DISPLASIA FIBROSA

Dr. HEBERT CAGNOLI

En 1938 Lichtenstein emplea el término de Displasia fi-
brosa, para denominar a una afeccion dsea que, anatomopato-
légicamente, se caracteriza por la hiperplasia fibrocelular con
metaplasia Osea conjuntiva; anomalia congénita del desarrollo
esquelético, con claras ramificaciones endocrinas en algunos ca-
sos, que puede afectar a uno o muchos huesos.

El substracto anatomico fibroso que se encuentra en multi-
ples y diversas afecciones se ha prestado durante muchos anos
al confusionismo.

En 1876 Sir James Paget describi6 una entidad clinica que
denominé osteitis deformante y que desde entonces lleva su
nombre.

En 1889 Recklinghausen presenté a la Sociedad Médica de
Estrasburgo un caso de ‘‘osteitis deformante constituida por tu-
mores” y, dos anos mas tarde, en 1891, en la publicacion que
se hizo en homenaje a Virchow, describi6 6 casos que, estudia-
dos a la luz de los actuales conocimientos, se comprende que
cuatro de ellos deben ser considerados como enfermedad de Paget
y dos, son claros ejemplos de la afeccion que lleva el nombre
de Recklinghausen y que en 1926 Mandl demostré6 en forma
definitiva su origen endocrino.

La osteitis fibrosa es solamente un sindrome sintomatico,
puesto que la fibrosis representa una reacciéon comin del tejido
oseo frente a cualquier proceso, que lleva a una rapida desmi-
neralizacién, sin importar la causa inicial provocadora.

En 1904 Mickulicz separé del grupo de las osteitis fibrosas
a los quistes oseos esenciales.

En 1922 Weil encuentra lesiones Oseas particulares en una
nina de 9 aifios, que consulté por fracturas iterativas y que
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presentaba pigmentaciéon anormal de la piel y pubertad precoz.
Cuadro similar fue encontrado en 1932 por Snapper y en 1937
por Mac Cune y Bruch.

En 1937 Albright y colaboradores le dan a ese sindrome
personalidad propia, describiendo sus caracteres:

1) Lesiones o6seas con el aspecto histologico de la fibro-
sis.

2) Pigmentacion cutanea.

3) Disfuncion endocrineana cuyo hecho mas saliente es
el desarrollo sexual precoz en las nifas.

4) Ausencia de sindrome tumoral determinado.

Al ano siguiente, Albright, Scoville y Suljowitch, descri-
ben casos similares en varones sin trastornos genitales.

Para la escuela de Albright posiblemente se trataria de un
trastorno neuroldgico en la region hipotalamica o embrionaria.

En 1944 Tanhauser habla de un trastorno neurolégico como
provocador del sindrome. El crecimiento anormal del hueso en
la base del craneo provocara, secundariamente, las modifica-
ciones hipotalamicas responsables del cuadro anatomoclinico.

En 1938 Lichtenstein reine bajo el nombre de displasia fi-
brosa poliostotica, un cierto numero de lesiones esqueléticas que
habian sido descritas bajo distintas etiquetas. Hace notar que
fue Jaffe el primero que habia llamado su atencién sobre las
anomalias esqueléticas que afectaban a varios huesos, predomi-
nantemente en forma unilateral.

En 1942 en un trabajo de ambos autores se incluyen casos
localizados a un solo hueso y consideran que forman una nueva
entidad nosoldgica en la que debe incluirse el sindrome de
Albright.

Se constituye asi, con personalidad bien definida, el cuadro
patolégico que Lichtenstein y Jaffe bautizan con el término de
displasia fibrosa.

COMO SE PRESENTA CLINICAMENTE

La displasia fibrosa puede presentarse en la clinica, en tres
formas:
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1¢) Una fractura patoldgica. Muestra la existencia de mo-
dificaciones Oseas patoldgicas que llevan al diagnostico de la
enfermedad.

Figs. 1 y 2— Un caso de enfermedad de Albright.

En nuestra casuistica de 15 casos, la tercera parte (5 casos)
demostraban la existencia del proceso debido a una fractura que
llevaba al estudio radiografico del miembro.
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2°?) La deformacion del miembro afectado por el proceso
es probablemente la forma mas comun de presentarse la enfer-
medad. En nuestros 15 casos, 8 se evidenciaban por una defor-
midad.

La deformidad puede tener varias expresiones: puede ser
una tumefaccion localizada, por ejemplo, en una zona costal o
en un metacarpiano. En otros casos es la deformidad de un

Fig. 3— Hembre de 43 aiios con lesivnes radiograficas gue
toman el aspecto de “colada de eera”™ o “columnu de humo”.

hueso, como una gran incurvacion del fémur o del radio. En
otras oportunidades la deformacion localizada a un sector, lleva
a un trastorno de la funciéon que es lo que evidencia la lesion
6sea modificadora de la morfologia, como, por ejemplo, una coxa
vara, provocada por una displasia que reblandece el cuello del
fémur.

3v) El dolor, que si bien acompana a todos los sintomas
anteriores, en algunas oportunidades, como en los casos de le-
siones muy localizadas, puede ser el unico sintoma y el que lleva
al estudio radiografico.
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4°) En algunos casos las modificaciones 6seas que se evi-
dencian por si misma o por una fractura, asientan en una nifia
que tiene pubertad precoz, y una pigmentaciéon cutanea con man-
chas mas o menos extendidas del tipo ‘“café con leche”.

Se trata del sindrome descrito en 1937 por Albright.

Sintetizando, podemos decir que la displasia fibrosa puede
presentarse:

1) Como una modificacion anatomica provocadora sola-
mente de una modificacion de la morfologia.

2) Como un trastorno funcional, generalmente una claudi-
cacion, secundaria a una modificacion de la morfo-
logia.

3) Sin modificaciones de la morfologia externa o de la fun-
cion, siendo un hallazgo radiolégico accidental o
promovido por el sintoma dolor.

LA IMAGEN RADIOGRAFICA

Debemos subrayar algunos hechos:

1°) El hueso en el que asienta la lesion puede presentarse
deformado, ensanchado, expandido, con la cortical adelgazada,
su resistencia se presenta disminuida y, como ya hemos hecho
notar, a su nivel se producen en muchos casos fracturas patolo-
gicas.

2°) La zona de hueso no atacada conserva sus caracteris-
ticas normales, hecho importante que sirve para realizar la dife-
renciacion con la enfermedad de Recklinghausen.

3?) La lesion osteolitica puede presentar aspectos diversos
que, como dice Jaffe, estan determinados esencialmente por los
caracteres del tejido de sustitucion interna y por los efectos de
este tejido sobre la cortical. En aquellos casos en que ese tejido
de sustitucion esta escasamente osificado, la sombra sera muy
radiotransparente. Se comprenden asi los distintos aspectos que
pueden presentarse.

Cuando el tejido 6seo que acompana al substrato fibroso es
escaso, la imagen sera transparente, de aspecto seudoquistico con
o sin tabiques en su interior o con estrias.
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Si existe una marcada osificacion, tomara el aspecto que
Jaffe compara al vidrio esmerilado. Si en el tejido de sustituciéon
existen abundantes masas cartilaginosas se tendra la impresién
de “nubes de humo” o ‘“columnas de humo” o de “colada de
cera”. A veces, ese tejido sustitutivo ha erodado la cortical y
distendido la cortical neoformada, presentidndose la lesién con
aspecto multilobular o de hueso ‘“soplado”.

LA DISTRIBUCION DE LAS LESIONES

Todos los huesos pueden ser atacados, aunque la lesiéon pre-
domina en el fémur, la tibia, el humero y radio. En nuestros 15
casos habia 8 localizaciones en el fémur, 8 en la tibia, 3 en el
humero, 3 en el coxal, 2 en el radio, en costillas, vértebra, meta-
tarsiano y en el peroné.

Se ha pretendido describir agrupamientos del tipo hemiplé-
jico o “en cadena”, pero los huesos atacados no tienen una sis-
tematizacion electiva. De acuerdo al hecho que las lesiones se
distribuyen en uno o multiples hueéos, se han hecho clasifica-
ciones, aunque en la practica la lesién se presenta en un solo
hueso o en mas de un hueso, dando lugar a las formas monos-
toticas y poliostoticas.

Tendriamos asi una clasificaciéon derivada de su distribucion:

1°) Forma monostoética:

a) lesion unica, localizada,

b) lesiéon a varios focos, difusa, invadiendo todo
un hueso.

29) Forma poliostotica:

a) sin sintomas externos,
b) sindrome de Albright.

Respecto a la displasia fibrosa monostética, si bien desde
Lichtenstein y Jaffe se considera que es una forma de displasia
fibrosa, Schlumberger considera que se trata de una entidad com-
pletamente distinta. Dos razones le permiten hacer esa diferen-
ciacion:
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En ningin sindrome de Albright se ha encontrado una for-
ma oOsea localizada y en el estudio anatomopatologico de las for-
mas localizadas, nunca se han encontrado noddulos o islotes de
cartilago como se presentan en la forma poliostotica.

Fig. 4.— Hombre de 38 afios. Aspecto radiografico “en estrias”.
Liesién monostitica detenida cu su evolueidn,

Freund y Neffert consideran a la displasia fibrosa monos-
totica como un estado cicatrizal secundario, y Snapper afirma
que es un estado reparativo de cicatrizacion de una granulo-
matosis lipoidica. Se trataria, pues, de una hiperplasia conjun-
tiva vascular dsteoformadora, que si bien su funcidn primera
era la de reparar el tejido 6seo como en una fractura, se des-
arrollaria en forma anarquica, dando una hiperplasia de carac-
teres tumorales benignos. Existiria, pues, en la etiologia, un an-
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tecedente traumatico provocador. Pero, como veremos mas ade-
lante, el problema mas importante que plantean las lesiones mo-
nostotieas, en particular cuando son localizadas, es respecto a su
diagnodstico, ya positivo o diferencial con otras lesiones locali-
zadas del hueso y, en particular, con el fibroma 6seo.

EXAMENES DE LABORATORIO

La dnica modificacion que se puede encontrar en el cuadro
humoral de estos pacientes es un aumento de las fosfatasas san-
guineas.

ANATOMIA PATOLOGICA

El estudio macroscépico de la lesion, muestra la cavidad me-
dular ocupada por un tejido fibroso blanco-grisaceo que, en al-
gunos casos, presenta en su interior, pequenas cavidades quisti-
cas y zonas de aspecto rojido debido a hemorragia.

La cortical dsea se presenta adelgazada.

El estudio microscopico: El proceso dominante es la sustitu-
cion de la médula dsea por una hiperplasia del tejido conjuntivo
vascular, compuesto de fibroblastos fusiformes, jovenes o ma-
duros, y fibras colagenas.

En el seno de este tejido fibroso se encuentran trabéculas
oseas neoformadas, de tamano y forma variable, dispuestas irre-
gularmente, en su mayoria osteoides, parcial o totalmente calci-
ficadas. En la superficie de estas trabéculas o0seas se encuentran
osteoblastos alternando con osteoclastos.

Alrededor de los vasos se pueden hallar, con la ayuda de
coloraciones especiales de grasa, células xantomatosas, acumulos
de células gigantes y granulos de hemosiderina.

En las displasias fibrosas poliostoticas, en el seno del tejido
fibroso se presentan islotes de cartilago hialino. Nunca se ha
descrito la existencia de tejido cartilaginoso en las formas mo-
nostosicas.

Schajowicz y Polak estudiando el material biopsico de las
displasias fibrosas con la variante de del Rio Hortega, han de-
mostrado Ia naturaleza mesenquimal indiferenciada del osteo-
blasto de este proceso.
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Fig. 5.— Deformacion dolorosi del muslo en una mujer de 48 afos.

Aspecto quistico con zonas densificadas que en la intervencidon

biépsica se comprobé que se trataban de aréolas llenas de tejido
fibroso que tenian cn su seno depasitos cdleicos.

DIAGNOSTICO

La fibrosis representa una reaccion comun del tejido dseo
frente a los mas diversos agentes patogenos agresores.

En las displasias fibrosas el proceso basico es la hiperplasia
conjuntivovascular, en el seno del cual se desarrolla una meta-
plasia dsea, proceso que no difiere del que se observa en nume-
rosos cuadros patoldgicos del hueso.

Si bien es dificil el diagndstico clinico radiolégico con el
quiste Oseo, el fibroblastoma, el granuloma histiocitario xanto-
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matoso y, en algunos casos, con el tumor a células gigantes, la
anatomia patolégica puede realizar perfectamente esa diferen-
ciacion.

El granuloma histiocitario xantomatoso en vias de cicatri-
zacion es diferenciable con la displasia fibrosa; en cambio, en
su etapa final el cuadro es idéntico.

El fibroblastoma benigno al que Jaffe y Lichtenstein le han
dado personalidad, se considera como un tumor benigno del co-
nectivo medular, diferenciable de la displasia fibrosa.

Valls y Schajowicz consideran que dos procesos que presen-
tan caracteres clinicos e histologicos casi idénticos, no deben
diferenciarse por el simple hecho que en las displasias se pre-
sentan esbozos de osteogénesis.

Por otro lado, afirman: que la existencia de abundante te-
jido xantomatoso no explica la hipotesis tumoral, puesto que este
hallazgo habla a favor de su naturaleza granulomatosa o hiper-
plasica reticuloendotelial, al igual que la curacién espontanea
observada por Ponsetti y Friedman en radiografias sucesivas.
Para ellos, se trataria de granulomas histiocitarios xantomizados
en vias de cicatrizacion fibrosa.

Fineschi, en cambio, diferencia claramente ambos procesos:

a) la displasia fibrosa seria una enfermedad congénita del
grupo de los trastornos de crecimiento;

b) el llamado ‘“fibroma no osteogénico” es un tumor be-
nigno.

La diferenciacion, si bien se hace radiograficamente, la anato-
mia patoldgica la realiza por la ausencia absoluta de fendmenos
de osificacion en el fibroblastoma.

Podriamos decir que la displasia fibrosa es una formacién
dindmica por la existencia de un tejido osteoide, osteoblastos y
osteoclastos; en cambio, el fibrogranuloma es un tejido estatico
del tipo tumoral benigno.

En cuanto al diagnostico diferencial con el llamado fibroma
osteogénico, que seria un fibroblastoma benigno calcificado y que
muchos autores lo consideran dentro del grupo de los osteomas,
clinicamente tiene la particularidad de atacar los huesos del cra-

— 424 —



neo y de la cara e, histolégicamente, los contornos osteoides de
las trabéculas del llamado fibroma osteogénico, son tan abun-
dantes y espesos, como escasos en la displasia.

El cuadro anatomopatoldgico de la displasia fibrosa es indi-
ferenciable del que presenta la enfermedad de Recklinghausen
para muchos autores, como Dockert y Valls y Schajowicz. El
hallazgo de los tumores “pardos” permitira el diagnodstico anato-

Fig. 6.— Homhre de 25 aifios. Kl sintoma inicial fue una fractura
que permitié conocer la Jesion patelégica. En la biopsia re retird
tejido fibroso.

mopatoldgico, pero el hecho de ser una enfermedad generalizada,
con un bien determinado sindrome humoral, no permite la con-
fusion.

Casuccio afirma que la diferencia histologica que existe en
ambos procesos son sélo en cantidad, habiendo en la displasia
una mayor actividad osteoblastica, un aumento del tejido os-
teoide y una aposicion osteofitica marginal de evidente funcion
periostal.
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Las displasias monostdticas de los huesos no tienen ma-
nifestaciones extraesqueléticas e histologicamente presentan el
mismo aspecto que la displasia poliostotica, excepto en el he-
cho que nunca tienen tejido cartilaginoso. Radiograficamente,
la imagen es igual que la de fibroblastoma benigno y solamente
la anatomia patologica es capaz de realizar la diferenciacidn.

Fig. 7.— Se inicia el cuadro a los 6 anos de edad con una fractura

de la extremidad superior del fémur. A los 19 afios se ve la gro-

sera. deformidad que le provoea un déficit funcional acentuado.
He ven las lesiones del iliaco, del himero y de las costillas.

PATOGENESIS

En este capitulo se entra en las tinieblas de las hipdtesis.
Podemos separar, desde el punto de vista didactico, las posi-
bilidades patogénicas de las displasias fibrosas en grandes grupos.

19)  Seria una anomalia congénita del desarrollo esquelé-
tico. La presencia en pleno tejido mesenquimatoso de masas car-
tilaginosas de volumen mas o menos importante, relacionan a
esta afeccion a la discondroplasia de Ollier, proceso displasico
congénito innegable (Valls y Schajowicz). Seria, pues, un tras-
torno funcional del mesénquima o6steoformador.

2?) Las relaciones hormonales de la displasia fibrosa son
evidentes. El sindrome de Albright, que es una forma clinica
de este proceso evidencia una participacion sexual.

Albright y Reifenstein consideran que la pubertad precoz
se debe a una lesion hipotalamica con hiperplasia de las células
basofilas de la pituitaria.
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Tanhauser habla de un trastorno neuroldgico por -creci-
miento anormal del hueso en la base del craneo, lo que pro-
-vocaria modificaciones hipotalamicas secundarias.

3°) La displasia fibrosa seria el cuadro final reparativo, la
proliferacion reticulohistiocitaria que evolucioné hacia la linea
fibrosa u osteoblastica, como proceso reaccional, frente a agre-
siones oOseas de diversas etiologias: inflamatoria, traumatica,
dismetabolica.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

Es un proceso evolutivo durante la época de crecimiento
del nino y adolescente, pero que se detiene con dicho creci-
miento, debiendo por ello considerarse que la evolucion ya esta
terminada a los 25 anos.

En la ninez y adolescencia el proceso progresa localmente
y puede tomar nuevos huesos.

La evolucion es benigna, aun cuando hay descritos casos
excepcionales de transformaciéon maligna, como los publicados
por Coley y Stewart y Valls y Schajowicz.

Si bien la afeccion debe considerarse benigna, a menudo
en su evolucion se presentan modificaciones locales que Ilevan
a graves deformaciones anatomicas y scrios trastornos funcio-
nales.

Las deformaciones oOseas con repercusion estética y funcio-
nal, las fracturas, los importantes acortamientos de los miem-
bros y la repercusion que esas modificaciones pueden provocar
en los elementos vecinos, son razones suficientes para compren-
der la gravedad secundaria de muchos casos de displasia fibrosa.

TRATAMIENTO

Unicamente existen indicaciones quirurgicas en el trata-
miento de las displasias fibrosas.

El calcio y la vitamina C indicada por algunos autores (Fe-
rrero), no tienen accion alguna sobre el proceso.

La radioterapia no tiene, tampoco, influencia sobre el tejido
displasico. Para algunos (Casuccio)) tendra soélo indicaciones en
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las formas dolorosas, pero, como hace notar bien Lichtenstein,
hay que ser cauteloso en su uso, puesto que es capaz de provocar
la necrosis de una cortical adelgazada.

La cirugia tiene varias indicaciones:

a) Biopsia.
b) En las formas localizadas y accesibles se puede realizar
el curetaje y el relleno de injertos de la cavidad resultante.

Se discute esta indicacion, puesto que la tendencia a la cu-
racion del proceso que se hace por osificacion del contenido fi-
bromatoso se va a encontrar perturbada por la exéresis quirur-
gica del tejido fibroso.

La necesidad biopsica en las lesiones muy localizadas, puede
permitir su exéresis lo mas completa posible y la sustitucion por
injerto.

Generalmente, el tejido fibroso es mas infiltrante que la
localizacion limitada de la radiografia. El tejido fibroso se infil-
tra en la diafisis y, entonces, su exéresis completa es imposible.

c¢) En algunas localizaciones puede realizarse la exéresis del
sector 0seo interesado. Por ejemplo, en costillas, en peroné, en
alguna localizacidon cubital distal o proximal del radio.

d) El trasplante 6seo de un sector deformado, que provoca
un marcado trastorno anatomofuncional, por ejemplo, la extre-
midad superior del fémur, puede plantearse en alguna rara opor-
tunidad.

e) Las intervenciones correctoras de deformidades, como
las osteotomias, encuentran, también, algunas indicaciones.

RESUMEN

La displasia fibrosa es un trastorno funcional del mesénqui-
ma Osteoformador que se caracteriza por una hiperplasia fibrosa
con osteogénesis conjuntiva desordenada que invade la médula
Osea y penetra en los espacios medulares.

Su diagnostico se apoya en el estudio clinico, radiografico e
histopatoldgico, tripode inseparable que es el que nos lleva al
conocimiento de la afeccion.
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Si bien se trata de una lesion benigna que detiene su evo-
lucion junto con el cese del crecimiento del individuo, es capaz
de provocar deformaciones anatdomicas y, consecutivamente, tras-
tornos funcionales gque plantean serios problemas ortopédicos.
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