DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA:
A PROPOSITO DE UN CASO
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RESUMEN

La displasia fibrosa es una anomalfa del desarrollo en
la que el hueso esponjoso de la medular es sustituido
por tejido fibroso. Se divide en una variante monos-
tética y una variante poliostética, en funcién de la
afectacion de uno o mltiple huesos respectivamente.
Afecta tfpicamente a pacientes j6venes en la primera
o segunda década de vida.

Se presenta el caso de una nifa de ocho anos, del
Servicio de Ortopedia del Hospital Pereira Rossell,
que consulté por dolor en miembro inferior derecho
(MID) vinculado a un traumatismo de leve entidad.
En el estudio radiogréfico simple se constaté la pre-
sencia de tres lesiones liticas a nivel del peroné, con
caracteristicas sugerentes de displasia fibrosa (DF). Se
complet6 el estudio con tomografia computada (TC) y
resonancia magnética (RM), valorando su distribucion
y actividad a través de un estudio por tomografia
computarizada por emisién de fotén Gnico (en inglés,
SPECT). Se confirmé el diagnéstico por anatomia
patolégica. La paciente quedé vinculada al servicio
para controles y eventuales tratamientos.

Palabras claves: Displasia fibrosa, poliostética, reso-
nancia magnética, SPECT.

INTRODUCCION

La displasia fibrosa es una anomalia del desarrollo en la
que el hueso esponjoso de la medular es sustituido por
tejido fibroso, presentdndose tipicamente en pacientes
jovenes en la primera o segunda década de vida (1). Se
caracteriza por presentar trabéculas de pequefo tamafo
y morfologia irregular que se disponen anormalmente en
un estroma fibroso displdsico. (2)

Se divide en una variante monostética y una variante
poliostética, en funcién de la afectacion de uno o mal-
tiples huesos respectivamente (3). Dado que la variante
poliostética puede coexistir con lesiones cutdneas de tipo
“café con leche”, esta entidad fue confundida durante
muchos anos con la neurofibromatosis. En el afio 1938,
Lichtenstein introduce en la literatura médica el término
“Displasia fibrosa del hueso” al reportar quince casos
que lo establecen como una entidad patologica distinta4.
La variante monostética es la mds frecuente representando
el 80 % de los casos, siendo en general asintomdtica y de

ABSTRACT

Fibrous dysplasia is an abnormality of development
in which the cancellous bone of the medulla is repla-
ced by fibrous tissue. It is divided into a monostotic
variant and a polyostotic variant, depending on the
involvement of one or multiple bones respectively. It
typically affects young patients in the first or second
decade of life.

We present the case of an 8-year-old girl from the
Orthopedic Service of the Hospital Pereira Rossell,
who consulted for pain in the lower right limb (MID)
linked to minor trauma. In the simple radiographic
study, three lytic lesions at the level of the fibula
were found, with characteristics suggestive of fibrous
dysplasia (FD). The study was completed with compu-
ted tomography (CT) and magnetic resonance (MR),
assessing its distribution and activity through a single
photon emission computed tomography (SPECT) studly.
The diagnosis was confirmed by pathological anatomy.
The patient was linked to the service for controls and
possible treatments.
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hallazgo incidental. En los sintomaticos, predomina el
dolor secundario a la presencia de fracturas patolégicas en
un hueso debilitado, o mds raramente deformidades dseas.
Los sitios mds frecuentemente involucrados incluyen las
costillas, el fémur proximal, [a tibia y el craneo.

Las lesiones poliostéticas tiende a afectar largos segmentos,
principalmente la pelvis, tibia, fémur, costillas y craneo,
con clara predileccién por un lado del cuerpo. Se asocian
con mayor tasa de fracturas y deformidades dseas angula-
res, como resultado de la mineralizacién defectuosa del
hueso displasico inmaduro. La afectacion de los platillos
de crecimiento puede determinar baja estatura.

Hiperparatiroidismo, hipertiroidismo, diabetes mellitus,
sindrome de Cushing, han sido descritos como patologia
extra esquelética asociada. Dentro de ellos, el sindrome
de McCune-Albrigth, se caracteriza por presentarse con
displasia fibrosa poliostética unilateral, manchas tipo “café
con leche” y disfuncién endocrina, principalmente puber-
tad precoz en nifias (5). Las manchas de “café con leche”
presentan sus bordes irregulares, en “costa de Maine”, en
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contraposicion con los bordes lisos de la neurofibromatosis
en “costa de California”. (1)

Todo paciente con diagnéstico reciente de DF y especial-
mente los que presentan la variante poliostética, deben
ser evaluados por un endocrindlogo, incluso en ausencia
de historia o hallazgos clinicos sugerentes de disfuncién
endocrina. (6)

A su vez, se ha reportado la presencia de mixomas de
partes blandas, que si bien son infrecuentes, orientan
hacia la variante poliostética (7). La asociacion de DF
poliosttica y mixoma de partes blandas recibe el nombre
de sindrome de Mazabraud. (2-19)

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 8 afos de edad, procedente
de Montevideo, sin antecedentes personales a destacar.

Consulta en el Centro Hospitalario Pereira Rossell por
dolor en MID de una semana de evolucién e impotencia
funcional, vinculado a un traumatismo de baja energia.

DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA:
A PROPOSITO DE UN CASO

En el examen fisico se constaté tumoracion en tercio
proximal de pierna derecha, sin otras particularidades. No
se encontraron alteraciones en los estudios de laboratorio
ni alteraciones endocrinolégicas asociadas.

ESTUDIOS IMAGENOLOGICOS

Se solicit6 radiograffa simple de pierna derecha en pro-
yeccion frontal y de perfil (Ver fig. 1y 2), que se completd
con TC sin contraste a pedido del traumatélogo tratante
(Ver fig. 3).

Ambos estudios constataron la presencia de tres lesiones
liticas de baja agresividad, con caracteristicas imagenologi-
cas de DF. Solamente la lesién proximal presentd reaccién
periéstica de tipo ininterrumpido asociado a un trazo de
fractura patolégico.

Para evaluar con mayor precision la extension intra y extra
6sea de la lesion, y definir su naturaleza, se decidi6 realizar
RM. Se estudiaron ambas piernas con secuencias axiales
y coronales potenciadas en T1 y DP FAT SAT, sagital DP

Figura 1

Radiografia de pierna derecha

a) frente, b) perfil.

Se identifican tres lesiones liticas (flechas verdes)
diafisarias y metafiso diafisarias, localizadas en la
medular del tercio superior, medio e inferior del
peroné. Presentan bordes geogrdficos sin anillo
esclerético y zona de transicién estrecha (lesiones
tipo 1b). Véase como expanden y adelgazan la
cortical (flecha amarilla). No posee matriz radiol6-
gicamente visible, componente de partes blandas
ni compromiso articular por este método. La lesion
superior presenta un trazo horizontal esclerético
que podria corresponder a fractura evolucionada
(flecha naranja).

Figura 2

Radiografia de frente con aumento del area
de interés.

La lesién proximal presentaba reaccién periéstica
de tipo continua (flecha verde) en asociacion a un
trazo esclerético en relacion a factura patolégica
evolucionada (flecha naranja). El resto de las lesio-
nes no presentaban reaccién periostica.
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FAT SAT y T1 FAT SAT tras la administracion de gadolinio
en los tres planos del espacio (Ver fig. 4).

Con el fin de determinar la distribucién de las lesiones y
valorar posibles lesiones en sitios insospechados se solicitd
SPECT con 99Tc-MDP (Ver fig. 5). Dada la intensa capta-
cion del fémur homolateral se completé con radiografia
simple de muslo derecho en proyeccion de frente y de
perfil, identificandose lesiones radioltcidas incipientes en
la medular de la didfisis femoral, con festoneado enddstico
(Ver fig. 6).

Con el planteo diagnéstico de DF poliostética, el equipo
tratante decide confirmar el diagnéstico a través de un

estudio anatomo-patolégico. Se realizé biopsia dsea
guiada por radioscopia de la lesion del tercio medio del
peroné derecho.

La anatomfa patolégica reconoci6 tejido éseo trabecular,
con trabéculas de morfologia irregular, sin ribete osteo-
blastico, en un estroma fibroso hipocelular, sin atipias ce-
lulares, concluyendo en el diagnéstico de displasia fibrosa.
Se colocé yeso para lograr una correcta consolidacion
de la fractura patolégica, descartindose intervenciones
quirdrgicas. La paciente quedé vinculada al servicio de
ortopedia, permaneciendo con conducta expectante, con
controles clinicos y por radiologia simple.

Figura 3

TC de MMII con filtro duro.

a) Corte seleccionado en el plano coronal,

b) Corte seleccionado en el plano axial de la lesién
superior,

) Corte seleccionado en el plano axial de la lesion
del tercio medio.

Se observa con mayor precision la reaccién periostica
de la lesién proximal (flechas verdes), la cual es inin-
terrumpida, de tipo sélido. El resto de las lesiones no
presentan reaccién periéstica de ningtin tipo. Véase
la matriz en “vidrio deslustrado” presente en las tres
lesiones (flechas amarillas). Se identifica expansion y
adelgazamiento de la cortical (flecha naranja).

Figura 4 RM de MMII. a) Plano axial potenciado en T1 a nivel de la lesién del tercio medio del peroné, b) DP FAT SAT en
el plano axial a nivel de la lesién del tercio superior, ¢) DP FAT SAT en el plano sagital, d y e) T1 en el plano coronal tras la

administracién de medio de contraste.

Las lesiones son isointensas con el mdsculo en secuencias potenciadas en T1 (flecha amarilla), hiperintensas en DP con FAT SAT
(flechas blancas), presentando realce intenso y homogéneo con el medio de contraste (flechas celestes). En la lesion superior
se identifica el trazo de fractura y la reaccion peridstica asociada (flecha verde), asi como la presencia de edema intra dseo y
de partes blandas (flechas naranjas). La lesién del tercio inferior contacta con la fisis (flecha roja).
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DISCUSION Y CRITERIOS DIAGNOSTICOS

El tejido fibroso prolifera lentamente dentro de la médula
6sea produciendo expansion y comprimiendo la cortical
desde el interior, presentando una densidad variable. (8)
Entre los métodos de imagen para evaluar la DF se en-
cuentran los estudios radiograficos, TC, RM y estudios de
medicina nuclear.

Algunos autores consideran que si las lesiones son tipicas
en radiologfa simple, es decir, se presentan con adelgaza-
miento de la corteza, sin reaccion peridstica y de matriz en
“vidrio esmerilado”, el diagnéstico puede ser interpretado
sin estudios de imagen adicionales. La reaccién periéstica
puede estar presente siempre y cuando se encuentre
asociada a un trazo de fractura. (9)

La TC no aporta informacién adicional relevante, por
lo que de existir la posibilidad de realizar una RM, no
deberfa ser incluida en los protocolos de evaluacién de
estos pacientes.

DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA:
A PROPOSITO DE UN CASO

Figura 5

SPECT planar en proyeccion anterior
(a-c) y posterior (b-d), en una fase
temprana (a-b) y otra tardia (c-d).

Se observa intensa captacién del
radio-trazador 99Tc-MDP a nivel del
témur proximal derecho (flecha azul),
tanto diafisario como metafiso diafisa-
rio, y a nivel del peroné homolateral
(flecha roja).

Figura 6

a) Radiografia bilateral en proyeccién
anteroposterior de fémur.

b) Radiografia de fémur derecho de
perfil.

Se identifican lesiones radioltcidas
incipientes, en didfisis de fémur dere-
cho (flechas verdes), con festoneado
endéstico (flecha amarilla). A su vez,
se aprecia una lesién cortical, litica,
geogrdfica, bien delimitada, con anillo
esclerético (1b), en probable relacién
a fibroma no osificante (flechas rojas).

Las caracterfsticas en RM dependen de la presencia y
grado de tejido fibroso, coldgeno, hueso trabecular inma-
duro, degeneracién hemorrdgica y quistica. La intensidad
de sefal es tipicamente baja o intermedia en secuencias
ponderados en T1 e intermedia o alta en secuencias
ponderadas en T2. Tras la administracion de gadolinio la
mayorfa de las lesiones muestran realce central y algo de
realce periférico en anillo. (2)

La gammagraffa 6sea constituye un estudio de capital
importancia permitiendo evaluar la actividad bioldgica
de la lesion pero principalmente detectando lesiones
adicionales.

Los diagnésticos diferenciales difieren segtin su apariencia
radiolégica, sitio y extensién de la lesion. Entre ellos se
incluyen los quistes 6seos simples, tumor de células gigan-
tes, firboxanthomas, neurofibromatosis, encondromatosis,
granuloma eosinofilico, osteoblastoma, meningioma y
hemangioma. (8)

Con respecto a la decisién de contar con diagnéstico de-
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finitivo, la literatura es bastante heterogénea al respecto.
Cldsicamente se sitGa dentro de las lesiones de “no tocar”,
pero en un amplio nimero de casos la balanza se inclina
a contar con diagnéstico anatomo-patolégico.

La transformacién maligna es infrecuente, con una inci-
dencia menor al 1%, siendo con mayor frecuencia osteo-
sarcomas y fibrosarcomas (11-20). Puede ocurrir tanto en
la variante monostética como en la poliostética, de manera
espontdnea o mas frecuentemente, tras radioterapia.

El tratamiento en los pacientes con variante monostética
depende de la presencia de sintomas. Las lesiones inci-
dentales deben ser vigiladas con radiografia simple en un
intervalo consensuado entre el paciente y el traumatélogo,

mientras la lesion se mantiene biolégicamente inactiva
y no afecta la mecénica 6sea. El tratamiento quirtrgico
puede estar indicado frente a la posibilidad de una le-
sibn maligna, déficit mecdnico, dolor y fracturas éseas
patolégicas.

El tratamiento de la variante poliostdtica es mds desafiante,
ya que la mayoria de los pacientes presentardn fracturas
patolégicas y deformidades déseas sin un tratamiento
quirdrgico.

El uso de dispositivos intra medulares es fuertemente
sugerido para todas las fracturas y reconstrucciones de
los miembros inferiores (13). Sin embargo, el manejo de
cada paciente debe ser individualizado.

CONCLUSION

La displasia fibrosa es una alteracién ésea del desarrollo que se presenta en
la primera o segunda década de vida. La Imagenologfa juega un rol principal
para establecer su diagndstico, mientras los estudios de medicina nuclear
determinan su distribucién a lo largo del esqueleto.
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