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1 OBJ ETIVOS DOCENTES

- Describir el espectro semiologico de |a

displasia fibrosa, con la implementacion
de la RM, TC, SPECT-TCy PET-TC.

-Mostrar los sindromes asociados mas
frecuentemente.

- Describir las posibles complicaciones y
l0s diagnosticos diferenciales con otros
Procesos.
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2 INTRODUCCION

La displasia fibrosa (DF) es una lesion en la que
la diferenciacion anormal de los osteoblastos
produce el reemplazamiento del hueso

esponjoso por estroma fibroso y hueso
Inmaduro.

Se clasifica en mono vy poliostotica, y puede
estar ligada a varias entidades, como los
sindromes de Mc-Cune-Albright o Mazabraud,
entre otros.

Normalmente se diagnhostica incidentalmente
V nO suele ser necesario seguimiento. No
obstante pueden existir complicaciones como
fracturas patoldgicas o raramente
malignizacion de las lesiones.
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3. CONCEPTO Y
FISIOPATOLOGIA

- La displasia fibrosa es una lesion 6sea benigna que se
produce por la diferenciacidon anormal de los
osteoclastos, lo que conlleva al reemplazamiento del
hueso esponjoso por estroma fibroso y hueso
iInmaduro.

-Es un trastorno no hereditario, causado por una
mutacion esporadica en el gen GNAS1, que codifica la
subunidad alfa del receptor de proteina G, y que se
encuentra en el cromosoma 20.

- La mutacion de este gen produce un aumento de |a
adenilato ciclasa, que conlleva al aumento del AMPc
intracelular. La alta concentracion del AMPc intracelular
genera un aumento en la proliferacion y diferenciacion
inapropiada de las células mutadas, causando la
formacion de una matriz fibrosa.

- La presentacion clinica varia dependiendo del
momento en que se produce la mutacion durante la
embriogénesis. Manifestaciones severas de la
enfermedad suelen asociarse a mutaciones tempranas.
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4. CLASIFICACION

1. MONOSTOTICA: 80%
Afectacion de un hueso

2. POLIOSTOTICA: 20%
Afectacion de varios huesos.
Puede asociarse a varios sindromes.

Huesos mas afectados:
femur, tibia, calota, huesos
faciales, pelvis, costillas,
humero.
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4. CLASIFICACION

MONOSTOTICA POLIOSTOTICA
(80%) (20%)
Afectan a ninos mayores o Suelen presentar sintomas antes
adultos jovenes. de los 10 anos.

Generalmente asintomaticos,
hallazgo incidental.

La mayoria de las lesiones Las lesiones a menudo continuan
aumentan durante el aumentando despueés de |a
crecimiento 0seo, y se vuelven madurez esquelética, con una
estables cuando se alcanzala  deformidad progresiva.

madurez esquelética.

Afectacion uni o bilateral Afectacion uni o bilateral.
Tienden a tener afectacion
peélvica, ademas de lesiones en los
huesos largos.

Deformidad en “cayado de
pastor”, escoliosis..

Menos frecuentes fracturas Mas frecuentemente fracturas
patologicas patologicas.

Esta aumentada la incidencia de
mixomas de tejidos blandos e
intramusculares.

1% transformacion maligna 4% transformacion maligna
(osteosarcoma, fibrosarcoma,
condrosarcoma)
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5 REVISION DE CASOS

Se han revisado 93 pacientes con diagnostico
de displasia fibrosa.

- Las edades comprendidas fueron de 2 a 88
anos en el momento del diagnostico. La edad
media fue de 45 anos.

- E1 62,5% de los pacientes eran mujeres vy el
37,5% eran varones. M:H=1,6.

- 20 de los pacientes requirieron biopsia y
confirmacion con anatomia patologica.

- Hay 74 casos de DF monostotica y 19 casos
de DF poliostotica.

- Se han encontrado asociados dos casos de
Mc-Cune Albright, dos casos de sindrome de
Mazabraud y un caso de neurofibromatosis
tipo 1.

- 5 pacientes debutaron con fractura
patologica en el diagnostico.
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Numero de Porcentaje
Casos

Motivo del Numero de Porcentaje
diagnostico Casos
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5 REVISION DE CASOS
RESULTADOS.




: '.. - - & i 4 . 3 .
. ..‘ ‘\&4‘0 , ‘ | \l'

m Congreso Nacional

Sociedad l spanola de Radaoloqld Medica

6. HALLAZGOS DE INIAGEN:

RADIOLOGIA SIMPLE.

La DF muestra un amplio espectro de manifestaciones
radiologicas, dependiendo del grado de tejido fibroso que
haya en la lesidn, siendo los hallazgos radiologicos de la DF
mono y poliostotica similares.

Las lesiones son intramedulares y con bordes bien definidos,
generalmente esclerosos. Presentan tipicamente una matriz
en vidrio deslustrado, sin patron trabecular, o suelen ser
osteoliticas. También puede haber lesiones mixtas o
predominantemente esclerosas si hay mayor proporcion de
tejido oseo.

El tamano de las lesiones puede variar desde una pequena
lesion focal hasta |la afectacion de todo el hueso. Es raro el
compromiso de las epifisis.

Pueden ser lesiones expansivas, con aumento del diametro
del hueso afectado. Sin embargo, no presentan un
comportamiento agresivo, es decir no muestran reaccion
periostica ni masa de partes blandas.

Suele existir poca distincion entre la cortical y la medular y
puede haber festoneado endostal.

Las deformidades son frecuentes sobre todo en la DF
poliostotica.
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6. HALLAZGOS DE IMAGEN:
RADIOLOGIA SIMPLE
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RX simple de pelvis de tres
pacientes con DF en pelvis.

En los tres casos son lesiones
mixtas liticas y esclerosas, con
matriz en vidrio deslustrado.
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6. HALLAZGOS DE IMAGEN:
RADIOLOGIA SIMPLE

RX simple de lesiones de DF en huesos largos.

A: lesiones expansivas en las diafisis de la tibia y del peroné, de matriz mixta, en un
paciente con DF poliostotica. Las lesiones producen deformidad osea.

B: lesion litica con borde escleroso en el cuello femoral.

C: paciente con lesion intramedular y con expansion de la cortical en la diafisis del
humero.
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7 HALLAZGOS DE
IMAGEN: TC

La TC es la tecnica de eleccion en el
diagnostico y seguimiento de las lesiones de

Displasia Fibrosa.

Es una tecnica muy util para delimitar las
lesiones y es especialmente valiosa para la
valoracion de las lesiones de DF que afectan a la
region craneo-facial.

Al igual que en la radiografia simple, las lesiones
en la TC tendran distinta apariencia
dependiendo del grado de mineralizacion.

Cuando existe sospecha de degeneracion
sarcomatosa puede resultar, al igual que la RM,
una buena herramienta para determinar el
diagnostico.

Tambien ayuda a distinguir la DF de otras

osteodistrofias como la osteogenesis imperfecta,
la enfermedad de Paget o la osteopetrosis.
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/. HALLAZGOS DE IMAGEN: TC
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A) Reconstruccion sagital de TC, en |la que se observa lesion mixta esclerosa
v con alguna zona litica en la diafisis distal del fémur.

B) Recontruccion coronal de TC, en la que se ve una lesidon con matriz en
vidrio deslustrado en la diafisis proximal de la tibia.

C) Reconstruccion oblicua de TC,donde vemos una lesidn expansiva en un
arco costal, compatible con DF. Se observa festoneado endostal.
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Otros ejemplos de lesiones de DF. En A se ve una lesion en un
arco costal posterior, con engrosamiento cortical. En B se
muestra una lesion mixta litica y esclerosa, y con matriz en vidrio
deslustrado, que produce expansion de la pala iliaca derecha.
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7 HALLAZGOS DE IMAG EN TC
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Lesiones de DF craneofacial. En Ay B se muestran cortes axiales
de TC de craneo, en los que se se ven lesiones compatibles con DF
en el hueso frontal derecho (A) vy en el hueso esfenoides (B).

C: corte axial de TC de orbitas que muestra DF en la orbita
derecha, que esta produciendo proptosis del globo ocular.
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8 HALLAZGOS DE IIVIAGEN
RM

La utilidad de la RM frecuentemente es menor que
la TC en el diagnostico de la DF.

La RM puede ser util para detectar sighos que
indiquen transformacion maligna,lo que es muy
poco frecuente.

La intensidad de senal que pueden presentar estas
lesiones es variable dependiendo del grado de
osificacion que presenten. En contra de lo que
pareceria, la presencia de tejido fibroso no va ligado
necesariamente a baja intensidad de senalen Tly

T2.

La senal de las lesiones suele ser intermedia o0 baja
en secuencias potenciadas en Tl e intermedia o alta
en secuencias potenciadas en T2. Tras la
administracion de contraste se observa realce
heterogeneo.
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8 HALLAZGOS DE INIAGEN RI\/I

Lesiones compatibles con DF en dos pacientes. Secuencias T1y
T2 fat-sat de una RM de craneo (Ay B) y una RM del brazo
izquierdo (Cy D), que muestran en el primer caso lesiones en
la calota craneal y en el segundo caso, una lesion humeral.
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8 RM: SECUENCIA DE
DIFUSION.

La variabilidad en la histologia de los
tumores 6seos hace que en general no
pueda usarse aisladamente la secuencia de
difusion para determinar si un tumor es
benigno o maligno o para especificar el
tipo concreto de tumor.

De este mismo modo la displasia fibrosa
puede mostrar un rango muy amplio de
valores de ADC, superponiendose a
menudo con cifras bajas que suelen indicar
malignidad, y con cifras altas que suelen
presentar las lesiones benignas.
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9 HALLAZGOS DE IIVIAGEN
GAMMAGRAFIA OSEA Y PET-TC.

La gammagrafia 60sea es una prueba poco especifica,
pero tiene una alta sensibilidad por lo que resulta util
para determinar la extension de la enfermedad e
identificar casos poliostoticos.

Tipicamente en la gammagrafia 6sea se observa
captacion de las lesiones. Las zonas captantes suelen
tener forma de barra y afectan a todo el hueso, a
diferencia de la enfermedad metastasica, que suele
mostrar multiples focos en el mismo hueso.

En la PET-TC |la afinidad de la DF por la FDG es
variable, encontrando formas activas con gran
captacion de FDG, lo que hace dificil el diagnostico
diferencial entre esta entidad benigna y los tumores
malignos.

Hay otros casos en los que no se observa un
incremento de |la captacion de FDG.

Actualmente existen muy pocos trabajos acerca del

uso de la PET-TAC en el seguimiento o evaluacion de
la DF.
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9. HALLAZGOS DE
IMAGEN: GAMMAGRAFIA
OSEA Y PET-TC.

.

A) Gammagrafia 6sea que muestra
multiples captaciones
patologicas en un paciente con
DF poliostotica.

B) PET-TC que no muestra
captacion de FDG en una lesion
de DF en la pala iliaca izquierda.
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9 HALLAZGOS DE
IMAGEN: GAMMAGRAFIA
OSEA Y PET-TC.

Paciente con carcinoma
papilar de tiroides. En una
PET-TC de seguimiento se

descubrio lesion costal
expansiva, con captacion

patologica de FDG (SUV
12).

Se realizo biopsia de la lesidon con resultado de DF.
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10. DF CORTICAL

RX simple (A), imagen
sagital de TC (B),
imagen sagital T2 (C)
e imagen axial T1 fat-
sat postcontraste (D).

Lesion mixta litica y esclerosa en la cortical anterior de |la
tibia. Habria que plantear diagnostico diferencial con la DF
cortical, la displasia osteofibrosa y el adamantimoma.
Se realizo biopsia con resultado de DF.
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11. ASOCIACION CON OTRAS ENTIDADES

Cuando la forma poliostotica se presenta junto con alteraciones
cutaneas y endocrinas se denomina sindrome McCune-Albright.

Se trata de una enfermedad genética caracterizada por la
asociacion de pubertad precoz, displasia fibrosa poliostotica y
manchas café con leche.

El sindrome de Mazabraud es una asociacion infrecuente de la
displasia fibrosa (mas frecuentemente poliostotica) con mixomas
intramusculares. El mixoma intramuscular, tumor benigno poco
frecuente, suele ser multiple cuando coexiste con la displasia
fibrosa y suele aparecer en musculos grandes, tipicamente en los
muslos o en las nalgas.

Se ha descrito un mayor riesgo de transformacion maligna de las
lesiones 0seas en estos pacientes.

Los mixomas en la radiografia simple se observan como una masa
de partes blandas poco definida sin calcificaciones asociadas. En |la
TC son masas bien circunscritas e hipodensas. En ecografia, son
hipoecoicas y bien definidas con vascularizacion escasa3. La RM es
la técnica de imagen mas util para distinguir los mixomas de otras
masas. Son lesiones de contorno bien definido, intensidad de senal
homogeénea, similar al liquido tanto en T1 como en T2 y STIR, y con
realce heterogéneo tras la administracion de contraste.

La presencia de un anillo perilesional de grasa en las secuencias
potenciadas en T1, visible en el 65-90% de los casos, v el
incremento de senal por edema del musculo adyacente en las
secuencias T2, son datos muy caracteristicos del mixoma
intramuscular que ayudan a diferenciarlo del liposarcoma mixoide,
con el que se confunde con frecuencia.
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11 ASOCIACION CON OTRAS
ENTIDADES

Sindrome de Mas frec en mujeres

McCune- Las lesiones son de mayor
Albright: tamano, mas incapacitantes y
SellSaEERa el con mas complicaciones que |a
poliostotica DF poliostotica.

Siclalegzls ezl Suelen presentar escoliosis.
con leche 4% transformacion maligna.
-alteraciones

endocrinas

Sindrome de Mas frec en mujeres.
Mazabraud: 8% transformacion maligna
Sell5elEENfla ezl (mas frecuentemente a
-mixomas de osteosarcoma).

partes blandas

.
-
ey 4
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11. ASOCIACION CON OTRAS
ENTIDADES

TC sin contraste. Imagenes axial (A) y coronal (B) con ventana
de hueso y reconstruccion 3D (C) de un paciente con sindrome
McCune-Albright, que muestran extensa afectacion
craneofacial por lesiones de displasia fibrosa.
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11. ASOCIACION CON OTRAS
ENTIDADES

RX simple de extremidades inferiores (A), craneo (B)y
ortopantomografia (C) de paciente con sindrome de McCune
Albright, que muestran extensa afectacion por lesiones de
DF en tibias y en craneo. Lesion litica en hemimandibula
izquierda.
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11. ASOCIACION CON OTRAS
ENTIDADES

Secuencias coronales T1 (A), T2 FAT-SAT (B) y T1 postcontraste (C) del
mismo paciente, que muestran una lesion de partes blandas (flecha
roja) intramuscular, que es hipointensa en T1, hiperintensaen T2y
realza tras administrar contraste, compatible con mixoma. El paciente
también presenta lesiones 0seas en el fémur izquierdo compatibles
con DF, que también realzan (asteriscos amarillos). Este es un ejemplo
de sindrome de Mazabraud, que asocia DF con mixomas
intramusculares.
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12. COMPLICACIONES:
TRANSFORMACION MALIGNA

La transformacion maligna en DF es infrecuente (0,4—4% de
los casos de DF), con una mayor incidencia en las formas
poliostoticas. En algunos de los casos descritos se reporta el
antecedente de radioterapia.

La desdiferenciacion sarcomatosa es hacia osteosarcomas,
fibrosarcomas, histiocitoma fibroso maligno o
condrosarcomas.

El diagnostico diferencial entre DF benigna y degeneracion
maligna mediante técnicas radiologicas, como la TAC vy la
RM, puede ser complicado.

Se debe sospechar esta transformacion maligna en aquellos
pacientes que refieren dolor o masa palpable de nueva
aparicion.

Es importante comparar con las pruebas de imagen previas,
si se dispone de ellas. Por ejemplo, zonas que estaban
mineralizadas previamente pueden volverse liticas.

Asimismo hay que buscar signos que indiguen agresividad
COmMO reaccion periostica o masa de partes blandas.

En nuestra revision de casos no hemos encontrado ningun
caso de degeneracion sarcomatosa.
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12. COMPLICACIONES:
FRACTURA PATOLOGICA

Fracturas patologicas sobre lesiones de DF en dos pacientes con
lesiones en el humero derecho (A) y en el radio (B), esta ultima
con cambios postquirurgicos de osteosintesis con placay
tornillos.
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12 COMPLICACIONES:
FRACTURA PATOLOGICA

Otros ejemplos de fracturas patologicas en dos pacientes
con DF.

A) Osteosintesis en el fémur izquierdo en fractura
patologica sobre lesion de DF.

B) Fractura patologica bilateral de ambos fémures en
paciente con DF poliostotica.
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13. DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

Entre las entidades con las que hay que plantear el
diagnhostico diferencial destacan:

1. Osteosarcoma central de bajo grado, una neoplasia cuya
ubicacidon comun es la tibia proximal.

2. Lesiones fibrodseas benignas de la mandibula (fibroma
osificante y fibroma cemento-osificante).

3. Displasia osteofibrosa cortical (Enf Campanacci).
4. Fibroma no osificante.

5. Adamantinoma.

Fibroma no osificante en la
diafisis distal del perone.
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13. DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

Imagen axial (A) y reconstruccion 3D (B) de TC, e imagenes
sagitales T1y T2 (Cy D) de paciente con lesion litica y expansiva
en el esternon. Sospecha de condrosarcoma. Se realizo biopsia
con resultado de DF.
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14, CONCLUSIONES

- La displasia fibrosa forma parte del grupo de
lesiones que no hay que tocar. En esta revision
incidimos en las caracteristicas de imagen para un
mejor manejo y diagnhostico diferencial con otras
entidades.

- La prueba Gold Standard para el diagnostico de |a
DF es |la TC.

- La secuencia de difusion en la RM no es adecuada
en el diagnostico de la DF debido al amplio rango
de valores de ADC que suelen presentar estas
lesiones.

- Las pruebas de medicina nuclear, en especial la
gammagrafia osea con tecnecio, es util en
pacientes con DF poliostotica.

- El comportamiento de la DF en la PET-TC es muy
variable, existiendo lesiones con gran captacion de
FDG y otras que sin embargo no muestran
captacion.
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