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RESUMEN

La displasia fibrosa (DF) es una enfermedad benigna del hueso relativamente frecuente, en la que existe un
trastorno de la maduracion del mesénquima 6seo con sustitucion del tejido lamelar de la cavidad medular
de los huesos por un tejido fibroso anémalo. Su diagnéstico a menudo es un hallazgo casual al realizar
estudios radiol6gicos o gammagraficos 6seos por otros motivos ya que normalmente es asintomatica. En
ocasiones puede presentar complicaciones como deformidades, fracturas patoldgicas y excepcionalmente
transformacién maligna. El diagndstico diferencial entre DF y neoplasia maligna puede ser complicado y
llevar a un diagnostico tardio de cuando ya existe degeneracion sarcomatosa. En este contexto, la
tomografia de positrones con '8F-fluorodesoxiglucosa (PET-FDG) puede ser de utilidad en el seguimiento
de esta patologia. Presentamos 2 casos de pacientes diagnosticadas de DF con sospecha de malignizacién
de sus lesiones y a las que se les solicitaron estudios complementarios de medicina nuclear.
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Fibrous dysplasia of the bone. Contribution of Nuclear Medicine in the
Diagnosis of Suspicion of Sarcomatous Degeneration

ABSTRACT

Fibrous dysplasia (FD) is a relatively frequent benign disease of the bone in which there is a maturation
disorder of the bone-forming mesenchyme where the lamellar bone marrow is replaced with abnormal
fibrous tissue. Its diagnosis is often an accidental finding when X-ray studies or bone scans are performed
for other reasons since it is usually asymptomatic. There may be complications such as deformities,
pathological fractures and exceptionally malignant transformation. The differential diagnosis between
malignancy and FD can be complicated and lead to late diagnosis when sarcomatous degeneration already
exists. In this context, the positron tomography with '®F-fluorodeoxyglucose (FDG-PET) may be useful in
the monitoring of this condition. We present two cases of patients diagnosed of FD with suspicion of
malignization of their bone lesions who were referred to Nuclear Medicin.

© 2009 Elsevier Espaiia, S.L. y SEMNIM. All rights reserved.

agresivo y progresan mas rapidamente, por lo que el diagnoéstico
es mas temprano y puede causar graves deformidades. La DF

La displasia fibrosa (DF) es una enfermedad benigna del hueso,
que supone el 5-7% de los tumores Oseos benignos. Es un
trastorno en la maduraciéon del mesénquima 6seo en el que el
tejido lamelar de la cavidad medular de uno o varios huesos es
reemplazado por tejido fibroso anémalo. Puede afectar a cualquier
hueso del esqueleto, pero los mas frecuentes son la base del
craneo, maxilares, fémures, tibias y costillas'.

La forma monostética es mas frecuente y, generalmente,
asintomatica. Suele descubrirse de forma incidental en estudios
radiol6gicos en la segunda-tercera década. Puede cursar con dolor,
tumefaccion, deformidad o clinica neurolégica por compresion
extrinseca. La fractura patoldgica es la complicacibn mas
frecuente y en ocasiones es su forma de presentacién'?.

En las formas poliostoticas puede afectarse hasta el 50% del
esqueleto y presentar predominio unilateral hasta en el 90% de los
casos. Aunque las lesiones de la forma poliostotica son similares a
las de la monostoética, estas tienen un comportamiento mas
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poliostética normalmente produce sintomas como dolor, cojera o
fracturas patolégicas. Cuando la forma poliostética se presenta
junto con alteraciones cutdneas y endocrinas se denomina
sindrome McCune-Albright'?,

La transformacién maligna en DF es infrecuente (0,4-4%
de los casos de DF), con una mayor incidencia en las formas
poliostoticas. La degeneracion maligna es hacia osteosarcomas,
fibrosarcomas o condrosarcomas. La localizacién mas frecuente de
transformaciéon maligna es la region craneofacial, fémur, tibia y
pelvis!34,

El diagnostico diferencial mediante técnicas radiol6gicas, como
la TAC y la RMN, entre DF benigna y degeneracién maligna puede
ser complicado.

Presentamos 2 casos de pacientes con DF que en su evolucion
presentaron sospecha de malignizacion de sus lesiones, a las
que se les solicitaron estudios complementarios de Medicina
Nuclear.
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Caso 1

Mujer de 33 afios que tras dar a luz presentd dolor en region
inferolateral de pared toracica derecha. En la exploracion
destacaba una prominencia en 6.° arco costal anterior derecho
con ligero dolorimiento a la palpacion. Se solicité una TAC toracica
que informaba varias lesiones liticas insuflantes, la mas
dominante en 6.° arco costal anterior derecho y otras en 9.° y
10.° arcos costales posteriores homolaterales, junto a pequeias

lesiones en pediculo y apo6fisis transversa de D11, compatibles con
DF poliostotica (fig. 1). Se realizo reseccion del 6.° arco costal
anterior derecho confirmandose con el estudio histopatoldgico el
diagnostico de DF.

Tras un traumatismo toracico, la paciente refiri6 aumento del
dolor en arcos costales posteriores derechos, por lo que se le
realiz6 un estudio gammagrafico 6seo para valorar su actividad.
La gammagrafia 6sea mostraba lesiones compatibles con DF
poliostotica activa (fig. 2A). Dada la sospecha clinica de

Figura 1. Estudio TAC. A) Imagen axial de columna con ventana 6sea, a nivel del cuerpo de D11. Se observan lesiones liticas, de bordes escleréticos, hiperinsuflantes que
respetan la cortical 6sea, en hemicuerpo derecho de D11, apdfisis transversa y extremo proximal costal derecho. B) Imagen sagital con ventana dsea. Se visualizan lesiones
de similares caracteristicas a las descritas previamente, localizadas en cuerpos de D2, D3, cuerpo y lamina de D11 y ap6fisis espinosa de D12. C) Imagen parasagital derecha
de columna dorso-lumbar. Se aprecia la extension de la lesion al pediculo y apéfisis articulares derechas de D11.
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Figura 2. A) Gammagrafia 6sea de cuerpo completo con **™Tc-HMDP. Muestra hipercaptacién intensa en 9.° y 10.° arcos costales derechos, con sensacién de insuflacién,

una captacion fusiforme en 3."

arco costal derecho, focos en 1.2 y 11.2 costillas derechas y un foco redondeado en lado derecho de D11. Todos ellos compatibles con lesiones

de DF poliostética activa. B) Estudio PET-FDG. Hallazgos similares a la gammagrafia mostrando lesiones hipermetabdlicas en 1.2, 3.%,9.2, 10.2 y 11.2 costillas derechas y sobre

11.2 vértebra dorsal, sin poder descartar malignidad en ninguna de ellas.
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Figura 3. A y B) Estudio PET-FDG. Cortes axial y sagital. Lesiones hipermetabdlicas de gran intensidad en columna y arcos costales, coincidentes con las lesiones que
muestra la RMN. C) Estudio de RMN. Correspondencia con el estudio PET-FDG. Imagen axial potenciada en T2 a nivel de D11. Se observan lesiones hiperintensas, con borde
hipointenso (probablemente esclerosis). Algunas muestran hiperintensidad en la médula 6sea adyacente compatible con edema perilesional, mas evidente en las
localizadas en los cuerpos vertebrales. D) Secuencia sagital potenciada en T1 FLAIR. Lesiones hipointensas en relacion con la medula 6sea, hiperinsuflantes y con borde
hipointenso. Existe una lesion en el pediculo derecho de D11 sin afectacion ni compromiso del agujero de conjuncion y lesiones de similares caracteristicas en los cuerpos

de D2 y D3.

malignizacién se solicitd de una tomografia de positrones con
18F_fluorodesoxiglucosa (PET-FDG) y una RMN. Los hallazgos de la
PET-FDG eran similares a los de la gammagrafia, sin poder
descartar malignidad en ninguna de ellas (fig. 2B, 3Ay B). La RMN
(fig. 3C y D) confirmd las lesiones descritas en arcos costales
derechos y D11, y describia nuevas lesiones liticas sobre apofisis
espinosa de D12, los cuerpos vertebrales de D2 y D3 y en el
extremo proximal de 9.°, 10.° y 11.° arcos costales izquierdos,
todas ellas compatibles con DF sin signos de degeneracion en
ninguna de ellas. La paciente continidia en seguimiento recibiendo
tratamiento sintomatico analgésico.

Caso 2

Se trata de una mujer de 51 afios con DF poliostética de larga
evolucion con confirmacién histologica y deformidad en miem-
bros superiores, miembro inferior izquierdo (sobre todo en fémur)
y multiples tumoraciones toracicas izquierdas secundarias a su
patologia. La paciente consulté por crecimiento de las tumora-
ciones toracicas y por disnea. Se realizé una TAC que visualizaba
un derrame pleural izquierdo y desplazamiento mediastinico
contralateral, multiples lesiones costales izquierdas compatibles

con DF y una posible degeneracion sarcomatosa en una de ellas.
Inici6 tratamiento con bifosfonatos con una ligera disminucion de
las tumoraciones y mejoria de la disnea.

Ante la sospecha radiolégica de malignidad se solicité una
gammagrafia 6sea, una gammagrafia con °™Tc-MIBI y una PET-
FDG, para determinar la naturaleza de las lesiones descritas. La
gammagrafia 6sea evidencié maltiples lesiones hipercaptantes en
pared costal izquierda, cintura escapular y pelviana izquierda,
esternén y huesos largos de ambos miembros superiores e
inferior izquierdo, con deformidad del fémur y captaciones
lineales, compatibles con fracturas (fig. 4). La gammagrafia con
99mTc_MIBI mostraba areas hipercaptantes con igual distribucién
que las captaciones de mayor intensidad descritas en la
gammagrafia o6sea (fig. 5). La PET-FDG mostr6 areas
hipermetabdlicas de gran intensidad con la misma distribucion
que las captaciones descritas en el estudio 6seo gammagrafico
(fig. 6). Valorando conjuntamente los 3 estudios, estos no podian
descartar malignizaciéon, ya que en ellos todas las lesiones
presentan captacion de los diferentes radiofarmacos, asi que se
recomendd control evolutivo. La paciente realiz6 seguimiento
radiologico con TC, con persistencia de las lesiones Gseas sin
cambios al afio, sugiriendo su estabilizacién y por tanto ausencia
de malignizacion de las mismas.
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Figura 4. A) Gammagrafia 6sea de cuerpo completo con ™ Tc-HMDP. Detecta lesiones hipercaptantes en pared costal y cintura escapular izquierda, esternén y huesos
largos de miembros superiores e inferior izquierdo, con gran deformidad del fémur y captaciones lineales compatibles con fracturas y captacion irregular en hemipelvis
izquierda con refuerzo isquiopubiano. Todo ello compatible con lesiones activas de DF poliostdtica. B) Estudio SPECT dseo. Se aprecia la extension e insuflacién de las

lesiones costales visualizadas en el estudio planar.
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Figura 5. Gammagrafia con ®*™Tc-MIBI de cuerpo completo. Se observan lesiones
hipercaptantes patologicas de moderada intensidad en parrilla costal y cintura
escapular izquierda, cuerpos vertebrales dorsales y fémur y tibia izquierdos,
coincidentes con las lesiones descritas en el estudio 6seo gammagrafico.

Discusion

La DF es una de las enfermedades benignas mas frecuentes del
hueso. A menudo, su diagnoéstico se realiza de forma incidental al
realizar radiografias, TAC o estudios 6seos gammagraficos por
otras razones ya que normalmente es asintomatica'>%,

La TAC es la mejor técnica para diagnosticar una DF al
demostrar las caracteristicas radiologicas tipicas de esta patolo-
gia: una lesion de densidad mixta con aspecto en vidrio
esmerilado con diversos grados de opacidad segin la proporcion
de tejido fibroso y 6seo, la expansion y la esclerosis 6sea de los
margenes de la lesion. La extension de la lesion queda perfecta-
mente definida con TAC y las alteraciones son descritas mas
detalladamente que en radiografias o RMN. En RMN la intensidad
de la senal es baja o intermedia en T1 y variable en secuencias
potenciadas en T2'3°6, En gammagrafia 6sea, la DF suele
describirse como un area de incremento de captacion en las 3
fases del estudio. Es una prueba poco especifica, pero tiene alta
sensibilidad siendo la mejor para determinar la extension de la
enfermedad e identificar casos poliostoticos'”~1°,

Ante una posible transformacién maligna, el diagnéstico diferen-
cial entre DF y neoplasia maligna puede ser dificil y la degeneracion
sarcomatosa ser sospechada demasiado tarde. En este contexto, la
PET-FDG puede considerarse para el seguimiento de esta patologia,
aunque actualmente existen muy pocos trabajos acerca del uso de la
PET-FDG o la PET-TAC en el seguimiento o evaluacién de la DF?4,

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 y otros casos en los que no se observa un
incremento de la captacion de FDG por encima de la captacion del
hueso normal.

En estos dos casos, la PET-FDG se solicit6 ante la sospecha de
malignizacién de sus lesiones. En ambos casos, la PET-FDG tuvo
un resultado positivo con gran intensidad de captacion en las
lesiones, no siendo capaz de distinguir una patologia maligna
subyacente y recomendando control evolutivo por medio de otras
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Figura 6. Estudio PET-FDG. Se aprecian miltiples focos hipermetabolicos de gran
intensidad de localizacién 6sea con la misma distribucién que las captaciones
descritas en la gammagrafia dsea.

técnicas de imagen. La evolucion posterior descart6 la degenera-
cion, por lo que la PET-FDG no ayudé a discriminar entre
benignidad y malignidad de las lesiones 6seas fibrosas. Algunos
autores refieren que, ante sospecha de degeneracién sarcomatosa,

la realizacién de una PET-FDG con resultado negativo indicaria
benignidad de las lesiones, pero en caso de ser positivo, la
PET-FDG no distingue entre una captacion de DF con transforma-
cién maligna o una DF benigna metabélicamente activa®!11314,
Sin embargo, la PET-FDG en estos pacientes puede ser til para
tomar biopsias indicando cual es la zona de mayor actividad
metabolica y, por tanto, la de mayor probabilidad de malignidad.
Por otro lado, realizando estudios seriados, un aumento local y
progresivo del SUV puede indicar degeneracion, contribuyendo al
diagnéstico precoz’.

La disponibilidad de los equipos hibridos PET-TAC ayudara a
realizar diagnosticos diferenciales entre DF y otras entidades, ya
que incorporan una TAC que permite una mejor caracterizacion
radiolégica de las lesiones, definiendo mejor la naturaleza de
estas™!2,
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