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Caracteristicas
clinico-radiologicas
bucofaciales del sindrome de
McCune-Albright en un adulto:
reporte de un caso

Orofacial clinical-radiological features of
McCune-Albright syndrome in an adult: a case report

Caracteristicas clinico-radioldgicas orofaciais da sindrome de
McCune-Albright num adulto: relato de um caso
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RESUMEN

La displasia fibrosa es una enfermedad ésea benigna y progresiva, de base
genética que puede afectar a uno o varios huesos. Su alta incidencia en la edad
pediatrica sirvié de base para que anteriormente fuera considerada exclusiva de
esta etapa; sin embargo, a la fecha, existen reportes que evidencian su desarrollo
y crecimiento posterior en la segunda década de vida. Cuando estd asociada a
desequilibrios endocrinos y manchas café con leche, forma parte del sindrome de
McCune-Albright. El presente reporte de caso muestra las caracteristicas clinicas
y radioldgicas de la regién bucofacial de un paciente adulto portador del sindrome
de McCune-Albright. Las lesiones en los maxilares afectan la morfologia y causan
disfuncién. A nivel dentario, los cambios producidos se traducen en maloclusién
y defectos estructurales. En los estudios radiolégicos se observaron cambios con
densidad mixta y el patrén de vidrio esmerilado.

Palabras clave: sindrome de McCune-Albright, displasia fibrosa, manchas café
con leche.
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ABSTRACT

Fibrous dysplasia is a benign and progressive bone
disease of genetic basis that can affect one or several
bones. Its high incidence in the pediatric age served as
a basis for it to be previously considered exclusive to
this stage; however, there are reports to date that show
its development and later growth in the second decade
of life. When associated with endocrine imbalances
and café-au-lait spots, it is part of the McCune-
Albright syndrome. The present case report shows
the clinical and radiologic features of the oral-facial
region of an adult patient with McCune-Albright
syndrome. Lesions in the jaws affect the morphology
and cause dysfunction. At the dental level, the changes
produced result in malocclusion and structural defects.
Radiological studies showed changes with mixed
density and ground glass pattern.

Keywords: McCune-Albright syndrome, fibrous
dysplasia, café-au-lait spots.

RESUMO

A displasia fibrosa é uma doenca dssea benigna,
progressiva e de base genética que pode afetar um ou
mais 0ssos. A sua elevada incidéncia no grupo etirio
pediatrico foi a base para que anteriormente fosse
considerada exclusiva desta fase; no entanto, existem
relatos até a data do seu desenvolvimento e crescimento
mais tardio na segunda década de vida. Quando
associada a desequilibrios enddcrinos e manchas café-
com-leite, faz parte da sindrome de McCune-Albright.
Este relato de caso mostra as caracteristicas clinicas
e radioldgicas da regido bucofacial de um paciente
adulto com sindrome de McCune-Albright. As
lesdes nos maxilares afetam a morfologia e provocam
disfuncoes. A nivel dentério, as alteracdes produzidas
resultam em ma oclusio e defeitos estruturais. Nos
estudos radiolégicos, foram observadas alteracdes com
densidade mista e padrio de vidro despolido.

Palavras-chave: Sindrome de McCune-Albright,
displasia fibrosa, manchas café-com-leite.

INTRODUCCION

La displasia fibrosa es una lesién fibro-dsea benigna
del hueso descrita por primera vez por Lichtenstein en
1938 (1). Es una patologia de muy baja prevalencia, por
lo que su diagnéstico pasa desapercibido en la mayoria
de los casos (2). Es de base genética y progresion
lenta, caracterizada por el reemplazo progresivo del
hueso normal por tejido fibrético. El proceso puede
afectar un solo hueso (displasia fibrosa monostética) o
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multiples huesos (displasia fibrosa poliostética) (3). La
localizacién mds comun de la displasia fibrosa se da en
los huesos membranosos, como el fémur, la tibia y el
hueso pélvico. El crineo también es un sitio frecuente
de afectacion (4).

Tradicionalmente se ha considerado una enfermedad
de la infancia, inactiva después de la pubertad; sin
embargo, en la actualidad, el concepto emergente
parece ser que la displasia fibrosa puede progresar
hasta la edad adulta (5).

Cuando la displasia fibrosa se asocia a endocrinopatias
o a lesiones cutineas hiperpigmentadas, corresponde
al sindrome de McCune-Albright (2). El objetivo del
presente estudio es describir las caracteristicas clinico-
radiolégicas bucofaciales del sindrome de McCune-
Albright en un paciente adulto, con el fin de informar
el mayor crecimiento 6seo en esta etapa de vida y asi
avalar los conceptos actuales que desestiman la displasia
fibrosa como enfermedad exclusiva de la infancia.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 32 afios de edad, sexo femenino y
procedencia rural, que acudié al servicio de cirugia
maxilofacial preocupada por un crecimiento facial en
los ultimos cinco afos. Al interrogatorio refirié que en
su nifiez inicié discreto aumento de volumen en esta
regién, por lo que fue atendida en servicios pediatricos
de su provincia de origen. En la historia clinica
presentada por la paciente, se encontraba registrado
en 2005 un diagnéstico de sindrome de McCune-
Albright, emitido por consulta multidisciplinaria y
respaldado por un resultado histolégico de displasia
fibrosa, antecedentes de menarquia a los 8 afios y
manchas café con leche en la regién afectada. Por
razones no precisadas, la paciente se ausentd al
seguimiento médico y argumenté que el mayor
crecimiento se presenté en el ltimo quinquenio.

Una vez realizado el examen fisico oral, se observd
asimetria facial marcada por aumento de volumen de
consistencia dura en la regién derecha, leve desnivel
pupilar, desviacién de la comisura labial hacia el lado
contralateral inferior. No se presentaron alteraciones
dermatolégicas (figura 1). El examen oral mostré
desviacién de la linea media hacia el lado izquierdo
durante el movimiento de apertura y leve limitacién
a la lateralidad derecha respecto a la izquierda. Se
comprobé aumento del punteado gingival en la
encia de la hemiarcada mandibular derecha, asi como
resalte y sobrepase anterior aumentado. Se realizaron
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estudios clinicos, de laboratorio, imagenolégicos
e interconsultas con otras especialidades, donde se
incluyeron médicos internistas, endocrinélogos,
radidlogos, psicélogos, estomatdlogos generales,
ortodoncistas y periodoncistas.

Figura 1. Reconstrucciéon volumétrica con vista de
tejidos blandos que muestra la asimetria facial por
aumento de volumen en la regién facial derecha. No
se expone fotografia por decisién de la paciente en el
consentimiento.

En la radiografia panordmica se observé radiopacidad
heterogénea en la regién de cuerpo y rama mandibular
derecha con presencia de dreas liticas predominantes
en el dngulo y lesiones escleréticas marcadas en
el condilo. Las raices de los molares inferiores se
encontraban separadas; asimismo, apical a ellas, el
hueso adoptaba el tipico patrén de vidrio esmerilado.
El tercer molar inferior derecho estaba ausente; en
posicién superior y distal al dpice del segundo molar,
presentaba una imagen radiopaca con caracteristicas
morfoldgicas no precisas, similar a un odontoma; los
terceros molares izquierdos no presentaban anomalias
morfoldgicas (figura 2).

Las vistas axial y coronal en la tomografia mostraron
lesiones con adelgazamiento de la corteza, patrén
6seo anormal y pérdida de la arquitectura trabecular.
No se encontraron alteraciones en el seno maxilar,
en las celdillas etmoidales ni en la cavidad orbitaria
(figura 3).

Figura 2. Radiografia panoridmica que muestra
radiopacidad mixta en cuerpo y rama mandibular
izquierda con presencia de zonas liticas, esclerdticas y
patrén de vidrio esmerilado en la regién dentada. Area
radiopaca con aspecto de odontoma en regién de 18 y
ausencia de 48.

Figura 3. Reconstrucciones axial y coronal donde se
muestran las lesiones 4seas y la preservacién de los
senos maxilar y etmoidal y la cavidad orbitaria.

La reconstruccién volumétrica mostré un crecimiento
expansivo que afectaba al lado derecho de la mandibula
y al hueso cigomatico, asi como una protuberancia en
el polo superior craneal. Se aprecié un desnivel en
altura entre ambos rebordes infraorbitarios. El agujero
mentoniano derecho se encontraba en posicién
inferior respecto al izquierdo (figura 4).
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Figura 4. Reconstruccién volumétrica (frontal y
lateral). Se observa crecimiento expansivo que afecta
al lado mandibular derecho y al hueso cigomaitico,
asi como una protuberancia en el polo superior del
créneo.

Los exdmenes delaboratorio y demas complementarios
se encontraron en parametros normales. No presentd
alteraciones funcionales, con excepcién de una leve
restricciéon del movimiento lateral mandibular.
Por decisién de la paciente se aplicé una conducta
terapéutica expectante.

DISCUSION

Las lesiones benignas fibro-6seas rara vez afectan
el tracto sinonasal y se dividen en tres entidades
diferentes: osteoma, displasia fibrosa y fibroma
osificante (6, 7). La displasia fibrosa es una enfermedad
esquelética rara causada por mutaciones activadoras
del gen GNASI (8-10); se sabe que afecta con frecuencia
a los huesos craneofaciales, incluidos el maxilar y la
mandibula; sin embargo, sus efectos sobre los tejidos
dentales y las implicaciones para el cuidado dental atin
no estan claros (11).

En los aios 30, McCune y, un afio mas tarde, Albright
presentaron pacientes con ciertas caracteristicas:
displasia fibrosa de uno o varios huesos, manchas
color café con leche en el cuerpo y pubertad precoz;
posteriormente, se identificd a estos enfermos como
portadores del sindrome que lleva los apellidos de estos
médicos: sindrome de McCune-Albright (12). Esta
enfermedad es una condicién rara y no hereditaria;
pese a que no se cuenta con datos de prevalencia
disponibles, se ha comentado que puede ocurrir en
rangos que van de 1/100 000 a 1/1 000 000 (8, 12).

Las méculas café conleche son un hallazgo dermatolégico
aislado y comun en la poblacion general (13)y se deben
a una proliferaciéon activa de los melanocitos y la
consecuente hiperproduccién de melanina (14). En un
estudio realizado por Akintoye et al. (8), se senala que el
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63 % de los pacientes con este sindrome tenian multiples
funciones endocrinas/metabdlicas desreguladas; las
mads comunes eran hipertiroidismo, pubertad precoz y
pérdida renal de fosfato.

La displasia fibrosa gnética suele aparecer en la segunda
o tercera década, lo que puede deberse a un diagnéstico
erréneo inicial o a la falta de sintomas. Mds del 90 %
de las lesiones son monostéticas y afectan solo a un
hueso, lo que Unicamente es cierto para la mandibula
en la regién craneofacial porque las lesiones de displasia
fibrosa en el maxilar pueden cruzar suturas hacia el
esfenoides, la cigoma, la base del crineo y los huesos
frontonasales, afectando asi a mas de un hueso (1, 9).

En la displasia fibrosa, el hueso crece en forma de
una hinchazén indolora, mientras que el maxilar y la
mandibula se ven afectados con mayor frecuencia en la
zona de la cabeza y el cuello, y el hueso etmoides rara
vez se ve afectado. Una vez realizado el diagnéstico
definitivo a través de estudios histopatolégicos de la
displasia fibrosa, es necesaria la interconsulta para
descartar una alteraciéon endocrina (15). A través de
estudios de imagen general se puede descartar extensién
extracraneal de la displasia fibrosa (radiografias simples,
tomografias o gammagrafias ¢seas). Clinicamente, las
lesiones se pueden clasificar como inactivas (estables), no
agresivas (crecimiento lento) o agresivas (crecimiento
rapido + dolor, fracturas patoldgicas, transformaciones
malignas, etc.) (1).

Las lesiones maxilares afectan tanto a la morfologia
y el contenido orbitario como a la oclusién dental.
A nivel mandibular, se presenta con una masa en el
borde inferior de la mandibula, y posteriormente
la progresién de la enfermedad conducird a una
disfuncién (16). La oligodoncia, la hipoplasia del
esmalte, la hipomineralizacién del esmalte, asi como el
desgaste, la rotacion y el desplazamiento de los dientes
son ejemplos de anomalias dentales en la displasia
fibrosa. El nervio infraorbitario y el nervio alveolar
inferior pueden estar involucrados en la lesion (1).

Laprogresién dela displasia fibrosa a menudo disminuye
a medida que los pacientes alcanzan la pubertad; sin
embargo, se han informado casos con enfermedad activa
continua (1, 5). En la edad adulta puede reactivarse, por
ejemplo, durante el embarazo (1).

Akintoye et al. (8) observaron cuatro tipos de cambios
radiolégicos en la displasia fibrosa: vidrio esmerilado
(trabéculas granulares/condensadas), radioltcidos
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(liticos), radioltcidos/radioopacos mixtos (densidad
mixta), y radioopacos (escleréticos). La caracteristica
apariencia de «vidrio esmerilado» es el resultado de
un hueso entretejido o anormal superpuesto a una
matriz de tejido fibroso (17). Se ha observado que
los sujetos de mayor edad y en los pacientes tratados
con bifosfonatos tienen lesiones radiolégicamente
escleréticas (8, 17).

La tomografia computarizada es excelente para
evaluar el volumen y la morfologia de los tumores
y puede ser auxiliar para determinar el grado de
involucién 6sea. La resonancia magnética ofrece una
especificidad mas preponderante en la involucién
neurovascular y ocular (5). Una apariencia de vidrio
esmerilado en las tomografias computarizadas, el
adelgazamiento del hueso cortical y el abombamiento
del drea afectada son las caracteristicas distintivas
y especiales de la displasia fibrosa (5, 8). Las
indicaciones de los procedimientos quirdrgicos
engloban las alteraciones funcionales y estéticas de
la zona afectada (8). En el presente caso, a pesar de
tener marcada asimetria facial, la paciente abogd por
mantener una conducta expectante.

CONCLUSIONES

En el presente reporte de caso se pudieron apreciar
las caracteristicas clinico-radiolégicas de un paciente
adulto con displasia fibrosa, donde los mayores
cambios displasicos se produjeron a partir de los 25
afios de edad. El diagnéstico fue complementado
a la edad de 15 anos como sindrome de McCune-
Albright por asociarse con desequilibrios endocrinos
y manchas color café con leche. Se observaron lesiones
deformantesenlos huesosdelmacizo facial con marcada
asimetria. Las alteraciones dentales estructurales
y la maloclusiéon determinaron las caracteristicas
bucales fundamentales. En estudios radioldgicos se
evidencié el tipico patrén de vidrio esmerilado y
cambios de densidad mixta. Es importante el enfoque
multidisciplinario y el uso de los medios auxiliares de
diagnésticos adecuados para establecer la afectacién
producida por esta enfermedad.
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