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RESUMEN

Con motivo de la observación de un caso de disp1asia fibrosa generalizada,
se hace una revisión somera de las manifestaciones clínicas, destacando en el
caso que se presenta la afectación de piel y coexistencia de diabetes mellitus, que
al colocarlo en la panorámica de las displasias fibrosas, inducen a los autores
a pensar en una afección sistemática.

También se incluyen unos cuadros de diagnóstico diferencial en las formas
monostóticas y poliostóticas.

l)escriptores: Displasia ósea fibrosa. Diabetes Mellitus.

SUMMARY

The authors present a case of fibrous dysplasia asso1ciated with ski", mani=
festations and diabetes mellitus, going ta a syst~lmic afection. Two pictures of
diferential diagnn'stic in the monostotic and poliostotics forms will be considered.

Keys ,vords: Fibrous Dysplasia. Diabetes Mellitus.

Se trata de una entidad nosológica que
en muchas descripciones se conoce con el
patronímico de enfermedad de Jaff.e-Lich·
tenstein, aunque ya fue reconocida como
entidad en 1922 por WEILL en la literatura
germana. Las lesiones habían sido confun
didas, en los casos de localización única,
con quistes unicamerales, fibroma osifican
te, fibroma no osteogénico o, en los casos
multicéntricos, con la encondromatosis de
Üllier y, en aquellos muy diseminados, con
el hiperparatiroidismo, la neurofibroma-

1, Médicos Adjuntos. 2, Médicos Residentes.

tosis y, ya en la edad adulta, con la en
fermedad de Pagel.

FREUND y MOFFERT revisan esta enfer
medad en 1936 y la describen con el títu
lo de Osteodistrofia fibrosa; un año des
pués, ALBRIGHT describe cinco casos con
trastornos endocrinos y manchas color café
con leche con el nombre de Osteítis fibro
sa diseminada (3}.

En 1938, LICHTENSTEIN (15) aportó
ocho casos con u,n estudio detallado de las
lesiones óseas, proponiendo el nomhre de
Displasia fibrosa o Displasia fibrosa polios
tótica. Desde entonces, ésta es la denomi-
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naclon más frecuentemente usada, cuando
son múltiples los huesos afectados. Para
este autor es la anomalía más frecuente en
el desarrollo esquelético, tras la exóstosis
múltiple hereditaria.

LICHTENSTEIN y JAFFE (16), en 1942,
aportan quince nuevos casos, a los que
han seguido abundantes comunicaciones
y revisiones de esta enfermedad.

El cuadro clínico de la displasia ósea
fibrosa es el subsiguiente a la aparición
de tejido fihroso secundario en el hueso,
asociado, en ocasiones, a manchas color
café con leche, trastornos endocrinos y,
en algunos casos, lesiones neurológicas.
Las lesiones pueden quedar localizadas en
un solo hue30, constituyendo una lesión
única o varias en el mismo. Son las formas
monostóticas.

Para SCHLUMBERGER (2, 27), el fibroma
o~jficante y el no osteogénico son varieda
des de esta enfermedad. Aunque la histolo
gía de estos es característi~a en los casos
tipo, puede ser difícil o imposible su dis
tinción en los casos atípicos. Las formas
poliostóticas afectan a varios huesos, de
preferencia hemimélica, pero pueden afec
tar a la totalidad de los huesos del esque
leto.

TANHAUSER piensa se trata de una ma
nifestación de la neurofibromatosis. El pa
recido con ésta reside en el hecho de que
ambas son debidas a un defecto de la proli
feración y maduración fibroblástica.

Estas formas diseminadas pueden ser
confundidas con el Paget y la enfermedad
de Recklinghausen y menos con la encon
dromatosis y la histiocitosis.

El término de displasia fibrosa cada
vez. tiene más aceptación para designar las
lesiones displásicas de la base craneal y
de los maxilares superiores, lugares fre
cuentemente afectados en la enfermedad
y cuyas manifestaciones clínicas, en el cua
dro plenamente establecido, son muy su
gestivas. Las lesiones a este nivel suelen

presentar abundantes trabéculas óseas en
el seno de un tejido fibroso, lo que les da
una gran dureza radiológica. Se considera
que la mayoría de los fibromas y fihros
teomas de esta localización son, en reali
dad, casos de displasia fibrosa.

Si bien no es una enfermedad frecuen
te, tampoco se puede decir que sea extre
madamente rara.

La etiología no es conocida. Para al
gunos, su origen es congénito; sin embar
go, otros autores piensan, especialmente
en las formas monostóticas, que su origen
es traumático (SCHLUMBERGER, 27).. No
existen datos suficientes que apoyen una
teoría hereditaria ni unas relaciones fami
liares como las descritas por SHEDRW, en
cuyo caso la madre tenía pigmentaciones
cutáneas y dos hermanos estaban afectados
de neurofibromatosis.

Las investigaciones cromosómicas
(HALL, JOHNSON, TELLER, etc.) no señalan
anomalías de la osteogénesis.

La coincidencia de alteraciones óseas,
nerviosas y cutáneas induce a pensar en al
guna anomalía que afecta a la hoja medial
embrionaria, pero esta teoría aún no está
totalmente esclarecida (JESSERER, 14).

Por otra parte, la disfunción endocri
na, que afecta principalmente al sexo fe
menino, el rápido crecimiento y precoz
cierre de las placas yugales sugiere el
concepto de una disfunción poliglandular
subsiguiente a una alteración de la hipó
fisis, lo que está apoyado por la frecuente
afectación de la base craneal, que redu
ciría el espacio a la pituitaria.

La localización más frecuente es a ni
vel de las costillas y huesos planos, espe
cialmente craneales, aunque las primeras
manifestaciones clínicas suelen ser conse
cuencia de la localización de la enferme
dad en los huesos largos de las extremi
dades; no obstante, puede afectar a cual
quier hueso y a cualquier número de ellos.

El contenido de las lesiones óseas está
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constituido por masas fibrosas blanque
cino-amarillentas, de consistencia elástica
y relativamente densa, que en su crecimien
to corroen por dentro la cortical, adelga
zándola.

La histología perióstica es normal.
Mioroscópicamente se aprecian zonas

sanas alternando con otras patológicas.
El comienzo es habitualmente metafisa

rio, progresando hacia la diáfisis poste
riormente; aunque normalmente respeta
la epífisis, en algunos casos también ésta
se ve afectada.

En los huesos planos, particularmente
la base del cráneo y maxilar, existen zonas
condensantes de osteoesclerosis con aumen
to de volumen óseo, que serán los respon
sables de la facies leonina y del exoftalmos.

Microscópicamente, la característica
más importante es la proliferación de fibro
blastos que producen una matriz densa, no
disponiéndose las trabéculas funcionalmen
te. En algunos casos se encuentran focos
condroides metaplásicos que, cuando son
abundantes, pueden hacer pensar en una
neoplasia del cartílago hialino. En otras
zonas, el tejido fibroso es acelular, pudien
do observarse también focos de degenera
ción mixoide.

El tejido conjuntivo constituyente de
estas lesiones es pobre en vasos, estando
cruzado por trabéculas osteoides que ex
plican el rechinar del bisturí, como si se
tratase de arena.

Pueden encontrarse, asimismo, peque
ños agregados de hemosiderina (26), aun
que la hemorragia no sea un signo impor
tante en el examen microscópico. En la
vecindad de éstos se observan células gi
gantes que, aunque escasas, pueden, en
determinadas ocasiones, recordar el tumor
de células gigantes o marrón del adenoma
paratiroideo. Estas células son de tamaño
mediano, conteniendo de tres a veinte nú
cleos, usualmente agrupados en el centro.

También pueden verse células con su

citoplasma lleno de gránulos lipídicos, así
como osteoclastos típicos, aunque nunca
,abundantes.

La metaplasia fibrosa, más frecuente
en las lesiones, es un rasgo característico,
aunque no patognomónico, puesto que en
la osteogénesis normal las células tipo
emergen de la masa indiferenciada fibrosa.
Habrá, pues, que preguntarse en qué con
siste, qué se puede considerar como meta
plasia fibrosa. Actualmente se considera
como metaplasia el producto óseo y sus
relaciones con la matriz, que en la displa
sia ósea es anormal.

Los focos de crecimiento ,rápido ofre
cen figuras mitóticas.

McINTOSH y colaboradores (21) estu
dian la distribución circulatoria en seis
casos, encontrando fístulas arterio-veno
sas funcionantes, cap~ces de aumentar el
flujo sanguíneo local e, incluso, llegar a
tener repercusión cardíaca, lo que es de
tener en cuenta desde el punto de vista
terapéutico.

CHANGUS' ha demostrado que el conec
tivo displásico contiene abundante fosfa
tasa alcalina. La enfermedad se considera
tiene preferencia por los huesos planos
(costillas y cráneo), pero las primeras ma
nifestaciones clínicas suelen ser a nivel de
los huesos largos.

El comienzo ocurre en la infancia y
adolescencia, aunque el diagnóstico se hace,
generalmente, más tarde. En caso de lesio
nes solitarias, no es raro encontrarlas en
la tercera y cuarta década, con motivo de
una exploración radiológica ajena a este
proceso o a una fractura secundaria. Va
gas molestias, dolores sordos a veces, in
flamación local y dolor motivan la consulta
médica y la práctica de la radiografía,
cuando ocurre, como casi siempre, a nivel
de los huesos largos. Otras veces se descu
bre con motivo de una fractura espontánea
o con un mínimo traumatismo. La inflama
ción local, con calor y dolor, y las frac-
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turas espontáneas parecen corresponder a
la fase activa de la enfermedad.

Elemento importante y típico en el
cuadro clínico de esta enfermedad son las
deformaciones, de las que, las más carac
terísticas son la incurvación femoral en
forma de «cayado de pastor» y la facies
leonina, lo que ocasiona serios problemas
anatomo-funcionales y estéticos por las
grandes dificultades de corrección (26).

Se ha señalado, en algunos casos, la
existencia de exoftalmos.

Habitualmente se consideran dos for
mas: La monostótica, que es la más fre
cuente y que, a su vez, puede estar cons
tituida por uno o varios focos en un mismo
hueso. Y la poliostótica, que afectando .a
varios huesos tiene preferencia por la uni
lateralidad; no obstante, puede afectar a
la totalidad de los elementos óseos del
esqueleto. Esta última forma, cuando va
asociada a la pubertad precoz, constituye
el síndrome de Albright (3), que no debe
confundirse con el pseudo-pseudo-hipopa
ratiroidismo, de s c r ita por este mismo
autor en 1942 y que se caracteriza por
obesidad, dismorfia de manos y pies, re
traso mental, talla pequeña, cara redon
deada, calcificaciones heterotópicas, den
tición tardía y uñas quebradizas (4), (20).
Esta pubertad precoz ocurre antes de los
seis años y predominantemente afecta a
las niñas. En ésta se pueden dar una gran
variedad de gradaciones, desde hemorra
gias vaginales esporádicas, sin otros sig
nos gonadales, hasta una auténtica mens
truación.

Se calcula que este síndrome ocurre
cada cuarenta displasias asociadas a otros
trastornos endocrinos, incluyendo la tireo
toxicosis, acromegalia, ginecomastia, sÍn
drome de Cushing y otros desórdenes plu
riglandulares.

PECK, F. B. Y SAGE (25) describen en
1944 un caso de ~índrome de Albright
asociado a diabetes mellitus.

En estos casos, la eliminación de los
17-cetosteroides es normal, comportándoEe
de forma diversa la eliminación de gona
dotropinas.

También se han descrito como anoma
lías asociadas el aneurismo arteriovenoso
congénito, situs inversus, cataratas, mon
golismo y otros.

Las lesiones cerebrales, comprobadas
anatómicamente, podrían explicar ladis
minución de la inteligencia que a veces
se encuentra en estos enfermos, así como
relacionarlos con la disendocrinia subsi
guiente a la disfunción pituitaria.

Las manchas color café con leche cons
tituyen un rasgo más, característico de
esta enfermedad. Son manchas planas y

de distinto tamaño. La epidermis y el eo·
rión subyacente son normales en textul é1

y consistencia. Habitualmente se encuen
tran en las regiones dorso-lumbar, nuca
y glúteos, aunque muchos autores indican
su localización sobre las regiones afectas
con lesiones óseas. Pueden asimismo loca-"
lizarse en las mucosas. Es raro encontrar
las en las formas monostóticas.

Las fracturas espontáneas son muy fre
cuentes (en más del 50 por 100 de los ca
sos) y parecen corresponder a la faseacti
va de la enfermedad. Se localizan siempre
sobre un hueso patológico y consolidan
dentro de los plazos normales. Son, en ge
neral, las causantes de las deformaciones
características de Jaffe-Lichtenstein (16),
como son el fémur «en cayado de pastor»
o las que ocurren a nivel de occipital, pel
vis, etc., y que, a nivel de los miembros,
conducen a una dismetría (un 60 por 100
de los casos).

La analítica, en general, es normal, sal
vo las fosfatasas alcalinas que están
aumentadas, especialmente en las fases de
actividad, y un moderado incremento de
la velocidad de sedimentación, aparte de
las alteraciones propias de los trastornos
endocrinos que pueden estar asociados.
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Las formas monostóticas no presentan
alteración alguna.

En el examen radiológico se puede
comprobar cómo el diámetro de los huesos
está aumentado, aunque en los puntos de
repetidas fracturas éste se reduce, tal vez
por un agotamiento celular en la meta
plasia necesaria para la reparación de la
fractura o por una desviación de estas
células hacia la fibrosis. La cortical apare
c·e adelgazada y corroída en su parte inter
na, pudiendo verse zonas de mayor cla
ridad, lacunares, en «pompas de jabón»
redondeadas u ovales, de diferentes tama
ños, bordeados por un ribete denso, que
a veces se agrupa semejando un «panal de
abejas», con desaparición del sistema tra
becular. Estas lesiones que afectan al hue
so no adoptan sistematización alguna. En
el interior de algunas de estas lagunas se
aprecian pequeños puntos densos que co
r!responden a hueso calcificado.

En los huesos planos las imágenes areo
lares pueden semejar un tumor de mielo
plaxas y las costillas, frecuentemente afec
tadas, toman aspecto fusiforme.

Las vértebras pueden presentar lesio
nes a nivel de cuerpos, láminas y espino
sas y semejar en ocasiones un angioma.

A nivel de los huesos del cráneo, las
imágenes lacunares aumentan de grosor
óseo, siendo frecuente que la escama del
occipital está engrosada y densa y que, en
algunas ocasiones, puede ser de 3-4 cm.
Cuando esta imagen se observa en el adul
to, puede hacer pensar en la enfermedad
de Pagel. Asimismo, la base craneal está
engrosada y condensada, motivando en
algunos casos la desaparición de las cavi
dades nasales. Con frecuencia hay una pla
tibasia.

No se observa reacción periosta!.
Por lo general, son diagnosticados con

más frecuencia a nivel de los huesos lar
gos, siendo el orden de afectación, de más
a menos, desde fémur, tibia, húmero y

radio, que en las formas poliostóticas sue
len e3tar siempre afectados, ,a los huesos
planos del cráneo, costillas y pelvis.

Las formas monostóticas de esta en
fermedad deben ser diferenciadas de aque
llos otros procesos que dan imágenes ra
diotraslúcidas, únifocales, como el quiste
óseo aneurismático, mieloplaxas, etc., lo
que no suele ser difíciL

La zona afecta, muestra en las radio
grafías, cuando se trata de un Jaffe, un
aspecto vidrioso, lo que disminuye el con
traste con el hu~so normal vecino y ayuda
a la diferenciación con el quiste óseo so
litario. (Ver cuadro l.)

Las formas poliostóticas deben diferen
ciarse, en primer lugar, de la enfermedad
de Recklinghausen, toda vez que en este
último caso, es necesaria la extirpación
del adenoma paratiroideo. Asimismo hay
que tomar en consideración la enfermedad
de Gaucher, la enfermedad de Hans-Schu
ller-Christian, encondromatosis, etc., y en
aquellos casos que se ven por primera vez
en la edad adulta la enfermedad de Paget.
(Ver cuadro 2.)

Los exámenes de laboratorio pueden
proporcionar datos importantes, como las
cif.ras de fosfatasas y velocidad de sedi
mentación, que están elevadas en la dis
plasia fibrosa, siendo el resto normal. En
el Recklinghausen existen alteraciones ca
racterísticas en las cifras de calcio, fósforo
y fosfatasa alcalina. Por otro lado, en la
displasia fibrosa no hay osteoporosis.

Elemento de gran trascendencia diag
nóstica es la biopsia ósea, bien por aspira
ción o bien quirúrgica. Sin embargo, no
siempre es concluyente, ya que la delimita
ción histológica frente a otros quistes
óseos, fibromas o tumor de células gigan
tes, es, en ocasiones, difícil. El cuadro
microscópico que ofrece la displasia fibro
sa es siempre impresionante, pero nunca
característico ni excluyente por patogno
mónico.
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La evolución de la enfermedad es in
cierta. Comienza en la infancia o adoles
cencia; avanza por brotes, en general, con
preferencia por un lado del cuerpo; ge
neralmente se estabiliza en la edad adulta,
pero no siempre ocurre así. Suele ser com
patible con una vida prolongada, aunque
con las posibles complicaciones fractura
rias y deformidades.

En un tanto por ciento reducido (se
calcula en un 1 por 100) se presenta la
degeneración sarcomatosa (1, 17, 22, 23).
Desde la primera deseripción de esta ter
minación de la enfermedad por STEWART y
COLEY (7) en 1945, se han recogido en la
literatura variadas formas histológicas de
degeneración maligna, entre e!las el sar
coma de células gigantes, fusiforme, osteo
génico, condrosarcoma y osteoblasto-clas
toma.

En casi todos los casos publicados se
señalan ante~edentes de radiación previos
a la malignización, estando los anatomo
patólogos en la duda de si se trata de una
malignización «per se» de la enfermedad
o es inducida por la radioterapia.

El crecimiento es precoz, pero también
es muy temprana la fusión metafiso-epi
fisaria. Por este motivo son niños grandes
y adolescentes y adultos bajos (26).

Por lo anteriormente descrito, podemos
considerar el pronóstico de esta enferme
dad favorable, al ruenos «quio ad vitam»,
si bien los casos:muy generalizados se
ven obligados a realizar una vida sedenta
ria o incluso condenados al sillón de
ruedas.

Tratamiento

Debe ser conservador dentro de lo po
sible. En las formas unifocales, monostó
ticas, el tratamiento, que es quirúrgico,
está en relación con las molestias u otros
trastornos funcionales que presente el pa-

ciente, consistiendo en la extirpación de
las lesiones óseas y relleno del defecto
resultante con pequeños injertos óseos de
esponjosa (5).

Cuando el defecto es grande, habrá de
recurrirse a un gran injerto óseo asociado
a los distintos medios de fi j ación (8).

Exti.rpada la lesión, si ésta ha sido
completa, no suele aparecer la recidiva
(5).

Las fracturas espontáneas curan en los
plazos normales, pero el callo presenta
zonas osteolíticas que no garantizan su so
lidez. Las pseudoartrosis son poco frecuen
tes; sin embargo, HARRIS y colaboradores
(24) han descrito dos casos.

Las deformidades de los huesos largos
se corrigen quirúrgicamente, mediante os
teotomías (8). Los autores anteriormente
citados no tienen buenos resultados con
siderados a distancia con el tratamiento
quirúrgico. En nueve pacientes con lesión
en cuello femoral, que tratan con curetaje
e injerto, obtienen cuatro ·resultados bue
nos y cinco fracasos; en siete osteotomías
subtrocantéTicas hay cinco f r a c a s o s, no
consiguiendo la corrección del varo.

Parece ser que estas osteotomías deben
ir asociadas a injertos y ser practicadas
al final de la infancia. Como estas medidas
son, en general, insuficientes, se opta por
las osteotomías dobles o tripIes e inversión
o no de fragmentos intermedios con fija
ción endomedular, según la técnica de 50
field descrita para la osteogénesis imper
fecta (8, 10).

En los casos en que aparecen dolores
e inflamación, hay que ser cautos al tomar
una decisión quirúrgica, pues puede ocu
rrir que se realice una amputación y la
biopsia demuestra que se tIrata de un brote
en la progresión de la enfermedad. En los
casos múltiples no es aceptable el curetaje
y relleno de los focos.

La radioterapia no produce ningún
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efecto beneficioso sobre esta enfermedad,
encontrándose en los antecedentes de los
casos con degeneración maligna, por lo que
está proscrita (22, 23).

Presentación de un cariO

J. F. A., varón de 32 años, soltero, que
ingresó en nuestro Departam-anto el 5 de
mayo de 1976, con diagnóstico de osteoporosis
y la ilusión de abandonar la cama.

En los antecedentes personales se pueden
señalar los siguientes procesos: amigdalec
tomia con tres años; melitococcia hace doce
o catorce años; proceso renal en la época
de la melitococcia, que trataron con medica
ción que no recuerda y, tras 4-5 años, repite
de nuevo el mismo cuadro que cede con la
misma medicación.

El padre murió de infarto de miocardio;
la madre en accidente de tráfico. Tiene siete
hermanos que viven todos sanos.

Hasta la edad de 7 años fue un niño nor
mal (caminaba, jugaba y corría como otros
niños de su edad). Con esta edad sufre una
fractura de ant.ebrazo izquierdo, producida
al caerse tras tropezar con una viga que
había en el suelo donde jugaba. Fue trata
do por su médico de cabecera y quedó bien.

Dos años después sufre fractura del fé
mur izquierdo, esta vez por la caída de un
mulo que montaba. Fue tratado mediante
inmovilización, enyesado durante dos meses;
tras breve convalecencia, vuelve a caminar
normalmente. Según el enfermo, quedó per
fectamente bien.

Pasados cinco años, cuando el enfermo
tenía 14, comienza la odisea del paciente,
aunque aún con motivo razonable. Un mulo
le da una patada y le tractura el fémur
izquierdo de nuevo. Es tratado igual que la
vez anterior, pero al iniciar la marcha, tras
retirar la inmovilización enyesada, sufre una
fractura diafisaria del fémur derecho. Esta
vez sin trauma aparente. Nueva inmoviliza
ción enyesada y a los 3-4 meses de caminar,
nueva fractura de fémur izquierdo (es la
tercera en este fémur). A este ritmo se su
ceden las fracturas de los fémures hasta
cuatro fracturas más de cada lado.

Hace unos 14-15 años y con motivo de
una de las últimas fracturas es ingresado
en un centro hospitalario y tratado con trac
ción continua, seguido de yeso pelvipédico.

En estas fechas es diagnosticado de decal
cificación ósea.

Tres o cuatro meses después de la retira
da del pelvipédico, sufre nueva fractura, por
lo que se reingresa. En esta ocasión se des
cubre que padece de diabetes M ellitus, que
inicialmente se trata con insulina, compen
sándose después con Daonil.

Al finalizar el tratamiento de esta última
fractura, el enfermo puede mover las piernas
aunque no carga. Es dado de alta hospita
laria y al pasarle a la cama, en su domicilio,
se le fracturan ambos fémures de nuevo.

En estos momentos, se desanima, rechaza
todo tratamiento y se queda en cama, en su
domicilio, no volviendo a caminar ni siquie
ra a incorporarse en la cama. Y es en estas
condiciones ·en las que nos es remitido al
enfermo. Desde luego, no ha vuelto a sufrir
nuevas fracturas.

Tiene poco apetito desde que guarda
cama, no tiene tos, no estreñimiento, no

FIG. 1. - Aspecto del paciente.

FIG. 2.-Piel de piernas con zonas de atrofia
y queratomas.
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molestias al orinar. Sus actividades princi
pales son: La lectura, escritura y escuchar
música. También toca un poco la bandurria.

La exploración en el momento de entrada:
enfermo acostado, con imposibilidad de in
corporarse. Moderada colaboración a la ex-

FIG. 3. -Deformidad de muslos y pies
equino-valgo.

FIG. 4. - Imagen radiológica del cráneo.

ploración. Buena nutrición. Bien de sens()
rio. Coloración normal de piel en tronco.
Facies leonina (fig. 1). Piel de piernas quera
tósica, con zonas de atrofia alternante con
los queratomas (fig. 2). Cráneo pequeño, con
asimetría facial (prominencia de pómulo iz
quierdo). Se palpa la prominencia del malar
parte inferior del occipital, con una fuerte
depresión inmediatamente por encima de la
tuberosidad. No puntos dolorosos en cráneo.

Oblicuidad de los ojos. Pupilas isocóricas,
con reflejos normales a la luz y a la acomo
dación. Oído y visión normales. Labios de
coloración oscura. No cianosis. Encías engro
sadas. Faltan tres piezas dentarias; sepa
ración entre dientes. Discreta desviación de
la boca a la derecha. Caries. Estomatitis
piorreica. Motilidad de cuello normal. Abun
dantes adenopatías submaxilares. Tórax en
sanchado en su diámetro transverso, con
discreta ginecomastia bilateral, algo más pro
minente en lado izquierdo. Esternón depri
mido (tórax de zapatero). Abdomen blando
y depresible, sin puntos dolorosos. No se pal
pan hígado ni bazo. Genitales normales.

Las extremidades superiores son de as
pecto y motilidad normal, aunque se palpa
un engrosamiento de ambos codos, con mo
derado valgo de los mismos. Atrofia de la
musculatura de los brazos y antebrazos.
Ambas cabezas radiales se palpan engrosa
das, apreciándose crepitación intensa al mo
vilizar ambos codos. A nivel del tercio medio
del radio izquierdo se toca un engrosamiento
ligeramente doloroso a la presión. Las mu
ñecas, manos y dedos son normales. Las
extremidades inferiores son las que, aparte
del aspecto del enfermo (facies), ocupan el
primer lugar en la sintomatología de este
paciente (fig. 3). Las caderas están notable
mente disminuidas en su movilidad, siendo
muy difícil su exploración, por dolor y miedo
del enfermo. Ambos muslos están deforma
dos en varo a nivel de los tercios medio y
superior, en "cayado de pastor". Atrofia mus
cular intensa y notablemente acortados am
bos muslos, con recurvatum asociado al varo
en tercio medio. Las rodillas, limitadas en
su motilidad, sólo permiten una amplitud
articular de 30° (l80o -15(}O), tanto activa
como pasivamente. Las piernas tienen una
longitud normal y sin deformidades, aunque
es donde existen las intensas manifestacio
nes dérmicas antes citadas.

Los pies están en posición de equino in-
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tenso, con moderado valgo, irreductible ma
nualmente.

Se palpan pedias y tibiales, así como las
radiales en ambos miembros superiores.

El estudio radiológico realizado muestra
a nivel de cráneo (fig. 4) gran aumento del
espesor y densidad radiológica a nivel de
la base, que en algunos puntos sobrepasa los
cuatro centímetros, como ocurre en reborde
orbitario y tuberosidad del occipital. Los se
nos frontales están obliterados y el engrosa
miento de las alas del esfenoides ofrece, en la
proyección A-P, una imagen muy llamativa
en mariposa. Las cavidades orbítarias que
dan reducidas en esta proyección. Los hue
sos de la bóveda presentan un moderado
ensanchamiento, con desaparición, en algu
nas zonas, de la tabla interna y zonas radio
translÚcidas de limites poco netos y distri
bución y tamaño irregular. Se aprecian bien
las suturas.

Los maxilares superiores ofrecen asimis
mo, imágenes condensantes y aumento del
grosor, especialmente a nivel del lado iz
quierdo.

Las manifestaciones radiológicas a nivel
de mandíbula son poco llamativas.

A nivel de columna cervical presenta
osteofitosis en C/4-C/5 (fig. 5), con buena
alineación en proyección frontal y lateral.
Las apófisis unciformes están engrosadas,
siendo las costiformes de cn gigantes y de
moderada densidad ósea, que sólo contrasta
eon la cortical limitante (fig. 6).

Las costillas presentan gran aumento de
grosor, especialmente en arco posterior, con
escaso moteado. Los tercios internos de las
clavículas están insuflados, más en la dere
cha (fig. 7). En ambas escápulas se observa
s4 afectación en "panal de abeja".

. La columna dorsal (fig. 8) presenta esco
liosis dextroconvexa de vértice en D/5 y
corto radio, estando muy disminuidos los
discos dorsales superiores a este nivel. Los
discos inferiores están pinzados en la zona
de la concavidad de la escoliosis compensa
dora. A nivel lumbar la afectación de los
discos es menor, pero son mucho más lla
mativas las alteraciones intraóseas de zonas
densas con otras más claras, irregulares,
sin apreciarse sistematización trabecular (fi
gura 9), como ocurre en la casi totalidad del
esqueleto.

Los húmeros p r e s e n tan engrosamiento
diafisario, con algunas imágenes lacunares;
hay algunas zonas en las que se encuentra

cortical intacta y de grosor normal, así como
en algunos puntos, fundamentalmente en la
epífisis, disposición trabecular normal (figu
ra 10). Algo parecido ocurre en los huesos
del antebrazo, si bien las epífisis están más
afectadas, sobre todo las proximales radia
les (fig. 11). El cúbito derecho es un tubo
completamente recto a partir del tercio su
perior.

Los codos están en valgo.
Las epífisis radiales distales están afec

tadas, pero no aumentadas de tamaño, como
ocurre en los huesos cortos del carpo que,
concretamente en el lado izquierdo, están
poco o nada afectados (fig. 12). Los meta
carpianos y falanges, al igual que indicamos
en los húmeros, presentan engrosamientos
diafisarios, que los hacen cilíndricos radio
lógicamente, con imágenes radiolúcidas irre
gulares, de límites poco netos, con zonas cor
ticales sanas y otras en las que está suma
mente adelgazada.

Dos extremos articulares se conservan
prácticamente bien en toda la extremidad
superior.

FIG. 5.-0steofitosis en C/4-C/5.
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La pelvis asimismo, presenta imágenes
de cristal esmerilado, con cótilos relativa
mente profundos. La zona de aspecto más
normal son las ramas isquio-pubianas. La
disposición de las caderas es de abducción
pronunciada, siendo el eje del tercio proxi
mal del fémur derecho casi perpendicular
a la línea media (80°) y en el lado izquierdo
de unos 50° (fig. 13). Las cabezas femorales

FIG. 6.-Apófisis costiformes de cn gigantes.

FIG. 7. - Aumento del grosor de las costillas.
Claviculas insufladas.

estan ligeramente aumentadas. A unos 10
centimetros de las epífisis hay una disminu
ción del grosor diafisario (Tappering) pa
sando de 7 cm. de diámetro a nível trocan
téreo a 2'5 cm. en el lado derecho y a 2 cen
timetros en el lado izquierdo a los 15 centí
metros d.e la epífisis. A partir de esta zona
y tras hacer un bucle en el lado izquierdo,
aumenta progresivamente el diámetro hacia
dístal, para medir en los extremos inferio
res 9'5 cm. el izquierdo y 8'5 el derecho.
Ofrecen ambos fémures el aspecto de dos
botellas unidas por sus bocas, con un varo
de 1000 en lado derecho y 110° en el izquier
do. Las corticales están muy adelgazadas,
no se observa estructura trabecular y sí, al
ternando con las zonas claras, otras densas,
irregulares, algodonosas, como nubes en cú
mulos (fig. 14).

Estas imágenes son también manifiestas
en los huesos de las piernas, donde no es tan
llamativo el engrosamiento metafisario (fi
gura 15).

Los pies presentan el mismo patrón que
las manos, a nivel de metatarsianos y fa
langes, pero el tarso es de gran radiotrans
parencia hasta las epífisis proximales de
los metatarsianos, donde queda limitada de
forma brusca. En el tarso se puede observar
especialmente en astrágalo y escafoides, una
disposición trabecular, aunque grosera (figu
ra 16).

Las superficies articulares de las extre
midades inferiores están conservadas, aunque
los espacios articulares se encuentran muy
disminuidos. En ningÚn punto se encuentra
solución de continuidad de las corticales ni
reacción perióstica; asimismo, los limites de
las superficies articulares pueden seguirse en
su totalidad.

Las pruebas analíticas realizadas son:
Sangre: hematíes, 4.840.000; leucocitos,

8.900 (54 neutrófilos, 44 linfocitos, 1 mono
cito, 1 eosinófilo); velocidad de sedimenta
ción: l.a hora 36, 2.a hora 64, Katz 54; lá
tex (-); urea 0'37; glucosa 213; fósforo 2;
calcio 11; fosfatasa alcalina 660 unidades;
fosfatasa ácida 24 unidades; proteínas to
tales 6'8 (albúmina 3'9, globulina 1-0'3, 2-0'8,
beta 1'0 y gamma 0'8); bilirrubina 1'2;
Kunkel 4'0; Me. Lagan 4'3; Got 3; G.P.T.13.

Inmunoglobulinas IgG- 900 mg. por 100;
IgA- 220 mg. por 100; IgM 145 mg. por 100;
lípidos totales 820; colesterol 248; triglicé
ridos 145; cloro 115 Eq/l; sodio 13'5 Eq/1;
potasio 4'5 Eq/l.
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Orina: Densidad 1020; albúmina no; glu
cosa 15 gramos por 100; sedimento normal.
Calcio 5'8 mg. por 100.

El 20-5-76 se le realiza toma de biopsia
de la cresta ilíaca izquierda, a cuyo nivel el
aspecto del tejido celular subcutáneo y de
la musculatura es normal. Las corticales de
cresta ilíaca son muy débiles, no precisando
martillo ni sierra para tallar una pieza de
algo más de un centímetro cuadrado. El
interior está parcialmente vacío, extrayendo
con cucharilla un fragmento que es mitad
esponjosa de aspecto normal y mitad tejido
de aspecto fibroso y graso. Sangra abundan
temente.

En este mismo acto quirúrgico se hace
una punción external no consiguiendo el
hematólogo obtener muestras suficientes para
realizar un medulograma.

El informe anatomo-patológico (Servicio
del Dr. Montero) informa lo siguiente: "Mi
croscópicamente se trata de tejido fibroso
denso y homogéneo, constituido por células
fibroblásticas col á gen a s regularmente dis
puestas en fascículos alargados. Este tejido

FIG. 8. - Escoliosis dorsal.

fibroso está abundantemente vascularizado
y con zonas de hemorragia recientes, no ob
servándose elementos inflamatorios. Se ob
servan, además, abundantes laminillas de te
jido osteoide imperfecto y escasamente cal
cificado, no observándose células gigantes,
patrón de mosaico, tejido cartilaginoso ni
ningún elemento de carácter neoplásico ma
ligno".

Diagnóstico

Displasia osteofibrosa, que puede in
tegrarse en el cuadro descrito por ]AFFE

LICHTEN5TEIN.

El enfermo se somete a movilización
activa y pasiva, principalmente de miem
bros inferiore3, a fin de conseguir sentarlo
y darle un poco de independencia. Esta
kinesiterapia es muy suave y la respue3ta
escasa por lo que se decide intervenirle,
practicándole una artrolisis y cuadriceplas-

FrG. 9. - Afectación discreta de los discos
lumbares.
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FIG. 10. - Imágenes Iacunares en húmero.
FIG. ll. - Epífisis proximal radial

muy afectada.

FIG. 12. - Epífisis radiales distales de tamaño
normal. Escasa afectacíón del carpo.
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tia, según técnica de Judet, en la rodilla
izquierda. La derecha no se opera porque
bajo anestesia consigue una amplitud de
70°. Durante la intervención llama la aten
ción la gran laxitud de los tejidos inter·
musculares, la atrofia muy acusada del cuá
driceps, la adherencia de la rótula a cóndi
los femorales, así como los meniscos y
ligamento cruzado anterior atrófico e in
mersos en un magma de tejido fibroso
laxo.

En el postoperatorio se siguen los cui
dados habituales y los cambios periódicos
de la inmovilización, según recomienda
JUDET en las ,rigideces de rodilla operadas,
siguiendo la técnica por él descrita.

Mediante fisio-, cinesi- y psicoterapia,
se consigue incorporar al enfermo en la
cama y posteriormente pasar a una silla
de ruedas.

Comentarios

Las formas monostóticas de la displa
sia fibrosa son bastante frecuentes, sobre
todo las monotópicas y se diagnostican
como consecuencia de una fractura espon
tánea o por el hallazgo casual en un exa
men radiológico por otro motivo. Es co
mún en estos casos hacer el diagnóstico
en la edad adulta dada su escasa o nula
sintomatología.

En las poliostóticas el diagnóstico, en
general, se hace en edad temprana dada
la frecuencia de las fracturas espontáneas,
deformidades, lesiones cutáneas y trastor
nos endocrinos.

En el caso que comentamos, la distri
bución de las lesiones es sumamente irre
gular y llega a afectar a la casi totalidad
de los elementos óseos. Es muy típica la
imagen radiológica del cráneo, la facies
leonina y las deformidades en miemhros
inferiores (cayado de pastor). En algunos
puntos de la base del cráneo, el espesor
de la imagen radiológica alcanza los cua-

tro centímetros. Al mirar la proyecclOn
lateral del cráneo da la impresión como
si se tratase de una solución, con puntos
de floculación a nivel de la bóveda y sedi
mentación de los materiales más densos
en su base.

El engrosamiento de las alas del es
fenoides, del frontal y la obliteración de
sus senos junto al engrosamiento maxilar
producen, en algunos casos, la reducción
de capacidad de la fosa orbitaria con pro
ducción de exoftalmos, que en nuestro
caso no está presente. En la proyección
d;-frente se ve una reducción del períme
tro orbitario, pero, en cambio, en la lateral
hay una mayor profundidad, por creci
miento del borde.

A nivel de la columna, cervical y dor
sal. es donde hay menos lesiones displá·
sicas, lo mismo que en el carpo. Es en la
columna y a nivel del carpo izquierdo don
de se puede considerar persisten unidades
óseas normales.

FIG. 13. - Aspecto de cristal esmerilado
de la pelvis.
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FIG. 14. - Deformidad de fémur.

FIG. 15.-Engrosamiento metafisario de tibias
poco manifiesto.

Si bien hay una escoliosis dorsal, pro
bablemente de origen en la misma displa
sia, las alteraCIones vertebrales en esta zona
(dorsal y cervical) serían las no,rmales en
la alteración estático-dinámica de la co
lumna escoliótica.

No podemos decir lo mismo en lo re
ferente a las costiformes de e/7, cuyo
gigantismo es de aspecto indudablemente
displásico.

La columna lumbar, aunque afectada,
presenta muy pocas deformidades, tal vez
porque su afectación haya ocurrido con
posterioridad a las fracturas de repetición
femorales, a partir de las cuales el enfermo
no se levantó. Similares consideraciones
se podrían hacer en relación con la pelvis
y huesos de las piernas. El equino de los
tobillos pensamos es secundario a la in
movilización, así como que, parte de la
radiotransparencia de los miembros infe
riores, es consecuencia del desuso, al estar
confinado en cama prácticamente durante
18 años. Los miembros superíÜ'res, aunque
presentan ímágenes muy sugestívas, dan
la impresión radiológica de una mayor so
lidez y resistencia que los inferiores.

Las imágenes costales y las deforma
ciones femorales son sumamente típicas.
Muy pocos elementos óseos, como ya indi
cábamos, escapan a la enfermedad; el que
existan algunos indemnes sirve de elemen
to para el diagnóstico diferencial con la
osteitis fibrosa diseminada, que afecta a
todos. En esta enfermedad la imagen ra
diológica es osteoporótica, g,ranular en al
gunos puntos, no apareciendo la osteocon-'
densación de la base del cráneo, tan lla
mativa en nuestro caso. Asimismo, las al·
teraciones de las cifras de calcio y fósforo
en sangre y orina son típicas. Por otra
parte, los dolores son intensos, los que en
nuestro enfermo prácticamente no existen.

Interesante es señalar que hasta los
7 años el paciente era nO'fmal y desde esta
edad hasta los 14 podíamos seguirlo con-
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FIG. 16. - Radiotransparencia del tarso.
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siderando, pues, aunque sufrió dos frac
turas, de antebrazo y fémur izquierdo, el
trauma causal es suficiente justificación y
podía haber ocurrido en un niño normal.
También está justificada la tercera frac
tura, segunda del fémur izquierdo, punto
de partida del desarrollo ininterrumpido
del espectácular cuadro clínico de la dis
plasia. Sentimos no poseer datos radioló
gicos de estas fechas; en la anamnesi~

aparece «la descalcificación ósea» a los
18 años.

Un elemento importante en este enfer
mo es la asociación de la diabetes mellitus,
descrita por primera vez por PECK y SAGE
(25) en 1944, y la ginecomastia, que puede
ser expresión de una disendocrínia aso
ciada a la displasia.

Asimismo, llama la atención las altera
ciones tróficas de la piel a nivel de extre
midades inferiores, con zonas alternantes
de piel atrófica y queratomas, faltando en
cambio las manchas café con leche des
critas en esta enfermedad.

La biopsia muestra abundantes hemo
rragias que, aunque presentes, no son fre
cuentes ni extensas en las descripciones
anatomo-patológicas, así como la ausencia
de células cartilaginosas que sí se descri
ben en el cuadro microscópico. La pun
ción esternal no consigue material suficien
te para un estudio del medulograma, lo
que está de acuerdo con la impresión de
vacío de e3ponj03a al obtener la muestra
biópsica en pala ilíaca.

También es muy llamativa la laxitud
del tejido intermuscular observada en el
acto quirúrgico de la cuadriceplastia, así
como las adherencias poco resistentes de
las superficies articulares de la rodilla.

Los meniscos y ligamentos atróficos
también sorprenden y, junto al resto de
hallazgos clínicos y radiológicos, conducen
al convencimiento de que la enfermedad es
mucho más extensa que el término de Dis
plasia ósea fibrosa sugiere, aunque las ma
nifestaciones óseas sean las más espectacu
lares.
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