con tecnecio debe
practicarse de regla para eliminar una eventual
forma poliostética™. La TC es muy (til para valorar
estenosis del canal auditivo externo, alteracion en
las estructuras del oido medio, presencia asociada
de colesteatoma y extension hacia el nervio facial’.

Con respecto a la resonancia magnética puede ser
Gtil para precisar el compromiso de tejido blando o
fibroso y evaluar los efectos de lesiones dseas hacia
estructuras adyacentes de base de craneo como yugu-
lar 0 médula oblonga (bulbo raquideo)'™, pero por lo
general no aporta mayor informacion que la tomografia
y su uso es limitado. En todos los casos de enfermedad
poliostética se debe realizar, ademas un estudio
endocrinoldgico con pruebas tiroideas, prolactina,
paratohormona y ACTH para descartar sindrome de
McCune-Albright?",

Tabla 2. Principales complicaciones

Leve
Deformidad cosmética
Pérdida auditiva
Conductiva
Sensorineural
Estenosis del canal auditivo externo
Otitis externa recurrente
Moderado
Colesteatoma
Erosion cadena osicular y capsula Gtica
Laberintitis
Fistulizacién del canal semicircular lateral
Severo
Meningitis basal
Absceso extradural
Invasion masiva de fosa media y posterior
Afectacion de nervios craneales
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Entre los diagndsticos diferenciales que deben
ser considerados y excluidos en el diagnéstico de
lesiones fibrodseas del temporal, el principal es
fibroma oscificante siendo la histopatologia la prin-
cipal herramienta para su diferenciacion'. Otras
posibilidades pueden ser fibromas no oscificantes,
quiste 6seo simple o aneurismatico, exostosis,
granuloma eosinofilico, tumor de células gigantes,
osteoblastoma, enfermedad de Paget,
osteogénesis imperfecta, osteocondroma’®'s,

El diagnostico definitivo lo da el estudio
histopatoldgico, identificando trabéculas 6seas
desorganizadas rodeadas por tejido fibroso denso,
que no responden a las lineas de fuerza del huesoy
asemejan “letras chinas”. Caracteristicamente ca-
recen de osteoblastos en la periferia trabecular''.

La malignizacion de la lesion ha sido descrita
con una frecuencia de 0,4%-1% para la forma
monostética y de 4% para la poliostética. En 2/3 de
los casos de malignizacion se detectan
osteosarcomas’, el promedio de tiempo de trans-
formacion fue 13,5 afios, aunque nunca se ha
reportado en el hueso temporal'®™. Es ampliamen-
te demostrado que la radioterapia es un factor de
riesgo, con una tasa de malignizacién del 44%, por
lo que esta contraindicada®.

El tratamiento de la DF debe ser individualizado
y dependerd de la edad del paciente, dafio funcio-
nal y cosmético. Las lesiones monostdticas
asintomaticas deben ser monitorizadas regular-
mente y manejados conservadoramente’®'®, El ma-
nejo quirdrgico es justificado si las lesiones llegan
a ser sintomaticas. Por la naturaleza benigna de la
lesién, la cirugia debe ser relativamente conserva-
dora con el objetivo primario de mantener la
preservacion de la funcién existente®'?, prevenir las
complicaciones y la mejoria estética’. Las indica-
ciones de cirugia incluye estrechamiento del canal
auditivo, infeccién recurrente y colesteatoma se-
cundario que puede interferir con la funcién
coclear, vestibular y facial'®'6.19,

La cirugia de la DF presenta alteracion de los
limites quirdrgicos y el sangrado intraoperatorio
puede ser abundante’; existen casos con altas
tasas de recurrencia, las que pueden ser preveni-
das mediante la colocacion de un stent de silastic
permanente'® y una mastoidectomia abierta con
extirpacion de la pared osea posterior del CAE con
0 sin injerto de piel. Asi lo hizo Megerian y cols,

obteniendo 100% de permeabilidad al seguimiento
a 10 afios, mientras que la estenosis del canal
auditivo ocurri6 en el 48,6% si la mastoidectomia
no fue realizada®.

La DF tiene un curso impredecible disminuyen-
do su progresion con la edad. Ahora se sabe que es
un proceso activo y como tal deberia ser seguido
clinica-radiolégicamente y no deberia ser tratado
como un hallazgo incidental'®. El pronostico es
bueno en la mayoria de los casos excepto en el
sindrome de Albright y la transformacién maligna
por lo cual el prondstico sera determinado respec-
tivamente por las alteraciones endocrinas y la
agresividad del cancer, si éste existiera®.

Por tanto, el diagnéstico no siempre es facil,
pudiendo presentarse como en nuestro caso como
otitis media serosa persistente, sin otras alteracio-
nes que son comunmente descritas; es asi que la
tomografia es pieza clave en el diagndstico y
monitorizacién del progreso de la enfermedad. Las
lesiones que son asintomaticas y no son
cosméticamente desfigurantes pueden ser tratadas
conservadoramente como se hizo en nuestra pa-
ciente con mejoria de la audicién por drenaje del
oido medio. Si la cirugia fuese necesaria lo mas
recomendado es el abordaje retroauricular con
mastoidectomia abierta, con extirpacion de la pa-
red dsea posterior del CAE.
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