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Displasia fibrosa dsea facial. Presentacidn de un caso

Facial fibrous dysplasia of bone. Presentation of case

Displasia dssea fibrosa facial. Apresentagdo de um caso

Armin Jesus Lopez-Batista'* ~ , Maria de los Angeles Jaramillo-Lépez' *, Kirenia Ventura-Nieves'

"Hospital Clinico Quirudrgico "Lucia Ifiguez Landin". Holguin, Cuba.
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RESUMEN

Se presentd un paciente masculino de 8 afios de
edad, de la raza negra, a la consulta del servicio
de Cirugia Maxilofacial del Hospital Américo
Boavida de Luanda, en la Republica de Angola,
en el mes de marzo de 2018. Los familiares
refirieron una gran deformidad facial de
crecimiento lento y progresivo, que se
acompafiaba de dificultad para respirar por las
fosas nasales. Se le realizdé un diagndstico
presuntivo de displasia fibrosa facial
monostética del maxilar derecho. Fue
intervenido quirdrgicamente bajo anestesia
endotraqueal, previa realizacién de las pruebas
para la valoracién de la apertura de la boca,
donde se tomaron los incisivos superiores e
inferiores como referencia: obtuvo una
clasificacién en clase Il (2,6-3 cm) y la escala de
Mallampati en grado IV. Se logré superar las
dificultades para la intubacion. Se le realizd
exéresis tridimensional con abordaje de Weber-
Ferguson y reconstruccién estética facial.

Palabras clave: displasia fibrosa maxilar;
asimetria facial; nifio; via aérea dificil
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ABSTRACT

An Eight-Years-Old black male patient was
attended in the Maxillofacial Surgery Service
consultation at the Americo Boavida Hospital in
Luanda, Angola, in march 2018. Relatives
reported a huge facial deformity with
characteristic variable (slow growth) and evolve
with time. Also they referred presence of
difficulty in breathing through the nostrils,
associated with this anomaly. A presumptive
diagnosis of monostotic facial fibrous dysplasia
of the right maxillary segment was made. He
underwent surgery under endotracheal
anesthesia, after undergoing tests for the
evaluation of the range of mouth opening,
where the upper and lower incisors were taken
as references: classification obtained in test was
Class Il (2.6-3 cm) and the Mallampati scale was
Grade IV. The intubation procedures difficulties
were overcome. Three-dimensional excision
with Weber-Ferguson approach and
reconstructive plastic surgery was performed.

Keywords: maxillary fibrous dysplasia; facial
asymmetry; child; difficult airway
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RESUMO

Paciente do sexo masculino, 8 anos, de raca
negra, apresentou-se ao servico de Cirurgia
Buco Maxilo Facial do Hospital Américo Boavida,
em Luanda, na Republica de Angola, em margo
de 2018. Os familiares relataram grande
deformidade facial lenta e progressiva, que foi
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abertura da boca, onde foram tomados como
referéncia os incisivos superiores e inferiores:
obteve a classificacdo de classe 1l (2,6-3 cm) e a
escala de Mallampati no grau IV. As dificuldades
na intubacdo foram superadas. A exérese
tridimensional foi realizada com a abordagem

acompanhada de dificuldade em respirar pelas de Weber-Ferguson e cirurgia plastica
narinas. Foi feito diagndstico presuntivo de reconstrutiva.

displasia fibrosa facial monostdtica da maxila
direita. Foi operado sob anestesia endotraqueal,
apos a realizagdo dos testes de avaliagdo da

Palavras-chave: displasia fibrosa maxilar;
assimetria facial; menino; via aérea dificil
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INTRODUCCION

La displasia fibrosa 6sea fue descripta por primera vez en 1942 por Lichtenstein y Jaffe; es una
enfermedad benigna del hueso, poco frecuente, no hereditaria, caracterizada por una proliferacién
anormal de fibroblastos y diferenciacion deficiente de osteoblastos, que conduce a un reemplazo del
tejido 6seo esponjoso por tejido conectivo fibroso.!)

Esta enfermedad se manifiesta con un amplio espectro de presentaciones clinicas, que van desde
hallazgos radiolégicos en pacientes asintomdaticos hasta anomalias dseas severas de caracter grave e
incapacitante. La displasia fibrosa representa alrededor del 2,5 % de todos los tumores éseos y mas del
7 % de los tumores benignos. Las lesiones craneofaciales son mas frecuentes a los 3-4 afios de edad. Se
inicia en la pubertad, alcanzando la estabilidad en la etapa adulta al culminar la madurez del desarrollo
6seo.23)

La reseccidn quirdrgica de la lesion es el tratamiento de eleccidon en los pacientes con compromiso
funcional o deformidad estética. Esta ultima condicion impone retos a la hora de realizar la cirugia
correctora porque las deformidades éseas muchas veces imposibilitan el abordaje correcto de la via
aérea, lo que tiene consecuencias desastrosas para el paciente.*

La Sociedad Americana de Anestesiologia ha disefiado un grupo de pruebas predictivas de via aérea dificil
(VAD) para ayudar en este diagndstico, pero se debe alertar que las pruebas individuales son pobres
predictores de intubacion dificil. Es deseable que las pruebas tengan una alta sensibilidad para disminuir
los incidentes de valoracidn y prediccion de la VAD no detectada, y una alta especificidad y valor
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predictivo positivo para no incluir en la categoria de VAD a pacientes que en la realidad seran faciles de
intubar.>)

Se debe considerar, ademas, que aunque la dificultad en una via aérea inicialmente se deba a factores
anatdémicos, no se tienen en cuenta en las valoraciones determinadas circunstancias como la experiencia
del clinico, la disponibilidad de dispositivos de ayuda o el estado fisico previo del paciente a la hora de
establecer una prediccion.®

El caso que se presenta tiene la particularidad de proceder de un pais de Africa (Angola), donde la
precariedad del sistema de salud contribuye al diagndstico y tratamiento tardios de esta lesidn,
presentdndose en los quiréfanos generalmente en un estadio avanzado de la enfermedad,
constituyendo un verdadero desafio para el anestesidlogo que aborda la via aérea, pues su crecimiento
exagerado impide el alineamiento de los ejes, limitando la visidon de la pared posterior de la faringe,
pronosticandose una via aérea dificil desde la consulta preoperatoria.

El objetivo de este articulo es valorar la correlacidén entre las pruebas predictivas y el abordaje de la via
aérea, por lo que invariablemente se debe estar preparado con recursos materiales y personal calificado
para afrontar la misma.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 8 afios de edad, con 28 kg de peso corporal, de raza negra, con antecedente de
salud, que acudié a la consulta del servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital Américo Boavida, en
Luanda, Angola, en marzo de 2018, y que desde hace 4 afios comenzé a presentar significativo aumento
de volumen en la hemicara derecha, con deformidad ésea, desplazamiento hacia la izquierda de la nariz
con obstruccién total de fosas nasales (Figura 1).

Fig. 1. Deformidad facial por displasia fibrosa dsea
que desplaza tabique nasal y limitacion de la
apertura bucal.
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Le fue diagnosticado una displasia ésea con gran compromiso funcional y deformidad estética,
obteniéndose como otros datos positivos al examen fisico: anemia ligera (hemoglobina 9,5 g/dL) y, como
relevante en la evaluacién de la via aérea, la prueba para la valoracion de la apertura de la boca, tomando
los incisivos superiores e inferiores como referencia: clasificacion en clase Il (2,6-3 cm) y la escala de
Mallampati en grado IV. Fue anunciado para cirugia electiva.

Se realizaron cuidados preoperatorios y monitorizacion basica con monitor Datex-Ohmeda.

La premedicacién fue realizada con midazolam a una dosis 0,02 mg, ondansetrén 3 mgy atropina 0,3 mg
por via endovenosa.

Se selecciond la anestesia general endotraqueal balanceada. Se le indicé al paciente respiracion bucal
durante 5 minutos con oxigeno al 100 % a 3 L/min, lograndose obtener SPO; 100 %.

En el proceso de induccién se empled propofol (1 %) 1,5 mg/kg de peso corporal, citrato de fentanilo a
2 mcg/kg de peso corporal y succinilcolina 1mg/kg de peso corporal. Se realizé laringoscopia directa con
maniobra bimanual encontrandose una clasificacién de Cormack-Lehane grado Il. Se logré en un primer
intento la intubacién orotraqueal con tubo 5,5 (cuff), se acoplé al ventilador mecanico Datex-Ohmeda
S/5 Aespire con modalidad ventilatoria: volumen control con volumen tidalico de 10 ml/kg de peso
corporal y una frecuencia respiratoria inicial de 18 respiraciones/min, con fraccion inspirada de oxigeno
0,4 (mezcla con aire ambiental).

Posteriormente se le realizé acceso venoso central (subclavia derecha), teniendo en cuenta la posibilidad
de sangrado exagerado y/o la necesidad de la utilizacién de drogas vasoactivas. Se colocé sonda vesical
para medir ritmo diurético.

Durante la fase de mantenimiento fue utilizado midazolam 0,015 mg/kg de peso corporal por dosis,
citrato de fentanilo 3 mcg/kg de peso corporal y sevoflurano 0,6 CAM y bromuro de vecuronio 0,5 mg/kg
de peso corporal/h.

Se estimd un sangramiento total de 400 MI, por lo que se transfundié masa eritrocitaria 10 ml/kg;
mantuvo estabilidad cardiorrespiratoria.

En el acto operatorio se le realizé exéresis tridimensional con abordaje de Weber-Ferguson (Figura 2),
exponiendo el tumor con una diseccidn roma hasta la pared posterior del seno, eliminando zona tumoral
y sin conservacién de la porcién del apoyo malar y el hueso maxilar que esta lateral a la nariz y pared
anterior del seno por sufrir lisis. Se conservéd el hueso piso orbital, palatino y alveolar con las estructuras
dentarias. Se cumplié el objetivo de la cirugia, que fue devolver la estética y funcién del maxilar necesario
para su incorporacion social (Figura 3).
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#z.i
Fig. 2. Exéresis total de la displésia sin conservar la

porcién del apoyo malar y el hueso maxilar que esta
lateral a la nariz y pared anterior del seno.

! ! ! I s Rl . L At
Fig. 3. Reconstruccion estética facial realizada.
Al finalizar la intervencién (posoperatorio) fue trasladado a la Unidad de Cuidados Intensivos, donde
permanecié intubado bajo los efectos de la anestesia, para mantener la ventilacion mecanica por 4
horas, con una recuperacion adecuada de la anestesia evaluada por la escala de Aldrete.
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DISCUSION

Clinicamente la displasia fibrosa se presenta entre la primera y segunda décadas de la vida, sin
predileccion por sexos ni razas, pudiendo afectar a cualquier estructura ésea del cuerpo. El territorio
craneofacial es el mdas frecuentemente implicado (maxilar superior, mandibula, hueso frontal,
esfenoides, etmoides, parietal, temporal y occipital).®®?) Sin embargo, no existen reportes de un
crecimiento tan subito y exagerado como este caso.

La displasia fibrosa monostoética (DFM) es el tipo mas frecuente, se manifiesta como una unica lesion
expansiva de crecimiento lento (el caso en cuestidén presentd una infrecuente instauracién subita), no
dolorosa, y asociada en ocasiones a asimetria facial. De manera inusual, pueden presentarse sintomas
en relacién a la compresién de estructuras nerviosas o invasién de tejidos adyacentes.(®)

El tratamiento fundamental de la DFM es quirurgico, siendo de eleccién la cirugia de remodelado del
contorno éseo para las lesiones que causan deformidades estéticas 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.(®10)

La recidiva o el sobrecrecimiento se situa entorno al 25 % - 50 % de los casos, siendo mas frecuente
cuanto menor es la edad de comienzo del paciente. El tratamiento con terapia de radiacion estd
contraindicado por la posibilidad de degeneracién maligna radio inducida, sin embargo, existe un riesgo
de degeneracién sarcomatosa espontanea del 0,5 % en ausencia de radioterapia previa.(!

El caso en cuestidn constituia un reto anestésico debido a que el gran tamafo y la deformidad que
ocasionaba la lesidn eran sugerente de una intubacidn dificil. Sin embargo, la visién directa de la laringe
por laringoscopia segun la clasificacion de Cormack-Lehane fue de grado Il (visidon de la parte posterior
de la glotis), por lo que se pudo hacer una intubacién de la traquea de un primer intento sin
complicaciones.*12)

Aunque existen numerosas pruebas de prediccidn de via aérea dificil, ninguna ha podido demostrar que
su realizacién aislada ofrezca una alta sensibilidad, especificidad o valor predictivo positivo. La
combinacién de varias pruebas aumenta su capacidad de prediccién. Se recomienda siempre la
realizacién de las pruebas como parte de la sistematica de trabajo y previsién en la via aérea.l¥) En el
abordaje de la via aérea deben ser considerados factores no dependientes del paciente como
experiencia, localizacién, equipo disponible o urgencia.(*?

CONSIDERACIONES FINALES

En el caso clinico-quirurgico complejo que se presenta, desempeiid un rol importante la preparacién
desde el punto de vista anestésico, que incluyd prever el instrumental necesario para abordar una via
aérea dificil y un personal entrenado de competencia en este tema, unido al estricto control del
sangrado, estado cardiorrespiratorio, medio interno, temperatura, entre otros factores, que permitio
minimizar la aparicion de complicaciones, obteniéndose un despertar anestésico satisfactorio.
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