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OISPLASIA FIBROSA ; 

Un enf"oc¡ue genet"al y max!lo.;.f'ac!al'. 

Gel"el"do 



PRQ..OGO. 

La intención de escribir esta tesis obedece primariame~ 

te a lograr un documento somero pero,· en lo posible, comple

to hasta el punto de abrcar los aspectos más sobresalientes 

de une entidad patológica, la dlspleslo Fibrosa. 

El conocimiento de .esta rara lesión es sLJnemente redu-

cido y en general se limita e hipótesis!' Sin embargo, la cO!! 

sulte de la llteretur-s de investigación de los últimos cua-

tro años ha tratado de ser lo más exhaustiva posible; inten

tando recopilar lo más reciente en inFormeción·~ Esto ha sido 

complementado con otra serle de art!culos de años anteriores 

y bibl iograFia de uso común;· proveniendo le mayor' pal'"'t.e del 

material contenido en este escrito de las bibliotecas del 

Centl'"'o Médico Nacional y del Intituto Nacional de la Nutri-

ción; en la Ciudad de México; y de la Health Sciences Libra

ry;· Centsr for the Health Sciences; Univel"slty_oF CallFomia 

et Los Angeles en Los Angeles~· Estados Unidos;· 

Tal vez sea pertinente destacar' el hecho de que; hasta 

donde tengo conocimiento; no existe un eacl'"'ito similar' a es

te por su modesta amplitud en las bibllogl'"'afías de habla hi~ 

pna o inglesa; probablemente porque la rareza de esta pato!~ 

gía no ha fol'"'zado su desal'"'l'"'ollo. 

Sin embargo; espel'"'o que esta bl'"'eve investigación blbli~ 

gl'"'áfica sea de utilidad pal'"'a todos aquellos profesionales de 

las Ciencias de la Salud que por una u otra l'"'azón estén lnt~ 

rasados en un tema que; en lo pel'"'sonal~ se ha vuelto un área 

da dedicación pal'"'ticulal'"' por la gran cantidad de interrogan

tes que aún queden poi'"' resol ve,..~· 

Considerando la tesis profesional como la culminación, 

en cierto modo;· de un pel'"'iodo impol'"'tante de estudios, qulsi~ 

ra agradecer la colobol'"'acl6n;· el apoyo; y el est!mulo que he 

recibido no solamente en le realizacl6n de este escrito y en 
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el desarrollo de la correspondiente licenciatura, sino tem-

bién en el simple vivir diario. A ellos y e otr-·os más que~· 

por cuestiones de espacio, no son citados pero cuya interven 

ción no es menos valiosa, esta tesis está dedicada: 

Mis hel"lllenos y hermanas, mis abuelas y muy particularmfl!! 

ta mis padres; Pris; l~ Familia Fugeroles; especialmente Pepa 

y Eliana; la familia Mer1n; especielmente·Lety; le familia 

Brom Valladares~ especialmente Aoc!o; Mayra y familia~ incl~ 

yendo Aobert; Adriana; José Luis; Elvira; Merilyn; Mónica; 

Pedro~ Alvaro; Guadalupe; David; Javier; Jaime Selva; Luis y 

Alma; Nangel y Aubén; Ofelia; Rodrigo; Carlos; Raúl y fami-

lia; José Antonio; Emilio y familia; Marco y Oebbie; Mauricio; 

la familia Córdove~' incluyendo Stefano y Alberto; Paco; to-

dos los amigos y amigas del Tac en general y anexos; Gerardo; 

Pelusa~· 



OEFINICION Y GENERALIOAOES. 

La displasia Fibrosa ss una entidad patológica cuyas c~ 

recter!stices no ae conocen o se han explicado por completo. 

Se maniFieata clásicamente por lesiones Focales en expansión 

dentro del hueso en las cueles la estructura ósea normal es 

~eemplazada por tejido Fibroso entrelazado con trabeculados 

óseos pobremente Fonnedos y dispuestos desordenadamente 1 , 

Eventualmente puede comprender otros tejidos además de hue--
2 

ªº 
Les lesiones 6sees se localizan tanto en hueso cortical 

como esponjoso, variando su tamaño desde pocos cent!metros 

hasta presencias masivas que distorsionen el contorno óseo 

nonnal. Aparentemente, loe Focos Fibrosos se originan de 

las cavidades da le méclila ósea o región endosteal, debido 

a que Frecuentemente una delgada cape de hueso cortical su_!: 

perióstico persiste: sólo muy rara vez se pierde por compl~ 

to le corteza 2 • 
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La displeaia Fibrosa tiene tres presentaciones clínicas 

reconocidas: 

a. Involucración de un solo hueso (displasia Fibrosa monostó 

tica) 

b. Involucración de más de un hueso hasta presencies masivas 

(displasia Fibrosa poliost6tica) 

c. S!ndrome da Albright o de Albright-McCune, en el cual 

concurren lesiones múltiples con un cuadro variable de el 

teraciones endócrines y presencia de pigmentaciones melé

nicas (manchas café eu lait) 1 • 2 •
3 • 

Le etiolog!e exacta de esta enfennedad es desconocida, 

aunque existen muchas teor!es al respecto; aparentemente no 

sigue patrones heradita~ioa, como han concluido algunos eut2 

res, pero se ha reportado en gemelos monocigóticos y en ca-

sea de involucreción familiar 4 • Existe cierto desacuerdo 

en cuanto e su incidencia poblacional pero, e excepai6n del 

s!ndrome de Albright en el que se considere una predominen-



cia del sexo femenino, se he llegado a le concluei6n que se 

presenta por igual en mujeres y hombres o bien, con una lig~ 

re preferencie por el sexo femenino 3 •5 • 

Entre las defonnaciones que causa la displasia fibrosa 

pueden encontrar-se coxa vara, Fémur en cayado de pastor, co!!!. 

bamiento tibia!~ curvas de Harrison y protruaio acetabuli. 

Su presencia en le cera puede dar lugar a una apariencia 

leonina (leontiaeis ossea) que superficialmente se parece a 

aquella caracter1stice de la lepra 3 • 

4 

Existe en algunos casos desarrollo óseo precoz que nor

malmente está cor-relacionado con pubertad precoz en mujeres, 

pero que también se ha observado en hombres sin cursar nece

serisnente con precocidad sexual. Aunque les lesiones tienden 

a respetar las regiones epifiseales entes de la pubertad, en 

individ.Jos de mayor- edad le displesia Fibrosa puede presenta~ 

se en estas regiones 3 • 

Las máculas melénicas tienden a ser de bordes irregula• 

res ("coast of Meine"), variendo de tono del café clero el 

obscuro, y aparentemente siguen un patrón de confinamiento e 

un ledo de la 11nea medie; como regla general no se presentan 

más de seis manchas que van desde 1 cm2 hasta superficies co~ 

siderables. Cuando la mácula está en el cuer-o cabelludo, el 

cabello incluido en ella está pigmentado más profundamente en 

relaci6n al resto. Frecuentemente existe una asociación di-

recta entre le locelizeci6n de las máculas y la de les les!~ 

nes 6seas 1;3 • 

El curso cl1nico de le displasia Fibrosa (df) es altamente 

variable. Muchas veces la detección de las lesiones óseas se 

lleva a cabo con la presencia de fracturas patol6glcaa o de

fol"'!llaciones. Eventualmente existen alteraciones end6crinas 

con mucha anticipación al desar-r-ollo de las lesiones óseas y 

estas endocr-inopat1as pueden ser de muy diversos tipos y gr~ 

vedadas 1•3 • 
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HISTORIA Y NOMENCLATURA, 

La mayor parte de la confusión y los desacuerdos en la 

literatura con respecto a les lesiones osteofibroses provie

ne de la gran cantidad de denominaciones bajo las cuales se 

ha descrito esta patolog!a, El diagnóstico de las lesiones 

osteofibrosas, particularmente en lo que concierne a mexilla 

y mand!bula, presenta un serio problema para cl1nicoa y pat,g, 

gos, 

Le displaaie fibrosa Fué descrita por primera vez cano 

una entidad patol6gica por Lichtenstain 1 en 1938 y como 

slndrome asociado a lesiones dérmicas hiperpigmentadas y dis 

función end6crine por Albright et el; en 1937 2 , En 1942 

Lichtenstein y Jeffe reconocieron la df como une petolog!a 

distinta e otras lesiones osteofibrosas¡ es de hacerse no--

tar que en su reporte se mencionaban 33 sinónimos de la df y 

que este término como tal no apareció en el Index Medicus si 

no hasta 1987 3 , La primera clasific~ción de las lesiones -
4 osteofibrosas Fué hecha en 1946 por Schlumberger 1 con 67 

casos~ En años recientes; el concepto lesión osteofibrosa b~ 

nigna ha obtenido amplia aceptación como la designación gene 

ral de la df de mexilla y mand!bula 5 
1 pero es conveniente

eviter este término en eres de la claridad en la nomenclatu-

re, 

En si misma, la lesi6n ostaofibrosa no es un denomina-

dar diagnóstico espec!Fico; consecuentemente~ la cantidad de 

entidades patológicas contenidas en esta grupo está aún ind~ 

terminede 1 permaneciendo le terminolog!e y la clasificación 

en controversia 6 • 

Le lasi6n que más f&cilmente ea confundida con l• df, 

en cuanto e problemas petol6gicos localizados, ea el Fibrane 

osificante 718
1
9 • 1º 1 quo Fu6 descrito por primera vez por 

Montgomery en 1927 11 , Evereole, Sabes y Rovin 12 indicisron 

que la df y al Fibroma osificente son dos lesiones cl!nica--

s 



mente distintas y que este diferenciación debe hacerse por 

medio de las carecter!sticas combinadas tanto cllnicas como 

radiográficas e histol6gicas; enfatizaron que; radiográfica

mente; el Fibl"Oma osificante tiene una delimitación bien de

finida mientras que la df es expandible y difusa con un mar-

i i B 
7, 4. gen ne arto. erger y Jeffe , es! como Schlumberger , 
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señalar-on qua el fibroma osificante de maxille y mendibule 

debe consideral"Se una variante de la dF: Caves y Yardley 13 

categorizaron diversas lesiones osteofibrosas como df, in--

rluyendo el fibroma osificante; el Fibroma odontog!nico y el 

fibra-osteoma y descartaron otras con apariencia histol6gica 

similar pero diferente trayectoria cl!nice, como el fibroma, 

osteoma, osteoma osteoide; cementoma y querubismo. 

Hamner et al. 14'y Waldron y Giansanti 15 separaron las 

lesiones osteofibrosas en dos categorías principales: tumo-

res de origen en al ligamento y displasias Fibrosas~ Pind--

borg y Kramer 16 las dividieron en tres categorías: la df; el 

fibroma osificante (incluyendo fibrosteoma) y un gl"'l.lpo; den2 

minado cementomes; que incluye el cementoma benigno o verda

dero, el fibroma cementante; le displasia cementaría periap! 

cal o displasia periapical Fibrosa y el cementoma gigantifo~ 

me o cementoma múltiple familiar: Describieron le imágen ra

diográfica del fibroma osificante como una lesi6n bien defi

nida, mientras que le df no presenta una línea demarcativa 

clara. 

En 1976, Campanecci 17 report6 una lesión que bautizó 

con el nombre de displasie osteoFibrosa, considerándola una 

variante de la dF; el diagn6stico de esta patolog!a requiere 

de una cuidadosa correlación de la historia del paciente Y 

los hallazgos F!sicos~ radiográficos e histol6gicos~ Esta l! 

sión tambi~n ha sido dascritl!I por Kempson y otros autoras 

1 9 ~1 9 , 2o ~·Se presente por lo general hacia los 10 años de 

edad~ poni6ndose de meni,isto como una distensión ósea prác

ticamente indolora; tiene predilección por la tibia, le cual 
se comba en sentido anterior~ Otros casos han sido reportados 

por Cl!llllpanacci y Laus 21 y por Campbell y Hawk 22 
• 

Aunque prácticamente no existe una identificación exacta 

de le lesión reportada en la literatura por Kundu Y Pan en 



1979 
23 ~ la presentaci6n de dos casos relacionados Familia~ 

mente de lo que llamaron displasia fibro-6see congAnite o 

"cara de hipop6tamo", es poco probable que el caso que ·men-

cionan tenga 1.r11s relaci6n estrecha con le df; debido e le ~ 

sencie de las caractar!stices de éste y especialmente el he

cho de que la petolog!a se presenta periFt?ricamente• Chette~ 

ji y Mezundar describieron le misma afecci6n en el padre de 
24 los pacientes 11encionedos por Kundu y Pan • 
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En 1891 ~ aproximadamente diez años despuh de que se pu 

blic6 l!IU descubri11iento de le neuroFibroRatosis 25 y un año

después de l• muerte del paciente que di6 lugar e sus escri

tos; .Joseph Merrick~ "el Hembra EleFante"~ Von Recklingheu-

sen describi6 lo que ahora se conoce cano df 26 , pos.t.blem!!!:! 
te de une 11wiera bastante emp!rica; Von Recklinghausen combi. 

n6 y confundi6 el hiperperatiroidismo con le df bajo el nom

bre de oateitis Fibrosa qu!stice. Auique existe pace claridad 

acerca de qui6n estableci6 la identidad de le df, el crE!dito 

pertenece a Albrit:#it et al~' 2 , Lichtensteln y .JaFFe 3 , 

Tannhauser 27 
y McCuie 28 ; por separado!. Tembi&n debe mencis;>. 

narse la descripci6n de Hunter y Turnbull sobre una lesi6n 

Fibrosa localizada Cnice y que no estaba asociada e niveles~ 

anonnales de calcio y f6sForo, que bautizaron como oste!tis 

fibrosa Focal 29 !' 
Aobertsan 36 afirma qua Wieland 37 , en 1922, fuá el 

primer investigador que describi6 le dF y que en el mismo año 

Weil public6 un articulo en el que se menciona le triada que 
38 más tarde lleg6 e conocerse como s!ncrome de Albright • 

Canalis et al. 41 mencionen en sus canentarios que, de 

ecuerclo a Eden 42 , la dF fui descrita por primera vez por 

Menzel en 1872. 
En l• d&cada de los 40's; le relaci6n entre la neurcfi

bromatoals y la dF fui ampliamente discutida, pudiéndose 

concluir qu•, si bien esta nexo es aún oscuro e incluso em-

p!rlco; no pueda negarse su existencia. Tennhauser 27 y Ae-

gerter 30 aeñal•rcn que embaa patolog!as se encontraban gen,! 

ticamante conectadaa·!' Albrit:#it et al. 2 y Llchtenstain y .Ja

ffe 3 consideraron que no esteben involucradas una con 111 

otra~ haciendo notar que les caracter1aticas histol6glcea Y 

radiográficas son completamente die!miles~· as! como su pe---
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trén hereditario. Sin embargo,· tanto en la neurofibrometosis 

como en la dF se presentan manchas meHinicas café au lait, 

aunque su perfil sea distinto; también debe señalarse el par~ 

cido an el patr6n de Formación histol6gica en huso de los F! 

broblastos en la dF y de les c&lulas de Schwenn en la neut"o

Fibt"Dmatosis 27 ; le pt"esencie de mixomaa múltiples intt"e--

musculat"as 31 ;ª2 que se han encontrado en anbas lesiones; 

es.t como les pseu.doat"trosis 33 y le Pl"ecooidad sexual de le 

que se hen publicado casos en la literatura!' Además Aosenberg 

et el~; 34 presentaron un caso de dF en una femil le con inci

dencie múltiple de neul"DFibl"Clllatosis; se han mencionado com~ 

binaciones en un solo individuo~; poi"' otl"'ll perta; as! como 

otros tipos de coexistencie de les dos patolog!es!., 

Gibson y Middlerniss 35 sostienen la taor1e de que el 

término "displasie fibl"Dsa" ehgloba varias condiciones pato

lógicas estrechamente relacionadas entre s.t, pero qua no son 

une sola lesión~ estrictamente hablando. Añeden que esto es 

independiente de les conFusiones con r-eepecto e la Momencla

tul"et".; 

Lengdon et el. 39 , ci tedas pal" Gregg y Aeed 40 , lenz.! 

ron le hip6tesis de que VBl"ies lesiones distintas como el f! 

broma osiFicente, el pólipo osificente Fibt"Depiteliel~ el fi 

broma cementificmte~ el cementoblestoma benigno, le displa

sia cementaria periapicel y le displasia Fibl"OSB periapical 

"... pueden representar etapas en le evolución de un proceso 

único que pesa a trav&s de distintos estadios de la dF hasta 

al Fibroma osificante y lesiones cementoides." 
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Conclusiones. 

I, La df solamente comprende tres man!Festaclonee1 la forma 

monoetótica; la forma poliostótica y el stndrome de Al

bright. Ninguna otra patolog!a puede considerarse, de 

acuerdo al acervo actual de datos, dentro de la df, 

II, Le nomenclatura de las lesiones osteofibrosas fué sujeto 

de controversia durante mucho t!emoo y s5lo hasta los 

tiempos aotuales·ha comenzado a esclarecerse~' 

III~ El descubrimiento de la df data de la segunda mitad del 

siglo pasado y su identificación exacta Fué hecha en 

1937 y 1930, 
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ETIOPATOGENIA. 

Perece no existir un acuerdo gener-al acerca de la natu

raleza y etiopatogenia de la displasia Fibrosa, en cualquie

ra de sus modalidedes 1 como indican El Oeeb et al. 1 y la -

"Medicina Interna" de Harrison 2 
• Aparentemente esta contr,!;! 

versia se deriva de la gran cantidad de teor1as que se hl!ll'l 

propuesto para explicar el origen de la dF; por esta raz6n, 

en este cap1tulo se tretará de enunciar las explicaciones 

más difundidas al respecto, as! como los argumentos a Favor 

y en contra de mayor importanoia. 

Como indican Oe la Fuente et el. 3 , las hipótesis de 

la etiopetogenia podrían resumirse asi: 

Teorta congénita 4 · ~- La malformaci6n congénita del hu~ 

so seria debido a alteraciones en le Función del mesénquima 

Formador de hueso. A favor de esta teoría están las enema-~ 

lías cong&iitas que se asocian; sin embargo, no se han halla 

do anomal!as' cromos6micas 4 • Debemos mencionar que Brodeur 

et al, 5 reportaron un caso de anomalias cromosánicas, este.!:!· 

sarcoma y dF en el que concluyeron que la anomalía cromosómi 

ce y la df pudieron haber predispuesto al paciente a desarro 

llar un osteosarcoma a una edad excepcionalmente temprana 5~ 
De la Fuente et al. confiesan desconocer el valor patológico 

de las caractertsticas cromosómicas. 

Teor!a neurológica o ernbriológica·6 .- La asociación en 

algunos casos de deFiciencia mental y otras alteraciones neu 

rológicas menores son la única justiFicación a esta hipóte-

sis. La combinación bi2arra de elementos que constituyen los 

distintos s1ndromes que coinciden con la dF evoca le asccia

ciaci6n de signos gen&ticos o embricpáticos 7 ; sin embargo, 

parece ausente el signo embriopitico, 

Tecrte metab611ca.- Sa han descrito alteraciones meteb6 

licas asociadas a df poliost6tica y slndrcma de Albright; e~ 

te hecho no ha permitido desarrollar teor!e interpretativa 

alguna. Sin embargo, despierta ciertas sospechas sobre su P.! 

13 
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togenia. As!; pues, es frecuente su asocieci6n con lipoidosia 

granulomatosa 8 • Se ha observado el aumento en la e~creción 

urinaria de hidroxiprolina 9 , lo que sugiere un índice elev! 

do de producción de colágena. En algunos casos se asocia a 

hiperfosforemia por defecto en la reabsorci6n de fosfatos en 

el túbulo renal proximal 10 
1 o a hiperfosfor~mias idiopáti-

11 cae 

Existen antecedentes en la literatura en los que, ai 

bien por une parta se concede qua la causa da la df se deseo 

noca; se he sospechado da factores genéticos, como el de 

Hibbs y Rush 12 ; quienes mencionan un caso de df monost6ti

ce cuya madre presentaba df poliostótica. Firat y Stutzman 
13 rapirtaron un caso da df monost6tice en madre e hiJa; y 

Reltzik y Lownie 14 describieron una familia en la cual mu-

ches miembros presentaban una involucración poliostótice en 

al macizo craneofecial1 estebe presenta un patrón autosómico 

dominante. 

Alveraz-Arratia et el~' 53 contribuyan al aspecto ante-

rior reportando múltiples caeos en una familia mexicana y a

ñaden qua el anális.lsda sus datos sugiera qua la df poliost~ 

tica tiene una fol"llla determinada por un gene único, pleiotr~ 

pico, autos6mico y dominante con expresividad variable, y r~ 

comiendan no descartar la posibilidad de una involucraci6n 

familiar. 
15 Por otl"'a parte, Canalis et al·. en el estudio da un 

cráneo da la época pre-colombina (da aproximadamente entra 

600 y 800 años da edad) hallaron antecedentes da df y saña-

len qua aunque no se han identificado factoras del medio am

biente como de relevancia etiológica en la df; su caso se d~ 

sarroll6 en un medio ecol6gico relativamente natul"'al. Esto 

les permite conclu1r que le enfel"llledad ten!a oaractar!sticas 

similares a aquellas reconocidas actualmente. 

Gregg y Raed 16 reportaron un caso da df monostótica en 

el temporal derecho de un adulto que se hell6 en una zona ac 

quaol6gica del periodo Mississippiano Tard!o (entra 1350 y 

1650 A.O.)~ y mencionan otros hallazgos arqueológicos1 Wells 

reportó 1.1"1 caso de df monost6tica de un anglosajón pretene-

ciente a los prlnoipioa da su civilizeci6n, y uia fractul"a 

patol6gica con involucraci6n de dF en un anoi•no ind1gana 
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del periodo Woodlend Tard!o. Oenningar 20 public6 un caso de 

df poliost6tice en un ind!gene norteemericeno prehist6rico, 

Steinbock 21 discutió este reporte pero no eport6 caeos. Por 

~ltimo, Armelagos et al, 22 no mencionó caso alguno de df 

per se en su tratado de Pal.eopetolog1a Humane. Todos estos 

datos apoyen la conclusión de Ca~alis et el. 15 • 

Con respecto e la tecr1e de etiolog1a traum6tica, pen-

samos que el desarrollo propuesto por Kandel, Pritzker y Be

dard 23 ilustra detellaciemente el proceso¡ indican que aun-

que las especulaciones que conciel"Men a le petog&iesis de e~ 

ta lesi6n incluyen repar-ec16n aborta~a de fracture, un tipo 

de inflameci6n como aquella qua se presente en el absceso de 

Brodie o un proceso isqu&nico, consideren que les ceracter1~. 

tices histológicas corresponden més epropiedl!llllente e une re

pareci6n displ6sica incompleta que se presente en respuesta 

a un trauma subcl!nico. Le secuencia de esta hipótesis es la 

presencia de un tra1.1na menor- que resulta en une hemorregiH 

intremeduler con necrosis focal de hueso y m6dule en lugar de 

fracturas cortical y esponjosa, como se observa normalmente, 

Subsecuentemente, los productos del desdoblamiento de las cé 

lulas rojas, llpldos y hernosiderina; son reabsorbidos por los 

macrófegos y se fol"'llla tejido de reperaci6n Fibroso en el 11-

mite entre el hueso y el hematoma, oslficSidose sim6trlcam~ 

te alrededor del Foco necl"'Ótico. En este momento; y por raz2 

nes aún desconocidas, el proceso de reperaci6n se detiene a~ 

tes de que termine la remodeleci6n del área, Le ocurrencia 

de Fracturas espontáneas ~sintomáticas en ausencia de enteca 

dentes traumáticos (Von Ronnew 24 ) apoye esta teorie~ Ccn-: 

cluyen que ante la Falta de datos experimentales, 1.1'1B histo

ria cllnica más precisa y un estudio de les lesiones displá

sices etlpices que determine evidencie adicional de le form! 

ci6n de hematomas podr1e confirmar o refutar la naturaleza 

poet-treunática de esta enfermedad 23 

Baselc 25 señale que aunque le dF es desconocida en su 

cause y muchos autores consideran que el trauma frecuentem"'l 

te está implicado, en sus casos no heb1a antecedentes en es

te rengllin. Schlumberger 26 sugirió que la lesi6n ea causada 

por une reparacifin anormal de hueso posterior e un treumeti! 

mo, pero muchos autores, y es preciso añadir que las cites 

en le literatura en favor de i.na u otra teor1s verten mucht-
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simo; piensan que se trata de una enomalla del desarrollo 
27 28 29 30 (Thoma , Sinhe 1 Haupl y Aiedel , Odeku et el. 

Schemaman et al~· 31 ) ~ Moldawer y Aabin 32 abunden en el te

ma: ninguna disf"unción endócrina es responsable por s! sola 

del s1ndrome completo; ni se puede indicar que sea alguna -

anomalía hepática. No hay evidencia de que el s!ndrome puede 

estar relacionado con los procesos xantomatosos, ni existen 

pruebas def"initivas de que se trata de une enfermedad vascu

lar con hemorragias diminutas múltiples. Hasta ahora no se 

ha podido demostrar que esta lesi6n tenga un origen congéni

to hereditario. La posibilidad de que sea una anomal1e embri2 

16gica ·proveniente de genes no relacionados parece ser la e~ 

pliceción más plausible 32 • 

Lichtenstain 38 propuso que se trataba de una altera--

ción en la formación ósea del mes&nquima y que el tejido fi

broso primitivo proli~eraba en la cavidad medular; erosiona~ 

do la cortical desde el interior; continúa afirmando que es 

una anomalía del desarrollo esquelético cuya causa es desco

cida pero que, dada la sintomatolog!a conaistanta desde la 

infancia, se comporta como una enfermedad cong&nita de desa

rrollo lento. 

Liakos et al. 34 se adhieren a le opinión de Reas 35 
, 

reconciliando las dos corrientes principales, al señalar que 

la etiologia ea desconocida pero que probablemente comprenda 

una anomalía del desarrollo del mesodermo estimulada por un 

traumatismo, Sin embargo, un factor en contra de la teoría 

de la etiolog!a traumática es el hecho de que estas lesiones 

han sido reportadas como ocurrentes al momento del nacimien
to 41 

Williems y Thomas 36 citen l!I Changue 37 pare plantear la 

posibilidad de que le df se debe a une respuesta exagerada 

de loa fibroblaetos y de los oeteoblastos a un estimulo des

conocido, probablemente hormonal o bioqulmico. 

Ceben mencionarse otras tao~!as de importancia secunda-
. 39 ' 1 - l f" t ria, como equelle de Trevin 1 en a que sene e un ec or 

' h 40 infeccioso como agente atiol6gico 1 y la de Myr aug 1 qua 

propone le irritaci6n f"tsice como causante. Aparentemente no 

existen datos que apoyen estas hip6tesis. 
Stuhler et el. 42 declaren que lm etiolog1e es eún des

conocida, pero expresen que ciertas reflexiones provenientes 
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de su experiencia les ha pennitido concluir que no parece 

conveniente que la df se incluya en el grupo de los hamarto

mas, ya que los estudios microsc6picos muestran estructuras 

tisulares que probablemente son fisiol6gices en el organis-

mo. Citan a Aütt 43 al referirse al síndrome de Albright, en 

el sentido de que la aparición de la triada característica 

(pubertas praecox 1 máculas café-au-lait y lesiones óseasJ o

bliga a pensar en una causa endocrinol6gica central y, en el 

mismo contexto, añaden que probablemente debe considerarse 

una etiolog1a enzimática común, al tener en cuenta los conti 

nuos pr-ocesos de "des-estructuración" sin los cuales las es

tructuras 6seas nonnales no pueden funcionar. 

8 . z . 33 - 1 1 t' onent1 y ann1no sena aron que, en e caso par icu-

lar del s1ndr-ome de Albright, la compleja sintomatología pr~ 

vaca que se le clasifique entre las anomalías de la cresta 

neural debido al mecanismo etiopetog~nico común representado 

por defectos en el cierre del tubo neural en el estado embrio 

lógico de blástula. 

0 1 Anniento et al. 44 indican que el origen de la precocl 

dad sexual en el sindrome de Albright es aún dudoso. Algunos 

autores 45 • 46 postulan un origen central 1 i. e •. 1 una madura-

ción hipotelámica temprana que da lugar a una proc!uoci6n el,! 

vada de hormonas liberadoras; otros 47 •48 sugier-en una produ~ 

ci6n ovárica autónoma de hormonas sexuales, teoría con la 

cual las observaciones de O'Armiento·et al. perecen estar de 

acuerdo. Aparentemente, les investigaciones clínicas y de le 

boratorio demuestran que la produoci6n gonadal es autónoma, 

pudiéndose calificar de esta manera el desarrollo sexual se

cundario observable en el síndrome de Albright como 1.r1a esp~ 

ele de pubertad pseudo-precoz; los bajos indices de progest_! 

rone observados apoyan aún más esta teoría. Si bien le peto

génesis es desconocida según Giovannelli et al. 48 , éstos 

postulen un origen embrionario; sin embargo, no se puede pe~ 

der de viste une sensibilidad local aumentada de les células 

óseas_ a la acci6n de la PTH, lo cual podría explicar la alt_! 

ración en le fisiolog1a ósea, 

o' Armiento et al. concluyen que su estudio comprueba 

que la precocidad sexual es periférica en su origen y que 

puede coexistir con una hiperfunción aut6noma da la tiroides 
y añaden que, conjuntamente con los casos en los qua se de--



mostr6 un Funcionamiento eut6nomo de las glándulas adrenales 
. 46 '47 ' y pituitaria ' 1 e hiperplasia de la mayor parte de las 

glándulas end6crinás 49 
1 se debe considerar el s1ndrome de 

Albright como una adenomatosis multlendócrina 1 como sugirió 
50 OiGeorge • 
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Lipson y Hsu 51 citan a Albright et al. 52 para explicar 

su enfoque de las diversas caracteristicas del s1ndrome que 

lleva su nombre: "Serta más conveniente solamente describir 

esta entidad y no tratar de llegar a alguna conclusión con-

cerniente a su etiolog1a y la relaci6n entre une manifeste-

c;l.6n y otl"a," Señalan que he habido poco progreso en la de-

terminación de la etiolog1e de las endocrinopaties; pl"evale

ciendo dos opiniones: 1) que !as endocl"inopet!as son el l"e-

sultado de une hipersecreción hipotal6mica de hormonas libe-
45 radores 1 y 2) que los Ól"ganos end6crinos involucrados es 

tán anómalamente sensibilizados a las her-monas tr6f icas 54 -

o que actúen de una menel"a aut6noma 47150 • En vista de la 

divel"sidad de endocrinopatías asociadas a este síndrome, ni 

le teol"1e centl"al hipotelámica ni la teol"1a de la autonom!a 

de los 6rgaios pel"ifél"icos explican poi" completo el origen 

de las alteraciones end6crinas en todos los casos. Posible-

mente, como indic6 OiGeol"ge 50 ; este s!ndrome repl"esenta 

una nueva modalidad da neoplasias endócrinas múltiplas basa

da en un trazo genético o línea celular común a todos los t~ 

jidos involucrados, o como un factor estimulador que afecte 

a los órganos y que no haya sido identificado. Lipson Y Hsu 

concluyen que, poi" el momento; no existe un concepto unifi-

cador que explique todas las anomalías endócrines asociadas 

el síndl"ome de Albright. 

Lastar y McAlister 55 señalen que el ceso que presentan 

apoya la teor1e del origen centr~l de la pubertad pl"ecoz poi" 

sus caractel"!sticas de deael"l"ollo, aunque la opini6n que pr! 

valece en genel"el pel"ece sel" le que exponen, entl"e otros, A~ 

56 nard et al. , en cuanto e que no se puede determinar si 

los des61"denes end6cl"inos, si tienen una involucl"ación hipo

talÉltlica, son pl"imal"ios o secundarios. 
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POSIBLE OESARRILLO DE LA ETIOPATOGENIA DE LA DF. 

ANGIALIA 
HEREDITARIA 

1 
Involucr-!lción 

(?) 

TRAUMATISMO 
SUBCLINICO-

ANCJ4Al.IA aa 
DESARROLLO 

ANDilALIA DEL 
METABOLISMO 

Formación de----Pr-ocesos hor-monel 
- hueso y enzimático 
- tejido conectivo 

Pr-oceso r-epllM!ltivo 
6seo aber-r!lrlte 

Acción hormonal centr-sl y 
periF6rica eut6nome distor
sion!ldes -

Fol"'l!lación de la lesión de Cal"'l!lcter-isticas cl1nicas de la 

DISPLASIA FIBROSA y del SINDRB 

ME DE ALBRIGHT 

OISPLASIA FIBROSA 

Bidocrinopat1as y otr-aa alteraciones 
asocJ.adas 
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Conclusiones.' 

I.· La etiopatogenia de la dF as aún desconocida con exacti

tud; por lo que su clasificación es difícil de establecer; 

II. El desarrollo de la enfermedad es muy incierto en cuanto 
a tiempo • 

.., 
III. No parece que el medio ambiente sea de relevancia etioló

gica en la dF. 

IV; Ninguna endocrinopat!a es responsable por sí sola del cu~ 

dro patológico completo; todo parece indicar que el. ori~

gen de la dF es la coincidencia de múltiples y variables 

agentes. 

v. La involucración genética parece ser un Factor sensibi

lizante si la concurrencia de Factores hereditarios de 

expresividad 'variable y Factores desencadenantes (por 

ejemplo; un traumatismo) se manifiesta a través de lesi~ 

nes óseas o; más completamente; con la presencie del sí~ 

drome de Albright; que parece incluir una gama más amplia 

de sutiles disfunciones en varias áreas y que conjunta-

das permiten el desarrollo da la gran cantidad de signos; 

a todo nivel de gravedad~' 
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CAAACTERISTICAS CLINICAS. 

Como ya se ha mencionado con anterioridad en este eser! 

to, las manifestaciones cl1nicas de le df var1en mucho; sin 

embargo, esta peculiaridad est~ relativamente limitada si COQ 

slderamos que cada une de lea tres modalidades cl1nicas de 

la df (la df monostética; la poliost6tica y el s1ndrome de A! 
~right) difieren en ciertas caracter1stices, compartiendo sin 

embargo algunas otras! 

En principio; se puede af"irmar ciue el reconocimien~o de 

algunos caracteres cl1nicoa de le df permite determinar al 

modalidad cl1nica. Este capitulo intente definir el esquema 
general de esta entidad petol6gica cl1niéementa; es1 como el 

esquema particular que compete e las tres variantes conoci-

das; el desar!"ollo del cep!tulo se lle\9"6 e cebo de la ml!!ll"lera 

siguientes 

Oesarrollo del cap1t-ulo• 

1. Manifestaciones genel"'ales, 

2. Manif"estaciones el 1nicas de l!1s lesiones 6eeea.· 

2a. Alteraciones morfol6gicea. 

2b. Fractul"'ss. 

3. Asociaciones a otras entidades petol6gicas. 

4. Cl1nica neurol6gice. 
s. S1ndrome de Albrlght; asociaciones a otros e1ndl"'omea~· 

Se. Precocidad sexual.' 

Sb. Precocidad en el desarrollo eaquel&tlco. 

Se~ Máculee melánicaa. 

Pera ilustrar el desarrollo ollnlco de le dF en sus tres 

variantes; es1 COlllO las manlFesteciones de cede une de elles~ 

se he diseñado un diagrame en el que se expone este 1nten--

ci6n. 
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M A N I F E S T A C I O N E S GENERALES 

dF monosti5tio11 

dF poliostiStice 

slndrome de Albr-ight 

-
ManiFeateciones cl!niol!IS 
de lea lesiones Ó8"9 

Asoci•clonea e otr-es antidedes - mal FOl"'flleciones 
011tológic11s - f'r-11ctur-11s 

Cl lnics neural6gioe 

Pr-ecocldsd sexual 

Precocidad en el deserrallo esquel 6ti ca 

Máculas mel&nicas 

Asociaciones e otr-os slndl'"Olllss 

Ol•grerne de lea 011~11cter!atic1111 cl!nicee. 
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1. Ml!ll"lifestaciones generales. 

Berrionuevo et el. 1 citan e Coley 2 pera efiNller que le 

df representa el. 2.SX.de los tunores 6seos y el 7X de los t~ 

mores benignos, considerándosele nonnelmente como més frecuen 

te en el sexo fl!!lllenino en une proporci6n 2:1 3 •4 : estas ci

fres corresponden can aquellas de le mayor parte de los eut~ 

res y aunque algunos difieren, s6lo llegan e afirmar que le 

proporci6n es similar o. con una ligera predominancia por el 

sexo femenino. Existen tres Formes de df clínicamente, ya 

que histológicwnente les lesiones &on idénticas: 

a. dieplesia Fibrosa mcnostótica, que afecte un solo 

"-ieeo (uaualm9"1te fÍlllur, tibia costillas y huesos faciales; 

oarticularmente mendlbule y maxllla). 

b~ displasia fibrosa poliost6tice. que afecte m6s de un 

hueso~ normalmente en les extremidades inferiores. 

c. atndrome de Albright o de Albright-McCune, ~ue combl 

na la displasia fibrosa polioat6tice con maculas dérmicas y 

alteraciones end6crinas (principalmente pubertad precoz y/o 

hipertiroidismo 5•6 •7 •8 •9 )j les asocieciones a endocrino~e

t!ss son sumaml!ll"lte variables en los reportes de la literetu-

re. 

El s!ndrome de Albr-ight es muy raro y ocurre en uno de 

so o 40 casos da df 10 . La distribuci6n de las lesiones 6--
Sl!l89 es similar a le de la Forme poliost6tice 11 •4 

El proceso petol6gico puede estar localizado en un seg

mento pequeño de hueso o afectarlo por completo; muestre una 

curiosa predilecci6n por ser unilateral en el cuerpo~ La For 

ma mcnost6tica ea con mucho le més común y es usualmente si

lenciosa cltnicamente heate que ..., exsnen rediogr6fico de "!:! 

tina o una fractura patol 6gica la descubre. La inflemación y 

el dolor no •e pre•entan invariablemente en lea laalonas cr.! 

nao~acialaa pero ea l• localizeci6n en que eata elntomatolo

gia aa puada llegar a poner de m.,iFieato. La adlld d• prese!!! 

taci6n mma comOn en los hueaoa llll"'gos es en la adolescencia, 

y en los maxilares; a principio• de la edad acl.llta; las le-

aionaa de la• costilla• puaden aar descubierta• a cualquiar 

ac:lad~ El •lndrome de Albright ae hace patente en la mayor 

prta de loa ceiioa ., el momento en que la pubertad precoz 

provoca episodios de sangredo vaginal o desarrollo de cer-ac

ter-es ae>cUalea eácundarioe. 
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El Oeeb et el. 14 comentan que le lesi6n 6see crece muy 

lentamente, provocando le expansion del hueso involucrado y 

produciendo asimetría. Normalmente la lesi6n deja de crecer 

cuando el desarrollo esquelético cesa; pero se han reportado 

casos en los que la axpansi6n continúa después de esta época 
15 L • , • a tumorac1on es suave y se encuentra cubierta por pi el 

o mucosa de apariencia normal; la ulceración de estas cepas 

es poco común pero se presenta cuando hay traunatismo o, en 

el caso de la boca, cuando la mesa interFiere con le oclu-

sión o le masticación 16 • El dolor y le parestesia son que

jas poco usuales. Los dientes que se encuentran involucrados 

en la lesi6n muestran' una migreci6n mtnime pero no estén mó

viles, el menos normalmente; en los inFantes eFectedos, los 

dientes oue queden en la parte petol6gice pueden no erupcio-
17 nar 

Zielinski et el. 18 indicen que en la región craneoFa

cial el hueso cigonatico ea el tercero en incidencia de aFec 

ci6n; siendo el primero la mexille y destacan que si hey die~ 

tes presentes en el área de le lesión; pueden presentar mi

gración dependiendo del tamaño de le lesión, pennaneciendo 

vitales las pulpas siempre y generalmente no hay rizocla---

sia~ Nespeca 21 reportó un caso de 111a lesi6n de dF englobB!! 

do un resto radicular incluido presente en mend!bula. 

Bertoni y Kooi 19 aFirman que la dF craneal cursa even

tualmente con convulsi~nes de tipo epiléptico y aunque esta 

caracteristíca no es rara; es más Frecuente un cuadro de ce

Falea y deFormaciones en la caje craneana. Sassin y Rosen---
20 berg mencionan que en 6 de los 50 casos de dF con involu-

creción del sistema nervioso central que revisaron, se pre-

sentaron "ataques convulsivos no Focales": desaFortunedemen

ta; no se llevaron a cabo estudios electroenceFalográficos. 

Adekeye et el. 12 consideran que en pacientes europeos, 

el crecimiento eg~esivo de la df es poco frecuente, citando 

a Schofield 13 , pero presentan 111 amplio recertorio de men,!. 

festeciones cl!nicas. Haciendo menci6n de los 13 casos que 

reportan, comenten que parece Fécil sugerir que las grandes 

masas apa~entemente m~s comunes en pacientes africanos (el 

estudio Fué hecho en Nigeria) ya sean monostótices o c~aneo

faciales, son simplemente el resultado de negligencia de PB!: 

te de los mismos pacientes; sin embargo, considersi que es--
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tos casos ~gl"esivos repl"eseriten un mesrgen extl"emo de une gamll 

cuyo opuesto puede sel" indolente o subcl ínico~" Poi"' otra par

te; el estado hormonal y nutricionel del paciente puede afee 

ter el crecimiento de la lesión así como tratamiento el"l"Óneos 

que Fuel"on Pl"acticados anteriol"lllente en estos pacientes (in

cisión pal"a 11 dl"enado11 de un supuesto absceso pel"iapical y e~ 

tracción dental" la traumática)~· 

Las dimensiones que pueden alcanza,.. las lesiones da la 

dF son enormes, como en el caao de O'Connor y Roas 22 y/o mo~ 

Fológicamente muy molestes~ como en los ceses de Oiel"'ks et 
23 39 al. y Robel"tson oel"o en le mayol" parte de los casos y 

especialmente en le val"'iedad monost6t1ce, les lesiones pasan 

inadvertidas poi" su taneño. 

Chassagne et al. 24 considel"an que le dF sigue tl"es al 

teranetivaa para sel"' descubierta: 

a. Ol"esencia de une tumefacción que eintrañe pl"oblemaa· 

morfológicoil, manifestándose Faoialmente e nivel mandibulel", 

mala1" 1 cigomático-melar; parE111asal o.Fl"Onto-orbitario. Tam-

bi~ se puede tratar de une t1.111eFacci6n v~stibuler y palatina 

acompañada de movilidad dental"ia si el hueso alveolal"' está 

intel"esado. 

b. aparición de signos Funcionales que se manifiestan 

poi" dolor a compl"e°si6n (del V par- o de sus r-anes infl"aol"bi t.!! 

l"ia, dental"ie infer-iol"'~ supr-eol"biter-ia, paquetes dental"ios), 

ol"oblemas oftalmológicos (diplopim; exoFtalmia; disminución 

del campo visual, proptosis~ compresión de II par), pl"obl~ 

mas poi"' compresi6n de nal"'vios Cl"aneenos (en particular VII y 

VIII), obstr-ucci5n nasal unilateral y problemas slnusales. 

c. su descubr-imiento l"adiológico Fortuito. 

A nivel Cl"aneofaciel es excepcionalmente r-ero que se 

pr-esente une Fl"actura patol6gica, por lo que no se incluye 

en esta claslrlcacién, dejándose aste posibilidad más que n~ 

da pal"a huesos largos y pálvicos. 

Pr-obst 25 comenta que las máculas melánicas son bastan

te t1picas y que aumentan con la edad; sin embar-go, como en 

el caso de los canblos óseos~ este progreso cesa despu6s dal 

oler-re de las reglones eplFlseales. Pal"alelemente, esta de-

tenc16n en el cree! miento ooul"re más tempr-anamenta da lo 

nonnal y resulta en una estatura subno!"mal incluso si se de~ 
cert.,, .el ecor-temiento del tronco y extremidades debido a la 
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escoliosis y el combado de los huesos largos que frecuentemen 

te se presenten!' Añade que les máculas son de color cefé-eu

lai t; bien demarcadas y de perfil irregular; no son promine~ 

tes ni palpables y su distribuci6n es impredecible, pero son 

más Frecuentes en le regHin gll'.itee y en le dorE1el. No pres92 

tan conex16n alguna con nervios periféricos o con dermatomos 

y es evidente que si un área del cuerpo está perticularmente 

efectede pcr las lesiones 6sees, le pl"'eponderencia de les m& 

cÜiés· se centrarfl en la misma zona más probablemente, 

Oell!ll"ldsheer et el~' 26 , pcr su parte, añaden oue la lo

calizaci6n de les lesiones e• dis11minede pero no difusa, de 

predominancia t.nilateral y citan a Plane et al. 27 pera men

cionar que la df presenta una incidencia del 2,3X dentro de 

los tunores orbitarios. Continúan diciendo que las localiza

ciones creneofaclales revisten un intel"'&s particular por su 

sintomatolog!a, los riesgos evolutivos y lee poeibilidedaa 

terapéuticas: su frecuencia es del SOX en las fol"'mas polios

tóticas y entre el 10 y el 27% en las monost6tices, La loca-

1 ización cl"lll"leofaciel oermanece eislede en más del 80~ de 

los ceso11 (Fries 28 , Sassin y Roeenberg 20 ) . Le raz11 no º!! 
l"'ece ser un Factor de importencie en ninguna de les modalide 

des. 

Le enfenneded es descubierta heb~ tualmente en adultos 

j5venes: segúi Henry 29 , le media es 20 años, siendo U"I ~oco 

entes en aquellas lesiones de los huesos largos. 

Según Fries 28 , la afección craneoFacial se divide en 

Frontal (29%), esfenoides (25'X); etmoides (25'X), perietal 

(20%), maxilla ( 16X), mend{bula ( 16%) y occipital ( 10%) 9· Le 

localización frcntoesFenoidel es frecuente, al pal"'ecer de S,! 
20 . 30 

ssin y Aosenberg (36%) y de Delylle Boca· (27X). 

La exoftalmia está pl"'esente •• el 36% de los casos 31 

segCan Leeds; o en el 26X 32 segOn V1eud, sin infllfteci6n ni 

pulso local~ debi&idoae únicamente a une reducción en el ti.

maño de la cavidad orbitaria• 

Lillkoa et al. 33 abundara en el tem111 cuando los huesos 

c~aneofeclales son efectedo•, la 1nvolucraci6n de los •eno11 

peranaeeles, 6rb1ta y forsnina del c~énec puedM'I pl"'Oduclr p&~ 

dlde de la agudeza visual, proptosis, diplople y epifora CM2 
ore 34 ), sil!ll'lclo 6stes probablemente les primeras manifesta
ciones e nivel Cl'"ll''.U!ofacial. Dentro de los muchos s!ntomee 
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nasales, visuales y neJt.Jl'"OlÓgicos; la o6rdida gradual da la 

agudeza visual as a veces la única maniPaatación da involu-

crac16n craneofacial, como rapol"tÓ Stenton 35 :· El curso es 
progresivo lento y puada perecer una neoplasia pituitaria 

(Nevins Y Leaver 36 ). La pérdida aguda da la visión es'ra-
ra en grado sumo. 

Stuhlar et al. 38 aseveran qua la df pl"ovoca un aumento 

de temperatul"a de 1 o 2' e; tanto en adultos como en jóvenes¡ 

esta incremento en la temparstul"a pueda mantenel"sa por mesas 

o años; aún cuando los cambio~ en las lesiones óseas sean m1 
nimos.' 

El Oeeb et al~ 40 aFil"!llen que la mayor parta de los ca~ 

sos reportados pertenecen a la variedad monostótica 41 •42 y 

que ~sta aFaota más Fl"ecuentemente le maxilla que le mand!bu 

la 43 • Si bien no ax¡ste L~a localización preFe~errt:e. en la

maxilla, la ocurrencia mAs frecuente en la mand!bula es el 
44 Angulo • Algunos l!IUtores reporten U"la mayor incidencia en 

el sexo Femenino 46 ~· 15 ; 49 pal"O otros contemplan une afección 
44;45 simil9r, como ye se he mencionado entes • El paciente 

més joven que se ha mencionado en la literatura perece ser 

el de este ert1culo; con tres meses de edad: en tl"es series 

repol"tadas anteriol"mente, le edad mínima hab!a sido 18 me--

ses (Zimmel"lllen et.al. 42 con 69 pacientes; Waldron y Glansen 
45 . 49 ' -ti con 22 pacientes; Aemsey et el. con 47 pacientes). 

2~ Manifestaciones cltnicas da las lesiones 6seas. 

El Oeeb et al. 14 y El Oeeb et al. 40 han hecho una exc~ 

lente descripción de les caractartsticas básicas de la lesión 

da df; en el inciso anterior de esta capttulo es posible en

contrarle y Col"l"'Obora lo dicho por Gouz~ et al. 51 qt.iianes 

afirmen que en el caso particular de le lnvolucl"eci&i cr-en92 

Facial~ su aperici6n ea insldioee; su evoluci6n es progresi

va y ealntom&tica durante largo tiempo y su presentación clf 

nice es m5s comúnmente tumor•l· Como le he señalado Reynaud 
52 ; le eper1ci6n de le tum•feooi6n eislada en el macizo f~ 
c1el y especialmente en le reg16n mexilel", es le rez6n por 

le cual el P•olente busca le intervenci6n m6diceo' Le erosi&i 
del hueso en lee cercttn1ee del tumor puede men1Feeterse tar
d1emente por pl"Oblemes de compl"ea16n: molestia e le mastica
c16n~ naul"algle dentel"ie, cefaleas, diplopie, visi6n borrosa 
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y signos verlos que incluso pueden sugerir une lesi6n melig

ne. 

Oahlgren et al. 53 ~ como otros muchos euto~es, opinen 

que las cerecter1stices clinicas no con invariables, el con

trario; este situación es evidente ~or el simple hecho de que 

la df presente un amplio rango de ceracter1stices no s5lo el! 

nicas sino tembifin radiogrSficea e hiatol6gicas dependiendo 

del estado de maduración o desarrolle de le leai6n en sí, el 

grado de agresividad~ la modllllded de le displaaie, el grado 

de 1nvolucraci6n sist&nica, le edad del paciente y su dese-

rrollo c;:onaecuente e incluso se he llegado e sugerir que tBfJ! 
bi~n depende del eatedo general nutricionel del paciente 12 

Oahlgren et el.~ ref'iril!ndoae el caso en perticuler de le df 

en maxilares~ aseveren que las lesiones de te111eño reducido 

no provocan quejes~' y que n0Mr111lmente sli>n descubiet"tes per-

al dentista en el curso de uie revisión de r-utina. El eumen

to de tamaño mAs o menos pronunciado en ui ir-ea de los mexi

lar-es es el primer y m&s frecuente slntoma, siendo m6s común 

según estos l!IUtores en el cuerpo, y posteriormente en la r-e

me y en la articuleción temporomendibular. f.n la mexilla une 

localizaci6n frecuente es en le fose cenlna y .cer-oa de la u

nión con el cigomático, presencia que puede pr-ovocar más fá

cilmente deformaciones faciales; estas lesiones pueden exte~ 

darse difusamente en les paredes del seno maxilar-, pr-ovocan

do su constricci6n. &i ninguna parte del cuerpo el dolor-, en 

caso de que se presente, es severo o constante. 

Las dos mS"\ifestaciones mis importantes de la df e nivel 

6seo son las elteraciaies en la morfolog!a normal del hueso, 

y las fracturas patológicas o aquellas causadas por un tr-eu

matismo mlnimo. 

2e·~' Al terecianea morfol6gices. 

Es interesante mencionar que seg(n le ''Medicine Interne" 

de Herrison, los velores sltrlcos d• celcio y fósforo son 

usualmente normelB!I pero en eproximitdmmente Ll"le tercer-e par

te de los casos de df poliostótice·, loa niveles s6r1cos de 

fosfatase alcalina puedan llegar a ser muy altos y l• excr-e

ci6n uriner-ia de hidroxiprolina esti Frecuentemente 11U111ent11-
da 37 : esto nos puede sugerir un el.l'llento en el metabolismo 
del tejido conectivo! Frecuentemente se pueden encontrar de-
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for-mecion·cs en el pel"fil nonnel de los huesos; en el ceso de 

huesos lar-ges, estai:i defonneciones obedecen rnás r-epetidemente 

a la pér-dida de r-esistencia y estabilidad necesarias par-e me!! 

t~ar su mor-folog!a e pesar de !ara Fuer-zas muscular-ea o gravi 

tacionales que sopol"tan. Las defor-midadas más fr-ecuentes 37 -

son las siguientes1 coxa val"a, f~ur- en cayado de pastor- o 
11shepel"d 1s cr-ook", combamiento de la tibia; cur-vaa de Har---

riaon Y pr-otr-uaio acetabuli. En las lesiones pr-esentes en el 

macizo craneofacial, usualmente de r-adiodensidad incl"ementa

da; una involucr-eción masiva puede dar lugar a una leontie-

~is ósee similar- a la de le lepr-e. Valicenti et aL 50 consi 

del"an que los fenómenos hipertl"Óf icos u osteocondensentes se 

localizan en ceMll; c!"ánao y costillas; pero sólo rel"'l!llllente en 

los miembros. Se pueden menifester como1 

e~ prominencias de dimensiones val"iables, dil"igidas ha~ 

cia el exter-iol" del macizo cr-eneofacial · o de la superficie 

del hueso en cuestión; ea muy MJro que le extensión de le df 

se haga hacia el interior- de le bóveda craneana y en el caso 

de que así sucede; le compresión es m!nima. 

b. fenómenos de compresión sobre estructures vitales, 

siendo los casos milis impol"tantes la comresión de los nel"---

vios Óptico y auditivo, o algCin otro especialmente aquellos 

relacionados con la base del cráneo. En el caso de invasión 

de la órbita~ el fondo de ojo muestre una atr-ofia óptica o 

edema de papila 50 • 

También pueden pr-esenterse otras cal"Sctel"!atices~ como 

en el caso f"eportado paf" Cola et al. 54 
1 hipertelor-ismo (se 

he reportado en otros pl!lcientes entel"ior-mente), nar-iz en si

l-.1.1!1 de montar"; lordosis~ ga'ne valga y xlrosis. 

Ciessagne et 1!11. 24 mencionen que en la df Sl!I distin--

guen varios planos evolutivos, entr-e ellos tendencia e esta

bil izal"se hacia los 25 años de edad; reactiveci6n de le le-

sión tras un perlado de descanso; nor-melmente compl"endidos en 

los pel"iodos siguientes: 10 • 20 eñes, 50 a 60 años y de la 

infancia a los 30 años; gran eunento de tamaño de la tumefa~ 

oión debido a un proceso qutatico o hemorri!igico; !"ecidiva 

daspu6s del tratamiento, dal .orden del 50% si ls interven--

ción quil"Úrgica es sol111111nte rernodeladora o incompleta y del 

100% si se utiliza la r-adiotl!ll"apia; posible dageneraci6n ma
ligna tras el uso de l"adiotel"apia~ ya que este fenómeno solo 
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es excepcione!. Lo anterior puede servir pera no1"!11er un crit~ 
rio del comportemiento de las lesiones. 

2b~· Fractures. 

De le Fuente et el• 55 mencionen que e cause de le nat!:! 

raleza Fibrosa de la lesi6n, les Fractures sufren escaso o 

nulo desplazamiento, le cureci6n no está reterdede en su pr~ 

ceso reparador y raramente se complican con pseudoertrosis; 

sin ·embargo .. eshebituel la persistencia de una llnee de fre,: 

tura incompleta 1 argo tiempo después de que· el enfermo estli 

libre de sintometologte y soportando peso en el miembro efe.: 

teda 56 

Atr1que en algunos caeos, como el reportado por Hjelmstedt 

y Ljunghall 57 , existe ciertamente une note trigice (por lo 

me-ios 15 fracturas reconocidas en 17 años), existe informa-

ci6n contradictoria ~on respecto· a le formec16n de cello en 

la zona de fractura: clásic31nente se considel"'l!S que la pres"!:!. 

cia de callo es m!nima, por lo que les fractures tardan en 

sanar y pueden induc.ir e deformidldes posteriores; sin emba!: 
. p b 25 De ' • 55 go, ro st y le Fuente at el• reporten tiempos de 

formación y cantidad da callo normales~ resolvi6ndose le fra.!::_ 

tura como es usual e pesar de hallarse en une zona de df·~ Le 

incidencia da fracturas petol6gices o de traunatiemo m!nimo 

es ciertamente alta, pudiEndose proponer una cifre tentativa 

del 75~ pera los casos de dF poliostótica y s!ndrome de Al-

bright; sin· embargo, no se encontró ningune ested1stice el 

respecto en le literatura que se revis6. 

3. Asociaciones e otras entidades petol6gices. 

Atr1que el reporte de las diferentes asociaciones que pú~ 

de tener le df no es exhaustivo; en este parte se intente ciar 
1.1"1 panorama del comportamiento de esta petolog1a en conjLn-

ci6n con otras entidades. Se han publicado art1culos en los 
58 ·. 

que ls df' se presente con quiste 6seo eneurianal 1 anama-
59 60 llas cromosómicas , nevo verrucoao , t1.111ore• de tejido 

blando 60 ~ apéndices preariculeres 60 
1 pili torti SO ~ al,2 

. 60 18 . . 
pecie parcial , procesos purulento& 1 hemorragias as--

pontánees recurrentes 62 
1 coartaci6n aórtica 63 

1 retenoi&i. 
63 ~60 testicular unilateral 1 quiste dermoide 1 ·,· quista 
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64 65 del ala mayor del esfenoides , ameloblastoma 1 Fibromix,2 

me cutáneo 66 ~ 37 1 mucocele esfenoida! 33 ; 57 , 

4~ Cltnica neurológica, 

Este renglón se reFiere casi invariablemente a la df era 

neofacial; según Sassin y Aosenberg 20 
1 las complicaciones 

neurológicas de esta patologta no parecen estar limitadas a 

adolescentes e infantes~ Si bien la enFeremedad empieza en 

la infancia 68 ; su progreso no necesariamente se detiene pa 

ralelamente al desarrollo 6seo 1 como sostienen algunos 69 ;

Farecl y Ketcham piensan; conjuntamente con Henry 29 , que 

la edad al momento de la aparición de la df está relacionada 

al desal"'l"'ollo de la anFermadad~ 

La afirmación de que las Formas m&s limitadas de la dF 

son más comunes y que la modalidad poliostótica extensa y el 

s!ndrome de Albr!ght son relativamente raros en el esquema 

general de la enFermedad es sostenida por el estudio 6e Se~

ssln ~ Rc;>sanberg; tanto en este l!lrt!culo como en otros 7o;7e; 
73•74 •31 •28 , se aFirma que la 1nvolucrac1ón creneoFao!al en 

la forme monostóticl!I as bastante común~ Además; muchos pa--

cientes con !nvolucración cM1MeoFacial permanecen asintomáti 

ces; Ameli et al. 71 indican que si la df se presenta en !a

base del cráneo; es probable que d& lugar a un aumento de 

presión en la cavidad cl"'Sneana y en la órbita; debido al au-

- mento de masa; provocando signos neurológicos varios~· Por el 

contrario; cuando la displasia se localiza en la bóveda; lo 

más común es que no sa produzca signo neurol6gico alguno. 

Sassin y RosenbBl"g continúen diciendo que no es posible 

estimar realmente la afección del canal Óptico debido a la 

presencia da lesionas silenciosas y a qua a algunos pacien-

tes no se les llave a cabo un exámen adecuado al respectoO' 

Sin embargo; presentaciones oculares similares se hen hecho 
en el pasado 28 ~ 31 • 69 ; 7e; 75 ; 7s y parece ser que estas com~-

pl icaciones Ópticas son las más comunes~· Llekos et al~· 33 

proponen la siguiente clasificación de c6mo la dF aFecta les 

esctl"Uctul"els oculares1 
e~' Primaria: C1l La aFacolón del frontal resulta an una 

proptosis y aumento de volumen 6sao, (2) La afecci6n de le 
base del cr-dneo d6 lugar a une parálisis muscular extraocu-
lar y a neul"l!llgia del trlg~mino~' (3) La aFecc16n del canal 
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Óptico provoca pérdida de la visión y atrofia Óptica, (4) In 

volucración del cuerpo del esfenoides, provocando una compr~ 

s~ón del quiasma. (5) Involucración de le maxilla, que resul 

ta en epifora. 

b~ Secundaria. (1) Transformación malignes osteosarco-

ma; fibrosarcome; ameloblastoma; fibromixome cutáneo, (2) M~ 

cocele,· (3) Fibroma osifioente. 

Renard et al~ 77 seíial~ que los puntos principales de 

la complicación oftalmológica son la exoftalmia; frecuente; 

la disminucl&i de la agudeza visual~ que debe ser considera

da como un problema gMWe que demanda la inter-vención inme-

diata; pl"'Oblemas de movilidad extr-!nsece 1 decolor-ación papi

lar- y edema papilar- unilateral por bloqueo venoso. 

Oelendeheer et al• 26 publicaron un caso de df monostó

tica unilateral frontoetrnoldoesfenoldal que pr-ovocó amblio-

p!a y diplopia en el paciente 27 años después de que fué 

diagnosticada. Es preciso hacer notar- que tanto en el caso de 

problemas visuales como auditivos causados por df, la mera 

decompresicSn del paquete nervioso que está siendo afectado 

no garantiza que las Facultades del paciente puedan ser rec.!:! 

paradas en su totalidad: oasi invariablemente, el potencial 

de funcionamiento pel"'manece hasta el nivel en ·el que se enco!:! 

traba al momento de la intervención quirúrgica. Un ejemplo 

de esto es el rapar-te de Biroh y Cook 67 , 

La afección del temporal por- la df es un evento conside 

rablemente raro pero bien documentado en la literatura, pro

bablemente porque casi invariablemente conduce a cuadros óti 

ces intrigantes; Barrionuevo et al, 1 señalan que los dos -

s!ntomas más comunes son la pérdida de la capacidad auditiva 

y el aumento de volumen en la región temporal~ particularmB!:!. 

te post-auricular. Si hay tinitus, se puede afirmer que le 

lesión ha alcanzado el o1do medio; siendo este le razón para 

la pérdida de la capacidad auditiva conjuntamente con la ob.! 

trucción del conducto auditivo externo. En sl dado caso de 

que haya 111• inFecci6n secuidaria; le membrena timp,nice PU.! 

de ester perforada y haber Flujo purulento, La complicaoi6n 

m's Frecuente es el colesteatama y en los casos gravee de 1!:! 

Facción seCU"ldaria, es posible que se presente parálisis Fa

cial periférica; . 
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Sassin Y Rosenberg remarcan la importancia de los probl! 

mes convulsivos similares a los epilépticos en los casos de 

df en cráneo, como ya se ha mencionado¡ sin embargo, ninguno 

de los 50 casos que revisaron presentó problemas espec!Ficos 

de este tipo. Bertoni y Kooi 19 reconocen que el mecanismo 

exacto por· medio del cual se producen estos Fenómenos es de1! 

conocido, e indican que los estudios electroencefelográficos 

que realizaron no arrojaron nada en limpio. Nishioka et al. 
78 reportaron el caso de un paciente con epilepsia y df ex-

tensa en el temporal izquierdo, qua aparentemente Fué la ce~ 

Ea de una disminución marcada en le capacidad auditiva. 

En algunos art1culos se ha mencionado la importancia 

que tiene intervenir rápidamente en el caso de que se detec

te una lesión de df en la columna vertebral; especialmente 

con la intenci6n de deoomprimir cualquier estructure nervio

sa que estuviese siendo afectada¡ sin embargo; debe recorda~ 

se que ea extremadamente raro que la df ataque la columna 

vertebral, siendo una de les pocas estructuras ósea~ que casi 

siempre son respetadas. 

s. S1ndrome de Albright¡ asociaciones e otros s1ndromes. 

Sa. Precocidad sexual. 

Sb. Precocidad en el desarrollo esquelético. 

Se. Máculas melánicas. 

El sindrome de Albrlght consiste en una triada de df PE 
liostótica de extensión variable, máculas dérmicas hiperplg

mentarlaa y una amplia variedad de endocrlnopat1as que incl~ 
80 81 82 64 84 85 yes precocidad isoaexual ' ' ' ' ' , hipertiroidls~o 

0s 87 00 • . 00·09 90 
, stndrome de Cushing ' hlperparatiro1d1smo ' ' 

y acromegalia 79; 91 ; 92 •61 •47 , entre otras disfunciones. Ea 

más común en el sexo femenino y loa signos y stntomes se en

cuentren relacionados básicamente con el sistema esquelético; 

el endócrino y el tegumentario 25 e incluyen un debilitl!lll1i9!! 

to progresivo de la estructure esquelética debido e la inva

sión de le df; medureci6n precoz y crecimiento inicial exce

sivo, y cambios en la pigmentaci6n dérmica con un perfil ce

recterhstico. 

Pare una revisión detallada del mecanismo por medio del 

cual funcionan (el menos en teorta) las alteraciones endócr! 
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nas; es preciso reFerirse el cap1tulo correspondiente en este 
escrito;· 

La precocidad sexual en el s1ndrome se pone de manif ie~ 

to por lo general a través del desarrollo del volumen de les 

mamas'(debe recordarse que este s!ndrome casi es privativo 

de las mujeres y que cuando se presenta en hombres; es menos 

probable que desarrollen caracteres de pubertad precoz); de

sarrollo y pigmentaci6n de las areolas mamarias; desarrollo 

incipiente o avenzedo de les pilosidades púbicas o axilares~ 

vulva desarrollada de tipo pubertario1 ccn agrandamiento de 

labios mayores y menores 64 
1 eventual des~rrollo del útero 

y ovarios 84 
1 posible presencia de quistes ováricos 84 

1 y, 

casi invariablemente, episodios irregulares de sangl"l!ldo veg! 

na! que pueden convertirse en periódicos espontáneamente y 
s4'94'57·7s·2s·0s 

remitir tan imprevistemente como aparecen 1 1 1 1 ' 

Sin embargo; puede na pres..-.tarse este Última ceracter!stice, 

pero esto es más bien excepcional. 

Le precocidad en el desarrollo esquelético es ciertamB!! 

t,e inconstante; pero se considera que normalmente el s!ndro

me de Albright provoca une aceleraci6n del desarrollo esque

l~tico, logrando que el paciente siempre se encuentre adel~ 

tado a su edad cronológico 84 (recordemos que el descubri--

miento de esta modalidad da la dF casi siempre se hace en nl, 

ños) hasta que alcanza su desarrollo máximo. Una ciFra tent~ 

tive del promedio de adelanto en la maduración esquelética 

podría situarse entre el 20 y el 40X de la edad cronológica; 

sin embargo, no se encontró en le literatura revisada ningu

na estad!stice al respecto. 

Clásicamente 37 , se presupone que en aproximadamente 

el 50X de las pacientes con s!ndrcme de Albright existe una 

pigmentaci6n an6male y precocidad sexual, y en el sexo mas-

cul ino le pigmentaci6n anormal se presenta en la misma pro-

porción~ pero no le pubertad p~acoz. Se ha observado en al~ 

nos casos le existencia de una Frecuencia cerdiace el te sini,! 

lar e aquella presente en le enFermedad de Paget~ 

Se puede afirmar que; en general, los pacientes con une 

involucración extensa de le dF ye tienen un nivel avanzado 

de la enfermedad cuando los primeros s!ntomas aparecen, mi'!!_ 
tres que aquellos que tienen una involuc1"'11oi6n m!nime al mo
mento de les primeras manifestaciones usualmente no suFren 
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después una extensión de la patolog!e. 

L.as máculas melánicas ceFé-au-lait algunas veces se pr! 
sentan desde el nacimiento, pero en el caso de que no sea 

as!, aparecen tempranamente (entre 4 meses y 2 años), Su tono 
verla del caFé claro al obscuro, de bordes irregulares, no 
son prominentes ni palpables. Poseen un petr&itopográf ico asl 

métrico Y se localizan preferentemente sobre la espalda, la 

nuca; la regi6n lumbosacra; los costados, el tórax, las extr! 

midades inferiores y el cuero cabelludo; sin embargo, pueden 

localizarse eti cualquier parte del cuerpo 60164 • Tienden a 

encontrarse e un lado de la l!nea media con un borde irreg~ 

lar que recuerda la costa de Maine; a diferencia de ].os bor

des menos irregulares de la costa de California propios de 

las máculas de le neurofibromatosls 37 , definición hecha 
por el mismo Albrlght. 5 en 1937~ 

Oesde el punto de vista histológico SO , l•a m~culas se 

revelen como hiperplgmentaoiones melénloee notoriee a nivel 

de le capa basal; a excepción hecha de le mayor cantidad de 

melenocitoe y melanina en el ¡rea pigmentarla, no existe nl!! 

gune diferencie entre estas zonas y la piel nol"'lllal del mismo 

individuo~ 

Aunque no ea rero que ocurra, no es invariable le SLIPS!: 
poeici6n de las máculas a la localización de las lesiones de 

la dF en el esqueleto 64 y eventualmente pueden encontrarse 

manchas similares en 111ucosaa·. L.ea máculas no se ven dismlnu,! 

da~ por ningún tratamiento ni en dimensiones ni en color: 

ocasionalmente se obscurecen con el paso del tiempo 64
•83 • 

Si la mácula se encuentra en el cuero cabelludo o en une zo

na con vello, el pelo estará pigmentado de un color m~s ob~ 

curo que el resto implantado en otra &rea~ 
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Conclusiones! 

I. La di" es un tumor benigno l"'elativamente ,..a,..o, más Fre-

cuente en mujeres en las FoMTlas monostótica y poliostó

tica, y mucho más !"recuente en el síndrome de Albf"ight, 

II. El área maxiloFacial es de importancia en cuanto a incl 

dencia; .!nvolucreción naurol6gica y estética, y posibilJ: 

dades terapéuticas. 

III. Las dimensiones; la localización y el númef"o de lesio-

nes es Si.llll!lllll!nte variable. Parece existir cief"ta corre

laci&i entre la localización de les máculas melánicas y 

las lesiones óseas, poi"' alguna obscura razón. 

IV~ La ·dF puede causar ~l"'astornos neuf"ológicos varios po,.. 

compresi&i de estructul"'as nerviosas. 

v. La edad de la presentación de la enFel"'ITledad es variable; 

dependiendo de la modalidad de le dF, tfo es rer-a la ,..eaE 

tivación en el crecimiento de las lesiones tras un peri~ 

do de estabilización. 

VI. La asociación e otr-as entidades patológicas es ff"ecuente 

y la gama de posibilidades es amplie. 

VII. En lo que se ref'iere a la precocidad sexual .secundef" le y 

en el desarrollo esquelético, usualmente se considera 

que en la edad adulta se presentan une Fe,..tilidad nor-

mal y ~ desarrollo esquelético inF'erior al espef"ado, 

respectivamente. 
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CAAACTERISTICAS HISTOPATO..OGICAS. 

Macroacópicamente le apariencia de la lesión de df puede 

ser rojiza a grisácea o amarilla~ siendo siempre de textura 

arenosa o áspeMS;· su ·delimi taci6n as irl"eguler, normalmente 

carece de encapsulamiento y su vascularizaci6n es altamente 

variable, sobre todo por la localizaci6n y la edad de la le

sión 1 • La consistencia del tejido patológico puede sel" sua 

ve o dul"a, oscilando entre estos extl"emos incluso en el mis

individuo o en la misma lesión 16 o, como mencionan Kar-

ja y Aiisanen 3 , la Zll'Briencia macl"'Osc6pica muestra te ji-dos 

me 

que varían en su consistencia y vascularidad, teniendo lesi~ 

nas jóvenes suaves y l"Ojizas por su l"ico apol"te sanguíneo, y 

lesiones viejas, duras y éscler-6ticas, con un colol" blencuz-

co. 

Micl"Oscópicamente las lesiones se componen de tejido 

conectivo madul"o que eventualmente es lo suficientemente ce

lulal" como par-a pal"ecer un f ibl"oma en el cual se encuentra 

tejido óseo trabeculado; este componente puede estar pl"esen

te de una manera sumST1ente variable, incluso virtualmente a~ 

sente• La sensación áspera al tacto se debe a la presencia 

de esplculas de hueso neoformado 1 • Oahlgren, Lind,.Lindbom 

y M~rtensson 16 afinnan que la proporción tejido Fibl"oso a 

hueso inmaduro recientemente Formado es altamente val"iable: 

de esta manera, en algunas lesiones existe tejido óseo neo-

formado extl"'emedamente escaso y laxo, de lo que resulta una 

consistencia muy suave~ lilendo la pl"'Oporci6n de tejido óseo 

metaplásico se incrementa, exista una reducci6n del compon~ 

te de tejido Fibroso y esto haca que la consistencia se vue.!, 

va gradualmente mis Finne. Existe 1.r1a ciel"'te relaci6n entl"'e 

la edad del 'paciente y la apal"'iencia histológica de la le--

si6n; en los pacientes jóvenes cuyas lesiones aún se encuen

tl"en en una fase tamprena, al tejido conectivo es altmnante 

celular y contiene células gfg.,tes. Por su pal"te, el tl"'abe

culado 6eeo naoformado as escaso y no presenta actividad os

taoblhtice .• 
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En pacientes de 30 e 40 años de edad, la lesión aparent! 

menta ha alcanzado un estadio intennedio en el desar~llo; el 

tejido óeeo he Formado un trabeculado mucho más intrincado, 

presentando signos de laminación en algunas árees, Algunos º! 
teocitos Y osteoblastos está presentas eventualmente, El teJ.!. 

do conectivo es considerablemente menos celular que en le eta 

pa descrita anteriormente. 

Los pacientes de más de 40 eñes de edad presentan carn-

bios qua pueden ser interpretados como las etapas tard1ea da 

la df: el tejido óseo consiste de trebeculados gruesos~ cla

r"amente laminados Y .. con presencia de osteoblestos, El tejido 

conectivo contiene relativamente pocas c6lulas, les cuales 

decrecen en número en proporción el elemento 6seo 16 

Lo expuesto anteriormente corrobore el criterio de Con-
17 treres et al. 1 en el sentido de que el aumento en la e_:! 

ad permite c:iue la df evolucione hacia fol"mas más 11oaiFica••• 

das"; de los casos que presentan, el 7.6~ de las lesiones t_!! 

n!en un patr6n histológico de predominio fibroso, el 38.S~ 

de tipo mixto y el 53,8% de predominio óseo, teniendo este 

gl"Upo une edad media mayor~ Como se af irrna en el mismo art!

culo: "T~tando de aclarar estos extremos nosotl"'Os hemos P"! 
ferido correlacionar el aspecto histológico de la dlsplasia 

con la edad de nuestro grupo de enfermos y hemos encontrado 

que mientras más Jóvenes existta un patrón predominantemente 

fibroso o mixto; en los de mayor edad el patr6n era preFer"!! 

temente 6seo. Igualmente; el componente conjuntivo de le le

sión ere rico en células en el grupo de enfennos Jóvenes, -

mientras que eperecia rico en fibras con áreas hialinizadaa 

o pobres en células en el grupo de 'enfennos de más edad, A 

medida que aumenta la edad de nuestro• pacientes~ simultáne~ 

mente con los pr-ocesos de envejecimiento del "tejido coneot,! 

vo" y el aumento del componente óseo; van apareciendo' con 

m&s Frecuencia cantidades da osteoblastos y oateoclaatos y en 

las tr-abécula• óseas se advierten múltiples, mercadas e iM"~ 

guleres linees de cemento que dan al conjunto un aspecto pa

getoide ••• 11 

"Todas aataa conaidraaianaa nos hacen pW'lsar que eFect! 

vamant• la lesl6n displleica tiende a maa.irar asp!lnt6neamen

te en relación mla o menos estrecha con la edad; siendo bien 

patente que desda un patr-6n histol6gico inmaduro, escaso en 
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trebácules óseas, se alcanza otro, estadio rico en hueso, con 

mercada actividad osteoblástica y osteoclástica y un aspecto 

pagetoide de conjunto~· Por ello creemos que las imágenes ce-

1 ificadas da Fibroma osificante, osteoma Fibroso; etc. no son 

sino fot"'ll'les maduras de la displasia de los maxilares," 17 P,!! 

r~ mayor profundización en lo que respecta a le nomenclatura, 

referirse al capitulo correspondiente, 

Kirja y Aiisiinen 3 se muestran de acuerdo el respecto y 

- cittrt·a Slllith 1·9 pare añadir la posibilidad de que en le et.! 

pa tard!a haya une d1!91:nerecién mixomatoee. 

El trabeculedo óseo es delgado y se considera que se Far 

ma e partir de la mataplasie ósea del tejido Fibroso que se 

encuentl"e en 111 medio, origin1r1do ese neoFormación de un tra 

beculado primitivo pobremente calcificado 1 • El trabeculad: 

óseo tiene eepectos distintos, encontrándose, algl.l'ios de per

Fil delgado y en Forme de "C"; dando lugar ~1 término de "c.! 
racteres chinos" 2 • 

Clásicamente, se piense que el huesa presente en este 

trabaculado no es lamel_. en su tii;>o, sino que está def'ici~ 

temente or-g.-.izado y entre'l:ejido 1 • 2 • 3 ~\Como ye se ha visto, 
esta efirmacién es controversia!~ 

Ocasionalmente, se presenten asFérules o islotes de ca~ 

tílego hielino en el tejido conectivo e incluso puede llega~ 

se a inducir le calcif iceción de estas inclusiones certilegi 

nosea 1 • .Jackson et 111. 20 mencionan en el aspecto mecrosc~ 
pico del casó de df craneoorbitaria que reportan, la presen

cie de legos gelatinosos y hemorrágicos que eventualmente P,!a 

drían ser la caus1t del praf'uso sangrado observedo al momento 

de su inter-vención. Sugieren que est8 car-ecterística podría 

indicar que se trate de un1t entidad patol6gica distinta a la 

dt" da madlares~ 

La ralac16n qua mci•te entre cjue las célula• 011teoclh

tio11• gig.-.tes no son nun.-a ... , l• c.pacidad del tejido 

6sao pare volverse de tipo la111al.,. y le vascul•rizec15n, Fu.! 
. 1 6 , 7 

ron atecedllw por algunos ._.tor- ' ' • Raed •estuvo que 
la di' repreaanta la1~ ret.,ci6n ., 111 proceso de medur•cién 

Ó•a•, rez6ipor 111 CU•l C1alquler lesi6n qua pre•.,tara \.Sia 

tr91'1•f'onn•ci6n a hueao l•elar no debería ser con•ider•d• co 
mo df', Sin embargo~ Welcfron y GlenslW'lti 

9 
demoatral"On la 

existencia da una im6gen clhica 6see en un estroma f'ibroso 
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en aproximadamente el 50% de sus casos¡ el remanente de As-

tos, constituido casi por completo por pacientes da edad ma

yor, mostraron cantidades variables de hueso !amelar. Estos 

dos autores aseveraron qua une lesi6n inactiva por mucho 

tiempo puede constitu!r completa o casi completamente su es

tructura de hueso lamelerf la presencia o ausencia de osteo

blastoe es indicativa solamente de la tasa de neoFonnación 

ósea: su presencie no as incompatible con el diagnóstico de 

df, afirmación con la que coinciden El Oeeb, Walte y .Jas----
2 10 . 

pera , y Eversole et al~ • A este respecto, Osaki, He--
cker y Kramer 11 decle~ron que no existen suficientes datos 

pare determinar si la presencia o a1.1sencla de hueso !amelar 

es privativa de alguna de les modalidades de le dF, especlf! 

csnente hablendo de la variedad mcnost6tlce. 
14 . 

Fechner destacó el hecho de que ye que muchas lesio-

nes oateoFlbroaea presentan tanto hueso lamelar como prima-

rio, en ocasionas es conveniente limitar el diagióstico e 

"les16n osteoFlbrosa sin cleeiFicación deFinitlva" desde el 

punto de vista hiatop•tol6glco 1 dejando que el estudio radi.5!, 

gráFico sea el factor decisivo, como propusieron Boysen et 

al. 15 • Es de interAs recordar que Ameli et el. 21 indica

ron que en la df el grado de actividad de le lesión determi

na sus caracter!sticas microscópicas 19 •22 y que éstes co-

rresponden estrechamente a la apariencia radiográfica~ 

Aunque se considera que nonnelmente no hay Formaci6n de 

quistes en las lesiones, pueden detectarse éreas reducidas 

de degeneración qu1stica Focal 4 , y se mencione le presen--
5 ' cia de cavidades llenas de liquido • Por otra parte, la 

asocieci6n de quistes óseos con la df no es poco coman sa-

gOn Adekeye, Edwards y Goubran 12 , y Biesecker et al. 13 

quienBS trataron el teme m'a prol"undemente. 
~unque le clFra vllt"1e aegOn loa inveat!gadoree, se Piei;:?. 

se que la degersw::l6n mellgne all!"'cometosa ea de msios del 1~ 

1 , E'n el cep!tulo correspondiente a• trate m6a • fondo este 

aspecto. 
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Conclusiones. 

I. La imagen histológica de la df usualmente es inconfundl 

ble~ 

II~ Existe una relación directamente proporcional entre la 

edad del paciente y/o de la lesión y el grado de calci

ficación y la tesa de componente óseo sobre el compone~ 

te fibroso en la df. Esta relación se mantiene entre 

los aspectos radiogr&fico e histológico. 

III. Macroscópicamente, le lesión de df presentas 

- color variable 

- normalmente carece de encapsulamiento y delimitación 

clar-a 

- la vaecular-izaci6n y la consistencia son variables; e~ 

tando estas dos car-aoter-!sticao en relación dir-ecte a 

le edad de la lesión 

- sensación ásper-a al tacto 

IV. Micr-oscópicamente, la lesión de df presenta: 

- tr-abeculado óseo delgado en forma de 11 caractel"es chinos" 

- el hueso de la lesión r-ar-a vez es o parece de tipo !a-

melar 

- islotes de cartílago hialino y áreas reducidas de dege

ner-ación quistica focal; no invariablemente 
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DEGENERACION MALil9nA. 

Campanacci et al.· 5 consideran~ haciéndose eco de la op,! 

nión de la mayor parte de los investigadores, que le degene

ración maligna ·de la dF es IS! suceso bastante raro1 le Fre-

cuancia con que se presente varia en la literatura entre el 

o.sx (Schwartz y Alpert 1 ) 1 5~ (Slow 2 )~ S.7X (Abelenet et 

al. 3 ) e incluso 10X (Dabslca y Buraozewski 13 J; siendo es

tas las cifras más dirl..Sldidas. Cempanecci et al, afil"lnan que 

la malignizaci6n de la dF es r-ara en pacientes de merios de 

10 años de edad y de m&s de sesenta; per-maneciendo el resto 

de los grupos poblacicn.eles en la misme tasa de afección en 

general ~ con IZI 1 igere aunento entre 1 os 20 y 30 años de 

edad. La edad promedio de aperici6n el tipo histológico de t~ 

mor; considerando los tres más Frecuentes; es de 33 años en 

osteosercomas; 37 en FibroSt!lrcamas y 30 en condrosarcomes; 

pueden presentarse otros tuneras~ 

Un estudio comparativo de los reportes ha demostrado que 

el osteosarcoma es el tunor más Frecuente (50%), seguido del 

fibrosarcoma (26%) y del condrosarcoma (11%), según Campena

cci et al. Johnson et al. 4 mencionan que la dF puede trens

for-marse en.una variedad amplia de tumores mesenquimatosos 

malignos per-o que usualmente comprenden neoplasias con ale-

mentes de hueso, cartílago o tejido conectivo 13 y enumeran 

las degeneraciones malignas en el siguiente orden1 osteosar

coma; Fibrosarcoma; condt-osarcama; tumores de células gigan

tas y en huso; y combinaciones de los tipos anteriores.· 

Carnpenacci et al. prosiguen su revisión de le literatu

ra indicando que le 111eyor parte de les degener-aciones malig

nas se han observado en casos de dF poliostótica (631.J; pero 

que esta ciFre est' sujeta a la variedad del tumor: el Fib'"2. 

sarcoma y el condroGBl"Cana no muestran predilecci6n por el 

tipo de dF; pero el osteosarcoma es milis Frecuente en 111 mod! 

lidad poliostótica~ B'l la variedad monost6tica los osteosar
comes y los F!brosarcanas tienen una incidencia pr&ctic11men;. 
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te idéntica; Tanto en los f'ibrosarcomas como en los osteosar 

comas la aparición de le degeneración maligna es más tempra

na en la df' poliostótica; El s2:: de los casos de la litera~ 

ra ha sido caracterizado porque la df' ea ha diagnosticado an 

tes de que el sarcoma se pusiera de manifiesto, ya que la l~ 

sión displásica hab!is aparecido en la infancia con las cal"'aE 

ter!sticas de la patología; el intervalo promedio entre la 

observación de la dF y el tumor sarcomatoso es de 20 años. 

Si consideramos la totalidad de los casos reportados, 

incluyendo los de Campanacci et al.'~ encontramos que la loca 

lización más Frecuente es el Fémur, especialmente en su par

te proximal, seguido de la tibia; mand!bula y maxilla. El hQ 

mere y la pelvis están involucrados manos Frecuentemente pe

ro no de una manera rara; otras partes del esqueleto están 

incluidas sólo en raras ocasiones, En el 25% de los pacien-

tes que Figuran en ert!culoe, el ser-coma se presentó en ur'1 

éree de dF en maxilares y macizo craneoFeciel; esta local!z~ 

ción compr-ende Fibrosarcome y osteosar-coma; pero no condr-o-

sarcoma, 

Es un punto de vista aceptado en gener-al que le r-adiot~ 

rapie utilizada en el tratamiento de le dF predispone al de

sarr-ollo de un sarcoma, Oahlin 6 es de este opinión e inclu

so piensa que la causa del sarcoma es lo r-adioterapia; más 

que la lesión en s!. Da acuerdo a Abelanet et al. 3 ésto su

cede sólo en aquellos casos en que la radioterapia es admi-

nistr-ada en altas dosis (más de 3,000 rad) y que en último 

caso, no influye en el tipo histológico del sarcoma, la edad 

en la que aparece o su pronóstico f'inal ,· 

Las investigaciones de Immenkamp 7 ef'irman que existe 

una mayor tendencia a la degeneración maligna en aquellos P,!! 

cientes con df' poliostótica en los cuales (incluso en adul-

tos) se pr-esente un aumento constante de fosfatasa alcalina. 

Histológioamente; en slgunos casos se observó un paso 

directo de las ér-eas de dF a isletas de células con car-acte

r!sticas at!picas y olar-smente neoplásicas; en ot~os, el a-
rea transicional estaba marcada por car-actar-!sticas de la df 

de tipo inusual; en donde hab!a una prolif'e~aci6n fibr-oblés

tica ma~ceda con muchas células mul tinucleades en las que, 
aunque no presentaban mitosis at!picas; la actividad celular 

con hipercr-omia er·a obvio. 
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La apariencia radiográfica en los casos de f ibrosarcoma 

estaba señalada por una osteolísis casi homogénea con límites 

poco definidos erosionar1do u obliterando la cortical· ósea y 

con una frecuente expansHin hacia tejidou blandos; no se ob

servó una reacción osteogénica periosteal o une osteogénesis 

neoplásica en ninguno de los casos de Campanacci et al. En 

los casos de osteosarcoma se pudo notar una tendencia del tu 

mor hacia la expansión excéntrica a lo largo de le cortical 

Ósea más que dentro del hueso. La osteogénesis neoplásica se 

encontraba ausente o manifestándose ligeramente. Estas caroE 

ter!sticas concuerdan con las observaciones de Abelan~t et 
al. 3 

o • l 27 f' 1 d' - • d ~r1cout et a • a irmsn que e iagnost1cc e una dc~e 

neración maligna no reviste problemas en general, pero que s! 

puede haber dificultades tratándose de osteosarcomes muy dif~ 

ranciados; se describen dos f'ormas1 le periosteal 15 y la ir1: 

traósea 16 , Se trata, clínicamente, de tumores de aparición 

tardía y de evolución lenta¡ histológicamente la prolifera-

ción está bien dif'ercnciada cor. trabeculados óseos de forma 

irregular y bordeados de una 1 !nea de osteoblastos y oélulcs 

conectivas sin un orden anÉirquico evidsnte, y en un "sstl"'o-

ma" fibt"oso sin signos citológicos netos de mal ignidac!. '::l a~ 

tudio de la pel"'ifet"ia del tumol"' que en genet"al estó meno~ di

Fet"enciado pero infiltt"edo en le~ mes~s musculst"es, ~yuda ~n 

el diagnóstico. 

Je acuet"do e la opinión de Schwertz y Alpet"t 1 
, se pu~ 

den distinguir tres gl"'upos en los casos de tl"'en~formación mn 

ligna: 

Grupo I. Tanto la df como el tumol"' maligno están histo

légicamente confirmados. 

Gl"'Upo II. La df está histológicamente confirmada y aun

que el tumor maligno está cl1nicamente y t"adiclógicamente 

puesto en evidencia; histológicamente no está confirmado. 

Grupo Ill. Incluye casos que carecen de una documentación 

patológica completa pet"o evidentes desde el punto de viste 

cltnico y t"adlológico. 

Oabska y 8ut"aczewski 13 publicet"on un desarrollo exce~

lente de la maligr:ización de la df; indican que es indiscutl 

ble la capacidad de le df pal"'a sufrir un cambio sarcomatoso; 
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la neoplasia secundaria a esta proceso puede diferenciarse 

en va1~ias direcciones, pero usualmente sólo del tipo presen

te en el df; por lo tanto, es lógico que la contraparte melis 

na sea un osteosarcoma, un Fibrosarcoma e incluso un condrc

sarcoma. Considerando el grade de malignidad de estas neopl~ 

sias, es evidente que estos tumores pueden convertirse en 

Fuente de metástasis proveniente de un patrón histológ.ico 

multidireccional. 

Añaden que las neoplasias malignas no son uniformes y 

pueden variar; asumiendo esta analog!e de resultados de inve~ 

vigaciones morfológicao y experimentales concernientes con ];.¡ 

transformación maligne de un proceso patológico pero no pri

mariamente maligne 8 
1 as posible distinguir les siguientes 

métodc!3 de t1"'ensf'crmac!ón1 

a. Una neoplasia de crecimiento lento en un hueso que 

presente df, 

b, Un Foco pequeño de transformación maligna diF!cil de 

detectar por el gran tamaño de la lesión acompaRante, 

c, Una transformación maligna rápida que englobe y des

truya con celeridad la le~ión de df 1 pudiendo llegar a ser 

de tal extensión que ya no sea posible descubrir la lesión 

primaria, por lo que se concluye que la lesión secundaria es 

la única que estuve presente, 

~s imperativo darse cuenta que de la mayor parte de las 

lesiones óseas solamente una Fracción es examinada histológl 

cemente en les biopsias, por lo que eventualmente el panora

ma completo de la lesión no es determinado, ~adiográficamen

te hablando'· sucede una cosa similar ya que 1 en el caso de 

la df, deber!a hacerse un exámen radiográf'icc de cuerpo ente 

ro y no solamente del área 1~iractamente' invcluorada, Es Fá

cil entender, por lo tanto, que algunos casos de tumores ma-

1 igncs pl"'eeentan dF y que inadvel"'tidamente ésta no es detec

tada; de donde podemos conclu!I"' que las estad!sticas de inci 

dencie no son del todo exactas, 
Ademés, si bien por una parte la dF es una entidad bien 

identificada como señalan Dabska y Buraczewski 1 existen cie.!: 

tos cosos en los que la presencia de tejido Fibroso en ci~-

cunstancias de anomalías da! desal"'rollo en hueso está en co~ 

diciones parcialmente conocidas, como los llamados defectos 
Fibrosos corticales metafisiarios, algunos quistas de hueso 



y otras lesiones poco definidas en les que el tejido óseo es 

sustitutdo por une mezcle de tejidos óseo y fibroso; parece 

ser que algunos patólogos estén més atentos el diagnóstico 

exclusivo de le entidad maligne y no de les cerecter1stices 
9 . 

adyacentes o conjuntes. Lichtenstein mencione casos de fi-

brosarcomas en un hueso en los que un hueso adyacente revel!! 

ba radiogréficemente le presencie de defectos fibrosos. Has

trup y 111.Jensen 10 describiel"on un fibl"osel"come pl"oveniente de 

un· -fibl"ome no osteog&iico y que; segOn Oebska y 8ul"eczewsk i, 

pl"obablernente eM!I una ~esi6n de dF. Esto peMllte hacel"nos o

tl"a preguntas ¿pueda une trensfor-meci6n maligne presental"se 

en otras lesiones de hueso; en alglin tipo de "disfibrople;. __ 

sie11 de hueso? 11 ; 1,2 • 

Pal"ece sel" que el tejido Fibl"oso de hueso puede ser el 

origen de val"ios procesos patológicos~ los cueles a su vez; 

pueden sufl"ir una tl"BnaFormaci6n maligna. La determinación 

de le veracidad y la fl"ecuencie de este fenómeno l"equiere de 

métodos radiológicos y de inveatigaci6n m&a adecuados. 

Feintuch 19 cite e Cruz 20 en su revisi6n en al que pr~ 

pone cuatro criterios que deben ser cubiertos por pacientes 

considerados como sujetos de une transformación maligna aso

~iada a una radiaciéin previa; éstos son: 
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1. Evidencia radiográfica o microscópica de la condición 

benigna de le lesión primaria; 

2. Habel" l"ecibido radiaciones en alguna de sus formas y 

que el sarcoma se haya desarl"ollado en el áree inclutda den

tro del haz tel"apéutico; 

3~ Un periodo de latencia relativamente lel"go sin pre-

sencia de stntomes; y 

4. Todos los sal"comes deben ser compl"obedos histológic! 

mente. 
Tal vez de une menel"e enO)(a pero intel"eaante debe traer 

se a coleci6n la ccntl"ibuci6n de Abelenet et al~· 3 ; . en la -

que ~stos mencionan le capacidad cencertgena o co-cencel"1ge

na del metirmetacrllato utilizado como metariel de osteostn

tesis~ 

Williama y Thomes 16 indicen que en cualesquiera de es

tos sarcomas puede haber metAstasls a pulm6n; y at.nque estas 

mat,stasis solital"ies pueden ser tretedas poi" exclsi6n iocal ;· 
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la disección da nódulos linfáticos no se utiliza nunca en a~ 

tos casos. Si bien tienen un pronóstico pobre estos pacien-

tes; no es peor que aquel proveniente da un sarcoma osteogé;.. 

nico "de novo"¡ la tasa de supervivencia del fibrosarcoma y 

del osteosarcoma en la df es del sor.; y a 5 años es del 2DY., 

Los autores antes mencionados consideran que la aprición es

pontánea de la aparición maligna de la df es 14 años a partir 

del primer slntoma, y teniendo radioterapia previa, a los 11 

años, 

9ezer;..Melik y Muker Jee 17 el tan a L lchtenstein 9 para 

coincidir con &l en el sentido da que; debido a la multipll~ 

cided celular; frecuentemente los patólogos se ven en probl~ 

mea con respecto al diagnóstico y agregan que la capacidad 

de cambio a un petr&i maligno es de menos del 1~; considera!:!. 

do que equalloa sarcomas provenientes de la df son prontame.:! 

te fatales especialmente si son osteogénicos, Normalmente el 

paciente no está conciente de la displesia preexistente,. 

8rodeur et el, 14 publicaron un caso de un paciente de 

tres años de edad con un osteosarcoma en la porcl&i proximal 

del fémur derecho y df poliostótlca en el mismo hueso y en 

la tibia! adam&s; estaba presente una tr-analocación cromosó;.. 

mica autosomal que coincid!a con la de su medr-e sin que ésta 

pr-esentare ninguna otra alter-ación aparente, Brodeur et aL 

concluyen que la anomalla cr-omosómica y la df pueden haber 

pr-edispuesto el desarrollo del osteosercoma a una edad tan 

temprane. 

Pyke, Cope y Ooshi 21 ; hablando de la df en el macizo 

Ct"aneofaclal, aseveran que un simple agr-endamiento de les d,! 

mens!ones no pel"lllite distinguir e ciencia ciar-ta si se trata 

de un proceso displáalco o neoplásico~ por lo que. debe int!!!! 

terse un exi!imen hlsto!6glco minucioso entes de real izar una 

clr-ug!e radical o rad!otarapla (Lichtenstaln 18 ) 1 ye que se 

puede crear UMa conFuai6n con un osteosarcoma; un fibrosarc2 

ma o un tumor óseo de c61ulaa gigantes (Ackermen y Spujt 22 
); 

Powell et el, 26 enFat!zen qua;· como sucede con muchas neopla_ 

sies malignas, el cambio de la df a un sarcoma ae encuentra 

usualmente anunciado por un cambio r-epentino en el cr-ecim!E!l,2 

to de la lesión. 
Oe Smet et al. 23 publicaron un ar-tlculo en el que si 

bien se muestran de acuerdo en que el condrosarcoma es la tet 
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ceNS transformación maligna de la df, citan a Unni et al; 24 

y a Pelzmann et al. 25 en su afil"'!naci6n de que es posible en 

contr-ar- grandes cantidades de ca~t!lago et!pico en la df sin 

que se pr-esente una neoplasia ce~tilaginose~ Oe Smet et al, 

concluyen que, dada la falta de compo~temiento maligno debi

demente documentedo, la ex'!stencia de un condr-oser-coma ver-d.2 

de~ pr-oveniente de i.ne zona de df no irradiada puede ser

pueste en tele de Juicio; 

_ ..... ---



Conclusiones. 

I. La degeneración maligne de la df es rerar entre al O;S 

y el 10~ de los casos, Su pronóstico es pobre. 
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II. Las Formas malignes más comunes da la df son el osteoser 

coma, el Fibrosercoma y el condrosa~coma, 

III. Aproximadamente el 2S% de las lesiones que sufren dege-· 

neración maligna están situadas en maxilares y macizo 

craneofaciel, Además, hay estudios que parecen indicar 
. . 

oue la cifra de transformaciones malignas de la df es 

mayor de la que normalmente se reporta, 

IV. La degeneración maligna es más Frecuente enr 

- le modalidad poliostótice 

- casos que hayan sido tratados con radioterapia 

- pacientes cuya edad Fluctúe.entre los 20 y 30 años de 

edad 
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CARACTERISTICAS RAOIOGRAFICAS~ 

(Mencionando la aplicaci6n de tomcg1"'1!1F1a axial computar! 
zada y scintigMtf1a 6eaa) 

En general~ se puede aFol"!llar que la im6gen radiogr6Fice 
de las lesiones de la dF as un 6rea reducida con limites su! 
vea, tlpicamente asociad• 11 un adelgazamiento Fecal de la 
cortical 6se11. Eataa lesione• no son qu!sticas an el estric

to sentido del t6rmino, ya qua no .son cavidad•• llenaa de l! 
quido; ocaa!onalmenta ae ven multlloculres~ La aal llamada 

"graund gl••• llPP•.,..,ca" •• debe 111 trllbeculadc Fino del hu! 
so;· Aunque la leaionu tienden • raapeb.r la• reglones epi
fiaealee si se preaent;., .,tea de le puber-ted~ en pacientes 

de mayor edad no necnariamente sucedees1 1 • 

El Deeb •t .al. 2 ~ 3 considertw1 que la apariencia radio-

gr6f'ic• da l• df' - mctrem11d.in.,te variable y que depende de 
la deposicic!in de tejido f'ibraao y llU dlstrlbuclón. eu ... dc el 
componente de tejido f'ibroao pr-edomlne puede ser qu!atico an 
apariencle~ ye sea unl o multllocular~' Les rediagreF!ea eerl! 
das hen demostrado que en algl.l'loa casas las lesiones se vue.!, 
ven mis oalclFicedas con el aunento da la edad del paciente, 

24 sin que les excepciones a Asto asen poco comunes • Habll!tl_! 
cb en general, laa lesionas 6aeae mis o menas calcificadas 

de la df' ea encuentren an aquellas leelcnaa de mayor dura--
cic!in 24 • Cuando existen Araaa de condenaaci6n mezcladas con 

6re•s de rediolucidaz ae preaanta un aspecto "graund. glaas" 
o 11p11&1 d'or.,ge" debido a que loa elamentoa Fibrosos han 9!:! 
Frido una can•iderabla o•if'icaci6n 25 '! Est• laalc!in tllllbiln 

pueda cauar rnorci6n da ll!ltl relc•• d.,tri•• involuar•daa 
24 ;.' p_.. 8111Pl lr lo• canaclml.,toa can rnpecto • lo• mec•
nlemoa da celcif'lcac16n que op.,..,, en la dF ea preclao remi

tirse .i capitulo de cw-mcterletic- hlatol6gicaa. 
Fechn.,.. 4 aeñal• que la dF uaualm.,t~ produce Ll'I• ma•• 

t"u8if'orm• y mcp..,•iva~ uniandoaa lmpercaptiblament• al mlir-
gan da l• l••l6n can el ·hue.O normal ein mmrcar una dallml't!, 

. citan cl.,...,te def'lnldll~· Ea importante 11.,0,ionar qua Boysan 



et e:l. 5 enFatizeron que los hallazgos l"adiogl"éificos eion més 

decisivos que los histológicos; ésto pel"ece sel" ciel"to sólo 

en aquellos casos en los que los l"eeultados de las investig~ 

clones histopatológicae son confusos o en el ceso en el que 

le ~..ama de biopsias sea dif'lcil o peligl"'Osa. 
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Gl"egg y Reed 6 ~ citando e Sherman y Gleusel" 7 , aFiNnen 

que los l"esultados radiológicos en la df difiel"en de acuel"do 

a la etapa de la enf"el"'llledad. La mayor Pl!lt"'te dal proceso es 

osteol!tico,. que r-esulta en U"la densidad rediogrifice menol" 

con discl"etas áreas opacas. Les .lesiones más viejas y eque-

llas en les cuele~ hay une ectlvide~ biol6gice menor pueden 

incl"ementer su densidad 6see debido 11 le neofoM11eci6n de hu!: 

so, dando un as19ecto de humo o "gl"OUnd gless". 

Venal et al~· 8 ef'irm., que mientran menos osificada esté 

le lesi6n~ más diFlcll es el diegn6stico. La intel"pl"eteción 

histológica-radi~griFlca de 31 casos localizados en la cel"e 9 

demostl"Ó que existe une buena coM"eleci6n entl"e los diegn6st.!, 

coa l"ediol6glcas y loe histopatol6gicoe; sin embal"go, hey ª! 
pectes que pueden llevar a equivocaciones en los cuales el 

tamaño de la lasi6n~ al gr-ado de destMJcción y le l"e~ida ta

se de crecimiento pueden sugeril" une lesi6n m~ligna. 

Debido e su excelente resoluci6n densan~t,..lca, le tom2 

gl"eF!a axial camputal"izeda provee de una contribución inva-

luable al mostrar la pared Fibl"Oea da un seno mexiler intac

to o incluso engrosado cuando le rediologta convencional he 

sugsl"ido un proceso deatr-uctivo. En casca difíciles de df de 

le maxille~ la tomogreFíe axial puede sel" utilizada como un 

medio suplementario pera establecer un dlegn6stico coM"ecto 

B SegCn Will il!lllls y 1hanas 10 , la tanogreF{e Frecuentemente 

es de valor en el diagn6stlco y en le estimaci6n de le exten 
~ 21 -ai6n de la lesi6n. Higashi et al~ y De Santos et •l 

tmnbiin dastaCS'I el valor de le tamograF{a axial en la date~ 

minaci6n del tlfnaña de la lea16n. 

E'n la litert1tura que ee revia6 pal"• documentar este ••-· 

crito aa .,éantrarcn cuatro cl .. lficacionee de le aperi.-icie 

radiogrifice de la df; se·d-cribW'I • continuaci6n en ol"d., 

d• l11port;.,cia Por . ., d1Fua16n y aplicabilidad prlctica~ 

La P,.1mare cl .. iFi011ci6n~ utilizada por Faraci y Ket----
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cham 11 
, Prigent et el. 12 , Delandaheer et al~ 13 , Willil!lllls 

y Thomas 
14 

y Aenard et el. 22 en diversos art!culos, conside 

re que existen tres tipos de patronas radiol6gicos en la df. 

El primero de éstos es el tipo pagetoide, observable en el 

SSX de los casos y que se caracteriza por presentar éreas al

ternas de radiodensidad y rediolucidez. La Fonna escler6tica 

que muestra unB imágen homogilnaanente opaca se encuentra sol.!! 

mente en el 2.3X de los casos; pero predomine en los huesos 

frontal; maxilla; esFenoides y etmoides 7 • Le Forme qu!stica 

es la menos camOn (21X de los casos) y se caracteriza por le 

prCesencia de formes qu!stices redondas u ovales con bordes r.!! 

diodensos, localizéndose preferentemente en los huesos tempo

ral y Frontal 13 
, Este clasiFicación Fue originalmente pro-

puesta por Fries 1S • 

Le segunda olasiFicaciéin de Velicenti et al~· 17 compr1912. 

de distintos tipos de imágenes: Imigenes ge6dicas. Son las 

más caracter!stices; se ven como lagunas redondea u ovaladas; 

6seas, rodeadas por una zaia de tejido más denso (aunque a V,! 

ces no tlW1 limitadasJ; haciendo recordar por su disposici6n 

agrupada a un "penal de abejas"~ Como se treta de lesiones º.! 
teollticas~ atravesadas por pequeñas y tenues trabéculas que 

corresponden a tejido conjuntivo más esclerótico o parcialmet;?_ 

te calcificado, la imágen puede variar desde la t!picl!llnente 

denominada en "'"'!drio esmerilado" con oavidedes muy pequeñas~ 

hasta las imágenes qu!sticas de tamaño variable, Estes geodas 

son el origen de un ensanchamiento del cenel medular, con 

adelgazamiento de la• corticales y aumento de le Fragilidad 

del hueso. 

Imágenes pagetoides, Se observe una hiperostoais de la 

cortical con zonas de t1"81'1slucidaz alternando con zonas de m.! 

yor densidad. Estas zonas, de contorno ir~llQLllar y difuso, 

tienen un aspecto que recuerda al elgod6n; el c.,al medJlar 

es al miamo tiempo ancha. Se locel 1z., en Fol"'llle especial a n! 
val de cr&neo y columna vertebral. 

Im,genes de osteocandenACi6n~ Hiparaatoai• acanpaflede 

de deformaci6n 6••• qua cmpronete en f'orma p..-tloular la b-• 

del c""'1eo 17 • 

La tercera cl-lf'lcac16n mp.,.ece en un rtlculo de .Jo-

hennsen 18 pero ee de tbwegH8'" et al. 19 
i considere que 1-
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eparlenclas radlo16g1cas BtW'I altamente variables y no presen

tl!l"I cambies pato171ont6nicoa, refiri&idose particularmente a 

mand1bula y maxilla; se distinguen clos Fonnas b'sicasr la fo~ 

ma ast!IDlltloa; oon Lne o •&a ,..,..efacciones pollclclicas 
usualmente bl., definidas ., un medio frseo pe!" lo demás nol"'-

mal ~ y la fort11a oateoesclar6tica~ con una esclerosis 1.nifcrme 
que frecuentmnr1t:a sa .., •• l•per-ceptiblmmente con la eatruc

tur8 6s- nol"IMll.. Se puedan ~ astados tl"'l!ll"u&iclcnalea 
-- ·- •• 1 

Wltre -ta• doe f"Df'lll_, alenc:ID la 116• común une canblnacl6n 

da "'"9•• Hclar6tlcaa frecu9'tallante conf'luyentea e irregulll!: 
1111nte dellneedall;· da t:amllffo Vllrhible; can ireas csteol!ticaa 

an t-..1-0~ u-l•enta bl., def'lnldin pera de perfil irregullll"' 
19 • En algL.noe c1111oa - ob- nt N90rc16n Ndicular dentaria. 

La cuarte alaalf'1CllC16n .. de Hlgnhl et al. 20 y enun

c!a que las ~latla.. redl~lcaa de l• cW •en compl.! 

Jea, dlvldllinc:btal por lo g9"\8"'111 ., loa ael• tipo• alguien--
tea: llÍ) p..u d 1o'"9'1ge, b) paasciaplllC8tl ., l"'lll'lo; e) HCla1"6t1-

ca dlf'uaa~ d). p•IUdoqullltice (mUltllocular o unllocul.,.) ~ •) 
pagetoide~ y f') apat"i91Cla de tiza. De. acuerdo a low hallazgos 

radlogrftf'ica. at1P9C{f'icas~ la df' f'recuentalente pueda eer dia.51 
noat!cada poro Medio de la rtldiologla ccnv..,cional ~ Hlgashi et 

al~ aPleden que el uao de lea dc:nlcae Mldi~Flces de scint! 
gl"'aFla (radic:nuallde bona aCS1a) sen extremadamente Otiles el 
evaluar- la ext8nei&1 de leslanem Erseas complicadas, ccmo le 

df creneof'acial, ya CJ.IB auest:r'"IS1 lealcnee con mucho míie defi
nic16n que la 111i11ple MldlograFla~ El matltl"'ial ds tl"'Szo más 

mencionado en este t6cnicw - 111 1"'8dioia6topo aFln al tejida 
6seo, el SS. Te pollf'osFato, que se deposita en hUeao y preF.! 
rentemWlte en 9qt.1•1l- Zana9 can actividad blol6gie11 aumenta

da y/o alterada~ 
Fltz_. 26 Hñal.6 que el U110 de la ac1ntigr11f'l• 6• .. en 

1- l .. lan .. da le df' puede d8r lugar a conf'ualanH por la h! 

p~l .. izac16n de esta plltalagla ., l• reg16n Cl"lf'laol'•--

alal ~ pudUndoae 118gar a aonf'!lldir-la can tulllorea v•scul.,.n 
o HlP'nllCl~- rt8r-iavano-•!' T.,to 61 CQlllO Wlbon 14 y 

Sc:h.llftechar 15 h., ~ la !Mport:Wlcla da utlllz.,. la to

mog,..P'la Miel ., c.- ., lDB ~· haya 
dlagn6atico~ extena16n y lteit•• de la• 

L.. aart1ctllf"latlcas radiogrlf'lcas 

d.Jde con re91P.cta al 
leelcnea de dF. 
Fultl"'cn deact"'ltaa topo 

' -
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gráFlcamente por De le Fuente et el. 23 de la manera siguien
te: 

1.• GenerelidDdas r-ediológices. Les lesiones pr-edominan 

a nivel de los huesos lar-goa, el aspecto focal ea cerecter-ls

tico: zones patológicas bien dellmitedes ocesicnalments que 

interesen ciertas regiones más o menos extensas de hieso, oiem 
pr-e separadas por- intervalos de tejido s.,o. 

2~ Car-ecteres de las lesiones de los huesos lar-gos. Por

orden de frecuencia d-cendente se localizen en f'Smur~ tibia~ 

núner-o, r-adio, peron6 y cObito. En estos huesos 111 leesi6n 

eeenoial es la imágen la~ar mOl tiple; l!l9t11s. lagunas son ºa.::?. 
tralea Y a nivel de lea met6Flais y diáfisis, reapetendo gen~ 

ralmente lee ap!fisi•. San imigenea redondead_, ·ovaladas o 

polic1clio11&, de talla VBl"iable y bien limitadas~ SU multipl! 

cldad or-igin11 ..., aspecto 111"80lar en "panel de ebej-". Da ta-

· nalidad nomoginea~ pres.-it., 11 veces en su seno un pequeño 

p~teado mis den.,, ~ corraapande a islotes de hu990 metll-

plásico calcificado. El cS'lal mlldJlr aatá 1111pllado, con ero

sión y adelgazll'lli.,to de la cortical de dlll"ltl"'O hacia afuera 

por extena16n de n6duloa f'ibN>aaa. No existe rotura de le º"!:: 
tlcal nl oposic16n psr-16stice salvo en casos c:cmplicados~ Les 

im6genee de condensación no son l"l!IM!ls.· 

3. Caracteres de les lesiones de los huesos cortos. Fr~ 

cuentes sobre la pelvis, ae presentan como lag111as mOltiples, 

redondeadas, circunscritas y confluentes. Se localizan prefe

Ferentemente en las alas del lliaco, rsnas del !lean e isqui~ 

pubianas, or-iginsndo a veces defol"ll'lidadas e hipertrofia. Fiar-.!! 

mente se observan lagl.l"laa úiicas. Eñ los cm6pl11tos las irnAge

naa lacunarea nacen daaapar-ecer al cuerpo del hu-o. 

4. Caracteru a nivel del Miquis. Fiara vez ea af'actado~ 

L.as lesiones pu9Cl9'1 •doptar doa f'ormas1 tipo psaudoangiornato

llOi en 6sta al cuerpo vertebral y arco poater-ior- •atin borr

doa por le prea.ncla da !migan•• lact.r111r•a en caldill• 1 eso-~ 

ciada• a Fin .. estrlaoionos vertical••· Tipo paaudapagatoide¡ 

ti.na al a9J)ecto de vflrtebr-a "en cadre" con eatl"'Uotura marca

da, .,il"'qiJica y de contomo denso. Eatas 1-ion- pueden su-

f'rir Freoturwi• y deFol"lllaoionaa xif'o-escoli6tioaa. A vece11 se 

ob•erv., imltgen- lacl.l'l•raa en laa ap6Fisia t,..,averses o es

pino••a. 
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5. Caracteres de los pequeños huesos de les extremidades 

(Felenges, metecerpienos y metetersianoa). Se afecten con fre 

cuencie. Ampliación diefisierie en forme cillndrice, Estruct~ 

re de le lesión de carácter mixto, dando un aspecto poroso de 

conjunto¡ en otras ocasiones, se presentan imigenes lecuneres 

que originen un aspecto areolar. Los huesos del carpo pueden 

. afectarse con imágenes lecuneres sobre fondo condensado. 

6, Caracteres e nivel de cráieo. Frecuanteme~te hay lesio~ 

nes; en le b6veda craneal se presentan imigenes mixtas esoci~ 

das e lagunas de talle verieble •. Es habitual cierta hiperost_2 

sis de condensación y aumento de espesor: ·isto es mis Frecue.!:! 

te en los huesos frontal y occipital. Le bese del crAneo pue

de presentar condensec16n de ~specto mennóreo as! como espes.! 

miento que hace desaparecer le claridad de lea cavidades sin~ 

seles (especialmente seno eafenoidel y de le órbita), Neta 

tendencia e le uniletarelided. 

7. Caracteres a nivel de cara. De predCminlo unilateral, 

se localiza esencialmente sobre malar y mexilla, dando en oc.! 

sienes aspecto de leontiasie 6aee asim6trica, Su apariencia 

es de condenseci6n hipertr6fice con elguf'.les imigenes lecuna-

res. El engrosamiento de le pared exteme del seno maxilar re 

duce el temeño de le cavidad sinusal 23 • 
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Conclusiones. 

!. La apariencia radiográfica de la df es extremadamente va 

riable y aparentemente depende de los siguientes recto

res, no necesariamente separados entre st1 

- la deposición de tejido Fibroso y su distribución 

- la localización topográfica de las lesionas 

- la edad de la lesión y del paciente 

- la tasa de calcificación de le lesión 

!! • :.aentras menos calcificigda esté leo lesión de df; más di 

F!cil es el diagnóstico radiográfico. 

!!!.Lo tomogr-afta axial computarizada y la scintigraftá ósea 

son excel~ntes medios de ayude en el diagnóstico, el dia,a 

nóstico diferencial y la determinación de las dimensiones 

e involucración de las lesiones, 

!'/, Le resorción redicular dentaria es rara y es más común 

que haya una migración dentaria, 
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ALTERACIClllES ENDOCRINAS. 

Se ha mencionado anterionnente en este escrito que, a 

fines del siglo pasado, le displasie Fibrosa Fué originalme!! 

te confundida con el hiperparatiroidiamo primario bajo el 

nombre de oste1tis Fibrosa qu!stice; no Fu6 sino hasta 1931 

en que Hunter y Turnbull 1 señalaron una lesión ósea en la 

que el resto del esqueleto pennanece no1"'!11al y no cursa con 

alteraciones sn al metabolismo del calcio y del Fósforo: le 

denominaron oste!tia Fibrosa. 

SS 

Considerando este ejemplo como ilustrativo de lo estre

che y complejsmente que les anomellae end6crines estin rela

cionadas en le displeaia Fibrosa, en este capitulo se inten

tará resaltar los aspectos mis notables de esta parte del sl!! 

drama .de Albright. Sin embargo, en lo que se refiere a le 

etiopatogenia de las endocrinopaties es preciso remitirse al 

capítulo correspondiente pera le exposición de les hipótesis 

más aceptadas. 

Tentativamente pueden dividirse les complicaciones end6 

crines de le dF en tres aspectos: 

a. Precocidad sexual. 

b, Precocidad en el desarrollo óseo. 

c. Alteraciones asociadas. 

Tanto en estos renglones como en le presencia de la tri_! 

da del slndrome de Albright no existe ninguna explicación ª!! 
tersnente aceptada acerca de su existencia, pero se hen lo-

grado identificar cierta• caracterieticaa clásicas: le prec2. 

cidad sexual ea m6s ca1116n en el •exo Femenino, paro se he 

descrito raramente 191"1 h0111bre•; el sangredo vaginal prematuro 

y al desarrollo del vello pObico y axilar, esr como el BUlll!f2 
to de volumen de los •ano•, son lea caracterlatica• mis not2 

rias. En lo• pocos cesa• ., los qua lo• ovarios han sido e><a 

m !nadas, no •• ha observado cuerpo lOteo. · Le causa de le Pr.! 

cocidad sexual aún no •• clara y en ciertos paciente• en los 

que •• he llevado e cabo determinaciones da niveles honnone

les. las mujeres han mostrado altos niveles de estr6genos y 
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niveles b11Joa o no detectables de gonedotropines 19 

Aunque le df y el hiperperetiroidismo primario pueden 

coexistir, se hen demostrado ceteg6ricamente les diferencies, 

especialmente e nivel 6seo y de quimice senguinee, que exis

ten entre embaa condiciones. Ot~es asociaciones raree inclu

yen slndrome de Cushing; acromegelie; diabetes ins!pida, ti

rotoxicoaia y osteomalacia hipofosfatémica 19 • 

Richton et al. 2 citen a Hall y Warrick 3 pera incluir 

·al crecimiento esqual6tico ecelel"'tldo, incluso ain que se pr! 

santa pubertad precoz y añaden que el hipertiroidiamo puede 

encontrarse asociado el slndrome ele Albright entre un 5 y un 

30~; sin embargo, la pr1111encia de le forma clisice de le en

fermei:r.d de GM1ves ea extramedmnente MIMI 
4 • La asociación 

de enomallas tiroideas can el slndrame de Albright fué revi

sada por Hemil ton y Meloof" 5 , · reportando una mayor inciden

cia en el sexo masculino en una edad promedio de 23 años; 

Ricliton et el~ concluyen e partir de au caso que la t:il"ot:oxi 

coeis obaervada se debe a Lrla hiperf"uici6n de le tiroides, y 

recomiendan que todos aquellos pmcientes en los primeros eños 

de vida con la enf"ermeded de Graves deban ser observados por 

le poeibilii:r.d de desarrollar el alndrome de Albright, 

Lecointre et el.· 13 coinciden en que el mecanismo end6-

crino en le pubertad precoz asociado a le df es dificil de 

explicar; se puede afirmar que su frecuencia en el sexo feme 

nino, más elte, y le rareza en el masculino 6 son ciertas, 

es! como su evoluci6n ulterior haste une fertilidad normal 
6 •7 , Añaden que los estudios histopetol6gicos que se han h,! 

cho hen abierto le pasibilidad de la existencia de quistes 

en el ovario 8 •9 • 1º sin carecterísticas de ovuleci6n 1º• 11 • 

Desde su primer articulo, Albright et al. 7 hebten conside-

redo 111 posibilidad de una .iC11111111• cong6nite del hipotftla-

mo; l• hip6tesis de una anomalía hipatal6mice adquirida, ae

cundllria • 1 eaianaa 6saas de l• bllae del cr"1eo, se ha pro--
9 pu-to ,paro l•• laaion• en 891:ai localizaci6n no son de 

ningu,,. marlera conat.,tn. Mea r-=:ientemante, le multiplici

i:r.d de le• alteraciones and6cri1'1119 paaibl- an el a1ndl"Clllle 

da Albright ha d.to lugar a l• h1p6t-ia de una hlpereecra-

c16n de honnonaa hipat•l""ic .. ·d• liberaci6n 3 , Lecointre 
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et el. concluyen que las ce,..actel"'!sticas p,..esentas en el s!n 

d,..ome de Albl"'ight sugieren un.a diaFunci6n hipoteUimico-h!po

fisierie que puede oonducil"' a une rnaduraci6n p,..ematura y pe~ 

cial de lea g6nedes~ sin que se p,..eaente perelelemente une -
medureci6n ve,..dade,..a de la aec,..eci6n gonedotl"épica. 

Probst 14 afirma que las menifeateciones del atnd,..ome 

d~ Albright va,..ten con la edad y puedan il"' desde casos trág! 

cos que eventualmente progl"'esan heata invalidar al paciente; 

hasta presencias benignas o leves• Considere un hecho la in

yolucreci6n hipotelmnico-hipoFiaier-ia~ añadiendo que ásta a

fecta más a les mujere• que e los hombres y en una forma m6s 

severa, pero concede que no se ha podido dl!IT!oat,..ar el mecani.! 

mo causal de la elteraoi6n. Oestaoa el rengl6n en el que, a 

diferencia de loa hombret1 afactaclos, los caeos femeninos del 

s!ndrome son puestos bajo atanci6n mádica ante las primeras 

manifestaciones de la pubertad precoz~ tal vez por parecer 

más alarmantes qua 111 esparmatogllnasis pl"emetul"'a y al egl"'Sl

demiento acelerado de t-tlculoa y pena. 

En su publicación de un caso de slndl"'Clme de Albr-ight 

coexistente con a!ndroma de Cuahing, Oanon et el, 15 indican 

que aunque esta coincidencia es l"'Sl"a~ existen otl"l!IS enomal!es 

asociadas más fl"ecuentea 16 • 17 ; sin embar-go, la intel"l"'Bla-

c16n entl"e la hiperplsaia edl"enal, otras alte,..acionea l!ll"ld6c,..! 

nea y el s!ndt"Ome de Albr-ight es obscura. Corl"'Obo1"'1!11"1 que la 

hipersec,..eción de hormones hipotalámicas ha sido sugerida º2 
mo mecanismo causal 3 y que por lo menos en un caso el hipo

tálamo estaba probablemente involuc,..sdo, ye que se pudo i--

dentlFical" la existencia de eeper-matozooides mad.al"Os en una 

biopsia de testtculo de un niño de dos años da edad con pu-

bel"tad pr-ecoz 6 
1 la ausencia de un tumor de c6lulem de Ley

dig excluye la posibilidad de que le esperrnatog&naais haya 

sido causada por niveles excaaiv1111anta eltoa de widr6ganoe 

producidos localmente 20 • Denon at ali. continCi., tl>CPoniendo 

su caao indicwido que arique.es posible que un maoenbmo cen 

trel haya estimulado inicialmente le hiperplaaie •dl"'enal Y 
loa quiete• ov6ricoa; probeblem.,te Y• S)(ietle une autoncnte 

?•re los.6 m-- de edad. Une reviai6n detalledll de loe he-

Uazgo• Po•t-11artem en 0890• de a!ndrane de Albright lie d•o• 
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tracio qua la mayor parte ds lea glándulas end6crines se encon 

traron hiperplásicas 21 , lo que sugiere que nuestro a1ndro

me representa une entidad en le cual muchos 6rganos inicial 

o subsecuentemente funcionan de une manera autónoma 22 , 

Ehrig y Wilson 23 señalan que al reconocimiento del hi

perperetiroidismo asociado a la df" ea más importante en sí 

pare implementar un tratamiento adecuado que por les reperC!;! 

siones que pueda tener Essta en las lesiones óseas de la df~ 

ya que la extirpación de los adenomas paratiroideos no alte

ra aparentemente el prugreso de las lesiones displisicas. 

Añaden que la incidencia promedio reportada en la literatura 

fl•Jctúa entra un 5 y un 1DX para aquellos pacientes con dF e 

hiperparatiroidismo asociado~ Concluyen que esta conjunción 

es mlis que coincidente, ya que " ••••. ·dudamos que le df r.ePr,!! 

sents una respuesta esquelética peculiar a un aumento de la 

PTI'i circulante, ya que eso nos llevarla e esperar que el hi

perperatiroidismo fuese une asociaci6n frecuente más que in

frecuente de la df ~· Existe tambUin la pasibilidad de que la 

df cause une hipocalcemla leve que a su vez dá lugar a una 

hiperplasia peratiroidel!I¡ sin embargo~ en los casos de los 

que provienen ll!ls cifras de incidencia, 4 de S tuvieron ade

nomas más que hiperplasias. Parece probeble que algún Factor 

desconocido sea el responsable de este asociación.•• 23 

O'Armiento et al~ 24 aseveren que le precocidad sexual 

del síndr-ome de Albright es periférica en su origen y que -

puede coexistir con una hiperfunción eut6ncrne de la tiroides 

y añaden que los resultados de su estudio~ junto con loa da

tos aportados por otros autoras con respecto al Funcionemien 
12 15 -

to aut6nomo de las glándJlas pituitaria y adrenales ' y 

.con los hallazgos de autopsias que demuestran ll5 hip!!l"plaeia 

de la mayor parte de las gl&nct.ilas end6crinea 21 , penniten 

concluir que el s!ndrane de Albright daba ser ccnaiderado CE, 

mo una 11dananatosis •ultiencl6crine, teor!a propuaat• por 

DiGaorge en 1975 18 • 



Conclusiones~· 

I, Cada caso de df debs se~ tratado individualmente con un 

enfoque médico total, especialmente el síndrome de Al-

bright, 
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II, Las lesiones Óseas deben ser intervenidas, en el caso· que 

así parezca conveniente; de acuerdo a las indicaciones de 

Chassagne et al, 

III. Las lesiones óseas de involuoración neurológica deben 

ser tratadas quirúrgicamente ten rápidamente como sea p~ 

sible. 

!'/, Debe intentarse une reconstrucción plóistica u ortopédica 

tan pronto sea extirpada la lesión, 

V, La irradiación de las lesiones está completamente centre 

indicada, 

VI. =:n el tratamiento de las disfunciones endócrinas apare~ 

temente es útil el uso de calcitonina, medroxiprogeste• 

rona, ACTH y oxiFenbutazona; en algunos casos, 

1/II, El pronóstico usualmente es Favorable; excepto en los ca 

sos mencionados en este capítulo·;· 
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DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL, 

El diagnóstico de la df debe hacerse combinando lou ha-

11 azgos cllnicos y familiares con los estudios radiográficos 

y patológicos, considerándose como concluyentes estos dos úl 
timos, Es preciso destacar que, como regla general, la impo~ 

tanela de las caracter1sticas radiográficas e histológicas 

es considerada en la literatura que se utilizó en este eser! 

to, superior la una a la otra dependiendo del enfoque o cam

po de la revista en la cual el articulo Fuá publicado¡ con 

respecto a esto, Faraci y Ketcham 27 afirmen que· el diagnós

tico de df se realiza por medio de la biopsia, pero que esto 

no siempre es posible hacerlo exitosamente; en estos casos, 

la rediolog1a as una ayuda significativa, como Leeds y Sea-

man 6 lo publicaron junto con una serie de 46 casos de df Cll. 
yo diagnóstico Fuá exclusivamente radiográfico, 

Debe tenerse enccuenta que, de ser posible, el uso de 

la tomograf!a axial computarizada y de la scintigraF1a 5sea 

son de excepcional ayuda en el diagnóstico 1 ; 3 e incluso se 

menciona el uso de técnicas de cuantificación bioqu1mica 2 

para detel"'miner niveles hormonales y enzimáticos, 

Ya que los hallazgos c11nicos son la PI"' imera manifesta-

ción de la df, en un paciente en el que se sospecha la pre--

sencia de asta entidad debe comenzarse por buscar-: 

a. Alteraciones óseas mor-fológicas y/o funcionales~ 

b, Máculas melánicas, 

e, Anomal1as neurológicas~ 

d, Alteraciones end6crinas primarias o asociadas! 

e, Oesarl"'ollo óseo precoz, 

f, Oesarrollo sexual pr-acoz. 

Poster-ioMnente se hace un estudio radiográfico eaciuel&t! 

co completo, y loa hallazgos son comparados con las caracte

r-!sticas cl1nicae 1 obtenllsndose un panorama de ;e loceliza-

olón, dimensiones y axtenei6n de les lesiones 6sees; en par~.! 



?2 

cular. 

Se implementa un estudio exhaustivo de los antecedentes 

fsmiliares simileres pera establecer en su ceso, le lnvolu-

Cl"l!lci_En hereditaria de la di' o preparar su diagnóstico dife

rencial con otras elteracianes sist&mico-metebóllces. Si los 

hallazgos as1 lo sugieren, se lleven a cebo estudios del me

terle! crcmos6mlco en el paciente y en los femllieres cerca-

nos. 
En aquellos pacientes en les que see·poslble conformar 

un estudio histopetol6gi~'O, las.resultados de &ate y los el_! 

mentas anteriormente mencionados se conji.ntmi pare emprender 

el diagn6stico diferencial y les conclusiones de esta proce

dimiento se conf'irman· contra los factores radicl6giccs e hi,2 

topato16gicos sobreselient-, cCll'I lo qua finalmente se llega 

a un diegn6etico. 

Esquema del procedimiento e seguir en el diagnóstico. 

otras 

Estudio rediográflco 
- CAT-Scan 
- sc1ntigref1e 6sea 

Involucracién sistémi 

/DIAGNosnco DIFERENCIAL: 

""l"'doa potol&glcaa , , 1 
Conf'irmeci6n contre loa hallaz
~::.:;"dlo .... Fl~e ~ hlot ... tol~ 

- nicnast6tice ~------,,,_ ... olsPLASIA FIBROSA 
pol iast6tica :;---..._. _. .. _......... . 
alndrolle de Albrldit 



73 

Stuhler et al. 3 describen algunos de los diferentes mé 

todos de investigeci6n que se utilizan en las lesiones de df 

pal"e difel"enciarlos de otl"aa lesiones tumol"ales~' Entl"e ellos 

mencionen: 

e~ Tel"lllogl"afta!' Se ha llegado e la conclusión qua los P! 
cientes de df tienen elevada le tempel"etul"a entl"e 1 y 2º e; 
tanto en edul tos como en adolescentes·;· Este incl"emento en le 

tempel"atul"e apal"entemente se mantiene Poi" años o meses al bien 

los cambios eatl"uctul"ales en les lesiones son mtnlmos, Esta 

l"eeccl6n hipel"té~ice pel"lllite difel"enciel" a la df de los qui~ 

tas enaurismeles y juveniles; as! como de flbl"omas y osteoccu 

dl"omas; ye que en estos tumores el ·paciente permeinsca nomo

téromico~ 

b~' Scintigl"efta ó~ea~· Los estudios en este campo mues-

tl"an que e>el•ta ..., aumento mal"cado de absol"ción del 99mTc-P2 

llfosfsto en les zonas tumol"ales; y apal"entementa estos datos 
4 1 

coinciden con los de Umek et el;• Pel"a empl !ar el tema del 

uso de le sointigraFta;· es pr.eolso l"eFeril"ee 111 capitulo de 

csl"actel"1sticas rediogl"!Ficss; as! como en al caso da la tom2 

gl"sfta axial computal"izada (CAT-Scan)'~· 

o. Tomogl"BF!a axial computarizada~ No solamente hace P.!?, 

sibles las lmfigene~ axiales sino que ilustl"S los valores es
pec!Flcos de debilidad en las pol"ciones irl"8dladss de hueso 

por medio de la detenninación de las cifl"as delta (Houns---

Field), A tl"avés de seleccionar áreas de intal"és (l"agions of 

intel"est, o AOI) en las imágenes CAT-Scan, se h's llegado a 

la conclusión qua les lesiones de dF pl"aaentan ciFl"as Houn ... 

Flald da entl"e 70 y 130 miantl"es que, poi" ejemplo, los quis

tes aneurlsmales y únicos de hueso tienen velcl"es de 30 e 40. 

Poi" otl"s pal"te, le transición antl"a la médula ósea y el hue

so eFeotado poi" la dF en un RDI ea mucho más olal"a que en 

une l"adiogl"efta normal, e incluso se pueda llega!" a pl"eveal" 

la reactivación en al cl"aclmlanto da una lesi6n a nivel clt

nico~ Stuhlel" et 111~' l"acamiandlln ahondel" en los campos qua 

le tomogl"ISP!a ebra en etl diagn.Setico da la dP. 

Pal" su P•l"ta; OaPPnar et al~ 5 raa•lt.., pal"tloulannenta 

la impol"tencia da aplicar l• tamogr•P1e·sn l• evaluación da 

lee laeionea Cl"..,aaPeclelear ee ha l"epol"tado que heata al 35X 
9'7'9 

da loa pacientes con dP pl"eaentan proptosls ' ' Y acense--
jan considal"al" la eventualidad de esta patologla en cede ca-
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so de pl"Optosia unilateral! Añaden que la tomograf1e es útil 

en le detacci6n de lesiones ol"bitales as1 como en la estime

ci6n de su extensión~ Gracias e la aplicación de este método, 

se puede diferenciar entre osteomielitis~ grenulome eosinof1 . -
lico y neoplasias con respecto e le df, ye que les tres pri-

meras tienen cifras delte relativamente bajes, entre 20 y 40. 

Hounsfield units (H)~· Ocesionelmente, le df puede presental" 

protrusiones ful!ira de hueso da consistencia blenda, situación 

en le ·cual le tomograF1N detennine sus dimensiones, es1 como 
5 le trensFormaoi6n maligne en el ceso que se presente • Vanel 

atal. 1 afirmen que en.equeiles lesiones psuedotumorales de 

diagnóstico diF1cil, la tomografta permite un nuevo enfoque 

diagnóstico al obtenerse une visualización directa del teji

do fibroso, permitiendo e esta manera le reevelueción del 

diagnóstico. 

d~ Microscopia electrónica~ Este método muestre que les 

áreas Fibl"Osas se encuentren turne~ectas de une manera .alveo

lo-qulstica. Unas membranas delgadas comprenden distintos gr~ 

dos de debilidad estructural y se encuentl"Bn en una cohesión 

l11><e. Los trebeculados óseos y el hueso ady.acente han sido 

descritos como hueso Fibroso o remanentes de hueso !amelar 
9 o' 1 • 1 • 1 ~ Les imágenes del microscopio electrónico no ·mues--

tran las ceracter1sticas ordenadas del hueso normal, tal co

mo fueron descritas por Boyde 12 • 

Es posible que tanto el hueso !amelar como el fibroso 

estén presentes~ ye-que ciertamente se reconoce una disposi

ci6n de tipo !amelar; los limites está parcialmente borrados, 

de donde se puede asunir que se trate de otro hueso fibroso. 

En un detalle más Fino es posible observar clivajes y estas 

fol"l!'aciones 6seas tembimi muestran deFectos estructurales. 

Cor.ipw-ativamente~ el fibroma oaiFicente presenta una i~ 

Fraaatructura Fina de hilos de colágena; sin embargo; no se 

ha podido establecer un diagn6atico diFerenciel e este nivel 

entre la df" y la enf"ereedlld Ó•- de Aeclcllnghausen 13 • 

a. Mlcraen,l iei• radlos""Fico·; Consiste en el anál iais 

cuentitativo y cualitativo de loa elementos contenidos en el. 
tejido; ae ha comprobado que lea ¡reaa Fibrosas muestran un 

contenido.pobre da calcio y F6sFol"O~ Los análisis ~u!micos 

de otros elementos aparentemente no son de valor~ 

F~' Micro-radiografla! Las investigaciones micro-radio--



gráf"icas de la df" muestran intensa aposición y conf"irmen los 

resulta~os termográFicos y scintigráficos; en el sentido de 

que hay un eumento considerable de los cambios estructurales 

en el hueso. Los centros de los canales de Hevers son mucho 

más amplios que en el hueso normal. 
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g. Fluoromicroscop!a. Como en le micro-rediogreFte; ex!~ 

te un aumento en la demanda y concentraoi6n de Fluorocromos; 

administr-ados previamente; en la zona de la lesión:· 

h. HolograF!a.· Eh cooper-aoión con Greguas 15 ; Stuhler 

et al. decidler-on utilizar la hologr-aF!a laser pare re~is---

1r-ar el campo ultras6nico producido en 1.11 espeoimen de hueso. 

Asever-an que el método puede ser- de importancia diagnóatica 

en el Futur-0 1 aunque es neoeeario aún mucho desarrollo en 
el campo~ 

El diagnóstico diFerencial de le dF se debe hacer contra 

las siguientes entidades patológicas, en el caso que su loe.! 

lización, al comportamiento cl!nico y las apariencias redio

gréficas e histológicas as! lo sugieren1 

EhFermeded de Peget~ Se presenta después de los 40 años 

normalmente y está acompañada por hiperfosFatemie e hiper--

cementosis 16 , Es más frecuente en hombres de edad adulta 

y cuando afecta el cráneo; casi invariablemente está presen
te en el temporal 1 .le cuel es une local izeción muy rara de 

la dF 
17 • Si bien puede tener caracter!stices rediográFices 

similares; la distribución de les lesiones es distinta 18 ~· 

La enfermedad de Paget; a diferencie de la dF; eFecta en es

pecial a hombres seniles o pre-seniles (edad media: 60 - 70 

años) y entr-e sus localizaciones predilectas; está le columna 

vertebral, que en la df casi siempre es respetada 19 • 

EhFermedad ósea Fibro9u!stica de Reclclingtiausen~ Se pu~ 

de confundir rediográf"icanente por su aspecto multige6dico Y 

qu!stico·~ A nivel del hueso alveolar se observa la desapari.;. 

c!ón de la lmina dura pera~· sobre todo,· hay un 11!ndrome b!_!? 

l6gico que no es caracter!stiCll de 111 dF1 hlpercalcemia 1 hi-. 

parfosForemla 1 hlperf"osfate•emia 1 hiperceloiurle e hipofoaf~ 

turia 16 • Cebe destacar que esta patolog!• se confunde más 
19 

Fácilmente con le enFel"'!lladad de Paget • 
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Neul"'tlfibromatosis. Se dif'erencte básicamente pcr el pe

tr6n predcmlnantemente Familiar de le neurofibromatcsis; e 

difemcia de la df' 16 , le sutil dif'erencie en el contorno 

de las máculas meHinicas, irregulares como le coste de Mal-

ne en·e1 df y menos.tortuoses como le cesta de Calif'ornie en 
la naurof'ibramatosis 20 ~~1 ~ el carácter hereditario de le 

neurafibl"'tlmetosis y la cira.nscripción de la df el tejido 

6sao,; 

Aat1culo11le X (l!ll"lfermeded de Hend-Schuller-Dil"'istion) ·~ 

La asociaci6n a Ll'1B diabetes ins!pide o • Ll'1 lnf'lll'ltilismo 
19 . 

permite descartarla 1 as! camr.i al hecho de qua lae lesio-. 

nea poseen rad!ol6gicanentci·cantomos def!n!doe~ sin canden.: 

saci6n peri&stica parif"&rlca 16 • 

Amelablastom1i!' La imagen radlogr¡f'i~a de ...., l!'lleloblest2. 

me y de Lrlll leal& de df' puede ser muy perecide Y.es pl"'áoti

camente lndlstlngulble si lo d!mW111iane11 son similares~: Siem 

pre deba tenerse en mente esta patologla en el diagn6stico 

dlf'erenclal 22 ~ 23 ~ 16 • 

Arisiamas. Las dlf'lcul tadés de dif'arenclaci6n radlográf'l 

ca entre la df' y algún tipo de engiana sen ten cl"'Íticas como 

en el smeloblastoma 16 ; 22 ~ pero le utllizaci6n de FÍeboan-

giograf1a permite destaca!"' la involucración circulatoria de 

esta lesión vasculal"'. 

Osteoma.' Es difícil hacer uia distinción entre ambos 
. t 6 19 . proceses pe el gicce en le mayor pal"'te de los casos, pero 

eventualmente existen patrones histol6glcoa clásicos que Fa

cilitan la dif'erenciaci6n 24 : le df presente menos tejido 

osteoide y hueso et!pico calcif'icedc~ y el osteoma tiene uri 

.tejido conjuntivo osteobl,stico rico en vascularización que 

se dispone en f'Dl"llla de manchas discontinuas 25 ·• Si el osteo 
. -

me presente una calcif'icecil5n atlpica~ es aOn rn¡s diF!cU dl!J 

difer-enciar 16 • 

Canentoma. Muestra masas revueltas de tejido fibroso •! 
milar al de le df; se distingue por. el cemento subyacent.e 

que .se polariza ca1110 hueso l•el.r- mccepto que las lineas 

son ·da delgadas 18 ~ 26 ;"29 .• 

quiste dentario~ Radiol6gicemente, 111• locelizacUln Pª!: 
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tinente debe inducir siempre e conaider-ar el quiste dentario 
en el diegi6stico diFerenciel 23 , Si se prectice una biopsia 
por eapireci5n, es muy probable que loa resultados sean in-
compatibles 22 

, La esociaci5n oon dientes retenidos debe 
ayudar a esclarecer el diagnóstico 16 , 

Encondromatoaia .. Este lesi6n tiene más similitud con al 
hueso normal; con pequeñas manches de calcificaciones, que 

30 '25 23 la dF ' y radiol6gicsnente pueden ser muy similares , 

Fibroma osif icante~ Esta petologle se encuent1"9 mucho 
mejor circuiscrita que le df" 3o; 26 ; sin embargo; la diferen 

ciacicSn con le dF cl"6nic• o subcr-6nica puede ser dif!cil 26-; 

el punto ~ua,elgunos investigadores piensen que no es posi~~ 
31 32 33 34 35 

ble ' ' ' ' 9· Ea més comOn que al Fibroma osificante 
36 l . cause rizoclasia en su·locelizecicSn maxilar as como mua! 

tra una mayor preFerencie por las mujeres y por aparecer de! 
puás de los 20 años, a diferencia de la df que usualmente lo 

hace antas de ase edadr rediográFica e histol6giceml!Mte el 
Fibroma es m'a definido, oon uie Forma més o menos esférica, 
mientras que le df" tiende a ser f"usif"orme y expansiva; care
ciendo de la local izeoión pariapical Frecuente del Fibroma 
osificente 37 ~· 

Fibroma no osificante, Rediográflcamente pueden ser in

distinguibles pero esto no ea muy Frecuente 23 • El estudio 
histopetol6gico es concluyente, 

Hieerparatiroidlsmo,· Clásicamente se considere que les 

alteraciones end5crinas en el hiperparatiroidismo estén bien 
identificadas; sobre todo en lo que sa refiere a presencie 

da electrolltos en los llquidos corporales; sin embargo, es

tudios más profundos han revelado que cada caso de hiperpaf-!! 

tiroidismo primario o asociado a df; qua se ha estimado en 
una c!Fra tan elte como el 5 o 10~ da los pacientes de dF, 

debe ser tratado de manera particular, Le identif'icacicSn 
del hiperpal"atiroldismo asociado es més importante pare su 
tratamiento en al que por l• inFluencia qua pueda tena~ és
te en el dasal"'t"O!lo da 111 df"; que ep•rentemente ita mlnimo. 
Se he sugerido alguie conexi&i oscura entre ambas petolog!es 
44 , El di•gn6•tico dif'erencial debe h•cer•e oon la Forme. P.2 
liost6tice, ya que les lesiones del hiperparetiroidismo son 
generalizades1 no producen melFormaciones, pero las Freotu--
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l"BS patológicas son Frecuentes y hay une osteoporoeis exoesi 
va en todo el esqueleto. Usualmente se presenten neFrocelci

nosis y litiasis cor-aliforrne secundarle 39 • Le presencie de 
valores normales de lebol"'Btorio disminuye le posibilided del 

hipertiroidismo y del hiperperetiroidismo 22118 • Aunque en 

en el p11!!l9do se intentó tratar lesiones esociadss por medio 

de la peratiroidactom1a, el desarrollo de le.dF no se altere 

ante este tratamiento 2º . 
Hipoparetirc;;idl9mo~ En raree ocasiones. puede presenterse 

esta conFusilin; se recomienda un estudio minucioso de los ve 

lores de laboratorio 6 ~41142 • 

Mucocele y piocele. Deben ser coneideredoa de importan

cia si le localizacilin es ~eneoFeciel 1 especialmente caree 

de o en senos; las lesiones de dF son rediogrAFicemente mi!is 
. 1~ 
escleróticas que estas dos petologles 1 ' 

Tumor pituitario~· Puede ser excluido ente le 11usencie de 
enomallaa M1diogrff':ices en le silla turca. y de endocrinope-

tlas; por separtido 'Z1 • 

Meninsiome~ Es importante si hay involucreci6n neuroló
gica de alg(n tipo y/o si se presenta en el macizo craneoFe_. 

.ciel le r.lf: los estudios concluyentes para deecel"'terlo son 
le arteriograFle cerotldee y le pneumoenceFelogM!Fla 19 

Clínica y rediog~ficernente pueden parecerse 6 1 43 ~ 44 ~45 ~ 46 

e incluso en los estudios electroencefelogréf icos 41 • Sin e~ 

bergo~ los meningiomas son l"'elativamente raros en la niñez y 

se welven mi!is comunes en le edad adulta, a diferencia de le 

df 41 i 47 •48 • De cualquier manera~ rediográfiC".amente es diFl 

cil distinguir entre une y otra petologlas 19 ; 49 , -

Quiate dermoide~ Cuando 111 loct1l1zación es crwieal se 

debe tener en ,:uente que nonnelmante la dF prcÍvom un• ma---
1111 protl"Ulliva hacia afuere del crw·uto;· deformando l• tabla 
externa ain cre•r un crecimiento hacia el interior; • diFe-

r-enci• del quiste d..moide 48 ~ El estudio hiatop•tológico 
ea concluyente.· 

0.tl!IClllieliti••· e:n el caso de que se sospeche de la con
currenci• de l• dF y de osteomielitis cr&iica~ especialmente 
en maxilares, ea. recomienda la inataur-ecilin de un contr-ol P.! 
r-i6dico rediogr6Fico~ de ser posible aunado a tomografla 
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exiel; o en el" c11at> de Qonf1.1.si6" en el di11gnóstico difel"enciel 
entl"e astes dos entidades. Estos exámenes son pal"ticu!el"men
te impol"tentes si le dF, Mll"amente 1 se pl"esental"'e acompañada 
de dolo!" e inflemeción 1 ye que éste ea la Fonna més diflcil 
de distinguirle de le osteomielitis desde el punto de viste 

ol !nlco Y ocasionalmente también desde el micl"oscópico 49 , 14 • 

Si la osteomielitis se está Pl"esentando seoundal"iarnente e t..na 
sinusitis, su extensión 11 111 bese del Cl"áneo puede sugeril" 

une leai6n de df 28 • UnB imagen l"adiogl"'Afice no concluyente 
y un aspecto histológico de tl"ebeculedo .óseo eec•so con 11~

neas de cemento y gMJpos de c&lulea infll!l!latorias en un es~~ 
tl"ome colágeno puede sel" Fácilmente conFt..ndido con oeteomie
litis 26~4?;17 

Osteocleetome o tunal" de c&lull!le gigantea~· At..nque cUn,! 
cemente pueden pel"'ecel"se mucho poi" el crecimiento lento y le 

leve expansión de la coroticel ~ entre otras cosas 22 ;· la di
Fel"enoi11 máa notable • este nivel es que el osteoolaetoma 
nol"'ll!elmenta ataca las ep!f"leis de ·loa-huesos ll!ll"'goe; locali
zación genel"'l!llmente l"'espeteda por le df 25 ; sin embargo; e~ 
lo le epal"ienoie histológica es concluyente1 el osteoclestOM• 
pl"esenta uie gran cantidad de osteoclestos 1 con escaso cateo,! 
de o Formación óse11 39;2s • 

Procesos metestásicos. De natul"aleze osteolltice y poi" 

lo general provenientes de tumol"as de Otel"'o; seno, l"iñón y 

tiroides; se puede conFormar un buen diagnóstico diFerencial 

con le sintometolog!a general y la del tunol"' pl"iml!ll"io, sume ... 
24 39 dos a la rediolog!a y une eventual biopsia ' • 

Quiste Óseo. At.rique eventualmente puede lleger l!I pl"esl!!!! 
tl!ll"se CCJl'I une mo!"Fologle fusiForme expansiva y una aparien-
cia radlogl"if"iCl!I similar, al di•S116stico diFerencial es nor
malmente sencillo, par l• natur•leza vsr-dadl!IMll1!111'1te qu1stl019 1 

notable 11 nivel histol6gico y oltnlco~· del quiste 6aeo 24123 • 
25~22' 

9arCC1111• o•tl!los&nico. E• un tunar maligno de "''pida •P•
l"icl6n y evolucl6n, can axpBl'lei&i loct1l y metfataaia tamp,...:. 

ne, especialmente e pulm&t; r-ad!ogrit"!cementa as CBl"'acterize 
poi"' 111• imagen solar de contornea .iM"'agulares~· Hletol6g!ca;.-

. ~·25 
mente es F'oil d1Ferencial"'~O por sus signos malignos ' 
y debe tenerse en cuenta le pos!b!l !ded de la degenereo16n 



maligna de la df hacia procesos de este tipo. Pera emplier 

este tema, referirse el cep!tulo correspondiente. 
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F!stule erteriovenosa~· Entidad radiolúcida que puede CD!:!, 

F'6ldi~se si le lesi&i rediolúcida de le dF estfi pl"Ofusemente 

vaacularizada y/o ea muy Joven; debe desCl!lrterse por medio de 

tlU!!I angJ.ogM1F!a carot!dee y le ausencia de un pulso palpable 

local o un bruit audible 22 • 



Conclusiones!' 

IO' Ea sumamente impar-tanta seguir- todos y cada uno de los 

pasos descr-itoa en este capitulo con él fin de llevar- a 

cabo un diegn6atico acer-tedo de le dF~' El esquema adJUQ. 

to ilustl"l5 la secuencie ideal del pr-ocedimiento.' 

II~ Existen métodos de gr-an ayuda en el diegn6stico y en el 

diagnóstico difer-encial, tal como fuer-en descr-itos por

Stuhler- et al• y otr-oa autor-es. 
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PRCNDSTICO Y TRATAMI~ 

El tratamiento de la dF se puede dividir en verles per

tes 1 el tratamiento de las lesiones 6seas; el de las disfun

ciones end6crlnae en general; de le pu~ertad precoz en pert.!, 

culsré Les máculas mel~ices no son sensibles e ningún tipo 

de tratamiento;· Es evidente que cede uno de los casos de es

ta entidad patológica debe ser tratado por separado y hacien 
. ' . -.. 

do presente todas y ceda une de las carecterleticas~ especial 
. -

mente en el s1ndrome de Alb,..ight; ye que la esocleci6n de 

complicacicnes en este renglón demanda un análisis cuid•doso 

de ceda paciente~" 

El Oeeb et el! 1 ; El Oeeb et al~, 2 y Zielinski et el; 3 

coinciden en que el tretemiento de les lesiones 6aeea de.le 

dF es ?esi sil!llnpre quirúrgico~ Cuando le.lesión es pequeña y 

está bien delineada se puede logre~ une excisi6n.sin creer 

un defecto.quirúrgico voluminoso o une pérdida de cont!nui-

dad en el hueso; si la lesión es extensa, una intervención 

,..emodeledore dirigida a la corrección de las alteraciones e~ 

téticas y funcionales ea recomendable. Es sumamente convenl~ 

te 1 en opini6n de estos autores y otros más, pospone,.. el mo

mento dé la. intel"venclón hasta después de le pubel"tad; cuan

do la lesión tiende a volvel"se estática; sin embel"go; en el 

caso de una involuc,..aclón neurol6gice~ la intervencl6n qui-

l"Úl"gica debe implementarse con M1pldez pal"á impedir- un daño 

mayo!" a estr-ucturas impol"tentes!' De ecuer-do a Zimmermen ~t 

·al; 4 aproximadamente el 20X de las leslcnes intervenidas· 

continúan creciendo después de aer- tratadas; excepto en •qu,! 

llos casos en los que se hace una cirugle radical! 

0 1 Connell et el• 5 señalan que un r-emodelado 6seo can-

servador est& indJ,cedo en les lesiones grandes de m'rgenes 

difusos 6 ~ posponl&-idose este tl"lltam!ento 'haste q~• el cr ... 

cimiento de le lesi6n ae detiene; ., al.ceso de que se oba"!: 

· ve un crecimiento post-quirúrgico cantlnuo 1 debe implemente.!: 

se un remodelsdo peri6dico hasta que le lesi6n alcance un 

punto est&tico~ Sin embal"go; conceden que en aquellos casos 
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en loa que se pr~aente una tese de crecimiento rápida y agr~ 
sive se recomienda una resecci6n redice!. 

Contrastando con lo anterior, Oabska y Buraczewaki 7 op! 
nan que, dada la capacidad de la df pare sufrir una ·i:rensfo!: 

meoi6n maligna, es peligroso confiar en el comportamiento de 

lesiones aparentemente inofensivas~· Añaden que aquellos mét2 

dos _de tratamiento como el curetaje y le reseooi6n radical 
parcial o no radical deben descartarse como peligrpses. Oe-

lendsheer et al·· 8 se muestren de acuerdo con lo anterior y 

citen a Bert 9 para comparar loa resultados de lea distintas 

medidas terep&útices1 la cirug!a remodeladora presente un !~ 

dice de recidive del 41"; 11sooied11 e radioterapia, recidiva 

en el 100"; implementando exclusivamente radioterepie, no ti~ 
ne resultado •lguno en el 85X de los ceses y provoca recidiva 

111'1 el restante 15"~' Eñ el oeao de le exo!!!li6n radical de le 
leeic5n; tiene un• recidive del OX~ Pare Oelendsheer et el• y 

Bert le opoic5n es clarar es preFerible llevar e cebo une exc! 
sic5n radical aunque mutilente que pueda ser reparada por me

dio de injertos, que une reseocicSn modelente incompleta con 
r-iesgo de reoidiveie agravantes•· 

Remsay 10 , citado po,.. Powell et al. 11 , menciona qua 

al no es posible lograr una resecoi6n radical~ el cureteje es 

la siguiente opoi6n ei utilizar, aún cuando presente una reo! 

diva de entre 50 y 75X•' La correooi6n, o preferentemente~ la 

prevenci6n de les deformidades requier-e de osteotom!e, adem&s 

de une FiJaoi6n interne adecuada pare Fortalecer le estruotu

r-a iSaea debilitada 12 • Tambi&n David 13 aboga por el uso del 

our-etaJe; especialmente en aquellas lesiones c~aneofeciales 

y aunque Gouzy et el. 14 señalan que al uso de une técnica no 

r-edicel aumenta lee posibilidades de recidive, opinan que m.!:! 
chas veces es m6a conveniente considerar la posibilidad de 
que la lesic5n no avance; e emprender un tretam!anto exa'gere

demente ag,..esivo, especialmente en le zona oraneofeclel 

Siemp,..e debe seguirse el ceso de caree durente un periodo pr2 

longedo de tiempo, preFer-antemente durante el resto de.la v! 

da del paciente• 
De le Fuente et el. 15 reportaron qu~; si bien no exis

te un tratamiento electivo de la enFermeded 16 con ,..aspecto 

a le lea!Sn c5sea, deben conside,..a,..se por separado lee Formas 
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monoetótice y polioetótice en el tratemientOJ lee primeras 

pueden tratarse pera evitar o corregir lee complicaciones que 

puedan originar, especialmente las neurológicas. En la modal! 

dad poliostótica, se deba implementar un tratamiento aislado 

en cede lesión, ortopédico cuando le lesión sea cause de defo~ 

midad con le col"'l"'espondiente alteración Funcional o estética; 

o cuando le lesión se complique con une fracture, o cuando 

sea cause de elntomae neurol6gicos reparables quirOrgicamen• 

te. 

El tratamiento de les complicaciones debe dividirse co

mo sigue 15 
1 

e. Fractures patol6gicas~· A cause de la naturaleza fibrE 

se de la lesi6n, las fractures sufren escaso o nulo desplaza 

miento, la curación no eat' retardada en su proceso reparador 

y M!lramente se complican con pseudoartrosis. Sin embargo; es 

habitual le persistencia de una linea incompleta de fractura 

largo tiempo después de que el paciente pBl"!llenezca asintomá

tico y soportando peso sobre el hueso afectado, en el ceso 

de extremidades inferiores 17 • 

b. El dolor que no responde el tratamiento mi!idico puede 

Igualmente ser indicación quirúrgica. 

c~ Aquellas deformaciones que interfieren con lee Fun-

clones normales en f~, tibia, etc.¡ macizo craneofacial 

afectando respiración, visit5n, audición o de involucración 

puramente estética, pueden ser indicación quirúrgica en les 

distribuciones monostótica o poliostótica. 

d. Tretamiento de les lesiones que en potencia pueden 

ser la causa de stntomas neurol!Sgicos graves~ como le compr.!! 

sión de nervios óptico y auditivo; y lesiones vertebrales 

que propicien el aplastamiento y compresión medulares 18 • 

Las t.!icnicae quirúrgicas habitualmente utilizadas en las 

reparaciones de lesiones de df son las que siguen 15 : 

Algunos autores consideran que el simple curetaje y repE 

sici6n de le cavidad residual con hueso esponjoso proporciona 

buenos rasultados; en ocasiones es conveniente añadir le flj~ 

ción interne. Si le locallzaci&i .Saea no es de exegel"llda im

portancia F111cionel, se PUede resecar la porción correspon-

diente. l!n el ceso de huesos largos, algunas deFormidedes se 
pueden tretar par medio de le osteotomte. Les posibilidades 



ortopédicas son tan variadas que en les revisiones de varios 

autores los procedimientos técnicos aplicados a le df han 
llegado a ser hasta 51 19 • 
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Ce Palma y Ahmad 20 utilizaron en el tratamiento de une 

deformación en Forme de 11sheperd's crook 11 en húmero une se-

rie de osteotomlas radicales y la implantación de un tubo 

protético Rueh para devolver la morfologla normal, con exoa.:. 

lentes resultados· • .Jackson et al. 21 ut!lizaron en varios P,!! 

cientes; y destacan su aspecto priSotico, les plecas de meti!. 

metacrilato en la reconstrucción ortopédica ósea en el maci

"° craneoF'ecial. Sin embargo, debe recordarse que ha habido 
reportea previos del papel del metilmetacrilato en el desa-

rrollo de neoplasias. 

En el caso eapec!F'ico de les eplicecicnes quirúrgicas 

maxilofecieles a la df, .Jeckson et al. consideran que esta 

entidad patológica no presente problemas particularmente di

Flciles cuando se detecte en mandlbula o maxille, y Chassag

ne et el'. 22 reportaron un plan completo de tratamiento; in

dicen qua los únicos métodos efectivos son los quirúrgicos 

por procedimientos ortopédicos de tipo protético en les F'or~ 

mas ya estabilizadas; y aunados e corrección ortodóntice pe

ra arreglsr trastomos oclusivos~ Coa técnicas son utiliza-

bles1 la resección modelante que consiste en une ablación 

parcial del tumor; su ejecución ea sencilla pero deja tejido 

displésico que Fácilmente provoca recidivas; y la excisión 

radical que normalmente es méa sencilla mientras la lesión 

tiene poco desarrollo. Aunque es de naturaleza mutilante, 

los resultados habitualmente son favorables. 

Por la naturaleza mutilante de esta última posibilidad, 

debe implementarse un método reconatructivo1 a nivel de men

dlbula; puede trsterse hests de une hemlmandibulectcmta; la 

reconstrucción se hace siempre po~ medio de injertos óseos 

autógenos en osteos1ntssis. Ceda la natu~elezs benigna; p~iS~ 

ticamente nunca se tienen problemas de recubrimiento cut&--

neo o mucoso, lo que permite efectuar ls repareci6n primsri~ 

menteó Los métodos de reconstrucción son muy numerosos po~ 

estar l!!l'1 func!Sn de le extensión de ls excisión1 se utilizan 

injertos de cresta iliaca o lnjlll"'tos costalss tomsdos de le 

parte media de ls c::ostllla o de la uni6n vltrtebro-costal ~·.La 
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extremidad anterior del 4' metatarso es igualmente utilize~

ble pare le N!lme de la mend1bule~ A nivel de mex!lle se e~a.=_ 

túa una max!lectcm1a superior total o perciel; que puede in~ 

clu1r le reg16n clgom~tico~maxiler o la fose pterigo-maxilar; 

se debe consat"Ver la mucosa para intentar la reconstrucci6n 

inmediata con fragmentos 6secs provenientes de 6rbita; pele~ 

dar o huesos de la zona nasal, edemés de injertos costales; 
todo unido por medio de cstecs1ntesis·~ A nivel de los confi~ 

nes-craneof'eciele_s; como etmcido-Frontel; Frcnto-crbiterio; 
techo de 6rbite; etc:·;· une v1a de abordaje con un criterio 

neuroquirOrglco y maxilofaciel es indispensable si se desee 

hacer le excls16n del tumor en.buenas condiciones de seguri

dad y gerenti%ar la reconstruccl6n 6sea, 

Chassagne et al~· prosiguen indicando que la edad del p~ 

ciente no es una contraindicac16n qulrOrgice y aseguran que 

el desarrollo sigue su curso normal en aquellos pacientes 

de oorta·edad que son intervenidos• Resumen sus indicacio--

nes de tratmientc de la manero siguientes 

- Sin tratamiento quirOrglco, llevando a cebo una estr_!! 
cha vigilancia del· paciente~· Solamente en lesiones pequeñas;· 

sin producir disfunciones morfo o fisiol6gicas, alejadas de 

le base del cráneo y de 6rganos importantes, 

- Cirug!e modelente, ~ue tiene indicecione~ muy limita

das: tumeFacción estabilizada, antiestética, involucrando S,2 

lamente territorio Facial, lejos de 6rganos importantes y e~ 

yo tratamiento comprender1a une mutilación desproporcionada 

a los beneFiclos,· Impone une revlslt!in post-operatoria cent!..; 

nua y se puede utilizar en aquellas casos de deFol"ll\eciones 

antiestéticas mosntruosas, 

~ Cii-ug1a excisiva ~adical ·y reconstrucción; que se ut.!, 

liza en todaa las demás Formes no incluidas en los dos inci

sos anterio~es; es indispensable siempre que le lesi6n eobr_! 

pase los conflnl9s cr13neofacb1les y/o el riesgo de recidiva 

represente peligros serios por su extensi6n el endoc"'neo, 

por afección severa de signos Funcionelee el CDl!lprimir es~-

tructuras nerviases y en aquellos casos de recidive prov&-:..

nientes de intervenciones quir:orgicas rnodelentes·, 
El cuadro anterior coincide con las recomendaciones te-

23 
rap6utlces de Stypulkowske y Stryszowska-Szymenska y de 
Ml!lkelc 24 
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Eh lo qua ea l'"efiet"e a la involuot"eciór1 neut"ológioa, V_! 

l'"ios autores han definido loe lineamientos a segull"'1 cuando 
ió á ' 25 hay afecc n de la base del cl"' nea, Fel'"nández et al, lnd!· 

can que debe eFectuat"se una dacompresió~ ospacialmente de 

los pal"'as craneales II; V y VIII; Guibet"t at a~. 26 !"'aportan 
que el tratamiento de la dF en la columna vertebral es sint2 

mátlco; Y compl'"ende laminactom1as qua !'"educen la· pl'"esión en 

la médula POI"' ablación del tejido ribt"oso1 la evolución pos! 

operatoria inmediata es altamente satisfactoria con l"'egl"'esión 

más o menos completa de la sintomatologie neul"'ológica ;' Ex is

ten posibilidades de l"'acidiva; poi'" lo que el paciente debe 
sel"' vigilado, 

~7 Renal"'d et al. l"'emal'"can el hecho de que en las Fol'"mas 

complicadas con lesiones ocúlare9; la indicación quil"'Úrg!ca 

radical no es discutible. La intervención debe ser pr-ecoz y 

dirigida más a liberal"' las estructuras net"Vioaas que a una 

estricta excisión, Sassin y Rosenbel"'g 28 coinciden con lo ªU 
teriormente expuesto por Aenal"'d et al. y añaden que existe 

ciel"'tamente un riesgo da que la opet"ación pl"'ovoque una cegu~ 

re total o incremente la pl"'ogresión de ésta, 

En lo que se refiere a las complicaciones neurológico

auditivas~ Niahloke et a~. 29 confirman que la complicación 

más común en estos cáso~, colesteatoma; puede pl"'esental"'se 

incluso después de la intervención pal"'a t"etil"'er al tejido 

displásico. La l"'econstrucción del conducto auditivo; que es 

la causa más común de pérdida de capacidad auditiva en la 

afección del temporal por dF; normalmente se hace poi"' medio 

de una incisión endaural entre trague y hélix; según Tembe 
30 ; seguido da un empacamiento de gasa impregnada de agen~~ 

tes separadoras; los resultados de esta técnica son buenos;· 

En el caso de que la df afecte la cadena osiculal"' ótica; se 

puede reparar esta destrucción por medio de una astapedeoto~ 

mta; con un pistón de Teflon o prótesis similares;· como lo 

describió Basek 31 • 
Haya et al: 32 destacen que la v1a de abordaje debe heoec 

se en func16n de le extensión y del 'tipo de les lesionas~ de~ 

terminadas radiogr6Flcamente y por medio de la tomogrefie 
axial; pare llberel" las eatl"'Ucturaa net'vloaae comprimidas; 
las dimensiones de la incisión son variables~' 
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Aunque antiguamente se llegó a utilizar la irradiación 

de las lesiones como método terapéutico, la inmensa mayoría 
de los autores 32,23,22,15,14,12,11,2,1,3,5,e son del pare-

cer de Williams y Thomas 33 , en el sentido de que la radiote 

rapia no ha demostrado tener efectos benéficos en el crecimien 

to y progrese de ninguna lesién de df, ra:zd'l por- 1 a cL1al su uso 

no está indicado en absoluto; de manera similar, la quimiot~ 

rapia también es ineficaz y no debe ser utilizada, Pound et 

al, 
34 

citan tr-atamientcs anter-iores que han incluido estas 

medidas 35 , 35 , pero no las recomiendan por la posibilidad 

de causar daño a los centros de crecimiento· en pacientes de 

corta edad, El único artículo que expresamente indica el tr-a 

tamiento con radioterapia es el de Friedmann y Foxen 37 

dentro de los que fueron incluidos en la revisión de este es 

crito, 

Las disfunciones endócrines son tratadas de ecuerdo s 

sus características clínicas y bioqutmicas particulares, por 

lo que recomendar un tratamiento inflexible y rígido es res

tar posibilidades al éxito de éste, Sin embargo, vale le ce

na hacer ciertos comentarios que aunados al cuadr-c específi

co de cada paciente permitan implementar un criter-io válido; 

entr-e ellos: 

En la "Medicine Interna" de Harrison se menciona oue le 

calcitonina puede ser- efectiva en el tratamiento de la enfer 

medad en su forma extensa, asociada a dolor Óseo y e niveles 

elevados de Fosfatasa alcalina sérica 38 
; sin embargo, Hjel~ 

stedt y Ljunghall 42 reportaron un caso de sindrome de Al--

bright en el que instituyeron un tratamiento con calcitcnina, 

sin observarse ningún efecto benéFico, con persistencia de 

fracturas patológicas, dolor m~scular y óseo y severos probl~ 

mas colaterales al uso del FáMnaco, como náusea y vómito, que 

no desaparecieron sino hasta la suspensión del tratamiento, 1 

año después. 

Karje y Resanen 39 mencionen que aquellos Fármacos con 

un efecto similar al de la cortisona como supresores de le 

formación de tejido conectivo pueden ser útiles en ciertos e~ 

ses y situaciones; incluyen el caso de un paciente en el que 

se presentG una detención en el crecimiento post-operativo 
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tres la administración de ACTH y oxifenbutazona, 
Cole et al, 40 intentaron en un caso poco clásico de df 

poliost6tica similar en algunos aspectos al s!ndrome da Al-

bright un régimen de calcitonina y etidronato difosfonato; 

sin que ninguno de los dos fármacos lograra alterar al curso 

o las caracter·!sticas del metabolismo óseo, 

Stypulkowska y Srtyzowska-Szymanska 23 reportaron dos 

caso en los que, debido a osta!tls concomitanta con dF; util! 

zaron antibioterapia (previo antibiograma) y Ca) heparina en 

perfusión intravenosa continua; y (b) ACTH, En ambos casos 

~e obtuvieron buenos resultados, 

:s práctica común tratar la pubertad precoz por medio 

de medroxiprogestarona 1 dosificando da acuerdo a la intensi

dad del cuadro cl!nico de desarrollo da ceracteraa sexuales 

secundarios, como en el caso da Prigent et al, 41 , Normal-

mente esta medida es suficiente para bloquear el acelaramiB!:!, 

to hormonal, por lo que no se ha encontrado en lee publica-

clones de investigación la conveniencia de utilizar algún o

tro procedimiento, 

:1 pronóstico de la displasia Fibrosa es casi siempre 

favorable de lo que se puede conclu!r tras el examen de la 

información contenida en esta escrito, excepto en los si---

:;¡uientes casos o cuando el paciente tienda hacia ellos:" 

a, Transformación maligna, 

b, Comport~miento agresivo de la lesión de df por su ta 

sa de crecimiento y volumen~ 
c, ~año a estructuras nerviosas en Forma acelerada, 

d, En el caso de s!ndrome de Albrignt, cuando esté aso

ciado a andocrinopattas graves o lntrateblaa; o a retraso 

mental, 

e, Cuando se presenta una extrema p~openslón e las fraE 

turas patol5gicas y a la deFormaclSn ósea por alteraciones 

en el metabolismo del hueso que no es posible tratar eficaz-

menta, 



Conclusiones,' 

I. Las endoc~inopat1as asociadas al stnd~oma de Albright y 

su gravedad son muy variables~ Su origen es incierto~· 

se 

II. Los niveles séricos de metebolitos y hormonas se encuea 

tren, si aoaso, escasamente alterados en le dF. 

III. Perece conveniente considerar al s1nd~cme de Albright ºE 
mo une edenoniatos!s mul t!endcSc~!na ~ 
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