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RESUMEN

Revision de cinco casos de D.O.F, (displa-
sia dsea fibrosa), estudiados desde el punto
de vista c!fnico, radiol6gico y de la anatomia
patolbgica, con actualizacién bibliografica,

Se compararon sintomas, relacion sexo-
edad y las localizaciones de esta patologfa.

Se describen los hallazgos radiologicos y
andtomo-patolégicos coincidentes con la li-
teratura y se destacan fundamentalmente la
histologfa y nuestras conclusiones.

La displasia 6sea fibrosa (D.O.F.) ha sido
definida por la O.M.S. como un proceso be-
nigno de naturaleza probablemente malfor-
mativa, caracterizada por la presencia de te-
jido fibroso conectivo, con una disposicion
arremolinada caracteristica y en el que se en-
cuentran trabéculas de hueso inmaduro, no
laminar.

Proliferacién conective extensa con necformacién 6sea and-
mala, desordenada, con ausencia de osteoblastos.

En 1938 (+) Lichtenstein describid la dis-
plasia fibrosa, como entidad de etiologfa des-
conocida comprometiendo varios huesos (po-
liostotica).

En 1942 el mismo y (1) Jaffe comunicaron
la existencia de diversas manifestaciones clf(-
nicas es decir forma solitarias (monostéticas)
y mltiples (poliostéticas) asociado o no con
sintomas extraesqueléticos como: pigmenta-
cién cutdnea, disfuncién endocrina con puber-
tad precoz en las mujeres (sindrome descripto
por Albright) y colab. en 1937). La displasia
fibrosa parece ser una ‘‘anomalfa del desarro-
llo del mesénquima formador del hueso’’ (+)
(Lichtenstein: 1938), sin que existan factores
hereditarios o familiares. Generalmente apare-
ce en la infancia, siendo a menudo asintoma-
tica, v s6lo es reconocida en la vida aduita,
generalmente durante un examen radiogréfi-
co incidental {+) (Henry 1969). Existe pre-
dominio ligero en mujeres para las lesiones
solitarias, la que se torna mas evidente para
las enfermedades poliostoticas.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron datos clinicos radiolégicos
desde el momento del examen hasta su diag-
néstico anitomo-patoldgico y su seguimiento
posterior, Se analizaron todos los sintomas
que presentaron los pacientes al momento de
la consulta, se compararon las radiografias y
se estudiaron las piezas quirdrgicas macro y
microscOpicamente con las técnicas de rutina,
coloracién de H/E y Masson,

CASO Nro. 1:

Mujer de 26 afios que consulta por: dolor
a-nivel del trocanter mayor de fémur derecho,
La radiograffa mostr6: displasia de cadera
derecha, cadera valga, fractura de la cortical
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interna de fémur. El diagnéstico presuntivo
fue: displasia dsea fibrosa o encondroma,

Anatomia Patolégica:

Macroscopfa: cilindro éseo de color blan-
co-amariilento que mide 0,8 x 0,1 cm de dia-
metro,

Microscopfa: tejido cartilaginoso y trabédcu-
las 6seas (con lfneas cementantes pagetoides)
separadas por apreciable cantidad de tejido
conectivo fibroso. No hay participacidn he-
matopoyética observdndose reaccién bsea
imperfecta. La lesién carece de malignidad
tumoral,

CASOQO Nro. 2:

Mujer de 15 afios que consulta por dolor
en muslo izquierdo de 15 dfas de evolucion,
sin irradiacion. La radiografia mostrd dos zo-
nas de densidad menor en tercio superior de
diéfisis femoral y en el cuello del trocanter,
con [fmites difusos, En la region medular exis-
tfa una zona de ligerisisima disminicién de
la densidad, atravesadas por unas bandas
osteocesclerdticas mal definidas. A nivel del
cuello, la cortical parecia adeigazada, lo mis-
mo que en el trocanter mayor.

Anatomia Patoldgica:

Macroscopfa: numerosos fragmentos retira-
dos por curetaje {después de sacar un trozo de
hueso compacto de la corteza) de color blan-
guesino, muchos de los cuales tienen aspecto
hialino-briliante que recuerda al cartilago. To-
dos los fragmentos tienen laminillas 6seas que
se destacan a la palpacion.

Microscopfa: abundante tejido conective fi-
broso que engloba trabéculas dseas, algunas
adelgazadas, con fenémenos necrobidticos y
sola discreta actividad reparadora. En oftros
sectores, el tejido 6seo no presenta morfolo-
gia histolégica normal (laminillas de disposi-
cién desordenada). El predominantemente te-
jido fibroso s6lo es edematoso focalmente e
incluye un pequefio fragmento de cartilago
hialino. El estroma conectivo es poco celular,
en partes con estroma edematoso, incluye
también focos de neoformacién: ésea imper-
fecta y desordenada con ausencia de osteo-
biastos.,

CASO Nro. 3:

Hombre de 13 afios que consulté por do-
lor en regién de un traumatismo previo e im-
potencia funcional en tibia izquierda acom-
pafiado de una fractura patoldgica.

La radiograffa muestra una imagen radio-
iGcida de tipo expansiva que deforma el hue-

Tejido conectivo fibroso entre laminiilas 6seas desordenada-
mente necformadas,

so. Su borde es nitido, sin observarse esclero-
sis franca,

Anatomia Patoldgica:

Macroscopia: biopsia Osea: material frag-
mentado de color amarillo que mide en con-
junto 1 cm de didmetro.

Tejidos biandos: de consistencia fibrosa de
color blanco nacarado, que mide 2,5 x 1 x 0,4
cm de didmetro.

Microscopfa: displasia 6sea fibrosa con tra-
béculas que acusan necrobiosis, necrosis fo-
cal y reaccién reparadora fibrocartilaginosa.
La neoformacion conectiva y la osificacién
an6mala corresponden a displasia fibrosa.

No se observa malignidad tumora! teniendo
el tejido tendencia a la homogeinizacion, con
escasa celularidad.

CASO Nro. 4:

Hombre de 47 afios que en 1964 a la edad
de 23 afios fue operado de fémur derecho, pa-
red inferior izquierda del seno frontal izquier-
do vy pelvis por una displasia 6sea fibrosa.
Consultoé por dolor en fémur derecho e impo-
tencia funcional.

Las radiograffas mostraron: alteraciones de
la estructura 6sea a nivel de la zona intertro-
cantérea de fémur izquierdo y extremo pro-
ximal de la diéfisis y cuello femoral derecho,
presentando un trabecuiado de mallas gruesas
y densas, con zonas de desmineralizacion y
otras de esclerosis como las qué se observan
en las displasias 6seas fibrosss.

Anatomia Patoldgica:
Vidrios en consulta: Microscopia: las sec-
ciones muestran una matriz de tejido coldgeno
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con espficulas Oseas ocasionales, siendo la mi-
neralizacion incompleta,

CASO Nro. 5:

Mujer de 18 afios que consulta por dolor en
regidbn superior de tibia derecha. Se realiza
centellograffa y se halla una imagen osteoli-
tica en pelvis derecha.

Anatomia Patoldgica:

Macroscopfa: a) hueso de cadera derecha:
incluye varios fragmentos de color beige que
miden en conjunto 1,2 cm de didmetro,

b) Hueso de tibia derecha: incluye varios
fragmentos de color marrén oscuro que mi-
den en conjunto 0,9 cm de didmetro.

Microscopfa: la biopsia de cadera deja ver
acimulos de células gigantes multinucleadas,
separadas por reaccién conectiva fibrosa am-
plia {en sectores, exclusivamente por tejido
conjuntivo-fibroso, hay zonas de extensas
hemorragias) conservdndose ademaéas imper-
fecta neoformacién 6sea desprovista de osteo-
blastos con [fmites imprecisos. La lesién de
la tibia es menos representativa pues estd
constituida por gruesas trabéculas Oseas.
S6lo en un sector hay neoformaciéon conec-
tiva sin células gigantes.

Diagnostico: displasia 6sea fibrosa polios-
tbtica.

DISCUSION Y CONCLUSIONES:

Presentamos 5 (cinco) casos, cuyos resul-
tados arrojados fueron:

Dolor 1000/0
impotencia funcional 400/o
Fract. patolég. 10o/o

Cuadro Nro. 1

Cuadro Nro. 2 - Relacién de edades y sexo
Sexo: 3 mujeres Edad promedio: 19, 66 afios
2 mujeres Edad promedio: 30 afios

En 2 de nuestros pacientes se les diagnosti-
c6 displasia poliostdtica, observdandolo en un
hombre de 47 afios y una mujer de 18 afios.

Cuadro Nro. 3 - Localizaciones

Primer lugar: Fémur (3 casos)

Segundo lugar: Tibia izq. (1 caso)

Tercer lugar: Cadera y hueso frontal (1
caso)

Caracteres radiolégicos:

El aspecto radiolégico en las lesiones soli-
tarias y multiples es esencialmente el mismo.
Varfa de 4rea en dreay depende de la propor-
cién de los componentes 6seos y fibrosos. La
radiograffa demostré semejanza (en todos los
casos) a un vidrio esmerilado, pudiendo ser
también radiopacos. Cuando predomina el
tejido conectivo puede producirse un aspecto
quistico radiolticido. En los huesos largos, el
tejido displésico erosiona y se expande la cor-
tical neoformada, delimitando un ensancha-
miento difuso del contomo 6seo. Poco fre-
cuentemente el cuadro radiogréfico puede ser
osteolftico correspondiente a un édrea de de-
generacidn qufstica a mostrar (coincidiendo
con todos nuestros casos) tejido Oseo reem-
plazado por masa sb6lidas de tejido fibroso,
més 0 menos arenosas, a veces con focos de
cartflago o hemorragia.

Histolégicamente las lesiones estdn com-
puestas por células fusiformes y tejido conec-
tivo con un aspecto verticilar, conteniendo
trabéculas neoformadas de hueso y osteoide
inmaduro, de diversos tamafios y formas de
distribucion.

Los osteoblastos sobre las trabéculas 6seas
son excepcionalmente planos y atroficas y
més frecuentemente, estdn ausentes. Puede
hallarse también variable cantidad de células
gigantes multinucleadas. El tejido cartilagino-
so .estd presente en sélo 1 (uno) de nuestros
casos, haciéndose dificil su diferenciacion,
con un encondroma, Hemos descartado tam-
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bién los diagndsticos posibles de: osteosarco-
ma, fibrosarcoma y tumor de células gigantes,

SUMMARY

Five cases of fibrous bone dysplasia are
presented.

Clinical, radiological and pathological
aspects are discussed. Literature references are
reviewed.

Symptoms, sex/age relation and sites of
ocurrence are compared,

Radiological and pathological findings as
mentioned by the literature, are described.

Histological aspects are emphasized in our
conclusions,
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