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Reporte de caso

Displasia fibrosa cervicotoracica
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Resumen

En la displasia fibrosa poliostética (DFP) el compromiso es principalmente en
huesos craneo-faciales, costal, femoral, pélvico y tibial. En menor proporcion
se origina en la columna vertebral, debido a su mecanismo fisiopatoldgico
cualquier hueso puede estar comprometido.

Se presenta el caso de un paciente de 25 afios de edad, que acudié a nuestro
Hospital a Consulta Externa por presentar dolor tipo punzante en region
escapular derecha de moderada intensidad, debilidad proximal en miembro
pélvico derecho que luego afecto el izquierdo, adormecimiento abdominal
y pérdida dual de control de esfinteres. Solicitamos radiografia de térax,
tomografia de columna cervico-dorsal y resonancia magnética de columna
cervico-dorsal. Y por hallazgos se sometid a descompresion medular
por medio de un abordaje dorsal, tomando biopsia de tumoracion, cuyo
resultado histopatolégico confirmo la presencia de displasia fibrosa désea.
Al detectar lesiones de DFP fuera de la columna vertebral, es importante
realizar estudios por imagenes de columna vertebral para detectar de
inmediato lesiones en este sitio y dar manejo oportuno para mantener la
estabilidad de la columna y evitar dafio neurolégico.
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Cervicothoracic fibrous dysplasia

Abstract

Polyostotic Fibrous Dysplasia (PFD) is a form of fibrous displasia affecting
more than one bone, mainly craniofacial, ribs and costal, femoral, pelvic and
tibial bones. In less proportion it also can develope in the vertebral column.
Due to it's pathophysiologic characteristic, it can compromise any bone.
We presentthe caseofa25yearsold, female patient, with a history of moderate
shooting pain over the right scapula, with proximal weakness of the right
lower extremity followed by weakness of contralateral extremity, abdominal
paresthesia and lose of sphincters’ control. Due to the image studies
findings (thoracic X-ray, cervico-dorsal computed tomography and magnetic
resonance imaging), the subject was submitted to amedullary decompression
with dorsal approach. Histopathologic results, from the tissue sample
taken during surgery, confirmed the presence of bone fibrous dysplasia.
Following the detection of PFD lesions, it is paramount to make imaging
studies to the vertebral column for immediate detection of lesions in this
site, and bring timely treatment to maintain a stable column and hamper
neurologic damage.

Key words: fibrous dysplasia, vertebral column, polyostotic, imaging studies.

Introducciéon

La displasia fibrosa (DF) es una anomalia
del desarrollo del mesénquima que va a
formar hueso condicionando un defecto de la
diferenciacion osteoblastica y la maduracion
0sea presentandose un reemplazo del hueso
normal por tejido fibro-6seo benigno, de origen
desconocido™®. Descrita por primera vez por
Lichtenstein en 1938; después, Lichtenstein
y Jaffe, publicaron dos tipos diferentes de
afectacion del esqueleto: una forma aislada,
monostdtica y otra forma poliostética, ésta
Ultima, puede asociar anomalias cutaneas vy
endocrinas (sindrome de Mc Cune-Albright)".

La displasia fibrosa afecta en igual proporcién a
hombres y a mujeres®. Pueden surgir a cualquier
edad, por lo general son pacientes jovenes, en
la primera y segunda década de la vida; en su
variedad monostdtica, las manifestaciones clinicas
comienzan por lo general en edades mas tardias.
Como forma de presentacion mas frecuente
predominan el dolor y las fracturas patoldgicas’®.

Después de que cesa el crecimiento esquelético
puede notarse un freno en el desarrollo de esta
patologia®?ysdéloencasosaisladossehareportado
transformacién maligna de las lesiones™™.
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La DF representa cerca del 7% de todas las
lesiones 6seas benignas pseudotumorales®®,
La distribucion de las lesiones en la DF
poliostética varia desde el compromiso de unos
pocos huesos hasta lesiones que pueden afectar
mas del 50% del esqueleto’.En la DF poliostética
el compromiso anatémico es comun en huesos
craneo-faciales, costal, femoral, pélvico vy tibial’.
La participacion de la columna vertebral en DF
es infrecuente, siendo afectada solo el 2,5%
de los casos, presentandose dicha implicacion
mas a menudo en la forma poliostética®®!2,
A nivel del esqueleto axial se ha reportado una
prevalencia del 7% en la columna cervical y de
14% a nivel lumbar>’. Ademas, se ha informado
en la literatura, una fuerte correlacién entre
estas lesiones espinales y escoliosis, con una
prevalencia de la escoliosis en pacientes con DF
poliostdtica entre 40 y 52%’. En las imagenes,
la apariencia de vidrio esmerilado en las DF es
debido a la presencia de espiculas irregulares de
hueso dentro de la estroma fibroso; la cantidad
de tejido 6seo, y la medida en la que se mineraliza,
en Ultima instancia, determinar la densidad
radioldgica de la lesion®. En las radiografias de
la columna, al igual que las de otros huesos, se
muestran como lesiones radiollcidas expansivas
bien definidas con septos internos de cantidad
variable segiin predomine el componente fibroso
u 6seo. El compromiso vertebral es mas notorio
en el cuerpo que en los elementos posteriores.
La invasion al canal medular con compromiso
neuroldgico es excepcional?’”. También en
las imagenes por radiologia convencional vy
tomografla computada, la columna vertebral
displasica se caracterizaron por la expansion
medular, una matriz de vidrio esmerilado y un
grado variable de esclerosis®. El diagnostico de
DF espinal puede ser dificil en pacientes adultos,
en especial aquellos que muestran involucro de

la columna vertebral, y mas si este es multiple;
en estos casos dentro del diagndstico diferencial
debe incluirse enfermedad metastasica y mieloma
mUltiple, también es necesario diferenciarlo de
osteoblastoma y quistes 6seos aneurismaticos”s'2.
En esta seccion, la peculiaridad por imagen de las
lesiones son Utiles para el diagnostico adecuado’®.
Ante una DF el tratamiento médico y quirdrgico
no son curativos. La cirugia es paliativa y consiste
en curetaje 0seo, injerto y fijacion interna en caso
de fracturas y resulta de inminente necesidad
ante compromiso de la estabilidad de la columna
0 riesgo de lesion neuroldgica’. Presentamos un
caso de DF, por que la localizaciéon es un lugar
poco frecuente reportado en la literatura mundial.

Presentacién del caso

Femenino de 25 afios de edad, sin antecedentes
de importancia que inicid el cuadro 2 meses
previo a su admisién hospitalaria con dolor
tipo punzante en regién escapular derecha
de moderada intensidad , irradiado a hombro
ipsilateral de predominio matutino al despertar
, mejoraba parcialmente con analgésicos y se
presentaba con una frecuencia de 3 a 5 veces
por semana; después inicia con debilidad
proximal en miembro pélvico derecho que
luego afecta el izquierdo hasta impedir la
deambulacién. Una semana previo a su
ingreso presentd adormecimiento abdominal
y pérdida dual de control de esfinteres.
Neuroldgicamente se le encontrd con un sindrome
medular sensitivo T11 y motor incompleto con
fuerza 2/5 bilateral en miembros pélvicos
mas hiperreflexia +++ En los estudios de
neuroimagen se evidenci¢ lesion de aspecto
neoplasico a nivel cérvico toracico desde C7aT2
dependiente de tejidos dseos vertebrales y que
condicionaba compresion medular; (figura 1).
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Figura 1.Hallazgos deimagen de la paciente A.Imagen transquirurgica, se
observa unadescompresion medular ampliarealizada en esta paciente
abarcando los niveles comprometidos. B. Tomografia cervico-dorsal.
Se observa lesiéon hiperdensa, con deformidad de las estructuras oseas
enlaregionlateral derecha condiferentes grados de esclerosis. C.D.RM
en secuencia T1y T2. Se observa cambios en la intensidad del hueso,
que deforman la columna vertebral con invasion al conducto medular.

La paciente fue sometida a descompresion
medular por via posterior, se removio el tejido
andmalo  mediante  fresado, considerando
al final del procedimiento quirdrgico valorar
posteriormente  fijacion, debido a que
consideramos que se encontraba estable la

columna vertebral, evoluciona de forma adecuada,
recupera la fuerza de miembros pélvicos con
ayuda de rehabilitacion hasta poder deambular,
(figura 1).

El  reporte histopatoldgico evidencid hallazgos
compatibles  con displasia fibrosa (figura 2).
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Figura 2.Hallazgos histopatoldgicos A. Se identifican espiculas 6seas con fibrosis estromal densa
entre ellas que se han descrito como en “figuras china” y gran actividad osteoclastica (H&Ex200).
B. Se observa actividad osteoclastica intensa en la periferia de las espiculas 6seas (H&Ex40).

Discusiéon

La DF es una enfermedad &sea benigna, de
curso lento, progresivo, que afecta con mayor
frecuenciaalosnifiosyadolescentesjdvenes'#en
el caso nuestra paciente no se encontraba muy
lejos dentro de este grupo etareo. La displasia
fibrosa Osea es el trastorno 6seo mas comun
del desarrollo. La frecuencia de presentacion
es de 1 por cada 4100, siendo a menudo la
edad de presentacion entre 5y 15 afios"3™4
La causa de la displasia fibrosa es desconocida,
aungue enapariencia se presentauna alteracion
genética que generauna proteinaanormal sobre
el hueso que provoca un sobre crecimiento
de las células que producen el tejido fibroso.
Aunque dentro de la definicion se considera una
entidad benigna, en la displasia fibrosa dsea se
han descrito transformaciones malignas en un
0.5% en la enfermedad monostética a 4 % en

el sindrome de Albright'#'>. Se ha encontrado
que el estimulo estrogénico, reactiva las
lesiones de la displasia fibrosa ¢sea, pero se
desconoce la causa de transformacion maligna.
La presentacion clinica depende del crecimiento
de la lesion, y la localizacion, cursando de
modo  asintomatico; provocando  sintomas
cuando comprometa estructuras adyacentes
y por su lento crecimiento, como en nuestro
caso la paciente presentd molestias  al
alcanzar volumenes grandes. En cuanto a
la histopatologfa, existe una proliferacion de
trabéculas &seas, irregulares de disposicion
anarquica, sin ribete osteoide, incluidas en un
estroma fibroso con moderada celularidad vy
capilares sanguineos, como lo observamos
en las imagenes de las muestras enviadas a
estudio histopatoldgico en nuestra paciente.
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El tratamiento en la DF no son curativos. Laterapéuticaconradioterapiaenestaslesiones
En caso de fracturas la cirugia paliativa es no es recomendable, debido a que acelera
idedneo, consiste en curetaje 6seo, injerto y los cambios de degeneracién sarcomatosa’®.
fijacion interna en caso de fracturas y es de

inminente necesidad ante el compromiso Conclusién

de la estabilidad de la columna o riesgo  Apesardelosresultados clinicos posoperatorios
de lesion neuroldgica® como en el caso de  satisfactorios, que presento la paciente del caso,
nuestra paciente se realizé descompresion con  existe una alta tasa de proliferacion del tejido
remocién de tejido anémalo, no requirié fijacién  anémalo, esto da como resultado una alta tasa
debido a que no se encontraba inestable. de reintervenciones.
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