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INTRODUCCIÓN

 

          La displasia fibrosa (DF) es una enfermedad fibro

ósea benigna de crecimiento lento. Esta representa del 5

al 10% de todos los tumores óseos. Tiene predilección por

el sexo femenino y se puede observar en las primeras 3

décadas de vida (Menon, et al., 2013). Se pueden clasifi-

car según la cantidad de huesos involucrados llamándose

monostótica si es solo 1 o poliostótica cuando es más de

uno (Yang, et al., 2017). La forma poliostótica de DF re-

presenta el 30% de los casos, mientras que la forma

monostótica es más común y se ve en el 70% de los pa-

cientes (Wu et al., 2014). Radiográficamente, la aparien-
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RESUMEN: El granuloma central de células gigantes (GCCG) junto con la

displasia fibrosa poliostótica (DFP) son lesiones poco frecuentes de los maxi-

lares y es aún menos frecuente que se presenten de forma simultánea dan-

do origen a lesiones híbridas. Cuando este tipo de lesiones mixtas son ex-

tensas, las alternativas terapéuticas son limitadas y muchas veces deben

realizarse amplias resecciones óseas. El propósito de este reporte de caso

es documentar la remisión de una lesión híbrida extensa (DFP + GCCG),

mandibular de forma inesperada tras uso de terapia descompresiva previo a

conocer el resultado del estudio histopatológico; aportando un resultado exi-

toso que puede evitar cirugías resectivas en este tipo específico de lesiones

mixtas infrecuentes.
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cia de la DF variará según la etapa de desarrollo y la can-

tidad de matriz ósea dentro de la lesión. Por lo tanto, la

lesión es más radiolúcida y bien definida inicialmente y

cambia gradualmente a una radiopacidad moteada y mal

definida en las etapas posteriores. El cuadro radiológico

en la displasia fibrosa es muy distintivo mostrando una

cortical ósea delgada con bordes bien definidos y aparien-

cia de vidrio esmerilado.

Por su parte el granuloma central de células gigan-

tes (GCCG) es una lesión intraósea que consiste en tejido

fibroso celular que contiene múltiples focos de hemorra-
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gia, agregaciones de células gigantes multinucleadas y,

en ocasiones, trabéculas de tejido óseo más pigmentos

de hemosiderina (Garg et al., 2017). Afecta preferente-

mente a individuos jóvenes (25,8 ± 15,3 años) del sexo

femenino (1,56:1) siendo la mandíbula el sitio más afec-

tado, generalmente, en la región del cuerpo, anterior a

los primeros molares.  Representa <7% de todos los tu-

mores benignos de los maxilares (Camarini et al., 2022,

Jeyaraj, 2019, Pavan et al., 2021, Pinheiro et al., 2018,

Brenner et al., 2018). Clínicamente puede comportarse

de manera variable, mostrando características que van

desde un crecimiento asintomático, indolente y lento hasta

un crecimiento rápido y agresivo. Radiográficamente se

puede observar una imagen unilocular o multilocular con

tenue tabicación, bordes ondulados, expansión cortical y

perforación (Pavan et al., 2021, Hilgenberg-Sydney et al.,

2018, Alsufyani et al., 2021).

 La presentación de la DFP junto al GCCG en man-

díbula es poco frecuente y hasta el 2021 sólo se habían

reportado 7 casos (Alsufyani et al., 2021), donde no exis-

te gran evidencia respecto a los resultados terapéuticos

por tratarse de casos aislados. Con respecto a la edad

media en la que se presentan estas lesiones híbridas es

de 31,9, estando en un rango de edad de 5 a 68 años,

siendo su afección principalmente en mandíbula, carac-

terística recurrente reportado en los pocos casos publi-

cados (Jawanda et al., 2015, Kurra, et al., 2013).

El propósito de esta presentación de caso es ex-

poner la remisión de un granuloma central de células gi-

gantes mandibular en paciente con displasia fibrosa

poliostótica preexistente, 2 meses posterior a biopsia y

tratamiento descompresivo de la lesión.

 

CASO CLÍNICO

 

Paciente femenina, 35 años de edad. Tras seguimiento

periÓdico de larga data en una paciente con Displasia

fibrosa poliostótica, asiste a control maxilofacial con gran

aumento de volumen hemimandibular izquierdo con 1 mes

de evolución. Se solicitó radiografía panorámica inicial-

mente donde se visualizó una extensa lesión radiolúcida

en cuerpo y rama mandibular, agregada a una displasia

fibrosa preexistente. Se realizó estudio imagenológico 3D

y se decide realizar una biopsia e instalación de cánulas

descompresivas que se mantuvieron por 1 mes hasta el

resultado de la biopsia. Tras 1 mes de terapia

descompresiva, el patólogo informa el resultado de la biop-

sia: granuloma central de células gigantes en tejido óseo

displásico mandibular. Inmediatamente se contacta con

hemato oncólogo para evaluar tratamiento

interdisciplinario con administración de Denosumab (120

mg vía subcutánea cada 4 semanas con dosis adiciona-

les de 120 mg los días 8 y 15 del primer mes de trata-

miento), pues en este caso la displasia fibrosa mandibular

de gran extensión limita las alternativas conservadoras y

quirúrgicas agresivas.  Previo a inicio de tratamiento con

Denosumab, la paciente decide continuar los lavados de

sus cánulas pues refiere franca disminución del aumento

de volumen y tras 2 meses de seguimiento se solicitó

radiografía panorámica de control, donde se evidencio

neoformación ósea de la zona intervenida, consecuente-

mente se solicita Cone beam para evaluar

tridimensionalmente y finalmente con este examen se

verifica la remisión de la amplia lesión de cuerpo y rama

mandibular.

Fig. 1. Características faciales de la paciente con consulta
tras nuevo aumento de volumen hemimandibular izquierdo.
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DISCUSIÓN 

         La displasia fibrosa (DF) fisiopatológicamente impli-

ca el reemplazo de hueso normal con células estromales

inmaduras de la médula ósea cuya diferenciación se vio

interrumpida debido a mutaciones somáticas sin sentido

en el gen GNAS del cromosoma 20. La base del cráneo es

el sitio más común de compromiso en el esqueleto
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Fig. 2. Vista intraoral del area anatomica incluida en la le-
sión.

Fig. 3. Imagen panorámica mostrando la invación de la le-
sión.

Fig. 4. a) Imagen tridimensional inicial demostrando la exten-
sión y dimensiones de la lesión b) la extensión de la lesión es
importante e incluye area basilar.

a

 b

Fig. 5. a) Imagen tompgrafica posterior a la descompresión
realizada, mostrando clara evidencia de reparación de la
lesión b) cortes coronales que muestran la reparación ósea
obtenida.

 a

 b

craneofacial (Amit et al., 2011). Se han descrito 4 modali-

dades de tratamiento para la DF: 1) observacional;  para

las lesiones pequeñas asintomáticas, 2) terapia

farmacológica; con bifosfonatos para controlar la erosión

ósea mediante la inhibición de la acción osteoclástica, y

también se describe el uso de anticuerpo monoclonales

con anticuerpos monoclonales 3) remodelado quirúrgico;

dirigido a corregir o prevenir los déficits funcionales y lo-

grar una estética facial normal una vez terminado el creci-

miento y 4) exéresis radical y reconstrucción en caso de

compromiso de órganos nobles o riesgo vital del paciente

(Menon, et al., 2013).

Por otra parte, el granuloma central de células gi-

gantes (GCCG) clínicamente puede comportarse de ma-

nera variable, mostrando características que van desde un
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crecimiento asintomático, indolente y lento hasta un creci-

miento rápido y agresivo. Radiográficamente se puede

observar una imagen unilocular o multilocular con tenue

tabicación, bordes ondulados, expansión cortical y perfo-

ración (Pavan et al., 2021, Brenner et al., 2018, Alsufyani

et al., 2021). Dentro de los diferentes tratamientos para el

GCCG existen conservadores y quirúrgicos. Respecto a

los procedimientos quirúrgicos se describen: enucleación,

enucleación con curetaje perilesional y resección con mar-

gen de seguridad. Este último es el que persiste menor

tasa de recurrencia (10-20%). La tasa de recidiva

postquirúrgica generalizada suele ser alta (Jeyaraj, 2019,

Schreuder et al., 2017). En los últimos años, se han desa-

rrollado diferentes enfoques de tratamientos conservado-

res que incluyen interferón α 2A, calcitonina e inyecciones

de corticosteroides intralesionales y el uso de Denosumab

(Garg et al., 2017, Jeyaraj, 2019, Pavan et al., 2021, Brenner

et al., 2018, Ramesh, 2020). El Denosumab es un anti-

cuerpo monoclonal humano contra el isotipo de

inmunoglobulina RANKL IgG2. Se une a RANKL con alta

afinidad y especificidad, imitando a la osteoprotegerina y

provocando una rápida y potente inhibición de la resorción

ósea. Al igual que otros anticuerpos monoclonales, la

farmacocinética de Denosumab muestra una eliminación

no lineal dependiente de la dosis (Pan et al., 2021).

 La literatura científica respecto a lesiones híbridas

es escasa. El primer caso publicado en el complejo

maxilomandibular, fue en el año 1993 donde se encontró

una asociación entre un GCCG con un fibroma osificante

central (Penfold et al., 1993), luego en el año 2011 en la

revista Annals of Maxillofacial Surgery menciona que has-

ta esa fecha se conocían tan solo siete casos reportados

de lesiones híbridas. Hasta el año 2015, solo se habían

reportado 9 casos de lesión híbrida que comprende de un

GCCG con una lesión fibroósea (Jawanda et al., 2015), en

el año 2016 Puneeth Hk en una revisión de la literatura,

menciona que se reportaban tan solo 4 casos de la asocia-

ción entre DF y GCCG (Kurra, et al., 2013) , y luego en el

año 2021 Noura A Alsufyani en una revisión sistemática,

dentro de los artículos que fueron incluidos se describen 7

casos de GCCG en conjunto con DF(Alsufyani et al., 2021).

En la Tabla I se resumen los casos reportados según la

literatura de lesiones híbridas entre lesión fibroosea y

granuloma central de células gigantes, y en la Tabla II se

Autor Sexo Edad Tratamiento Seguimiento Recidiva Ubicación

Penfold et al. Masculino 41 Maxilectomía parcial No indica No indica Maxilar

Shetty et al. Femenino 39 Resección, curetaje y ostectomía
periférica

No indica No indica Mandíbula

Farzaneh & Pardis Femenino 20 No indica No indica No indica Mandíbula

Kaplan et al. Femenino 5 Curetaje 2 años 1 año Mandíbula

Kaplan et al. Masculino 68 Maxilectomía parcial 4 años No Maxilar

Kaplan et al. Femenino 12 Spray calcitonina nasal 3 años No Mandíbula

Crusoe-Rebello et al. Femenino 38 Resección 2.5 años No Mandíbula

Geetha et al. Masculino 9 Curetaje 1 año No Mandíbula

Kurra et al. Femenino 18 Resección No indica No indica Mandíbula

Jawanda et al. Masculino 33 Peeling y citorreducción No indica No indica Mandíbula

Tabla I. Casos reportados lesiones híbridas de GCCG y lesión fibroósea.
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observa los casos descritos de lesiones híbridas entre

displasia fibrosa y GCCG, categorizados según autor, sexo

y edad del paciente, tratamiento seguimiento, recidiva y

ubicación de la lesión.

 No existe reporte de remisión espontánea de este

tipo de lesiones mixtas con tratamiento descompresivo y

tampoco en casos de GCCG aislados. En el presente re-

porte de caso, la paciente presentó una displasia fibrosa

mandibular extensa y tras el hallazgo del GCCG sobre la

lesión displásica con compromiso extenso de cuerpo y rama

mandibular nos generó los siguientes cuestionamientos

respecto a las variables terapéuticas:

-  La inyección de corticoides intralesionales, funciona en

GCCG pero no en DF.

-  No se reporta el uso de pamidronato ni de interferón α
 2A en este tipo de lesiones híbridas.

-  La cirugía resectiva con uso de injerto y placa de recons-

trucción convencional no es predecible cuando la displasia

fibrosa se extiende hasta el cóndilo mandibular.

-  Las prótesis mandibulares o placas de reconstrucción con

elementos articular condilar pueden tener un mal funcio-

namiento biomecánico si se posiciona el segmento

glenoideo en un arco cigomático que también presenta

displasia fibrosa.

-  El Denosumab tiene evidencia de buenos resultados en

GCCG y DF  y fue la opción que se iba a utilizar en este

caso hasta que se visualizo el resultado inesperado pero

altamente satisfactorio expuesto en este reporte de caso.

-  Si bien hablamos de remisión se logró neoformación de

hueso displásico preexistente. Considerando lo anterior

solo desaparece el patrón clínico e imagenológico del

GCCG, no se trata de tejido óseo sano.

 Pese a existir pocos reportes de casos con este

tipo de lesiones híbridas es importante aportar con infor-

mación y resultados. Este estudio retrospectivo permite

estimar una nueva alternativa de tratamiento, sin embar-

go se hace necesario ahondar más en investigaciones, a

través de ensayos clínicos randomizados, que permita

comparar las cánulas de descompresión con un placebo

u otras alternativas quirúrgicas o farmacológicas, de ma-

Autor Sexo Edad Tratamiento Seguimiento Recidiva Ubicación

Lustmann et al. Femenino 19 Resección 1 año No Mandíbula

Shetty et al. Femenino 39 Resección, curetaje y
ostectomía periférica

No indica No indica Mandíbula

Farzaneh &
Pardis

Femenino 20 No indica No indica No indica Mandíbula

Kurra et al. Femenino 18 Resección No indica No indica Mandíbula

Kuberappa et al. Femenino 47 Resección No indica No indica Mandíbula

Saad et al. Femenino 9 Inyección de corticoides
(acetónido de
triamcinolona) y posterior
resección

6 semanas No indica Mandíbula

Jawanda et al. Masculino 33 Peeling y citorreducción No indica No indica Mandíbula

Rahimov et al. Masculino 12 Mandibulectomia 9 meses No Mandíbula

Tapia et al. (caso
presentado)

Femenino 35 Descompresión 1 año No Mandíbula

Tabla II. Casos reportados de Displasia fibrosa y GCC.
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nera tal, de obtener información que entregue mayor cer-

teza de evidencia y nos permita tomar mejores decisio-

nes para nuestra práctica clínica.

 

CONCLUSION

 

Los casos reportados entre la asociación de la DFP y el

GCCG son infrecuentes y escasos, por lo que se dificulta

poder establecer un tratamiento definitivo para el pacien-

te, sin embargo de forma fortuita la biopsia y las cánulas

descompresivas lograron la remisión de esta lesión, evi-

tando en el paciente una intervención terapéutica más

invasiva y mejorando su calidad de vida. Esto puede ser

aplicable a casos como este, utilizando un tratamiento

conservador, lo que permitiría evitar someter los pacien-

tes a cirugías resectivas o a tratamiento farmacológico

con efectos sistémicos no deseados.

 

Contribuciones de autor

Conceptualización: Pedro Tapia C., Pablo Arrue D.; Cu-

ración de datos: Maria Guerrero C., Javier Vargas A.;

Análisis formal: Maria Guerrero C., Javier Vargas A.; Ad-

quisición de fondos: No aplica; Investigación: Maria

Guerrero C., Javier Vargas A.; Metodología: Maria Gue-

rrero C., Javier Vargas A.; Administración del proyecto:

Pedro Tapia C.; Recursos: Pedro Tapia C., Sebastian

Mordoh C., Maria Guerrero C., Javier Vargas A.; Super-

visión: Pedro Tapia C., Sebastian Mordoh C.; Valida-

ción: Pedro Tapia C., Sebastian Mordoh C.; Visualiza-

ción: Maria Guerrero C., Javier Vargas A., Sebastian

Mordoh C.; Redacción - borrador original: Maria Gue-

rrero C., Javier Vargas A.; Redacción - revisión y edi-

ción: Sebastián Mordoh C.

 

Conflicto de intereses

Los autores no declaran conflicto de interés.

Fuente de financiamiento

El autor(es) no recibió financiamiento específico para este

trabajo.

 

Aprobación ética

Se contó con el consentimiento informado de la paciente

para el tratamiento, uso de sus imágenes y exámenes pre-

sentados en trabajo.

TAPIA CP, VARGAS AJ, GUERRERO GMI, ARRUE DP,
MORDOH CS. Decompression of central mandibular
giant cell granuloma in a patient with polyostotic fibrous
dysplasia. Case report and literature review. Craniofac
Res. 2023; 2(1):58-64.
 
ABSTRACT; Central giant cell granuloma (CGCG) with
polyostotic fibrous dysplasia (PFD) are rare lesions of
the jaws and it is even less common for them to occur
simultaneously, giving rise to hybrid lesions. When this
type of mixed lesions are extensive, therapeutic
alternatives are limited and extensive bone resections
must often be performed. The aim of this case report is
to document the remission of an extensive hybrid lesion
(PFD + GCCG) of the mandible unexpectedly after the
use of decompression therapy prior to knowing the result
of the histopathological study; providing a successful
result that can avoid resective surgeries in this specific
type of infrequent mixed lesions.

KEY WORDS: Fibrous dysplasia, central giant cell
granuloma, hybrid lesions,  mixed injuries.
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