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Introduccion

Ladisplasia osteofibrosa de los huesos largos es unalesion
pseudotumoral poco conocida, formada por tejido fibroso y dseo.
Selocaliza de formacasi exclusivaen latibia (en el 90% de
los casos). Estipica de la edad pediétrica; de los 90-100 casos
publicados, el 87% fueron diagnosticados en la primera déca
da de lavida®.

Desde la primera descripcidn en 1921 por Franghenheim,
quelallamé “ osteitis fibrosa congénita’, ha sido descrita con di-
ferentes sinonimias. En 1966, Kempson® diferencié esta pato-
logia de la displasia fibrosa monostética, denominandola “fi-
broma osificante”, al identificar un rasgo morfol gico propio,
el “anillo osteoblastico”, al cual atribuy6 el comportamiento
agresivo que tiene estalesién. En 1976, Campanacci® propo-
ne el término de “ displasia osteofibrosa’ por su origen congé-
nito y su semejanza con la displasia fibrosa monostética.

Si bien est4 establecida su diferencia con ladisplasiafibro-
samonostética en relacion ala edad del paciente, localizacion
lesional, semiologia radiol dgica, morfologia histol6gicay cur-
so clinico, su distincion con € adamantinoma de los huesos | ar-
gos no esta clara®®. Recientemente, se ha propuesto que ambas
entidades son expresiones histol dgicas del mismo proceso en el
que la displasia osteofibrosa representa una diferenciacion be-
nigna®1, En este sentido, Czerniak™ acufi el término de“dis-
plasia osteofibrosa-like adamantinoma’.

Caso clinico

Lactante de 18 meses de edad que consult6 por presentar una
deformidad indolora progresiva pseudopagetoide de la pierna
derecha sin otra sintomatologia local ni general acompafiante
(Fig. 1). Eralasegunda hija de padres jGvenes, no consangui-
Neos, que nacio tras embarazo a término, de evolucion normal
y parto eutdeico. Su desarrollo somético y neurol dgico habiasi-
do adecuado y carecia de antecedentes patol 6gicos. La explora-
cion general y por aparatos eranormal. El Unico hallazgo pato-
I6gico que se detecto fue un ensanchamiento no doloroso de con-
sistencia dura en la vertiente anterolateral de la region metafi-
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Figura 1. Deformidad pseudopagetoide de |la pierna.

sodiafisaria proximal de la pierna derecha, sin alteracionesin-
flamatorias acompafiantes, que asociaba una incurvacion ante-
rolateral (Fig. 1). Lamarchaeranormal, sin claudicacion ni dis-
crepancia clinica de longitud de miembros inferiores.

En el estudio radiol dgico se aprecio unalesion poliostética, en
aparienciasincronica, detibiay peroné derechos, localizadaen la
region metafisodiafisariaproximal delatibiay diafisaria pero-ne-
al, que consistia en una respuesta osteolitica, excéntricaeintra
cortical con asiento en la cortical externa de latibia que oblitera-
ba parcialmente el canal medular. Tenia un reborde medial escle-
rético. Lacortical estaba integra en sus dos vertientesy no seve-
fareaccion peridstica. Latibia presentaba unaincurvacion ante-
rolateral; no asi el peroné, en el quelalesion litica se extendiaen
toda la seccion deladidfisis. Setrataba, por tanto, de un patron le-
sional geogréficotipo |A deLodwick (Fig. 2). Laanaliticay bio-
quimica sanguineas estaban dentro de los limites normales.

El estudio isotopico revel 6 un acimulo patol 6gico de ra-
diondclido en € tercio proximal de latibiaderecha (Fig. 3). El
resto de las estructuras esquel éticas tenian una captacion nor-
mal.

L os hallazgos encontrados en la RM abundaban en el pa
tron lesional visto en laradiologiasimple, confirméandose e ca-
récter litico delaslesiones, laintegridad delacortical en su dos
vertientes, tanto de latibiacomo del peroné, laexistenciadel re-
borde esclerdtico interno, laobliteracion parcial sininfiltraccion
del canal medular y la ausencia de reaccidn peridstica. Existia
edema de los musculos tibial anterior y peroneo lateral largo
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Figura 2. Radiografia simple: ostedlisis intracortical excéntrica de tibia
y peroné derechos.

(Fig. 4).

Serealiz6 biopsiade lalesion tibial mediante puncidn-aspi-
racion con trocar de Turkel. El material obtenido macroscopi-
camente tenia aspecto y consistencia de tejido fibroso. Su es-
tudio histol6gico demostro la existencia de un tejido modera-
damente celular constituido por fibroblastos monomorfosy sin
atipias. En el seno de dicho tgjido se observaron numerosastra-
béculas de hueso plexiforme que, en ocasiones, mostraban ma-
duracion hacia hueso lamelar. Las trabéculas tenian un ribete os-
teo-bléstico. No se vieron signos de malignidad (Fig. 5). El pa-
nel de anticuerpos anticitoqueratina fue negativo.

Con €l diagndstico de displasia osteofibrosa versus fibroma
osificante, esta paciente esté en observacion ortopédica perio-
dica, sin tratamiento, para conocer € curso evolutivo queen ella
vaatener esta patol ogia hastala madurez esqueléticay adoptar,
seglin el mismo, la terapéutica precisa.

Discusion
La displasia osteofibrosa es una patol ogia congénita, inu-

sua, delainfancia: e 66% de los diagndsticos se han realizado
en nifios menores de 5 afios®4. Es mas frecuente en varones. Se
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Figura 3. Gammagrafia 6sea: hipercaptacion del radiontclido en tibia
derecha.

localiza de manera casi exclusiva en la region metafisodiafisa-
riaproximal delatibia (90%) y ocasionalmente en didfisis de
peroné, entibiay peroné como en el caso que presentamos®39.10),
enradio® y en himero®?. Lalesion esindoloray €l paciente
consulta por la deformidad progresiva que ocasionan € ensan-
chamiento y laincurvacion. Pueden producirse fracturas pato-
| Ggicas ante traumatismos menores por la debilidad dsealesio-
nal. El proceso de consolidacion 6sea es normal y raramente
se producen pseudoartrosist#9),

La semiologia radiol gica segiin Campanacci® es conclu-
yente y esté definida por una ostedlisisintracortical excéntrica
con expansion y adelgazamiento de la cortical pero sin rotura,
marginada en su vertiente medial por un reborde escleroso que
oblitera parcialmente el canal medular en ausencia de reaccion
peridstica. Raramente lalesion afecta a toda la circunferencia
delatibia. El diagndstico diferencial, en esencia, se planteacon
dos entidades: |a displasia fibrosa monostéticay el adamanti-
noma de los huesos largos.

En la displasia fibrosa monostética hay una sustitucion del
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Figura4. Imagen RM confirmando laintegrided delacortical y laobliteracion
sininfiltracion de lamedular.

tejido 6seo normal por tejido fibrodseo?3d. Se desarrolla como
norma por encimadelos 10 afios. En ellano hay ensanchamiento
ni varismo tibial. El patrdn radiol 6gico consiste en unalesion li-
tica centromedular sin margen escleroso ni expansion excén-
tricaque erosionalacortical profunday tiene aparienciade cris-
tal esmerilado. Ademés, en la displasia osteofibrosa hay dos ha
Ilazgos histopatol dgi cos diferenciadores que nunca han sido des-
critosen displasiafibrosa: el ribete de osteoblastos activos bor-
deando € hueso trabecular y lallamada arquitectura zonal, que
es una disposicién morfoldgica peculiar del tejido lesional. En
el centro del drea osteolitica, €l tejido esta formado por fibro-
blastos y elementos 6seos inmaduros, rodeados por trabéculas
Gseas que muestran maduracion progresiva a hueso lamelar se-
gUn se van haciendo més periféricas.

El adamantinoma de los huesos largos es un tumor de estir-
pe epitelial de bajo grado de malignidad (1A de Enneking) aun-
que puede metastatizar (111 de Enneking). Su diferenciacion cli-
nica, radiolégica e incluso histol6gica con la displasia osteofi-
brosa es controvertida41-13), En general, es un tumor de la edad
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Figura5: Histologia: proliferacion detejido fibroso con trabécul as 6seas
que muestran tendencia ala maduracion y ribete osteoblastico (HE 50x).

adulta, excepcional por debajo delos 10 afios, con asiento medio-
diafisario tibial en €l 90% de los casos. Tiene un patron radiol 6-
gico ostealitico intracortical o intramedular tipo 1B de Lodwick,
no tiene ribete esclerdtico y puede desarrollar reaccion peridsti-
cacontinuae infiltracion de partes blandas. Czerniak distingue
del adamantinoma clésico unaformadiferenciada juvenil con ra
diologia e histologia osteofibrosa-like y nidos dispersos de célu-
las epiteliales positivas ala citoqueratina en pacientes jGvenes que
representaria una forma evol utiva intermedia entre el adamanti-
nomay ladisplasia osteofibrosa. Incluso Schajowicz(” ha descrito
un caso en el que coexistian ambas histologias. Sin embargo,
Campanacci® ha comunicado que ninguno de sus 35 casos ha
evolucionado hacia el adamantinoma. Por ello esimperativo, en
todos |os pacientes con radiol ogia sugerente, hacer un examen
morfol dgico que excluyala presencia de componentes epitelia
les, siendo imprescindible & estudio inmunohi stoquimico con an-
ticitoqueratina para detectar células epitelial es48101314),

Un factor caracteristico de la displasia osteofibrosa es su
comportamiento local, benigno, variable e impredecible. No se
ha descrito ningln factor clinico, radiol6gico ni histoldgico que
permita establecer el curso evolutivo hasta la madurez esque-
|ética. Si se hacomprobado que apartir de este momento lasle-
siones permanecen quiescentes®39, Segiin Campanacci®, en al-
gunos casos, las lesiones no tratadas permanecen estacionarias
e incluso desaparecen en los primeros 3-4 afios (tipo | o benig-
no latente). En otros, existe una progresion moderada en los pri-
meros 5 a 10 afios de la vida permaneciendo posteriormente es-
tacionarias (tipo 11 0 benigno activo). En un tercer grupo hay una
evolucion agresiva (tipo 1), afectando la mayor parte de lati-
biay causando una severa deformidad. En las |esiones tratadas
se ha comprobado que la escision intracapsular (curetgje), la
marginal o laampliada en bloque con sustitucion por aloinjer-
tos o autoinjertos, no cambian laevolucion espontaneadeladis-
plasia osteofibrosa durante la etapa de crecimiento y aparecen
las recidivas en el 65 a 100% de los casos entre |os 8 meses y

Displasia osteofibrosa de |os huesos largos versus fibroma osificante 197



los 2 afios siguientes alacirugia.

Laescision margina es latécnicaindicada cuando el pa-
ciente hacumplido |os 15 afios; no obstante, si se producen frac-
turas patol dgicas repetidas 0 un comportamiento lesional agre-
sivo antes de esta edad, podria estar indicada una escision am-
pliada en bloque con injerto masivo®9, Las fracturas patol 6gi-
cas setratan por procedimientos convencionales. Laincurvacion
tibial, dependiendo de su evolucion, requerira medidas ortopé-
dicasy/o quirdrgicas que pueden ser realizadas a cual quier edad,
yaque la consolidacion dsea es normal. Las deformidades mas
severas deben ser corregidas precozmente.
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