COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 2.—DISPLASIA FIBROSA QUISTICA

Diagnéstico final

Displasia fibrosa quistica.

Hallazgos radiologicos

La radiografia simple (fig. 1), muestra una lesién osteolitica
humeral derecha proximal, expansiva, sin interrupcion de la cor-
tical, con deformidad dsea. La lesion se extiende hasta el hueso
subcondral, donde existe alguna tabicacién. En la afectacion
diafisaria, el tumor tiene expansion fusiforme con adelgaza-
miento de la cortical y transicion estrecha, y en su interior adop-
ta aspecto de «vidrio esmerilado». No se objetiva alteracién de
partes blandas. La tomografia computarizada (TC) confirma los
hallazgos de la radiografia simple, se objetiva lesion litica en la
cabeza humeral, tabicada, con festoneado enddstico, adelgaza-
mento de la cortical, aunque sin interrupcién de ésta ni afecta-
cién de partes blandas, con zonas de calcificacién irregular y
dreas de esclerosis.

La resonancia magnética (RM) muestra una amplia lesién que
afecta desde el tercio proximal diafisario hasta la regién subcon-
dral epifisaria, con un tamaio craneocaudal de 14,2 cm. Se ma-
nifiesta como una lesion con sefial hipointensa en T1 (fig. 2) y
con elevada intensidad de sefial en secuencias potenciadas en T2
(fig. 3), homogénea, con caracteristicas quisticas. Se confirma la
presencia de algtn tabique en la regién proximal de la lesion, la
indemnidad de la cortical y la ausencia de afectacion de partes
blandas. Tras la administracion de gadolinio (fig. 4) existe cap-
tacion periférica del contraste.

Comentario

Los hallazgos de la radiologia simple, la edad del paciente, la
clinica y la localizacion de la lesion sugieren como primera po-
sibilidad diagnéstica la presencia de un tumor de células gigan-
tes. Pero el comportamiento en RM del tumor, especialmente su
hiperintensidad de sefial en T2 y la captacion periférica del con-
traste, hacen pensar mds en un tumor quistico, y el mejor diag-
ndstico es el de displasia fibrosa quistica.

Ante los hallazgos radioldgicos de lesion osteolitica, expansi-
va y quistica, aunque se puede realizar una buena aproximacion
diagnoéstica con los métodos de imagen, especialmente con RM,
es necesario realizar el estudio anatomopatoldgico para hacer el
diagndstico diferencial entre displasia fibrosa quistica y tumor
de células gigantes'.

El diagndstico anatomopatolégico es de displasia fibrosa con
importante degeneracion quistica, con la siguiente descripcion
microscopica: «tumoracion constituida por trabéculas dseas que
muestran alteraciones en su estructura y en su composicion. Las
trabéculas de hueso no laminar adoptan formas curvas y no van
recubiertas por un ribete osteobldstico. Estas trabéculas estdn in-
mersas en un tejido fibroso laxo».

En este caso, cabe resefiar que, al contrario de lo que sefalan
otros autores'?, no se aprecia una zona de intensidad intermedia
en T1 y moderada hipointensidad en T2 en la zona de transicién
entre las porciones proximal y distal de la lesion, lo que apunta
como una importante caracteristica de benignidad en estas le-
siones.

La displasia fibrosa es una enfermedad rara, que consiste en
una alteracion del desarrollo esquelético del mesénquima forma-
dor de hueso, con una maduracién y diferenciaciéon 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 disfuncién endocrina y pigmentacion cutdnea alterada, en
el sindrome de McCune-Albright.

La RM es muy util para caracterizar la lesién y su estructura
interna, asi como delimitar el grado de afectacién ésea®. Un pre-
dominio de componente litico o un aumento rapido en el tamafio
de la lesion puede indicar degeneracion maligna frente a dege-
neracién quistica*>, ambas situaciones raras y de las que existe
poca informacion actualizada acerca de su diagnéstico por ima-
gen en la bibliografia en este momento'=.

Los cambios quisticos de la displasia fibrosa en craneo y hue-
sos de la cara o costillas no son raros®’. Sin embargo, en los
huesos tubulares largos, son infrecuentes. Con nuestro caso, seis
pacientes con displasia fibrosa quistica han sido incluidos en la
bibliografia>*>%. El diagndstico diferencial puede ser dificil por
radiologia convencional, mientras que si en RM encontramos
que la lesion se comporta como hiperintensa, homogénea en T2,
con o sin nivel liquido-liquido, probablemente se trate de una le-
sién benigna quistica, aunque sigue siendo necesaria la AP para
su confirmacion.
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