
des intravenosos y medidas de soporte, 
logrando mejoría clínica, la hospitalización 
varió entre 8 días y 6 meses.

Conclusiones: En pacientes pediátricos que 
presentan un cuadro febril inespecífico 
acompañado de erupción cutánea y afecta-
ción sistémica, es esencial realizar una 
anamnesis detallada que incluya el uso de 
fármacos hasta dos meses previos. El análi-
sis de los casos clínicos de nuestro hospital 
concuerda con datos generales que indican 
que los anticonvulsivantes son los medica-
mentos más comúnmente asociados al 
síndrome DRESS. La identificación tempra-
na de esta entidad, junto con la retirada 
inmediata del fármaco causante y la instau-
ración oportuna de inmunomoduladores y 
medidas de soporte, es fundamental para 
lograr una evolución clínica satisfactoria.

Introducción

El síndrome DRESS constituye una reac-
ción de hipersensibilidad grave a medica-
mentos, siendo los anticonvulsivos aromáti-
cos los fármacos más comúnmente implica-
dos, seguidos por el alopurinol y diversos 
antimicrobianos. En la población pediátrica, 
su incidencia oscila entre 1 por cada 1,000 a 
10,000 pacientes, con una frecuencia de 
2.18 a 9.63 casos por cada 100,000 niños 
hospitalizados. Aunque es una entidad poco 
frecuente los pacientes pediátricos tienen un 
mayor riesgo de desarrollar este síndrome 
dentro de la primera década de vida debido a 
la mayor incidencia de convulsiones y se 
asocia a una significativa morbilidad y mor-
talidad cercana al 10% en adultos y 5.4% en 
niños (Beck, 2024, Bonilla-Bustos et al., 
2022, Burlui et al., 2020, Manieri et al., 
2023).

La variabilidad clínica de presentación 
difiere entre la población adulta y pediátrica 
siendo en los adultos el inicio del cuadro 
clínico dentro de 2 a 8 semanas mientras que 
en los niños puede tener un tiempo de apari-
ción menor a dos semanas, en especial 
cuando es desencadenado por antibióticos. 
Las manifestaciones sistémicas muestran 

contraste en ambas poblaciones ya que en 
adultos la afectación pulmonar se encuentra 
mayormente asociada mientras que la afec-
tación gastrointestinal es predominante en 
niños. En ambas poblaciones se muestra 
igualdad en cuanto al desarrollo de compli-
caciones a largo plazo como desarrollo de 
enfermedades autoinmunes, disfunción 
orgánica y aparición de hipersensibilidad 
múltiple a fármacos (Manieri, Dondi, Neri, 
& Lanari, 2023).

Etiopatogenia
La fisiopatología del síndrome DRESS aún 
no está completamente aclarada, pero se 
considera un proceso multifactorial que 
involucra aspectos inmunológicos, genéti-
cos y factores infecciosos. Este trastorno 
inmunológico se caracteriza por una dismi-
nución de linfocitos B e inmunoglobulinas 
circulantes, acompañada de un aumento en 
linfocitos T, así como elevación de mediado-
res inflamatorios como la interleucina-6 y el 
factor de necrosis tumoral.

La predisposición genética juega un papel 
fundamental, ya que ciertos alelos del com-
plejo mayor de histocompatibilidad (HLA) 
están asociados con una mayor susceptibili-
dad en diferentes poblaciones; así, tenemos 
que el alelo HLA-B*5801 en la población 
coreana, tailandesa y china atribuye un 
mayor riesgo de desarrollar DRESS por 
alopurinol, el HLA-B*31:01 está relaciona-
do con reacciones a carbamazepina, y el 
HLA-B*5701 con hipersensibilidad a 
abacavir. Además, la variabilidad genética 
en las enzimas del citocromo P450 puede 
afectar la metabolización de fármacos, gene-
rando un aumento de metabolitos reactivos 
que desencadenan la respuesta inmunitaria.

Asimismo, existe una estrecha asociación 
entre el síndrome DRESS y la reactivación 
de virus de la familia Herpesviridae, como 
el citomegalovirus, el virus de Epstein-Barr 
y el herpes humano 6 y 7, los cuales podrían 
contribuir a la inflamación sistémica.

Diversos medicamentos han sido implicados 
en el desarrollo del síndrome, predominando 

los anticonvulsivos aromáticos (35%), 
seguidos por el alopurinol (18%) y la dapso-
na (12%). Se ha observado además un fenó-
meno de reactividad cruzada entre carba-
mazepina, fenitoína y fenobarbital, atribuido 
a defectos en la eliminación del óxido de 
areno. Otros fármacos relacionados inclu-
yen vancomicina, betalactámicos, minoci-
clina, sulfonamidas y antivirales (Boni-
lla-Bustoxs et al., 2022). En la tabla 1 se 
resumen los fármacos asociados al desarro-
llo del síndrome.

Tabla 1: Fármacos asociados a síndrome de 
DRESS

Cuadro Clínico

Los síntomas típicamente se manifiestan 
entre dos y ocho semanas después de la 
exposición al fármaco, aunque este intervalo 
puede reducirse considerablemente a pocas 
horas o días en casos de sensibilización 
previa. (Bonilla-Bustos et al., 2022).

El cuadro clásico del síndrome DRESS se 
caracteriza por fiebre y una erupción cutá-
nea morbiliforme, generalmente maculopa-
pular y pruriginosa, que suele extenderse en 
sentido cefalocaudal. En ocasiones, la erup-
ción puede adoptar un patrón de eritema 
polimorfo, con la aparición de vesículas, 
pústulas, ampollas o lesiones purpúricas y 
en diana atípicas, pudiendo progresar a 
eritrodermia o dermatitis exfoliativa si el 
fármaco causal no es retirado. Aproximada-
mente la mitad de los pacientes presentan 
compromiso mucoso, con manifestaciones 
como queilitis, erosiones orales o amigdali-
tis (Cabañas et al., 2020).

El edema facial es una característica clínica 
frecuente y sugestiva, localizándose prefe-
rentemente en las regiones periorbitaria y 
centrofacial, aunque un 25% de los casos 
puede presentar edema generalizado. La 
linfadenopatía se observa en tres cuartas 
partes de los pacientes, afectando principal-
mente regiones cervicales, axilares e ingui-
nales (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Entre los hallazgos de laboratorio destacan 
las alteraciones hematológicas, que incluyen 
leucocitosis con linfocitos atípicos, trombo-
citopenia, anemia y eosinofilia (con recuen-
tos absolutos superiores a 700/mm³) en un 
60-70% de los casos (Bonilla-Bustos et al., 
2022).

La severidad del síndrome está relacionada 
con la afectación de órganos internos, 
siendo el hígado el más comúnmente com-
prometido, en un 60-80% de los pacientes 
(Bonilla-Bustos et al., 2022). Este daño 
hepático puede variar desde una hepatitis 
leve con elevación de aminotransferasas 
hasta necrosis hepática que podría requerir 
trasplante. En la población pediátrica, se ha 
descrito también afectación gastrointestinal 
en cerca del 8% de los casos, manifestada 
como enteropatía crónica perdedora de 
proteínas y pancreatitis (Manieri et al., 
2023). La insuficiencia renal se presenta en 
un 30%, especialmente asociada a medica-
mentos como alopurinol, carbamazepina y 
dapsona, mientras que la neumonitis inters-

ticial vinculada a minociclina y la afectación 
cardíaca relacionada con ampicilina son 
menos frecuentes (Calle et al., 2023).

Finalmente, las secuelas endocrinas suelen 
surgir entre dos y cuatro meses tras la retira-
da del fármaco, principalmente afectando la 
función tiroidea, por lo que se recomienda 
un seguimiento prolongado hasta dos años. 
Asimismo, se ha documentado la aparición 
de diabetes mellitus tipo 1 entre tres sema-
nas y diez meses después del episodio agudo 
(Calle et al., 2023).

Diagnóstico

El diagnóstico del síndrome DRESS puede 
resultar desafiante y en ocasiones retrasarse, 
debido a la amplia diversidad de sus mani-
festaciones clínicas. Es fundamental mante-
ner un alto índice de sospecha en cualquier 
paciente pediátrico que haya recibido medi-
camentos reconocidos por inducir esta reac-
ción, especialmente cuando los síntomas 
aparecen dentro del período de latencia 
característico. Para ello, es imprescindible 
contar con una historia clínica exhaustiva, 
que incluya antecedentes médicos comple-
tos y un registro detallado de los fármacos 
administrados (Manieri et al., 2023).

Diversos criterios internacionales han sido 
desarrollados para facilitar el diagnóstico, 
destacándose entre ellos los Criterios RegiS-
CAR, ampliamente utilizados en Europa, y 
los Criterios J-SCAR, más frecuentes en 
países asiáticos. El sistema de puntuación 
RegiSCAR es una herramienta empleada 
para diagnosticar el síndrome DRESS 
evaluando signos clínicos y resultados de 
laboratorio, asignando puntos según su 
presencia. Entre los criterios evaluados se 
incluyen la fiebre mayor a 38.5°C, adenopa-
tías en al menos dos áreas del cuerpo, y eosi-
nofilia, la cual recibe 1 punto si el recuento 
absoluto de eosinófilos supera las 700 célu-
las/μL o representan más del 10% del total, 
y 2 puntos si el conteo excede las 1,500 
células/μL o el porcentaje es mayor al 20%. 
También se consideran la existencia de 
linfocitos atípicos, la extensión del exante-

ma que afecta más de la mitad del cuerpo, 
daño en órganos internos como hígado o 
riñones, la exclusión de otras posibles 
causas infecciosas, y la duración prolongada 
de los síntomas. La interpretación de la 
puntuación es la siguiente: menos de 2 
puntos indica que el diagnóstico es improba-
ble, entre 2 y 3 puntos sugiere posibilidad, 
entre 4 y 5 puntos es probable, y 6 o más 
confirma el diagnóstico de síndrome 
DRESS.

Frente a la sospecha clínica de DRESS, se 
recomienda la realización de una serie de 
pruebas de laboratorio que abarquen hemo-
grama completo, electrolitos séricos, análi-
sis de orina, así como pruebas de función 
hepática, renal y tiroidea, esta última debe 
ser evaluada nuevamente tras dos meses, 
dado que las alteraciones endocrinas pueden 
manifestarse de forma tardía. Además, es 
aconsejable incluir estudios virológicos 
mediante reacción en cadena de la polimera-
sa (PCR) para detectar infecciones por virus 
del herpes humano 6 y 7, virus Epstein-Barr 
y citomegalovirus, junto con serologías para 
virus de hepatitis A, B y C (Manieri et al., 
2023).

La realización de una biopsia de piel no es 
indispensable para confirmar el diagnóstico 
ya que los resultados histológicos obtenidos 
son variables y no patognomónicos (Boni-
lla-Bustos et al., 2022). Se han reportado 
como hallazgos: dermatitis de interfase con 
afectación de los anexos cutáneos, disquera-
tosis, exocitosis linfocítica, espongiosis y 
presencia de polimorfonucleares neutrófilos 
y eosinófilos en un 20 y 42% del infiltrado 
dérmico (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Diagnóstico diferencial

En los pacientes pediátricos el diagnóstico 
de DRESS puede ser complejo ya que com-
parte características clínicas con entidades 
como infecciones bacterianas, enfermeda-
des autoinmunes, neoplasias, enfermedad 
inflamatoria eritrodérmica y otras farmaco-
dermias (Manieri et al., 2023). 

Tabla 3: Enfermedades a considerar para diag-
nóstico diferencial de DRESS

Manejo

El tiempo de intervención va a definir la grave-
dad de las manifestaciones clínicas y el com-
promiso orgánico. Tras la identificación opor-
tuna del cuadro clínico, la suspensión inmedia-
ta del fármaco causante es indispensable en el 
manejo de DREES asociado a terapia inmuno-
moduladora de acuerdo a la gravedad. Así, las 
formas leves, serán manejadas con terapia de 
soporte y sintomática, los corticoides sistémi-
cos son el tratamiento indicado, con una dosis 
de prednisona 1 mg/kg/día con reducción 
gradual en 3 a 6 meses (Manieri et al., 2023).

En casos moderados a graves o que no respon-
dan a corticoides orales está indicado el uso de 
la administración intravenosa de metilpredni-
solona 3 mg/kg/día por 3 días. Cuadros refrac-
tarios deben considerar tratamientos de segun-
da línea, que incluyen el uso concomitante de 
inmunoglobulina intravenosa a dosis de 1 
gr/kg/día por 2 días y ciclosporina, que se 
pueden sumar a terapia biológica, con fárma-
cos anti IL5 (Mepolizumab) o anti receptores 
de IL5 (Benralizumab) ya que se ha demostra-
do que está implicada en los mecanismos pató-
genos del DRESS (Manieri et al., 2023).
El seguimiento de los pacientes con DRESS 

debe realizarse ya que se ha descrito que la 
población pediátrica presenta un 10.8% de 
complicaciones a largo plazo, además se 
observó que las complicaciones autoinmunes 
son más comunes en este grupo etario mien-
tras que los adultos son más vulnerables a 
complicaciones relacionadas con fallo orgáni-
co (Manieri et al., 2023).  Entre estas compli-
caciones se encontró que algunos pacientes 
que recibieron antibióticos durante su hospita-
lización por DRESS, presentaron reacciones 
alérgicas a antibióticos durante 2-5 años poste-
riores con pruebas del parche positivas (San-
tiago et al., 2020).

Presentación de los casos

En esta serie clínica se exponen seis casos 
pediátricos de síndrome DRESS, principal-
mente asociados al uso de anticonvulsivantes  
y sulfametoxazol/trimetoprim. Los pacientes, 
cuyas edades oscilan entre los 6 y 14 años, 
presentaron cuadros clínicos caracterizados 
por fiebre, erupciones cutáneas, eosinofilia y 
compromiso hepático, manifestaciones que 
variaron en severidad y evolución. A continua-
ción, se ofrece un resumen detallado de las 
características clínicas, hallazgos de laborato-
rio y abordaje terapéutico de cada caso, 
plasmado en la tabla 4.

Tabla 4. 6 pacientes con DRESS
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Presentación del caso

Paciente masculino de 10 años, sin antece-
dentes de importancia, que consulta por 
masa palpable en hemitórax derecho.
Examen físico:
• Masa dura, móvil, no dolorosa, apro-
ximadamente 7 cm, sin signos inflamatorios 
locales.
• Signos vitales normales.
Estudios de imagen:

Figura 1: Imagen ecográfica del tumor de 
Askin

Lesión sólido-quística heterogénea, forma 
semioval, multitabicada, vascularización 
periférica y central. Tamaño: 53 × 28 × 70 
mm.

Figura 2: RMN torácica mostrando la 
lesión y extensión

Lesión hipointensa en T1, hiperintensa en 
T2. Infiltración de músculos paravertebrales 
Compatible con tumor agresivo de tejidos 
blandos.

Figura 3: TAC de tórax y abdomen sin 
metástasis

Masa costotorácica de 8.7x4.6 cm con 
destrucción de la octava costilla dorsal. 
Estructura heterogénea con áreas de necro-
sis central y compromiso muscular intercos-
tal.

Diagnostico confirmado con biopsia 
tru-cut: Sarcoma neuroectodérmico perifé-
rico (Tumor de Askin).

Discusión

El tumor de Askin es una neoplasia infre-
cuente que requiere alta sospecha clínica y 
apoyo imagenológico para su diagnóstico 
(Fang et al., 2022). Su presentación como 
masa torácica en pediatría puede confundir-
se con otros tumores, por lo que la imagen 
multimodal es esencial para definir el diag-
nóstico diferencial y la extensión local 
(Zhou et al., 2021).

La ecografía es una herramienta accesible 
que permite evaluación inicial, especial-
mente para caracterizar la vascularización 
tumoral, aunque la RMN es superior para 
evaluar compromiso tisular y planificar la 
resección quirúrgica (Li et al., 2021).

Conclusiones

• El tumor de Askin es una neoplasia 
torácica poco frecuente en pediatría, con 
presentación clínica inespecífica.
• El diagnóstico por imagen multimo-
dal es crucial para la identificación temprana 
y planificación terapéutica.
• La biopsia confirma el diagnóstico y 
permite diferenciar de otras neoplasias.
• El tratamiento multidisciplinario con 
quimioterapia neoadyuvante y cirugía 
mejora el pronóstico
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Resumen

El fibroma osificante juvenil es una neopla-
sia benigna de comportamiento localmente 
agresivo, caracterizada por la sustitución del 
hueso medular por tejido fibroso con poste-
rior formación ósea o cementoide. Se 
presenta el caso de un paciente masculino de 
6 años con aumento de volumen en el maxi-
lar derecho, asimetría facial, obstrucción 
nasal y proptosis. La tomografía computari-
zada evidenció una masa isodensa expansi-
va bien delimitada en el seno maxilar dere-
cho, sin destrucción cortical. 

Se realizó abordaje quirúrgico Caldwell-Luc 
con exéresis completa del tumor y posterior 
análisis histopatológico que confirmó el 
diagnóstico de fibroma osificante trabecular 
juvenil. El posoperatorio cursó sin compli-
caciones y el paciente fue dado de alta con 
buena evolución clínica. 

La revisión de literatura resalta que esta 
lesión, pese a su naturaleza benigna, puede 
mostrar crecimiento rápido y alta tasa de 
recurrencia si la resección es incompleta. Se 
concluye que la identificación temprana y la 
resección quirúrgica total son fundamenta-
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les para prevenir recurrencias y deformida-
des faciales. Este caso destaca la importan-
cia del abordaje individualizado en pacien-
tes pediátricos y del uso del acceso Caldwe-
ll-Luc cuando las limitaciones anatómicas o 
técnicas impiden la resección endoscópica 
completa.
Palabras clave: fibroma osificante juvenil, 
seno maxilar, Caldwell-Luc, tumor 
fibro-óseo, cirugía maxilofacial.

Abstract

Juvenile ossifying fibroma is a benign but 
locally aggressive neoplasm characterized 
by the replacement of medullary bone by 
fibrous tissue with subsequent ossification 
or cementum formation. 

We report the case of a 6-year-old male 
presenting with right maxillary swelling, 
facial asymmetry, nasal obstruction, and 
proptosis. Computed tomography revealed a 
well-defined isodense expansive mass 
within the right maxillary sinus, without 
cortical destruction. A Caldwell-Luc surgi-
cal approach was performed for complete 
tumor excision, and histopathology confir-
med a diagnosis of juvenile trabecular ossif-

Resumen

Objetivo: Presentar seis casos clínicos de 
farmacodermia, catalogados como Síndro-
me de reacción a fármacos con eosinofilia y 
síntomas sistémicos (DRESS), atendidos 
durante un periodo de seis años en el Hospi-
tal del Niño Dr. Francisco de Icaza Busta-
mante. 

Antecedentes
El síndrome DRESS constituye una severa 
reacción inmunitaria de tipo IVB (hipersen-
sibilidad retardada tipo IVb), frecuentemen-
te vinculada al uso de anticonvulsivantes. Se 
caracteriza por la aparición de fiebre, erup-
ciones cutáneas extensas, deterioro del 
estado general y alteraciones analíticas, 
destacando eosinofilia y compromiso multi-
sistémico, especialmente hepático. Su fisio-
patología implica una compleja respuesta 
inmunológica que puede incluir reactivación 
viral y un intenso estado inflamatorio sisté-

mico. El manejo óptimo requiere la inme-
diata suspensión del agente desencadenante 
y la administración de inmunomoduladores. 
La prontitud en el diagnóstico y tratamiento 
resulta fundamental para mejorar el pronós-
tico clínico. (Cho, Y. T., Yang, 2017)

Presentación de los casos: Se presentan 
seis casos pediátricos, de entre 6 y 14 años, 
que desarrollaron síndrome DRESS tras 
tratamiento con anticonvulsivantes en cinco 
casos,  y en un caso con sulfametoxazol/tri-
metoprim, en un periodo de 12 a 56 días 
posteriores. Clínicamente, todos manifesta-
ron fiebre y erupción maculopapular genera-
lizada, acompañadas de elevación de reac-
tantes de fase aguda y alteración de enzimas 
hepáticas. Biopsia cutánea se realizó en 
cuatro casos y  mostró un infiltrado linfocíti-
co compatible con proceso inflamatorio. En 
todos los casos se suspendió el fármaco 
sospechoso y se inició terapia con corticoi-
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ying fibroma. The postoperative course was 
uneventful, and the patient was discharged 
with good recovery. Literature review indi-
cates that, despite its benign nature, this 
lesion may exhibit rapid growth and a high 
recurrence rate if not completely excised. 
Early diagnosis and total surgical resection 
are essential to prevent recurrence and facial 
deformity. This case highlights the impor-
tance of individualized surgical planning in 
pediatric patients and supports the continued 
role of the Caldwell-Luc approach when 
endoscopic access is limited.

Keywords: juvenile ossifying fibroma, 
maxillary sinus, Caldwell-Luc, fibro-os-
seous tumor, maxillofacial surgery.

Introducción

El fibroma osificante juvenil (FOJ) es una 
neoplasia fibro-ósea benigna poco frecuente 
que afecta predominantemente a niños y 
adultos jóvenes, caracterizada por el reem-
plazo del hueso normal por tejido fibroso 
celular con focos de osificación variable. 
Este tumor presenta un comportamiento 
clínicamente localmente agresivo, con 
tendencia a la recurrencia, a pesar de su 
naturaleza no metastásica (Pandit, Saini, 
Kler & Jindal, 2014).

Dentro de las variantes histológicas recono-
cidas, se distinguen el fibroma osificante 
juvenil trabecular (FOJT) y el fibroma osifi-
cante juvenil psamomatoide (FOJP), que 
difieren en su patrón microscópico, localiza-
ción anatómica y edad de presentación 
(El-Mofty, 2002; Bohn et al., 2010). El 
FOJT suele presentarse en huesos maxilares, 
especialmente el maxilar superior, mientras 
que el FOJP se observa con mayor frecuen-
cia en la región naso-etmoidal y orbitofron-
tal (Sarode et al., 2018; Aoun & Sharrouf, 
2022).

En la literatura, la etiología del FOJ sigue 
siendo incierta. Se han propuesto factores 
genéticos y disfunciones en la maduración 
del tejido mesenquimatoso, sin evidencia 
concluyente. Estudios recientes han identifi-

cado marcadores como β-catenina y 
RUNX2, relacionados con la diferenciación 
osteoblástica anormal, lo que sugiere una 
alteración en la vía de señalización Wnt 
como posible mecanismo patogénico (Ossif-
ying fibroma and juvenile ossifying fibro-
ma: A systematic review, 2024).

A nivel radiográfico, el FOJ se manifiesta 
como una lesión expansiva bien delimitada, 
con patrón radiolúcido o mixto (radiolúci-
do-radiopaco) según el grado de mineraliza-
ción, y puede causar desplazamiento denta-
rio, expansión de corticales o incluso 
obstrucción nasal si compromete senos 
paranasales (Georges & Sharrouf, 2022).

La clasificación de D. Radkowski es la más 
utilizada para describir la extensión del 
Nasoangiofibroma juvenil (NAJ), una 
entidad que comparte localización y com-
portamiento expansivo similar al FOJ, 
permitiendo correlacionar la extensión 
anatómica con el abordaje quirúrgico y el 
pronóstico.

En cuanto al FOJ, la World Health Organi-
zation (OMS) (2022) mantiene la subdivi-
sión en dos variantes principales: trabecular 
y psamomatoide.

No obstante, a pesar del avance en su carac-
terización histopatológica, existen vacíos en 
la literatura sobre el comportamiento bioló-
gico y pronóstico de las lesiones maxilares 
en pacientes pediátricos, lo cual dificulta 
establecer protocolos terapéuticos unifor-
mes (Pandit et al., 2014; Sarode et al., 2018).

El propósito de este estudio es presentar un 
caso clínico de fibroma osificante trabecular 
juvenil localizado en el seno maxilar dere-
cho en un paciente pediátrico, describiendo 
sus características clínicas, radiológicas, 
histopatológicas y quirúrgicas, y realizar 
una revisión comparativa con la literatura 
existente para aportar al entendimiento y 
manejo integral de esta entidad.

Tabla 1. Variantes histológicas del fibroma 
osificante juvenil (OMS, 2022)

Presentación del caso

Paciente masculino sin antecedentes patoló-
gicos personales ni familiares relevantes. 
Los padres refirieron aumento progresivo de 
volumen en la región maxilar derecha 

durante el último año, acompañado de 
obstrucción nasal derecha, asimetría facial 
progresiva y proptosis leve del ojo derecho. 
No se reportaron epistaxis ni dolor.

Imagen 1. Masa que genera desplazamiento 
del piso de la órbita derecha lo cual genera la 
proptosis e hipertropía por compresión del 
musculo recto inferior derecho.

A la evaluación clínica, se observó expan-
sión del tercio medio facial derecho, con 
desviación nasal y borramiento del surco 
nasogeniano ipsilateral. La exploración 
endoscópica evidenció ocupación parcial de 
la fosa nasal derecha con una masa firme, no 
ulcerada, de color rosado pálido y sin 
sangrado al contacto.

La tomografía computarizada simple de 
macizo facial (TC) reveló una lesión isoden-
sa expansiva bien delimitada en seno maxi-
lar derecho, sin evidencia de destrucción 
cortical, que producía desplazamiento del 
tabique nasal y compresión orbitaria.
• Corte coronal: masa homogénea 
expansiva que ocupaba casi la totalidad del 
seno maxilar derecho, con adelgazamiento 

de las paredes óseas y desplazamiento del 
globo ocular.

Imagen 2. Masa isodensa expansiva bien 
delimitada en el seno maxilar derecho, sin 
destrucción cortical, esta expansión genera 
desplazamiento de la pared medial compri-
miendo la fosa nasal derecha y obstruyendo 
el complejo osteomeatal

Se realizó biopsia incisional bajo anestesia 
general, obteniéndose fragmentos óseos y 
fibrosos. El estudio histopatológico confir-
mó la presencia de trabéculas de hueso 
inmaduro entre estroma fibroso celular, 
compatible con fibroma osificante trabectu-
lar juvenil.

 

Imagen 3.Fragmentos de la tumoración 
obtenidos durante la resección quirúrgica 
del seno maxilar derecho. Se observan 
piezas de consistencia firme, blanquecinas, 
correspondientes al fibroma osificante juve-
nil.

El tratamiento consistió en resección quirúr-
gica completa por abordaje de Caldwell-Luc 
modificado, con preservación de estructuras 
adyacentes. El seguimiento postoperatorio a 
12 meses mostró buena evolución, sin 
evidencia de recidiva clínica ni radiológica.

Imagen 4. Abordaje Cadwell-Luck

Discusión

El FOJT, aunque benigno, presenta un com-
portamiento localmente agresivo, con creci-
miento rápido y alta tasa de recurrencia si la 
resección es incompleta. Este comporta-
miento se debe a su elevada actividad osteo-
génica y capacidad de expansión en huesos 
faciales.

En el presente caso, la localización en seno 
maxilar coincide con los reportes de Sloo-
tweg y Panders (1990) y Chrcanovic et al. 
(2018), quienes describieron el maxilar 
superior como sitio frecuente de presenta-

ción en menores de 15 años. A diferencia del 
FOJP, el FOJT presenta trabéculas óseas 
irregulares sin cuerpos psamomatoides, lo 
cual coincide con los hallazgos histológicos 
de este caso.

Radiológicamente, el patrón isodenso con 
bordes bien definidos se correlaciona con la 
fase inicial de osificación descrita por Ever-
sole (2001), quien reportó que la densidad 
radiográfica aumenta progresivamente 
conforme madura el tejido óseo.

El abordaje quirúrgico mediante Caldwe-
ll-Luc se consideró adecuado dada la exten-
sión tipo IIB según Radkowski, sin compro-
miso intracraneal. Este enfoque permitió 
una resección completa con baja morbilidad, 
concordando con las recomendaciones de 
Alcalá-Galiano et al. (2011), que proponen 
técnicas conservadoras en lesiones confina-
das a senos maxilares en pacientes pediátri-
cos. A su vez, la ausencia de recidiva a 12 
meses respalda la importancia de la resec-
ción completa como predictor de buen 
pronóstico. Sin embargo, el seguimiento 
prolongado es fundamental debido al riesgo 
descrito de recurrencia tardía hasta en un 30 
% de los casos. Finalmente, en el ámbito del 
diagnóstico diferencial el FOJT debe distin-
guirse de entidades como osteoma, fibrodis-
plasia osificante y osteoblastoma, ya que, 
aunque pueden compartir características 
radiográficas similares, difieren en su histo-
génesis y comportamiento clínico.

Conclusiones

El fibroma osificante trabecular juvenil es 
una lesión benigna, aunque presenta un 
notable potencial de expansión y recurrencia 
local, lo que exige una evaluación cuidado-
sa. Por ello, su diagnóstico requiere una 
estricta correlación clínico-radiológica e 
histopatológica, ya que puede mostrar carac-
terísticas similares a otras lesiones 
fibro-óseas. En este contexto, la tomografía 
resulta esencial para determinar la extensión 
de la lesión y planificar adecuadamente la 
resección quirúrgica, siguiendo modelos de 
clasificación como el propuesto por 

Radkowski. Asimismo, la resección com-
pleta representa el tratamiento de elección y 
constituye el principal factor pronóstico 
favorable. Finalmente, se recomienda man-
tener un seguimiento clínico e imagenológi-
co prolongado, particularmente en pacientes 
pediátricos, con el fin de detectar posibles 
recidivas de forma temprana.
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des intravenosos y medidas de soporte, 
logrando mejoría clínica, la hospitalización 
varió entre 8 días y 6 meses.

Conclusiones: En pacientes pediátricos que 
presentan un cuadro febril inespecífico 
acompañado de erupción cutánea y afecta-
ción sistémica, es esencial realizar una 
anamnesis detallada que incluya el uso de 
fármacos hasta dos meses previos. El análi-
sis de los casos clínicos de nuestro hospital 
concuerda con datos generales que indican 
que los anticonvulsivantes son los medica-
mentos más comúnmente asociados al 
síndrome DRESS. La identificación tempra-
na de esta entidad, junto con la retirada 
inmediata del fármaco causante y la instau-
ración oportuna de inmunomoduladores y 
medidas de soporte, es fundamental para 
lograr una evolución clínica satisfactoria.

Introducción

El síndrome DRESS constituye una reac-
ción de hipersensibilidad grave a medica-
mentos, siendo los anticonvulsivos aromáti-
cos los fármacos más comúnmente implica-
dos, seguidos por el alopurinol y diversos 
antimicrobianos. En la población pediátrica, 
su incidencia oscila entre 1 por cada 1,000 a 
10,000 pacientes, con una frecuencia de 
2.18 a 9.63 casos por cada 100,000 niños 
hospitalizados. Aunque es una entidad poco 
frecuente los pacientes pediátricos tienen un 
mayor riesgo de desarrollar este síndrome 
dentro de la primera década de vida debido a 
la mayor incidencia de convulsiones y se 
asocia a una significativa morbilidad y mor-
talidad cercana al 10% en adultos y 5.4% en 
niños (Beck, 2024, Bonilla-Bustos et al., 
2022, Burlui et al., 2020, Manieri et al., 
2023).

La variabilidad clínica de presentación 
difiere entre la población adulta y pediátrica 
siendo en los adultos el inicio del cuadro 
clínico dentro de 2 a 8 semanas mientras que 
en los niños puede tener un tiempo de apari-
ción menor a dos semanas, en especial 
cuando es desencadenado por antibióticos. 
Las manifestaciones sistémicas muestran 

contraste en ambas poblaciones ya que en 
adultos la afectación pulmonar se encuentra 
mayormente asociada mientras que la afec-
tación gastrointestinal es predominante en 
niños. En ambas poblaciones se muestra 
igualdad en cuanto al desarrollo de compli-
caciones a largo plazo como desarrollo de 
enfermedades autoinmunes, disfunción 
orgánica y aparición de hipersensibilidad 
múltiple a fármacos (Manieri, Dondi, Neri, 
& Lanari, 2023).

Etiopatogenia
La fisiopatología del síndrome DRESS aún 
no está completamente aclarada, pero se 
considera un proceso multifactorial que 
involucra aspectos inmunológicos, genéti-
cos y factores infecciosos. Este trastorno 
inmunológico se caracteriza por una dismi-
nución de linfocitos B e inmunoglobulinas 
circulantes, acompañada de un aumento en 
linfocitos T, así como elevación de mediado-
res inflamatorios como la interleucina-6 y el 
factor de necrosis tumoral.

La predisposición genética juega un papel 
fundamental, ya que ciertos alelos del com-
plejo mayor de histocompatibilidad (HLA) 
están asociados con una mayor susceptibili-
dad en diferentes poblaciones; así, tenemos 
que el alelo HLA-B*5801 en la población 
coreana, tailandesa y china atribuye un 
mayor riesgo de desarrollar DRESS por 
alopurinol, el HLA-B*31:01 está relaciona-
do con reacciones a carbamazepina, y el 
HLA-B*5701 con hipersensibilidad a 
abacavir. Además, la variabilidad genética 
en las enzimas del citocromo P450 puede 
afectar la metabolización de fármacos, gene-
rando un aumento de metabolitos reactivos 
que desencadenan la respuesta inmunitaria.

Asimismo, existe una estrecha asociación 
entre el síndrome DRESS y la reactivación 
de virus de la familia Herpesviridae, como 
el citomegalovirus, el virus de Epstein-Barr 
y el herpes humano 6 y 7, los cuales podrían 
contribuir a la inflamación sistémica.

Diversos medicamentos han sido implicados 
en el desarrollo del síndrome, predominando 

los anticonvulsivos aromáticos (35%), 
seguidos por el alopurinol (18%) y la dapso-
na (12%). Se ha observado además un fenó-
meno de reactividad cruzada entre carba-
mazepina, fenitoína y fenobarbital, atribuido 
a defectos en la eliminación del óxido de 
areno. Otros fármacos relacionados inclu-
yen vancomicina, betalactámicos, minoci-
clina, sulfonamidas y antivirales (Boni-
lla-Bustoxs et al., 2022). En la tabla 1 se 
resumen los fármacos asociados al desarro-
llo del síndrome.

Tabla 1: Fármacos asociados a síndrome de 
DRESS

Cuadro Clínico

Los síntomas típicamente se manifiestan 
entre dos y ocho semanas después de la 
exposición al fármaco, aunque este intervalo 
puede reducirse considerablemente a pocas 
horas o días en casos de sensibilización 
previa. (Bonilla-Bustos et al., 2022).

El cuadro clásico del síndrome DRESS se 
caracteriza por fiebre y una erupción cutá-
nea morbiliforme, generalmente maculopa-
pular y pruriginosa, que suele extenderse en 
sentido cefalocaudal. En ocasiones, la erup-
ción puede adoptar un patrón de eritema 
polimorfo, con la aparición de vesículas, 
pústulas, ampollas o lesiones purpúricas y 
en diana atípicas, pudiendo progresar a 
eritrodermia o dermatitis exfoliativa si el 
fármaco causal no es retirado. Aproximada-
mente la mitad de los pacientes presentan 
compromiso mucoso, con manifestaciones 
como queilitis, erosiones orales o amigdali-
tis (Cabañas et al., 2020).

El edema facial es una característica clínica 
frecuente y sugestiva, localizándose prefe-
rentemente en las regiones periorbitaria y 
centrofacial, aunque un 25% de los casos 
puede presentar edema generalizado. La 
linfadenopatía se observa en tres cuartas 
partes de los pacientes, afectando principal-
mente regiones cervicales, axilares e ingui-
nales (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Entre los hallazgos de laboratorio destacan 
las alteraciones hematológicas, que incluyen 
leucocitosis con linfocitos atípicos, trombo-
citopenia, anemia y eosinofilia (con recuen-
tos absolutos superiores a 700/mm³) en un 
60-70% de los casos (Bonilla-Bustos et al., 
2022).

La severidad del síndrome está relacionada 
con la afectación de órganos internos, 
siendo el hígado el más comúnmente com-
prometido, en un 60-80% de los pacientes 
(Bonilla-Bustos et al., 2022). Este daño 
hepático puede variar desde una hepatitis 
leve con elevación de aminotransferasas 
hasta necrosis hepática que podría requerir 
trasplante. En la población pediátrica, se ha 
descrito también afectación gastrointestinal 
en cerca del 8% de los casos, manifestada 
como enteropatía crónica perdedora de 
proteínas y pancreatitis (Manieri et al., 
2023). La insuficiencia renal se presenta en 
un 30%, especialmente asociada a medica-
mentos como alopurinol, carbamazepina y 
dapsona, mientras que la neumonitis inters-

ticial vinculada a minociclina y la afectación 
cardíaca relacionada con ampicilina son 
menos frecuentes (Calle et al., 2023).

Finalmente, las secuelas endocrinas suelen 
surgir entre dos y cuatro meses tras la retira-
da del fármaco, principalmente afectando la 
función tiroidea, por lo que se recomienda 
un seguimiento prolongado hasta dos años. 
Asimismo, se ha documentado la aparición 
de diabetes mellitus tipo 1 entre tres sema-
nas y diez meses después del episodio agudo 
(Calle et al., 2023).

Diagnóstico

El diagnóstico del síndrome DRESS puede 
resultar desafiante y en ocasiones retrasarse, 
debido a la amplia diversidad de sus mani-
festaciones clínicas. Es fundamental mante-
ner un alto índice de sospecha en cualquier 
paciente pediátrico que haya recibido medi-
camentos reconocidos por inducir esta reac-
ción, especialmente cuando los síntomas 
aparecen dentro del período de latencia 
característico. Para ello, es imprescindible 
contar con una historia clínica exhaustiva, 
que incluya antecedentes médicos comple-
tos y un registro detallado de los fármacos 
administrados (Manieri et al., 2023).

Diversos criterios internacionales han sido 
desarrollados para facilitar el diagnóstico, 
destacándose entre ellos los Criterios RegiS-
CAR, ampliamente utilizados en Europa, y 
los Criterios J-SCAR, más frecuentes en 
países asiáticos. El sistema de puntuación 
RegiSCAR es una herramienta empleada 
para diagnosticar el síndrome DRESS 
evaluando signos clínicos y resultados de 
laboratorio, asignando puntos según su 
presencia. Entre los criterios evaluados se 
incluyen la fiebre mayor a 38.5°C, adenopa-
tías en al menos dos áreas del cuerpo, y eosi-
nofilia, la cual recibe 1 punto si el recuento 
absoluto de eosinófilos supera las 700 célu-
las/μL o representan más del 10% del total, 
y 2 puntos si el conteo excede las 1,500 
células/μL o el porcentaje es mayor al 20%. 
También se consideran la existencia de 
linfocitos atípicos, la extensión del exante-

ma que afecta más de la mitad del cuerpo, 
daño en órganos internos como hígado o 
riñones, la exclusión de otras posibles 
causas infecciosas, y la duración prolongada 
de los síntomas. La interpretación de la 
puntuación es la siguiente: menos de 2 
puntos indica que el diagnóstico es improba-
ble, entre 2 y 3 puntos sugiere posibilidad, 
entre 4 y 5 puntos es probable, y 6 o más 
confirma el diagnóstico de síndrome 
DRESS.

Frente a la sospecha clínica de DRESS, se 
recomienda la realización de una serie de 
pruebas de laboratorio que abarquen hemo-
grama completo, electrolitos séricos, análi-
sis de orina, así como pruebas de función 
hepática, renal y tiroidea, esta última debe 
ser evaluada nuevamente tras dos meses, 
dado que las alteraciones endocrinas pueden 
manifestarse de forma tardía. Además, es 
aconsejable incluir estudios virológicos 
mediante reacción en cadena de la polimera-
sa (PCR) para detectar infecciones por virus 
del herpes humano 6 y 7, virus Epstein-Barr 
y citomegalovirus, junto con serologías para 
virus de hepatitis A, B y C (Manieri et al., 
2023).

La realización de una biopsia de piel no es 
indispensable para confirmar el diagnóstico 
ya que los resultados histológicos obtenidos 
son variables y no patognomónicos (Boni-
lla-Bustos et al., 2022). Se han reportado 
como hallazgos: dermatitis de interfase con 
afectación de los anexos cutáneos, disquera-
tosis, exocitosis linfocítica, espongiosis y 
presencia de polimorfonucleares neutrófilos 
y eosinófilos en un 20 y 42% del infiltrado 
dérmico (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Diagnóstico diferencial

En los pacientes pediátricos el diagnóstico 
de DRESS puede ser complejo ya que com-
parte características clínicas con entidades 
como infecciones bacterianas, enfermeda-
des autoinmunes, neoplasias, enfermedad 
inflamatoria eritrodérmica y otras farmaco-
dermias (Manieri et al., 2023). 

Tabla 3: Enfermedades a considerar para diag-
nóstico diferencial de DRESS

Manejo

El tiempo de intervención va a definir la grave-
dad de las manifestaciones clínicas y el com-
promiso orgánico. Tras la identificación opor-
tuna del cuadro clínico, la suspensión inmedia-
ta del fármaco causante es indispensable en el 
manejo de DREES asociado a terapia inmuno-
moduladora de acuerdo a la gravedad. Así, las 
formas leves, serán manejadas con terapia de 
soporte y sintomática, los corticoides sistémi-
cos son el tratamiento indicado, con una dosis 
de prednisona 1 mg/kg/día con reducción 
gradual en 3 a 6 meses (Manieri et al., 2023).

En casos moderados a graves o que no respon-
dan a corticoides orales está indicado el uso de 
la administración intravenosa de metilpredni-
solona 3 mg/kg/día por 3 días. Cuadros refrac-
tarios deben considerar tratamientos de segun-
da línea, que incluyen el uso concomitante de 
inmunoglobulina intravenosa a dosis de 1 
gr/kg/día por 2 días y ciclosporina, que se 
pueden sumar a terapia biológica, con fárma-
cos anti IL5 (Mepolizumab) o anti receptores 
de IL5 (Benralizumab) ya que se ha demostra-
do que está implicada en los mecanismos pató-
genos del DRESS (Manieri et al., 2023).
El seguimiento de los pacientes con DRESS 

debe realizarse ya que se ha descrito que la 
población pediátrica presenta un 10.8% de 
complicaciones a largo plazo, además se 
observó que las complicaciones autoinmunes 
son más comunes en este grupo etario mien-
tras que los adultos son más vulnerables a 
complicaciones relacionadas con fallo orgáni-
co (Manieri et al., 2023).  Entre estas compli-
caciones se encontró que algunos pacientes 
que recibieron antibióticos durante su hospita-
lización por DRESS, presentaron reacciones 
alérgicas a antibióticos durante 2-5 años poste-
riores con pruebas del parche positivas (San-
tiago et al., 2020).

Presentación de los casos

En esta serie clínica se exponen seis casos 
pediátricos de síndrome DRESS, principal-
mente asociados al uso de anticonvulsivantes  
y sulfametoxazol/trimetoprim. Los pacientes, 
cuyas edades oscilan entre los 6 y 14 años, 
presentaron cuadros clínicos caracterizados 
por fiebre, erupciones cutáneas, eosinofilia y 
compromiso hepático, manifestaciones que 
variaron en severidad y evolución. A continua-
ción, se ofrece un resumen detallado de las 
características clínicas, hallazgos de laborato-
rio y abordaje terapéutico de cada caso, 
plasmado en la tabla 4.

Tabla 4. 6 pacientes con DRESS
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Presentación del caso

Paciente masculino de 10 años, sin antece-
dentes de importancia, que consulta por 
masa palpable en hemitórax derecho.
Examen físico:
• Masa dura, móvil, no dolorosa, apro-
ximadamente 7 cm, sin signos inflamatorios 
locales.
• Signos vitales normales.
Estudios de imagen:

Figura 1: Imagen ecográfica del tumor de 
Askin

Lesión sólido-quística heterogénea, forma 
semioval, multitabicada, vascularización 
periférica y central. Tamaño: 53 × 28 × 70 
mm.

Figura 2: RMN torácica mostrando la 
lesión y extensión

Lesión hipointensa en T1, hiperintensa en 
T2. Infiltración de músculos paravertebrales 
Compatible con tumor agresivo de tejidos 
blandos.

Figura 3: TAC de tórax y abdomen sin 
metástasis

Masa costotorácica de 8.7x4.6 cm con 
destrucción de la octava costilla dorsal. 
Estructura heterogénea con áreas de necro-
sis central y compromiso muscular intercos-
tal.

Diagnostico confirmado con biopsia 
tru-cut: Sarcoma neuroectodérmico perifé-
rico (Tumor de Askin).

Discusión

El tumor de Askin es una neoplasia infre-
cuente que requiere alta sospecha clínica y 
apoyo imagenológico para su diagnóstico 
(Fang et al., 2022). Su presentación como 
masa torácica en pediatría puede confundir-
se con otros tumores, por lo que la imagen 
multimodal es esencial para definir el diag-
nóstico diferencial y la extensión local 
(Zhou et al., 2021).

La ecografía es una herramienta accesible 
que permite evaluación inicial, especial-
mente para caracterizar la vascularización 
tumoral, aunque la RMN es superior para 
evaluar compromiso tisular y planificar la 
resección quirúrgica (Li et al., 2021).

Conclusiones

• El tumor de Askin es una neoplasia 
torácica poco frecuente en pediatría, con 
presentación clínica inespecífica.
• El diagnóstico por imagen multimo-
dal es crucial para la identificación temprana 
y planificación terapéutica.
• La biopsia confirma el diagnóstico y 
permite diferenciar de otras neoplasias.
• El tratamiento multidisciplinario con 
quimioterapia neoadyuvante y cirugía 
mejora el pronóstico
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Resumen

Objetivo: Presentar seis casos clínicos de 
farmacodermia, catalogados como Síndro-
me de reacción a fármacos con eosinofilia y 
síntomas sistémicos (DRESS), atendidos 
durante un periodo de seis años en el Hospi-
tal del Niño Dr. Francisco de Icaza Busta-
mante. 

Antecedentes
El síndrome DRESS constituye una severa 
reacción inmunitaria de tipo IVB (hipersen-
sibilidad retardada tipo IVb), frecuentemen-
te vinculada al uso de anticonvulsivantes. Se 
caracteriza por la aparición de fiebre, erup-
ciones cutáneas extensas, deterioro del 
estado general y alteraciones analíticas, 
destacando eosinofilia y compromiso multi-
sistémico, especialmente hepático. Su fisio-
patología implica una compleja respuesta 
inmunológica que puede incluir reactivación 
viral y un intenso estado inflamatorio sisté-

mico. El manejo óptimo requiere la inme-
diata suspensión del agente desencadenante 
y la administración de inmunomoduladores. 
La prontitud en el diagnóstico y tratamiento 
resulta fundamental para mejorar el pronós-
tico clínico. (Cho, Y. T., Yang, 2017)

Presentación de los casos: Se presentan 
seis casos pediátricos, de entre 6 y 14 años, 
que desarrollaron síndrome DRESS tras 
tratamiento con anticonvulsivantes en cinco 
casos,  y en un caso con sulfametoxazol/tri-
metoprim, en un periodo de 12 a 56 días 
posteriores. Clínicamente, todos manifesta-
ron fiebre y erupción maculopapular genera-
lizada, acompañadas de elevación de reac-
tantes de fase aguda y alteración de enzimas 
hepáticas. Biopsia cutánea se realizó en 
cuatro casos y  mostró un infiltrado linfocíti-
co compatible con proceso inflamatorio. En 
todos los casos se suspendió el fármaco 
sospechoso y se inició terapia con corticoi-

Diciembre, 2025 Vol. 9 / ISSN 2806-5948

ying fibroma. The postoperative course was 
uneventful, and the patient was discharged 
with good recovery. Literature review indi-
cates that, despite its benign nature, this 
lesion may exhibit rapid growth and a high 
recurrence rate if not completely excised. 
Early diagnosis and total surgical resection 
are essential to prevent recurrence and facial 
deformity. This case highlights the impor-
tance of individualized surgical planning in 
pediatric patients and supports the continued 
role of the Caldwell-Luc approach when 
endoscopic access is limited.

Keywords: juvenile ossifying fibroma, 
maxillary sinus, Caldwell-Luc, fibro-os-
seous tumor, maxillofacial surgery.

Introducción

El fibroma osificante juvenil (FOJ) es una 
neoplasia fibro-ósea benigna poco frecuente 
que afecta predominantemente a niños y 
adultos jóvenes, caracterizada por el reem-
plazo del hueso normal por tejido fibroso 
celular con focos de osificación variable. 
Este tumor presenta un comportamiento 
clínicamente localmente agresivo, con 
tendencia a la recurrencia, a pesar de su 
naturaleza no metastásica (Pandit, Saini, 
Kler & Jindal, 2014).

Dentro de las variantes histológicas recono-
cidas, se distinguen el fibroma osificante 
juvenil trabecular (FOJT) y el fibroma osifi-
cante juvenil psamomatoide (FOJP), que 
difieren en su patrón microscópico, localiza-
ción anatómica y edad de presentación 
(El-Mofty, 2002; Bohn et al., 2010). El 
FOJT suele presentarse en huesos maxilares, 
especialmente el maxilar superior, mientras 
que el FOJP se observa con mayor frecuen-
cia en la región naso-etmoidal y orbitofron-
tal (Sarode et al., 2018; Aoun & Sharrouf, 
2022).

En la literatura, la etiología del FOJ sigue 
siendo incierta. Se han propuesto factores 
genéticos y disfunciones en la maduración 
del tejido mesenquimatoso, sin evidencia 
concluyente. Estudios recientes han identifi-

cado marcadores como β-catenina y 
RUNX2, relacionados con la diferenciación 
osteoblástica anormal, lo que sugiere una 
alteración en la vía de señalización Wnt 
como posible mecanismo patogénico (Ossif-
ying fibroma and juvenile ossifying fibro-
ma: A systematic review, 2024).

A nivel radiográfico, el FOJ se manifiesta 
como una lesión expansiva bien delimitada, 
con patrón radiolúcido o mixto (radiolúci-
do-radiopaco) según el grado de mineraliza-
ción, y puede causar desplazamiento denta-
rio, expansión de corticales o incluso 
obstrucción nasal si compromete senos 
paranasales (Georges & Sharrouf, 2022).

La clasificación de D. Radkowski es la más 
utilizada para describir la extensión del 
Nasoangiofibroma juvenil (NAJ), una 
entidad que comparte localización y com-
portamiento expansivo similar al FOJ, 
permitiendo correlacionar la extensión 
anatómica con el abordaje quirúrgico y el 
pronóstico.

En cuanto al FOJ, la World Health Organi-
zation (OMS) (2022) mantiene la subdivi-
sión en dos variantes principales: trabecular 
y psamomatoide.

No obstante, a pesar del avance en su carac-
terización histopatológica, existen vacíos en 
la literatura sobre el comportamiento bioló-
gico y pronóstico de las lesiones maxilares 
en pacientes pediátricos, lo cual dificulta 
establecer protocolos terapéuticos unifor-
mes (Pandit et al., 2014; Sarode et al., 2018).

El propósito de este estudio es presentar un 
caso clínico de fibroma osificante trabecular 
juvenil localizado en el seno maxilar dere-
cho en un paciente pediátrico, describiendo 
sus características clínicas, radiológicas, 
histopatológicas y quirúrgicas, y realizar 
una revisión comparativa con la literatura 
existente para aportar al entendimiento y 
manejo integral de esta entidad.

Tabla 1. Variantes histológicas del fibroma 
osificante juvenil (OMS, 2022)

Presentación del caso

Paciente masculino sin antecedentes patoló-
gicos personales ni familiares relevantes. 
Los padres refirieron aumento progresivo de 
volumen en la región maxilar derecha 

durante el último año, acompañado de 
obstrucción nasal derecha, asimetría facial 
progresiva y proptosis leve del ojo derecho. 
No se reportaron epistaxis ni dolor.

Imagen 1. Masa que genera desplazamiento 
del piso de la órbita derecha lo cual genera la 
proptosis e hipertropía por compresión del 
musculo recto inferior derecho.

A la evaluación clínica, se observó expan-
sión del tercio medio facial derecho, con 
desviación nasal y borramiento del surco 
nasogeniano ipsilateral. La exploración 
endoscópica evidenció ocupación parcial de 
la fosa nasal derecha con una masa firme, no 
ulcerada, de color rosado pálido y sin 
sangrado al contacto.

La tomografía computarizada simple de 
macizo facial (TC) reveló una lesión isoden-
sa expansiva bien delimitada en seno maxi-
lar derecho, sin evidencia de destrucción 
cortical, que producía desplazamiento del 
tabique nasal y compresión orbitaria.
• Corte coronal: masa homogénea 
expansiva que ocupaba casi la totalidad del 
seno maxilar derecho, con adelgazamiento 

de las paredes óseas y desplazamiento del 
globo ocular.

Imagen 2. Masa isodensa expansiva bien 
delimitada en el seno maxilar derecho, sin 
destrucción cortical, esta expansión genera 
desplazamiento de la pared medial compri-
miendo la fosa nasal derecha y obstruyendo 
el complejo osteomeatal

Se realizó biopsia incisional bajo anestesia 
general, obteniéndose fragmentos óseos y 
fibrosos. El estudio histopatológico confir-
mó la presencia de trabéculas de hueso 
inmaduro entre estroma fibroso celular, 
compatible con fibroma osificante trabectu-
lar juvenil.

 

Imagen 3.Fragmentos de la tumoración 
obtenidos durante la resección quirúrgica 
del seno maxilar derecho. Se observan 
piezas de consistencia firme, blanquecinas, 
correspondientes al fibroma osificante juve-
nil.

El tratamiento consistió en resección quirúr-
gica completa por abordaje de Caldwell-Luc 
modificado, con preservación de estructuras 
adyacentes. El seguimiento postoperatorio a 
12 meses mostró buena evolución, sin 
evidencia de recidiva clínica ni radiológica.

Imagen 4. Abordaje Cadwell-Luck

Discusión

El FOJT, aunque benigno, presenta un com-
portamiento localmente agresivo, con creci-
miento rápido y alta tasa de recurrencia si la 
resección es incompleta. Este comporta-
miento se debe a su elevada actividad osteo-
génica y capacidad de expansión en huesos 
faciales.

En el presente caso, la localización en seno 
maxilar coincide con los reportes de Sloo-
tweg y Panders (1990) y Chrcanovic et al. 
(2018), quienes describieron el maxilar 
superior como sitio frecuente de presenta-

ción en menores de 15 años. A diferencia del 
FOJP, el FOJT presenta trabéculas óseas 
irregulares sin cuerpos psamomatoides, lo 
cual coincide con los hallazgos histológicos 
de este caso.

Radiológicamente, el patrón isodenso con 
bordes bien definidos se correlaciona con la 
fase inicial de osificación descrita por Ever-
sole (2001), quien reportó que la densidad 
radiográfica aumenta progresivamente 
conforme madura el tejido óseo.

El abordaje quirúrgico mediante Caldwe-
ll-Luc se consideró adecuado dada la exten-
sión tipo IIB según Radkowski, sin compro-
miso intracraneal. Este enfoque permitió 
una resección completa con baja morbilidad, 
concordando con las recomendaciones de 
Alcalá-Galiano et al. (2011), que proponen 
técnicas conservadoras en lesiones confina-
das a senos maxilares en pacientes pediátri-
cos. A su vez, la ausencia de recidiva a 12 
meses respalda la importancia de la resec-
ción completa como predictor de buen 
pronóstico. Sin embargo, el seguimiento 
prolongado es fundamental debido al riesgo 
descrito de recurrencia tardía hasta en un 30 
% de los casos. Finalmente, en el ámbito del 
diagnóstico diferencial el FOJT debe distin-
guirse de entidades como osteoma, fibrodis-
plasia osificante y osteoblastoma, ya que, 
aunque pueden compartir características 
radiográficas similares, difieren en su histo-
génesis y comportamiento clínico.

Conclusiones

El fibroma osificante trabecular juvenil es 
una lesión benigna, aunque presenta un 
notable potencial de expansión y recurrencia 
local, lo que exige una evaluación cuidado-
sa. Por ello, su diagnóstico requiere una 
estricta correlación clínico-radiológica e 
histopatológica, ya que puede mostrar carac-
terísticas similares a otras lesiones 
fibro-óseas. En este contexto, la tomografía 
resulta esencial para determinar la extensión 
de la lesión y planificar adecuadamente la 
resección quirúrgica, siguiendo modelos de 
clasificación como el propuesto por 

Radkowski. Asimismo, la resección com-
pleta representa el tratamiento de elección y 
constituye el principal factor pronóstico 
favorable. Finalmente, se recomienda man-
tener un seguimiento clínico e imagenológi-
co prolongado, particularmente en pacientes 
pediátricos, con el fin de detectar posibles 
recidivas de forma temprana.
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des intravenosos y medidas de soporte, 
logrando mejoría clínica, la hospitalización 
varió entre 8 días y 6 meses.

Conclusiones: En pacientes pediátricos que 
presentan un cuadro febril inespecífico 
acompañado de erupción cutánea y afecta-
ción sistémica, es esencial realizar una 
anamnesis detallada que incluya el uso de 
fármacos hasta dos meses previos. El análi-
sis de los casos clínicos de nuestro hospital 
concuerda con datos generales que indican 
que los anticonvulsivantes son los medica-
mentos más comúnmente asociados al 
síndrome DRESS. La identificación tempra-
na de esta entidad, junto con la retirada 
inmediata del fármaco causante y la instau-
ración oportuna de inmunomoduladores y 
medidas de soporte, es fundamental para 
lograr una evolución clínica satisfactoria.

Introducción

El síndrome DRESS constituye una reac-
ción de hipersensibilidad grave a medica-
mentos, siendo los anticonvulsivos aromáti-
cos los fármacos más comúnmente implica-
dos, seguidos por el alopurinol y diversos 
antimicrobianos. En la población pediátrica, 
su incidencia oscila entre 1 por cada 1,000 a 
10,000 pacientes, con una frecuencia de 
2.18 a 9.63 casos por cada 100,000 niños 
hospitalizados. Aunque es una entidad poco 
frecuente los pacientes pediátricos tienen un 
mayor riesgo de desarrollar este síndrome 
dentro de la primera década de vida debido a 
la mayor incidencia de convulsiones y se 
asocia a una significativa morbilidad y mor-
talidad cercana al 10% en adultos y 5.4% en 
niños (Beck, 2024, Bonilla-Bustos et al., 
2022, Burlui et al., 2020, Manieri et al., 
2023).

La variabilidad clínica de presentación 
difiere entre la población adulta y pediátrica 
siendo en los adultos el inicio del cuadro 
clínico dentro de 2 a 8 semanas mientras que 
en los niños puede tener un tiempo de apari-
ción menor a dos semanas, en especial 
cuando es desencadenado por antibióticos. 
Las manifestaciones sistémicas muestran 

contraste en ambas poblaciones ya que en 
adultos la afectación pulmonar se encuentra 
mayormente asociada mientras que la afec-
tación gastrointestinal es predominante en 
niños. En ambas poblaciones se muestra 
igualdad en cuanto al desarrollo de compli-
caciones a largo plazo como desarrollo de 
enfermedades autoinmunes, disfunción 
orgánica y aparición de hipersensibilidad 
múltiple a fármacos (Manieri, Dondi, Neri, 
& Lanari, 2023).

Etiopatogenia
La fisiopatología del síndrome DRESS aún 
no está completamente aclarada, pero se 
considera un proceso multifactorial que 
involucra aspectos inmunológicos, genéti-
cos y factores infecciosos. Este trastorno 
inmunológico se caracteriza por una dismi-
nución de linfocitos B e inmunoglobulinas 
circulantes, acompañada de un aumento en 
linfocitos T, así como elevación de mediado-
res inflamatorios como la interleucina-6 y el 
factor de necrosis tumoral.

La predisposición genética juega un papel 
fundamental, ya que ciertos alelos del com-
plejo mayor de histocompatibilidad (HLA) 
están asociados con una mayor susceptibili-
dad en diferentes poblaciones; así, tenemos 
que el alelo HLA-B*5801 en la población 
coreana, tailandesa y china atribuye un 
mayor riesgo de desarrollar DRESS por 
alopurinol, el HLA-B*31:01 está relaciona-
do con reacciones a carbamazepina, y el 
HLA-B*5701 con hipersensibilidad a 
abacavir. Además, la variabilidad genética 
en las enzimas del citocromo P450 puede 
afectar la metabolización de fármacos, gene-
rando un aumento de metabolitos reactivos 
que desencadenan la respuesta inmunitaria.

Asimismo, existe una estrecha asociación 
entre el síndrome DRESS y la reactivación 
de virus de la familia Herpesviridae, como 
el citomegalovirus, el virus de Epstein-Barr 
y el herpes humano 6 y 7, los cuales podrían 
contribuir a la inflamación sistémica.

Diversos medicamentos han sido implicados 
en el desarrollo del síndrome, predominando 

los anticonvulsivos aromáticos (35%), 
seguidos por el alopurinol (18%) y la dapso-
na (12%). Se ha observado además un fenó-
meno de reactividad cruzada entre carba-
mazepina, fenitoína y fenobarbital, atribuido 
a defectos en la eliminación del óxido de 
areno. Otros fármacos relacionados inclu-
yen vancomicina, betalactámicos, minoci-
clina, sulfonamidas y antivirales (Boni-
lla-Bustoxs et al., 2022). En la tabla 1 se 
resumen los fármacos asociados al desarro-
llo del síndrome.

Tabla 1: Fármacos asociados a síndrome de 
DRESS

Cuadro Clínico

Los síntomas típicamente se manifiestan 
entre dos y ocho semanas después de la 
exposición al fármaco, aunque este intervalo 
puede reducirse considerablemente a pocas 
horas o días en casos de sensibilización 
previa. (Bonilla-Bustos et al., 2022).

El cuadro clásico del síndrome DRESS se 
caracteriza por fiebre y una erupción cutá-
nea morbiliforme, generalmente maculopa-
pular y pruriginosa, que suele extenderse en 
sentido cefalocaudal. En ocasiones, la erup-
ción puede adoptar un patrón de eritema 
polimorfo, con la aparición de vesículas, 
pústulas, ampollas o lesiones purpúricas y 
en diana atípicas, pudiendo progresar a 
eritrodermia o dermatitis exfoliativa si el 
fármaco causal no es retirado. Aproximada-
mente la mitad de los pacientes presentan 
compromiso mucoso, con manifestaciones 
como queilitis, erosiones orales o amigdali-
tis (Cabañas et al., 2020).

El edema facial es una característica clínica 
frecuente y sugestiva, localizándose prefe-
rentemente en las regiones periorbitaria y 
centrofacial, aunque un 25% de los casos 
puede presentar edema generalizado. La 
linfadenopatía se observa en tres cuartas 
partes de los pacientes, afectando principal-
mente regiones cervicales, axilares e ingui-
nales (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Entre los hallazgos de laboratorio destacan 
las alteraciones hematológicas, que incluyen 
leucocitosis con linfocitos atípicos, trombo-
citopenia, anemia y eosinofilia (con recuen-
tos absolutos superiores a 700/mm³) en un 
60-70% de los casos (Bonilla-Bustos et al., 
2022).

La severidad del síndrome está relacionada 
con la afectación de órganos internos, 
siendo el hígado el más comúnmente com-
prometido, en un 60-80% de los pacientes 
(Bonilla-Bustos et al., 2022). Este daño 
hepático puede variar desde una hepatitis 
leve con elevación de aminotransferasas 
hasta necrosis hepática que podría requerir 
trasplante. En la población pediátrica, se ha 
descrito también afectación gastrointestinal 
en cerca del 8% de los casos, manifestada 
como enteropatía crónica perdedora de 
proteínas y pancreatitis (Manieri et al., 
2023). La insuficiencia renal se presenta en 
un 30%, especialmente asociada a medica-
mentos como alopurinol, carbamazepina y 
dapsona, mientras que la neumonitis inters-

ticial vinculada a minociclina y la afectación 
cardíaca relacionada con ampicilina son 
menos frecuentes (Calle et al., 2023).

Finalmente, las secuelas endocrinas suelen 
surgir entre dos y cuatro meses tras la retira-
da del fármaco, principalmente afectando la 
función tiroidea, por lo que se recomienda 
un seguimiento prolongado hasta dos años. 
Asimismo, se ha documentado la aparición 
de diabetes mellitus tipo 1 entre tres sema-
nas y diez meses después del episodio agudo 
(Calle et al., 2023).

Diagnóstico

El diagnóstico del síndrome DRESS puede 
resultar desafiante y en ocasiones retrasarse, 
debido a la amplia diversidad de sus mani-
festaciones clínicas. Es fundamental mante-
ner un alto índice de sospecha en cualquier 
paciente pediátrico que haya recibido medi-
camentos reconocidos por inducir esta reac-
ción, especialmente cuando los síntomas 
aparecen dentro del período de latencia 
característico. Para ello, es imprescindible 
contar con una historia clínica exhaustiva, 
que incluya antecedentes médicos comple-
tos y un registro detallado de los fármacos 
administrados (Manieri et al., 2023).

Diversos criterios internacionales han sido 
desarrollados para facilitar el diagnóstico, 
destacándose entre ellos los Criterios RegiS-
CAR, ampliamente utilizados en Europa, y 
los Criterios J-SCAR, más frecuentes en 
países asiáticos. El sistema de puntuación 
RegiSCAR es una herramienta empleada 
para diagnosticar el síndrome DRESS 
evaluando signos clínicos y resultados de 
laboratorio, asignando puntos según su 
presencia. Entre los criterios evaluados se 
incluyen la fiebre mayor a 38.5°C, adenopa-
tías en al menos dos áreas del cuerpo, y eosi-
nofilia, la cual recibe 1 punto si el recuento 
absoluto de eosinófilos supera las 700 célu-
las/μL o representan más del 10% del total, 
y 2 puntos si el conteo excede las 1,500 
células/μL o el porcentaje es mayor al 20%. 
También se consideran la existencia de 
linfocitos atípicos, la extensión del exante-

ma que afecta más de la mitad del cuerpo, 
daño en órganos internos como hígado o 
riñones, la exclusión de otras posibles 
causas infecciosas, y la duración prolongada 
de los síntomas. La interpretación de la 
puntuación es la siguiente: menos de 2 
puntos indica que el diagnóstico es improba-
ble, entre 2 y 3 puntos sugiere posibilidad, 
entre 4 y 5 puntos es probable, y 6 o más 
confirma el diagnóstico de síndrome 
DRESS.

Frente a la sospecha clínica de DRESS, se 
recomienda la realización de una serie de 
pruebas de laboratorio que abarquen hemo-
grama completo, electrolitos séricos, análi-
sis de orina, así como pruebas de función 
hepática, renal y tiroidea, esta última debe 
ser evaluada nuevamente tras dos meses, 
dado que las alteraciones endocrinas pueden 
manifestarse de forma tardía. Además, es 
aconsejable incluir estudios virológicos 
mediante reacción en cadena de la polimera-
sa (PCR) para detectar infecciones por virus 
del herpes humano 6 y 7, virus Epstein-Barr 
y citomegalovirus, junto con serologías para 
virus de hepatitis A, B y C (Manieri et al., 
2023).

La realización de una biopsia de piel no es 
indispensable para confirmar el diagnóstico 
ya que los resultados histológicos obtenidos 
son variables y no patognomónicos (Boni-
lla-Bustos et al., 2022). Se han reportado 
como hallazgos: dermatitis de interfase con 
afectación de los anexos cutáneos, disquera-
tosis, exocitosis linfocítica, espongiosis y 
presencia de polimorfonucleares neutrófilos 
y eosinófilos en un 20 y 42% del infiltrado 
dérmico (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Diagnóstico diferencial

En los pacientes pediátricos el diagnóstico 
de DRESS puede ser complejo ya que com-
parte características clínicas con entidades 
como infecciones bacterianas, enfermeda-
des autoinmunes, neoplasias, enfermedad 
inflamatoria eritrodérmica y otras farmaco-
dermias (Manieri et al., 2023). 

Tabla 3: Enfermedades a considerar para diag-
nóstico diferencial de DRESS

Manejo

El tiempo de intervención va a definir la grave-
dad de las manifestaciones clínicas y el com-
promiso orgánico. Tras la identificación opor-
tuna del cuadro clínico, la suspensión inmedia-
ta del fármaco causante es indispensable en el 
manejo de DREES asociado a terapia inmuno-
moduladora de acuerdo a la gravedad. Así, las 
formas leves, serán manejadas con terapia de 
soporte y sintomática, los corticoides sistémi-
cos son el tratamiento indicado, con una dosis 
de prednisona 1 mg/kg/día con reducción 
gradual en 3 a 6 meses (Manieri et al., 2023).

En casos moderados a graves o que no respon-
dan a corticoides orales está indicado el uso de 
la administración intravenosa de metilpredni-
solona 3 mg/kg/día por 3 días. Cuadros refrac-
tarios deben considerar tratamientos de segun-
da línea, que incluyen el uso concomitante de 
inmunoglobulina intravenosa a dosis de 1 
gr/kg/día por 2 días y ciclosporina, que se 
pueden sumar a terapia biológica, con fárma-
cos anti IL5 (Mepolizumab) o anti receptores 
de IL5 (Benralizumab) ya que se ha demostra-
do que está implicada en los mecanismos pató-
genos del DRESS (Manieri et al., 2023).
El seguimiento de los pacientes con DRESS 

debe realizarse ya que se ha descrito que la 
población pediátrica presenta un 10.8% de 
complicaciones a largo plazo, además se 
observó que las complicaciones autoinmunes 
son más comunes en este grupo etario mien-
tras que los adultos son más vulnerables a 
complicaciones relacionadas con fallo orgáni-
co (Manieri et al., 2023).  Entre estas compli-
caciones se encontró que algunos pacientes 
que recibieron antibióticos durante su hospita-
lización por DRESS, presentaron reacciones 
alérgicas a antibióticos durante 2-5 años poste-
riores con pruebas del parche positivas (San-
tiago et al., 2020).

Presentación de los casos

En esta serie clínica se exponen seis casos 
pediátricos de síndrome DRESS, principal-
mente asociados al uso de anticonvulsivantes  
y sulfametoxazol/trimetoprim. Los pacientes, 
cuyas edades oscilan entre los 6 y 14 años, 
presentaron cuadros clínicos caracterizados 
por fiebre, erupciones cutáneas, eosinofilia y 
compromiso hepático, manifestaciones que 
variaron en severidad y evolución. A continua-
ción, se ofrece un resumen detallado de las 
características clínicas, hallazgos de laborato-
rio y abordaje terapéutico de cada caso, 
plasmado en la tabla 4.

Tabla 4. 6 pacientes con DRESS
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Resumen

Objetivo: Presentar seis casos clínicos de 
farmacodermia, catalogados como Síndro-
me de reacción a fármacos con eosinofilia y 
síntomas sistémicos (DRESS), atendidos 
durante un periodo de seis años en el Hospi-
tal del Niño Dr. Francisco de Icaza Busta-
mante. 

Antecedentes
El síndrome DRESS constituye una severa 
reacción inmunitaria de tipo IVB (hipersen-
sibilidad retardada tipo IVb), frecuentemen-
te vinculada al uso de anticonvulsivantes. Se 
caracteriza por la aparición de fiebre, erup-
ciones cutáneas extensas, deterioro del 
estado general y alteraciones analíticas, 
destacando eosinofilia y compromiso multi-
sistémico, especialmente hepático. Su fisio-
patología implica una compleja respuesta 
inmunológica que puede incluir reactivación 
viral y un intenso estado inflamatorio sisté-

mico. El manejo óptimo requiere la inme-
diata suspensión del agente desencadenante 
y la administración de inmunomoduladores. 
La prontitud en el diagnóstico y tratamiento 
resulta fundamental para mejorar el pronós-
tico clínico. (Cho, Y. T., Yang, 2017)

Presentación de los casos: Se presentan 
seis casos pediátricos, de entre 6 y 14 años, 
que desarrollaron síndrome DRESS tras 
tratamiento con anticonvulsivantes en cinco 
casos,  y en un caso con sulfametoxazol/tri-
metoprim, en un periodo de 12 a 56 días 
posteriores. Clínicamente, todos manifesta-
ron fiebre y erupción maculopapular genera-
lizada, acompañadas de elevación de reac-
tantes de fase aguda y alteración de enzimas 
hepáticas. Biopsia cutánea se realizó en 
cuatro casos y  mostró un infiltrado linfocíti-
co compatible con proceso inflamatorio. En 
todos los casos se suspendió el fármaco 
sospechoso y se inició terapia con corticoi-
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ying fibroma. The postoperative course was 
uneventful, and the patient was discharged 
with good recovery. Literature review indi-
cates that, despite its benign nature, this 
lesion may exhibit rapid growth and a high 
recurrence rate if not completely excised. 
Early diagnosis and total surgical resection 
are essential to prevent recurrence and facial 
deformity. This case highlights the impor-
tance of individualized surgical planning in 
pediatric patients and supports the continued 
role of the Caldwell-Luc approach when 
endoscopic access is limited.

Keywords: juvenile ossifying fibroma, 
maxillary sinus, Caldwell-Luc, fibro-os-
seous tumor, maxillofacial surgery.

Introducción

El fibroma osificante juvenil (FOJ) es una 
neoplasia fibro-ósea benigna poco frecuente 
que afecta predominantemente a niños y 
adultos jóvenes, caracterizada por el reem-
plazo del hueso normal por tejido fibroso 
celular con focos de osificación variable. 
Este tumor presenta un comportamiento 
clínicamente localmente agresivo, con 
tendencia a la recurrencia, a pesar de su 
naturaleza no metastásica (Pandit, Saini, 
Kler & Jindal, 2014).

Dentro de las variantes histológicas recono-
cidas, se distinguen el fibroma osificante 
juvenil trabecular (FOJT) y el fibroma osifi-
cante juvenil psamomatoide (FOJP), que 
difieren en su patrón microscópico, localiza-
ción anatómica y edad de presentación 
(El-Mofty, 2002; Bohn et al., 2010). El 
FOJT suele presentarse en huesos maxilares, 
especialmente el maxilar superior, mientras 
que el FOJP se observa con mayor frecuen-
cia en la región naso-etmoidal y orbitofron-
tal (Sarode et al., 2018; Aoun & Sharrouf, 
2022).

En la literatura, la etiología del FOJ sigue 
siendo incierta. Se han propuesto factores 
genéticos y disfunciones en la maduración 
del tejido mesenquimatoso, sin evidencia 
concluyente. Estudios recientes han identifi-

cado marcadores como β-catenina y 
RUNX2, relacionados con la diferenciación 
osteoblástica anormal, lo que sugiere una 
alteración en la vía de señalización Wnt 
como posible mecanismo patogénico (Ossif-
ying fibroma and juvenile ossifying fibro-
ma: A systematic review, 2024).

A nivel radiográfico, el FOJ se manifiesta 
como una lesión expansiva bien delimitada, 
con patrón radiolúcido o mixto (radiolúci-
do-radiopaco) según el grado de mineraliza-
ción, y puede causar desplazamiento denta-
rio, expansión de corticales o incluso 
obstrucción nasal si compromete senos 
paranasales (Georges & Sharrouf, 2022).

La clasificación de D. Radkowski es la más 
utilizada para describir la extensión del 
Nasoangiofibroma juvenil (NAJ), una 
entidad que comparte localización y com-
portamiento expansivo similar al FOJ, 
permitiendo correlacionar la extensión 
anatómica con el abordaje quirúrgico y el 
pronóstico.

En cuanto al FOJ, la World Health Organi-
zation (OMS) (2022) mantiene la subdivi-
sión en dos variantes principales: trabecular 
y psamomatoide.

No obstante, a pesar del avance en su carac-
terización histopatológica, existen vacíos en 
la literatura sobre el comportamiento bioló-
gico y pronóstico de las lesiones maxilares 
en pacientes pediátricos, lo cual dificulta 
establecer protocolos terapéuticos unifor-
mes (Pandit et al., 2014; Sarode et al., 2018).

El propósito de este estudio es presentar un 
caso clínico de fibroma osificante trabecular 
juvenil localizado en el seno maxilar dere-
cho en un paciente pediátrico, describiendo 
sus características clínicas, radiológicas, 
histopatológicas y quirúrgicas, y realizar 
una revisión comparativa con la literatura 
existente para aportar al entendimiento y 
manejo integral de esta entidad.

Tabla 1. Variantes histológicas del fibroma 
osificante juvenil (OMS, 2022)

Presentación del caso

Paciente masculino sin antecedentes patoló-
gicos personales ni familiares relevantes. 
Los padres refirieron aumento progresivo de 
volumen en la región maxilar derecha 

durante el último año, acompañado de 
obstrucción nasal derecha, asimetría facial 
progresiva y proptosis leve del ojo derecho. 
No se reportaron epistaxis ni dolor.

Imagen 1. Masa que genera desplazamiento 
del piso de la órbita derecha lo cual genera la 
proptosis e hipertropía por compresión del 
musculo recto inferior derecho.

A la evaluación clínica, se observó expan-
sión del tercio medio facial derecho, con 
desviación nasal y borramiento del surco 
nasogeniano ipsilateral. La exploración 
endoscópica evidenció ocupación parcial de 
la fosa nasal derecha con una masa firme, no 
ulcerada, de color rosado pálido y sin 
sangrado al contacto.

La tomografía computarizada simple de 
macizo facial (TC) reveló una lesión isoden-
sa expansiva bien delimitada en seno maxi-
lar derecho, sin evidencia de destrucción 
cortical, que producía desplazamiento del 
tabique nasal y compresión orbitaria.
• Corte coronal: masa homogénea 
expansiva que ocupaba casi la totalidad del 
seno maxilar derecho, con adelgazamiento 

de las paredes óseas y desplazamiento del 
globo ocular.

Imagen 2. Masa isodensa expansiva bien 
delimitada en el seno maxilar derecho, sin 
destrucción cortical, esta expansión genera 
desplazamiento de la pared medial compri-
miendo la fosa nasal derecha y obstruyendo 
el complejo osteomeatal

Se realizó biopsia incisional bajo anestesia 
general, obteniéndose fragmentos óseos y 
fibrosos. El estudio histopatológico confir-
mó la presencia de trabéculas de hueso 
inmaduro entre estroma fibroso celular, 
compatible con fibroma osificante trabectu-
lar juvenil.

 

Imagen 3.Fragmentos de la tumoración 
obtenidos durante la resección quirúrgica 
del seno maxilar derecho. Se observan 
piezas de consistencia firme, blanquecinas, 
correspondientes al fibroma osificante juve-
nil.

El tratamiento consistió en resección quirúr-
gica completa por abordaje de Caldwell-Luc 
modificado, con preservación de estructuras 
adyacentes. El seguimiento postoperatorio a 
12 meses mostró buena evolución, sin 
evidencia de recidiva clínica ni radiológica.

Imagen 4. Abordaje Cadwell-Luck

Discusión

El FOJT, aunque benigno, presenta un com-
portamiento localmente agresivo, con creci-
miento rápido y alta tasa de recurrencia si la 
resección es incompleta. Este comporta-
miento se debe a su elevada actividad osteo-
génica y capacidad de expansión en huesos 
faciales.

En el presente caso, la localización en seno 
maxilar coincide con los reportes de Sloo-
tweg y Panders (1990) y Chrcanovic et al. 
(2018), quienes describieron el maxilar 
superior como sitio frecuente de presenta-

ción en menores de 15 años. A diferencia del 
FOJP, el FOJT presenta trabéculas óseas 
irregulares sin cuerpos psamomatoides, lo 
cual coincide con los hallazgos histológicos 
de este caso.

Radiológicamente, el patrón isodenso con 
bordes bien definidos se correlaciona con la 
fase inicial de osificación descrita por Ever-
sole (2001), quien reportó que la densidad 
radiográfica aumenta progresivamente 
conforme madura el tejido óseo.

El abordaje quirúrgico mediante Caldwe-
ll-Luc se consideró adecuado dada la exten-
sión tipo IIB según Radkowski, sin compro-
miso intracraneal. Este enfoque permitió 
una resección completa con baja morbilidad, 
concordando con las recomendaciones de 
Alcalá-Galiano et al. (2011), que proponen 
técnicas conservadoras en lesiones confina-
das a senos maxilares en pacientes pediátri-
cos. A su vez, la ausencia de recidiva a 12 
meses respalda la importancia de la resec-
ción completa como predictor de buen 
pronóstico. Sin embargo, el seguimiento 
prolongado es fundamental debido al riesgo 
descrito de recurrencia tardía hasta en un 30 
% de los casos. Finalmente, en el ámbito del 
diagnóstico diferencial el FOJT debe distin-
guirse de entidades como osteoma, fibrodis-
plasia osificante y osteoblastoma, ya que, 
aunque pueden compartir características 
radiográficas similares, difieren en su histo-
génesis y comportamiento clínico.

Conclusiones

El fibroma osificante trabecular juvenil es 
una lesión benigna, aunque presenta un 
notable potencial de expansión y recurrencia 
local, lo que exige una evaluación cuidado-
sa. Por ello, su diagnóstico requiere una 
estricta correlación clínico-radiológica e 
histopatológica, ya que puede mostrar carac-
terísticas similares a otras lesiones 
fibro-óseas. En este contexto, la tomografía 
resulta esencial para determinar la extensión 
de la lesión y planificar adecuadamente la 
resección quirúrgica, siguiendo modelos de 
clasificación como el propuesto por 

Radkowski. Asimismo, la resección com-
pleta representa el tratamiento de elección y 
constituye el principal factor pronóstico 
favorable. Finalmente, se recomienda man-
tener un seguimiento clínico e imagenológi-
co prolongado, particularmente en pacientes 
pediátricos, con el fin de detectar posibles 
recidivas de forma temprana.
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des intravenosos y medidas de soporte, 
logrando mejoría clínica, la hospitalización 
varió entre 8 días y 6 meses.

Conclusiones: En pacientes pediátricos que 
presentan un cuadro febril inespecífico 
acompañado de erupción cutánea y afecta-
ción sistémica, es esencial realizar una 
anamnesis detallada que incluya el uso de 
fármacos hasta dos meses previos. El análi-
sis de los casos clínicos de nuestro hospital 
concuerda con datos generales que indican 
que los anticonvulsivantes son los medica-
mentos más comúnmente asociados al 
síndrome DRESS. La identificación tempra-
na de esta entidad, junto con la retirada 
inmediata del fármaco causante y la instau-
ración oportuna de inmunomoduladores y 
medidas de soporte, es fundamental para 
lograr una evolución clínica satisfactoria.

Introducción

El síndrome DRESS constituye una reac-
ción de hipersensibilidad grave a medica-
mentos, siendo los anticonvulsivos aromáti-
cos los fármacos más comúnmente implica-
dos, seguidos por el alopurinol y diversos 
antimicrobianos. En la población pediátrica, 
su incidencia oscila entre 1 por cada 1,000 a 
10,000 pacientes, con una frecuencia de 
2.18 a 9.63 casos por cada 100,000 niños 
hospitalizados. Aunque es una entidad poco 
frecuente los pacientes pediátricos tienen un 
mayor riesgo de desarrollar este síndrome 
dentro de la primera década de vida debido a 
la mayor incidencia de convulsiones y se 
asocia a una significativa morbilidad y mor-
talidad cercana al 10% en adultos y 5.4% en 
niños (Beck, 2024, Bonilla-Bustos et al., 
2022, Burlui et al., 2020, Manieri et al., 
2023).

La variabilidad clínica de presentación 
difiere entre la población adulta y pediátrica 
siendo en los adultos el inicio del cuadro 
clínico dentro de 2 a 8 semanas mientras que 
en los niños puede tener un tiempo de apari-
ción menor a dos semanas, en especial 
cuando es desencadenado por antibióticos. 
Las manifestaciones sistémicas muestran 

contraste en ambas poblaciones ya que en 
adultos la afectación pulmonar se encuentra 
mayormente asociada mientras que la afec-
tación gastrointestinal es predominante en 
niños. En ambas poblaciones se muestra 
igualdad en cuanto al desarrollo de compli-
caciones a largo plazo como desarrollo de 
enfermedades autoinmunes, disfunción 
orgánica y aparición de hipersensibilidad 
múltiple a fármacos (Manieri, Dondi, Neri, 
& Lanari, 2023).

Etiopatogenia
La fisiopatología del síndrome DRESS aún 
no está completamente aclarada, pero se 
considera un proceso multifactorial que 
involucra aspectos inmunológicos, genéti-
cos y factores infecciosos. Este trastorno 
inmunológico se caracteriza por una dismi-
nución de linfocitos B e inmunoglobulinas 
circulantes, acompañada de un aumento en 
linfocitos T, así como elevación de mediado-
res inflamatorios como la interleucina-6 y el 
factor de necrosis tumoral.

La predisposición genética juega un papel 
fundamental, ya que ciertos alelos del com-
plejo mayor de histocompatibilidad (HLA) 
están asociados con una mayor susceptibili-
dad en diferentes poblaciones; así, tenemos 
que el alelo HLA-B*5801 en la población 
coreana, tailandesa y china atribuye un 
mayor riesgo de desarrollar DRESS por 
alopurinol, el HLA-B*31:01 está relaciona-
do con reacciones a carbamazepina, y el 
HLA-B*5701 con hipersensibilidad a 
abacavir. Además, la variabilidad genética 
en las enzimas del citocromo P450 puede 
afectar la metabolización de fármacos, gene-
rando un aumento de metabolitos reactivos 
que desencadenan la respuesta inmunitaria.

Asimismo, existe una estrecha asociación 
entre el síndrome DRESS y la reactivación 
de virus de la familia Herpesviridae, como 
el citomegalovirus, el virus de Epstein-Barr 
y el herpes humano 6 y 7, los cuales podrían 
contribuir a la inflamación sistémica.

Diversos medicamentos han sido implicados 
en el desarrollo del síndrome, predominando 

los anticonvulsivos aromáticos (35%), 
seguidos por el alopurinol (18%) y la dapso-
na (12%). Se ha observado además un fenó-
meno de reactividad cruzada entre carba-
mazepina, fenitoína y fenobarbital, atribuido 
a defectos en la eliminación del óxido de 
areno. Otros fármacos relacionados inclu-
yen vancomicina, betalactámicos, minoci-
clina, sulfonamidas y antivirales (Boni-
lla-Bustoxs et al., 2022). En la tabla 1 se 
resumen los fármacos asociados al desarro-
llo del síndrome.

Tabla 1: Fármacos asociados a síndrome de 
DRESS

Cuadro Clínico

Los síntomas típicamente se manifiestan 
entre dos y ocho semanas después de la 
exposición al fármaco, aunque este intervalo 
puede reducirse considerablemente a pocas 
horas o días en casos de sensibilización 
previa. (Bonilla-Bustos et al., 2022).

El cuadro clásico del síndrome DRESS se 
caracteriza por fiebre y una erupción cutá-
nea morbiliforme, generalmente maculopa-
pular y pruriginosa, que suele extenderse en 
sentido cefalocaudal. En ocasiones, la erup-
ción puede adoptar un patrón de eritema 
polimorfo, con la aparición de vesículas, 
pústulas, ampollas o lesiones purpúricas y 
en diana atípicas, pudiendo progresar a 
eritrodermia o dermatitis exfoliativa si el 
fármaco causal no es retirado. Aproximada-
mente la mitad de los pacientes presentan 
compromiso mucoso, con manifestaciones 
como queilitis, erosiones orales o amigdali-
tis (Cabañas et al., 2020).

El edema facial es una característica clínica 
frecuente y sugestiva, localizándose prefe-
rentemente en las regiones periorbitaria y 
centrofacial, aunque un 25% de los casos 
puede presentar edema generalizado. La 
linfadenopatía se observa en tres cuartas 
partes de los pacientes, afectando principal-
mente regiones cervicales, axilares e ingui-
nales (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Entre los hallazgos de laboratorio destacan 
las alteraciones hematológicas, que incluyen 
leucocitosis con linfocitos atípicos, trombo-
citopenia, anemia y eosinofilia (con recuen-
tos absolutos superiores a 700/mm³) en un 
60-70% de los casos (Bonilla-Bustos et al., 
2022).

La severidad del síndrome está relacionada 
con la afectación de órganos internos, 
siendo el hígado el más comúnmente com-
prometido, en un 60-80% de los pacientes 
(Bonilla-Bustos et al., 2022). Este daño 
hepático puede variar desde una hepatitis 
leve con elevación de aminotransferasas 
hasta necrosis hepática que podría requerir 
trasplante. En la población pediátrica, se ha 
descrito también afectación gastrointestinal 
en cerca del 8% de los casos, manifestada 
como enteropatía crónica perdedora de 
proteínas y pancreatitis (Manieri et al., 
2023). La insuficiencia renal se presenta en 
un 30%, especialmente asociada a medica-
mentos como alopurinol, carbamazepina y 
dapsona, mientras que la neumonitis inters-

ticial vinculada a minociclina y la afectación 
cardíaca relacionada con ampicilina son 
menos frecuentes (Calle et al., 2023).

Finalmente, las secuelas endocrinas suelen 
surgir entre dos y cuatro meses tras la retira-
da del fármaco, principalmente afectando la 
función tiroidea, por lo que se recomienda 
un seguimiento prolongado hasta dos años. 
Asimismo, se ha documentado la aparición 
de diabetes mellitus tipo 1 entre tres sema-
nas y diez meses después del episodio agudo 
(Calle et al., 2023).

Diagnóstico

El diagnóstico del síndrome DRESS puede 
resultar desafiante y en ocasiones retrasarse, 
debido a la amplia diversidad de sus mani-
festaciones clínicas. Es fundamental mante-
ner un alto índice de sospecha en cualquier 
paciente pediátrico que haya recibido medi-
camentos reconocidos por inducir esta reac-
ción, especialmente cuando los síntomas 
aparecen dentro del período de latencia 
característico. Para ello, es imprescindible 
contar con una historia clínica exhaustiva, 
que incluya antecedentes médicos comple-
tos y un registro detallado de los fármacos 
administrados (Manieri et al., 2023).

Diversos criterios internacionales han sido 
desarrollados para facilitar el diagnóstico, 
destacándose entre ellos los Criterios RegiS-
CAR, ampliamente utilizados en Europa, y 
los Criterios J-SCAR, más frecuentes en 
países asiáticos. El sistema de puntuación 
RegiSCAR es una herramienta empleada 
para diagnosticar el síndrome DRESS 
evaluando signos clínicos y resultados de 
laboratorio, asignando puntos según su 
presencia. Entre los criterios evaluados se 
incluyen la fiebre mayor a 38.5°C, adenopa-
tías en al menos dos áreas del cuerpo, y eosi-
nofilia, la cual recibe 1 punto si el recuento 
absoluto de eosinófilos supera las 700 célu-
las/μL o representan más del 10% del total, 
y 2 puntos si el conteo excede las 1,500 
células/μL o el porcentaje es mayor al 20%. 
También se consideran la existencia de 
linfocitos atípicos, la extensión del exante-

ma que afecta más de la mitad del cuerpo, 
daño en órganos internos como hígado o 
riñones, la exclusión de otras posibles 
causas infecciosas, y la duración prolongada 
de los síntomas. La interpretación de la 
puntuación es la siguiente: menos de 2 
puntos indica que el diagnóstico es improba-
ble, entre 2 y 3 puntos sugiere posibilidad, 
entre 4 y 5 puntos es probable, y 6 o más 
confirma el diagnóstico de síndrome 
DRESS.

Frente a la sospecha clínica de DRESS, se 
recomienda la realización de una serie de 
pruebas de laboratorio que abarquen hemo-
grama completo, electrolitos séricos, análi-
sis de orina, así como pruebas de función 
hepática, renal y tiroidea, esta última debe 
ser evaluada nuevamente tras dos meses, 
dado que las alteraciones endocrinas pueden 
manifestarse de forma tardía. Además, es 
aconsejable incluir estudios virológicos 
mediante reacción en cadena de la polimera-
sa (PCR) para detectar infecciones por virus 
del herpes humano 6 y 7, virus Epstein-Barr 
y citomegalovirus, junto con serologías para 
virus de hepatitis A, B y C (Manieri et al., 
2023).

La realización de una biopsia de piel no es 
indispensable para confirmar el diagnóstico 
ya que los resultados histológicos obtenidos 
son variables y no patognomónicos (Boni-
lla-Bustos et al., 2022). Se han reportado 
como hallazgos: dermatitis de interfase con 
afectación de los anexos cutáneos, disquera-
tosis, exocitosis linfocítica, espongiosis y 
presencia de polimorfonucleares neutrófilos 
y eosinófilos en un 20 y 42% del infiltrado 
dérmico (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Diagnóstico diferencial

En los pacientes pediátricos el diagnóstico 
de DRESS puede ser complejo ya que com-
parte características clínicas con entidades 
como infecciones bacterianas, enfermeda-
des autoinmunes, neoplasias, enfermedad 
inflamatoria eritrodérmica y otras farmaco-
dermias (Manieri et al., 2023). 

Tabla 3: Enfermedades a considerar para diag-
nóstico diferencial de DRESS

Manejo

El tiempo de intervención va a definir la grave-
dad de las manifestaciones clínicas y el com-
promiso orgánico. Tras la identificación opor-
tuna del cuadro clínico, la suspensión inmedia-
ta del fármaco causante es indispensable en el 
manejo de DREES asociado a terapia inmuno-
moduladora de acuerdo a la gravedad. Así, las 
formas leves, serán manejadas con terapia de 
soporte y sintomática, los corticoides sistémi-
cos son el tratamiento indicado, con una dosis 
de prednisona 1 mg/kg/día con reducción 
gradual en 3 a 6 meses (Manieri et al., 2023).

En casos moderados a graves o que no respon-
dan a corticoides orales está indicado el uso de 
la administración intravenosa de metilpredni-
solona 3 mg/kg/día por 3 días. Cuadros refrac-
tarios deben considerar tratamientos de segun-
da línea, que incluyen el uso concomitante de 
inmunoglobulina intravenosa a dosis de 1 
gr/kg/día por 2 días y ciclosporina, que se 
pueden sumar a terapia biológica, con fárma-
cos anti IL5 (Mepolizumab) o anti receptores 
de IL5 (Benralizumab) ya que se ha demostra-
do que está implicada en los mecanismos pató-
genos del DRESS (Manieri et al., 2023).
El seguimiento de los pacientes con DRESS 

debe realizarse ya que se ha descrito que la 
población pediátrica presenta un 10.8% de 
complicaciones a largo plazo, además se 
observó que las complicaciones autoinmunes 
son más comunes en este grupo etario mien-
tras que los adultos son más vulnerables a 
complicaciones relacionadas con fallo orgáni-
co (Manieri et al., 2023).  Entre estas compli-
caciones se encontró que algunos pacientes 
que recibieron antibióticos durante su hospita-
lización por DRESS, presentaron reacciones 
alérgicas a antibióticos durante 2-5 años poste-
riores con pruebas del parche positivas (San-
tiago et al., 2020).

Presentación de los casos

En esta serie clínica se exponen seis casos 
pediátricos de síndrome DRESS, principal-
mente asociados al uso de anticonvulsivantes  
y sulfametoxazol/trimetoprim. Los pacientes, 
cuyas edades oscilan entre los 6 y 14 años, 
presentaron cuadros clínicos caracterizados 
por fiebre, erupciones cutáneas, eosinofilia y 
compromiso hepático, manifestaciones que 
variaron en severidad y evolución. A continua-
ción, se ofrece un resumen detallado de las 
características clínicas, hallazgos de laborato-
rio y abordaje terapéutico de cada caso, 
plasmado en la tabla 4.

Tabla 4. 6 pacientes con DRESS
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Resumen

Objetivo: Presentar seis casos clínicos de 
farmacodermia, catalogados como Síndro-
me de reacción a fármacos con eosinofilia y 
síntomas sistémicos (DRESS), atendidos 
durante un periodo de seis años en el Hospi-
tal del Niño Dr. Francisco de Icaza Busta-
mante. 

Antecedentes
El síndrome DRESS constituye una severa 
reacción inmunitaria de tipo IVB (hipersen-
sibilidad retardada tipo IVb), frecuentemen-
te vinculada al uso de anticonvulsivantes. Se 
caracteriza por la aparición de fiebre, erup-
ciones cutáneas extensas, deterioro del 
estado general y alteraciones analíticas, 
destacando eosinofilia y compromiso multi-
sistémico, especialmente hepático. Su fisio-
patología implica una compleja respuesta 
inmunológica que puede incluir reactivación 
viral y un intenso estado inflamatorio sisté-

mico. El manejo óptimo requiere la inme-
diata suspensión del agente desencadenante 
y la administración de inmunomoduladores. 
La prontitud en el diagnóstico y tratamiento 
resulta fundamental para mejorar el pronós-
tico clínico. (Cho, Y. T., Yang, 2017)

Presentación de los casos: Se presentan 
seis casos pediátricos, de entre 6 y 14 años, 
que desarrollaron síndrome DRESS tras 
tratamiento con anticonvulsivantes en cinco 
casos,  y en un caso con sulfametoxazol/tri-
metoprim, en un periodo de 12 a 56 días 
posteriores. Clínicamente, todos manifesta-
ron fiebre y erupción maculopapular genera-
lizada, acompañadas de elevación de reac-
tantes de fase aguda y alteración de enzimas 
hepáticas. Biopsia cutánea se realizó en 
cuatro casos y  mostró un infiltrado linfocíti-
co compatible con proceso inflamatorio. En 
todos los casos se suspendió el fármaco 
sospechoso y se inició terapia con corticoi-
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ying fibroma. The postoperative course was 
uneventful, and the patient was discharged 
with good recovery. Literature review indi-
cates that, despite its benign nature, this 
lesion may exhibit rapid growth and a high 
recurrence rate if not completely excised. 
Early diagnosis and total surgical resection 
are essential to prevent recurrence and facial 
deformity. This case highlights the impor-
tance of individualized surgical planning in 
pediatric patients and supports the continued 
role of the Caldwell-Luc approach when 
endoscopic access is limited.

Keywords: juvenile ossifying fibroma, 
maxillary sinus, Caldwell-Luc, fibro-os-
seous tumor, maxillofacial surgery.

Introducción

El fibroma osificante juvenil (FOJ) es una 
neoplasia fibro-ósea benigna poco frecuente 
que afecta predominantemente a niños y 
adultos jóvenes, caracterizada por el reem-
plazo del hueso normal por tejido fibroso 
celular con focos de osificación variable. 
Este tumor presenta un comportamiento 
clínicamente localmente agresivo, con 
tendencia a la recurrencia, a pesar de su 
naturaleza no metastásica (Pandit, Saini, 
Kler & Jindal, 2014).

Dentro de las variantes histológicas recono-
cidas, se distinguen el fibroma osificante 
juvenil trabecular (FOJT) y el fibroma osifi-
cante juvenil psamomatoide (FOJP), que 
difieren en su patrón microscópico, localiza-
ción anatómica y edad de presentación 
(El-Mofty, 2002; Bohn et al., 2010). El 
FOJT suele presentarse en huesos maxilares, 
especialmente el maxilar superior, mientras 
que el FOJP se observa con mayor frecuen-
cia en la región naso-etmoidal y orbitofron-
tal (Sarode et al., 2018; Aoun & Sharrouf, 
2022).

En la literatura, la etiología del FOJ sigue 
siendo incierta. Se han propuesto factores 
genéticos y disfunciones en la maduración 
del tejido mesenquimatoso, sin evidencia 
concluyente. Estudios recientes han identifi-

cado marcadores como β-catenina y 
RUNX2, relacionados con la diferenciación 
osteoblástica anormal, lo que sugiere una 
alteración en la vía de señalización Wnt 
como posible mecanismo patogénico (Ossif-
ying fibroma and juvenile ossifying fibro-
ma: A systematic review, 2024).

A nivel radiográfico, el FOJ se manifiesta 
como una lesión expansiva bien delimitada, 
con patrón radiolúcido o mixto (radiolúci-
do-radiopaco) según el grado de mineraliza-
ción, y puede causar desplazamiento denta-
rio, expansión de corticales o incluso 
obstrucción nasal si compromete senos 
paranasales (Georges & Sharrouf, 2022).

La clasificación de D. Radkowski es la más 
utilizada para describir la extensión del 
Nasoangiofibroma juvenil (NAJ), una 
entidad que comparte localización y com-
portamiento expansivo similar al FOJ, 
permitiendo correlacionar la extensión 
anatómica con el abordaje quirúrgico y el 
pronóstico.

En cuanto al FOJ, la World Health Organi-
zation (OMS) (2022) mantiene la subdivi-
sión en dos variantes principales: trabecular 
y psamomatoide.

No obstante, a pesar del avance en su carac-
terización histopatológica, existen vacíos en 
la literatura sobre el comportamiento bioló-
gico y pronóstico de las lesiones maxilares 
en pacientes pediátricos, lo cual dificulta 
establecer protocolos terapéuticos unifor-
mes (Pandit et al., 2014; Sarode et al., 2018).

El propósito de este estudio es presentar un 
caso clínico de fibroma osificante trabecular 
juvenil localizado en el seno maxilar dere-
cho en un paciente pediátrico, describiendo 
sus características clínicas, radiológicas, 
histopatológicas y quirúrgicas, y realizar 
una revisión comparativa con la literatura 
existente para aportar al entendimiento y 
manejo integral de esta entidad.

Tabla 1. Variantes histológicas del fibroma 
osificante juvenil (OMS, 2022)

Presentación del caso

Paciente masculino sin antecedentes patoló-
gicos personales ni familiares relevantes. 
Los padres refirieron aumento progresivo de 
volumen en la región maxilar derecha 

durante el último año, acompañado de 
obstrucción nasal derecha, asimetría facial 
progresiva y proptosis leve del ojo derecho. 
No se reportaron epistaxis ni dolor.

Imagen 1. Masa que genera desplazamiento 
del piso de la órbita derecha lo cual genera la 
proptosis e hipertropía por compresión del 
musculo recto inferior derecho.

A la evaluación clínica, se observó expan-
sión del tercio medio facial derecho, con 
desviación nasal y borramiento del surco 
nasogeniano ipsilateral. La exploración 
endoscópica evidenció ocupación parcial de 
la fosa nasal derecha con una masa firme, no 
ulcerada, de color rosado pálido y sin 
sangrado al contacto.

La tomografía computarizada simple de 
macizo facial (TC) reveló una lesión isoden-
sa expansiva bien delimitada en seno maxi-
lar derecho, sin evidencia de destrucción 
cortical, que producía desplazamiento del 
tabique nasal y compresión orbitaria.
• Corte coronal: masa homogénea 
expansiva que ocupaba casi la totalidad del 
seno maxilar derecho, con adelgazamiento 

de las paredes óseas y desplazamiento del 
globo ocular.

Imagen 2. Masa isodensa expansiva bien 
delimitada en el seno maxilar derecho, sin 
destrucción cortical, esta expansión genera 
desplazamiento de la pared medial compri-
miendo la fosa nasal derecha y obstruyendo 
el complejo osteomeatal

Se realizó biopsia incisional bajo anestesia 
general, obteniéndose fragmentos óseos y 
fibrosos. El estudio histopatológico confir-
mó la presencia de trabéculas de hueso 
inmaduro entre estroma fibroso celular, 
compatible con fibroma osificante trabectu-
lar juvenil.

 

Imagen 3.Fragmentos de la tumoración 
obtenidos durante la resección quirúrgica 
del seno maxilar derecho. Se observan 
piezas de consistencia firme, blanquecinas, 
correspondientes al fibroma osificante juve-
nil.

El tratamiento consistió en resección quirúr-
gica completa por abordaje de Caldwell-Luc 
modificado, con preservación de estructuras 
adyacentes. El seguimiento postoperatorio a 
12 meses mostró buena evolución, sin 
evidencia de recidiva clínica ni radiológica.

Imagen 4. Abordaje Cadwell-Luck

Discusión

El FOJT, aunque benigno, presenta un com-
portamiento localmente agresivo, con creci-
miento rápido y alta tasa de recurrencia si la 
resección es incompleta. Este comporta-
miento se debe a su elevada actividad osteo-
génica y capacidad de expansión en huesos 
faciales.

En el presente caso, la localización en seno 
maxilar coincide con los reportes de Sloo-
tweg y Panders (1990) y Chrcanovic et al. 
(2018), quienes describieron el maxilar 
superior como sitio frecuente de presenta-

ción en menores de 15 años. A diferencia del 
FOJP, el FOJT presenta trabéculas óseas 
irregulares sin cuerpos psamomatoides, lo 
cual coincide con los hallazgos histológicos 
de este caso.

Radiológicamente, el patrón isodenso con 
bordes bien definidos se correlaciona con la 
fase inicial de osificación descrita por Ever-
sole (2001), quien reportó que la densidad 
radiográfica aumenta progresivamente 
conforme madura el tejido óseo.

El abordaje quirúrgico mediante Caldwe-
ll-Luc se consideró adecuado dada la exten-
sión tipo IIB según Radkowski, sin compro-
miso intracraneal. Este enfoque permitió 
una resección completa con baja morbilidad, 
concordando con las recomendaciones de 
Alcalá-Galiano et al. (2011), que proponen 
técnicas conservadoras en lesiones confina-
das a senos maxilares en pacientes pediátri-
cos. A su vez, la ausencia de recidiva a 12 
meses respalda la importancia de la resec-
ción completa como predictor de buen 
pronóstico. Sin embargo, el seguimiento 
prolongado es fundamental debido al riesgo 
descrito de recurrencia tardía hasta en un 30 
% de los casos. Finalmente, en el ámbito del 
diagnóstico diferencial el FOJT debe distin-
guirse de entidades como osteoma, fibrodis-
plasia osificante y osteoblastoma, ya que, 
aunque pueden compartir características 
radiográficas similares, difieren en su histo-
génesis y comportamiento clínico.

Conclusiones

El fibroma osificante trabecular juvenil es 
una lesión benigna, aunque presenta un 
notable potencial de expansión y recurrencia 
local, lo que exige una evaluación cuidado-
sa. Por ello, su diagnóstico requiere una 
estricta correlación clínico-radiológica e 
histopatológica, ya que puede mostrar carac-
terísticas similares a otras lesiones 
fibro-óseas. En este contexto, la tomografía 
resulta esencial para determinar la extensión 
de la lesión y planificar adecuadamente la 
resección quirúrgica, siguiendo modelos de 
clasificación como el propuesto por 

Radkowski. Asimismo, la resección com-
pleta representa el tratamiento de elección y 
constituye el principal factor pronóstico 
favorable. Finalmente, se recomienda man-
tener un seguimiento clínico e imagenológi-
co prolongado, particularmente en pacientes 
pediátricos, con el fin de detectar posibles 
recidivas de forma temprana.

Referencias bibliográficas

1. Aoun, G., & Sharrouf, W. (2022). 
Psammomatoid and trabecular juvenile ossi-
fying fibromas of the jaws: Two aggressive 
tumors. Journal of Advances in Medicine 
and Medical Research, 34(20), 456–460. 
https://doi.org/10.9734/jammr/2022/-
v34i2031516

2. Bohn, O. L., Kalmar, J. R., Allen, C. 
M., Kirsch, C., Williams, D., & Leon, M. E. 
(2010). Trabecular and psammomatoid 
juvenile ossifying fibroma of the skull base 
mimicking psammomatoid meningioma. 
Head & Neck Pathology, 4(4), 290-297. 
https://doi.org/10.1007/s12105-010-0206-0

3. El-Mofty, S. (2002). Psammomatoid 
and trabecular juvenile ossifying fibroma of 
the craniofacial skeleton: Two distinct clini-
copathologic entities. Oral Surgery, Oral 
Medicine, Oral Pathology, Oral Radiology 
& Endodontology, 93(3), 296-304. https://-
doi.org/10.1067/moe.2002.121545

4. Pandit, N., Saini, N., Kler, S., & 
Jindal, S. (2014). Juvenile trabecular ossif-
ying fibroma of peripheral variety: An 
uncommon clinical entity with aggressive 
local behavior and high recurrence rate. 
Journal of Indian Society of Periodontology, 
18(2), 232-235. https://doi.or-
g/10.4103/0972-124X.131336

5. Sarode, S. C., Sarode, G. S., Ingale, 
Y., Ingale, M., Majumdar, B., Patil, N., & 
Patil, S. (2018). Recurrent juvenile psam-
momatoid ossifying fibroma with secondary 
aneurysmal bone cyst of the maxilla: A case 
report and review of literature. Journal of 
Oral Oncology, 8, 101-109. https://doi.or-

g/10.1016/j.joo.2018.02.004

6. Ossifying fibroma and juvenile ossi-
fying fibroma: A systematic review. (2024). 
Journal of Bone & Mineral Research, 39(2), 
180-192. https://doi.org/10.1016/j.jb-
mr.2023.12.009

7. Alcalá-Galiano, A., Rodrí-
guez-Campo, F. J., Acosta, E., & Sánchez, J. 
(2011). Juvenile ossifying fibroma of the 
maxilla: A report of 2 cases and review of 
the literature. Journal of Oral and Maxillofa-
cial Surgery, 69(5), 1505–1511. https://-
doi.org/10.1016/j.joms.2010.02.089

8. Chrcanovic, B. R., Gomez, R. S., & 
Gurgel, C. A. (2018). Juvenile ossifying 
fibroma: An updated review of the literature. 
Head and Neck Pathology, 12(4), 598–607. 
https://doi.org/10.1007/s12105-018-0945-8

9. Eversole, L. R. (2001). Ossifying 
fibroma: A study of 64 cases. Oral Surgery, 
Oral Medicine, Oral Pathology, Oral Radio-
logy, and Endodontology, 92(4), 461–469. 
https://doi.org/10.1067/moe.2001.118618

10. Radkowski, M. A., McGill, T. J., 
Healy, G. B., Jones, D. T., & Goodman, M. 
L. (1996). Angiofibroma: Changes in 
staging and treatment. Archives of Otolary-
ngology–Head & Neck Surgery, 122(2), 
122–129. https://doi.org/10.1001/archo-
tol.1996.01890140026004

11. Slootweg, P. J., & Panders, A. K. 
(1990). Juvenile ossifying fibroma. Report 
of four cases. Journal of Maxillofacial 
Surgery, 18(3), 125–129. https://doi.or-
g/10.1016/S0301-0503(05)80253-1

 

REVISTA MÉDICO 
CIENTÍFICA

“DR. FRANCISCO DE ICAZA BUSTAMANTE”

Coordinación 
de Docencia 

e Investigación

38



des intravenosos y medidas de soporte, 
logrando mejoría clínica, la hospitalización 
varió entre 8 días y 6 meses.

Conclusiones: En pacientes pediátricos que 
presentan un cuadro febril inespecífico 
acompañado de erupción cutánea y afecta-
ción sistémica, es esencial realizar una 
anamnesis detallada que incluya el uso de 
fármacos hasta dos meses previos. El análi-
sis de los casos clínicos de nuestro hospital 
concuerda con datos generales que indican 
que los anticonvulsivantes son los medica-
mentos más comúnmente asociados al 
síndrome DRESS. La identificación tempra-
na de esta entidad, junto con la retirada 
inmediata del fármaco causante y la instau-
ración oportuna de inmunomoduladores y 
medidas de soporte, es fundamental para 
lograr una evolución clínica satisfactoria.

Introducción

El síndrome DRESS constituye una reac-
ción de hipersensibilidad grave a medica-
mentos, siendo los anticonvulsivos aromáti-
cos los fármacos más comúnmente implica-
dos, seguidos por el alopurinol y diversos 
antimicrobianos. En la población pediátrica, 
su incidencia oscila entre 1 por cada 1,000 a 
10,000 pacientes, con una frecuencia de 
2.18 a 9.63 casos por cada 100,000 niños 
hospitalizados. Aunque es una entidad poco 
frecuente los pacientes pediátricos tienen un 
mayor riesgo de desarrollar este síndrome 
dentro de la primera década de vida debido a 
la mayor incidencia de convulsiones y se 
asocia a una significativa morbilidad y mor-
talidad cercana al 10% en adultos y 5.4% en 
niños (Beck, 2024, Bonilla-Bustos et al., 
2022, Burlui et al., 2020, Manieri et al., 
2023).

La variabilidad clínica de presentación 
difiere entre la población adulta y pediátrica 
siendo en los adultos el inicio del cuadro 
clínico dentro de 2 a 8 semanas mientras que 
en los niños puede tener un tiempo de apari-
ción menor a dos semanas, en especial 
cuando es desencadenado por antibióticos. 
Las manifestaciones sistémicas muestran 

contraste en ambas poblaciones ya que en 
adultos la afectación pulmonar se encuentra 
mayormente asociada mientras que la afec-
tación gastrointestinal es predominante en 
niños. En ambas poblaciones se muestra 
igualdad en cuanto al desarrollo de compli-
caciones a largo plazo como desarrollo de 
enfermedades autoinmunes, disfunción 
orgánica y aparición de hipersensibilidad 
múltiple a fármacos (Manieri, Dondi, Neri, 
& Lanari, 2023).

Etiopatogenia
La fisiopatología del síndrome DRESS aún 
no está completamente aclarada, pero se 
considera un proceso multifactorial que 
involucra aspectos inmunológicos, genéti-
cos y factores infecciosos. Este trastorno 
inmunológico se caracteriza por una dismi-
nución de linfocitos B e inmunoglobulinas 
circulantes, acompañada de un aumento en 
linfocitos T, así como elevación de mediado-
res inflamatorios como la interleucina-6 y el 
factor de necrosis tumoral.

La predisposición genética juega un papel 
fundamental, ya que ciertos alelos del com-
plejo mayor de histocompatibilidad (HLA) 
están asociados con una mayor susceptibili-
dad en diferentes poblaciones; así, tenemos 
que el alelo HLA-B*5801 en la población 
coreana, tailandesa y china atribuye un 
mayor riesgo de desarrollar DRESS por 
alopurinol, el HLA-B*31:01 está relaciona-
do con reacciones a carbamazepina, y el 
HLA-B*5701 con hipersensibilidad a 
abacavir. Además, la variabilidad genética 
en las enzimas del citocromo P450 puede 
afectar la metabolización de fármacos, gene-
rando un aumento de metabolitos reactivos 
que desencadenan la respuesta inmunitaria.

Asimismo, existe una estrecha asociación 
entre el síndrome DRESS y la reactivación 
de virus de la familia Herpesviridae, como 
el citomegalovirus, el virus de Epstein-Barr 
y el herpes humano 6 y 7, los cuales podrían 
contribuir a la inflamación sistémica.

Diversos medicamentos han sido implicados 
en el desarrollo del síndrome, predominando 

los anticonvulsivos aromáticos (35%), 
seguidos por el alopurinol (18%) y la dapso-
na (12%). Se ha observado además un fenó-
meno de reactividad cruzada entre carba-
mazepina, fenitoína y fenobarbital, atribuido 
a defectos en la eliminación del óxido de 
areno. Otros fármacos relacionados inclu-
yen vancomicina, betalactámicos, minoci-
clina, sulfonamidas y antivirales (Boni-
lla-Bustoxs et al., 2022). En la tabla 1 se 
resumen los fármacos asociados al desarro-
llo del síndrome.

Tabla 1: Fármacos asociados a síndrome de 
DRESS

Cuadro Clínico

Los síntomas típicamente se manifiestan 
entre dos y ocho semanas después de la 
exposición al fármaco, aunque este intervalo 
puede reducirse considerablemente a pocas 
horas o días en casos de sensibilización 
previa. (Bonilla-Bustos et al., 2022).

El cuadro clásico del síndrome DRESS se 
caracteriza por fiebre y una erupción cutá-
nea morbiliforme, generalmente maculopa-
pular y pruriginosa, que suele extenderse en 
sentido cefalocaudal. En ocasiones, la erup-
ción puede adoptar un patrón de eritema 
polimorfo, con la aparición de vesículas, 
pústulas, ampollas o lesiones purpúricas y 
en diana atípicas, pudiendo progresar a 
eritrodermia o dermatitis exfoliativa si el 
fármaco causal no es retirado. Aproximada-
mente la mitad de los pacientes presentan 
compromiso mucoso, con manifestaciones 
como queilitis, erosiones orales o amigdali-
tis (Cabañas et al., 2020).

El edema facial es una característica clínica 
frecuente y sugestiva, localizándose prefe-
rentemente en las regiones periorbitaria y 
centrofacial, aunque un 25% de los casos 
puede presentar edema generalizado. La 
linfadenopatía se observa en tres cuartas 
partes de los pacientes, afectando principal-
mente regiones cervicales, axilares e ingui-
nales (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Entre los hallazgos de laboratorio destacan 
las alteraciones hematológicas, que incluyen 
leucocitosis con linfocitos atípicos, trombo-
citopenia, anemia y eosinofilia (con recuen-
tos absolutos superiores a 700/mm³) en un 
60-70% de los casos (Bonilla-Bustos et al., 
2022).

La severidad del síndrome está relacionada 
con la afectación de órganos internos, 
siendo el hígado el más comúnmente com-
prometido, en un 60-80% de los pacientes 
(Bonilla-Bustos et al., 2022). Este daño 
hepático puede variar desde una hepatitis 
leve con elevación de aminotransferasas 
hasta necrosis hepática que podría requerir 
trasplante. En la población pediátrica, se ha 
descrito también afectación gastrointestinal 
en cerca del 8% de los casos, manifestada 
como enteropatía crónica perdedora de 
proteínas y pancreatitis (Manieri et al., 
2023). La insuficiencia renal se presenta en 
un 30%, especialmente asociada a medica-
mentos como alopurinol, carbamazepina y 
dapsona, mientras que la neumonitis inters-

ticial vinculada a minociclina y la afectación 
cardíaca relacionada con ampicilina son 
menos frecuentes (Calle et al., 2023).

Finalmente, las secuelas endocrinas suelen 
surgir entre dos y cuatro meses tras la retira-
da del fármaco, principalmente afectando la 
función tiroidea, por lo que se recomienda 
un seguimiento prolongado hasta dos años. 
Asimismo, se ha documentado la aparición 
de diabetes mellitus tipo 1 entre tres sema-
nas y diez meses después del episodio agudo 
(Calle et al., 2023).

Diagnóstico

El diagnóstico del síndrome DRESS puede 
resultar desafiante y en ocasiones retrasarse, 
debido a la amplia diversidad de sus mani-
festaciones clínicas. Es fundamental mante-
ner un alto índice de sospecha en cualquier 
paciente pediátrico que haya recibido medi-
camentos reconocidos por inducir esta reac-
ción, especialmente cuando los síntomas 
aparecen dentro del período de latencia 
característico. Para ello, es imprescindible 
contar con una historia clínica exhaustiva, 
que incluya antecedentes médicos comple-
tos y un registro detallado de los fármacos 
administrados (Manieri et al., 2023).

Diversos criterios internacionales han sido 
desarrollados para facilitar el diagnóstico, 
destacándose entre ellos los Criterios RegiS-
CAR, ampliamente utilizados en Europa, y 
los Criterios J-SCAR, más frecuentes en 
países asiáticos. El sistema de puntuación 
RegiSCAR es una herramienta empleada 
para diagnosticar el síndrome DRESS 
evaluando signos clínicos y resultados de 
laboratorio, asignando puntos según su 
presencia. Entre los criterios evaluados se 
incluyen la fiebre mayor a 38.5°C, adenopa-
tías en al menos dos áreas del cuerpo, y eosi-
nofilia, la cual recibe 1 punto si el recuento 
absoluto de eosinófilos supera las 700 célu-
las/μL o representan más del 10% del total, 
y 2 puntos si el conteo excede las 1,500 
células/μL o el porcentaje es mayor al 20%. 
También se consideran la existencia de 
linfocitos atípicos, la extensión del exante-

ma que afecta más de la mitad del cuerpo, 
daño en órganos internos como hígado o 
riñones, la exclusión de otras posibles 
causas infecciosas, y la duración prolongada 
de los síntomas. La interpretación de la 
puntuación es la siguiente: menos de 2 
puntos indica que el diagnóstico es improba-
ble, entre 2 y 3 puntos sugiere posibilidad, 
entre 4 y 5 puntos es probable, y 6 o más 
confirma el diagnóstico de síndrome 
DRESS.

Frente a la sospecha clínica de DRESS, se 
recomienda la realización de una serie de 
pruebas de laboratorio que abarquen hemo-
grama completo, electrolitos séricos, análi-
sis de orina, así como pruebas de función 
hepática, renal y tiroidea, esta última debe 
ser evaluada nuevamente tras dos meses, 
dado que las alteraciones endocrinas pueden 
manifestarse de forma tardía. Además, es 
aconsejable incluir estudios virológicos 
mediante reacción en cadena de la polimera-
sa (PCR) para detectar infecciones por virus 
del herpes humano 6 y 7, virus Epstein-Barr 
y citomegalovirus, junto con serologías para 
virus de hepatitis A, B y C (Manieri et al., 
2023).

La realización de una biopsia de piel no es 
indispensable para confirmar el diagnóstico 
ya que los resultados histológicos obtenidos 
son variables y no patognomónicos (Boni-
lla-Bustos et al., 2022). Se han reportado 
como hallazgos: dermatitis de interfase con 
afectación de los anexos cutáneos, disquera-
tosis, exocitosis linfocítica, espongiosis y 
presencia de polimorfonucleares neutrófilos 
y eosinófilos en un 20 y 42% del infiltrado 
dérmico (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Diagnóstico diferencial

En los pacientes pediátricos el diagnóstico 
de DRESS puede ser complejo ya que com-
parte características clínicas con entidades 
como infecciones bacterianas, enfermeda-
des autoinmunes, neoplasias, enfermedad 
inflamatoria eritrodérmica y otras farmaco-
dermias (Manieri et al., 2023). 

Tabla 3: Enfermedades a considerar para diag-
nóstico diferencial de DRESS

Manejo

El tiempo de intervención va a definir la grave-
dad de las manifestaciones clínicas y el com-
promiso orgánico. Tras la identificación opor-
tuna del cuadro clínico, la suspensión inmedia-
ta del fármaco causante es indispensable en el 
manejo de DREES asociado a terapia inmuno-
moduladora de acuerdo a la gravedad. Así, las 
formas leves, serán manejadas con terapia de 
soporte y sintomática, los corticoides sistémi-
cos son el tratamiento indicado, con una dosis 
de prednisona 1 mg/kg/día con reducción 
gradual en 3 a 6 meses (Manieri et al., 2023).

En casos moderados a graves o que no respon-
dan a corticoides orales está indicado el uso de 
la administración intravenosa de metilpredni-
solona 3 mg/kg/día por 3 días. Cuadros refrac-
tarios deben considerar tratamientos de segun-
da línea, que incluyen el uso concomitante de 
inmunoglobulina intravenosa a dosis de 1 
gr/kg/día por 2 días y ciclosporina, que se 
pueden sumar a terapia biológica, con fárma-
cos anti IL5 (Mepolizumab) o anti receptores 
de IL5 (Benralizumab) ya que se ha demostra-
do que está implicada en los mecanismos pató-
genos del DRESS (Manieri et al., 2023).
El seguimiento de los pacientes con DRESS 

debe realizarse ya que se ha descrito que la 
población pediátrica presenta un 10.8% de 
complicaciones a largo plazo, además se 
observó que las complicaciones autoinmunes 
son más comunes en este grupo etario mien-
tras que los adultos son más vulnerables a 
complicaciones relacionadas con fallo orgáni-
co (Manieri et al., 2023).  Entre estas compli-
caciones se encontró que algunos pacientes 
que recibieron antibióticos durante su hospita-
lización por DRESS, presentaron reacciones 
alérgicas a antibióticos durante 2-5 años poste-
riores con pruebas del parche positivas (San-
tiago et al., 2020).

Presentación de los casos

En esta serie clínica se exponen seis casos 
pediátricos de síndrome DRESS, principal-
mente asociados al uso de anticonvulsivantes  
y sulfametoxazol/trimetoprim. Los pacientes, 
cuyas edades oscilan entre los 6 y 14 años, 
presentaron cuadros clínicos caracterizados 
por fiebre, erupciones cutáneas, eosinofilia y 
compromiso hepático, manifestaciones que 
variaron en severidad y evolución. A continua-
ción, se ofrece un resumen detallado de las 
características clínicas, hallazgos de laborato-
rio y abordaje terapéutico de cada caso, 
plasmado en la tabla 4.

Tabla 4. 6 pacientes con DRESS
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Resumen

Objetivo: Presentar seis casos clínicos de 
farmacodermia, catalogados como Síndro-
me de reacción a fármacos con eosinofilia y 
síntomas sistémicos (DRESS), atendidos 
durante un periodo de seis años en el Hospi-
tal del Niño Dr. Francisco de Icaza Busta-
mante. 

Antecedentes
El síndrome DRESS constituye una severa 
reacción inmunitaria de tipo IVB (hipersen-
sibilidad retardada tipo IVb), frecuentemen-
te vinculada al uso de anticonvulsivantes. Se 
caracteriza por la aparición de fiebre, erup-
ciones cutáneas extensas, deterioro del 
estado general y alteraciones analíticas, 
destacando eosinofilia y compromiso multi-
sistémico, especialmente hepático. Su fisio-
patología implica una compleja respuesta 
inmunológica que puede incluir reactivación 
viral y un intenso estado inflamatorio sisté-

mico. El manejo óptimo requiere la inme-
diata suspensión del agente desencadenante 
y la administración de inmunomoduladores. 
La prontitud en el diagnóstico y tratamiento 
resulta fundamental para mejorar el pronós-
tico clínico. (Cho, Y. T., Yang, 2017)

Presentación de los casos: Se presentan 
seis casos pediátricos, de entre 6 y 14 años, 
que desarrollaron síndrome DRESS tras 
tratamiento con anticonvulsivantes en cinco 
casos,  y en un caso con sulfametoxazol/tri-
metoprim, en un periodo de 12 a 56 días 
posteriores. Clínicamente, todos manifesta-
ron fiebre y erupción maculopapular genera-
lizada, acompañadas de elevación de reac-
tantes de fase aguda y alteración de enzimas 
hepáticas. Biopsia cutánea se realizó en 
cuatro casos y  mostró un infiltrado linfocíti-
co compatible con proceso inflamatorio. En 
todos los casos se suspendió el fármaco 
sospechoso y se inició terapia con corticoi-
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ying fibroma. The postoperative course was 
uneventful, and the patient was discharged 
with good recovery. Literature review indi-
cates that, despite its benign nature, this 
lesion may exhibit rapid growth and a high 
recurrence rate if not completely excised. 
Early diagnosis and total surgical resection 
are essential to prevent recurrence and facial 
deformity. This case highlights the impor-
tance of individualized surgical planning in 
pediatric patients and supports the continued 
role of the Caldwell-Luc approach when 
endoscopic access is limited.

Keywords: juvenile ossifying fibroma, 
maxillary sinus, Caldwell-Luc, fibro-os-
seous tumor, maxillofacial surgery.

Introducción

El fibroma osificante juvenil (FOJ) es una 
neoplasia fibro-ósea benigna poco frecuente 
que afecta predominantemente a niños y 
adultos jóvenes, caracterizada por el reem-
plazo del hueso normal por tejido fibroso 
celular con focos de osificación variable. 
Este tumor presenta un comportamiento 
clínicamente localmente agresivo, con 
tendencia a la recurrencia, a pesar de su 
naturaleza no metastásica (Pandit, Saini, 
Kler & Jindal, 2014).

Dentro de las variantes histológicas recono-
cidas, se distinguen el fibroma osificante 
juvenil trabecular (FOJT) y el fibroma osifi-
cante juvenil psamomatoide (FOJP), que 
difieren en su patrón microscópico, localiza-
ción anatómica y edad de presentación 
(El-Mofty, 2002; Bohn et al., 2010). El 
FOJT suele presentarse en huesos maxilares, 
especialmente el maxilar superior, mientras 
que el FOJP se observa con mayor frecuen-
cia en la región naso-etmoidal y orbitofron-
tal (Sarode et al., 2018; Aoun & Sharrouf, 
2022).

En la literatura, la etiología del FOJ sigue 
siendo incierta. Se han propuesto factores 
genéticos y disfunciones en la maduración 
del tejido mesenquimatoso, sin evidencia 
concluyente. Estudios recientes han identifi-

cado marcadores como β-catenina y 
RUNX2, relacionados con la diferenciación 
osteoblástica anormal, lo que sugiere una 
alteración en la vía de señalización Wnt 
como posible mecanismo patogénico (Ossif-
ying fibroma and juvenile ossifying fibro-
ma: A systematic review, 2024).

A nivel radiográfico, el FOJ se manifiesta 
como una lesión expansiva bien delimitada, 
con patrón radiolúcido o mixto (radiolúci-
do-radiopaco) según el grado de mineraliza-
ción, y puede causar desplazamiento denta-
rio, expansión de corticales o incluso 
obstrucción nasal si compromete senos 
paranasales (Georges & Sharrouf, 2022).

La clasificación de D. Radkowski es la más 
utilizada para describir la extensión del 
Nasoangiofibroma juvenil (NAJ), una 
entidad que comparte localización y com-
portamiento expansivo similar al FOJ, 
permitiendo correlacionar la extensión 
anatómica con el abordaje quirúrgico y el 
pronóstico.

En cuanto al FOJ, la World Health Organi-
zation (OMS) (2022) mantiene la subdivi-
sión en dos variantes principales: trabecular 
y psamomatoide.

No obstante, a pesar del avance en su carac-
terización histopatológica, existen vacíos en 
la literatura sobre el comportamiento bioló-
gico y pronóstico de las lesiones maxilares 
en pacientes pediátricos, lo cual dificulta 
establecer protocolos terapéuticos unifor-
mes (Pandit et al., 2014; Sarode et al., 2018).

El propósito de este estudio es presentar un 
caso clínico de fibroma osificante trabecular 
juvenil localizado en el seno maxilar dere-
cho en un paciente pediátrico, describiendo 
sus características clínicas, radiológicas, 
histopatológicas y quirúrgicas, y realizar 
una revisión comparativa con la literatura 
existente para aportar al entendimiento y 
manejo integral de esta entidad.

Tabla 1. Variantes histológicas del fibroma 
osificante juvenil (OMS, 2022)

Presentación del caso

Paciente masculino sin antecedentes patoló-
gicos personales ni familiares relevantes. 
Los padres refirieron aumento progresivo de 
volumen en la región maxilar derecha 

durante el último año, acompañado de 
obstrucción nasal derecha, asimetría facial 
progresiva y proptosis leve del ojo derecho. 
No se reportaron epistaxis ni dolor.

Imagen 1. Masa que genera desplazamiento 
del piso de la órbita derecha lo cual genera la 
proptosis e hipertropía por compresión del 
musculo recto inferior derecho.

A la evaluación clínica, se observó expan-
sión del tercio medio facial derecho, con 
desviación nasal y borramiento del surco 
nasogeniano ipsilateral. La exploración 
endoscópica evidenció ocupación parcial de 
la fosa nasal derecha con una masa firme, no 
ulcerada, de color rosado pálido y sin 
sangrado al contacto.

La tomografía computarizada simple de 
macizo facial (TC) reveló una lesión isoden-
sa expansiva bien delimitada en seno maxi-
lar derecho, sin evidencia de destrucción 
cortical, que producía desplazamiento del 
tabique nasal y compresión orbitaria.
• Corte coronal: masa homogénea 
expansiva que ocupaba casi la totalidad del 
seno maxilar derecho, con adelgazamiento 

de las paredes óseas y desplazamiento del 
globo ocular.

Imagen 2. Masa isodensa expansiva bien 
delimitada en el seno maxilar derecho, sin 
destrucción cortical, esta expansión genera 
desplazamiento de la pared medial compri-
miendo la fosa nasal derecha y obstruyendo 
el complejo osteomeatal

Se realizó biopsia incisional bajo anestesia 
general, obteniéndose fragmentos óseos y 
fibrosos. El estudio histopatológico confir-
mó la presencia de trabéculas de hueso 
inmaduro entre estroma fibroso celular, 
compatible con fibroma osificante trabectu-
lar juvenil.

 

Imagen 3.Fragmentos de la tumoración 
obtenidos durante la resección quirúrgica 
del seno maxilar derecho. Se observan 
piezas de consistencia firme, blanquecinas, 
correspondientes al fibroma osificante juve-
nil.

El tratamiento consistió en resección quirúr-
gica completa por abordaje de Caldwell-Luc 
modificado, con preservación de estructuras 
adyacentes. El seguimiento postoperatorio a 
12 meses mostró buena evolución, sin 
evidencia de recidiva clínica ni radiológica.

Imagen 4. Abordaje Cadwell-Luck

Discusión

El FOJT, aunque benigno, presenta un com-
portamiento localmente agresivo, con creci-
miento rápido y alta tasa de recurrencia si la 
resección es incompleta. Este comporta-
miento se debe a su elevada actividad osteo-
génica y capacidad de expansión en huesos 
faciales.

En el presente caso, la localización en seno 
maxilar coincide con los reportes de Sloo-
tweg y Panders (1990) y Chrcanovic et al. 
(2018), quienes describieron el maxilar 
superior como sitio frecuente de presenta-

ción en menores de 15 años. A diferencia del 
FOJP, el FOJT presenta trabéculas óseas 
irregulares sin cuerpos psamomatoides, lo 
cual coincide con los hallazgos histológicos 
de este caso.

Radiológicamente, el patrón isodenso con 
bordes bien definidos se correlaciona con la 
fase inicial de osificación descrita por Ever-
sole (2001), quien reportó que la densidad 
radiográfica aumenta progresivamente 
conforme madura el tejido óseo.

El abordaje quirúrgico mediante Caldwe-
ll-Luc se consideró adecuado dada la exten-
sión tipo IIB según Radkowski, sin compro-
miso intracraneal. Este enfoque permitió 
una resección completa con baja morbilidad, 
concordando con las recomendaciones de 
Alcalá-Galiano et al. (2011), que proponen 
técnicas conservadoras en lesiones confina-
das a senos maxilares en pacientes pediátri-
cos. A su vez, la ausencia de recidiva a 12 
meses respalda la importancia de la resec-
ción completa como predictor de buen 
pronóstico. Sin embargo, el seguimiento 
prolongado es fundamental debido al riesgo 
descrito de recurrencia tardía hasta en un 30 
% de los casos. Finalmente, en el ámbito del 
diagnóstico diferencial el FOJT debe distin-
guirse de entidades como osteoma, fibrodis-
plasia osificante y osteoblastoma, ya que, 
aunque pueden compartir características 
radiográficas similares, difieren en su histo-
génesis y comportamiento clínico.

Conclusiones

El fibroma osificante trabecular juvenil es 
una lesión benigna, aunque presenta un 
notable potencial de expansión y recurrencia 
local, lo que exige una evaluación cuidado-
sa. Por ello, su diagnóstico requiere una 
estricta correlación clínico-radiológica e 
histopatológica, ya que puede mostrar carac-
terísticas similares a otras lesiones 
fibro-óseas. En este contexto, la tomografía 
resulta esencial para determinar la extensión 
de la lesión y planificar adecuadamente la 
resección quirúrgica, siguiendo modelos de 
clasificación como el propuesto por 

Radkowski. Asimismo, la resección com-
pleta representa el tratamiento de elección y 
constituye el principal factor pronóstico 
favorable. Finalmente, se recomienda man-
tener un seguimiento clínico e imagenológi-
co prolongado, particularmente en pacientes 
pediátricos, con el fin de detectar posibles 
recidivas de forma temprana.
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des intravenosos y medidas de soporte, 
logrando mejoría clínica, la hospitalización 
varió entre 8 días y 6 meses.

Conclusiones: En pacientes pediátricos que 
presentan un cuadro febril inespecífico 
acompañado de erupción cutánea y afecta-
ción sistémica, es esencial realizar una 
anamnesis detallada que incluya el uso de 
fármacos hasta dos meses previos. El análi-
sis de los casos clínicos de nuestro hospital 
concuerda con datos generales que indican 
que los anticonvulsivantes son los medica-
mentos más comúnmente asociados al 
síndrome DRESS. La identificación tempra-
na de esta entidad, junto con la retirada 
inmediata del fármaco causante y la instau-
ración oportuna de inmunomoduladores y 
medidas de soporte, es fundamental para 
lograr una evolución clínica satisfactoria.

Introducción

El síndrome DRESS constituye una reac-
ción de hipersensibilidad grave a medica-
mentos, siendo los anticonvulsivos aromáti-
cos los fármacos más comúnmente implica-
dos, seguidos por el alopurinol y diversos 
antimicrobianos. En la población pediátrica, 
su incidencia oscila entre 1 por cada 1,000 a 
10,000 pacientes, con una frecuencia de 
2.18 a 9.63 casos por cada 100,000 niños 
hospitalizados. Aunque es una entidad poco 
frecuente los pacientes pediátricos tienen un 
mayor riesgo de desarrollar este síndrome 
dentro de la primera década de vida debido a 
la mayor incidencia de convulsiones y se 
asocia a una significativa morbilidad y mor-
talidad cercana al 10% en adultos y 5.4% en 
niños (Beck, 2024, Bonilla-Bustos et al., 
2022, Burlui et al., 2020, Manieri et al., 
2023).

La variabilidad clínica de presentación 
difiere entre la población adulta y pediátrica 
siendo en los adultos el inicio del cuadro 
clínico dentro de 2 a 8 semanas mientras que 
en los niños puede tener un tiempo de apari-
ción menor a dos semanas, en especial 
cuando es desencadenado por antibióticos. 
Las manifestaciones sistémicas muestran 

contraste en ambas poblaciones ya que en 
adultos la afectación pulmonar se encuentra 
mayormente asociada mientras que la afec-
tación gastrointestinal es predominante en 
niños. En ambas poblaciones se muestra 
igualdad en cuanto al desarrollo de compli-
caciones a largo plazo como desarrollo de 
enfermedades autoinmunes, disfunción 
orgánica y aparición de hipersensibilidad 
múltiple a fármacos (Manieri, Dondi, Neri, 
& Lanari, 2023).

Etiopatogenia
La fisiopatología del síndrome DRESS aún 
no está completamente aclarada, pero se 
considera un proceso multifactorial que 
involucra aspectos inmunológicos, genéti-
cos y factores infecciosos. Este trastorno 
inmunológico se caracteriza por una dismi-
nución de linfocitos B e inmunoglobulinas 
circulantes, acompañada de un aumento en 
linfocitos T, así como elevación de mediado-
res inflamatorios como la interleucina-6 y el 
factor de necrosis tumoral.

La predisposición genética juega un papel 
fundamental, ya que ciertos alelos del com-
plejo mayor de histocompatibilidad (HLA) 
están asociados con una mayor susceptibili-
dad en diferentes poblaciones; así, tenemos 
que el alelo HLA-B*5801 en la población 
coreana, tailandesa y china atribuye un 
mayor riesgo de desarrollar DRESS por 
alopurinol, el HLA-B*31:01 está relaciona-
do con reacciones a carbamazepina, y el 
HLA-B*5701 con hipersensibilidad a 
abacavir. Además, la variabilidad genética 
en las enzimas del citocromo P450 puede 
afectar la metabolización de fármacos, gene-
rando un aumento de metabolitos reactivos 
que desencadenan la respuesta inmunitaria.

Asimismo, existe una estrecha asociación 
entre el síndrome DRESS y la reactivación 
de virus de la familia Herpesviridae, como 
el citomegalovirus, el virus de Epstein-Barr 
y el herpes humano 6 y 7, los cuales podrían 
contribuir a la inflamación sistémica.

Diversos medicamentos han sido implicados 
en el desarrollo del síndrome, predominando 

los anticonvulsivos aromáticos (35%), 
seguidos por el alopurinol (18%) y la dapso-
na (12%). Se ha observado además un fenó-
meno de reactividad cruzada entre carba-
mazepina, fenitoína y fenobarbital, atribuido 
a defectos en la eliminación del óxido de 
areno. Otros fármacos relacionados inclu-
yen vancomicina, betalactámicos, minoci-
clina, sulfonamidas y antivirales (Boni-
lla-Bustoxs et al., 2022). En la tabla 1 se 
resumen los fármacos asociados al desarro-
llo del síndrome.

Tabla 1: Fármacos asociados a síndrome de 
DRESS

Cuadro Clínico

Los síntomas típicamente se manifiestan 
entre dos y ocho semanas después de la 
exposición al fármaco, aunque este intervalo 
puede reducirse considerablemente a pocas 
horas o días en casos de sensibilización 
previa. (Bonilla-Bustos et al., 2022).

El cuadro clásico del síndrome DRESS se 
caracteriza por fiebre y una erupción cutá-
nea morbiliforme, generalmente maculopa-
pular y pruriginosa, que suele extenderse en 
sentido cefalocaudal. En ocasiones, la erup-
ción puede adoptar un patrón de eritema 
polimorfo, con la aparición de vesículas, 
pústulas, ampollas o lesiones purpúricas y 
en diana atípicas, pudiendo progresar a 
eritrodermia o dermatitis exfoliativa si el 
fármaco causal no es retirado. Aproximada-
mente la mitad de los pacientes presentan 
compromiso mucoso, con manifestaciones 
como queilitis, erosiones orales o amigdali-
tis (Cabañas et al., 2020).

El edema facial es una característica clínica 
frecuente y sugestiva, localizándose prefe-
rentemente en las regiones periorbitaria y 
centrofacial, aunque un 25% de los casos 
puede presentar edema generalizado. La 
linfadenopatía se observa en tres cuartas 
partes de los pacientes, afectando principal-
mente regiones cervicales, axilares e ingui-
nales (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Entre los hallazgos de laboratorio destacan 
las alteraciones hematológicas, que incluyen 
leucocitosis con linfocitos atípicos, trombo-
citopenia, anemia y eosinofilia (con recuen-
tos absolutos superiores a 700/mm³) en un 
60-70% de los casos (Bonilla-Bustos et al., 
2022).

La severidad del síndrome está relacionada 
con la afectación de órganos internos, 
siendo el hígado el más comúnmente com-
prometido, en un 60-80% de los pacientes 
(Bonilla-Bustos et al., 2022). Este daño 
hepático puede variar desde una hepatitis 
leve con elevación de aminotransferasas 
hasta necrosis hepática que podría requerir 
trasplante. En la población pediátrica, se ha 
descrito también afectación gastrointestinal 
en cerca del 8% de los casos, manifestada 
como enteropatía crónica perdedora de 
proteínas y pancreatitis (Manieri et al., 
2023). La insuficiencia renal se presenta en 
un 30%, especialmente asociada a medica-
mentos como alopurinol, carbamazepina y 
dapsona, mientras que la neumonitis inters-

ticial vinculada a minociclina y la afectación 
cardíaca relacionada con ampicilina son 
menos frecuentes (Calle et al., 2023).

Finalmente, las secuelas endocrinas suelen 
surgir entre dos y cuatro meses tras la retira-
da del fármaco, principalmente afectando la 
función tiroidea, por lo que se recomienda 
un seguimiento prolongado hasta dos años. 
Asimismo, se ha documentado la aparición 
de diabetes mellitus tipo 1 entre tres sema-
nas y diez meses después del episodio agudo 
(Calle et al., 2023).

Diagnóstico

El diagnóstico del síndrome DRESS puede 
resultar desafiante y en ocasiones retrasarse, 
debido a la amplia diversidad de sus mani-
festaciones clínicas. Es fundamental mante-
ner un alto índice de sospecha en cualquier 
paciente pediátrico que haya recibido medi-
camentos reconocidos por inducir esta reac-
ción, especialmente cuando los síntomas 
aparecen dentro del período de latencia 
característico. Para ello, es imprescindible 
contar con una historia clínica exhaustiva, 
que incluya antecedentes médicos comple-
tos y un registro detallado de los fármacos 
administrados (Manieri et al., 2023).

Diversos criterios internacionales han sido 
desarrollados para facilitar el diagnóstico, 
destacándose entre ellos los Criterios RegiS-
CAR, ampliamente utilizados en Europa, y 
los Criterios J-SCAR, más frecuentes en 
países asiáticos. El sistema de puntuación 
RegiSCAR es una herramienta empleada 
para diagnosticar el síndrome DRESS 
evaluando signos clínicos y resultados de 
laboratorio, asignando puntos según su 
presencia. Entre los criterios evaluados se 
incluyen la fiebre mayor a 38.5°C, adenopa-
tías en al menos dos áreas del cuerpo, y eosi-
nofilia, la cual recibe 1 punto si el recuento 
absoluto de eosinófilos supera las 700 célu-
las/μL o representan más del 10% del total, 
y 2 puntos si el conteo excede las 1,500 
células/μL o el porcentaje es mayor al 20%. 
También se consideran la existencia de 
linfocitos atípicos, la extensión del exante-

ma que afecta más de la mitad del cuerpo, 
daño en órganos internos como hígado o 
riñones, la exclusión de otras posibles 
causas infecciosas, y la duración prolongada 
de los síntomas. La interpretación de la 
puntuación es la siguiente: menos de 2 
puntos indica que el diagnóstico es improba-
ble, entre 2 y 3 puntos sugiere posibilidad, 
entre 4 y 5 puntos es probable, y 6 o más 
confirma el diagnóstico de síndrome 
DRESS.

Frente a la sospecha clínica de DRESS, se 
recomienda la realización de una serie de 
pruebas de laboratorio que abarquen hemo-
grama completo, electrolitos séricos, análi-
sis de orina, así como pruebas de función 
hepática, renal y tiroidea, esta última debe 
ser evaluada nuevamente tras dos meses, 
dado que las alteraciones endocrinas pueden 
manifestarse de forma tardía. Además, es 
aconsejable incluir estudios virológicos 
mediante reacción en cadena de la polimera-
sa (PCR) para detectar infecciones por virus 
del herpes humano 6 y 7, virus Epstein-Barr 
y citomegalovirus, junto con serologías para 
virus de hepatitis A, B y C (Manieri et al., 
2023).

La realización de una biopsia de piel no es 
indispensable para confirmar el diagnóstico 
ya que los resultados histológicos obtenidos 
son variables y no patognomónicos (Boni-
lla-Bustos et al., 2022). Se han reportado 
como hallazgos: dermatitis de interfase con 
afectación de los anexos cutáneos, disquera-
tosis, exocitosis linfocítica, espongiosis y 
presencia de polimorfonucleares neutrófilos 
y eosinófilos en un 20 y 42% del infiltrado 
dérmico (Bonilla-Bustos et al., 2022).

Diagnóstico diferencial

En los pacientes pediátricos el diagnóstico 
de DRESS puede ser complejo ya que com-
parte características clínicas con entidades 
como infecciones bacterianas, enfermeda-
des autoinmunes, neoplasias, enfermedad 
inflamatoria eritrodérmica y otras farmaco-
dermias (Manieri et al., 2023). 

Tabla 3: Enfermedades a considerar para diag-
nóstico diferencial de DRESS

Manejo

El tiempo de intervención va a definir la grave-
dad de las manifestaciones clínicas y el com-
promiso orgánico. Tras la identificación opor-
tuna del cuadro clínico, la suspensión inmedia-
ta del fármaco causante es indispensable en el 
manejo de DREES asociado a terapia inmuno-
moduladora de acuerdo a la gravedad. Así, las 
formas leves, serán manejadas con terapia de 
soporte y sintomática, los corticoides sistémi-
cos son el tratamiento indicado, con una dosis 
de prednisona 1 mg/kg/día con reducción 
gradual en 3 a 6 meses (Manieri et al., 2023).

En casos moderados a graves o que no respon-
dan a corticoides orales está indicado el uso de 
la administración intravenosa de metilpredni-
solona 3 mg/kg/día por 3 días. Cuadros refrac-
tarios deben considerar tratamientos de segun-
da línea, que incluyen el uso concomitante de 
inmunoglobulina intravenosa a dosis de 1 
gr/kg/día por 2 días y ciclosporina, que se 
pueden sumar a terapia biológica, con fárma-
cos anti IL5 (Mepolizumab) o anti receptores 
de IL5 (Benralizumab) ya que se ha demostra-
do que está implicada en los mecanismos pató-
genos del DRESS (Manieri et al., 2023).
El seguimiento de los pacientes con DRESS 

debe realizarse ya que se ha descrito que la 
población pediátrica presenta un 10.8% de 
complicaciones a largo plazo, además se 
observó que las complicaciones autoinmunes 
son más comunes en este grupo etario mien-
tras que los adultos son más vulnerables a 
complicaciones relacionadas con fallo orgáni-
co (Manieri et al., 2023).  Entre estas compli-
caciones se encontró que algunos pacientes 
que recibieron antibióticos durante su hospita-
lización por DRESS, presentaron reacciones 
alérgicas a antibióticos durante 2-5 años poste-
riores con pruebas del parche positivas (San-
tiago et al., 2020).

Presentación de los casos

En esta serie clínica se exponen seis casos 
pediátricos de síndrome DRESS, principal-
mente asociados al uso de anticonvulsivantes  
y sulfametoxazol/trimetoprim. Los pacientes, 
cuyas edades oscilan entre los 6 y 14 años, 
presentaron cuadros clínicos caracterizados 
por fiebre, erupciones cutáneas, eosinofilia y 
compromiso hepático, manifestaciones que 
variaron en severidad y evolución. A continua-
ción, se ofrece un resumen detallado de las 
características clínicas, hallazgos de laborato-
rio y abordaje terapéutico de cada caso, 
plasmado en la tabla 4.

Tabla 4. 6 pacientes con DRESS
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Resumen

Objetivo: Presentar seis casos clínicos de 
farmacodermia, catalogados como Síndro-
me de reacción a fármacos con eosinofilia y 
síntomas sistémicos (DRESS), atendidos 
durante un periodo de seis años en el Hospi-
tal del Niño Dr. Francisco de Icaza Busta-
mante. 

Antecedentes
El síndrome DRESS constituye una severa 
reacción inmunitaria de tipo IVB (hipersen-
sibilidad retardada tipo IVb), frecuentemen-
te vinculada al uso de anticonvulsivantes. Se 
caracteriza por la aparición de fiebre, erup-
ciones cutáneas extensas, deterioro del 
estado general y alteraciones analíticas, 
destacando eosinofilia y compromiso multi-
sistémico, especialmente hepático. Su fisio-
patología implica una compleja respuesta 
inmunológica que puede incluir reactivación 
viral y un intenso estado inflamatorio sisté-

mico. El manejo óptimo requiere la inme-
diata suspensión del agente desencadenante 
y la administración de inmunomoduladores. 
La prontitud en el diagnóstico y tratamiento 
resulta fundamental para mejorar el pronós-
tico clínico. (Cho, Y. T., Yang, 2017)

Presentación de los casos: Se presentan 
seis casos pediátricos, de entre 6 y 14 años, 
que desarrollaron síndrome DRESS tras 
tratamiento con anticonvulsivantes en cinco 
casos,  y en un caso con sulfametoxazol/tri-
metoprim, en un periodo de 12 a 56 días 
posteriores. Clínicamente, todos manifesta-
ron fiebre y erupción maculopapular genera-
lizada, acompañadas de elevación de reac-
tantes de fase aguda y alteración de enzimas 
hepáticas. Biopsia cutánea se realizó en 
cuatro casos y  mostró un infiltrado linfocíti-
co compatible con proceso inflamatorio. En 
todos los casos se suspendió el fármaco 
sospechoso y se inició terapia con corticoi-
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ying fibroma. The postoperative course was 
uneventful, and the patient was discharged 
with good recovery. Literature review indi-
cates that, despite its benign nature, this 
lesion may exhibit rapid growth and a high 
recurrence rate if not completely excised. 
Early diagnosis and total surgical resection 
are essential to prevent recurrence and facial 
deformity. This case highlights the impor-
tance of individualized surgical planning in 
pediatric patients and supports the continued 
role of the Caldwell-Luc approach when 
endoscopic access is limited.

Keywords: juvenile ossifying fibroma, 
maxillary sinus, Caldwell-Luc, fibro-os-
seous tumor, maxillofacial surgery.

Introducción

El fibroma osificante juvenil (FOJ) es una 
neoplasia fibro-ósea benigna poco frecuente 
que afecta predominantemente a niños y 
adultos jóvenes, caracterizada por el reem-
plazo del hueso normal por tejido fibroso 
celular con focos de osificación variable. 
Este tumor presenta un comportamiento 
clínicamente localmente agresivo, con 
tendencia a la recurrencia, a pesar de su 
naturaleza no metastásica (Pandit, Saini, 
Kler & Jindal, 2014).

Dentro de las variantes histológicas recono-
cidas, se distinguen el fibroma osificante 
juvenil trabecular (FOJT) y el fibroma osifi-
cante juvenil psamomatoide (FOJP), que 
difieren en su patrón microscópico, localiza-
ción anatómica y edad de presentación 
(El-Mofty, 2002; Bohn et al., 2010). El 
FOJT suele presentarse en huesos maxilares, 
especialmente el maxilar superior, mientras 
que el FOJP se observa con mayor frecuen-
cia en la región naso-etmoidal y orbitofron-
tal (Sarode et al., 2018; Aoun & Sharrouf, 
2022).

En la literatura, la etiología del FOJ sigue 
siendo incierta. Se han propuesto factores 
genéticos y disfunciones en la maduración 
del tejido mesenquimatoso, sin evidencia 
concluyente. Estudios recientes han identifi-

cado marcadores como β-catenina y 
RUNX2, relacionados con la diferenciación 
osteoblástica anormal, lo que sugiere una 
alteración en la vía de señalización Wnt 
como posible mecanismo patogénico (Ossif-
ying fibroma and juvenile ossifying fibro-
ma: A systematic review, 2024).

A nivel radiográfico, el FOJ se manifiesta 
como una lesión expansiva bien delimitada, 
con patrón radiolúcido o mixto (radiolúci-
do-radiopaco) según el grado de mineraliza-
ción, y puede causar desplazamiento denta-
rio, expansión de corticales o incluso 
obstrucción nasal si compromete senos 
paranasales (Georges & Sharrouf, 2022).

La clasificación de D. Radkowski es la más 
utilizada para describir la extensión del 
Nasoangiofibroma juvenil (NAJ), una 
entidad que comparte localización y com-
portamiento expansivo similar al FOJ, 
permitiendo correlacionar la extensión 
anatómica con el abordaje quirúrgico y el 
pronóstico.

En cuanto al FOJ, la World Health Organi-
zation (OMS) (2022) mantiene la subdivi-
sión en dos variantes principales: trabecular 
y psamomatoide.

No obstante, a pesar del avance en su carac-
terización histopatológica, existen vacíos en 
la literatura sobre el comportamiento bioló-
gico y pronóstico de las lesiones maxilares 
en pacientes pediátricos, lo cual dificulta 
establecer protocolos terapéuticos unifor-
mes (Pandit et al., 2014; Sarode et al., 2018).

El propósito de este estudio es presentar un 
caso clínico de fibroma osificante trabecular 
juvenil localizado en el seno maxilar dere-
cho en un paciente pediátrico, describiendo 
sus características clínicas, radiológicas, 
histopatológicas y quirúrgicas, y realizar 
una revisión comparativa con la literatura 
existente para aportar al entendimiento y 
manejo integral de esta entidad.

Tabla 1. Variantes histológicas del fibroma 
osificante juvenil (OMS, 2022)

Presentación del caso

Paciente masculino sin antecedentes patoló-
gicos personales ni familiares relevantes. 
Los padres refirieron aumento progresivo de 
volumen en la región maxilar derecha 

durante el último año, acompañado de 
obstrucción nasal derecha, asimetría facial 
progresiva y proptosis leve del ojo derecho. 
No se reportaron epistaxis ni dolor.

Imagen 1. Masa que genera desplazamiento 
del piso de la órbita derecha lo cual genera la 
proptosis e hipertropía por compresión del 
musculo recto inferior derecho.

A la evaluación clínica, se observó expan-
sión del tercio medio facial derecho, con 
desviación nasal y borramiento del surco 
nasogeniano ipsilateral. La exploración 
endoscópica evidenció ocupación parcial de 
la fosa nasal derecha con una masa firme, no 
ulcerada, de color rosado pálido y sin 
sangrado al contacto.

La tomografía computarizada simple de 
macizo facial (TC) reveló una lesión isoden-
sa expansiva bien delimitada en seno maxi-
lar derecho, sin evidencia de destrucción 
cortical, que producía desplazamiento del 
tabique nasal y compresión orbitaria.
• Corte coronal: masa homogénea 
expansiva que ocupaba casi la totalidad del 
seno maxilar derecho, con adelgazamiento 

de las paredes óseas y desplazamiento del 
globo ocular.

Imagen 2. Masa isodensa expansiva bien 
delimitada en el seno maxilar derecho, sin 
destrucción cortical, esta expansión genera 
desplazamiento de la pared medial compri-
miendo la fosa nasal derecha y obstruyendo 
el complejo osteomeatal

Se realizó biopsia incisional bajo anestesia 
general, obteniéndose fragmentos óseos y 
fibrosos. El estudio histopatológico confir-
mó la presencia de trabéculas de hueso 
inmaduro entre estroma fibroso celular, 
compatible con fibroma osificante trabectu-
lar juvenil.

 

Imagen 3.Fragmentos de la tumoración 
obtenidos durante la resección quirúrgica 
del seno maxilar derecho. Se observan 
piezas de consistencia firme, blanquecinas, 
correspondientes al fibroma osificante juve-
nil.

El tratamiento consistió en resección quirúr-
gica completa por abordaje de Caldwell-Luc 
modificado, con preservación de estructuras 
adyacentes. El seguimiento postoperatorio a 
12 meses mostró buena evolución, sin 
evidencia de recidiva clínica ni radiológica.

Imagen 4. Abordaje Cadwell-Luck

Discusión

El FOJT, aunque benigno, presenta un com-
portamiento localmente agresivo, con creci-
miento rápido y alta tasa de recurrencia si la 
resección es incompleta. Este comporta-
miento se debe a su elevada actividad osteo-
génica y capacidad de expansión en huesos 
faciales.

En el presente caso, la localización en seno 
maxilar coincide con los reportes de Sloo-
tweg y Panders (1990) y Chrcanovic et al. 
(2018), quienes describieron el maxilar 
superior como sitio frecuente de presenta-

ción en menores de 15 años. A diferencia del 
FOJP, el FOJT presenta trabéculas óseas 
irregulares sin cuerpos psamomatoides, lo 
cual coincide con los hallazgos histológicos 
de este caso.

Radiológicamente, el patrón isodenso con 
bordes bien definidos se correlaciona con la 
fase inicial de osificación descrita por Ever-
sole (2001), quien reportó que la densidad 
radiográfica aumenta progresivamente 
conforme madura el tejido óseo.

El abordaje quirúrgico mediante Caldwe-
ll-Luc se consideró adecuado dada la exten-
sión tipo IIB según Radkowski, sin compro-
miso intracraneal. Este enfoque permitió 
una resección completa con baja morbilidad, 
concordando con las recomendaciones de 
Alcalá-Galiano et al. (2011), que proponen 
técnicas conservadoras en lesiones confina-
das a senos maxilares en pacientes pediátri-
cos. A su vez, la ausencia de recidiva a 12 
meses respalda la importancia de la resec-
ción completa como predictor de buen 
pronóstico. Sin embargo, el seguimiento 
prolongado es fundamental debido al riesgo 
descrito de recurrencia tardía hasta en un 30 
% de los casos. Finalmente, en el ámbito del 
diagnóstico diferencial el FOJT debe distin-
guirse de entidades como osteoma, fibrodis-
plasia osificante y osteoblastoma, ya que, 
aunque pueden compartir características 
radiográficas similares, difieren en su histo-
génesis y comportamiento clínico.

Conclusiones

El fibroma osificante trabecular juvenil es 
una lesión benigna, aunque presenta un 
notable potencial de expansión y recurrencia 
local, lo que exige una evaluación cuidado-
sa. Por ello, su diagnóstico requiere una 
estricta correlación clínico-radiológica e 
histopatológica, ya que puede mostrar carac-
terísticas similares a otras lesiones 
fibro-óseas. En este contexto, la tomografía 
resulta esencial para determinar la extensión 
de la lesión y planificar adecuadamente la 
resección quirúrgica, siguiendo modelos de 
clasificación como el propuesto por 

Radkowski. Asimismo, la resección com-
pleta representa el tratamiento de elección y 
constituye el principal factor pronóstico 
favorable. Finalmente, se recomienda man-
tener un seguimiento clínico e imagenológi-
co prolongado, particularmente en pacientes 
pediátricos, con el fin de detectar posibles 
recidivas de forma temprana.
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