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S informa de tres easos de displasia fibrosa poliostética con lesion de bos huesos craneofas
ciales, presentando, a su vee, una revision bibliografica al respecto, En base de las actuales
consideraciones patogénicas univistas existentes consideramos esta entidad, en nuestro trabajo,
como variedad clinica de woa alteracion del desarrollo de la displazia del huoeso, consistente
en la presencia de focos de inmadurez osteoblastica con exeesiva produecion de tejido me-
codérmico fibroso, cuva expresividad, mds o menos activa puede ser Gnica, maltiple o gene-
ralizada, Por esta razdén v con el fin de detener o inactivar ¢l proceso patolégico, utilizamos
boe corticoides como tratamiento bi=ico con bueno: resaltados: por ¢l momento,

INTRODUCCION

Movidos por los alentadores resulta-
oz obtenidos con la asociacion terapéu-
tica cirugia-corticoides en dos casos con
osteofibroma axilar atendidos en nues-
tro  Servicio de Otorrinolaringologia
publicados anteriormente,’ y signiendo
¢l actual criterio unicista nos hemos per-
mitido informar tres casos mas afectados
de displasia fibrosa poliostética de loca-
lizacion erancofacial con exlension a

Especialista de primer grado v responsa.
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fémur, tibia v peroné homolaterales en
uno de ellos, ¥ asociado a osteocondre-
ma en fémur, en otro, recibiendo ambos
una lerapia esteroidea; mientras el ter-
cero, de una actividad excepcionalmen-
te maligna, y que no recibiera tratamien-
to, terming fatalmente.

La consideracién de ambas lesiones
dentro de un mismo marco patolégico
ohedece a la intima similitud histopato-
logica va sugerida por Lichtenstein,™
en 1938, no obstante las continuadas
controversias surgidas de la dispar ex-
presividad clinica que puede adoptar;
pero  cualquicra sea su manifestacion
clinicoevolutiva: mono o poliostética,
con mayor o escasa o nula actividad y
localizada a uno u otro hueso, ete., el
fundamento patolégico es siempre el
mismo: un variable grado de inmadurez
osteoblastica con hiperactividad fibro-
hlastica dependiente de dicha inmadu-
rez, siendo ésta la razén por la cual he-
mos utilizado la prednisona en dos de



nuesiros casos orientada a detener la
marcha fibrosa del proeeso persiguien-
do con ella su inactivacion.

Caso No, 1.

H.C. 214391, fem., neg, Natoral de Guantis
mo, Ingresa el 23/X1L/T1 por aumento de vo-
lumen en la regidn nasofrontal izquierda.

Parto distécico extrahospitalario, peso al na-
cer T v medin libras, Padecid sarampion, va.
ricela, paperas v travmatismo crancal ¥ en fe
mur eon perdida del conocimiento o los seis

anos,

Hace wnes tres aios =ufrid troomalisma con
una piedea en reborde orbitario izquierdo, pre-
semtando posteriormente dolor en dicho lugar
extenddide al frontal por lo que le fucran in-
dicados  espejuelos, sin mejoria, hasta haee
une: seis meses enando le nolon sumento de
volumen en el lado fzquierdo de la raiz nosal,
El aumento es lento pers progresive con i
gero  desplazamienta del globo  ocular  hacia
afuera, por lo gue =¢ realiza estudio radiola-
zico desenbriéndose la lesidn dsen earacteris.
tiea, ingresandose en el Servicio de OR,L,

Al examen se obhserva gsimetria facial con
ligero desplazamienta externo del zlohbo acnlar
nto de volumen de la parte iz
quicrda de la raiz nasal (Fig, 1), que e ex

uierdo, an

tiende sin limite de demarcacidon hacia la re-
zion frontal, dura, liza, fija, no dolorosa, ddis.
crela proplo=i=. A la rinoscopia anterior =e ol-
serva abombamiento del techa de la fosa na-al
jzquierda. Fondo de ajo normal. Beste del
PRARE N m*g:tli'rn,

Hb. 135gr5:, Hto, 4095, Leue, 9000, Seg. 705,
Maon. 65, Linf. 249, Eritroz, 12, Coag. &', Sang.
1. codagula retrictil, urea 195 mg%., Glic. @6
mgSe, Ca HlmgSe, P 3.6 mgSh, Fosf, aleal, 134
UL, Serolo. orina v heces fecales negativas.
proteinas o, 99 292 Alb. 4.6 g%, alfa 1 01
eTh. alia 2 112 27, betn 082 276, pamma 0,9
Efr.

Radiologicaments e abserva eselerosi= en el
lado izguicrdo de la pirimide nazal que e ex-
tiende hacia el fromial (Fig, 20, v afectando en
la wista lateral &l techo de la drbita, etmoides
v esfencides de ese lade (Fig, 3%, En Ia extro
midad inferior del fémur izquierdo, de su eara
imterna crece hacin arribo un espolan (Fig, 43
que parece corresponder a un esteocondroma,

El estudio histolégico revely lo prescncia de
tejido fibrosa constituido por fibroblastos dis.
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pucstos e espiral, Dentro de ese estroma e
aprecia s presencia de trabéenlas v masas de
hiesn membranoso, obzervindose ademds, eal-
cificariones del mismo, a:1 eomo P UEGas Ve

soe, e ohserva tejidoe ostesides v osteoblastos

Lo paciente  permanceié  ingresada  Jdorante

ronleando a kas trabwteulas d=eas, (Fig, 5,

v dlos meses tamdmidose muestra para hiop-
=i del dangule interno de la drbita izqoierda
s indiea predwizona, 60 mg diaries o dosi
inicus mutwtings durante 20 dias disminovendo
progresivaments la dosis: igoalmente e indicd

vitamings Bl, B2, v miacing intramuscular con
el fin de lograr un mejor desarrallo dzeo, Se
notd desaparicion de los dolores orbitarios, no

plhe=crvamdo awmento de la lesidn, por el con-
trario, ligera disminucion del exoftalmo.

Caso No, 2.

H.% 211662, §
mee, Togresa el FAXILATT por anmento de vos
lumen en el dogole imernn de la drbita dere-
chin con proplo-is,

e, mest. 13 gios. Guantanas

Parto hospitalario o terming, coldcico, Peso
al naeer 7 vy media b, Padesié =urampitn ¥
varieeln, Ninguma vaeona,

Hier tres givos travmsti=me en region orhis
tarian derecha, natamlosele seis meses  despues
deformidad de la regién frontonasal v exoftal
miee homolateral  sintiemdo  cefalea frontal fre.
cuente v desde hace tres meses dolor a nivel
de o parte superior del mu=lo derecho con

dilicultad para la marcha,

Al expmen se nota asimetria facial con de
formidad de lo region fronial derecha por an-
mento de volwmen dure, li=o, no dolorose v
exaftalma  homolsteral (Fig, 61, 5% abserva
ligera clandie n a lg marcha con dolor o
la palpacidn en lo p

te superior del  muasle
devecho, No s¢ aprecion mancha: cotineas, El
desarrollo fisieo v sexual esta acorde con su
edad. Vi Ol 20, Ol 16, fondoe de
ajn wormal. Los  eximencs  complementarios
le= von ung ealeemia de 92 mets,
il &6 UB.
Radislégicamente se observa  esclerosiz o
caliznda en techo de drbita derecha v etmoi.
des que determing desplazamienta del tabigue
ma=al (Fig, 71, En la vista loteral v Town la

fueran norn
I* & mgSr v Fosf. al

ecarlerosis aleanen el esfenoides. de ese lado
(Figs, 8 v 91, Los agujeros dpticos cstan sins.
tricos. midienda 4 em entre ambos, Las hen.
diduras  esfenoidales aparecen normales, En
el fémur, tikia v peroné derechos <0 abservan
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Fig, 1.—Case Neo, | con discreto exoftalmo iz
qriferdn,

Fig, 2. Escferosiz en el deea interna e la drbitn izquierda.

R.C. P, 137
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Fig. 3. —Vista lateral del coso anterior con Fig. 4 Osteccondroma en In extremidad in-
esclerosis del teeha de la drbit, etmoides ferinr del fémur izquicrda del caso No. 1.
v esfenoides.

Fig. 5.—Aspecto microscipico revelando la presencia de abundante tejido
fibroso con fibroblastos, asi come masas de hueso membranose v tejido
attenide,
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Fig. 6.—Vista del caso Ne, 2 con discreto exof. Fig. 7.—Esclerosis de toda ln regién interna de
talmo derecho, la érbira derecha,

Fig. 8.—Vista lateral del caso anterior con afeccién del techo de la drbita,
etmoides ¥ esfenoides.

rR.C. P
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lesiones de aspeeto esclerose localizadas fun-
Jdamentalmente en didfizsiz, Ademd: e observa
coxa vara del fEmur derecho con zona de ee
=l baore
weompleta del mis=
te una lifere

clero=1» en nterno del tercio =uper
v fractura
externo  (Fig. 100, Exi
tongitud de unos 2.5 em aproximadamente 2
favar del izquierdo (Fig. 110, El estudio s
compatible con wna displazia fibrosa.

1w e s borde

La paciente permanecid ingresada durante dos
HeaEE realizandose loma il pesira Osen | L

iopsin del dngulo interno de la orl dere-
cha, ¥ deipuoes de consaltar con les Servicios
de Ofalmologia v Ortopedia e inicia trata-
to con prednizona, 30 mg diarios por la
na duronte 20 dins,  dise ivendo  pro-
gresivamente la dosis: 1 st indica i
taminas B, B2 v 1 1 intramusenlar; las
cefaleas  despparecieron asi como ol dolor a
nivel del fémur. Hubo ligera dis weion del
exoftalmo v de la claudicacidn, aungue radio-
légicamente no s=¢ observd cambio de las lee

1x

=lones.

Caso No, 3

H.C. 24738, mase., neg. 9 aioz. Ingresa el
1AL 69 prr A
gulo interno de la orl
talos, Padecid saramgp

ento de volemen en el dne

iwquicrda con exof
i v wariesla.

=
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Fig 9 Vista roliolagica en posicien de Town
ron te eselerosis Gseq en by mitad derecha de
In base del erdneo del case Noo 2.

a= 3 o 1 semanas coOmenzd o Preseis
s oen el ojo fwquierdo ¥ la madre

Huace w
tar mule

que ese ojo esld nds saliente que el
LRI ;lrlh*n'llrl'lh' refiere wn raune-
o o semanas antes.

tizto e el referido «

Al examen =¢ nola diserelo anmento de vo-
Jumen en Y regién interns de la drbita fe
quierda, no dolorosa, fija, dura, qoe hace cuer-
po con el hueso, Protrusion del globa ocolar
OD: 20 mm, O 25 mm -~ no a0
micntos

irquierdo
plante, no redoctible ni limita los movi

oeulares, Los medios iransparentes =om norn:
les asi como e} fondo de ojo. Se nota estrecha
miento de la fosa m

1 izquierda por caida del
tewho,

fueron nor-
1.2 me%e v Fosf,

aleal. 82 UB.

Radialdgi s¢ comprucha  esclerosis
toma tode el etmoides v la pared in-
de la orbita izquicrda azi como epacidad
del seno maxilar de ese Jado. Laz hendiduras
pidales son normales. El estudio micros-
y reveld la presencin de bandas de 1
dseo v osteoide rodeadas de abundante canti-
o fibroso. Laz banda: de tejido
entran rodeadas de una hilera de

LIALh

asea

Ler

a osteoblastos, Se ob-
es oo Havers, Top.
dimgn.: Displasia filiroesa,

R.C. P
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hide el punte de vista evolutive M defor-

miiddad facial progre=a vipidamente por o oqoe
irirg
eian peerideli

- ilecide explorar q nenle  enconiran-

IJ'

interna de la drbita coreteindose coldas o1

a=leitis con r toen el angule

maidales anmteriores, seno frontal v maxilar iz
sguicrdos, los que comtenian material puralen.
LT Ihas e |||*.-|rI:I.|".- l"l exofl: 1 s hilateral
pero =in limi n de lo: movimientos, la vi-
sion en el O e 207200, El fonde de ojo on

(0 revela una papila de bordes borroszes en

ambos polos v borde interno. No bay  eleva-
vion del diseo papilar. La impresion diagnd--
tiea del oculista es la de una papilitis del ojo
iwquierds que puede estar en relaciéon con el
procveso asca periorbitariec acompanade de pars
tivipacion del canal dptico, Radisldgicamente
la esclerasi= ha progeesado hacia ambas Sl

tas a=i como a las alas del esfenoides v las

semos maxilares, EL agujero dptico =g rio
luee mis pequefio que el derecho, La cara se
deforma aun mé: eon hipertelorizmo ¥ los
globo: aculares hacia afnera v oz cada ves
mayor el déficit vizual, por lo que el Servieio
e Newrocirugia realizpn en dos ocasiones era.
neotomia descompresiva, pero :in resultados;
el exoftalmo es cada vez mayor (Figs. 12 ¥
13} disminuyendo los movimientos oculares asi
como la visiéni; el paciente va tomondo un
aipecto monstruoso v pierde totalmente la vi.
sion por lo que se decide, en un intento de-
sesperado, irradiar. pero el paciente fallece.

=L SION

Parece ir aclarandose cada vex Ia con.
fusion existente en lo que concicrne o
la denominacién apropiada, aungue no
a=i a la etiopatogenia v, por ende, a la
terapéutica de esta patologia hasicamen-
te d:ea deserila por primera vez por
WeCune ™ en 1936, con el nombre de
osteitis fibrosa quistica u osteadistrofia
fibrosa,”™" gue fuera seguidamente ti-
pilicada por Albright'* como una enti-
amente definida. a la cual

dad nosola;

se asociaban perturbaciones endoerinas

& 500,70, 15, 97,15,25

vooeuldaneas

oeon-
fuzion é=ta derivada de la mavor o me-

nor extenzion del proceso a uno o

huezos de la localizacion elegida, o de
la eventual participacion de secuenciasz
endocrinopaticas definidas: de ahi la di-
versidad de denominaciones, segiin ¢l
caso particular, aplicadas a supuestas
entidades independientes, %3425 30,415,413
En ¢l panorama de estas controversias
aparece primeramente Lichtenstein®™
—1938—, quien con un gentido unicista
v en base a comprobaciones histopato-

Fig, 10 —Lesiones esclerosas con deformidad v fispra en ol borde externo

de la extremiduad superior del jémur derecho del coso Noo 2.

R &P
Maszo-Aenin. 1972
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Fiz, 1. —Eselerasis cosi telal de ln tibine ¥y pe- Fig, 12 —Visw del casoe No, 3 con marcadas de-

roné derechos del casa No, 2 con acortamienta formuacion  foeind por o wbicocian  nasorbita-
de wnos 25 em en relacién al miembro iz ria de la muy cetiva lesion displisica,
quierdo,

Fig 13— Vista de rerfil del enso No, 3.

R C. P
142 Mamzo-Asnie, 19272



logicas define la alteracion dsca como
una degeneracion en el desarrollo —dis-
plasia-— con proliferacién fibroza de la
matriz de diversos huesos asignandole,
por primera ves, el nombre de displa-
sia fibrosa poliostética, el que luego mo-
difica con Jaffe™ (1942) por el mas ge-
nivieo de displasia fibrosa dzea al ob-
servar que esa misma lesion podia ser
finiea o monostética. conocida general-
mente como osteoma’ o osteofibroma,’
o libroma osificante® 4 ete. Sin em-
hargo. esta titulacidon genérica sustenta-
ida en las manifestaciones fibro-dzeas no
incluve aquellos casos descritos inicial-
mente por MeCune v Albright, por lo
jque Beleval v Schneider® intentan una
clasilicacion apovindoze en lo :ugerido
por Lichtenstein y Jaffe, "% conside-

rando como:

DF.O. tipo T o monostética, con le-
510N dsca anica.

D.F.0O. tipo 1T o poliosiética: lesiones
mialtiples afectando mas de un hueso
con tendencia a la distribucion mono-
mélica o unilateral.

D.F.O. tipo 1T o diseminada: lesio-
nes |||l’||ti|}|-.":'- en casi todo el esque-
leto, pero a menudo unilateral v oea-
stonalmente acompanada de manifes-
taciones extracsqueléticas,

No ob=tante. esta clasificacion parece
ser exclusivista por cuanto no involuera
entidades supuestamente  independien-
tes hasta ahora como la Namada displa-
sia diafisaria progresiva de Engell-
man, ™™ la  displasia  metafisaria  de
Pyle 05 g exostosis  miltiple®™ Ja
conrodistrofia de Ollier,”*" la displasia
epifisaria de Conradi,”*® ete., aungue se
observa cierta tendencia a considerarlas
como variantes clinicas de un sindrome
displisico comin (Jackson y col *® Pe-
rianes v ocol?) lo gque parece confir-
marse en el caso No, 1, en ¢l enal con-

R. C. P.
Manzo-Awsme, 1972

comitaba un osteocondroma en extremi-
dad inferior del fémur,

Segian la anterior elasificacion podria-
mos encuadrar nuestros tres casos en el
Tipo 11 o poliostética, determinada, co-
mo s¢ expuszo en trabajo anterior.* por
una hiperplazia o hiperactividad de lo-
osteoblastos  (fibroblastos  especializa-
dos) peridésticos inmaduros con produe-
cion de los elementos fibrosos colige-
nos propios de los fibroblastos, en lugar
de la sustancia dsea (fundamental del
hueso) cova calidad esponjosa o ebir-
nea, dependeria del grado de madurez
de las eéflulaz osteoblasticas: a mavor
madurez mayor eburnizacién, con un
desarrollo mas lento " mientras la in-
madurez celular determinaria un aumen-
to de los earacteres fibrosos con un cre-
cimiento mas rapido v mayor deformi-
dad, siendo a su ver de escasa radioca-
pacidad.

Ello explicaria la aparicion de esta
lesién en la etapa de la ninez con ten-
denecin a disminuir o detener su ereci-
miento en los alrededores de Ja adoles-
cencia®™'®* en ecaso de lograr su inacti-
vacion, que es precisamente lo que se
persigue con la terapia esteroidea, o sea,
inhibir la hiperplasia v la actividad fi-
brobliastica, lo que hasta ahora no ha
sido posible por otros medios, aun con
la roentgenoterapia, informandose, por
¢l contrario, algunos cazos con degene-
racion sarcomatosa,” 555503 par lo que
s¢ ha condenado formalmente.

Esta lesion puede cansar fisuras dzeas
con deformidad, acortamiente o fractu-
ras patolégicas ™% 515 17 18,235,50,3L,33 - oy
frecuencia se afectan los huesos esfenoi-
des, etmoides ¥ orbitarios con proptosis,
dolor local y cefalea®® y en ocasiones
revistiendo la actividad tal magnitud,
que produce gran desfiguracién facial
llegando hasta la monstruoesidad con
obliteracién de los orificios crancofacia-
lest*** gsociada a pérdida de las funcio-
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ne: nenrovasculares dependientes v has-
ta la muerte®™* en casos exeepeionalmen-
te activos (Caso No. 3).

Pero no obstante, aun gqueda por acla-
rar, por una parcte. la tendencia a la
unilateralidad®

et

de esta infrecuente en-
fermedad benigna que tiene predilee-
cidn por ¢l sexo femening®=3=5 308188 o
por otra, la causa en =i del proceso: jes
realmente deseneadenado por un trau-
matizmo en el que tanto énfasis ponen
los padres v aun alzunos autores? e
ser asi la frecueneia de la DLF.OL estaria
en relacion dirceta con la de loz rau-
matizmosz en general, O se wata de una
anomalia congénita del desarrollo dseo
preexistente  estimulado  posiblemente
por uan traumatismo?**' Esta iillima
parece ser la hipétesis de mayor acep-
tacion en la actualidad.

CONCLUSIONES

Expuesto el coneepto patogénico acla-
ratorio robre la D.F.0. v vistos los re-

SUMMARY

Altamar-Rins, 1. K. et al, Corticoid use in
Rev, Cub, PPed, 41: 2, 1972,

sultados con el empleo de la predoisona
podemos concluir provisionalmente, mas
no en forma cotesdriea v delinitiva por
¢l corte tiempo transeurrido, que:

. La DLEF.AO, conslituye una entidad
patoligica con  diferentes grados
de metaplasia 6:ea o de actividad
libroblastica. a:i como de expre-
sion elinica:

2. La actividad fibrosa puede ser in-

hibida por aceion directa de los

corticoides:

3. Los corticoide: convertiran la afee-

cion de activa en inactiva., sin gque
desaparezean de ninguna manera
sioaeeion los camhbios estructura-

les va establecidos;

4. En caso de ser monostitica puede
v debe intentarse la extirpacién
quirtirgica cuando ello es posible,
instituyendo poco después la tera.
pia esteroidea a dosis tinicas por
la maiiana,

bhane fibrows dvsplusio, 1 ceport of three casos

Three cases of polvostolic filirous dyspla-ia with injury of ceaniofacial hones are reported
and a bibliographic review abowt this disease i= presented, On o the lazi= of the enrrently

existing 1

tarian pathogenic considerations. his e

tv is eonsidered. in oouwr work, a- a

clinical variety of a change of the hone dyvsplosin de l*lui:rm'nl. which vonsi=t= of the presence
of osteoblastic inmmaturity foci with exeessive production of fibroons mesodermic ti-sue: it=
expresiveness, more or less active, may be single, multiple or generalized. For this reazon
and with the purnose of determining or inactivating the pathological process. corticoids have
heen uzed as a basie tremment and good resuli= obtained up bo the present time,

RESUME

Jaime B Alamar-Rios ot al. Lutifisution des carticoides dons I dvsplasie filireuse ossense,
A propos de trois cas. Rev, Cub. Ped. 4012 2, 1972,

Les putenrs ropportent trois cas de dvsplasie fibrewse poliostotigue avee lésion de: os
craneo-fasciales, On pas=e en revoe b bibliogeaphie sur ece sujet, Sor ln base des considéra-
tionz pathoegéniques d'unicité existantes actuelles, on erail gque dans notee travail, cette en.
tite présente une var clinique dans Faliération do développememt de la dysplacie duo os
qui consiste en les fovers d'immaturite ostéoblastine avee exees de tissu mésodermique fi.
birewse dont Pexpression wnlus ou main: active peat #tre unigque, maltiple oo généralisée,

s

Pour cette raison et afin de déterminer on de suspendre le processu: pathologigoe on ut
lez corticoides comme traitement de base avee suceks,
11k R C P
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Antemap-Puoc X. P..n mp.lipiveHenRme KODTEEO
HOH# mcmaam{.l:unﬁmem&-x? TPEX CJyTaeB. Rev.

Tensercs coofmeHKe TPEY oMyUack NomsocToTRuecHol §uoposHoll momna-
3UE ¢ NOBPeRIeHMeM HYepenHO-JHEIEeBHX KOCcTel M npencTaRiAeTcA OHONO-
rpafraecrid ofsop.Ha OCHOBE COBpPEMeHHHX NATOTEHHMX KDUTeDdmi,Md ©—

OB ODE HOCTHOK IHODOS-
ub. F’:-".. G 2, 1972.

uyTaeM 3Ty CONeSHE KaK RIMHMIeCHu:
THOH INCMNASHE,COCTOANEH N3 ODHC

BADHAHT M3MeHeHHA
VTCTBRA OYATOR OCTeoGNacTIMecKol

DPASBETHA KOC-

HEZDEJIOCTH ¢ F3JIIIKOM NPOHIBOICTER $ACDOsHOE Mezomepmdeckol THa-
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