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COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 2.—DISPLASIA FIBROSA QUÍSTICA

Diagnóstico final

Displasia fibrosa quística.

Hallazgos radiológicos

La radiografía simple (fig. 1), muestra una lesión osteolítica
humeral derecha proximal, expansiva, sin interrupción de la cor-
tical, con deformidad ósea. La lesión se extiende hasta el hueso
subcondral, donde existe alguna tabicación. En la afectación
diafisaria, el tumor tiene expansión fusiforme con adelgaza-
miento de la cortical y transición estrecha, y en su interior adop-
ta aspecto de «vidrio esmerilado». No se objetiva alteración de
partes blandas. La tomografía computarizada (TC) confirma los
hallazgos de la radiografía simple, se objetiva lesión lítica en la
cabeza humeral, tabicada, con festoneado endóstico, adelgaza-
mento de la cortical, aunque sin interrupción de ésta ni afecta-
ción de partes blandas, con zonas de calcificación irregular y
áreas de esclerosis.

La resonancia magnética (RM) muestra una amplia lesión que
afecta desde el tercio proximal diafisario hasta la región subcon-
dral epifisaria, con un tamaño craneocaudal de 14,2 cm. Se ma-
nifiesta como una lesión con señal hipointensa en T1 (fig. 2) y
con elevada intensidad de señal en secuencias potenciadas en T2
(fig. 3), homogénea, con características quísticas. Se confirma la
presencia de algún tabique en la región proximal de la lesión, la
indemnidad de la cortical y la ausencia de afectación de partes
blandas. Tras la administración de gadolinio (fig. 4) existe cap-
tación periférica del contraste.

Comentario

Los hallazgos de la radiología simple, la edad del paciente, la
clínica y la localización de la lesión sugieren como primera po-
sibilidad diagnóstica la presencia de un tumor de células gigan-
tes. Pero el comportamiento en RM del tumor, especialmente su
hiperintensidad de señal en T2 y la captación periférica del con-
traste, hacen pensar más en un tumor quístico, y el mejor diag-
nóstico es el de displasia fibrosa quística. 

Ante los hallazgos radiológicos de lesión osteolítica, expansi-
va y quística, aunque se puede realizar una buena aproximación
diagnóstica con los métodos de imagen, especialmente con RM,
es necesario realizar el estudio anatomopatológico para hacer el
diagnóstico diferencial entre displasia fibrosa quística y tumor
de células gigantes1.

El diagnóstico anatomopatológico es de displasia fibrosa con
importante degeneración quística, con la siguiente descripción
microscópica: «tumoración constituida por trabéculas óseas que
muestran alteraciones en su estructura y en su composición. Las
trabéculas de hueso no laminar adoptan formas curvas y no van
recubiertas por un ribete osteoblástico. Estas trabéculas están in-
mersas en un tejido fibroso laxo».

En este caso, cabe reseñar que, al contrario de lo que señalan
otros autores1,2, no se aprecia una zona de intensidad intermedia
en T1 y moderada hipointensidad en T2 en la zona de transición
entre las porciones proximal y distal de la lesión, lo que apunta
como una importante característica de benignidad en estas le-
siones.

La displasia fibrosa es una enfermedad rara, que consiste en
una alteración del desarrollo esquelético del mesénquima forma-
dor de hueso, con una maduración y diferenciación anormal de
los osteoblastos. Su causa es desconocida y no hereditaria. Pue-
de afectar a un hueso, varios o muchos, y puede aparecer asocia-
da a disfunción endocrina y pigmentación cutánea alterada, en
el síndrome de McCune-Albright.

La RM es muy útil para caracterizar la lesión y su estructura
interna, así como delimitar el grado de afectación ósea3. Un pre-
dominio de componente lítico o un aumento rápido en el tamaño
de la lesión puede indicar degeneración maligna frente a dege-
neración quística4,5, ambas situaciones raras y de las que existe
poca información actualizada acerca de su diagnóstico por ima-
gen en la bibliografía en este momento1-3.

Los cambios quísticos de la displasia fibrosa en cráneo y hue-
sos de la cara o costillas no son raros6,7. Sin embargo, en los
huesos tubulares largos, son infrecuentes. Con nuestro caso, seis
pacientes con displasia fibrosa quística han sido incluidos en la
bibliografía2,3,5,8. El diagnóstico diferencial puede ser difícil por
radiología convencional, mientras que si en RM encontramos
que la lesión se comporta como hiperintensa, homogénea en T2,
con o sin nivel líquido-líquido, probablemente se trate de una le-
sión benigna quística, aunque sigue siendo necesaria la AP para
su confirmación.
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