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RESUMEN

La displasia fibrosa (DF) es una patologia benigna rara,
por lo general asintomatica, que afecta el tejido 6seo.
Debido al remplazo gradual del tejido éseo por tejido
fibroso se producen alteraciones Gseas estéticas y
funcionales. En este articulo se realiza una revision de
la literatura sobre la DF y se relata un caso clinico
de una nifia de 10 afios de edad que presenta defor-
midad del hemicuerpo derecho.

Palabra clave: displasia fibrosa monostética, diagnos-
tico, poliostdtica, etiologia.

FIBROUS DYSPLASIA AND SYNDROM OF
McCUNE ALBRIHT

ABSTARCT

Fibrous dysplasia (FD) is a rare bening pathology,
generally asymptomatic affecting the bone tissue. Due
to the gradual replacement of the bone tissue by fibrous
tissue, aesthetic and functional bone alterations are
produced. We report and review of the literature on FD
a clinical case of a 10-year-old child presenting right
hemi corporal deformity

Key words: fibrous dysplasia, monostotic, diagnosis,

polyostotic, etiology.

L tologica que se caracteriza por el reemplazo
de tejido 6seo por tejido conjuntivo amorfo, lo

que resulta en deformidad 6sea. Por lo general

asintomatica, la DF puede afectar un hueso (monos-

tética) o varios huesos (poliostética) y estar asociada

a displasia fibrosa (DF) es una condicion pa-

con pigmentaciones cutaneas y alteraciones endo-
crinas (sindrome de McCune Albright)*2.

La lesion del hueso que produce es una mezcla
casual de tejido fibroso inmaduro y fragmentos peque-
flos de hueso trabecular inmaduro®.

Las deformidades angulares pueden ser el resul-
tado de la mineralizacion defectuosa de hueso
displasico inmaduro. El hueso afectado se ensanchay
el hueso cortical adyacente se adelgaza®.

Etiologia

Hasta hace poco tiempo fue considerada como
una condicion de etiologia desconocida. En 1999,
Cohen y Howell ® describen la DF como una patologia
que se desarrolla a partir de un desequilibrio en la fun-
cion de las células osteogénicas. De acuerdo con los
autores, las lesiones aparecen por una mutacion que
activa la subunidad a que codifica la proteina Gs en las
células osteobléasticas y produce una matriz 6sea
fibrosa desorganizada. El resultado es una alteracion
en la proliferacion y diferenciacion de las células
osteoblasticas. Con respecto a la etiologia de la DF,
otros autores plantean que puede ser una reaccion
anormal del hueso a un episodio traumético local o un de-
sorden endocrino que se manifiesta como una
condicién 6sea focal®.

Recibido: 16 agosto 2005. Aceptado: 5 septiembre 2005.

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre. Serviciosde Neurologia
y Neurocirugia. Correspondencia: Alfredo Lépez-Parra. Centro
Médico Nacional 20 de Noviembre. Servicios de Neurolégia y
Neurocirugia. Av. Félix Cuevas 540. Col. Del Valle. 03100 México,
D.F.

41


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa

Arch Neurocien (Mex)
Vol 11, No. 1: 41-46, 2006

Displasia fibrosa y sindrome de McCune Albriht

Caracteristicas

La DF se presenta en las primeras 3 décadas de
la vida; se caracteriza por un aumento lento y
deformante del hueso comprometido. La variedad
monostotica es la més frecuente, son los maxilares los
huesos mas afectados, seguidos por las costillas y el
fémur. Ademas de los maxilares, otros huesos del créa-
neo como: el temporal, esfenoides y etmoides
también pueden estar comprometidos; esta variedad
ha sido llamada como displasia fibrosa craneofacial
(DFCF)*58,

Ocurre de forma singular en la adolescencia,
aunque una cuarta parte de las lesiones se dan en los
adultos. Parece ser que los nifios que la presentan a
una edad mas joven tienen ligeramente un peor pro-
nastico, con afectacion mas extensa y un predominio
mas alto de fracturas o dolor éseo. Tiene un ligero pre-
dominio por las mujeres con una presentacion
poliostética en una cuarta parte de los pacientes. Una
combinacion rara que consiste en pubertad precoz,
enfermedad poliostética, y manchas color café con le-
che en la piel constituyen el sindrome de Albright?*7.

Cuando afecta el maxilar, el aumento de volu-
men es indoloro, unilateral, lento, progresivo y produce
asimetria facial. Cuando compromete el hueso tempo-
ral, por lo general hay pérdida de la audicion, si es el
frontal, el esfenoides o el etmoides son los huesos
comprometidos; el resultado sera obstruccién nasal y
obliteracion del osteo sinusal.

El compromiso de la base del craneo y de la
6rbita, muchas veces produce diplopia, pérdida de
la visién, parestesias en la regién de distribucién del
nervio trigémino, cefalea y exoftalmia. Si el crecimien-
to es rapido el resultado sera sintomatologia
dolorosa®*°.

Los sitios mas comunes de afectacion monos-
tética incluyen las partes proximales del fémur, tibia,
hdamero, costillas, craneo, columna cervical, mandibula
y las costillas (muy frecuente)™.

El hueso se deforma por multiples fracturas de
estrés que puede llevar en el futuro a una fractura pa-
tolégica®.

Presentacion clinica

Las lesiones pueden ocurrir en un hueso (mo-
nostoética) o en muchos (poliostética). De vez en
cuando, un nifio puede presentarse con fractura pato-
I6gica o deformidad angular®.

Displasia fibrosa monostética
Normalmente afecta al fémur, en especial al cue-
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llo, tibia, costillas y base del craneo. Nace en la par-
te central del hueso. Casi siempre esta separada del
cartilago de crecimiento en los nifios y de la superfi-
cie articular en los adultos. Esta lesion es asintomatica,
por lo general es descubierta por otras razones®.

La complicacién mas frecuente es una fractura,
y a menudo es el sintoma inicial principal en extremi-
dades inferiores. Las lesiones craneales pueden
progresar lentamente hasta la vida adulta y afectar al
nervio éptico o las estructuras del oido medio™®.

Displasia fibrosa poliostética

Se presenta en nifios alrededor de 10 afios de
edad. La distribucion y extension de las lesiones varia
ampliamente, desde el compromiso de unos pocos
huesos de una extremidad hasta la afectacion de mas
del 50% de los huesos del esqueleto, en el 90% de los
casos unilateral. Con frecuencia esta implicada la pel-
vis, seguida de los huesos largos, craneo, costillas, y
extremidad proximal del fémur. Aunque las lesiones son
similares a la forma monostotica, tienen una apariencia
mas agresiva, y la enfermedad progresa rapidamente,
hasta que el esqueleto alcanza su madurez; después
so6lo un 5% de las lesiones sigue creciendo. A diferen-
cia de la forma monostoética, la displasia fibrosa
poliostética da sintomas. Los hallazgos incluyen
dolor, fractura patologica, cojera, o deformidad del
miembro. En otras ocasiones las primeras manifesta-
ciones son: disfuncién endocrina, tales como
acromegalia, hipertiroidismo, hiperparatiroidismo, sin-
drome de Cushing y pigmentacion cutanea (manchas
color café con leche), que constituye el sindrome de
Albright-McCune. Esta condicion afecta a las mujeres,
y muestra precocidad sexual por la liberacién precoz
de gonadotropina por el l6bulo anterior de la hipdfisis.
Los bordes de las manchas cutédneas se diferencian
de las neurofibromatosis en que los bordes son lisos
en la neurofibromatosis e irregulares en el sindrome de
Albright®.

La asociacion de tumores fibrosos y fibro-
mixomatosos de los tejidos blandos con displasia
fibrosa poliostética se conoce como sindrome de
Mazabraud. La complicacion més frecuente de la
displasia fibrosa poliostotica es la fractura patolégica
En general las anormalidades 6seas se presentan an-
tes de la edad 20 afios’.

Radiograficamente se observa una imagen
radiopaca discreta con aspecto de vidrio esmerilado
de limites mal definidos; puede ser unilocular o
multilocular, y muchas veces esta asociada con expan-
sion de la cortical 6sea. De acuerdo con Regeziy
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Sciubba* el mejor método para identificar la DFCF es
la tomografia computarizada, la cual permite determi-
nar con exactitud la localizacién y extension de la
patologia, ademas es un excelente auxiliar en el plan
de tratamiento y en el procedimiento quirdrgico®.

La apariencia de las lesiones es inconstante y
depende de la proporcién de los componentes 6seos
y fibrosos de la lesién que ocupan grandes areas en
el interior del hueso. Si predomina el componente de
tejido conectivo se vera una lesién diafisaria intrame-
dular radioltcida que se combina con adelgazamiento
y abombamiento de la cortical. Por el contrario si pre-
domina el componente 6seo el aspecto radiogréafico
sera el una lesién de vidrio esmerilado o nebuloso que
puede asociarse con deformidad angular. Esta forma
se puede observar mas frecuentemente en las lesiones
de la base del craneo y maxilares®.

Lesion tipo quistico: radio ltcida con un margen
reactivo, ninguna trabécula, y el espesor cortical nor-
mal®.

Lesiones tipo pagetoide: patrén trabecular mas
denso que el hueso normal®.

Deformidad en cayado o bastén: la amplia afec-
tacion del fémur proximal produce una caracteristica
deformidad en varus que se parece a la curva de un
baston?.

Gammagrafia

Es la forma mas rapida para determinar la dis-
tribucién de las lesiones esqueléticas, ademas de
permitir descubrir lesiones en sitios insospechados.

Revela intensa captacion del radiois6topo que
refleja la magnitud del tumor vista en la radiografia,
especialmente cuando la lesién es activa. La disminu-
cion de la actividad en el scan 6seo implica que la
lesion se ha vuelto inactiva!?*2.

TACy RM

Pueden ayudar a evaluar con exactitud la mag-
nitud de la afectacion 6sea. La intensidad de sefial en
la RM es moderadamente baja en T1, mientras en T2
es alta o media. Con gadolinio, la mayoria de las le-
siones muestran un incremento central de contraste y
algunos anillos periféricos. En general, la intensidad de
sefial depende de la cantidad de trabéculas 6seas,
colageno, quistes y hemorragias**.

Histologia

Hay una coleccion irregular de trozos pequefios
de tejido inmaduro trabecular rodeado por abundan-

te proliferacion fibroblastica de matriz de tejido fibro-
so y tejido trabecular inmaduro. Algunas lesiones
pueden contener cantidades grandes de cartilago be-
nigno, mientras otros pueden tener componentes
quisticos grandes. Histoldgicamente, los rasgos tipicos
incluyen hueso trabecular displasico truncado produ-
ciendo segmentos cortos del hueso, irregulares
(lamados sopa del alfabeto chino). Las trabéculas
displasicas estan tipicamente presentes dentro del
estroma fibroso que reemplaza el hueso normal, y la
actividad celular de estas lesiones es moderada’®.

Diagnéstico diferencial: radiogréafico

Si la lesion de la displasia fibrosa contiene car-
tilago y muestra calcificaciones visibles puede entrar
en el diagnostico diferencial con el condroma si la le-
sion es solitaria 0 con la condromatosis si la lesion es
poliostética. En algunas ocasiones, si la lesion es so-
litaria puede recordar al fibroma desmoplastico. Si se
presenta como un foco solitario en la tibia, las posibi-
lidades diagndsticas son displasia osteofibrosa y
adamantinoma. En las fases precoces de evolucion,
particularmente en las lesiones radiolucidas situadas en
el humero proximal puede confundirse con un quiste
0seo simple. Las lesiones que expanden la cortical
pueden recordar un quiste 6seo aneurismatico. En es-
tos casos la lesion es excéntrica.

Una lesiobn monostdtica con anillo escleroso en
el himero proximal se puede confundir con un infarto
Oseo intramedular’.

La displasia fibrosa poliostdtica entrara en el
diagnostico diferencial con la condromatosis y la
neurofibromatosis. La encondromatosis a diferencia de
la displasia fibrosa poliostética, las lesiones pueden
extenderse en la parte articular del hueso y se extien-
den bandas radiolucentes del platillo de crecimiento a
la metéfisis. En la neurofibromatosis la afectacion
esquelética, se ven deformidades, casi siempre en los
huesos largos sin los cambios tipicos intramedulares
de la displasia fibrosa poliostética. Si la neuro-
fibromatosis se asocia con fibromas no osificantes
multiples (sindrome de Jaffe-Campanacci) puede con-
fundirse con la displasia fibrosa®.

Patologico

Osteosarcoma fibroblastico y fibrosarcoma. Las
células del osteosarcoma y su ndcleo son diferentes y
las mitosis son frecuentes. La formacion 6sea del tu-
mor es mas amorfa, sin estructura trabecular distintiva.
No obstante, el osteosarcoma central de bajo grado
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puede suponer un problema para el patélogo.

El adamantinoma puede recordar a la displasia
cuando se acompafia de abundante tejido fibro-
blastico, no obstante las células epiteloides son
caracteristicas y diagnésticas®®.

TRATAMIENTO

Después de un periodo de crecimiento variable,
la DF se estabiliza. Puede ser que las lesiones peque-
fias no requieran tratamiento, sin embargo, la biopsia
es importante para confirmar el diagnéstico. Una vez
confirmada la DF, el paciente debe ser controlado
periédicamente.Los controles dependen de la locali-
zacion de las lesiones y de la edad del paciente. Se
debe controlar la actividad y la evolucion de la pato-
logia a través de la tomografia axial computarizada, es
importante observar si aparecen nuevos sintomas
como pérdida de la visién, diplopia o sensacion de
dolor®.

En caso de grandes lesiones, que causan defor-
midad funcional o estética, se puede realizar curetaje,
procedimiento que permite la reduccioén de la lesion a
contornos aceptables. El resultado es bueno; sin em-
bargo, existe la posibilidad de recidiva?*”.

El tratamiento de la displasia fibrosa sigue sien-
do una tarea desafiante en nifios y adultos. El paciente
que tiene una lesion monostoética grande, dolorosa o
poliostotica casi siempre se beneficia de la fijacion
intramedular de ese segmento éseo. Se requiere una
biopsia en la mayoria de las situaciones. El curetaje se
asocia con una proporcion muy alta de repeticion lo-
cal y por consiguiente, normalmente no se recomienda.
Asi, se tratan tipicamente mejor las lesiones de
displasia fibrosa con biopsia seguida por algun tipo
de injerto cortical o fijacion del implante para estabi-
lizar el segmento del hueso largo. En el fémur, esto se
logra con un injerto cortical de peroné o un clavo
femoral encerrojado, dependiendo de la edad del pa-
ciente. El nifio con una lesién grande tendra una
deformidad dolorosa progresiva, continuada, y pueden
requerirse intervenciones multiples. Esto es sobre todo
cierto para los pacientes con enfermedad severa*+1°,

TRATAMIENTO NO QUIRURGICO

El tratamiento médico puede incluir el pamidro-
nato disédico, que esta indicado, sobre todo, en el
tratamiento de la hipercalcemia en pacientes con
enfermedad de Paget y neoplasias malignas. El
pamidronato no esta indicado en el tratamiento de la
displasia fibrosa, pero los estudios recientes (ensayos
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clinicos preliminares) han demostrado que las
infusiones multiples de este farmaco pueden aliviar el
dolor 6seo asociado a la enfermedad y en algin caso
mejoran el aspecto radiogréafico. El ejercicio es impor-
tante para evitar el aumento del peso y preservar la
movilidad articular.El tratamiento con radioterapia no
se ha mostrado eficaz en la erradicacién de la en-
fermedad y puede conducir a la transformacion
maligna®”.

PRONOSTICO

El prondstico total para un paciente que tiene
displasia fibrosa depende de la severidad de la afec-
tacion que esta relacionada con la implicaciéon de
huesos individuales y el nUmero total de sitios de la
lesion. El prondstico es bueno para un tipico nifio que
tiene una lesion monostética, en que el dolor normal-
mente puede mitigarse con la fijaciéon interna
profilactica. Mientras se ha informado en la literatura el
desarrollo de osteosarcoma secundario en un segmen-
to displasico fibroso de hueso, es un problema raro.
Radiograficamente se demuestra el desarrollo de
osteosarcoma de la displasia fibrosa por la corrosion
progresiva del hueso o clinicamente, por una masa de
tejidos blandos, o ambos, y por el aumento del dolor
del hueso. El método de tratamiento debe seleccio-
narse cuidadosamente segun la severidad de
afectacion y los resultados radiograficos y clinicos
de cada paciente®.

Caso clinico

Paciente femenino de 10 afios de edad con an-
tecedentes de multiples cirugias en miembro pélvico
y toracico derecho debido a fracturas repetitivas en
fémur y codo derecho esto desde la edad de 4 afios
en donde la madre nota deformidad en dicha extremi-
dad, es enviada ya que desde hace 8 meses nota
aumento en la regién frontotemporal y occipital dere-
cha.

Al examen fisico se observo asimetria facial, por
el aumento del tamafio del hueso frontal y temporal asi
como del hueso parietal al lado derecho. El paciente
referia, ademas de problemas visuales, parestesias en
la regiébn comprometida. Se encontraba acortamiento
importante en el hemicuerpo derecho por acortamien-
to femoral y humeral del mismo con presencia
de lesiones cutaneas en “café con leche” mayores de
5 mm.

El examen radiogréafico de mostraba una ima-
gen hiperdensa con aspecto de vidrio esmerilado en
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la region derecha del frontal y temporal con compre-
sion al globo ocular por el ala mayor del esfenoides

Figuras 1-8. Imagenes que muestran la deformidad en hemicuerpo
derecho, pubertad precoz, TAC con reconstruccion tridimensional
que muestra el compromiso del hueso frontal y temporal con afecta-
cion de las estructuras orbitarias y de ala del esfenoides.

con compromiso a la hendidura esfenoidal ipsilateral.

Basados en la extension de la lesion figura 1-8,
la deformidad facial producida por la patologia y de
acuerdo con las expectativas del paciente, se de-
termind el procedimiento quirdrgico. Se realizaron exa-
menes preoperatorios, cuyos resultados fueron
normales; el procedimiento se realizé bajo anestesia
general con acceso via abordaje orbito cigomatico
con craneotomia frontotemporal, realizacion de fresa-
do de hueso hiperostotico liberacién de globo ocular
y reconstruccion de paredes orbitarias mediante ma-
lla de titanio, se realizo avance orbitario con colocacion
de placas de lactosorb figura 9-15.

Después de levantar el colgajo y exponer el
hueso, se realiz6 el remodelado 6seo de la regiéon y
posteriormente se suturaron los tejidos; la porcion
Osea resultante de dicho procedimiento fue coloca-
da en formalina al 10% y enviada para analisis
histopatolégico, cuyo resultado se describe a conti-

Figuras. 9-15. Procedimiento quirtrgico de remodelado 6seo, re-
construccion de orbita y avance orbitario.

Figuras 16-19. Resultado histopatol6gico que muestra células gigan-
tes y caracteres chinos. Aumento de 40X/100X. Control posoperatorio
en TC Tridimensional, control a los 8 dias posoperatorios.
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nuacion: “... Lesion constituida por tejido conjuntivo
rico en fibroblastos vy fibras colagenas. En algunas
areas se observan trabéculas de tejido 6seo formando
caracteres chinos”. De esta manera se confirma el
diagndstico de displasia fibrosa poliostotica.

A los 7 dias del procedimiento quirlrgico, se
realiz6 el primer control; no se encontraron signos de
anormalidad, habia excelente cicatrizacion y un efec-
to estético satisfactorio figura 16-19. El paciente
continda en observacion mensual, para controlar
recurrencias. Se ha confirmado por el servicio
de genética médica el diagnéstico de sindrome de
McCune Albriht.
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