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Displasia fibro-ésea facial '™

(Estudio de 8 casos en una familia) "

Por las Dres,:
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La displasia fibro.dsea facial es una
cnfermedad hereditaria, no  ligada  al
sone, de aspecto tumoral henigna espe.
ciliva de los huesos de la cara, princi
palmente de los maxilares, Se caracte-
riza histoligzicamente por una madura.
cion dsca detenida en una etapa de hue-
so fibrown, con un crecimiento  lenta-
mente  progresive  desde  los  primeros
anos de la vida para aleanzar su mixi-
ma expresion alrededor de la pubertad,
en que se deforman notablemente las
facciones, Después de esta edad presen:
ta una fase de inactividad aparente s
comienza una involucion espontanca al
final de la maduree Gsea (18 a 23 aiios)
hasta la desaparicion casi total de las
manifestaciones en la proximidad de
la tereera década de la vida,

La clasiflicacion de las lesiones he-
nignas fibrodseas de los huesos del cra-
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nea v cara. ha sido motivo de diversas
controversias, encontrandose en la lite
ratura meédica un gran nimero de sing
nimos tales como osteitis fibrosa locali-
zada, octeodistrofia localizada, fihroma
no osiflicante, osteafibroma, dstealiliro.
ma juvenil, querahinismo, elce, segin
los auteres havan considerado su etio.
logia de origen infeccioso, displisico o
tumoral v a veees dependicndo alguna-
de ellas arhitrariamente de la cantidad
relativa y del caracter del catroma v el

hueso presente en las lesiones 00000
iV, 7l

IF. A, Jones en 193] presenta 3 casos
de esta enfermedad en una Tamilia de-
nominandola  “Quistes  multiloculares
de los maxilare=". pulilicanda vste tra
hajo™ en 1933 v despues con olras oliser.
variones sohre los mismos' en 1938 vV
en 1952, pero designandolas va comao
“Displasia filircsa e los maxilares o
gquernbiniane™,

Lichtenstein® (19363 definié la dis-
plasia fibrosa poliostitica v en 1942 la
varianle monostolica de esta entidad
que afectan a otros huesos del csquelero
pero excluvendo los de la cara.

Schlumberger'® (19460 deseribic 67
casos (e I'.Ii!'l‘ll:il. [ibrusa Gsea senalan-
do en 5 lesiones de los maxilares supe



riores, en 2 de la mandibula v conside-
rando a los casos de localizacion facial
como una variante de la forma monos-
totica de Lichtenstein, Al relerirse a la
patogenia, la planted como una reac-
cign anormal, no especifica capaz de
producir hipertrofia del tejido conec-
tive, semejante a olros procesos repa-
rativos como los ohservados en dsteo-
mielitis, raquitismo, cicatrizacion de
fracturas, cie.

Thoma®™ (1960) considerd que el tér-
mino monostética dehia aplicarse cuan-
do se afecta un soleg huecso de la cara,
principalmente el maxilar inferior, no
debiéndose emplear el 1érmino polios.
totico cuando estan alectados varios hue-
sos de la cara, va que ¢l mismo sc em-
plea en la afeccion dsea del sindrome de
Albright.

Shafer'* (1959), Tiecke™ (1960) ¥
Waldrom®™ (1965) describieron esta en-
tidad con el nombre de gquerubinismo
Jones'"' vy argumentaron que los ha-
Hazgos clinicos, radiolégicos ¢ histols-
gicos eran similares a los encontrados
en los casos de displasia {ibrodsca.

Crane y Walgamat® (1948) estudian-
do 11 casos de displasia fibrodsca de los
maxilares afirmaron, después de ohser-
var la hipertrofia del tejido conjuntivo
v la presencia de un miimero variable
de osteoclastos gigantes, que no existian
diferencias  histolégicas entre las for-
mas de displasia fibrosa monostética, po-
liostética y ol fibroma no osificante,

R. Reed'* (1965) siguicndo el curso
evolative de una lesidn dsea por biop-
sias seriadas durante varios afios, com-
probé que la misma entidad puoeden
mostrar cuadros histolégicos compati-
bles con enfermedades diferentes sepin
el grado de evolucion alcanzado.

W. Eger* (1962) seialé que como el
tejido deeo reacciona en muy pocas for-
mas diferentes, no es posible que todos
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los procesos patolégicos que afecten al
esqueleto produzean alteraciones histo-
lgicas especificas.

Estos conceptos explican la variada
terminologia que los distintos autores
utilizan para Ja misma entidad, asi como
también el porqué se usa el mismo nom-
bhre, a veees, para designar un amplio
grupo de enfermedades muy disimiles
entre si,

Después que Lichtenstein'  (1936)
describid la displasia [ibrosa poliosts-
tica, s¢ ha wvenido haciendo un abuso
indiscriminado de este términoe para de-
signar enfermedades distintas,

En la actwalidad debe utilizarse el
términoe displasia fibrodsea facial para
designar a la enfermedad Gsca localiza-
da execlusivamente a los hucsos de la
cara, que toma con predileccion los
maxilares, cuya ectiologin es ¢l defecto
de un gene posiblemente aulosémico,
con cardcter dominante, que puede mos-
trar un grado distinto de penetrabili-
dad, v separarla del grupo de lesiones
que aungue pueden afectar los mismos
huesos, ¥ tener cuadros clinico. radio-
logico ¢ histolégico similiares, pero no
tienen la transmisién genética.

Berger y Jaffee* (1953) pensaron en
Ia etiologia genética de esta enfermedad
al manifestar que la misma estaba rela-
cionad: eon una embriogenia defectuo.
sa, pudiendo explicar asi mas satisfacto-
riamente la similitud del cuadro clini-
co, la evolucién y la ineidencia familiar.

Normalmente el tejido dseo esta so-
metido a un proceso de destruccién ¥
reconstruccién continuo en el que in-
tervienen hormonas, vilaminas, minera-
les, mucopoli sacaridos y enzimas com-
plejas, cuyo equilibrio constante es man-
tenide por la actividad de los osteo.
clastos y osteoblastos, logrande como
ohjetivo final la mineralizacién del te-
jido éseo y el recambio constante de sus
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clementos. El defecio genético observa-
dao en este proceso determina una inma-
durez transitoria de los complejos siste-
mas enzimaticos que intervienen en el
metabolismo del tejide dseo pero con
localizacion a los hucsos que provienen
del primer arco branguial del embridn.
La involucion espontanca de la displa.
sia fibrodsea facial, parece coincidir
con la madurez tardia de los referidos
sislemas engimdlicos,

La displasia [ibrodsea facial por lo
general afecta a ambos lados de la cara
¥ mis raramente un solo lado. La loca-
lizacion comiin es en los maxilares afee.
tando toda la extension de estos hucsos
en forma de focor miltiples o aislados,
Oiros huesos de la cara pueden ser to-
mados aungue menos frecuentemente,

Esta enfermedad comienza a desarro-
Narse desde los 2 4 3 afios de edad y rara-
mente produce sintomas dolorosos pero
a veees la presion ejercida sobire un
nervio, es capaz de acarrear sensaciones
dolorosas o entumecimientos en el drea
correspondiente, El hueso afectado pre-
senta un anmento de volumen de aspec.
to tumoral que puede extenderse a toda
la superficie del mismo, o estar en forma
mas localizada. Al comienzo los nifios
presentan un aspecto  gracil de quern.
hin iFigs. Nos., 2, 10 v 14) pero con <l
desarrollo de la enfermedad este aspec-
to s¢ pierde v las facciones toman un
aire algo grotesco (Fig. No. 16) dejan-
do ver ol aumento de volumen de los
carrillos v una buena parte de las esele-
roticas por debajo de la cavidad orhi-
taria. Las  apdfisis alveolares de los
maxilares superiores muy dilatadas, dan
al paladar una forma de V invertida
muy estrecha (Fig. No. 17).

La primera denticion no es afectada
por la lesidén dsea ¥ tanto el nimero
como la estructura y posicidn de los
lientes es normal. aungue puede verse
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la caida mis temprana de los mismos
iFig. No, 12}, La denticién permanente
aundgue en pamero v estruclora normal,
reculta muy  dislocada en su posicion
(Fig. No. 5 ¥ 17). Las piezas dentarias
que al hacer su erupeidon encuentran un
area lli-p]‘ilitl. s desvian en ¢l semtido
de la menor resistencia ¢ irin a brotar
en ¢l lado labial o bucal de los maxila-
res, o en cualquier otro sitio aberrante,
pudiendo irrumpir en los senos maxi-
lares, contribuvendo esto al aumentg de
la tumoracion vy a la deformidad facial
iFig. No. 2).

Algunas piezas dentarias permanentes
pucden quedar incluidas sin brotar ¥
piczas de la primera denticion pueden
quedar aprisionadas sin producirse su
remocion, con persistencia en la edad
adulia.

Las tumoraciones a veces producen
desplazamiento de los arcos alveolares
con mala oclusion v desgaste desigual
de los dientes, ete, (Fig. No. 31, La hi-
giene bucal es dificil v s¢ realiza defi-
cientemente, produciendo lesiones de las
mucosas con infecciones sccundarias v
hasta adenitis regionales,

Las [racturas dseas espontancas o e
facil produccion senaladas en otras is-
plasias Gscas no se han constatado en
esta entidad.

Aunque la degencracion maligna e
ha reportade en algunos casos, éstos no
han sido en realidad de la displasia del
tipo que estudiamos. No se sedalan en
las investigaciones de laboratorio datos
patognomdinicos de este proceso siendo
habitualmente normal la fisica ¥ qui-
mica sanguincas, asi como las determi.
naciones hormonales,

A pesar de que el cariograma muestra
una formula de 46 cromosomas y co-
reesponde al sexo del enfermo, se admi-
te que el gene andémalo productor de
la enfermedad radica en un autosoma,
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mas que en los segmentos homalogos del
cromosoma X o Y, cuvos genes tambicn
se heredan del mismo modo  que los
senc= aulosomicos, Estudios futuros que
precisen el mapa gendélico serin necesa:
rio= para determinar el cromosoma
alectado,

Radiologicamente  los resultados de-
penderan de la intensidad v del estadio
evolutive de la enfermedad. Al comicn-
o el desarrolle de las lesiones =& als
=ervan zonas radiolicidas, bicn delimi
tadas, que semejan una formaciéon guis.
lica v posteriormente van lpnrtrirmlu
nucvas arcas de radiotransparencia, con
raveculacidn irregular que le dan <l
aspecto de guistes multiloculares, pero
exlls areas e Irnn-plrﬂwia Ty COErcs-
penden a quistes verdaderos, sino a 1e-
jido filiroco que ha sustituide af dero
iFigs. No. 7 v 8. El hueso porterior-
mente aparece dilatado, irregular, con
gonas alternas de mavor densidad, las

cwales van aumentando hasta womar la
radiopacidad de un tejido dsco normal
iFig. No. 241, Las« anomalias de la «i-
tuacion dentaria, son radiograficamente
muy Hamativas, observandose un verda-
dero amasijo de dientes, algunos de los
cuales se salen completamente del mar-
oo alveolar v =¢ ven en posicion inversa,
horizontal, c1e. 1Fig. No. 6).

El resto de los huesos del esqueleto,
en esta enfermedad, son completamen:
te normales,

Histolégicamente los  hallazgos son
variables. El patrén que predomina en
el l-rrimi‘u e estado de la enfermedad
vs una hipertrofia del tejido conjuntive
con Ausencia casi I.'ﬂlnilll."ll de huvso
laminar: eélulas polinucleadas gigantes,
e encuentran en miamero variable (Figs.
No. 9 v 1,

Son muchas las afecciones de los hue-
sos de la cara que nos pueden plantear
una sitwacion de diagnéstico con la dis
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plasia fibro-ésea facial. La enfermedad
quistica de Jos maxilares (uni o poli-
quistical  dan una imagen radioligica
muy similar y en ella tambien < ha des.
erito una incidencia familiar, pero el
contenide seroso, hemorragico, oo, oe
los quistes v su constitucion histologica
demuostrable por hiopsia  precisan el

liagnostico,
Los quistes de tipo odontdgeno pue-
den confundirse con una formacion quis-

tica que contenga  dientes  incluidos,

coma puede observarse a veces en la
evolucion de una displasia,

Azunos procesos tumorales de los ma-
xilares en ocasiones presenlan un cuailro
radiologico, histologico v clinico super:
ponible al de displasia fibro.Geca facial.
tales como el fibroma no osificante. ol
granuloma de reparacion de células gi-
gantes, los asteafibromas o fibro-osico:
mas: pero estas lesiones son por lo regae
lar mas localizadas, aparceesn mas tar.
diamente v no tienen la historia gene-
tica de la enfermedad que estupalimaio.,

Los procesos  inflamatorios  locales
como las osteitis filirosa, dsteomielitis
esclerdtiva, ele. mas raramente podrean
ser motive de confusion. La displasia
fibrosa poliostética de Lichtenstein pre-
senta localizacion en otros hucsos del

esqueleto v por lo general esta asociada
a trastornos endocrinos v a pigmenta
cién de la piel Gindrome de Albright).
La dsteomalacia fibrotica del hiperpa
vatiroidismo primario o secundario e-
generalizada a todo el esqueleta v pre
senta alteraciones hematoligicas carac-
teristivas.

La leontiasis dsea afecta a los huesos
del cranco, que no vemwos en la dis-
plasia,

Los procesos d=eos reparalivos e
den mostrar un cuadre histoligico e
hiperirofia conjuntiva y celulas gigan-
tes polinucleadas, pero los datos clint-
cos v radiolégicos aclaran el diagnistico.

R. C. P
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El tratimicnle a seguir s conserva
dor. Extraccion de aquellas piezas den-
tartas on posiciones anomalas, que estén
conttibmsendo a la deformidad facial
para producir mejoria estética v hasta
prsibile regresion mas rapida del proce-
w. Azunos amteres han recomendado
ol tratamicnto radioterapico previe ©
TR | ||u-l<||H‘rilll.lri{I. Jrero los resultados
cltenidlos con la irradiacion no alteran
consideralilemente el desarrolle de la
vilermeda,' = Seheare™  11964)  »
Vonnopenlus™ 119641 han observado la
transformacion maligna después e la

irradiacion en lesiones de la cara de
aspecto displasico. por lo que contrain-
dican este proceder.

Nuestro estudio ha sido realizado en
una familia cabana, 8 de cuyvos micm-
lircs han presentado displasia fibro 6:ca
facial en el transcurso Je 5 generaciones.

El csquema de la Fig. No. 1 muestra
en la primera generacion que el padre
fenotipo sano. su hermano  enfermo.
tuve una descendencia de 2 hijos. uno
fenotipo =ano v otro enfermo ( 2da. ze-
neraciont . El enfermo da origen a una
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familia compuesta por micmbros, 2
Y AFaie= |'Hrl‘l'ﬂlll‘. BTN =00 % NIERGE I"‘III'

hra sana i3ra. seneracioni.

F_l masor ile los varones, l'llfl'riilil. lva

tieniilo alos ||ij-,1- fenolipo ~anas. un va
ron fenotipo sano v una hembra en

ferma

La hembra fenotipo sana. ha tenido
T hijos: 6 hembras v un varon. todos

i ||--l1|-|l Alnenile =ane,

El tereer hermano de esla generacion.
fenotipo sano. ha tendo dos hiembras
cuferma= v una fenotipo sana

El cuarte mivmbiro ha tensda 3 hijo-:
ung hembra enferma, 2 varones enfer
mios v ol varan mas pegueno de b omeses

il edad aan no prresenla =intoinas,

En la quinta generacion, la liewlira
[enotipicamente =ana, el padee enfer-
mo. ha tenide en =u descemdencia dos

hijas enfermas v una fenolipe sana.

Lo mivmibros  de esta Tamilia  gue

no han presentado la enfermedad e

Lipn v (e han tenida presente
en su genolipo el gene portador de la
enfermedad. esta <« ha manifestalo #n
=i |tr“l¥‘llill'lll 1a con I'n.ll'-;l'"'l"l' I!ullitll.ﬂl-
ie tambaen. pero con un grado de pene
trabilidasd menor que en la aleseenilen

cla e lis enflermos,

aso Mo e

Ninag Maria G M. S0 ). de nuese

AR ilie walaad, omenss a nolar 1.I “In-

fermedal desde los 3 anos de edal, pre
septando en la actualidad wna deformi
dad notalide de las faceiones -|‘i;,:_ Mo
2i. Al examen fisico ¢ aprecio lnmo

raciones ile consistencia dsea, regulares,

no aolores=a= a nivel de los maxilares
e ambios lados dde la cara. Hay mala
implantacion v desgaste disizual de los
diente=, Dientes caducos en ¢l maxilar
inferive que atm no han sido removidos

iFig. Mo, 30,
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Las dumoraciones haeen prronuneneia

hacia  los

masilares

||ll!1 =

i Figs.

laliial

}-3).

i,

Fig.

J "

Ivua-al

[ e

L=}

e
LT

1967



327



La= nmvestigaciones e laboratorio

prraaclng dila~ deron ciflras dentro e lin=

]
sAmnilets Fraarn

La I.nilu;_'r.lh,l ale lo: huesos e la
cara mucsira zonas radio!dgeidas de as-

o qlll'tlh o, localizada a los maxila

ries,  afectandolos (W] !Lii.l aii =x L s i,
Hay un amasijo de dicntes. muchos en
||.ui| i--n .||u~n,|:|1.~ -'I"l.;_;- \:u_ i, -.' % R,
El SUTVey Nl sl |-|.|1li1 mlo en ¢] resto
del esqueleto mostré integrided de to

l}l}" Iiil- 1f||!"l-lll-_

La nina fue ingresala en mave e
1966 v sometida a inleovencion quirr
giea por el cirnjano wmaxilofacial, ex
:l'.j.‘ l'lllllﬁlrll' I'T A % 1'] I!I aeEr Iil"'
III1FI|.|r -||.]IF| FIasr 'Il'f!'l :II! llll'I 1||.|I'Ia||| r||||‘
tailo en la cara lalveal el maxi ar. En
seplicmbre e 906 nuevamente ¢ in
hn.irur' [rara exlrarcs el camino =H e
rior izquicrdoe gue se veia on la rasdio
grafia o posicion aberrante. En ol acto
lIHiTHf--iu CL I Rl i T 1-||T14'u '-l"" ||.||I-|.| Rrwaaan
pide en el seno maxilar, estando en una
posicion horizontal. Posteriormente ha
habido que hacerle algunas extraceio-
HEs [yr alysrrsns A als, Esteticameanle

hemos visto notable mejoria,
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Fig. &

En la biopsia s¢ comproba una hiper-
traf a del ejide conjuntive, oflulas zi
gantes polinuecleadas v algunas espica
la: de tejido osco joven (Figs, Nos. 9
v M,

Caso Mo, 2:

Nino Hene, V5D, de 3 afios e
edad. hermana de la  anterior. La
enfermedad se e comenzd o potar hace
un ano. En ¢! examen [i-ico nolamos un
ning e aspecto gracil (querobing con
s denticion primaria cn buena posi
cion v calidad norma', von caida pre
matura de alzunos dientes, Se palpan
tuwme raciones duras, no dolore:as, pe
quenas en los maxilares superior ¢ in
ferior & ambos lados Jde la cara 1 Figs.
Nos. 11 v 12i. La radiografia e los
maxilares presenta las areas e radio
transparencia de aspoeto gquistive, loca

lizada a lo= maxilares. El resto e los

R C P
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huesos de la cara v el l"l|lll'l#‘1u =M
pnormales (Fig. No. 130, (Mras invesi
saciones como en ¢l caso anterior fue

ron normales,

Caso Mo, 33

Ninie David MLS.).. ide 5 anos de edadl,
facies =racil, e comivnea a notar la
enfermedad desde los 2 anos, Presenta

wn  de fos

discreto awmento e vali
carrillos (Figz. No. 141, Se palpan tumo

as des

1a s,

raciones e consister
arrolladas que «u hermanito, en ambos

lados de la cara, localizadas en los maxi

lares. Su irrjllli'ln denticion es normial

L= insvestigacionss de rutina e

tiew ilieron resuliad normales. El ca-

FlavErama i“'rllllll.l nid J'l||.|| ile sl =N,

Radiogralicamente se ven areas radio Fie. 18
laeaidas. 1'-- A= e Paw -|I|i~1i1 L Il.h 1] lt‘ I .
mittadas en los :||.|'\i1.l[l'- v ova osf aprecia
desorganizacien de la posician de la resto del examen radiologico de los T

dq'"h'.q iqq!! 'u'ral:.nr-'ulr II i Nav, 150, [':I Iy 1!1' |.1 vara v | CHCrjuy o= lH'iIII-ll.‘

R.C F 331

win 30. 1967



Caso No. 4:

Nina Maria Beawriz MoAL de 10 ainos
de edad, prima de los anteriores muoaes-
tra el maximo desarrolle de la enfer

medad, Gran avmenta de volumen on

toda la extension de los maxilares de
aspecto tumoral. deformando notable.
mente las Tacciones. El aumento de vo
lumen de los carrillos deja ver una hue-
ma 'ml‘lr‘ ili' [.I.i- r-rll‘rnlir.l- I'lur l!t‘hjj"
de la cavidad orbitaria II"i:. o, 160,
Se oliserva desgaste desigual de las pie.
zas dentaria. permanentes, alzunas e
las ruales wiin no han brotado. La de
formidad e los maxilares superiores
dan al paladar una forma Lipica de V
invertida e ramas muy  estrechadas,

Existen piczas que hacen =u erupeion

por la cara labial e les  maxilares
iFig. No. 170, Fig. Ié

X R C P
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Hadioligicamente los huesos maxila.
res presentan ¢l aspecto tipico de areas
radhiohicidas en toda I..l extension el
hueso v la desorganizacion de la posi.
cion demtaria, muchos de los cuales o

ven en situacion aberrante (Fig. No. 181,

Caso No. 5

Nina Maritza MM de 10 ahios e
edad, que en el examen lisico presenta

tumoraciones pequeias cnoambos Tados

de la cara, a nivel de los maxilares su

periores ¢ inferior. Los analisis de la-

30, 1967

horaterio  practicados Jan  resultados
normales. La radiogralia de los huesos
e la vara muesira las lesiones radio
hicidas tipicas de los maxilares igual

que los casos anteriores | Fig, Mo, 190,

1 la enfermedad se presenta
n menor intensidad v sus faccionics no
han sido deformadas. Su padre no pre

sente la enfermedad en su fenotipeo.

Caso No. 6:

Raquel MK, de 13 anos de edad, co
meneo a desarrollar la enfermedad a la
misma edad de los anteriores (2-3 anos).
La deformidad facial solo la presenta

hacia el lade jzquicrdo de la cara, mas
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prominente en la rama horizontal iz-
quierda del maxilar inferior | Fig. Ne.
200, Los analisis lh" l:llﬂrﬂlllriu dan re-
sultados IMI'I'III.I-I'!‘- como  en  todos Il"
amteriores, La radiografia muestra las
lesiones tipicas, pero con menor exten-
L+I..rl ll'.:'l;_-_ \Il. E'I vV Ya se ulnrr\,; Ia
formacion de hueso con 'IJIIi.H'idlII que

tienide a la normalidasd LFi:_ No. 22).
oasin N,

David ML, de 29 anos de edad, ra-
dee de los 3 primeros nifios, desarrollé
la enfermedad igual gque los casos ante-
riores aesde los primeros anos de la
vidda con gran deformidad facial (Fig.
o, 231, Se e praclicaron cxtracciones
dentarias en varias ocasiones v actual
mente presenta una densidad  radiola
gica en los maxilares denteo de lo nors
mal, aungue ¢ observa que ha quedado
un hueso algo vasto v dilatado | Fie.
Mo, 2. '

son normales. (Fig. No, 25),

Esteticamente  sus facciones

s No, 8:

Juan M. M. C., hermano del anterior
v paddre de la nifia Maria B.. 50 aios
de edad. la historia de su enfermedad
es nlentica a s casos anteriores, Des

e los 30 abos practicamente ha.

lian desaparecida todas las deformida
des faciales. Actualmente no liene evi-
dencia de ningian signo de enfermedad
v radiolégicamente la estructura de los
huesos de la Cara «¢s I"lHII['FII"‘dnﬂ‘!Ill‘ Biisr-
mal. A este paciente se le ha hecho ex
traceion de toda la dentadura v la pro-

perlectamente tolerada

El cariograma =ilo lo realizamos ¢n
dlos de puestros casos, asi como ol survey
vetn, S0 consideramos neecsario reali-
zar eslas investigaciones en todos los

casos por la similitud Jde la afeccién en

ellos v no encontrar en su examen
otras  manifestaciones  de  localizacian
displisica en otros huesos del esqueleto.

R C. P
Jusio 30. 19067

Fig. 23

En todos los casos estudiados scgui-
mos ¢l tratamiento conservador enun

ciado anteriormente,
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RESUMEN Y CONCLUSIONES

Se presentan los primeros casos en
la literatura cubana sobre displasia i
brossca facial, entidad genética sque
afecta cspecilicamente los hac-os de la
cara que derivan del primer arco bran.
quial. con preferente localizacion en lie=

maxilares,

S¢ estudian los caracteres clinicos.
raidioligicos ¢ histolagicos de la afed

cion v el diagnastico dilerencial con

las entidades gque mas [recaentemente

pucden confundirse,

S insisle en el tralamienio conserva

dor de esta entidad descartan
terapeutica por irradiacion,

Y e recomienda reservar el término
de displasia en patologia dsea para de-
signar uqurllu‘ procesos que muestran
un origen geneélico,

R.C P
Jumio 30. 1967



SUMMARY AND CONCLUSIONS

Cuban literature presents the  first
cases on Facial Fibro.Osseous Dysplasia,
a genelic entity that especifically affects
the fuce hones that derive from the first
branchial arch with preferemt localiza:
tion on the maxillar hones,

Study i= made on clinical, radiologic
and histologic characteristics of the af-
fection and the diferential diagnostic
with cotities that most frequently may
bhe confused.

Insistance is made on conservative
treatment of this entity discarding irra-
diation therapy.

It is recommended to reserve the term
“Displasia™ in Osseous Pathology to
designate processes which show a gene.
tic origen.

RESUME ET CONCLUSIONS

On présente les premicrs cas sur la
displasie fibro-osseuse faciale, dans la
litterature cubaine, entile géenclique qui
affecte spécifliquement les os de la face
qui dérivent du premier are branchial
avee une localisation preferenticlle aux
maxilaires.

On étudie les caracterss  cliniques
radiologiques et histologiques (e affec:
tion et le diagnostic différentiel des en-
tites avee les quelles on peur e plus
fréquemment la confondre.

On insiste sur le traitement conser.
vateur. rejetant la thérapeutique par
irradiation.

Et on recommande de réserver e
terme de displasic en pathologic osseuse
pour désigner ces processus gqui mon-
irent une origine génélique,
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