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Parosmia como debut de una Displasia Fibrosa
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Resumen
Introduccion: La Displasia Fibrosa es una rara enfermedad banign
aunque puede presentarse de forma agresiva pom@seto local y
raramente, degenerar a fiborosarcoma u osteosarc@enproduce por
una reabsorcion del hueso normal que es sustipoddejido conecti-
vo desestructurado.
Tiene una clinica de presentacion inespecificaggsyntomas pueden
incluir las alteraciones del olfato —parosmias— @fectacion de la 1a-
mina cribosa o areas limitrofes). Su diagnésticeatpecha se estable-
ce mediante pruebas de imagen (TAC y RMN) y surdiatico de
confirmacion requiere una biopsia para su estudtoldgico.
El tratamiento depende de la severidad de losreagpde su localiza-
cion y de la afectacion de la calidad de vida del paciente; por lo que en
casos asintomaticos o de sintomatologia leveatdrtriento conserva-
dor es de eleccion; y en los casos con clara afectacion clinica, la exére-
sis quirurgica es la mejor opcion.
Presenta una incidencia de malignizacién de 0.4%aycapacidad de
recurrencia local de hasta un 25%; que obliga a un seguimiento a largo
plazo de los pacientes afectos.
Caso clinico: Paciente de 78 afios, que consulté por parosmid&s de
meses de evolucion, sin otra clinica neuroldgicatairinolaringoldgi-
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ca asociada. Tras una anamnesis detallada y exesis and a complete physical examination, which
ploracion fisica completa normal, se prosiguio esturned out to be normal, test-imaging was requested
tudio mediante pruebas de imagen (RMN y TAC)reporting an altered signal in the right spheno-

que informaron de un patron compatible con disethmoidal junction, with no apparent intracranial

plasia fibrosa. Dada la leve sintomatologia de la@xtension, associated with a pattern consistertit wit

paciente, se decidi6 tratamiento médicdribrous Dysplasia.

(oxcarbazepina), con mejoria importante de sDue to mild patient symptomatology's (only paros-

sintomatologia; y control evolutivo. mias), medical treatment (oxcarbazepine) was pro-

) o _ posed -with improvement thereof-, and later con-
Palabras clave:Displasia Fibrosa, Parosmia, Al-

trols.

teraciones del olfato. _ _ _ _
Keywords: Fibrous Dysplasia, Olfaction Disorders,

Abstract Paraosmia.

Introduction: Fibrous Dysplasia is a rare benign
bone disorder with unknown aetiology; consists in
replacement of normal medullary bone by fibro-
osseous tissue, causing distortion and overgrowth
of the bones involved. Entity with nonspecific cli-
nical presentation (whose symptoms may include
olfactory disorders - due to involvement of the
cribriform plate or surrounding areas); whose sus-
pected diagnosis is established by test-imaging
and definitive diagnosis requires histological con-
firmation.

Treatment depends on symptoms' severity, loca-
tion and impact on patient quality of life and it
goes from conservative treatment (in asymptoma-
tic or mild cases) till surgical excision (in sexer
ones).

It has a 0.4% malignancy incidence rate and a ca-
pacity for local recurrence of up to 25%. Therefo-
re, requires a long-term follow-up.

Case Report:A 78-year-old woman was referred
for evaluation of an olfaction disorder that began
six months earlier, with no other neurological or

ENT associated symptoms. After a detailed anam-
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Introduccidn cos, conlleva a una alta tasa de diagnosticos erro-

La displasia fibrosa (DF) es una enfermedateos.
rara de caracter benigno, que supone el 3% d¢l tota Las manifestaciones mas frecuentes son
de los tumores 6seos. Se caracteriza por una suasimetria facial, pérdida de vision, dolores deseab
tuciéon de hueso medular por tejido conectivea y dolor facidl Méas raramente, se puede obser-
desestructurado que provoca una alteracion y var también, alteraciones del olfato — hiposmia,
crecimiento excesivo de los huesos afectados. anosmia o parosmias — por afectacién de la lamina

Su etiologia es desconocida, pero se propwibosa o areas limitrofes.
nen factores genéticos (mutacién no hereditaria del Su diagnoéstico de sospecha se establece
gen GNAS1 en el cromosoma 20jraumaticos, mediante pruebas de imagen (TAC y RMN). La
alteraciones del desarrollo embrionario, entresptramagen mas caracteristica en la TAC, es una lesion
como posibles desencadenantes de la enfernfedagkpansiva de patron esclerético (densidad en
Tiene dos formas de presentacién, la monostéti¢saidrio deslustrado”) y en la RMN una alteracion
que afecta a un Ginico hueso y es la mas frecuente; y  de sefial hipointensa en T1.
la poliostoética, que afecta a mas de un hueso y que  Para su diagnostico de confirmacion, se
cuando se asocia a alteraciones endocrinol6égicaseguiere de la realizacion de biopsia del hueso
cutaneas (manchas café con leche), constituyeaétcto para su estudio histoldgico.
Sindrome de McCune-Albright El diagnostico diferencial de masas que

Suele diagnosticarse en la segunda y tercexf@ctan a la hendidura olfatoria debe incluir un me
década de la vida, o en edades mas tempranaxioma adyacente como posible foco de hiperos-
(forma poliostotica). Las lesiones expansivas soosis, Enfermedad de Paget, cordoma, osteosarco-
de crecimiento lento y se suele aceptar que su pnea intramedular de bajo grado, fibroma osificante
gresién disminuye o incluso se detiene cuando cgsadamantinonta
el crecimiento esquelético, es decir, después de la  El tratamiento depende de la severidad de
pubertad*>. los sintomas, de su localizacién y del grado de

Es mas frecuente en mujeres y se localizdectacion de la calidad de vida del paciente)@or
en estructuras craneofaciales en un 30% de tasgsie en casos asintomaticos o de sintomatologia
En los casos en los que hay afectacion de huesog, el tratamiento conservador es de eleccion; y
faciales y/o craneales, se describen como DF ces los casos con clara afectacion clinica, la mejor
neofacial. Los huesos craneales mas afectados epnion terapéutica es la exéresis quirdrgica
el maxilar y la mandibula (reseccion del hueso afecto).

Debido a que puede afectar a todos los hue- Es una enfermedad con una incidencia de
sos del cuerpo humano, presenta una gran variedaalignizacion de 0.4%-4%, que raramente puede
de manifestaciones clinicas. Esa gran variabilidaégenerar a un fibrosarcoma u osteosarcoma, prin-

de presentacion y la ausencia de sintomas especifyalmente en pacientes tratados con radioterapia
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previd; y una capacidad de recurrencia local de Caso Clinico

hasta un 25%; hecho que obliga a un realizar un Paciente mujer de 78 afios, que acudio a la

seguimiento a largo plazo de los pacientes afectosonsulta de Otorrinolaringologia por parosmias de
6 meses de evolucion. La paciente explicaba muy
bien que percibia un intenso olor a quemado, que
le hacia dudar de si “se le estaba quemando la ca-
sa”. Esa percepcion olfativa alterada no era cons-
tante. No referia antecedentes de infecciones fre-
cuentes de las vias aero-digestivas superiores, tra
matismo craneal, cirugia de la zona ni cefalea.
Tampoco referia otra clinica neurolédgica ni otorri-
nolaringoldgica asociada.

Después de una detallada anamnesis y una
exploracion fisica completa, que no mostro altera-
cion alguna, se decidid proseguir estudio mediante
pruebas de imagen con una Resonancia Magnética
Nuclear (RMN), por la sospecha clinica de afecta-
cion central, donde se observaba alteracion de la
sefial (hiposefial en T1) en la unién paraselar dere-
cha y zona esfeno-etmoidal derecha, con efecto
masa sobre planos grasos, sin aparente extension
endocranealKigura 1). El estudio se amplié con
cortes de TAC para la valoracién 6sea, donde se
observé un patrén compatible con displasia fibrosa
(Figura 2).

Dado la leve sintomatologia de la paciente,
se decidi6, segun consejo de Neurologia, trata-
miento médico de la parosmia con Oxcarbazepina,
con importante mejoria clinica y posterior control

evolutivo.
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RMN T1 RMN T2 RMN T1 FLAIR

Figuras 1: Imagenes RMNHiposefial en T1 en la unidén paraselar derecha & esfeno-etmoidal derg

cha flecha blanca), con efecto masa sobre planos grasos, sin apaggténsion endocranedlletha ne-

gra).

Discusion un tiempo determinado en la edad adulta, y reanu-
La Displasia Fibrosa (DF) es una enfermedad 6sedando su actividad por una causa desconbiida
benigna de baja incidencia con sintomas no especlWarios articulos describen diferentes manifesta-
ficos, hecho que conlleva a una alta tasa de errationes clinicas iniciales de la DF craneal. Las mas
diagnostico. frecuentes son deformidad facial, dolor facial ati-
Nuestro caso se trata de una DF poliostética, éa qupico y cefaled'® Aunque también hay articulos
afecta con mas frecuencia al esqueleto craneofague describen afectacion de nervios craneales,
cial, en una mujer de edad avanzada, lo cual no esriginando alteracion visual, alteracion del labe-
habitual de esta enfermedagije se presenta en rinto con hipoacusia neurosensorial y véftitfo
edades mas tempranas. Eso no significa que la efNuestra paciente debuté con parosmia como uni-
fermedad sea de reciente desarrollo, sino que seggo sintoma inicial de la enfermedad.

ramente se origind en la infancia, estabilizandoseéexisten dos publicaciones que relacionan una al-

5
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Figuras 2: Imdgenes TACEsclerosis osea a nivel paraselar derecha y zomaidei-esfenoidal derecha

con patron de “vidrio esmeriladofiécha blanca).

teracion del grado o de intensidad de la percep-produce un aspecto similar a la enfermedad de
cion de los olores (hiposmia y anosmia) con la Paget (el mas frecuente); escleroso y quistico,
DF®®, pero las parosmias (alteracién en la percep- rodeados por una cortical intattaLa RMN, sin

cion e identificacién de los olores), como Unico embargo, no tiene unas caracteristicas radiologi-
sintoma de debut de esta enfermedad, no ha sideas distintivas, por lo que se utiliza para valorar
aun descrita. extension/afectacion de tejidos blandos adyacen-
Los estudios de imagen tienen un papel crucial entes y compresion de estructuras vecinas.

el diagndstico de la DF. Los hallazgos de la TAC Debido a que esta enfermedad tiene unas caracte-
pueden variar debido al componente éseo de laristicas radiolégicas singulares, los estudios de
lesion; sin embargo, sus caracteristicas distintivas imagen son considerados de diagnéstico, en algu-
conducen por lo general a un diagndstico séguro nos casos, sin necesidad de confirmacién histolo-
Existen tres patrones radiolégicos de la TAC se- gica®*'’; como el caso de nuestra paciente.

gun el grado de tejido fibroso: pagetoide, con El diagnostico diferencial incluye meningioma,

areas alternantes de esclerosis y radiolucidez, questeitis fibroquistica, neurofibromatosis, cordo-
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ma, fibroma osificante, tumor de células gigantesAgradecimientos

y la enfermedad de Paget, entre otros. - Servicio de Radiologia del Centre Avantmedic,

Considerando que la DF tiene una naturaleza be-| |eida.

nigna, el manejo conservador es la primera opcion Dr. Gerard Pifiol Ripoll, Servicio de Neurologia.
de tratamiento. La cirugia no se recomienda, ex- -I€1da-

cepto en casos de deformidades estéticas y/o fun- ., , ,
Declaracion de conflicto de intereses

cionales graves o cuando exista compresion d . .
g P Eos autores declaran no tener conflicto de interese

estructuras vitales (descompresion del Nervio Op-

tico)'®. La radioterapia esta contraindicada, ya que
la DS presenta una incidencia de malignizacion de
un 0,4-1% en displasia fibrosa y de un 4% en el
Sindrome de McCune-Albright, siendo mas fre-
cuentes en irradiados, originAndose mas usual-
mente un fibrosarcoma.

En todos los casos, la edad, la condicién general
del paciente, la vitalidad de las estructuras agect

y la agresividad de la enfermedad deben ser toma-
das en consideracidén en el momento de propuesta
terapéutic¥.

Los pacientes con DF necesitan un estrecho segui-
miento para poder controlar posibles deformida-
des y un seguimiento a largo plazo para poder de-
tectar cualquier deterioro de la funcion de los-hue
sos afectos o estructuras adyacentes.

En conclusion, la DF es una enfermedad rara, que
sin embargo debemos tener en cuenta en el diag-
nostico diferencial de lesiones que impliquen un
crecimiento 0seo del esqueleto craneofacial.

En este caso clinico, la parosmia (alteracién en la
percepcion e identificacion de los olores) fue el
unico sintoma de debut de esta enfermedad; una
forma de inicio peculiar que no ha sido descrita

aun, segun nuestra busqueda bibliografica.
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