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¿Displasia fibrosa poliostótica o metástasis
óseas? Seminoma puro de testículo metastásico
en un paciente con síndrome de McCune-Albright.
Reporte de un caso y revisión del tema
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Resumen

La displasia fibrosa ósea es una entidad relacionada con mutación
de la subunidad alfa de las proteínas G, adquiriendo dos patrones
morfológicos: monostótica y poliostótica, que es más infrecuente.
Esta última se ha integrado al síndrome de McCune-Albright cuan-
do se asocia a hiperpigmentación cutánea y trastornos endocrino-
lógicos como pubertad precoz clásicamente. Las lesiones óseas
poseen características peculiares en los estudios de imagen, sin
embargo es habitual que padecimientos diversos muestren altera-
ciones similares, como el caso de metástasis óseas. No se han
descrito casos de sobreposición para su correcto abordaje tera-
péutico. Se presenta el caso de un paciente de 21 años que debutó
con seminoma puro de testículo en estadio I, el cual tras recibir
tratamiento quirúrgico, cursó con metástasis ganglionares en ab-
domen típicas y posteriormente lesiones óseas sugerentes de
actividad tumoral. Sin embargo el resultado histopatológico demos-
tró el diagnóstico de displasia fibrosa poliostótica, sin que hasta el
momento se haya descrito relación entre ambos padecimientos.

Palabras clave: Displasia fibrosa poliostótica, McCune-Albright,
metástasis óseas, seminoma.

Abstract

Mutation of alpha subunit of protein G is associated to Fibrous
Dysplasia, and may be monostotic or polyostotic, the last one is
more infrequent and it could be associated with café-au-lait hyper-
pigmentation of the skin, and endocrinopathies such as precocious
puberty. Bone lesions show special radiological features simulating
other diseases like bone neoplasms. It is not described an specific
approach for overlap cases. This is a 21-years old patient with
diagnostic of pure seminoma stage I, who after surgical treatment
suffered metastatic intraabdominal lesions and then bone affection.
However, histomorphological report showed polyostotic fibrous
dysplasia. There is not association between both diseases.

Key words:  Polyostotic fibrous dysplasia, McCune-Albright, bone
metastasis, seminoma.

Caso clínico

Se trata de masculino de 21 años de edad que ingre-
sa a urgencias por padecimiento de 2 semanas de evo-
lución, con dolor tipo punzante en región lumbar dere-
cha de intensidad subjetiva 3/10, irradiado a
hipocondrio y región inguinal ipsilaterales, exacerba-

do en decúbito lateral derecho, mejora con el reposo y
el empleo de tradol. El día de su ingreso, presenta de
manera súbita aumento en la intensidad de dolor has-
ta ser de intensidad subjetiva 7/10. Niega fiebre, aste-
nia, adinamia, antecedente de trauma, síntomas uri-
narios u otros.

Antecedentes de importancia: historia familiar de
hipertensión arterial sistémica, diabetes mellitus tipo
2 y dislipidemia. Antecedentes personales patológicos:
diagnóstico de seminoma puro derecho en estadio 1 a
los 18 años, tratado con orquiectomía. Al año siguien-
te por dolor óseo se realizó gammagrama óseo repor-
tándose captación anormal de tipo lesiones blásticas
en cráneo, costillas, maxilar inferior y pelvis; se reali-
zó biopsia con el diagnóstico de displasia ósea polios-
tótica, que se manifestó en este caso con deformidad
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en escápulas, costillas y frontal. Ocho meses después
al estudiar un episodio de dolor abdominal se docu-
mentó mediante tomografía abdominal una tumoración,
con reporte de biopsia compatible con metástasis de
tumor germinal; recibió tratamiento basado en bleomi-
cina, etopósido, cisplatino en 4 ciclos, con marcadores
tumorales y tomografía de control negativos al térmi-
no. Posteriormente se realizó PET-CT que reportó zo-
nas hipocaptantes interaortocavales compatibles con
adenopatías en hilio renal, lesiones líticas en T12 a L2
con borde escleroso que no alteran contorno vertebral,
deformidad del hueso frontal izquierdo con áreas blás-
ticas y líticas, al igual que en occipital (Figuras 1 a
10). Dos meses después inició su padecimiento actual
por el que fue visto en nuestra institución.

Al momento del ingreso presentó signos vitales en
rango normal, febril, funciones mentales conservadas,
nervios craneales íntegros, sensibilidad generalizada
sin alteraciones, fuerza muscular simétrica 5/5 y refle-
jos osteotendinosos ++, no reflejos patológicos. Crá-
neo con tumoración sólida frontal izquierda de 20 x 15
cm, de bordes irregulares, no dolorosa a la palpación,
no cambios de coloración, globos oculares íntegros,
isocoria y normorreflexia pupilar, conductos auditivos
externos sin alteraciones, membranas timpánicas ín-
tegras, mucosa oral hidratada, orofarínge hiperémica,
amígdalas hipertróficas grado II, sin descarga farín-

gea. Cuello cilíndrico, simétrico, tráquea central, sin
adenomegalias, tiroides sin alteraciones palpables. No
ingurgitación yugular. Tórax con deformidad de 4to a
8vo arcos costales derechos, no dolorosos a la palpa-
ción, no crepitación, dermatosis localizada a hemitó-
rax derecho caracterizada por máculas hipercrómicas
no pruriginosas de bordes bien definidos, presenta ci-
catriz quirúrgica en hemitórax derecho. No se palpan
adenopatías. Cardiopulmonar sin compromiso aparen-
te. Abdomen blando, no doloroso sin visceromegalias,
Giordano derecho (+), percusión timpánica generali-
zada, normoperistalsis. Extremidades simétricas, eu-
tróficas, arcos de movimiento conservados. Tomogra-
fía abdominal se reportó con abundantes ganglios
retroperitoneales periaórticos y pericavales. Estudios
de laboratorio al final.

Se revisaron los estudios de imagen (tomografía del
ingreso y PET-CT de dos meses previos) y se concluyó
que las lesiones óseas descritas correspondieron a ac-
tividad de la displasia fibrosa polisotótica, sin embar-
go ante la existencia de las adenopatías característi-
cas, se decidió ciclo de quimioterapia con VIP 5 días:
etopósido 200 mg/500 mL, isofosfamida 2 g/500 mL y
cisplatino 40 mg/1,000 mL. Se egresó al término con
mejoría sintomática.

La displasia fibrosa resulta del desarrollo aberrante
del hueso provocando deformaciones únicas o múlti-

Figura 1. Aspecto del paciente, con exostosis frontal izquierda.
Figura 2. Aspecto del paciente, vista lateral derecha. Se apre-
cia exostosis frontal.
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ples. Las lesiones que en la mayoría de los casos son
asintomáticas se detectan de forma incidental en ra-
diografías; o pueden manifestarse como fracturas pa-
tológicas o tumoraciones. Suelen presentarse en diáfi-
sis, metáfisis o rara vez en epífisis; las costillas,
mandíbula, huesos del cráneo, fémur y tibia son sitios
comúnmente involucrados, se describe en la literatura
que por lo general la columna está respetada.1

La enfermedad puede ser monostótica (85%) o po-
liostótica (15%), y puede formar parte del síndrome de
McCune-Albright. Este es un raro padecimiento descri-
to por primera vez en 1936 por el pediatra Donovan
James McCune y el endocrinólogo Fuller Albright; se
caracteriza por displasia fibrosa ósea poliostótica, man-
chas café con leche y endocrinopatías.2,3 La exposición a
altos niveles de andrógenos que sufren los niños con
este síndrome, los conduce a una avanzada maduración
de su edad ósea e hipotalámica, manifestándose en pu-
bertad precoz central.4,5 Se ha encontrado una muta-
ción puntual (Arg201) del oncogen gsp que codifica la
subunidad alfa de la proteína G o Gsß, en huesos y otros
tejidos de pacientes afectados por displasia fibrosa ósea
y el síndrome de McCune-Albright. El hecho de que pa-
cientes con esta enfermedad carezcan de la mutación en
sus tejidos no afectados, sugiere que durante la embrio-
génesis temprana ocurre una mutación somática expre-
sándose en mosaicismo. Estas mutaciones conllevan a
la sustitución de residuos amino que son fundamenta-
les para la actividad intrínseca de GTPasa que se re-
quiere para desactivar a proteínas G; esto permite una
prolongada actividad de la Gs alfa y sus efectos, aún
con mínima activación del receptor. Esto explica la esti-
mulación de múltiples glándulas periféricas en ausencia
de hormonas hipofisiarias circulantes, además de la hi-
perpigmentación, que normalmente está inducida por
la hormona estimulante de melanocitos a través de
AMPc/Gs alfa. Se han encontrado mutaciones similares
en 40% de tumores hipofisiarios y otros tumores endo-
crinos, sin embargo no se ha descrito relación con la
génesis de los tumores germinales del tipo seminoma.6-8

Tabla I. Estudios de laboratorio al ingreso del paciente.

Hemoglobina 13.6 g/dL Ácido úrico 5.7 mg/dL
Hematócrito 40.4% Nitrógeno ureico sérico 9.9 mg/dL
Plaquetas 324,000 Creatinina 0.78 mg/dL
Leucocitos 8,800 Gonadotropina coriónica < 1.4 mUI/mL
Neutrófilos segmentados 74.9% Alfa feto proteína 0.9 ng/mL
Neutrófilos absolutos 6,600 Deshidrogenasa láctica 426 U/L
Glucosa 108 mg/dL Examen general orina Normal

Figura 4. Deformidad de múltiples arcos costales por lesiones
líticas y blásticas.

Figura 3. Deformidad del hueso frontal del lado izquierdo
con áreas blásticas y líticas.
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Así, la presentación clínica de cada individuo depen-
de de la distribución de las células afectadas, ocasionan-
do un amplio espectro de manifestaciones endocrinas,
como pubertad precoz (principalmente en mujeres), hi-
pertiroidismo, exceso de GNRH, hiperprolactinemia e
hipercortisolismo; y no endocrinas como displasia fibrosa
ósea (de predominio poliostótica), pérdida renal de fos-
fato, disfunción hepatobiliar e hiperpigmentación cutá-
nea. El comienzo es en la infancia y la niñez y el pronós-
tico depende del mosaico que presente el paciente.9

Las lesiones en la displasia fibrosa ósea generalmente
se ven como defectos medulares expansivos con adel-
gazamiento en la corteza, presentan metaplasia fibro-
ósea con abundantes trabéculas mezcladas con fibro-
blastos proliferantes y matriz colagenosa densa. Este
estroma y trabéculas óseas pueden tener variaciones
del patrón histológico clásico siendo todo un reto la
interpretación diagnóstica, sobre todo si radiológica-
mente simulan una neoplasia.1

En los rayos X el defecto usualmente adopta forma
de una zona bien definida de rarefacción con aparien-
cia de vidrio despulido rodeado por una capa delgada

Figuras 5 y 6. Adenopatías en hilio renal, lesiones líticas en T12 a L2 con borde escleroso. Múltiples ganglios retroperitoneales
periaorticos y pericavales.

de hueso esclerótico. En ocasiones se presentan lesio-
nes amplias que pueden protruir hacia los tejidos blan-
dos adyacentes; algunas lesiones con componentes car-
tilaginosos muestran calcificaciones, otras proyectan
imágenes de apariencia maligna, como ya se había co-
mentado.1,10 En el fémur suele existir deformación se-
cundaria a múltiples microfracturas corticales por fra-
gilidad ósea. La resonancia magnética delimita
exactamente las lesiones y es el estudio de elección para
el seguimiento de las formas monostóticas y del posto-
peratorio en caso de correcciones quirúrgicas. En la
tomografía se diferencian de otras entidades como os-
teomielitis, granulomas o quistes por la identificación
de 70 a 130 unidades Hounsfield.11

Los tumores testiculares son las neoplasias más
comunes entre americanos de entre 20 y 39 años. Más
del 90% se originan de células germinales, el 50% co-
rresponde a seminomatosos.12,13 El 85% de los semino-
mas puros se presentan en estadio I o limitados al tes-
tículo. Su comportamiento es relativamente indolente
con una historia natural larga, así que en caso de re-
caídas, éstas suelen ser tardías.
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No hay una relación confiable entre seminomas y
elevación de marcadores tumorales, aunque en una
minoría pueden encontrarse elevaciones de deshidro-
genasa láctica y fracción beta de gonadotropina al

momento del diagnóstico. La sensibilidad y especifici-
dad son bajas, y no son predictores de recurrencia de
la enfermedad en estos casos. El tratamiento clásico
del seminoma en estadio I (enfermedad localizada) es

Figuras 7 y 8. PET-CTzonas hipocaptantes interaortocavales compatibles con adenopatías en hilio renal, lesiones líticas en T12
a L2 con borde escleroso que no alteran contorno vertebral, deformidad del hueso frontal izquierdo con áreas blásticas y líticas, al
igual que en occipital.

Figura 7.
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radiación en pequeñas dosis a los ganglios linfáticos
afectados.14 El estándar de oro para el seminoma me-
tastásico resulta de la combinación de bleomicina, eto-
pósido y cisplatino. La tasa de cura después de quimio-
terapia y cirugía es de aproximadamente 90% en
pacientes de buen pronóstico y 50% en los casos cuyo
pronóstico es peor.15
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