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Trasformacion maligna
de la displasia fibrosa 6sea

Reporte de un caso

Dr. Luis Fernando Estrada Alvarez*

Resumen

La displasia fibrosa ésea es una entidad generalmente benigna que afecta ya sea un solo hueso o a un grupo
de estos. La forma poliostética es la que con mayor frecuencia puede presentar trasformacion maligna. Se
desconocen los factores que causan esta trasformacion.

Se presenta el caso de unajoven que fallecio a causa de una carcinomatosis de tipo osteosarcomatoso que
se originé en una diplasia fibrosa 6sea cuyo diagnéstico se habia hecho cinco anos antes.

Palabras claves: diplasia fibrosa 6sea, osteosarcoma.

Introduccion

La diplasia fibrosa, enfermedad descrita en
1938 por Lichtenstein' es definida por la OMS
como: “un proceso benigno de naturaleza proba-
blemente malformativa, caracterizado por la pre-
sencia de tejido fibroso conectivo con una dispo-
sicion arremolinada caracteristica y en las que se
encuentra hueso maduro no laminar™.

Es una anomalia del desarrollo 6seo, de
etiologia desconocida en donde los osteoblastos
no alcanzan su diferenciacién morfolégica y
maduracién normal. Puede ser monostoética o con
menor frecuencia poliostética seguin comprometa
uno o varios huesos del esqueleto respectivamen-
te. La presentacion poliostética se puede encon-
trar formando parte de sindromes definidos como
el de McCune-Albright, en el que se acompana
de manchas cuténeas tipo café con leche y pre-
cocidad sexual femenina®.

El potencial maligno de la displasia fibrosa 6sea
es bajo, pero debe tenerse presente cuando en
un paciente con este diagnéstico hay dolor y
edema acompanado de cambios radiograficos
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como areas de osteolisis mal definidas, destruc-
cion cortical o masas rodeadas o no de tejidos
blandos.

En este reporte presentamos el caso de una
joven en la que se documento la malignizacién
de una diplasia fibrosa pélvica a osteosarcoma, y
destacamos la importancia de su diagndstico y
tratamiento precoz.

Presentacion del caso

Mujer de 22 anos de edad, ama de casa, pro-
cedente de zona rural del departamento de
Antioquia quien consulta por una masa localiza-
da en la parte baja del abdomen sobre el lado
izquierdo y quien cursa con su segqundo embara-
zo de 17 semanas de evolucién (4 meses).

A los 17 anos (5 anos antes) habia consultado
por un masa abdominal baja practicandosele una
laparotomia a través de la cual se encontré y se
resecé una masa de 14 x 10 cm localizada en el
iliaco izquierdo, adherida al hueso, de aspecto
condromatoso y que fue reportada al estudio
histolégico como diplasia fibrosa 6sea. 3 meses
después aparece de nuevo la masa sobre el iliaco
izquierdo y con la presuncién diagnéstica de
sarcoma de Ewing vs quiste 6seo aneurismatico
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reportado por la TAC, se realiza una nueva
laparatomia con reseccién de la totalidad tumoral
que también fue reportada como diplasia fibrosa
Osea.

A los 22 anos de edad cuando lleg6 a término
su segqundo embarazo se realiza cesarea por pre-
sentar obstruccion del canal del parto por recidiva
de la masa tumoral. En este acto quirtirgico sélo
se realiza lo pertinente a la cesarea. La masa
tumoral sangra al tercer dia posoperatorio por lo
cual fue empaquetada y dos dias después fue
embolizada. 6 dias después se reseca el 90% de
la masa que estaba unida al iliaco, y que es repor-
tada como osteosarcoma originado en la diplasia
fibrosa 6sea (Figura 4).
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Fig. 1. Microfotografia que muestra proliferacion de
fibroblastos mezclados en una matriz colagena den-
sa, con su disposicién geométrica caracteristica.
Ademas se observan abundantes células
multinucleadas dispersas e islotes de osteoide
calcificados. (hematoxilina-eosina aumento 10X).

La paciente presenta derrames pleurales en
la cuarta semana posparto, el cual tiene caracte-
risticas serohematicas sin células malignas, ma-
nejado con tubos al térax. En las revisiones si-
guientes se encuentra paciente caquéctica con

Fig. 2. Arteriografia que muestra masa muy vascularizada,
que compromete iliaco izquierdo y ocupa parte de
la pelvis hasta limites con el hipocondrio izquierdo,
sin rebasar la linea media.

Fig. 3. Tomografia axial computarizada que muestra masa
que compromete ambas corticales del iliaco izquier-
do y que rechaza los 6rganos del hemiabdomen in-
ferior, con zonas osificadas en su interior.

dificultad respiratoria y dolor manejado con
opiaceos, 4 meses después de su salida la pacien-
te fallece y se consigna en la historia clinica como
causa de muerte “carcinomatosis”, no hubo
necropsia ni confirmacién de metastasis
pulmonares.
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Fig. 4. Microfotografia que muestra células nucleadas
fusiformes, algunas pleomorficas, citoplasma mal
definido, mitosis atipicas sin patrén definido. Con
espiculas 6seas y formacién de cartilago, algunos
condrocitos binucleados y escaso osteoide, el
estroma es fibroconectivo. (hematoxilina-eosina au-
mento 10X).

Discusion

La presentacion monostética de la displasia
fibrosa Gsea, afecta generalmente las costillas,
fémur, tibia, huesos del craneo y el himero. El
compromiso solitario del iliaco como en el pre-
sente caso, no es frecuente, usualmente se aso-
cia a compromiso del fémur>.

A pesar de ser por definicién una entidad be-
nigna, en la displasia fibrosa 6sea se han descrito
trasformaciones malignas en el rango de 0.5%

Dr. Luis Fernando Estrada Alvarez
en la enfermedad monostética a 4% en el
sindrome de Albright*°, Se sabe que el embara-
zo y el influjo estrogénico reactiva las lesiones de
la displasia fibrosa 6sea?, pero atin se desconoce
la causa de la trasformacién maligna de esta en-
tidad. Algunos autores la relacionan con la expo-
sicién a radiacion, pero no hay estudios con da-
tos concluyentes' *?. En este caso particular no
se encontré dicho antecedente. Lo caracteristico
es que pasen varios anos de diagnosticada la en-
fermedad antes de que ocurra el cambio
sarcomatoso, inclusive décadas®. Esto pone a
prueba a los patélogos que tienen que diferen-
ciarlo de un sarcoma intraoseo de bajo grado de
malignidad que también puede persistir por va-
rios anos®.

La trasformacién maligna de la displasia
fibrosa 6sea es mas frecuente hacia osteo-
sarcoma, menos comun hacia condro y
fibrosarcoma?7. Para algunos autores el compor-
tamiento de este tumor, originado en la displasia
fibrosa 6sea, es mas benigno comparado con el
tumor maligno originado de hueso sano?. En un
paciente con diagnéstico de displasia fibrosa 6sea
es importante tener presente la posibilidad de su
trasformacién maligna y que ese 0.5% a 4% de
riesgo se convierten en el 100% en el paciente
que la sufre, y que su pronéstico no sélo depen-
de de la evolucién natural de la enfermedad sino
también de lo acucioso que sea el profesional para
realizar un diagndstico certero y sequimiento es-
tricto de su paciente.
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Abstract

The fibrous dysplasia is an entity generally benign that it affect are already an only bone or to a group of
these. The polyostotic form is the one which with major frequency could introduce wicked transformation.
The factors not to be acquainted with that they cause this transformation.

The case of a youth is introduced that she died because of a osteosarcoma which originated in a fibrous
dysplasia whose discovery had become five years before.

Key Words. Fibrous dysplasia, osteosarcoma.
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