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RESUMEN

La displasia fibrosa poliostdtica es una
lesion osteofibrosa benigna en la que la
arquitectura normal del hueso es
remplazada por tejido fibroso y por
estructuras Oseas no funcionales de
aspecto trabecular de etiologia no
conocida; es una enfermedad muy rara y
poco frecuente sobre la que hay muy
poca literatura, lo que ha motivado la
presentacibn del paciente. Existen
hipotesis de que es responsable una
mutacion de un gen que codifica la
proteina G alfa. EI manejo quirurgico de
estos casos es un reto y, ademas, es
controversial. En este paciente se
informd una lesion osteolitica de ambos
cuellos femorales que impedia la correcta
deambulacion y se decidié hacer una
interconsulta con el Especialista en
Ortopedia para su mejor manejo; se le
realizo una tomografia axial
computadorizada de cadera que confirmé
la lesion y, posteriormente, se le realiz6
una biopsia que informé una displasia
O6sea fibrosa poliostética. La displasia
aumenta de tamafo hasta que el
crecimiento general del cuerpo cese al
final de la pubertad.
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ABSTRACT

Polyostotic fibrous dysplasia is a benign
fibro-osseous lesion in which the normal
structure of the bone is replaced by
fibrous tissue and by nonfunctional bony
structures that show a trabecular aspect
and have an unknown etiology. It is a
very rare and infrequent disease on
which there is little information in the
literature. This situation has motivated
us to report this case. It is hypothesized
that there is a gene mutation encoding G
alpha protein which is responsible for the
condition. The surgical management of
these cases is a challenge and it is also
controversial. In this patient, it was
reported an osteolytic lesion in both
femoral necks that prevented proper
ambulation and it was decided to conduct
an inter-consultation with the Orthopedic
Specialist for a better management. The
patient underwent a hip computed
tomography that confirmed the lesion
and, subsequently, he underwent a
biopsy that reported a polyostotic fibrous
bone dysplasia. The dysplasia increases
in size until general body growth ceases
at the end of puberty.
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La displasia fibrosa es una enfermedad nosoldgica que, en muchas descripciones,
se conoce como enfermedad de Jaffe-Lichtenstein; fue reconocida en 1922 por
Weill. Es un trastorno donde el hueso normal se remplaza por una mezcla de
tejido fibroso y de fragmentos pequefios de hueso trabecular inmaduros. La lesién
suele ocurrir en el esqueleto en crecimiento: el hueso afecto se ensancha y la
cortical se adelgaza.

El término displasia fibrosa tiene cada vez mas aceptacion para designar las
lesiones displasicas de la base craneal y de los maxilares superiores, lugares
frecuentemente afectados por la enfermedad; las manifestaciones clinicas en el
cuadro plenamente establecido son muy sugestivas a este nivel y suelen
presentar abundantes trabéculas O0seas en el seno de un tejido fibroso, lo que les
da una gran dureza radioldgica. La etiologia no es conocida, al parecer es una
anormalidad del tejido embrionario en el hueso durante el desarrollo; el tejido
fibroso prolifera dentro de la medula 6sea.*™

El hueso se deforma por multiples fracturas de estrés que pueden llevar, en el
futuro, a una fractura patoldgica, especialmente en el cuello femoral, que se cura,
pero el callo resultante también es displasico y la enfermedad persiste. Las
lesiones pueden ocurrir en un hueso (monostotico) o en muchos (poliostético).

La displasia fibrosa poliostética se presenta en nifios de alrededor de 10 afos de
edad, la extension de las lesiones varia ampliamente desde el compromiso de
unos pocos huesos hasta una extremidad, en el 90% de los casos es unilateral vy,
frecuentemente, esta implicada la pelvis, seguida de los huesos largos. Las
lesiones poliostoticas tienden a permanecer mas activas o0 agresivas v,
ocasionalmente, sufren una transformacion maligna a osteosarcomas o
fibrosarcomas. En el examen radiolégico se puede comprobar que el didmetro de
los huesos esta aumentado y la cortical adelgazada y corroida y que, en su parte
interna, pueden verse zonas de mayor claridad lacunares en “pompa de jabon”,
redondeadas u ovaladas, de diferentes tamafos, bordeadas por un ribete denso
que semeja un “panal de abejas”, con desaparicién del sistema trabecular; estas
lesiones no adoptan sistematizacion alguna, pueden aparecer en el interior de
estas lagunas, puntos densos que corresponden a hueso calcificado.*

A nivel de las lesiones suelen haber deformidades angulares en “cayado de
baston”, la amplia afectacion del fémur proximal produce una caracteristica
deformidad en varus; no hay reaccion periostal.

Elemento de gran transcendencia diagnoéstica es la biopsia Osea, bien por
aspiracion o quirurgica. Histolégicamente hay sustitucion de hueso normal por
nuevo, recientemente formado, en el que se observan trabéculas 6seas mal
formadas y tejido 6seo fibroso acompafiado de fibroblastos osteoides y células
gigantes; algunas lesiones pueden tener grandes cantidades de cartilago benigno,
mientras que otras pueden tener componente quistico grande.
Los examenes de laboratorio pueden proporcionar datos importantes como:

- Eritrosedimentacion: acelerada

- Fosfatasa: elevada

- Calcio y fosforo: valores normales
El resto es normal.



El tratamiento en nifios y en adultos es una tarea desafiante y debe ser, dentro
de lo posible, conservador.>”

En formas unifocales el tratamiento quirdrgico esta relacionado con molestias u
otros trastornos funcionales que pueden presentarse y consiste en la extirpacion
de las lesiones Oseas y el relleno con injertos de hueso esponjoso.

Las fracturas espontaneas curan en los plazos normales pues el callo presenta
zonas osteoliticas que no garantizan su solidez; las pseudoartrosis son poco
frecuentes.® Las deformidades se pueden corregir por osteotomia, aunque los
resultados son insospechables.

PRESENTACION DEL PACIENTE

Paciente de nueve afos de edad, color de la piel
negra, masculino, con antecedentes de parto
distécico a las 41.3 semanas, cesarea por liquido
meconial y desarrollo psicomotor normal (figura 1).
A los 18 meses de edad se cayOd de sus pies y
comenzd con claudicacion a la marcha, dolor e
impotencia funcional, sobre todo en la cadera
izquierda; fue traido al Cuerpo de Guardia y se
interpreté como una sinovitis de cadera.

A los tres afos de edad lo atendieron en la Consulta
de Reumatologia por cojera persistente de dos
meses de evolucion.

Figura 1. Paciente normal
de un afo de edad

Examen fisico

Piel y mucosas humedas y normocoloreadas; aparato respiratorio: murmullo
vesicular normal, no se auscultaron estertores, frecuencia respiratoria (Fr)
24xminuto; aparato cardiovascular (ACV): ruidos cardiacos ritmicos, no se
ausculté soplo, frecuencia cardiaca (Fc) 80xminuto; abdomen: suave, depresible,
no visceromegalia, no tumoracién; sistema nervioso: marcha patoldgica
secundaria a las deformidades Oseas, no alteracion de la sensibilidad ni de los
reflejos, buena orientacion en tiempo y espacio.

Sistema osteomioarticular: asimetria 6sea, muy bien definido el crecimiento
unilateral del craneo (figura 2a) y del paladar duro (figura 2b), asi como las
deformidades de los miembros superiores e inferiores dados por genus valgus. Se
realizaron un rayos X (Rx) de pelvis 6sea, que informé lesiones osteoliticas en el
cuello femoral, y una tomografia axial computadorizada (TAC) de cadera, que
coincidid con las alteraciones descritas anteriormente; se decidid solicitar una
interconsulta con el Especialista en Ortopedia para su seguimiento.

A los cuatro afos se le realizé una biopsia de tejido 6seo a nivel de la cadera
izquierda que informd6 una displasia 6sea fibrosa benigna. A los seis afios de edad,
con un trauma banal, se produjo una fractura patolégica subtrocantérica de la
cadera izquierda.



Figura 2a. Paciente con Figura 2b. Crecimiento unilateral
asimetria craneal del paladar duro

Se le realizaron estudios de TAC de cadera -informé una rarefaccion Osea
metafisiaria izquierda en forma de multiples imagenes de defecto de lleno de
aspecto loculado con conservacion de la interlinea articular que recordaba un
tumor 6seo benigno- y de craneo -se observdé un marcado engrosamiento del
diploe con aumento de la densidad de los huesos de la base del craneo,
principalmente en las alas del esferoide, con areas de disminucion de densidad en
su interior de aspecto lacunar-.

Survey 0seo:

Huesos largos: rarefaccion 6sea que llega a conformar imagenes osteoliticas que
insuflan la cortical, sin romperla, que involucran la metafisis y parte de la diafisis
del fémur izquierdo, imagen de bastén ( figura 3a, 3b y figura 4)

Pelvis: disminucion de la densidad 6sea, mas acentuada hacia la ramas isquio-

pubiana.

Figura 3a. Rx de humero derecho. 3b. Rx de humero
izquierdo con mayor afectacion




Craneo: imagenes osteoliticas de aspecto lacunar, engrosamiento de la diploe sin
definir la tabla externa, esclerosis de los huesos de la base de fosa anterior y
media, imagenes de vidrio esmerilado; silla turca normal.

Al paciente se le aplicé un tratamiento conservador con inmovilizacion por yeso.
Actualmente tiene nueve afnos de edad y mantiene deformidades marcadas en los
miembros, que se acentdan mas en los inferiores (figura 5).

Estudios similares revisados en la literatura muestran coincidencia con este, en el
que predomina el tratamiento conservador.?>’

Figura 4. Rx de pelvis 6sea con imagen tipica en “cayado de baston

Figura 5. Paciente (nueve afos) con deformidades tipicas

COMENTARIO FINAL

Esta afeccion genética, aunque no es maligna, no es curable, por lo que llama la
atencion que la progresion de estas deformidades esqueléticas en la infancia y en
la adolescencia provoque en el paciente una invalidez marcada. Estos deben



mantenerse en consulta por el riesgo de fracturas patoldgicas y recidivas de las
lesiones.
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