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OISPLASTA FIBROSA .

Un enfoque general y maxilo-faclal’.

Garardo Maupom Carvantes



PROLOSO.

La intencifn de escribir esta tesis obedsce primariamen
te a lograr un documento somero pero, en lo posible, comple-
to hasta el punto‘dé abrcar los aspectos més scbresslientes
de uns entidad patoldglce, la displesin fibrosa.

El conocimiento de esta rarse lesifn es sumamente redue~-
cldo y en general se limita & hipbtesis. Sin embargo, ls con
sulta de la literatura de investigacién de los Gltimos cuBe-
tro afios ha tretado de ser lo més exhsustiva posible, inten~
tando recopilar lo mds reclente en informacifn, Esto he sido
compl ementado con otra serie de articulos de afios anteriores
y bibliografia de uso comin, proveniendo la mayor parte del
material contenido en este escrito de las bibliotecas del
Centro MAdico Nacionhal y del Intituto Nacionzl de la Nutri--
cifn, en la Ciudad de México, y de ls Health Sciences Libra-
ry, Center for the Health Seiences, University of California
at Los Angeles en Los Angeles; Estados Unidosy

Tal vez sea pertinente destscar el hecho de que, hasta
donde tenge conocimiento, mo existe un escrito similer 2 es-
te por su modesta amplitud en las bibliografiss de habla hig
pta o inglesa, probablemente porque la rareza do ecte patolo
gis no ha forzado su desarrollo.

Sin embargo, espero que ests breve investigacién biblip
grafica sea de utilidsd parag todos aquellos profesionales de
las Ciencias de la Sslud que por una u otra razén estén inte
resados en un tema que, en lo personal, se ha vuelto un &rea
de dedicacidn particular por la gran centidad de interrogsn-
tes que aln quedan por resolver.

Considerando la tesis profesional como la culminacién,
en cierto modo, de un pericdo importante de estudlos, quisle
ra sgradecer la colaboracifn, el apoyo, y el estimulo que he
recibido no solamente en la realizacifn de este escrito y en



el desarrollo de la correspondiente licenciatura, sino tame-
bién en el simple vivir diarioc. A ellos y s otros m8s que,
por cuestiones de espacioc, no son citados pero cuya interven

cifn no es menos valiosa, esta tesis estd dedicada:

Mis hermanos y hermanas, mis abuelss y muy particularmen
te mis padres; Pris; la familia Fugmerolas, aespecialmente Pepe
y Eliana; la Familia Marin, especialments Lety; la Femilia
Brom Valladares, especialments Rocfo; Mayra y Familia; inely
yendo Robert; Adriana; José Luis; Elvira; Marilyn; Ménica;
Pedro, Alvaro; Guadalupe; David; Javier; Jaime Selvajs Luis y
Alma; Nangel y AubSn; OFelia; Aodrigo; Carlos; Aadl y Fami-w
lia; José Antonio; Emilio y familia; Marco y Osbbies Meuricios
la Familia C&rdova: ineluyendo Stefamo y Alberto; Paco} to--
dos los amigos y amigas del Tec en general y amexos; Gerardos;
Pelusa.



DEFINICION Y GENERAL IDADES,

La displasia fibrosa es una sntidad patolégica cuyas cg
racteristicas no se conocen o se han explicado por completo.
Sa manifliesta clésicamente por lesiones focales en expansion
dentro del hueso en las cuales la estructura Ssea normal es
reemplazada par tejldo Fibroso entrelazado con trabsculados
dseos pobrementa formados y dispuestos desordenadamente 1 .
Eventualmente puede comprender otros tejidos ademas de hug--
80 e .

Las lesionea &6sess se localizen tanto en hyeso cortieal
coma espoﬁjoso, variendo su tamafio desde pocos centimetros
hasta presencless masivas que distorsionan el contorno 8sec
normal. Aparentemente, los focos fibrosos se origiman de
las cavidades de la médula Ssea o regién endosteal, debido
a gue frecuentemente una delgada cépa de hueso cortical sub
periféstico persiste: sflo muy rara vez se pierde por comple
to la corteza 2 .

La displasig Fibrosa tiene tres presentacionss clinicas
reconocidas:

a. Involucracidn de un solo hueso (displasia Fibrosa monosté
tica)

b. Involucracidén de més de un hueso hasta presencias masivas
(displasis fibrosa poliostética)

c. Sindrome de Albright o de Albright-McCune, en el cual
concurren lesionas miltiples con un cuadro variable de al
teraciones enddcrines y praesencla de pigmentaciones mela-
nicas (manchas café eu leit) 10203 |

La etiologia exacta de esta enfermedsd es desconocida,
aungque existen muchas teoriss al respecto; aparentemsante no
sigue patrohes hereditarios, como han concluido algunos auto
res, pero se ha reportado en gemslos monocigiticos y en cae~
sog de involucracidn familiar 4 . Existe cilerto desacuerdo
en cuanto a su incidencia poblacional pero, a excepolbn del

aindrome de Albright en el que se considera una predom inan-



cia del smsexo Femenino, se ha llegado a la conclusion gue se
presenta por igual en mujeres y hombres o bien, con una ligs
ra prefarencia por el sexo Femenino ='° .

Entre las deformaciones que causa la displasia Fibrosa
pueden encontrarse coxa vara, fémur en cayado da pastory com
basmiento tibial, curvas da Harrison y protrusio acetabuli.

Su presancia en la cara puede dar lugar a una apariencia
leonina (lecntliasis osseal que superficialmente se parece a
aquella caracteristica de la lepra 3 .

Existe en élgunos casos desarrollo 6seo precoz qua nor-
malmente esti correlacionado con pubertad precoz en mujeres,
pero que también se ha observado en hombres sin cursar nece-
sarismente con precocidad sexual. Aungue les lesiones tienden
a regpatar las regiones epifiseales antes de la pubertad, en
individuos de mayor edad la displasia Fibrosa puede presentar
se en estags regionas 3 .

Las maculas meldnicas tienden a ser de bérdes irregula-
res ("coast of Maine"), variando de tono del café claro al
obsecuro, y aparentemente siguen un patr&n de confinamiento a
un lado de la limea media; como regla gemeral no se presentan
més de seis manchas que van desde 1 en® hasta superficies con
siderables, Cuando la mécula estd en el cuero cabelludo, el
cabello inclufdo en ella esté pigmentade mas profundamente en
relacidn al resto. Frecuentemente existe una associacidn die-
recta entre la localizacién de las méculas y la de laes lesig
nes éseas '3 .

El curso clinico de la displasia fibrosa [df) es altemente
variable., Muchas veces la deteccién de las lesiones Osess se
lleva a cabo con la presencia de fracturas patoléglcas o de-
fFormaciones, Eventualmente existen alteracionss enddcrinas
con mucha anticipacidn al desarrollo de las lesiones 4seas y
estas endocrinopatias pueden sar de muy diversos tipos y gra
vedades 113 .
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HISTORIA Y NOMENCLATURA.

La mayor parte de la confusian y los desacuerdos en la
literatura con respecto a las lesiones osteofibrosas provie-
ne de la gran cantidad de dencminaciones béjo las cuales se
ha descrito esta patologfa. El diagndstico de las lesiones
osteoflbrosas, particularmente en lo que concierne a maxilla
y mandibula, presemta un serio problema para clinicos y pat§
gos.

La displasia Fibrosa fué descrita por primera vez como
una entidad patolégica por Lichtenstein 1 en 1938 y caomo
sindrome asociado a lesiones dérmicas hiperpigmentadas y dis
Funcién endécrina por Albright et al. eon 1837 = , En 13942
Lichtenstein y Jaffe reconocierun la df como una patologias
distinta a otras lesiones osteofibrosas; es de hacerse no---
tar que en su reporte se mencionaban 33 sindnimos de la df y
que este término como tal no sparecit en el Index Medicus si
ho hasta 1967 ° | La primera clasificacidn de las lesiones
osteofibrosas fuf hecha en 1946 por Schlumberger 4 y con 67
casos. EN afios recientes; el concepto lesibn osteofibrosa be
nigna ha obtenido ampli=a aceptacidn como la designacidn gene
ral de la df de maxille y mandibula 5 y PEro es conveniente
evitar este término en arss de la claridad en la nomenclatu-
ra,

En si misma, la lesibn osteofibrosa no es un denomina--
dor diagnéstico especifico; consecuentemente, la cantidad de
entidades patolfgicas contenidss en sste grupo estd aln inde
terminada, permaneciendo la terminologfa y la clasificscidn
en controversia S .

La lesibn que mbs Flcllmente es caonfundida con la df,
en cuanto a problemas patolSgicos localizados, es sl Fibroma

7,8,9,10

osificante s que Fué descrito por primera vez por

1"

Maontgomery en 41927 . Eversole, Sabes y RAovin 12 {ndicaron

que la df y el fibroma oslficente son dos lssiones clinica--



mente distintas y que esta diferenciaciém debe hacerse por
medio de las caracteri{stices combinsdas tanto clinicas come
rediogr&ficas e histolbgicas; enfatizaron que, radiogréfice-
mente; el fibroma osificante tiene una delimitacién bien de-
finida mientras que las df as expandible y difusa con ur mar-
gen incierto. Berger y Jaffe 7 , asi como Schlumberger 4 '
sefialaron que el fibroma osificante de maxilla y mandibulas
debe considerarse una variante de ls df; Oaves y Yardley 13
categorizaron diversas lesiones osteofibrosas como df, inee-
¢luyendo el fibroma osificante, el fibroma odontogénico y el
Fibro-osteoma y descartaron otras con apariencis histolbgica
similar pero diferente trayectoria clinica, como el fibroma,
osteoma, osteoma osteoide, cementoma y querubismo.

Hamner st =l. 14'y Waldron y Giansanti 15 separaron las
lesiones osteofibrosas en dos categorlias principales: tumo--
res de origen en el ligamento y displasias flbrosas. Pindee
borg y Kramer 18 las dividiercn en tres categorfas: la df, sl
Fibroma osiFicante (incluyendo Fibrosteoma) y un grupo, deng
minade cementomas, que incluye el cementoma benigno o verda-
dero, el Fibroma cementante, la displasia cementaria periapi
cal o displasia periapical Fibrosa y el cementoma gigantiFo:
me o cementoma mGltiple familiar. Describieron ls imagen ra-
diografics del Fibroma osificante como una lesién bjen defi-
nida, mientras que la df no presenta una linea demarcativa
clara.

En 1976, Cempanacci 17 reportd una lesifn que bautizd
con =l nombre de displasia osteofibrosa, consideréndola una
variante de la df; el diagndstico de esta patologia requiere
de una cuidadosa correlacidn de la historia del paciente y
los hallazgos fisicos, radiogréficos e histolégicos. Esta le
si§n también ha gido descrita por Kempson y otros autores
18,19,20 . o, presenta por lo general hacia los 10 afos de
edad, poniéndose de manifisto como una distensién &sea préac-
ticsmente indolora; tiens predileccisn por la tibis, la cual
se comba en gentide anterior. Otros casos han sido reportados

por Campanacel y Lasus a1 y por Campbell y Hawk a2 .

Aungue practicamente no existe una identificaciétn exacta
de la lesién reportada en la literatura por Kundu y Pan en



1979 23 y 18 presentacién de dos casos relacionados Femiliar
mente de lo que llemaron displasim fibro-fsea congénite o

Yecara de hipopStame'™, es poco probable que el caso que mene-
cionan tenga una relacién estrecha con la df, debido a la au
sencia de las caracteristicas de &sta y especialmente el he-
cho de que la patologia se presenta periféricamente. Chatter

ji y Mazumdar describieron la misma efeccifn en el padre de
24

los pacientes mencionados por Kundu y Pan .
En 1891, aproximadsmente diez afos despubs de que se Py
blict gu descubrimiento de la neurofibronatosis a5 y un afio

después de l® muerte del pacients que dif lugesr » sus escri-
tos, Joseph Merrick, "el Hombre Elefante!, Von Recklinghau--
sen describi6 lo que shora se conoce como df SO » Posiblemen
te de una manera bastante empirica. Von Recklinghsusen combi
né y confundib el hiperparatiroidismo con la df bajo el nom-
bre de osteitis Fibrosa quistica. Aunque existe poca claridad
acerca de quién establecid la identidad de la df, el crédito

pertenace a Albright et al. 2 , Lichtengtein v Jaffs 3 ’

Tannhauser <7 y MctGune 28 s Por separsdo. Tambi&n debe mencig
narse la descripcibn de Hunter y Turnbull scbre unm lesidn
Fibrosa localizada Gnica y que no estaba asociadas a niveles -
anormales de calcio y Fésforo, que bautizeron como osteftis
fibrosa Focal 29 o

Robertson 38 afirma que Wieland , BN 1922, fué el

primer investigador que describib la df y que en el mismo afio

a3z

Weil publicf un artficulo en el que se menciona la triada que

més tarde llegS a conocerss como sindrome de Albright 38 .

4 nencionah en sus comentarios que, de

Conalis et al.
acuerdo a Edsn 42 , la df Fub descrita por primers vez por
Manzel en 1872,

En le década de los 40’s, la relacién antre ls neurocfi-
bromatosis y la df fué amplismente discutida, pudiéndose
concluir que, si bisn esta nexo es ain oscuro e incé;:ao Me=

Yy

pirico, no puede negerse su existencia. Tanphauser Ap-~

gerter 30 sefialaron que ambas patologfiss se encontraban gené

ticamente conectadas. Albright et al. 2 y Lichtenstein y Ja-
3

ffe

otra, haciendo notar que las caracteristicas histolSgicas y

considersron que no estaban involucradss une con la

radlogr§ficas son completamehte disfmiles, as! como su p#---
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trén hereditario. Sin embargo, tanto en la neurofibromatosis
como en la df se presentan manchas melénicas caff su lait,

sunque su perfil sea distinto; también debe sefialarse el pers
cida en el patrén de formacitn histolégica en huso de los fi
broblastos en la dfF y de las cflulas de Schwenn en le neuro-
fibromatosis ez 3 la presencia de mixomas mltiples intree--

muscul ares 31,32 que se hen encontrado en ambas lesiones,
asi como las pseudoartrosis 33 y la precoclidad sexusl de la
que se hen publicado casos en la literaturs!l Ademfis Rosenberg
+ 34
et aly

dencia mGltiple de nsurcfibromotosis; se han mencionmdo coms

presentaron un caso de df en una familia con inci-

binaciones en un solo individuo‘;‘ por otra parte, asf{ como
otros tipos de coexistencis ds las dos patologiss.’
Gibgon y Middlemiss 35
término "displasia Fibrosa" ehgloba varias condiciocnes pato.
l8gicas estraechamente relacichades entre sf, pero que no son

sostienen la teoris de que el

una sola lesibn, estrictaments hsblando. Afiaden que esto es
independients de les confusiones con respecto a la nomencla-
tura.

Langdon et al,
ron la hipbétesis de que varias lesiones distintas como el fi
broma osificante, el pSlipo osificante Fibroepitelimel, el Fi
broma cementificante, el cementoblastoma benigno, la disple-

39 | citados por Gregg y Aeed 90 lanza

sis cementaria periapical y las displasis Fibrose perispical

... puaden representar etapas en la evolucibén de un proceso
inico que pasa a travls de distintos estadios de la df hasta
al Fibroma osificante y lesiones cementoides.™



II.

III.

10

Conclusiones,

La df solamente comprende tres manifestaclones: la forma
monostética, la Forma pollostética y el sindrome de Al-
bright. Ninguna otra patologis puede considerarse, de

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

La nomenclatura de las lesiones osteaofibrosas Ffué sujeto
de controversia durante mucho tlemoo y s8lo hasta los

tiempos actuales ‘ha comenzado a esclarecerss.

El descubrimlento de la df data de la segunda mitad del

siglo pasado y su identificacidn exacta fud hecha en
1837 y 1938,
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ETIOPATOGENIA.

Parece no existir un acuerdo general acerca de la natu-
raleza y etiopatogenia de la displasia Fibrosa, en cualquie-
ra de sus modalidades, como indican El Oeeb et al. 1 y la -
"Medicina Interna" de Harrison 2 « Aparentemente esta contro
versia se deriva de la gran cantidad de teorias que se han
propuesto para explicar el origen de la df; por esta raztn,
en este capitulo se tratard de enunciar las explicaciones
més difundidas al respecta, asi como los argumentos a favor
y en contra de mayor importancia.

Como indicen Qe la Fuente et al. 3 y las hipétesis de
la etiopatogenia podrfan resumirse asi:

Teorfa congénita 4 .. La malformacién congénita del hue
s0 seria debido a alteraciones en la Funcion del mesénquima
formador de hueso, A favor de esta teoria estin las asnoma=-
1ias congénitas que se asocian; sin embargo, no se han halls

do ancmalfas cromosGmicas 4 . Debemos mencionar que Brodeur

et al. S reportaron un caso de anomalias cromosémicas, osteg

sarcoms y df en el que concluyeron que la anomalia cromosémi
ca y la df pudieron haber predispuesto al paciente a desarro
llar un osteosarcoma a una edad excepcionalmente temprana 5.
Oe la Fuente et al. confiesan desconocer el valor patolbgico
de lag caracteristicas cromosdmicas. :

Teoria neurolégica o embriolégica~s .~ La asociacién en
algunos casos de deficiencia mental y otras alteraciones neu
rolégicas menores son la dnica justificacifn a esta hipOte--
sis. La combinacidén bizarra de slementos que constituyen los
distintos sindromes que coinciden con la dfF evoca la asocla-
ciacibn de signoa‘ganéticos o embriop&ticos 7 ; sin embargo,
parece susente ol signo embriopético.

Teoris metabblica.- Se han descrito alteraciones metabs
licag asociadas » df poliostStica y sindrome des Albright; es
te hacho no ha permitido desarrollar teoria interpretativa

alguna. Sin embargo, despierta ciertas sospechas sobre su pa

13
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togenia. Asi, pues, es Frecusnte su esociacién con lipoidosis
granulomatosa 8 . Se ha observado el aumento en la excrecién
urinaria de hidroxiprolina g y lo gue sugisre un indice eleva
do de produccién de colfigena. En algunos casos se asocia a
hiperfosforemia por defecto en la reabsorcisn de fosfatos en

al tlbulo renal proximal 10

cas 1" .

, 0 a hiperfosforemias idiopati.

Existen antecedentes en la llteratura en los que, si
bien por una parte se comcede que la causa de la dF se desco
noce, se ha sospechado de factoras genéticos, como el de
Hibba y Aush 12 y Quienes mencicman un caso de df monostéti-
ca cuya madre preasentaba df poliostotica. Firat y Stutzman
13 repirtaron un caso de df monostbtica en madre e hija, vy
Reitzik y Lownie 14 describieron una familia en la cusl mu--
chos miembros presentaban una involucracién poliostdtica en
el macizo craneofacial: estabs presente un patrén autosémico
dominéntea

Alvarez-Arratia et all 50

contribuyen al aspecto anta--
rior reportando miltiples casos en una familla mexicanas y a-
fiaden que el anAlisisdes sua datos sugiere que la df poliosté
tica tisne una forma determinada por un gene Gnico, pleiotrd
pico, autosémico y dominante con expresividad variable, y re
comiendan no descartar la posibilidad de una imvolucracién
Familiar.

Por otra parte, Canalis et als 1S

en el estudio de un
créneo de la época pre-colombina (de aproximadamente entre
600 y 800 afios de adad) hallaron antecedentes de df y sefig--
lsn que aungue no se han ldentificado fFsctores del medio am-
biente como de relevancia etiolfgica en la dF, su caso se dg
sarrolls en un medic ecolégico relativamente natural. Esto
les permite conclulr que la enfermedad tenfa caracteristicas
similares a aquellas reconocidas actualmente,

Gregy vy Reed 18
el temporal derecho de un adulto que se hall§ en una zona ar
queolégica del periodo Mississippiano Tardio (entre 1350 y
1650 A.0.), y mencionan otros hallazgos arquecligicos: Wells

reportarch un caso de df monostStica en

reports un caso de df monostStica de un anglosajén pretené--
ciente & los principios de su civilizacién, y una fracture
patolégica con involucraciSn de df en un anciano indigena
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del periodo Woodland Tardio. Oenninger 2o

publich un caso de
df poliostbtica en un indigena norteamericano prehistérico.
Steinbock &1 discutid este reporte pero no aportb cesos. Por
Gltimo, Armelagos et al. ee no menciond caso alguno de df
per se en su trstado de Paleopatologis Humana. Todos astos
datos apoyan la cohclusidn de Canalis et al. 18 A

Con respecto & la teorie de eticlogia traumética, pen--
samos gue el desarrollo propuesto por Kandel, Pritzker y Bew
dard 23 ilustra detallatamente el proceso; indican que sun--
que las especulaciones gque conciernen a la patogénesis de es
ta lesibn incluyen reparacitin abortaca de fracturs, un tipo
de inflemacitn como aguells gue se presenta en el absceso de
Brodie o un proceso isquémico, comsideran que las caracteris
ticas histolSgicas corresponden mé&s apropladamente a una re-~
paracifn displésica incompleta que se presenta en respusste
a un treuma subclinico. La secuencia de esta hipbtesis aes la
presencis de un trauma menor gque resulte en una hemorragis
intramedular con necrosis focal de hueso y m&dula en lugar de
fracturas cortical y esponjosa, como se observa normalmente,
Subsecuentemente, los productos del desdoblamiento de las c@
lules rojas, li{pides y hemosiderina, son resbsorbidos por los
macrbfagos y se forma tejido de reparacién fibroso en el -
mite entre el hueso y el hematoma, osificandose simétricamen
te alrededor del Foco necrdtico. En este momento; y por razg
nes alm desconocidas, el proceso de reperacifn se detiene an
tes de que termine la remodelscién del &reas. La ocurrencia
de fracturas espontfinees ssintométicas en susencia de antece
dentes traumfticos (Vo Ronnew 24 )} apoys esta teorfa, Cone--
cluyen que ante ls falta de datos experimentales, una histo-
ria clinica mas precisa y un estudio de las lesiones displé-
sicas atipicas gue determine evidencie adicicnal de la forma
cién de hematomas podria confirmar o refutar le naturaleza
post-traumétics de esta enfermedad es .

Basek 25 sefals que aunque la df as degsconocidm sn su
causa y muchos autores consideran que el trauma Frecusntemen
te estd implicado, en sus casos ho habia sntecedentes en es-
te rengldn. Schlumberger 28 sugirid que la lesién es causads
por una reparacifm anormal de huesc posterior s un trnumatia
mo, pero muchos sutores, y es preciso sfiadir que las aitae
en 1a literaturs en Favor de una u otra teoris verien much§-
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simo, piensan gque se trata de una snomalia del desarrollo
(thoma 27, sinha 28 | Hgupl y Aiedel 2° | Odelu et al. 30,
Schamaman et al. 31 ). Moldawer y Rabin 32 abundan en el te-
ma: ninguna disfuncién endbcrina es responsaeblas por si sola
del sindrome completo, ni se puede indicar gue sea aslguna --
anomalia hepética. No hay evidencia de gue el sf{ndrome pueda
estar relacionads con los procesos xantomatosos, ni existen
pruebas definitivas de cque se trate de una enfermadad vascu-
lar con hemaorragias diminutas maltiples. Hasta ahora no se
ha podido demostrar que esta lesifn tenga un origen comgéni-
to hereditario. La posibilidad de gue ses una anomalla embric
l&gica'proveniente de genes no relaclionados parece ser la ex

plicacién m&s plausible 2 .

Lichtenstein a8 propuso que se trataba de una alterg-e-
eién en la Formacidn bsea del mes&nquima y qus el tejido Fi-
broso primitivo proliferaba en la cavidad medular, erosionan
do la corticael desde el interior; continda afirmando que es
una snomalia del desarrollo esqueléficu cuya causa 8s desco-
cida pero que, dada la sintomatologf{a consistente desde la
infancia, se comporta como una enfermedad congénita de desa-
rrollo lento,

Liakos et al. % se achieren a la opinién de Rees >0 ,
reconciliando lag dos corrientes principales, al sefalar que
la etiologia es desconoclida pero que probablemente comprenda
una ancmalia del desarrollo del mesodermo estimulada por un
traumatismo. Sin embargo, un factor en contra de la teoria
de la etiologia traumatica es el hacho de que estas lesiones
hanqsido reportadas como ocurrentes al momento del nacimien-

1
to

Williams y Thomas 38 citan a Changus 37 pars plantear la
posibilidad de que la df ss deba a una respuessta exagerada

de los fibroblastos y de los ostecblastos a un estimulo des-
conocido, probubleménta hormonal o bioguimico.

Oeben mencionarse otras teorias de importancia secunds-

39 , en la que sefiala un Factor

ris, como aguella de Travin
infeccioso como agente etiolagico, y la de Myrhaug 40 y Que
propone la irritacibén Fisica como causante. Aparentemente no
existen datos que apoyen estas hip6tesis.

Stuhler et al, a2 declaren que la stiologia es adn des-

conocida, pero expresen que cisrtas reflexiones provenientes
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de su experiencia les ha permitido conclufr gque no parece

conveniente que la df se incluys en sl grupo de los hamarto-
mas, ya que los estudios microscédpicos muestran estructuras
tisulares que probablemente son fisiolégicas en el organis--
mo. Citan a Rlitt 43

el sentido de que la aparicidén de las triada ceracterf{stica

al referirse al sindrome de Albright, en

{pubertas praecox, méculas café-su-lait y lesiones Gseas) o-
bliga a pemser en uha causa endocrinolbébgica central y, en el
mismo contexto, afiaden que probablemente deba comsiderarse
una etiologfa enzimética com(n, al tener en cuenta los conti
nuos procesos de "des-estructuracibn" sin los cuales las es-
tructuras- 6seas normeles no pueden funcionar,

Bonenti y Z2armnino 33 sefialaron que, en el caso particu-
lar del sfindrome de Albright, la complejs sintomatologia pro
voca que se le clasifique entre las snomalias de la crestas
neural debido al mecanismo etiopatogénico ecomin representado
por defectos en el cierre del tubo neural en el estasdo embrio
légico de bléastula.

D'Armiento et al. 44 indican que el origen de la precoci
dad sexual en sl sindrome de Albright es ain dudoso. Algunos

45,46

autores pestulan un origen central, i.e., una madura--

cién hipotalémica temprana gue da lugar s una produccién ele

vada de hormonas liberadoras; otros 47,48

sugieren una produc
cibn ovarics autbnoma de hormonas sexuales, teoria con la
cual las observaciones de D'Armiento et al. perecen estar de
acuerdo. Aparentemente, las investigaciones clinicas y de la
boratorio démuestran que la produccién gonadal es auténoma,
pudiéndose calificar de esta manera el desarrollo sexual se-
cundario observable en el sindrome de Albright como una espe
cie de pubertad pseudo-precoz; los bsjos indices de progeste
rona obsarvados apoyan alin mas esta teoria., Si bien ls pato-
génesis es desconocida segin Giovannelll at al. 48 , Bstos
postulan un origen embrionario; sin embargb, ne se puede per
dar de vista una sensibilidad local aumentada de las cé&lulas
6oeas s la acci6n de la PTH, lo cual podris explicar la alte
racifn en la Fisiologia &sea,

0’Armiento at al. concluyen que su estudio comprueba
que la precocidad sexual es periférica en su origen y que
puede’cnéxistiﬁ con una hiperfuncién auténoma de la tiroidas
y afimden que, conjuntamente con los casos en los que se dewe=
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mostrd un Funcionamiento autfnome de las glandulas adrenales

y pituitaria 48,47 , @ hiperplasia ds la'mayar parte de las

gléndulas endéerings 4° y Se debe considerar el sindrome de

Albright como una adenomatosis multiéndécrina, como sugirid

DiGeorge S0 .

51 52

Lipson y Hsu citan a Albright et al. para explicar
su enfogue de las diversas caracteristicas del sindrome que
lleva su nombre: "Seria mas conveniente solamente describir
esta entidad y no tratar de llegar a alguna conclusisn con--
cerniente a su etiologfa y la relacién entre una manifests--
gibn y otra." Sefialan que hs habido poto progreso en la de--
tarminacién de las etioloéia de las endocrinopatias, pravale-
ciendo dos opliniones: 1) que las endocrinopatias son 21 re--
sultado de una hipersecreclén hipotal&mica de hormonas libe-
radoras 45 y ¥ 2) que los 6rgenos endbcrinos involucrados es
tén andmalamente sensibilizados a las hormonas tréficas 54

o que actlen de una manera auténoma 47,50 « En vista de la
diversidad da endocrinopatias asociadas a este sindrome, ni
la teoria central hipotal&mica ni la teoris de la autonomia
de los &rganos periffricos explican por completo el origen
de las alteraciones endécrinas en todos los casos, Posible«-
mente, como indicé DiGeorge Sa s este sindrome representa
una nueva modalidad de neoplasias enddecrinas miltiples basa-
da en un trazo genético o linea celular comin a todos les te
jidos involucrados, o somo un Factor estimulader que afecte
a los O6rganos y que no haya sido identificado. Lipson y Hsu
concluyen que, por el momenhto, no existe un concepto Unifie-
cador que explique todes las anomaliss endéerinas asocisdas
al sindrome de Albright.

Lester y McAlister 55

sefialesn gque el camso due presentan
apoya la teoris del origen central de la pubertad precoz por
sus caracteristicas de desarrollo, aunque la opinién que pre
valece en general parece ser la gue exponen, entre otros, Re ~
nard et al. S8 , en cuanto a que no se puede determinar si
los desérdenes endberinos, si tienen una involucracién hipo-

talémica, son primarios o sacundarios.
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POSIBLE DESARRAOLLO DE LA ETIOPATOGENIA OE LA DF.

ANOMALIA ANOMALTIA DEL ANOMALIA DEL
HEREDITARIA OESARROLLD METABOLISMOD

Formacién de é————— Procesos hormonsl
-= husso y enzimético
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1

TRAUMATISMOQ Proceso repasrativo
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Accibtn hormonal central y
periférica sutSnome distor
sionadas
v ) ) 1
Formacién de la lesidn de Caracteristicas clinicas de la
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ME OE ALBRIGHT )

deocrinopat!us Yy otrass alteraciones
apociadeg
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Coneclusiones,
~oncius_ones,

La etiopatogenia de la df es aln desconoecida con exacti-

tud, par lo que su clasificacidn es diffcil de establecer,

El desarrocllo de la enfermedad es muy incierto en cuanto
a tiempa.

No parece que el medio ambisnte sea de relevancia etiolB-
giea en la dfF,

Ninguna endocrinopatla es responsable por s{ sola del cua
dro patoldgicc completo; todo parace imdicar que el orii-

gen de la df es la colncidencia da miltiples y variables
agentes.

La involucracidn gen8tlca 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 lesio
mes Gseas o, mis completamenta, con la presencis del sin
drome da Albright, que parece incluir una gams m&s amplia
de sutiles disfunciones en varias &reas y que con junta--
das permiten el desarrollo de la gran cantlidad de signos,
a todo nivel de gravedad;
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CARACTERISTICAS CLINICAS.

Como ya ge ha menclonade con anterioridad en aste escri
to, las manifestaciones clinicas de la df varfan mucho; sin
embargo, esta pecul laridad estd relativamente limitada si con
sideramos gque cada una de las tres modal idades clinicas de
la df (la dF monostética, la poliostética y el sindrome de AL
¥right) difieren en ciertas caracteristicas, compartiendo sin
embarga algunas otras)

£n principio, se puede afirmar gque el reconocimiento de
algunos caracteres clinicaes de la df permite determinar al
modal idad clinica, Este capitulo intents definir el esquems
general de esta sntidad patolSgica clinicamente, aal como el
asquems particuler gue compete a las tres varisntes conoci--

das; el desarrollo del capitulo se llewrd s cabo da la menera
siguientes

Oesarrollo del capitule.

1. Manifeataciones generales,

2. Manifestaciones clinicas de las lesiones Ggeas.
2a, Alteraciones morfolégicas.
2b. Fracturas,

3. Asociaciones a atras entidades patolfgicas.

4, Cifnica neurclégica.

5. Sfndrome de Albright; msociaciones a otros sindromas.
Sa. Precoclidad sexual,’
Sb, Precocidad en el desarrollo ssguelético,
Sc. Mculas melénicaa,

Para ilustrar al desarrollo clinico de la df en sus tres
varisntes, asl como las manifestsciomes de cada unm de ellas,

se ha disefiado un dimgrama en el que sa expons esta inten---
cibn,
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MANIFESTACIONES GENERALES

df monostltiocs

df paliostbtica

sindroms da Albright

ManiFeatsoibnas.cltnlaas
de les lesiones Seses

Asociscionss = otras smtidades - malfFormaciones
patologicas ~ fracturas

Clinica neurclégica

Precocidad sesxual

Precocidad en el dasarrollo esquelético
Maculas mel8nicas

Agoclaciones a otros sindromes

Diagrams de las caracterfaticas clinices,
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1. Manifestaciones generales.

Barrionuevo et =l. 1 citan s Coley e pera afirmar que la
df representa el 2.5X .de los tumores 6seos y el 7% de los tu
mores benignos, consideréndosele normalmente como més fFrecuen
te an.el sexo Femenino en una proporcién 2:1 2,4 ; estas ci-
fras carregponden con aguellas de las mayor psrte de los auto
res y aunqua' algunos difieren, s6lo llegen a afirmar que la
proporcién es similar o. con una ligere predominencia por el
gexo Femenino. Existen tres formes de df clinicemente, ya
gue histolégicamente las lesiones son idénticas:

8. displasia Fibrosa monostétice, que afecta un solo
hueso (ususlmente Fémur, tibia costillas y huesos Faciales,
particul armente mendibulas y mexilla)l.

b. displasia Fibrosa poliostotica. que afects m&s de un
hueso, normalmentes en las sxtremidades inferiores.

c. afndrome de Albright o de Albright-McCune, cue combji
na la displasia fibross poliostStica con macules dérmices y
alteraciones endbcrinas (principalmente pubertad precoz y/o

hipartiroidismo 5,6,7,8,9

}; las ssocisciones s endocrinooa-
t{as son sumamente variables en los reportes de la literatu-
rs.

El sfindrome de Albright es muy rarc y ocurre en uno de
30 o 40 cesos de df 0

seas es similar a lo de la forma poliostbtica

. La distribucién de las lesiones G-~
11,4

El proceso pastologico puede egtar localizado en un seg-
mento pequefio de hueso o afectarlo por completo; muestra una
curiosa predilecciSn por ser unilateral en el cuerpo, La for
ma monpstética es con mucho 1a mas comin y es usualmente si- ‘
lenciosa clinicsmente hasta que un exemem radiogr&fico de ru
tina o una fractura patolSgica ls descubre. La inflemacidn y
el dolor no se presentan inverisblemente en les lesiones cra
neofacislee pero es Ia localizeciém en que ests sintomatolo-
gia se pueds lleger a poner de manifliesto. La sdad de presen
tacion mas comOn en los huesos lsrgos es en la adolescencia,
y en los maxilares, a principios de la edad adulte; las le--
siones de las costillass puaden ser descubiertas a cuslquier
ecad, €1 afndrome de Albright se hace patente en ls mayor
psrte de los casos sn el momento em que la pubertad prescoz
provoce episodios de sengrado vaginel o deserrcllo de carac-

teres sexuales secundarios.



El Oeseb et al. 14 comentan que la lesién Gsea crece muy
lentamente, provocando la expansion del hueso involucrado y
produciendo asimetria. Normalmente ls lesibn deja de crecer
cuando el desaréollo esquelético cesa, pero se han reportado
casos en los que la expensibn continla despufs de esta época
15 . La tumoracitn es suave y se encuentrs cubierta por piel
o0 mucosa de apariencia normal; la ulceracién de estas capas
e@s poco comin pero se presenta cuando hay traumatismo o, en
el caso de la boca, cuando la masa interfiere con le oclu--
s5i6n o la masticecibn 18 « El dolor y la perestesis son que-
jas poco usuales. Los dientes que se emcuentrsn involucrados
en la lesifn muestren une migracifn minima pero fo estan mo-
viles, al menos normalmente; en los infentes asfectados, los
dientes cue quedsh en la parte patolégica pueden no erupcio-
nar 17 .

Zielinski et al.

cial el hueso cigomatico es el tercero en incidencis de afec .

18 indican que en la region crasnecfa-

cién, siendo el primero la maxille y destacsn que si hay dien
tes presentes en el area de la lesifn, pueden presentar mi-
gracion dependiendo del tamafo de la lesiéh, permeheciendo
vitales las pulpas siempre y generalmente no hay rizoclg----
sia, Nespeca 21 reportd un caso de une lesifn de df engloban
do um tresto radicular incluido presente en mendibula,
Bertoni y Kooi 13 afirman que la df cranesl curss even-
tuaslmente con convulsiones de tipo epiléptico y asungue esta
caracteristica no es rara, es m8s frecuente un cuadro de ce-
Fales y deformaciones en la caja cranesna. Sassin y Rosene--
berg 20 mencionan que en 6 de los 50 casos de df con involu-
cracion del sistema nervioso central que revisaron, se pre--
sehtaron "atagques convulsivos no focales": desafortunadsmen-
te, no se llevarcn a cabo estudios electroencefalogr&ficos.
Adekeye et al. 12 consideran que en pacientes europeocs,
el crecimiento agresivo de la df es poco frecuente, citendo
a Schofield 13 » pero presentan un amplio repertorio de meni
Festaciones clfinicas. Haciendo mencibn de los 13 casos que
reportan, comentan que parece Facil sugerir que las grandes
masas apatentemente mas comunes en pacientes africanos (el
.estudio Fué hecho en Nigeria) yé sean monostdticas o craneo-
Facisles, son simplemente el resultado de negligencis de pear
te de los mismos pacientes; sin embargo, consideran dque eg--
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tos casos agresivos representan un margen extremo de una gemm
cuyo opuesto pueds ser indolente o subclinicoi' Por otra par-

ta, el estado hormonal y nutricicnal del paciente puade afec

tar el crecimiento de la lesién asi como tratamiento errdneos
que fueton practicados anteriormente en estos pacienﬁes {in-

cisibn para "drenado" de un supuesto absceso perispical vy ex

traccién dentaria traumaticals

Las dimensiones que pueden alcanzar las lesiones de la

a2

df son enormes, como en el caso de Q'Connor y Ross y/o mor

fol6gicamente muy molestas; como en los casos de Dierks et
al, a3 y Robertson 33 nero en la mayor parte de los casos y
especialmente en la variedad monostética, las lesiones pasan
inadvartidas por su tamafio.

Chassagne et al. 24

consideran cue la df sigue tres sl
teranativss para ser &escubierta:

a. pregsencia de una tumefacecidn que entrafie problemas
morfoldgicos, manifestindose facialmente a nivel mandibular,
malar, cigomatico-malar, psranasal o Fronto-orbitarioc. Teme
bién se puede tratsr de una tumefaccifn vestibular y palatina
acompafiada de movilidad dentaria si el hueso alveolar esté
imtaresado,

b. aparicidn de sighos Funcionales gque se menifiestan
por dolor a compresién (del V par o de sus ramas infraorbita
ria, dentaria inferior, supraorbitaria, paquetes daﬁtarias),
oroblemas oftalmolégicos (diplopiam, exoftalmia, disminucidn
del campo visual, proptosis; compresisn de II par), proble
mas por compresién de nervios cresneanos (en particular VII y
VIII), obstruccibn nmasal unilateral y problemas sinusales,

c. su descubrimiento radiolégico fortuito.

A nivel cranepofacisl es excepcionalmente raro que se
presente una fractura patolégica, por lo que No se incluye
en esta clasificacién, dejandose esta posibilidsd més que na
da para huesos largos y pélvicos,

Probat oo comenta que las maculas melénicas son bastan-
to tipicas y que aumentan com la adad; sin embargo, como en
el caso de los cambios dseos, este progreso cesa después del
cierre de las regiones epifisesles. Paralelemente, esta de~-
tencién en el oreci miento ocourre més tempranamente de lo
normal y resultas en una estatura subnormal incluso si se des
cart-nlal acortemiento del tronco y extremidades debido 2 la
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escoliosis ¥y el combado de los huesos lsrgos que frecuentemen
te se presentan! Afade que las mbcules son de color cefé-au-
lait, bien demarcadas y de perfil irregular; no son prominen
tes ni palpables y su distribucibén es impredecible, pero son
méas Frecuentes en la regién glltes y en la dorsal. No presen
tan conexibn alguna coh nervios perifFéricos o con dermatomos
y es avidente gue si un area del cuerpo estd particularmente
afectade por las lesiones &sems, la preponderancis de les md
culess se centrars en la misma zona més probasblemente,
Delandsheer ot al. 26 y Por su parte, afiaden cue ls lo-
calizacibn de las lesiones es diseminada pero no difusa, de
predominancia unilateral y citen a Plane et al. e7 para men-
‘cionar- que la df presenta una incidencias del 2.3% dentro de
los tumores orbitarios. Contintsn diciendo que las localize-
ciones crensofaciales revisten un interés particular por su
sintomatologia, los riesgos evolutives y las posibil idadds
terapfuticas: su frecuencis as del 50X en lss formas polios-
toticas y entre 8l 10 y el 27% en las monostdtices, La loce-
lizacidon cranecfacisl cermenece aislads en mas del BDY de

los casos {Fries 28 , Smssin y Fosenberg 20

). La raza no oa
rece ser un factor de importsncia sm hinguna de las modalida
des.

La enfermedad es descublerta habjtualmente en adultos

jévenes: segin Henry 29

y 1o medim es 20 afios, siendo un coco
antes esn aquellas lesiones de los huesos laFgas. '

Seqin Fries 28 , la afeccilén craneofacisl se divide en
frontal {29%), esfenoides [25%), etmoides (25%), parietal
(20%), maxilla [16%X]), mendfbula (16%) y occipital {10%)}. La
localizacidn frontoesfenoldal es frecuente, al perecer de Sa
ssin y Rosenberg 20 {36%) y de Delylls Boca-so {27%).

La exoftalmis estéa presente en el 35% de los casos 31
segln Leeds, o en el 26% 32
pulso loml.', debiéndose Gnicamente a una reduccidn en el ta-
mafio de la cavidad orbitaria;

Liskos et al. 33 abundan en el tema; cuando los huesos

segin Visud, sin inflamacién ni

cransofscisles son afactados, ls involucracifn da los senos
paranassles, 6rbita v forasmina del créneo puedsn producir pér
dida de la agudeza visual, proptosis, diplopis y epifors (Mo
ore 34 J, siendo &stas probeblemente las primeras manifeste-
ciones a nivel craneofacial. Dentro de los muchos sintomss
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nasales, visuales y naurolfgicos, la nérdida gredual de la
agudeza visual es a veces la fGnica manifestacién de involy--
cracibn craneofacisl, como reportS Stsnton 35 « El curso es
progresive lento y puasde parecer una heoplasia pitulitaria
(Nevins y Leaver 38 }. La pérdidas aguda de la visién es ra--
ra en grado sumo.

Stuhler at sl, 38 ageveran que la df provoca un aumento
de temperatura de 4 o 2° C, tanto en adultos como en jGvenes;
esta incremento en la temperatura puede mantenerse por meses
o afios, aln cuando los cambios en las lesiones ésees sean mi
nimos,’

El Deeb et al. 40 afirman qua la mayor parte de los cas
sas reportados pertenscen a la variedad monostdtica 41,42 y
queaSSta afacts més Frecuentemente la maxilla que la mandibu
la

maxilla, la occurrencia mfs frecuente en la mandibula eg el

» Si bien no existe una localizacidn preferents e la

fngulo 44 . Alguncs autores reportan una mayor incidencia en

ol gexo femenine 45{15’4B‘pero otros contemplan una afeccién

similsr, como va se ha mencionado antes 44,45 . El paciante
m&s joven que se hs mencionado en la literatura pareca ger
el de este srticulo, con tres meses de edad: en tres series
reportadas enteriormente, la edad minima habis sido 18 me---
ses (Zimmerman et sl. % con 69 pacianteé; Waldron y Gismsan

ti 45 con 22 paciesntes; Aamsey st al., 49

con 47 pacientes).
2. Manifestaciones clinicas de las lesicnes fseas.

El Deeb et al, 14 y El Oesb et al, 40 han hecho una exce
lents deseripcidn de las caracterfsticas blsicas de la lesisn
de df; en el inciso anterior de este capfitulo es posible en-
contrarls y corrobora lo dicho por Gouzy et al. 51
afirmen que en el caso particular de ls involucracin craneg
facial, su aparicison es insidicss, su evolucién es progresi-
va y ssintomStica durente largo tiempc y su presentacisn clf
nica es ms comlmmente tumoral. Como la he sefialado Reynaud
52 , lm mparicién de la tumefaccifn aislads en el macizo Fa-
~clal y espscialmente en la ragidn maxilar, es la reztn por
1s cual el paclente busce la intervencién médica. La erosién
del hueso en las cercsnisa del tumor puede menifestarse tar-
dismente por problemas de compresifn: molestia a la mastica-
cién, neuralgia dentarias, cefaleas, diplopis, visifin borroca

quienes
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y signes varios que incluso pueden sugerir une lesidn melig-
na.

Oahlgren et al. 53 , como otros muchos sutores, opinen
gue las caracteristicas clinicas no con inveriables, sl con-
trar-i;:; esta situacidn es evidente nor el simple hecho de que
la df presenta un amplio rango de caracteristices no s8l0 cli
nicas sino tambi&n radicgr&fices e higtolégicas dependiendo
del estade de maduracidn o dessrrolle de la lesién en s, el
grado de agresividad, la modalidad de ls displasia, el grado
de involucracibn sistémica, la edad del paciente y su desa--
rrollo consecuents e incluso se ha llegedo » sugerir que tam
bi&n depende del estado general nutricional del paciente 12
Dahlgren et al., refirifndose sl caso en particular de ls df
en maxilams: asaversnh que las lesiones de tmmefio reducido
no provocsn quejus;’ y que normalmente son descubiertas por
el dentists en el curso de una revisién de rutina. El =umen-
to de tamafio mAs o menos pronuncisdo an un &res de los maxi-
lares es al primer y mhs Frecuente sintoma, siends més comin
seqlin estos sutores en el cuerpo, vy posteriormente eh ls ra-
ma y en la articulacién temparomandibular. En la maxills una
localizacién frecuente e&s en ls fFosa canins y cercs de la u-
nién con el cigomético, presencia que puede provocsr més A=
cilmente deformaciones faciales; estas lesiones pueden exten
detrse difusamente en las paredes del seno maxilar, provocan-
do su constriccifn, En ninguns parte del cuerpo el dolor, en
caso de que se praesente, es severo o constante,

Las dos manifestaciones m&s importantés de la df a nivel
6seo son las alteraciones en la morfologia mormal del hueso,
y las Feacturas patollgicas o squellss coussdas por un trau-

matismo minmimo.

2w, Alteraciones morfolbgices.

Es interesenta mencionar gque segn la "Medicina Interna"
da Harrison, los valores séricos de eslclo y fésfore son
ususlmante nor-mulau pero en aproximademsnte uns tercers par-
te de los cmsos de df poliostStice, los niveles séricos de
fosfatasm mlcalina pueden llegar a ser muy altos y ls exore-
cibn urinaria de hidroxiprolina esté frecuentemente suments-

da 37 : asto nos puedse sugerir un sumento en el matabnl_ismo
dal tejido conectivo! Frecuentemente se pueden encontsr de-
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formecionss en al perfil marmal de los huesos; en el caso de
huesos largos, estss deformacicnes obsdecen més repetidamente
a la pérdida de resistencia y astabllidad necesarias para man
tener su morfologia s pesar de las fuerzes musculares o gravi
tacionales que soportan., Las deformidades més frecuentes 37
son las siguientes: coxa vars, Fémur en cayado de pastor o
“"sheperd's crook", combamiento de la tibis, curvas de Harwe-
rison y protrusio acetabuli. En las lesiones presentes en el
macizo craneofacial, usualmente de radiodensidad incrementa-
da, una involucracifn masiva puede dar lugar a une leontime-
dis bsem similar s la de la lepra. Valicenti et ali -0 comsi
deran que los fenfmenos hipartr&Fficos u ostsocondenssntes se
localizan en cara, crénec y costillas, pero sflo rarsmente en
los miembros, Se pueden manifestar como:

a. prominenciss de dimenaiones variables, dirigides ha-
cim el extarior dal macizo creneofaciel o de ls superficie
del husso en cuestifn; ea muy rero que la extensiSn de la df
se haga hacia el interior de la bSveda cranesna y en el ceso
de que as{ suceda, la compresisn s minima.

b. fFenSmenos de compresién sobre estructuras vitales,
siendo los casos més 1mbortantas 1a comresifn de los Nere---
vios 8ptico y auditivo, o algln otro especislmente agquellos
relacionados con la base del créinec. En el caso de invasidn-
de la érbita, el fondo de ojo muestra una strofism &ptica o
edema de pzpila S0 .

Tambifn pueden presentarse otras carscter{sticas, como
en el caso reportado por Cole et sl, 54 t hipertslorismo (se
ha reportado en otros pacientes snteriormente), nariz en si-
Ke de montar, lordosis, géna valga y xifosis,

Chassagne et al. 24

mencionan que en la df se distin---
guen varios plenos evolutivos, entrse ellos tendencia a esta-
bilizarse hacia los 25 sfios de sdad; resctivacién de la le--
5i6n tras un periodo de descenso, normalmente comprendidos en
los periodeos siguientes: 10 s 20 afos, 50 = 60 afios y de 1la
infencia a los 30 afios; gran sumento de tamafio de la tumefac
cidn debido a un proceso quistico o hemorr&gico; recidiva
despubs del tratamiento, del orden del 50% si la interven---
cién quirdrgica as solamente remudeladora o incompleta y del
100% si se utilizs la radioterapis; posible degeneracién ma-
ligna tras el uso de radloterspim, ya que este fenémeno solo
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es excepcional. Lo snterior puede servir para normsr un crite
rio del comportemiento de las lesiones.

eb. Fracturas.

De la Fuente et al. °° mencionan que 8 ceusa de la naty
raleza fibrosa de la lesién, las fracturss sufren escaso o
fulo desplazamiento, la cursclén no esté retardada en su prgl
ceso repéﬁador y raremente se complicsn con pseudoartrosis;
8in ‘embargo, es habitual la persistencia de una lines de Frac
tura incompleta largo tiempo despufs de que el enfermo esté
libre de sintomatologSa y soportendo peso sn el miembro afec
tado 58 - .

Aunque en algunos casos, como el reportedo por Hjelmstedt
y L junghall 57 , existe ciertemente una note tr8gica (por lo
menos 16 fracturss reconocidas en 17 afios), existe informae-
cibn contradictoria con respecto @ la formecién de callo en
la zona de fractura: clésicamente se considers que la presen
cia de ocallo es minima, por lo que las fracturas tardan en '
sanar y pueden inducir a deformidedes posteriores; sin emba:‘

a5 y D la Fuente et al.’ S5 reportan tiempos de

go, Probet
Formacién y cantided de callo normales, resolviéndose la frac
tura como es ussl 8 pesar de hallerse en una zona de df. La
incidencia de Fracturas patolfgicas o de trasumatismo mfnimo
es ciertsmente alta, pudifndose propoher una cifrs tentativa
del 75% pars los casos de df poliostStica y sindrome de Ale-
bright; sin embsrgo, no se encontr§ ningunsa estadistica al
respecto en la literatura que se reviss.

3. Asociaciones a otres entidades petolégicss.

Aunque el reporte de las diferentes asociaciones que pue
de temer la df no es exhaustivo, en esta parte se intenta.dar
un panorama del comportamiento de esta patologis en conjun--
cién con otras entidades. Se han publicedc articulos en los
que 1s df se presents con quists Ssec ansurismal SB ’ snoma-
lias cromosémicas S8 y Pevo verrucoso g0 , tumores de tejido
blando °° , apéndices praariculsres 59 » pili torts 50 y 8lp
pecia parcial 80 , procesos purulentos 18 ’ hemarraglhq eg~~
pontdneas recurrentes &2 ’ coartacl&n,AGrtlcé 63‘; ratencibn

o .
testioulasr unilateral &3 , auiste dermolds 63,6 'y quiste
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&4 65
del ala mayor del esfenoides y ameloblastoma

88,37 , mucocels esfencidal 33,87 .

y Fibromixo
ma cutdneo

4, Clinica neurolégica.

Este renglén se refiere casl invariablemente a la df cra
neofacial; segln Sassin y Rosenberg €0 y las complicaciohes
neurolfgicas de esta patologfa no parecen astar limitadas a
adolescentes @ infamtes: Si bien la enferemedad empieza en
la infancia &8 » SU progreso no necesariamente se detiene pa
ralelamente al desarrollec 4seo, como sostienen algunos 89 H
Farasci y Ketcham piensan, conjuntamente con Henry 23 , que
la edad al momento de le aparicidn de la df estd relacionada
al desarrollo de la enfermedad.

La afirmacifn de que las Formas més limitadas de la df
son mas comunes y que.lu madal idad poliostdtica extensa y sl
sindrome de Albright son relativamente rarcs en el esquema
general de la enfermedad es sostenida por el estudio fe Sae-
ssin y Rosenberg; tanto en este artfculo como en otros 70,724
73,74,31,28 , se afirma que la involucracién craneofaclal en
la Forma monost&tica es bastante comin. Ademds, muchos pa---
cientes con involucracién craneofacisl permanacen asintométi
cos; Amell et al.'71 indican que si la df se presenta en la
base del crdneo, es probable gue d& lugar a un aumento de
presifn en la cavidad craneana y en la érbita, debido al au-
mento de masa, provocande signos neuroléglcos varios. Por el
contrsrie, cuendo la displasia se localizas en la b&veda, lo
mAs comGn es que ne se produzea signo neuralgico alguno,

Sassin y Rosshberg contindan diciends que no es posible
estimar realmente la afaccidn del canal dptico debido a la
presencia de lesioneg silenciosas y a que a algunos pacien--
tes NO s les lleva a cabo un exdmen adecuado al respecto.
Sin embargo, presentaciones oculares similares se hen hecho
20,31,69,72,75,76

en el pasado Yy parece ser gque astas com---

plicaciones Spticas son las méAs comunes: Liakos et al. a3
proponen la sigulente clasificacifn de cbmo la df afecta lag
ssctructuras oculares:

a. Primaria,. (1) La aFeccidn del Frontal resulta en una
proptosis y sumento de volumen Gseo. (2] La afeccién de la
base del crénec df lugar a una parélisis muscular extraccu--
lar y a neuralgia del trigmino. (3] La afeccidn del camal
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6ptico pravoca pérdida de la visién y atroéia 6ptica. (4) In
volucracién del cuerpo del esfenoldes, provocando una compre
si&n del quiasma. (5) Involucracidn de la maxilla, que resul
ta; en epifora.,

b, Sectndaria. (1) Traensformacién maligna: ostecsarco--
mag Fibrosehccmia; ameloblastoma; Fibromixema cutfineo, (2) My
cocele, (3) Fibroma osificante.

Aenard ot al. 77 sefialan que los puntos principales de
la complicacidn oftalmolégica son la exoftalmia, frecuente;
la disminucibn de la agudeza visual, que debe ser considera-
da como un problema grave dque demanda la intervencidn inme--
diatay problemas de movilidad extrinseca, decoloracién pepi-
lar y edemas papilar unilateral por bloguec venoso.

Delandshear et al. 26 publicaron un caso de df monosté-
tica unilateral frontocetmoldoesfenoidal que provocd ambl io--
pla y diplopia en el paciente 27 afios después de que Fué
diagnosticada, Es preciso hacer notar gue tanto en el caso de
problemas visuales como auditivos causados por dfF, la mera
decompresifn del paquete nervioso que estd siendo afectado
no garantiza que las Facultades del paciente puedan ser recuy
peradas en su totalidad: casi Invariablemente, el potencisl
de Funciomamiento permanece hasta el nivel en el gue se enccr_i
trabs al momento de la intervencidn quirdrgica. Un ejemplo
de esto es el reporte de Birch y Cook 87 .

La afececibn del temporal por ls df es un evento conside
rablemente raro pero bien documentado en la literaturs, pro-
bablemente porque casi invarisblemente conduce a cuadros 8ti
cos intrigantes; Barrionuevo et al. 1 senalan que los dos
sintomas més comunes son la pérdida de la capacidad auditiva
y el aumento de volumen en la regidn temporal, particularmen
te post=auricular. Si hay tinitus, se puede afirmar que la
lesién ha alcanzado el ofdo medio, slendo esta la razén para
la pérdida de la capacidad suditiva conjuntamente con la obg
truceién del conducto auditivo externo, En =1 dado casc de
que haya una inFeccifn secundaria, la membrana timpénica pue
de egtsr perforada y haber Flujo purulento. La complicacifn
més frecuents as sl colesteatoma y en los casos grisVE de in
Faccibn secundaria, eas posible que se presente parillisis Fa-
cial periférica.



3s

Sassin y Mosenberg remarcan la importancia de los prable
mas convulslivos similares a los epilépticos en los casos de
df en créneo, como ya se ha mencionado; sin embargo, minguno
de los S0 casos que revisaron presentd problemas especificos
de este tipo, Bertoni y Kooi 18 reconocen que el mecanismo
exactn por medio del cual se producen estos Fendmenos es des
conocide, e indican que los estudios electroencefzlograficos
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, que sparentemente Fué la cau
#a de una disminmucién marcada en la capacidad auditiva,

En algunos articulos se ha mencionado la importancia
que tiene intervenir rdpidamente en el caso de que se detec-
te una lesifn de df en la columna vertebral, especialmente
con la intencifm de decomprimir cualquier estructura nervio-
sa que estuviese siendo afectada; sin embasrgo, debe recordar
se que es extremadamente raro que la df ataque la columna
vertebral, siendo una de las pocas astructuras fseas que casi
siempra son respetadas.

5. Sindrome de Albright; asociaciones a otros sindromes.

Sa. Precocidad gexual.

5b. Precocidad en el desarrollo esquelético,

Sc. Miculas melénicas.

El sindrome de Albright consiste en una triada de dF po
liostbtica de extensifn variable, méculas dérmicas hiperpig-
mentarias y une amplis variedad de endocrinopatias que incly
yes precocldad isogexual 80,84,82,54,84,85

88 , sindrome de Cushing 87,88
79,91,92,61,47

y hipertiroidisma
y hiperparatiroidismo 80,883,530
y acromegal ia , oentre otras disfunciones. Es
mSs comin en el sexo Femenino y los signos y sintomas se en-
cuentran relacionados bisicamente con el sistema esquelético,
el endbcrino y el tegumentario 25 & incluyen un debllitamien
to pragresivo de la estructura esquelética debldo = la inva~
s16n de la df, maduracibn pracoz y crecimiento inicisl exce-
sivo, y cambios an ia pigmentacibfn dérmica con un perfil cee
ractariatico.

Para una revisién detallada del mecanismo por medio del

cual funcionan (al mencs en teorfa) las alteraciones sndfcri .
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nas; es preciso referirse al capitulo correspondiente en este
escritol

La precocidad sexual en el sindrome se pone de manifies
to por lo general a través del desarrollo del volumen de las
mamas (debe recordarse que este sindrome casl es privative
- de las mujeres y que cuahdo se presenta en hombres, es menos
probable que desarrollen caracteres de pubertad precoz), de-
sarrollo y pigmentacién de las areolas mamarias, desarrollo
ineipiente o avenzado de las pilosidades piibicas o axilares,
vulva desarrollada de tipo pubertario, con agrandamiento de
labios mayores y menores &4 y eventual desarrollo del dtero
y ovarios B4 , posible presencim de gquistes ovéricos 84 ' ¥y
casi inveriablemente, episodios Irregulares de sangrado vagl
nal que pueden convertirse en 'pariﬁdicns espgnténeqmerpte.y
remitir tan imprevistamente como aparecen 64,84,57,79,25,85 .
Sin embargo, puede np presentarss esta Gltims caracterfstica,
pero esto es mis bien excepcional,

La precocidad en el desarrollo esquelé&tico es ciertamen
te inconstante, pero se consideras que normalmente el sindro-
me de Albright provoca una aceleracién del desarrollo esque-
létién, logrando que el paciente siempre se encuentre adelen
tado a su eded cronolSgics 84 {recordemos que el descubri---
miento de esta modmlided de la dF casi siempre se hace en ni
fios) hasta que alcanza su desarrollo méximo. Una cifra tenta
tiva del promedio de adelsnto en la meduracidn esquelétics
podria situarse entre el 20 y el 40X de la edad cronoldgica;
sin embargo, no se encontrd en la literatura revisada ningu-
na estadistica al respecto.

Clasicamente 37 s S8 presupone gue en aproximadamente
el 50% de las pacientes con sindrome de Albright existe una
pigmentacifn anbfmala y precocidad sexusl, y an el sexo mag--
culino la pigmentacifn anormal se presents en la misma pro.-
porcién, peroc no la pubertad precoz. Se ha observado e=n algy
nos casos la existencia de una frecuencis cerdiasca alte simi
lar a aquella presente en la enfermedad de Paget.

- Se puede afirmer gue, en general, los pacientes con une
involucracion extensa de la df ys tienen un nival avenzado
de la enfermedad cusndo los primeros sintomas aparscen, mien
tras que agquellos gue tiemen uns involucreclén minimes. sl mo-
mento de las primeras manifestaciones usualmente no sufren
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después una extenslén de la patologia.

Les miculas melénicas caf&-au-lait algunas veces se pre
gentan desde sl macimienta, pero en el caso de que no sea
asi, aparecen tempranamente {entre 4 meses y 2 afos). Su tono
varia dal caf& claro al obgcura, de bordes itregulares, no
san prominentes ni palpables. Poseen un patr8 topogréfico asi
métrico y se localizan preferentemente sobrs la sspalda, la
nuca, la regién lumbosacra, los costados, sl trax, las extre
midades inferiores y el cuero cabelludo; sin eﬁbargo, pueden
local izarse en cﬁalquier parte del cusrpo 8c,84 « Tienden n
encontrarse a8 un lado de la lfmea media con un borde irregu
lar que reaecuerda la costa de Mélne; a diferencia de los. bara
des menos irregulares de la costa de California propios de
las miculas de la neurofibromatosis 37 , definicién hecha
por el mismo Albright ° en 1937,

Desde el punto de vists histolégico &0 s las miculas se
revelan como hiperpigmentaciones maldnicas notorias a nivel
de la capa baasl; a excepcidn hechs de la mayor cantidad de
melanocitos y melanina en el &rea pignentarlia, no existe nin
guna diferencia entre sstas zonas y la piel normal del mismo
individued '

Aunque No es rero que acurtra, no es invarliable la super
posicibn de las miculas a la localizécién da las lesioneg de
la df en el esqualeto 54 y eventualmente pueden encontrarse
manchas similares en nucosag. Lsa micules no se ven disminul
das por ningin tratanlento ni en dimensiones nl en color:
ocasionalnente se abscurscem com el paso del tlempo 54,83 .
Si la mAcula se encuentra en el cuerc cabselludo o en uma zo-
na con vello, el pelo eatard pigmentado de um color més abea
curo qus el resto implantado en otra &rea,
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Cnnclusiones;

La df es un tumor benigno pelativamente rarc, més fre--
cuente en mujeres en las formas monostdtics y poliosto-

tica, y mucho md8s frecuente en el sindrome de Albright.

El frea maxilofacial es de importencis en cuanto a inci
dencia, hvolucracidn neurclbgics y estética, y posibili

dades terapéuticas.

Las dimensiones, la localizocidn y el nimero de lesio--
nes es sumamente variable. Parece existir cierts corre-
lacidn entre la localizacifn de las mculas melfnicas y

las lesiones Oseas, por algunaz obscura razén.

La df puede casusar trastornos neuroldgicos varios por

compresién de estructuras nerviosss.

La edad de la presentacién de la enfermedad es variable,
dependiendo de 1la modalidad de la df, No es rars ls reag
tivacifn en el crecimiento de lss lesiones tras un perig

do de estabil izacidn,

La asociacifn = otras entidades patoldgicas es frecuente

Yy l2 games de posibilidades es amplia.

£n lo que se refiere a leg precocided sexusl secundst-la y
en el desarrollo esguelé&tico, ususlmente se considers
que en la edad adulta se presentan una fertilidad nor--—
mal y un desarrollo esquelético inferior al esperado,

respectivamente.
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CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS.

Macroscpicamente la apariencis de la lesidn 'd_e df pueds
ser rojiza a griséces o amarilla, siendo siempre de textursa
arenosa o aspera; su delimitacién es irregular, normalmente
carece de encapsulamiento y su vascularizacién es altamente
variable, sobre todo por la localizacién y la edad de la le-
sidn 1 . La consistencia del tejido patoldgico puaede ser sua
ve o dura, oscilando entre estos extremos incluso en el mis-
mo individuo o en la misma lesién 18 o, como mencionan Kar--
J& y Rasanen 3 s+ la spariencis macroscopica muestre tejidos
que varian en su consistencia y vascularidad, teniendo lesio
nes jévenes susves y rojizas por su rico aporte ssnguimeo, v
lesiones viejas, duraé y esclerfticas, con un color blancuze
co. ‘

Microscdpicaments las lesiones se componen de tejido
cohectivo maduro cque sventualmente es lo suficientemente ce-
lular como para parecer un Fibroma en el cual se ehcuentra
tejido Sseo trabeculado; este componente puede estar presen-
te de una manera sumamente variable, imcluso virtualmente au
sente, La sensacifn aspera al tacto se debe a la presencia
de espiculas de hueso neoformado 1 . Dahlgren, Lind,.Lindbom

y Martensson 16

afirman oque la proporcién tejids fibroso a
hueso inmaduro recientemente formado es altamente variable:
de esta manera, en algunas lesiones existe tejido Gseo neo--
formado extremadamenta escaso y laxo, de lo que resulta una
consistencia muy suave. Cuendo le proporcion de tejido dseo
mataplasico se incrementa, existe una teduccitn del componen
te de tejido Fibroso y esto hatce que la consistencia se vuel
va gradualmente mas firme. Existe une cierta relacitn entre
la adad del paciente y la spariencia histoldgica de la lo---
sitn; en los. pacientes jdvenes cuyas lesiones adn se encusn-
tran an una fase temprana, el tejido conectivo es altamente
celular y contisne células gigsntes. Por su parte, el trabew
cul ado Gaeu neaformado es sgcaso ¥ no presenta actividad ose-
teobléstica. ' '
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En pacientes de 30 a 40 afios de edad, la lesaldn aparentg
mente ha alcanzado un estadio intermedio en el desarralla; sl
tejido Gseo ha formado un trabaculado mucha mas intrincado,
presentando signos de laminacién en algunas &reas. Algurios os
teocitos y osteoblastos estd presentes eventualmente. El teji
do conectivo es considerablemente menos celular que en la ata
pa descrita snteriormente.

Los pacientes de mas de 40 afios de eded presentan cam--
bios qua pueden ser interpretados como las etapas tardies de
la dfF: el tejido 6amo consiste de trabeculados gruesos, cla=-
ramente laminados y com presencia de osteoblastos. El tejldo
conectivo contiene reletivemente pocas cBlulas, las cuales
decracen en némero en proporcién al elemento 6seo 18

Lo expuesto anteriormente corrobora el criterio da Con-
trerss et sl, 7 y en el sentido de que el aumento en la ed
ad permite que la df avaolucione hacis formas més "osificame=
das"; de los casos tgue presentan, el 7.5% de las lesiones te
ni=n un patrén histolégico de predeminio Fibroso, al 38,5%
de tipo mixto y el 53,8% de predominioléseo, teniendo este
grupo una edad media mayor. Como se afirma en el mismo artl-
.cula: "Tratando de aclarar estos axtremos nosotras hemos pre
farido correlacionar el aspecto histoldgico de 1a displasia
con la edad de nuestro grupoe de enfermos y hemos encomtrado
que miemtras mas jGvenes existia un patrén predominantemente
fibroso o mixto, em los de mayor edad sl patrén era preferen
temente 6seo. Igualmente, el companente conjuntivo de la le-
sidn ers rico en célulag en el grupo de enfermos jovenes, =«
mientras que sparecia rico em Fibras con 4reas hialinizadas
o pobres en células en sl grupo de enfermos de mis edad. A
medida que aumenta la edad de nuestros pacientes, simulténea
menite con los procesos de eavajecimiento del Ytejido conecti
ve" ¥y el aumento del componente Sseo, ven aparsciendo’ con
mhs Frgcuencia cantidades de ostesoblastos y osteoclsstos y en
las trabéculas Gsess se advierten miltiples, marcadas o irre
gulares lineas de cemento que dan al conjunta un aspacto pa-
getaida...

"Todas sstss consideracionos nos hncan Pensar que aFecti
vamente la lesién displésica tiende a madurar esponténeamsn.
te e relacidn més o menos estrechs con la aded, siendo bism
patente que deads un patrén hlstolégico inmadura, escaso en
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trabéculas Sseas, se alcenza otro estadio rico en hueso, con
marcada actividad osteoblféistica y osteoclastica y un aspecto
pagetoide de conjunto. Por ello creemos que las imagenes ca-
lificadas da Fibroma osificante, ostecma fibroso, etc. no son
gino formas maduras de la displasis de los maxilares," 17 Pa
ra mayor profundizecibn en lo que respecta a la nomenclatura,
raferirse al capitulo correspondiente.

Kar ja y ASstnen 3 se muestran de acuerdo al respecto y
citan -a Smith 19 pare afiadir la posibilidad de que en la eta
pa tardis haya una degenersciin mixcmatosa.

El trabesculado Gseo es delgade y se considera que se for
ma a partir de la metsplasia Ssea del tejido fibroso que se
encuentra on sl medio, originendo esa neoformacidn de un tra
beculado primitive pobremente calcificado 1 . Bl trabeculado
aseo tishe mspectos diatlfntos, mcontr&ndose.'algunos' de pere
fil delgado y en Forma de "C", dando lugar al término de "ca
racteres chinos" 2

Clasicamente, se pilensa gua el hueaa pa,-eaente #n este
trabeculado no es lamelar en su tlpo, sino que esté deficien
tomente organizado y entretejido 1,2,3 . ,-Cnmo ya se ha visto,
esta afirmacibn es controversial. \

Ocasionalments, se presentan ssférulas o islotes de car
tilago hislino en el tejido conectivo e inmcluso pueds llegar
se a inducir la calcificacion de estas inclusionss cartilagi
nosas 1 « <Jackson et al, 20 mencionan enn el aspecto macrascd
pico del casc de df cranecorbitaria que reportan, ls presen-
cia de lagos gelatinosos y hemorrfigicos que eventualmente po
drian sar lz causa del profuso sangrado observado al momento
de sy intervemcién. Sugiaren que esta caracteristica podria
;ndlcar que sa trats de una entidad patolbgica distinta a la
df de maxilsres,

La relescifn que exigste entre que las células ostecclés-
ticas gigantes no son humerosas, la capacidad del tejido
6seo0 para volverse de tipo lamelsr y la vascularizacidn, fue
ron atacades por algunos sutores 1,8,7
la df represanta una retencifn sn &l proceso de maduracidn

. Reed 7 gostuvo que

Gsea, rezénpor la cuasl cuslquier lesifn que pressntara une
transformecién a hueso lsmelar no dabar-i- ser considerada ]
mo df, Sin embsrgo, Waldron y Bianaam:i demostraron la
existencia de una imagen clésica Ssea en un estroma fibroso
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en aproximadamente el SO0% de sus casoa; el remanente de &a--
tos, constituldo casi por completo por pacientes de adad ma-
yor, mostraron cemtidades variables de hueso lsmelar. Estos
dos autores aseversron gque una lasidn inactiva por mucho
tiempo puede congtitufr completa o casi completamente su es-
tructura de hueso lamelari la presencia o ausencia da osteo-
blastos es indicativa sclamente de la tasa de neoformacién
ésea: su presencia ho as incompatible con el diagnéstico de
df, afirmacién con la que coinciden El Oseb, Waite y Jase--«
pers 2 , y Eversole et al: 'O . A este respecto, Osaki, He-
cker y Kramer ! declararon que no existen suFicientes datos
pnra‘determinar si la presencia o susencia de huesc lamelar
es privativa de alguna de las modalidades de la df, aespecifi
cemente hablands de la varisdad monostética. '

Fechnar 14 destuéﬁ @l hecho de que ym que muchas lesio~
nes osteofibrosas presentsn tsnto hueso lesmelar como prima--
rio, en ocasiones es convenisnte limitsr el dimgndstico o

") eslén osteaflbrosa sin clasiFicacifn definitiva'" desds el

“punto'du vista histopatolégico, dejsndo que el estudio radio
gréfico sen el factor descisivo, como propusieron Boysen et
15 + Es de interés recordar gue Ameli et al. 21 indica-
ron que &n la df sl grade de actividad de la lesién determi-
na sus caracterfsticas microscépicas 19,22 Yy que 8stas Co-«
rresponden estrachamente a la spariencia radiogrifica,

Aunque se considera que normalmente no hay formacién de
quistes en las lesiones, pueden detectarse éreas raducidas
de degeneracidn guistica Focal 4 s ¥ S8 mencioma la presen--

cia de cavidades llenas de l%quido S, Por otra parte, la

al.

asociacién de quistes &seos con la dF no es poco comin Se--
gfin Adeksya, Edwards y Goubran 12 e,
quisnes trataron el temz més profundementa.

Aungue ls cifra veris sagin los inveatigadores, se pien

sa qus la degererecisn maligna sercomatosa es de mencs del 4%
1

, ¥ Biesecksr et al.

. En el cepftulo correspondiente se trata mbs » fondo este
aspscto. '
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Conclusiones,

I. Ls imagen histolfgica de la df usuelmente es inconfundi
ble. l

II. Existe una relacidén directamente prqporéiunal entre la
edad del paciente y/o de 18 lesién y el grado de calci-
Ficacidn y la tasa'de ccmbnnente éseo s=obre el compohen
te fibroso en la df. Esta relécién se mantiene entre
los aspectos radiogréfFico e histolégico.

iII. Mooroscbpicamente, 1s lesifén de df presentat
- color variable
~ normelmente carece de encapsulsmiento y delimitscitn
clara -
- la vascularizacién y le consistencis son verisbles, es
tando estas dos caracteristicas en relecifn directa e
la edad de 1la lesidn

- sensacifn Aspera al tacto

1V, MicroscHpicamente, la lesifn de df presenta:
- trebeculado Gsea delgado en forma de Yesracteres chinos'
- el hueso de la lesifin rora vez es o parece de tipo la-
melar
‘= islotes de cartilago hislino y 8reas reducides de dege-

neracifn quistica focal, no invariablemente
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DEGENERACION MALIGNA.

Campanacci et al. 5 consideran, haciéndose eco de la op}i
nién de la mayor parte de las investigadores, que ls degene-
racién maligna de la df es un suceso bastante raro: la Fre—-
cuencia con que se presenta varis en ls literatura entre el
0.5% (Schwartz y Alpert | 3}, 5% (Slow = ), B.7% (Abelenet et
al. 3 ) e incluso 10% (Dabska y Buraczewski 13 ), siendo es-
tas las cifras més difundidas. Cempmnaccl et al. afirmen que
la malignizacifn de la df es rara en pacientes de menos de
10 sfios de edad y de mfs de sesenta, permaneciendo el resto
de los grupos poblacionmles en le misme tmse de afeceidn en
gener-el; conh un ligere aumento entre los 20 y 30 afios de
edad. La edad promedio de aparicifn al tipo histolégico-de tu
mor, considerando los tres més Frecuentes, es de 33 afios en
osteosarcomas, 37 en fibrosarcomas y 30 en condrosarcomas;
pueden presentarse otros tumores,

Un estudio comparativo de los reportes ha demostrado gque
el osteosarcoma es el tumor mas frecuente (50%), seguido del
fibrosarcoma (26%) y del condrosarcoma (11%)}, segln Campona-
cci et al. Johnson et al. 4 mencionan que la df puede trans-
formarse en.una veriedad amplia de tumores mesenguimstosos
mal ighos pero que usualmente comprenden heoplasias con sle--
mentos de hueso, cartilago o tejido conectivo 13 y enumeran
las degeneracicnes malighas en el siguiente ordent osteosar-
coma; Fibrosarcoma, condrosarcoma, tumores de células gigan-
tes y en huso, y combinaciones de los tipos anteriores.

Campanacci et sl. prosiguen su revisién de la literstu-
ra indicando gque la mayor parte de las degeneraciones malige
nas se han obgervado en casos de df poliostStica (BS%J,' 'per-n
gue esta cifra est® sujeta a ls variedad del tumor: el fibro
sarcoma y el condrosarcoma no muestran predileccién por el
tipo de df, pero el osteosarcoma es m&s frecuente en la mode’ '
" lidad poliostStica. En la variedad monost6tice los Dstecsar=
comas. y los fibrosarcomas tienen una incidencis pricticamens.
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te ldéntica. Tanto en los Flbrosatcomas como en los osteasar
comas la aparicidn de la degeneracidn maligna es més tempra-
na en la df poliostética. El 62% de los casos de la literaty
ra ha sido caracterizado porque la df ags ha diagnosticado an
tes de que el sarcoma se pusiera de manifissto, ya que la le
sibn displésica hablm aparecido en la infancia con las carac .
teristicas de la patologis; el intervalo promedic entre la

cbservacién de la df y el tumor sarcomatosc es de 20 sfos.

Si consideramos la totalidad de los casos reportados,
incluyendo los de Campanscci et al.', encontramos que la loea
lizacidn mas Frecuente es el Fémur, especialmente en su par-
te proximel, seguido de la tibia, mandfbuls y maxilla. El hd
mero y la pelvis estédn involucrados mencs frecuentemente pe-
ro no de una manera rara; otras partes del esgueleto egtdn
incluidas s6lo en rarms acasiomes., En el 25% de los pacien--
tes que Figuran en articulos, el sarcoma se presentd en un
drea de df em maxilares y macizo craneofacial; esta lacalizs
cidn comprende fibrosarcoma y osteosarcoma, paro no condro--~
" sarcoma.

Es un punto de vista sceptado en general que la radiote
rapis utilizads en el tratamiento de la df predispone al de-
sarrollo de un sarcoma. Oahlin © es de esta opinidn e inclu-
so piensa que la causa del sarcoma es la radioterapis, m3s
gque la lesién en si. Og acuerdo a Abelanet et al. 3 gsto su-
cede s6lo en aquellos casos en que la radicterapia es admi--
nistrada en altas dosis (mas de 3,000 rad) y que en dltimo
caso, no influye em el tipe histoldgico del sarcoma, la edad
en la que aparece o su prondstico Ffinal.

Las investigaciones de Immenkamp 7 afirman que existe
una mayor tendemcia a la degeneracifin maligna en aquellos pa
cientes con df poliostStica en log cuales (incluso en adul--
tos) se presenta un aumento constante de fosfatasa alcalina.

Histolégicamente, en slgumos casos se observé un paso
direeto de las &reas de df a isletas de c@lulas con caracte-
risticas atipicas y cleramente neopléisicas; en otros, el 8--
rea transicional estaba marcada poh caracteristicas de la df

“de tipo inusual, en donde habfa una proliferacifn Fibroblés-

tica marcada con muchas c8lulas multinuclesdas en las cue,
aunque No presentaban mitosis atipicas, la actividad Calglar
con hipercromia era obvia.
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La apsriencia radiogrifics en los casos de Fibrosarcomaz
estabas sefialada por uns osteolisis cesi homogénea con limites
poco definidos ercsionando u obliterendo la cortical Sses vy
con una frecuente expansidn hacia tejidons blandos; no se ob-
servd una reaccidn osteogénica pericstesl o una osteogénesis
neoplasica en ninguno de los casos de Cemponacci et al, En
los casos de osteossrcomz se pude nmotar una tendencisa del tu
mor hacie lm expansifén excéntrica a lo lergo de ls cortical
baea mds que dentro del hueso. La osteogénesis neoplisica se
encontraba ausente o manifestindose ligeramente. Estss carac
terfsticas conmcuerdsn con las observaciones de Abelanet et

al., 3 .

Bricout et al. &7

sfirman que el diegnbstico de ume dece
neracifn maligna no reviste problemas en general, perc que =i
puede haber dificultades treténdose de osteosarcomas muy dife
renciados; se describen dos formas: le periosteal 15 v Iz in-
tradsea 16 . Se trata, clinicamente, de tumorec de apzricifn
tardia y de evolucidn lenta; histolSgicamente 1z prolifors--
cifn estd bien difercncisdas con trabeculados 8seos de forma
irregular y bordeados de una lines de osteoblastos y cflulss
conectivas sin un ordem andrquico evidente, y en un "estro--
ma" Fibroso sin signos citblégicos netos de malignidad. Z1 es
tudio de la periferis del tumor que en general estd menos di-
Ferenciade pero infiltrado en l2=z masas musculsres, syuds en
el diagn@stico.

Je acuerdo 8 la opinidm de Schwartz y Alpert 1 y €2 pue
den distinguir tres grupos en los casos de transFormacién ma
ligna:

Srupo I. Tanto la df como el tumor maligno estén histo-
l6gicamente confirmados.

Grupo 1I. La df estd histoldgicamente confirmada y aun-
que el tumor maligno estd .clinicamente y radiolbgicamente
puesto en evidencia, histolSgicamente no estS confirmado.

Grupo III, Incluye casos que carecen de Una documentacitn
patol8gica completa pero evidentes desde el punto de viste
clinico y radioldgico.

18 publ icaron un desarrollo exces--

Dabska y Suraczewskl
lente de la maligrizacifn de la df; indican que es indiscuti

ble la capacidad de la df para sufrir un cambio sarcomatoso;
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la neoplasia secundaria a este proceso puede diferemciarse

en varias direcciones, pero usualmente sdlo del tipo presen-
te en el df; por lo tanto, es ldgico que la contraparte malig
na sea uUn osteosarcoma, un fibrosarcoma e incluso uh condro-
sarcoma. Congiderando el gradeo de malignidad de estas neopla
siss, es evidente que astos tumores pueden convertirse en
fuente de metistasis proveniente de un patrdn histolégico
multidireccional.

Afiaden que les neoplasias maslignas no son uniFormes y
pueden variar; ssumiendo esta analogia de resultados de inves
tigaciones morfoldgicas y experimentales concernisntes con b
transformacidn maligna de un procesc patolfgico pero no prie-
mariamente mal igno 8 y es posible distinguir los siguientes
métodos de transformacifni

8, Una meoplasia de crecimiento lento en un hueso que
presente df, .

b, Un Foco pequefio de transformacibns maligna difieil de
detectar por el gran tamafio de la lesidn acompafiante.

c, Una transformacién maligna ripids que englobe y des-
truys con eceleridad la lesidn de df, pudiendo llegar a ser
de tal extensifn que ya no sea posible descubrir la lesién
primaria, por lo que se concluye gue la lesién secundaria es
1a Gnlca que estuvo presente.

Zs imperative darse cuenta gue de la mayor parte de las
lesiones &seas solamente una fraccidn es examimada histoldgi
camente en las biopsias, por lo que eventualmente el panora=-
ma completo de la lesidr no es determinade. Aadiogr&Ficamen-
te hablando, suceds una cosa similar ya que, en el caso de
la df, deberias hacerse un exfimen radiogréfico ds cuerpo ente
ro y no solamente del &rea 'Hirectamente" involuorada, Zs F&-
cil entender, por-la tanto, que algunos casos de tumores ma-
1lignos presentan df y que inadvertidamente Bsta no es detec-
tads, de donde podemos conclufr que las estadlsticas de inci
dencia no son del todo exactas.

Ademés, =i bien por una parte lg df es una entidad bien
idemtificada como sefiglan Dabska y Buraczewski, exlsten cler
tos casos en los que la prasencia de tejide Fibroso en cire-
cunstanciss de amomallas del desarrollo en hueso estd en'cog
diciones parcialmente conocidas, como los llemados deFectos
Fibrosos corticales metafisiarlos, algunos quistes de hueso
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y otras lesiohes poco definides en las que el tejido Sseoc es
sustituido por una mezcla de tejidos Sseo y Fibroso; parece
ser que algunos patSlegos estén més estentos al diagnfetico
exclusivo de la entidad maligne y no de las ceracteristicas
adyacentes o conjuntas. Lichtenstein S menciona casos de Fie-
brosarcomas en un hueso en los que un huesc adyascente revela
ba radiogr&ficaments la presencis de defectos Fibrosos. Has-
trup y NMensen 10 degseribieron un Fibrosarcoma proveniente de .
un Fibroma no osteogfnico y que, segin Dabska y Bureczewski,
prababl ementes ara una lesifn de df. Esto permite hacernos o-
tra pregunta: ;pueds una transtrmaci6n mal igna presentarse
en otras lesiones de hueso, en algun tipo de "dxsFibropla---
sia" de hueso? ", 12 .

Parece ser que el teajido Fibroso de hueso puede ser el
origen de varios procesps patolfglcos, los cumles & su vez,
pueden sufrir una transformacisn maligna. La determinecisn
de la verscidad y la frecuencis de este Fenfmeno requlere de
m&todos radiclfgicos y de inveatigmcidn més adecusdos.

‘ Feinmtuch 19 cite 8 Cruz eo en su revisibn en al que pro
pone cuatro criterios que deben'ser cublertos por pacientes

coneiderados como sujetos de una trensformacifn meligns aso-
=iada & una radiacién previa; 8@stos son: '

1. Evidencia radiogréFiba o microscdpica de la condicién
benigna de la lesidn primeris;

2. Haber recibido radiaciones en alguna de sus formas y

-que el sarcoma se hays desarrollado en el Sreas inclulide den-
tro del haz terapfutico;

3. Un periodo de latencia relativamente largo sin pre--
sencia de sintomes; y

4, Todos los sarcomss deben ser tomprobados hlstoléglca
mente,

Tal vez de una meners onexs perc interesante deba traer '
ce m colacibn la contribucifn de Abelenet et al. 3 s, enle .
que Estos mencionan la capacidad cancerigens o co-cancerige-
ne del metilmetacrilato utllizudo como msterisl de osteosin-
tesis, .

Williams y Thomms '€ indican que en cuslesquiera de es- .
tos sercomas pueds haber mat&stasis a pulmﬁn, y sunque estas ‘
'mutéstas;s solitarins pueden ser tratadas por exclsiﬁn local,
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le diseccifn de nédulos linfAticos no se utiliza nunca en eg
tos casos, Si bien tienen un pronbstico pobre astos pasclien~-
tes, MO @s peor que aguel proveniente de un sarcoma osteogbs
nico "de novo'"; la tasa de supervivencia del fibrosarcoma y
del osteosarcoma en la df es del 50%, y a § afas es del 20%.
Los autores antes menclonados considersn que la apricifn es-
ponténea de la aparicién maligna de la df es 14 afios a partir
del primer sintoma, y teniendo radicterapia pravia, a los 11
anos.

SazarMalik v Muker jee 17 citan a Lichtenstein 9 para
coincidir con 8l en el sentido de que, debido a la multipli=
eldad celular, frecuentemente los patSlogos se ven en proble
mas con respecte al diagnfstico y agregan gque la capacidad
de cembio a un patrSn maligno es de menos del 1%, consideran
do que aguellos sarcomas provenlentes de la df son prontamen
te fatemles especislments si som osteogéniceos, Mormalmente al
paciente no estd conclente de la displasis preexlistente,

Brodeur et al, 14 publicaron un caso de un paciente de
treg afios de edad com un ostoosarcoma en la porcién proximal
del Fémur deracho vy df poliostética en el mismo hueso y en
ls tibis; adem§s, estaba presente una translocacisn cromosS-
mica autosomal que coincidia con la de su madre sin que 8sta
presentara ninguna otra alteracifn aparente, Brodeur et al,
concluyen que la anomalla cromosémica y la df pueden haber
predispuesto el desarrollo del osteosarcoma a una edsd tan
temprans,

Pyke, Cope y Ooshi 21 , hablando das la df en el macizo
craneofacial, aseveran que un simple agrandamiento de las di
mensiones no permite distinguir a clencia clerta si se trata
de un proceso displésico o neopldsico, por 1o que debe Inten
tarae un exSmen histoléglco minucioso antes de realizar una
cirugfa radical o radloturapla (Lichtensteln 18 }, ya que se
puade crear una confusifn con un osteasarcoma, un Fibrosarco
ma o un tumor Sseo de c&lulas gigantes (Ackerman y Spujt ee J.
Powell et al, 6
slas malignas, el cambip de la df a un sarcoma se encuentra

snfatizen gque, como sucede con muchas nsopla

usualmente anunciade por un cambio repentino em el crecimien
to de la lasibn,

De Smet et al.
bien se muestran de acusrdo en que el concrosarcoma es la ter

23 publicaron un artiquln‘en el que si
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cera trensformacifn maligna de la df, citan a Unni et al. 24

25 on su afirmacifn de que es posible en

y a Pelzmann et al.
contrar grandes cantidades de cartilago atipico en la df sin
que se presente una neoplasiae cartilaginosa. De Smet et al.
concluyen que, dada la falta de comportamiento maligno debi-
dsmente documentado, la existencia de un condrosarcoma verds
dero proveniente de una zona de df no irtadiada puede semn

puesta en tela de juicio.
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Conclusiones,
e =S N8 e

Ls degeneracidn mal igna de la df es rarat entre el 0.5

y el 10% de los casos. Su pronfstico as pobre.

Las Formas mal ignas més comunes de la dfF son el osteosan

coma, el Fibrosarcoms y el condrosarcoma.

Aprox imadamente el 25% de las lesiones que suFreh dege-
neracién maligna estén situadss en maxilares y macizo
cranezofacial, Ademds, hay estudios gue parecen indicar
gue 1a cifre de transformaciones mafignss de la df es

mayor de la que normalmente se reporta.

La degeneracidn maligna es m&s Frecuente eni

- la modal ldad poliostdtica

- c8sos que hayan gido tratados con radioterapia .

- paclenteg cuya edad Fluctle entre los 20 y 30 sfios de -
adad
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CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS.
(Mencionando la aplicmcién de tomografis axial computari
zada y scintigrafis Scea)

En general, se puade nFor'mar- que la 1mﬁgan radiografics
de las lesiones de la df es un &rea reducids con limites sua
ves, tipicamente ssociada & un adslgazsmiento focal de la
cortical &ces, Egtas lesionas no son qufsticas en el estric.
to sentido del término, ya quas no son cavidades llenas de 1%
quido; ocasionslments se ven multiloculares, La as{ llamada
"ground glass appearenca" sa debs al trsbeculado Fino del hus
g0; Aunque las Lesionhc tienden a respetar las regiones spi-
fiseales si se pressntan antes de la pubertad, sn pacientes
de mayor edad no neceem-hmente sucads: asi 1 .

' El Deeb et al. 2,3 consideran que la spariencia radio--
gréfics ds la df* es axtr-nad-n-nte variable y que depende de
la deposicién de tejido Fibroso y su distribucién. Cuando el
componente de tejido Fibrose precomina puede ser quistico sn
apariencia, ye sea uni o multlloculsr. Las radiogrefiss seria
das han demoatrado que en algunos casos las lasiones ge vuel
ven mas calcificadas con el aumento ds la adad del pacients,
sin que las excepciones a &sto sesn poco comunes 24 » Hablan
do en genersl, las lesiones Sseas més o memas celcificadas

de la dff se encuentren on squsllas lesicnes de mayor durt---
cibn 2% . cuando existen &reas de condensaciSn mezcladas con
reas de radiolucidezr se pressnta un aspecto "ground glaas"

o "peau d’crange” debideo s que los elementos fibrosos han su’
frido una considerable osificecisn s '\ Esta lasién tambifn
pueds caussr resorcibn de las rafces dentsrias involucradas
24 . para amplisr los conocimientos con Fespecto s los mace- .
nismos d- calcificecifn que opersn en la dff es preciso remi-
tirse al ntp!tula de w.ce-r!-ticn histalﬁgicn.

Fod'wm- sofala que le df u-uulma-n:g produce una mass
fusiforme y expansivs, unidndose imperceptiblamente el mér--
gen de ls lasién con el ‘hueso normal sin marcar una delimita
_cién cleramente dcﬂn!.d-. Es importsnte mencionar qu- Boysen
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ot 1, 5 enfatizaron que los hallazgos radiograficos son més
decisivos que los histold8gicos; dsto parece ser cierto sélo
en aguellos casos en los que los resultedos de las investiga
ciones histopatolSgicaes son comfusos o en el casoc =n al que
la toma de biopsisas sea dificil o peligrosas.

Gregg y Aeed & y citendo a Sherman y Glauser 7 y afirman
ane los resultados radioldégicos en la df difieren de acuerdo
a la etapa de la enfermedad. La mayor parte del proceso es
osteolftico, que resultes en una densidad radiogr&fica menor
con discretas areas opacas. Las lesiones més viejes y aque--
llas en las cuslec hay una actividad bielbgica menor pueden:
incrementar su densidad Gsea debido a la neoformacién de hue

so, dsndo un aspecto de humo o ''ground glmss",

Vanel et al. 8 afirman que mientren menos osificads esté
le lesibn, més dificil es el diagjﬁstiéo. La interpretacion
Histolégicp-badiégh&f’ica de 31 cmsos localizedos en 1a cera -
demostrd que existe una buena correlacién entre los disgnésti
cos radiolégicos y los histopatolbégicos; sin ambar-go, hay as
pectos que pueden llevar a equivocaciomes en los cuales el
tamafio de la lesifn, el grado de destruccifn y la rapicda ta-
sa de cr-écimimto pueden sugerir una lesitn maligna. .

febida & su excelente resclucién densombtrica, la tomp
grafia axial computarizada provee de una contribucidn inve--
luable al mostrar la pared Fibrosa de un seno mexilar intac-
to o incluso engrosado cusndo la radiclogfa convencional ha
sugerido un proceso destructivo. En casos dificiles de df de
l1a maxilla, la tomografism axial puede ser utilizada como un
medio suplementario para establecer un disgndstico correcto
8 SegOn Williems y Thomas 10 s 1a tomografis Frecuentemente
es de valor en el diagnfstico y en la estimacién de la éxta_-u_ -
si6n de la lesibn. Higashi et sl. o0 21
también destacan el valor de la tomografis aximl en le deter
minacibn del tamafio de la lesién. ‘

En le literaturs que as revisS para documentar aste es-.

y De Sentos et al )

orito se encontraron cuatro clasificaciones de la aspariencis

radiogr&fica de la df; se' describen s continuacién sn orden

‘de importancies por' sy difusifn v eplicebilided préctica. ‘
 La br'imur-a clesificacibn, utilizads hor‘, Fareci y Kete--w |
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cham " y Prigent et al, 12 y Qelendshear ot al. 13 y Willliams
y Thomas y Renard et al. 2¢ an diversos articulos, consids
ra gque existen tres tipos de patrones radiolégicas en la df,
El primero de éstos es el tipo pagetoide, observable en el

56X de los casos y que se caracteriza por presentar éraaé al-
ternas de radiodensidad y radiclucidez. La Forma ssclerftica
que muestra una ImAdgen homogfneements opace se encuentra sola
mente en el 23% de los casos, pero predomina en los huesos
frontal, maxilla, esfenocides y stmoides 4 . Ls Forma quistica
es la menos comin (21% de los casos) y se caracteriza por la
pregencia de formas quifsticeas redondss u ovales con bordes ra
diodensos, localizéndoss prefsrentements en los hussos tempo-
ral y frontal 13 . Esta clagificacién fue originalmenta pro--
puesta por Fries 18 .

La segunda clasificacidn de Valicenti et al. 17 compren
de distintos tipos de im&genes: Im&genes gebdicas. Son las
mas caracteristicas; se ven como lagunas redondas u ovaladas,
bgeas, rcdeadas por una zona de tejido més denso (aunque = ve
ces no tan limitadms), haciendo recordar por su disposicisn
agrupada a un "panal da abejas". Como se trata de lesiones 'og
teollticas, atravesadss por pequefias y tenues trabfculas que
corresponden a tejido conjuntivo més esclerStico o parcialmen
te calcificedon, la imégen puede varisr desde la tipicamente
denominada en "wvidrio esmerilado” con cavidades muy pequefas,
hasta las imagenes qufsticas de tamafio variasble. Estas geodas
son el origen de un enganchemiento del canal meduler, con
adelgaszemiento de las corticales y aumento de la fragilidad
del hueso.

Imédgenes pagetoides. Se observa una hiperostoslis de la
cortical con zonas de translucidez alternendo con zonas de ma
yor dmeidad. Estas zonas, da contorno irreguler y difuso,
tienen un aspecto que recusrda sl algodin; el cenel meckilar
-eg al mismo tiempo mncho, Se localizen en forma especial a ni
val de créneo y columna vertebral. ‘

ImAgenes de osteocondensacién. Hiperustosis acompafiada
de deformacifn &ssa gus compromets en forma particular la base
del créneo V7 | - |
' La tercera clasificeciSn sparsce sn un articulo de Jo~-

hannaen 18‘pdru as des Obwegaser at al. 13 ; considera que law
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aspariencias radiolfigicas son altsmente variables y no presen-
tan camblos patoghomfnicos, refiriéndoas perticularmente a
mandibula y maxilla; se distinguen dos formas bésicas: la fon
ma osteol{tica, con una o més rarsfacciones policiclicas
usuaimante bien definidas en un medio fseo por lo demés nore.
'mul; ¥ la forms osteoesclarftica, con una esclerasis uniforme
quﬁ frecuentaments se anexs imperceptibl emente con ls estruc-
. turs famm normel. Se pusdsn cbservar estados transicionsles
entre nt-- dos formes, siendo la wés comin une combinacién
de &reas esclerSticas Fracusntomente confluyentes e irreguler
mente dullnp.d.t,"ﬂ da tamafic varisble, con éress cstepliticass
en hueso, usumlmente bien definides pero de perfil irregular
19 . En algunos cuscs se observa resorcitn radicular dentaria.

La cusrts clasificecién es de Higeshi et al. 0 y snun-
cla gque las mlnlm rediogréficas de la df son comple
jas, dividiéndoss por lo general en los seis tipos siguien.--
tea: a) pswu d’orsnge, b) pssudoplaces sn ramo, c) esclerSti-
ca difusa, d).pssudoquistice (multilocular o uniloculer}, =)
pagatoice, y ) apariencia de tiza. Oe. mcuerdo e los hallazgos
radiogréficos especfficos, ls df fracusntemente puede ser diag
nosticada por madio de la radiclogis convencional. Higashi et
sl. sfadan que el uso de las técnices radiogr&flices de scinti
grafia (redionuclide bona scana) son extremadsments Gtiles al
avaluar la extensifin de lesiones Ssess complicedss, como ls
df craneofascisl, ya cque muestran lesiones con mucho més defi-
nicién que la simple radiograffia. £l materisl de trazo mée
mencionado sn esta técnics ez un r-diuiaﬁtapo afin al tejlido
&sso, el 989m Tc polifosfato, que se depoasita en hueso y prafa
rentements eh arizllas Zohas con actividad blolégica aumenta-
da y/o altarsda. '

Fitzer °° seiials que el uso de le scintigrefies Svan on -
las iesionas de ls dff pusde der luger a confusiones por la hi
pervascularizacifn de ests patologis on la regifn craneofe---
clal, pudifindoss llsger a confundirla con tumores vasculares
o malformaciones mrteriovenomas’ Tento 81 coma Wilwon ",
Sdunnw-r"’s hen romsrosde ls importsncis de utilizer la to-
mograf®is exisl en casos en los gue hays duds con respecta al
diegnbetica; extsnsibn y limites de las lesiones de dF, “

' Lem carscteristicas ndiogr‘?iq-s fueron descritss topg
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gréficemante por Oe la Fuente et al. 23 de ls manera siguien-
te:

1. Generalidndes redicldégicas. Las lesionass predominan
a nivel de los huesos largos, el aspecto Ffooal es caracteris-
tico: zonae patolSgicas bien delimitadss occasionalmente que
interessn ciertas regiones més o menos extenses de hlieso, siem
pre geparadas por intervalos de tejido ssno.

2. Carascteres de las lesiones dea los hussos lergos. Por
orden de frecuencia descendents sa localizan en fémur, tibis,
himero, redio, peroné y' clbito. En estos huesos la lesibn
acenclial es la imdgen lacunar mOltiple; satas lagunas son cen
trales y & nivel de las metéfieis y diifisis, respetando gans
ralmente las epf{figis, Son imégenes redondesdeas, ovaladas o
policiclicas, da talla variable y bien limitades. Su multipli
cidad origina un aspscto arsolar en '"panal de abeju"; De to-
‘nal idad homogénes, presentsh a veces en su ssna un pequefio
punteado més denso, que corresponde a islotes de husso motm--
plAsico calcificado. El canal madilar esta ampliado, con ero-
sidn y adelgazsmiento de la cortical de dentro hacia afusra
por extensién de n&dulos Fibrosos. No existe rotura de la cor
tical ni oposicién perifstica salvo en casos complicados. Las
imégenes ds condensacitn ne son raras.

3. Caracteres de las lesicnes de los huesas cortos. Fre
cuentes scbre ls pelvis, se presentan como lagunas mOltiples,
radondeades, circungeritas y confluentes, Se localizen prefe-
ferentemente en lag alas del iliaco, ramas del fleon e iequig
pubianas, originando a veces deformidedss s hipertrofia. Rara
mante ss observan lagunas Onicas, En los omfplatos las imége~
nas lacunares hacen desaparecer sl cuerpo del hueso. -

4, Caracteraes a nival del recquis. fera vezr es sfectado.
Las lesiones pusden adoptar dos formas: tipo pssudosngiomsto~
so; en Sste el cuerpo vertsbral y arco posterior estin baorra-
dos por 1a presencia de imfigenes lacunares en celdilla, aso--
ciades a Finas estriscionos verticales. Tipo ’p-uudupngotoidn:
tiene al aspecto de vértebra "en cadre' con estructurs marce-~
de, anfrquica y de contorno denso. Estas lesiones pusden su--
frir fracturas y deformaciones xifo~escaliGtices. A veces se
observen imfgenes lacunares en las ap5Fials trensversss o es-
pinosas,
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5. Caracteres da los pequefios huesos de les extremidsdes
[Falanges, metecerpienos y metetarsienos). Se sfectan con fre
cuencia, Ampliecién disfisimris on forma cllindrics. Estructy
ra de ls lesion de carécter mixto, dendo un aspecto poroso de
conh junto; en otres ocasiones, se prasenten imégenes lacunares
que originsn un mspecto areclar, Los huesos del carpao pueden

. aFecterse con imfgenes lacunares sobre fondo condensado.

6. Ceracteres a nivel de créneo. Frecuentemente hay lesio-
nes; en le bévada craneal se presentsn imégenss mixtas ssocia
das a lagunes ds talla variable. Es habitusl cierts hiperosto
sis de condensacién y aumento de espesor: 8sto es més frecuen
te en los huesos frontal y occipital. La base del créneo pue-
de presentar condensacifn de éspactp marméreo as! como espesa
miento que hace desapsrecer la claridad de las cavidades sinu

sales (especialmente seno eaFenoldal y de 1a 6rb11:a]. Neta
tendencia & la un:ll-terslidad. B

7. Caracter-es a nlvel de cnra. De predominlo unilatersl,
sa localiza esencimlmente sobre.malar- y,max;llu, dendo en oca
siones aspecto de leontiasis Sses ﬁsimécﬁica. Su mspariencia
es de condensacisn hipertr&Fica con slgunes imégenss lacune--
res, El engrosamiento de la pared externa del seno maxilar re
duce sl tsmefio de la cavidad sinusal 23 .
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Conclusiones.
—nm B NES.

I. La aparliencia radiografica de la df es extremadamente va
riable vy aparentemente depende de los sigulentes Facto-
res, N0 necesariamente separados entre sit

- la deposicifn de tejido Fibrose y su distribucién

- la localizacibn topogréfica de las lesiones

« la edad de la legidn y del paciente.

= 12 tasa de calecificacifn de la lesidn

14
-4

. !Mlentras menos calcificada esté 1= lesién de df, més .di

Ficil os el diagn8stico radiogréfico.

. La tomografia axial'ccmputarizada y la seintigrafia 8ses

=
-
[

son excelentes medios de ayude en 21 diagndstico, el diag
néstico diferencial vy la doterminmacidn de las dimensionses
2 involucracién de las lesiones,

TY, La resoreidn rediculsr dentaria es rara v es més comin

que haya una migracifn dentarias.
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ALTERACIONES ENODCRINAS.

Se ha mencionado anteriormente en este escrito que, a
fines del siglo pasado, la displasis Fibrosa ?ué originalmen
te confundida con el hiperparatiroidismo primario bajo el
nombre de osteitis fibross quistica; no Fué sino hasta 1931
en que Hunter y Turnbull | sefislaron una lesién Gsea en la
que el resto del esquelsto permanece normal y no cursa conh
alteracicnes en el metasbolismo del calcio y del Fésforo: ls
denominaron osteitis Fibroas.

Considerando este @jemplo como ilustrativo de lo estre-
cha y comple jemente gue las anomal fias endScrinas estén rels-
cionadas en la displasia fFibraosa, en este cspitulo se inten-
tard resaltar los aspectos més notsblss de ssta parts del sin
drome de Albright. Sin embargo, en lo que se refiers a la
etiopatogenia de las endocrinopatiss ss preciso remitirse al
capitulo correspondienta pars la exposicisn de las hip6tesis
més asceptadas,

Tentativemente pueden dividirse las complicaciones endd
crinas de la df en tres aspectos:

a. Precocidad sexual.
b. frecocidad en el desarrollo bseo,
c. Alteraciones ascciadas.

Tanto en estos renglones como en la presencia de la tria
da del sindrome de Albright no existe ninguna explicacién en
tersmente aceptada acerca de su existenclia, pero se han lo--
grado identificar cisrtas caracteristicas clésicas: la preco.
cided sexusl es més comGn ®n sl sexo femenino, pero se ha
descrito raramente sn hombres; sl sangrado vaginal prematuro
'y @1 desarrollo del vello pﬁbicb y axilar, asi como ol aumen
to de volumen de los senos, son las carscteristicas més notg
rias, En los pocos casos en los que los ovarios han sido oxa
minados, No se ha cbssrvado cuerpo lGteo. La csusa da la pre
cocidad sexual adin no ss clara y sn cliertos pacientes sn los
que se ha llevado a csbo determinaciones de nivelss hormans-

les, las mu jsres han mostrado altog niveles de sstrSgemos y



66

niveles ba]oa o no detectables de gonadotropinas 19

Auncue la df y el hiperparstiroidismo primerio puaden
coexistir, se han demostradeo categbricemente las diferencias,
especialmente & nivel 6sec y de quimics senguines, que exis-
ten entre anbas condiciones. Otmms asociaciones raras inclu-
yen aindrome de Cushing, acromegalia, disbetes insipida, ti-
rotoxicosis y osteomelacia hipofosfatémicas 19 .

Richton et =sl. 2 citan a Hall y Warrick 3 para incluir
‘@l crecimiento esquelé&ticc acelerado, incluso sin que se pre
sente pubsrtad precoz y afiaden que el hipsrtiroidismo puede
sncontraras asccisdo al sindrome de Albright entre un 5 y un
30%; sin embargo, la prn&wia de la forma clésica de 1l»s en=-

fermedad de Graves =8 extremadamsnte rars 4

. La asociacién
de anomaliss tiroidess con sl sindrome de Albright fud revi-
sada por Hemilton y Maloof 5 y reportendo una mayor inciden-
cia en el sexo masculino en una adad promedio de 23 afos;
Aichton et al. concluyen a partir de su casoc gue la tirotoxi
cnsis observads se debs a una hiperfuncitn de le tircides, y
recomiendan que todos squellos pacientes en los primeros sfios
de vide con la enfsrmedsad de Graves debsn ser observados por
la posibilidad de desarrollar el sindrome de Albright.

13 coinciden en que el meceanismo endb-

Lecointre ot al.
crino en la pubertad precoz asociamdo &8 la df es dificil de
explicer; se puede sfFirmar que su frecuencis en el sexo feme
nino, més alts, y la rareza en el masculino & son ciertas,
asf como su evolucién ulterior hasta una fertilidad mormel
6,7 . Afimden qua los estudios histopatolégicos que se han he
cho han abjerto la posibilidad de la existencia de quistes
en el ovario 8,9,10 sin caracterigticas de ovulacién 10,11
Desds su primer artfculo, Albright et al. 7 habfen conside--
rado la posibilidad de una anomalfa congénita del hipotéle--
mo; la hip&tesis de una anomalfis hipotelémicea odquiride, se-
cundaris s lesiones &seas de la buse del créneo, se ha pro--
puesto 9 yparo las lesiones sn estas localizaciétn no son de
ninguna maners constantes. Mas recientemente, la multiplici-
. dad de las alteraciones sndicrines posibles en el sindrome
'de Albright he dedo luger a la hipStesis de uns hipersecre--

cién de hormonas hibotilhicuda liberecibn 3 . Lecointre
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et ol. concluyen que las caracterfgticas pressntes en sl sin
drome de Albright sugiaren una disfuncién hipotal&mico-hipo-
Fisiaria que pusde conducir a une madurecién prematurs y par
cial de las gbénadas, sin qus se pressnte parslslsmente una -
maduracién verdadera de la secreci6n gonadotrépica.

Probst 14 afirma que las manifestaciones del sindrome
de Albright varian con la edad y pueden ir desds casos tragl
cos que aventualmenta progressn hasta invalidsr al psciente,
hasta presencias benignas o laves; Considers un hecho la in-
yolucracitn hipotalémico-hipofisiaria, afiediendo gue &sta a-
fecta més a las mujeres que a los hombres y en una Forms més
savera, pero concads que no se ha podido demostrar el macenig
mo causal da la slteracién. OJestaca el renglén en el que, a
difsrencia de los hombresm afectadoa, los casos femenimos del
s{ndroms son puestos bajo atencidn médica ante las primeras
manifestaciones de la pubertad precoz, tal vez por parecer
mas alarmantes que le ssparmatogbnesis prematurs y el sgran-
damiento acelerado de testfculos y pene.

En su publicacisn de un caso ds sindrome de Albright
cosxistents con sindrone de Cushing, Danon et al. 1S indicen
gue sungue esta coincidencia es rara, existen otras anomalfas
agociadas méas frecuentes 18,17 ; sin embargo, la interrels--
cién entre la hiperplasia adrenal, otras alteraciones endderi
nas ¥y el sindrome de Albright es obscura. Corroborsn que la
hipersecrecidn de hormonas hipotalé&micas ha sido sugerida co
mao mecanismo causal 3 y cue por lo menos en un caso el hipo-
t&lamo estaba probablements involucrado, ya qus se puds {e--
dentificar la existencia de aspermatozooides maduras en una
biopsia de testiculo de un nifio de dos afios de edad con pu--
bertad pracocz 8 : la susencia de un tumor de células de Laey-
dig excluys la posibilidad de que la espermatogénesis haya
sido causada por nivelss excasivamente altos de sndrégenos
producidos localmente 20 . Danon et al. continCen exporiendo
. su caso Indicendo que -anuo ‘es posible qus un mecsnismo cen
tral haya estimuledo inicislmente lm hipsrplasis adrenal y
los quistes ovéricos, probablemente ya existfa una sutonomis
pare los 6 meses de sdad. Una revisién detallacds de los he--
1lezgos post-mortam en cascs de sindrome de Albright he demos



6B

trado que la mayor parte de las gléndulas enddcrines se encon

21

traron hiperplésicas » lo que sugiere gua nuestro sindro-

me reprasenta uns entidad en le cual muchos 6rgaenos inicial

o
o subsecuentemente Funcionan de una msnera sutSnoma & ,

Ehrig y Wilson 23

sefislan que el reconocimiento del hi-
perparatiroidismo sgociado a la df es més importsnte en si
para implementar un tratamiento adecuado que por las repercu
siones que pusde tener &ste en lag lesiones Sseas de 1a df,
ys que la extirpacifn de los adenomas paratiroideos no alte-
ra sparentemente el prugreso de las lesiones displésicas,
Afinden que la incidencia promedio reportada en la literatura
Fluctis entre un 5 y un 10X para aquellos pacientes con df e
hiperparatiroidismo associado. Concluyen que esta conjuncién
es més que coincidente, ya que ".... dudsmos que le df repre
sehte unas respuesta esqueldtica peculiar a un sumento de la
PTH circulasnte, ya que eso nos llsvaria a espar;ar- que el hi-
perparatiroidismo fuese una asocimcitbn frecusnte més gque in-
frecuente de la df. Existe también le posibilidad de que 1a
df cause una hipocalcemia leve que s su vez dé luger s unsas
hiperplasis paratiroidea; sin embargo, en los casos de los
que provienen las cifras de incidencia, 4 de 6 tuvieron ade-
nomas més que hiperplasias. Parece probable que mlgin factor
desconocido sem el responsable de esta asocimcidn M 23
0 Armiento et al. 24
del sindrome de Albright es periférica en su origen y que -

aseveran que la precocidad sexual

puede coexistir con una hiperfuncifn suténome de la tiroides
y ofiaden gque los resultados de su estudio, junto con los de-
tos aportados por otros autores con respecto sl funcionsmien
to autbnomo de lag gléndulas pituiteria y adrenales 12,15 y
con los hsllazgos de autopsias que demuestrsn le hiperplasia
de ls mayor parte de las gléndulas endécrinas ?1 y Permiten
conclufr que el sfndrome de Albright debs ser considerado co
mo uns adenomatosis multiendScrine, teorf{a propuesta por
DiGeorge en 1975 18 ‘
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Concluaiones,

Cada caso de dF debe ser tratado individualmenta con un

enfoque mBdico total, especialmente el sindrome de Al--
bright,

Las lesiones dseas debem ser intervenldas, en el caso que
asl parezca conveniente, de acuerdo = las indicaciones de

Chassagne et al.

Las leaslones fsems de involucracidn neuroldgica deben

ser tratadas quirdrgicamente tan répidemente como ses =]}
sible.

Debe intentarse uns reconstruccidn pléstica u ortopédica
tan pronto sea extirpada la lesidn.

La irradiacidn de las lesiones estd completamente contrs
indicads,

Zn el tratamiento de las disFunciones enddcrinas aparsn
temente =25 Gtil el uso de calcitonina, medroxiprogeste-

roma, ACTH y oxifenbutazona, en algunos casos.

El pronSstico usualmente es Favorable, excepto en los @

sos menciocnados en este capltuloy
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DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

El diagndstico de la df debe hacerse combinando los ha-
llazgos clinicos y Familiares con los estudles rodiogr&ficos
y patoldgicos, considerdndaose como concluyentes estos dos Gl
timos. E= preciso destscar que, como regla gemeral, la impor
tancia de las caracterlisticas radiogr&fices s histaldgleas
es considerada en la literstura que se utilizd en este escri
to, superior la una a la otra dependiende del enfFaque o cam-
po de le revista en la cual el articulo fué publicado; con
respecto a esto, Faracl y Ketcham ez afirmen gue sl diagnbs- .
tico de df se resliza por medio de la biopsia, pero que esto
no siempre es posible hacerlo exitosamente; en estoa casos,
la rediclogia es una ayuda significativa, como Leeds y Sea--
man & lo publicaron junto con una serie de 46 casos de df cu
yo diagndstico Fué exclusivamente radiografica.

Oebe tenerse enccuenta que, de ser posible, el uso de
la tomografia axial computarizada y de la scintigrafia bsea
san de excepcional ayuda en el diagndstico 1,3 a incluso se
menciona el uso de técnicas de cuantificacidn bioguimica 2
para determinar niveles hormonales y enzimdticos.

Ya que los hallazgos clinicos son 1a primera manifesta-
cién de la df, en un paciente en el gque ss sospacha la pre~-

asencia de esta entidad debe comenzarse por buscar:

a. Alteraciones Ssess morfolégicas y/o Funcionales.
b. MAculas melénicas.

c. Anomallasg neurolbgicas.

d. Alteracicnes endderimas primarias o ssocladas.
e. Oesarrollc &seo precoz,

. Desarrollo sexusl prsecoz,.

Posteriormente se hace un estudic radiogrifico esqueléci
co completo, y los hmllazgos son comparados con las caracte-
ri{sticas clinicas, obtenléndose un penorsma de la laceliza--
clén, dimensiones y extensifn de las lesiones Samas, en parsi
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cular.

Se implementa un estudio exhaustivo de los entecedentes
familiares simjilares para establecer en cu ceso, ls involue.
cracion hereditaria de la df o preperar su disgnbstico dife-
renclal con otres alteraciones sistémico-metsbSlices, s! los
hallazgos as{ lo sugieren, se llevan a csho estudios del ma-
terial cromosbmico en el puciente y en los familisres cerca-
nos.

En sgquellos pacisntes en los que ses posible conformar
un estudio histopatolbgico, los.resultados de &ste y loe ele
mentos anteriormente mencionados se conjuntmn pere emprender
el diagnSstico diferencial y las conclusiones de este proce-
dimiento se confirman contra los factores radiolfgicos e hig
topatolfgicos sobresalientes, con lo gue Finslmente se llegna

a un disgnbstico. '

Esquema del procedimiento a seguir en el disgndstico,

Hallazgos clinicos ————4-8de0 histopatolbgico
t :
Estudio radiogré&fico

= CAT~-Sean
- scintigrafia &sea

Involucracién sistémi

' Antecedentes familiares

/ DIAGNOSTICOD DIFERENCIAL:

otras entidades patolbgicas®

1
ConfFirmacién contrs los hallaz-
gos r-ndi.ogrvéficos ) histopatolé
gicos

. = monostitica - DISPLASIA FIBROSA
- = pol fostStica ——"’/‘7'
© = sindrome de Albright o o
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Stuhler et al, 3 describen slgunos de los diferentes mé
todoa da investigacién que se utilizan en las lesiones dae df
para difarenciarlos de otras lesicnes tumorales., Entre sllos
mencionan: ‘

a, Tarmografia. Se ha llegaaa a la conclusién que los pe
cientes de df tienen elevada la temperaturs entre {1 y 2° C,
tanto en adultos como en adolescentes) Este incremento en la
temperatura aparentemente se mantiene por afios o masaes sl bien
los cambios estructurales en las lesiones son minimos. Esta
reaceibn hipertdrmica permite diferenciar a la df de los quig
tos aneurismales y juveniles; asi como de Fibromas y osteacon
dromas, ya que en estos tumaras el paciente permansce Normoe
térmico,

by Scintigrafia Ssea. Los estudios en eate campo mues--
tran que eximte un aumento marcado de absorcién del S9mTe-po
lifosfato en iaa zonas tumorales, ¥y aparentam§nta astos datos
cojnciden con los de Umsk et ali ¢ Para empliar el tems del
uso de la seintigraffa, es precizo referirse la capitulo de
caracterfsticas radiogréficas, as! como en el caso de la tomp
grafia axial computarizada (CAT-Scan).

. TomografFi{a axial computarizads. No solamente hace po
albles las imSgenes axiales simo que ilustra los valores ss~
pacificos de debixidad en las porciones irradiadas de hueso
por medio de la determinacién de las cifras delta (Hounge---
field). A través de seleccionar Areas de interés (regions of
interest, o ADI) en las imdgenes CAT-Scan, se ha llegado s
la conclusifn que lgs lesicnes de dF presentan cifras Houne-
fField de entre 70 y 130 mientras que, por ejemplo, los quis-

" tes sneurismales y (nicos de huseso tienen valorss de 30 a 40,
Por otra parte, la transicién entre la médula Ssea y el hue-
so afectado por la dfF en ur AOI es mucho més clars que en .
una radiografia normal, s incluso se puede llegar a preveer
1a reactivacidn en el crecimlento de una lesifn = nivel clf-
nico, Stubler et al, récomlendan ahondar en los campos que
1a tomografia sbre en el disgnfetico de le df.

Por su parte, Oaffner et al. S resalten particularmente
1s importencia de aplicar la tomografia en la evaluacidn de
las lesiones crenecfacialea: se hs reportado que hasta el 35X
de los pacientes con df presentan proptoala»8’7’e
jan considerar la eventumlldad de esta patologfa en cada ce-

y aconsge--
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s0 de proptosis unilateral! Afaden que la tomocgrafis esg (til
on la deteccibn de lesiones orbiteles asf como en la estime-
eifn de su extensifn. Gracies a lm aplicacifn de este método,
se puede diferencisr entre osteomiel itis, grenuloma eosinofi
lico y neoplasias con respecto s la df, ya que las tres pFi-
meras tienen cifres delta relativemente basjas, entre 20 y 40
Hounsfield units (H). Ocasionalmente, la df puede presentar
protrusiones Fuera de hueso de consistencis blanda, situscidn.
en la cual la tomogrsfia determins sus dimensiones, asi como
la transformacifn maligne en el cmso que se presente 5 . Vaneli' ;.
at al, 1 afirman que m.aquel,las' lesiones psusdotumorales de
diagnéstico difileil, la tomografim permite un nuevo enfogue
diagndstico al obtenerse una visualizecidn directs del teji-
do Fibraso, pamiﬁimdo a eéta manera la reevaluacién del
diagnéstico. ' '

d. Microscopie electronica. Este método muestrs que las
areas fibrosas se encuentran tumefactas de una menera alveo-
lo-quisfica; Unas membranas delgadas comprenden distintos gra
dos de debilidad estructural y se encuentran en una cohesién
laxa. Los trabeculados &seos y el hueso adyacente han sido
descritos como hueso fibroso o remanentes de hueso lamelar
9,10,11 « Las Imégenes del microscopio electrdnico Mo mues--
tran las ceracteristicas ordenadas del hueso normal, tal co-
mo fueron descritas por Boyde 12 .

Es posible que tanto el hueso lamelar cémo el Fibrosao
astén presentes, ya que ciertamente se reconcce una disposi-
cifn de tipo lamelar; los limites estd parcialmente borrados,
de donde se pueds asumir que se trate de otro hueso fibroso.
En un detalle més Fino es posible observar clivajes y estas
formaciones Sseas también muestrsn defectos estructurales.

Comparativamente, ®1 Fibroma osificante presents una in
Frqeetrucwru‘ firna de hilos de colfigena; sin embargo, no se
ha pédldo establ acer un diagnSstico difersncial a este nivel
entre la df y 1a snfermedad 6see de Reckl inghausen 13

e, Microsnélisis radiogréfico; Consiste en el anélisis
cusntitativo y cualitativo da'lo- elementos contenidos en el.
tejido; se ha comprobadc que les éreas Fibrosas muestran un
contenido. pobre de calcio y fF&eforo. Los snalisis quimicos
de otros elementos sparentements no son de valor,

, £. Micro-radiografia. Las investigaciones micro-radio--.
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graficas de la df muestran intensa aposicién y confirman los
resyltados termogréficos y seintigraéficos, em el sentldo de
que hay un aumento considerable de los cambios estructurales
en el hueso., Los centros de los canales de Havers son mucho
més ampllios que em el hueso normal.

g. Fluoromicroscopfa. Como en ls micro-radiografia, exis
te un aumento en la demanda y concentracifn de Ffluorocromos,
administrados previamente, en la zona de la lesién.

h. Holografia. En coopsracifn con Graguss 15 , Stuhler
et al. decidieron utilizar la holografia laser para regigee.
trar ol campo ultrasbhico producido en un espscimen de hueso.
Aseveran que e] método puede ser de importsncia diagnfstica.

en el futuro, aungue es necesario aln mucho deserrolla en
el campo.

El diagnSstice difsrencial de la df se debe hacer contras
le=s siguientes entidades patolégicas, en el casc que su loca
lizacién, el comportamiento clfnico y las aparienciess radio-
graficas e histolfgicas asf lo sugierant

Enfermedad de Paget, Se presenta después de los 40 afios

normalmente v est& acompafiada por hiperfosfatemia e hipere-
cementosis 18 . Es mds frecuente en hombres de edad adulta

y cuando afecta ol créneo, casi invariablemente esti presen-
te en el temporal, la cual es una local izacién muy rara de

la df 17 . 81 bien puasde tener caracteristicas rediogréficas
similares, la distribucién de las lesionhes es distinta 18,
La enfermedad de Paget, a diferencia de la df, afecta en es-
pecial a hombres seniles o pre-seniles (edad media: 60 - 70
afios) y entre sus localizacicnes predilectas, estf la columna

vertebral, que en la df casl siempre es respetada 19 .

hfermedad fsea Fibroguistica de Ascklinghasusen. Se pue
da confundir radlogrificaments por su aspecto multigefdico y

quisticaoi A nivel dsl hueso alveolar se cbserva la desapari-
cién de la 18mina durs pero, sobre todo, hay un sindrome bio
16gico que no es caracteristice de la df: hipsrcalcemisa, hif
perfosforemia, hiperfosfatasemin, hipercalciuris e hipoffosfa
turia 16 . Cabe destacar que esta patologfe ae confunde més
féollmente con lam enfermadad de Paget 19 .
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Neurofibrcomatosis. Se diferencia b&sicamente por el pa-

trén predominentemente Femilisr de la neurofibromatosis, a
diferncia da la df 16
de las méculas melénicas, irregulares como la costa de Mai--

; 18 sutil diferencia et el contorno

ne en’al dF y mehos, tortuoses como la coste de California en
la neuroFibr-omatosls 20,21 , el carécter hereditaric de la
neurofibromatosis y la circunscripeibn de la df al tejido
6sea. ‘

Asticuloasis X (enfermedad de Hand—Sd\ull.P-mr-istimJ‘;
La asociacibn a una disbetes insipida o a un Infentilismo
permite descartsrlas 19 » usl comn el hecho de que las lesio-
nes poseen radiolégicaments contormos definidos, sin condsn-

sacién perilstica pu-;lf&-im 16 .

Ameloblestome. La imagen radiogréfica de un ameloblasto .
ma y de una lesifn de df puede ser muy p‘aruc:lda y es prioti- -
camente indistinguible si las dimensiones son similares) Siem
pre debe tenerse en mente esta patologis en el diagndstico’

diferenclal 22,23,16 .

Arigiomas. Las diFlcultadés de diferenciacién radiogréfi
ca entre la df y algtn tipo de sngioma son tan criticas como
en el ameloblastoma. 16,22 , Pero la utilizscibn de Flebosn~-
gicgrafia permite destacar la fnvolucracidn circulatoris de
esta lesidn vasculsr,

Osteoma.’ Es dificil hécer una distinciln entre smbos

' procesos patol&gicos 18

en ls mayor parte de los casos, pero
eventuslmente existen patrones histol8gicos ‘clésicos que fa-
cilitan la diferenciacibn 2% : 1a df presenta menos tejido
osteoide y hueso atipico calcificado, v el osteoma tiene un
tejido conjuntivo osteobléistico rico en vascularizacién que
se dispone en forma de manchas discmtihuaa 25 '« Si el osteo
'ma presenta una caluiFicaciﬁn m:lplca, as aln més diffcil de

diferenciar 18 .

Cementoma. Muestrs masas revueltas de tejido fibroso si :
‘milar al da la df; as distingue por. sl cemento mbyacenta
que se polu-iza cmu hueso lmalm- axcepto que- la- lineas

" son még dalmdl 18, 26,“29 .-

Quiste dantav-lo‘; Rediol Sgicamente, una locelizacién per
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tinente debe Inducir siempre s conalderar al quiste denterio

en el diagnSstico diferencial °3 + 81 se practica ung blopsia
por espiracifn, es muy probable que los resultados sean irte-

compatibles 22 . La asociacifn con dientes ratenidos debe

ayudar a esclarecer el diagnisticeo L

Encondromataosis, Esta lesisn tiene mfs similitud con el

hueeo normal, con pequefias manhchaa de calciFicaciones, que

1la dF 30,25 y radiolbgicamente pueden sar muy similares e3 .

~Eibroma osificente. Esta patologia se encuentra mucho
major circunscrita que la df 30,26 ; sin embargo, la diferen
clacifn con la df crSnica o subcrénica pusds ser le!cil 26 ’
al punta que algunos investigadores plensan gue no as posl—-
ble 31,32,33,34,35 + Es ms comlnm que el Fibroma osificante

cause rizoclasla en su'localizacién maxilar 28

aal como'mues
tra una mayor prsferencia por las mujeres y por apareaer des
puls de los ?D afios, a diferencia de la df gque usualmente lo
hace antes de esa edad; radiogr&Ffica = histoléglcamente el

Fibroma es més definido, con una forma més o menos eaférica,
misntras gue la dF tiends a ser Fusiforme y expsnsiva, care-
clendo de la local izmciSn periapical Ffrecuente del Fibroma

osificante ¥ o

Fibroma no osificante. RAadiogréficamente pueden ger in-
23 . El estudio

distinguibles pero esto no es muy fracuente
histopatolégico es concluyente.

Hiperparatirolidismo. Clésicamente se considera que las
alteraciones endfcrinas en el hiperparatiroldismo estém blen

tdentificadas, scbre todo e lo que sa refiere a prasencia
de electrolitos en los 1fquidos corporales; sin embargo, es.
tudios m8s profundos han revelado que cada caso de hiperpara
tiroidiemo primaric o asociado a df, que se ha asstimado en
una cifra tan alta como sl S o 10% de los pacientes de df,
debe ser tratado de mesners particular. La identificacisn

del hiperparatiroldismo asocisde as més importsnte para su
tratamiento en sf qus por la influencia que pueda tener fs-
ts en sl desarrocllo ds la df, que aparentenents as minimo.

Ss ha sugerido alguna conexifn oscura entre smbas patulog!ae,
44 | El disgnfstico diferencial debe hacerss con la Forma po -
liogtStica; ya qua las léslones-dql hiperparatirolidismno son.
general izadss; no producen malformaciones, perc las Fractu--
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ras patolSgicas son frecuentes y hay unes ostecporosis excesi
va en todo el esquelsto. Usuaslmente se presentan nefrocalei-
nosis y litiasls coraliforme secundarias 39 . Lo presencla de
valorss normeles de laboratorlo disminuye la posibilidad del

hipertiroidiemo y del hiperpsratiroidieme 22118

« Aumque en
en el pasado se intentd tretar leslones ssociadss por medio
de la paratiroidectomia, el desarrollo de la .df no se altera

ante este tratamisnto °C ;

Hipopar-atir-&idismnl En raras oéasiones buede presentarse

esta confusi&l; se recomienda un estudio minucicso da los va -
lores de lsboratorio §,41,42 .

Mucocele y plocsle. Osben ser considerados de importan-

cia si la localizacibn es craneofscial, especislmente cerca
de o en smns' las lesiones de df son mdiogrﬁf-’icumente mas

esclerSticas qus estas dos patologfss 17,27

Tumor pituitario. Pue‘vde‘ ser excluido unt'e la eusencia de
anomas]l fas radiogrificas en ls sillas turca. y de endncrinopa--

tiws, por separado 7,

Menlngiomu; Es importante si hay. involucracién neurolfa-
gica de algln tipo y/o si se presenta en el macizo creheofaw
cial 1a df: los estudios concluyentes para descartarlo son:
la arteriografife carotides y la pneumoencefalografis 19
Clin:.ca y radiogr-ﬁFicamente pueden parecerse 6,43,44,45, 45
e incluso en los estudios electruencefalograficos a“ Sm em
bargo, los meningliomas son relativemente raros en la nifiez y
se vuelven mfs comunes en la edad a&ulta, a diferencis de ls

¢ 41097548 o cualquier manera, r-adiogr-éFmammte es diff

el distinguir entre una y otra patologias 18,48 .

Quiste dermoide. Cuando la locamlizacifn es craneal se
debe tener en cuenta que normelmente la df provoce uNe MA---
se protrusive hacia sfusra del crfineo, deformando ls tabla
externa sin crear un crecimiento hacie sl interior, s dife--
4% | B estudio histopatolégico

rencia del quiste dermoide
es concluyente,!

Dateomiel itis. En el ceso de que se sospeche de la con-
currencia de le df y de osteomielltis crénica, especialmente
en maxilares, se recomiends la instauracién de un control ‘pg.
riSdico radiogr&fico; de smer posible sunado a tomogr'a‘FIu
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axial, o en sl casb de gonfysisn en el disgnSstico diferencial
entre estaa dos entidades. Estos exfmenes son particularmen-
te importantes si la df, raramente, se pressntars acompafada
de dolor e inflamacibn, ya que dsta es la Forma més diffcil
de diatingulblavd la osteomielitis desde el punto de vigta
oclinico y comsiocnalmenta también desde =l microscépico 49,14,
S1 la osteomielitis se est§ presentando secundariamente a una
sinusitis, su extensibn a la base del crénec puede sugerir
una lesién de df 2° . Una imagen radiogr&fica no concluyente
y un aspecto histolSgico de trabeculado Sseo esceso con 1fa-
rfeas de cemento y grupos de células inflamatoriss em un es-.
troma coliganu pusde ger Ficilmente cunFmdlda con osteomie.

1itis 26,47,17 )

Outeoclastoma o tumor ds células gigmtas'." Aungue clini
camente pueden parescerae mucho por el crecimiento lento y la
leve expansifn de le cortical, entre otras cosas 22 y 1a di-
ferencia mfe notable s este nivel es que al aatuoelaatuma
normalmente ataca las epifisis ds los-hussos largos, loeali-

zacisn generalmente respetada por la df 25, gin embargo, 8§

H]
1o la apariencia hiatolbgica es concluysnte: el osteoclastoms
presenta una gran cantidsd de osteoclastos, con escaso osteoi

de o formacibn Gsea 39 a5 .

Procesos metastisicos. Oe naturaleza osteolftica y por
1o gemeral provenientes de tumores de Gtero, seno, rifSn y
tiroides, se puede conformar un buen diagnSstico diferencial
con la sintomatologfa general y la del tumor primerio, suma~

dos a la radiclogla y una aventual biopsia 24,39 .

Quiste 8sen. Aungue eventualmente puede llegar a presen
tarse con una morfologia fusiforme expsnsiva y una aparien.-
cia radiogrffica similar, sl diagn8stico diferenclal es nor-
malmente sencillo, por la natursleza verdadersmsnts quistics,
" notable & nivel histolfgico y olinico, del quiste Ssso 24,23,
25,22

Sarcomas osteogfnico. Es un tumor maligno de répida spa-
ricibn y evolucisn, con expsneifn local y metfatasis tempra-
na, sspecialmenta a pulmén; radiogrficsmente se caracterize
por una immgen solar de contornos lrregulates, Hiatolﬁgica-—
mente es Fhoi) diferenciarlo por sus signos malignos 22,25
y debe tenerss en cusnta la posibilided de la degennracién



80

‘maligna de la df hacie procesos de este tipo. Para smpllar
este tema, referirse al capitulo correspondiente.

Fistula erteriovenosa, Entidad radiolficida que pueds con
fundirse gi la lesidn radiollicida de la df estf profusemente

vascularizada y/o es muy joven; debe descartarse por medic de

una angiografia carotidea vy la susencia de un pulso palpable

local o un bruit sudible 22 | - o
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Conclusioneg!!

Es sumamentea importante seguir todos y cada uno de los

pasos descritos en este capftulo con sl fin de llevar a
cabo un diagnfstico acertads de la df.' El esquema adjun
to ilustrs la secuencis ldeal del procedimiento.

Existen m&todos de gran ayuda en sl diagnéstico y en el
diagnfstico diferenclal, tal como Fueron descritos por
Stubhler et al. y otros autores.
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PAONOSTICO Y TRATAMIENTO.

El tratamiento de ls df se puadé dividir en varias par-
tes: el tratamiento de las lesiones Oseas; el de las disfun-
ciones endbcrinas en generel; de la pubertsd precoz en perti
cular; Las mculass melfnicas no son sensibles a ningln tipo
de tratamiento, Es evidente gue cada uno de las cagos de o~
ta entidad patolﬁgica debe ser tratado por separado y h-cien
do presente todaz y cada una de las caracter!sticas, especial
mente en el sindrome de Albright, ye que la esocliecifn de
ecmplicauiaﬁes en este rengldn dsmanda un anéilisis cuidadoso
de cada psciente.’ ' R

El Deeb et mll ' , El Deeb et al. y Zleliﬁski et a1, 3’
coinciden en que el tratemisnto de las lesiones Sseas de 1s

’

‘df es pusi.siampre aquirdrgico. Cuando la‘leaiﬁn es pequeiha y
estd bien delineada se pueds lograr una»ekcisiﬁn.sln crear
un defecto . quirdrgico voluminose o una pérdida de continui--
dad en el hueso; si la lesifn es extensa, unm intervencién
remodeladora dirigide a la correccifn de las slteraciones es
téticas y funcionales es recomendsble. Es sumamente convenien
te, en obinlﬁn de estos sutores y otros més, poshoner el mo-
mento de la_ lintervenciSn hastas despuBs de la pubertad, cusne
do la lesién tiende a volverse estitics; sin embargo, en el
casc de uns involucracién neurolégice, la intervencisn qui--
rirgica debe implementarse con rapidez para impedir un defio
mayor a estructuras importantes, De scuerdo a Zimmerman ot
1 4 aproximadsmente el 20X de las lesiones intervenidas’
contindan creciendo despuSs de ser tratadas, excepto en aque R
llos casos en los que se hace une cirugia radical.

O'Connell et al; ° sefalan que un remodelado Sseo con-=
setvador egtf indicado en les 1gsiones grandess de mérgenss
difusos © , posponifndoss asta,tr-tamiengo‘haat- que el cre-
cimiento de la lesifn se detiena; en el caso de que se cbser

"ve un crecimiento posteguirirglco continuo, debe implemeﬁtn: o
se un remodelade peri&dléé husta que la lesifén slcance un
punto estéitico. Sin embargo, conceden que en aguellos cesos
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en los que se prasenta una tasa de crecimiento répida y agre
siva se recomiends una reseccién radical,

Contrastando con lo snterior, Dabska y Buraczewski 7 opi
nan que, dada la capacidad de la df para sufrie una eransfor
macién maligna, as peligroso confiar en el comportamiento da
lesiones aparentemente inofensivas. Afaden que aquellos métg
dos de tratamiento como el curetaje y la reseccién radical
parcial o no radical deben dsscartarse como paligrpsas., Ds--
landsheer et al. 8 se muestran de acuerdo con lo anterior y
cltan a Bert s para comparar los resultados de las distintas
medides terapfutices: la cirugfa remodeladora presenta un In
dice de recidiva del 41%; msociada a radioterapla, recidive
en al 100%; impleméntandc exclusivamente radioterapia, no tie
ma resultado alguno en el B5% de los casos y provoca recidive
an el restante 15%; En sl csao de la axcisifn radical de la
lesién, tlens una recidiva dal 0% Para Dalandsheer et sl. y
Bert 1a opcifn as clarat ‘ea preferible llevar a cabo una.axci
aibn radical aunque mutilante que pueda ser reparads por me-
dio de injertos, que una resscclén modelanta incompleta con

rlesgo de recidivas agravantes,

10 11

Ramsey y citado por Powell at al. y menciona que

sl mo e posible lograr una reseccibn radical, el curetaje es
la sigulente opoién a utilizar, aln cuando presente una reci
diva de entre S0 y 75%. La correccibn, o prefersntemente, la

prevencitn de las deformidades requiere de osteotomia, adem§s
de una fijacién intorna adecusda para fortalecer la estructu-
ra Bsea debilitada 1°

curetaje, especialmente en aguellas lesiones craneofaciales
14

. Tambi&n David 13 aboga por el uso del
y aungue Gouzy et al. sefialan que el uso de una técnlea no
radical aumenta las posibilidades de recidiva, opinan gue mu
chas veces es més conveniente conaliderar la posibilidad de
que la lesibn no avance, a emprender un tratamiento exagera=
damente agresivo, especialments en la zona craneofmclal
Siemprea debs seguirse el caso de cerca durante un pariodo pro
longado de tiempo, preFerenéemanta durante el resto de la vi
da del pacients.; ‘

De la Fuente et al. 15 reportaron qua, al blen no exis-
. te un tratamlento slectivo de la enfermedad '° con respecto
a la lesifn Ssea, deben considerarse por separado las formas
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monostética y poliostStica en el tratemiento; las primeras
pueden tratarse para evitar o corregir las complicaciones que
puedan originar, especimlmente las neuroldgicas. En la modsli
dad poliostbtica, se debe implementar un tratamiento sislado
en cada legifn, ortopfdico cuando le lesién sea cause de defor
mided con la correspondiente alteracién funcionsl o estétics,
o cuando la lesidn se complique con una Fractura, o cuando

sea causa de afntomess neurocl8gicos reparables gquirdrgicamen-
te.

El tratamiento de las complicacjones debe dividirse co-
mo sigue 15 t

s, Fracturas patolSgicas. A causm de la natursleze Fibro
sa de la lesibn, las fracturas sufren escaso o nulo desplaza
miento, 1a curacidn no esté retardsda en sy proceso reparador
y raramente se complicen con pseudoartrosis. Sin embargo, es
habitual 1la persistencia de una lfnee incompleta de fractura
largo tiempo despufs de gque el paciente permanezca asintoma-
tico y soportando peso sobre el hueso afectsdo, em el caso
de extremidades inferiores 17 .

b. E1 dolor que no responde ml tratamiento médico puede
lgualmente ser indicacién quirirgica.

c. Aquellas deformaciones que interfieren con las fun—-
clones normales en Ffémur, tibia, etc.; macizo craneofacial
aFectondo respiracifn, visibn, audicibn o de involucracidtn
puramente estética, pueden ser indicacibn quirirgica en les
distribuciones monostbética o poliostbtica,

d. Tratamiento de las lesiones que en potencia pueden
ser la csusa de sintomas neurolbgicos graves, como ls compre
sifn de nervios Sptico y auditiva, y lesiones vertebrales

que propicien el aplestamiento y compresidn medulares 18 . .

Las téonices quiriirgicas habituslmente utilizedms en las

15,

reparaciones de lesiones de df son las que siguen
Algunos autorea consideran que el simple curetaje y repo
sicién de 1la cavidad residual con hueso esponjosoc proporcliona
buenos resultados; en ocasiones es convenlente afiadir la flja
cibn interna, Si la local izaci8n Sses no os de sxagerads im-
portancia funcional, se puede resecsr ls porciSn correspon--
diente. &n el caso de huesos largos, algunas deformidades se

pueden tratar por medio de la oateotomis. Las posibilidades
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ortopédicas son tan variadas que en las revisiones de varios
autores los procedimientos t&cnicos aplicados a la df han
llegado a ser hasta 54 19,

De Palma y Ahmad 20 ytilizaron en el tratamiento de unma
deformacidn en Forma de "sheperd's crook" en himero una se--
rie de osteotomfas radiceles y la Implentacifin de un tubo
protético Fush para devolver la morfologia normal, con excex
lentes resultados. Jackson et al. a1

cientes; y destacan su aspecto préctico, las placas de metil

utilizaron en varios pa

metacrilato en la reconstruccifn aortopédica Gsea en el maci-
20 craneofacial. Sin embargo, debe recordarse que ha habido
repartes previos del papel del metilmetacrilato en sl desa--
rrollo de neoplasias,

En el caso egpecifico de las aplicaciones quirdrgicss
maxilofaciales a la df, Jackson et al. considetan que esta
entidad patolfigica no presenta problemas particularmente di-
ficiles cuando se detecta en mandibula o maxilla, y Chasssge
ne et al, 22 rsportaron un plan completo de tratamiento; in-
diecan que los (nicos mBtodos efectivas son los quirdrglcos
por procedimientos ortopfdicos de tipo protético en las for-
mas ya estabiiizadas; y aunados a correccifn ortodéntica pa-
ra arreglar trastornos oclusivos. Dos técnicas son utillizaa-
bles: la reseccibn modelants que consiste en una ablacifn
parcial del tumor; su ejecuciln es sencilla peroc deja tejldo
displésico que F8cllmente provoca recidivas; y la excisidn
radicsl que normalmente es m&s sencilla mientras la lesifn
tisne poco desarrolio, Aunqﬁe es de naturaleza mutilante,
los resultados habitualmente son Favorables.

Por la naturaleza mutilante de ests Gltima posibil idad,
debe implementarse un método reconstructivo: a nivel de man-
dibula, puede tratarse hasta de una hemimandibulectomia; la
reconstruccifn se hace siempre por medio de injertos Sseos
autSgenos en osteosintesis., Oada ls naturaleza benigna, préc
ticamente nunca se tiemen problemas de recubrimiento cutfie--
neo o mucosa, lo que permite sfectuar la reparacifn primaria
mente, Log métodos de reconhstruceidn som muy numeroscs por
estar en funcifn de la extensiSn de la excisifni se utilizan
injertos de cregta iliaca o injertos costales tomados de 1=
parte media de la costilla o de la unibn vértebro-costal. La
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extremidad anterior del 4' metaterso es igualmente utiliza--
ble para la rema de la mandibula. A nivel de mexille se afac
tla una mexilectomis superior total o percial, que puede in~
clulr la reglén clgombtico-maxiler o la fosa pterigo-mexilar;
se desbe conhssrvar ls mucosa pars Intentar la reconstruccién
inmediats coh fragmentos Sseos provenientes de &rbita, pals-
dar o huesos de la zona nasal, edemfs de injertos costeles,
todo unide por medio de osteos!ntesis} A nivel de los confi-
nes -cranacfacisles, como etmoido-frontel, Fronto-orbitario,
techo de 6rbite, eteiy una via de abordasje con un criterio
neurogquirirgico y mexilofaciml es indispensable si se deses
hacer la excisibn del tumor én.buenas condiciones de seguri-
dad y garentizsr la reconstruccifn Gsea.

Chassagne et al. prosiguen indicando que le eded del pa
clente no es una contraindicacién quirfrgica y aseguran gue
el desarrollo sigue su curso normal en squellos pacientes
de corta edad gque son intervenidos: Resumen eus indiescio---
nes de tratmiento de la manera sigulente;

- Sin tratamiento guir(irgico, llevando s cabo una estre
cha vigilancis del paciente. Solamente en leslones pequelas,
sin producir disfunciones morfo o fFisiolbgicas, slejmdas de
la base del crfnec y de Srganos importantes. »

~ Cirugla modelante; aque tiene indicaciones muy limita-
das: tumefaccibn estabilizada, antiesté&tica, involucrendo sg
lamente territorio Faclal, lejos de &rgenos importsntes y cu
yo tratamiento comprenderia una mutilecifn desproporcionsdsa
a los beneficios. Impone una revislén post-operatoris conti-
nua y se puede uytilizar en aquelles casos de deformaciones
ahtiestéticas mosntruosas.

= Cirugis excisiva radical 'y reconstruccifn, gue se uti
1iza en todas las demés Formas no inclufdes en los dos inei-
sos anteriores; es indispunsable siempre qué la lesifn sobre
pase los confines craneofaciales y/o el rlesgo de recidiva
represente pel igros serios por su extensifn al endocr&neo,
por afecclén severa de signos Funclonales al comprimir es~--
tructuras nerviosas y en squellos casos de recidiva prove—--‘
nientes de intervencioches quir&rgicas model sntes, ‘

£l cuadro anterlor coincide con les recomenduciones te-
repéuticas de Stypulkowska y Sthyszowska-Szymanska y de
Makel 24
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Eh 1o que se refiers a la involucracién neurolfgica, va
rlos autores han definido los lineamientos a segulr: cusndo
hay afecclén de la base del crfinea, FernSndez et al. 25 indi.
can que debe efectuarss una decompresifr ospecialmente de
los pares cranesles 1T, V y VIII. Guibert at al. 28 repoprtan
que el tratamiento de la dF en la columna vertebral es sintg
mético, y comprende laminectomfas que reducen la presifn en
la médula por ablaclidn del tejido Fibroso: la evolucisn past
operatoria inmediata es altemente satisfactoria con regresifn
més o menos completa de la sintomstologis meuroldgics. Exis-
ten posibilldades de recidivas, por lo gus sl paciente desbe
ser vigilado,

Aenard et al, &7 remarcan el hecho de que en las Formas
compl icadas caon lesiones ocllares, la indicacifn quirdrgica
radical no es discutible, La intervenclfn debe ser precoz ¥
dirigida m8s a liberar las estructuras nerviosas qué s una
estricta excisifn., Sassin y Hosenberg 8 ainciden con lo an
terlormente expuesto por Renard et al. y afaden que existe
ciertamgnte un riesgo de que la operacidn prcVoque una cegug
ra total o incremente la progresifn de &sta.

En lo que se refiere s las complicaciones neurolfgico-
suditivas, Nishlaka et al. 29 confirmen qus la compl icacién
nds comn en estos casoi, colesteatoma, puede presentarse
incluso después de la intervencifn para retirar el tejido
displésico. La reconstruccifn del conducte suditivo, que es
la cousa n@s comin de pérdida de capacidad auditiva en la
aFeccidn del temporal por df, normalmente se hace por medio
de una incisibn endsural entre tragus y h8lix, segln Tembe
30 ; seguido de un empacamiento de gasa impregnada de agen-<
tes separadores; los resultados de esta técnica son buenos.
En el caso de que la df afecte la cadena osicular Stica, se
puede teparar ssta destruccibn por medio de una estapedecto-
mta, con un pletdn de Teflon o pr&tesis similares, como lo
describif Basek 21 ,

Haye et al. 3z dagtacan que la via de abordaje debe hacer
se o Funclén de la extensitn y del tipa de las lesiones, de-
terminadas radiogrificamentes y par medio de la tomografis
axial, para libarar las estructuras herviosas comprimidas;
las dimensiones de la Incisifn son varisbles.
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Aunque sntiguamente se llegd a utilizar lz irrediacién

de las lesiones como método terapéutico, la inmensa mayoria
32,23,22,15,14,12,11,2,1,3,5,8

33

de los autores son del pare-

cer de Williems y Thomas s en el sentido de que la rediote
repia no ha demostrado tener efectos ben&Ficos en el crecimien
to y progreso de ningune lesidn de df, razh por 1la cual su uso
no esté indicado en absoluto; de maneras similar, ls guimiote
rapia también es ineficez y no debe ser utilizada., Pound et

34

al. citan tratamientos anteriores que han incluldo estas

medidas 35,36

, Pero no las recomiendan por la posibilidad
de causar dafio a los centros de crecimiento en pacientes de
corts edad. El dnico articulo que expressmente indies el tra
tamiento con radioterapié es el de Friedmamn y Foxen 37 y
dentro de los que fueron incluides en la revisidn de este eg
crito.

Las disfunciones endbcrinas son tratadss de ecuerdo =
sus caracteristicas clinicas y bioguimicas particulares, por
lo que recomendar un tratamiento inflexible y rigido es res-
tar posibilidades al &xito de Sste. Sin embarge, vale le pe-
rna hacer ciertos comentarios gue sumados 21 cusdro especifi-
co de cads paciente permitan implementar un criterio validos

. emtre ellos:

En la "Medicina Interna' de Harrison se menciomsz wue l2
calcitonina puede ser efectiva en el tratamiento de ls enfer
medad en su forma extensa, asocisds s dolor dseo y 2 niveles
elevados de fosfatasa alcal ina sérics o8 7 sin embargo, Hielm
stedt y L junghall a2 reportaron un caso de sindrome de Al---
bright en el que instituyeron un tratsmiento con calcitonina,
sin observarse ninglin efecto bengéfico, con persistencia de
Fracturas patoldgices, dolor muscular y 8seoc y severos proble
'mas colaterales al uso del Fér&aco, como nduses y vomito, que
no desaparecieron sino hasta la suspensidn del tratamiento, 1
afo después.,

Kérj8 y Adsénen 39 hencionan que aguellos farmecos con
un efecto similar al de la cortisona como supresores de la
formacifn de tejido conectivo pueden ser (Otiles en ciertos =]
sos y situaciones; incluyen el caso de un paciente en el que
se presentf una detencién en el crecimiento post-operative
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tras la adninlstracidn de ACTH y oxifenbutazona,

Cole et al, 40 intentaron en un caso poco clisico de df
pol iostética similar en algunos asspectos el sindrome de Al--
bright un régimen de calcitonina y etidronato difosfonata,
sin que ninguno de los dos fFArmacos lograra alterar el curso
o las caracteristicas del metabol ismo éseo,

Stypulkowsks y Srtyzowska-Szymanska e3 reportaron dos
caso en los gue, debido a osteftls concomitante con df, utili
zaron antibioferapia [prévio antibiogramal y (a) heparina en
perfusidn intravenoss continua; y (bl ACTH, En ambos casos
g2 obtuvieron buenos resultados,

Ss prictica comiin tratar la pubertad precoz por medio
de medroxiprogesterona, dosificando de acuerdo s la intensi-
dad del cuadro clinico de desarrollo de caracterss sexusles
sscundarios, como en el caso de Prigent et al, a1 . Normal-~
mente esta medida es suficliente para bloquear sl aceleramien
to hormonal, por lo que no se ha encontrado en las publica--

ciones de investigeeibn la conveniencia de utillzar algin o-
tro procedimiento, '

El pronfistico de la displasia fibrosa os casi siempre
favorable de lo que se puede conclufr tras el examen de la
informacidn contenida em este escrito, excepto en log si-ewe-

gulsntes casos o cyando el paciente tienda hacla ellosy

a. Transformacitn maligna,

b. Comportamiento agresivo de la lesidn de df por su ts
sa de crecimiento y volumen. .

c. Tafio & estructuras nerviosas en Forma acelerads.

d. En el caso de sindrome de Albright, cuando esté sso-
ciado a endoorinopatias graves o intratables, o a retraso
mental,

g, Cuando se presenta una extrema propenslién a las Frag
turas pstoldgicas y a la deformacisn Ssea por alteraciones

en =1 metabolismo del hueso gue no es posible tratasr eficaz-
mente,



II.

III.

a2

Conclusiones.’
S TSI N8S.

Las endocrinopatias asocisdas al sindrome de Albright y
su gravedad son muy variables. Su origen es inclerto,

Los niveles séricos de metabolitos y hormonas se encusn

tran, sl acaso, sscasamente alterados en la df.

Parece conveniente considerar al sindrome de Albright co
mo una adenomatosis multiendfcrina.
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