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e informa de tres easos de displosia fibrosa poliostotica con lesion de bos hoesos craneofas
viales, presemtando, a =u vez, una revision bibliografica al respecto, En base de las actuales
consideraciones patogénicas univistasz existentes consideramos esta entidad, en nuestro trabajo,
como variedad clinica de woa alteracion del desarrollo de la displazia del hoeso, consistente
en la presencia de foco: de inmadurez osteoblistica con exeesiva produecion de tejido me-
codépmico fibroso, cuva expresividad, mds o menos activa puede ser Gnica, maltiple o gene-
ralizada. Por esta razén v con el fin de detener o inactivar ¢l proceso patolégico, utilizamos
boe corticoides como tratamiento bi=ico con bueno: resaltado: por ¢l momento,

INTRODUCCION

Movidos por los alentadores resulta-
los obtenidos con la aseciacion terapéu-
tica cirugia-corticoides en dos casos con
osteofibroma maxilar atendidos en nues-
tro  Servicio de Otorrinolaringologia
publicados anteriormente,’ y signiendo
el actual criterio unicista nos hemos per-
mitido informar tres casos mas afectados
de displasia fibrosa poliostética de loca-
lizacion erancofacial con exlension a
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fantil Docente de Santiage de Cuba, Ute,

“re% Hesidente de segondo afio de Radio.
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fémur, tibia v peroné homolaterales en
uno de ellos, ¥ asociado a osteocondre-
ma en fémur, en otro, recibicndo 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
obedece 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-
hlistica dependiente de dicha inmadu-
rez, siendo ésta la razén por la cual he-
mos utilizado la prednisona en dos de



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

Caso No. 1.

H.C, 214391, fem., neg. Natura! de Guantino.
mo, Ingresa el 23/X1/71 por sumento de vo-
lumen en Ya regién nasofrental jequierda.

Parts distécice extrahospitalarie, peso al na-
cer 1 v media libras, Padecid sarampién, va-
ricela, paperas ¥ traumatismioe craneal ¥ en fe
mur con pérdida del conacimiento a los seiz
afios,

Have unes tres aies saleid tranmatisma con
una piedea en reborde orbitario lquierdo, pre-
semtando posteriormente dolor en dicha Tugar
extendide al frontal por lo que le fueron in-
dicados  espejuelos, sin mejoria, hasta hace
wnos seis meses coando le noton sumenta de
volumen en el lado izquierdo de la raiz nasal.
Fl aumenta e: lenta pers progresive com li-
gero  desplazamiento del globe ocular  hacia
afuera, por lo gue =& realiza estudio radiols-
gire desenbriendose lo lesion dsen earacleris
tica, ingresandace en el Servicle de OHL,

Al examen e observa peimetrin facial con
ligero desplazamiento externo del globo acular
jequierdo, aumento de volumen de la parte iz
quierdn de la raiz nasal (Fig, 1), qoe se ex.
thende sin limite de demarcacién hoeia la e
gidn fromtal, dura, liza, fija, no doloress, die.
ereta proplosi=. A la rinescopis anterior se ob-
«erva abombamients del techo de la losa na-al
jrquierda. Fondo de ajo narmal. Resta del
Fuamen negalivo,

Hh. 13.5zr% . Hio, 405, Leur, 9000, Seg. 7005,
Man, 6%, Linl. 2%, Eritros, 12, Coag. &', Sang.
1. codgula retrictil, uren 195 mp%, Glie. %
mgTe. Ca UmeSe, P 3.6 mp%, Fosf, aleal. 134
Ul Serolo. orina v heees fecales negativas,
proteinas tot. 2.9 g%, Alb. 4.6 g%, alfa 1 0.1
g%, alfa 2 112 g5, beta 082 g%, gamma 0.9
5.

Radislogivamente se observa eeclerosi= en el
lado izquierde de la piramide nasal qne se ex-
tiende hacia el fromtal (Fig. 2). ¥ alectande en
la vista Materal el techo de la drhita, etmoides
v eslencides de ese lado (Fig. 3% En la estre.
midad inferior del (Fmur fzquierdo, de su rars
interna creee hacia arriba un espolén (Fig, 4)
que parece corresponder o un gsteorondromo,

El estudio histolégico revela lo presencia de
tejide librose constituida por fibroblaostos dis.

a0

puestos en espiral. Dentre de ecoe estroma se
aprecia I presencia de trabéenlas ¥ masas de
hmesn membiranose, olservindose ademis, cal
cificariones del mismo, asi coma pegquefios va-
v, S olserva llljilhl oateniles ¥ aeteallastos
rosleanado o bes tralwienlas d=eas. (Fig, 5),

Lo paciente permanceia ingresada  durante
vasi ilos mises tomindose muestra para hiop-
sin del dngule imterno de la édrbita izquierdn:
s indica prednjsoma, 6 mg diaries o dosis
dnicas motulings durante 20 dias disminuyvendo
progresivamente la dosiz: izgualmente se indicé
vitaminas H1, B2, v miacina intramuscular con
el fin de lograr un mejor desarrollo dseo, Se
notd desapuricion de los delores orbitarios, no
sliservamlo guments de la lesion, por el con.
trario. ligern disminueian del exoftalme,

Caso Mo, 2,

L 211662, frm. mest. 13 afios. Guoantina-
mn, Ingresa el 1/XIL/T] por anmento e vo-
lumen en el dnguls interne de la drbita dere.
cha con proplos-is,

Parta lsspitalario a 1ermine, eatdeien, Pesn
al nacer 7 v media b, Padecid sarampion ¥
variceln, Ninguna vacuna,

Huee tres afios troumatismo en region arbi-
tavia dlerechin, potandosele seis meses  despuss
deformidad e lo regién frontonasal v exoftal
mu homolatersl sintiends  ecfalea Trontal fee.
cuente v desde hace tres meses dolor o nivel
de la parte superior del musle derechs con
dificuliad pars la marcha,

Al examen se nala asimetria facial con de
formidad de la regién fromal derecha por an-
memo de volumen dure, li=a, no doloross s
exaftaimo  bomolateral (Fig. 60, 5 olserva
ligera clandicocian a la marcha con dolor o
la palpacidn en lo parte uperior del moslo
derecho, No se aprecion manchas cotdnens, El
desarrolla Fisieo v sexual estd acorde con sn
wiludd. Visidn, O 20, OL: 16, fonds de
win mormal, Los eximencs complementarios
fueron normules, con una cabremia de 92 me®.
4 mgTe v Foof, alval. 2.6 UR.

Radialégicamente ¢ ohwerva esclerasis  lo-
valizasla em techa de arhita derecha v etmoi-
des que determina desplazamiento del tabigue
ma=al 1Fig. 70, En la vista loternl ¥ Town la
ecoclerosis aleanen e} esfenaide. de e lado
Figs, B v 90, Los pgujeros dpticos estin sdok
tricos, midiemds 4 em entre ambos, Las hen
diduras  esfenvidales aparecen normules, En
el ffmur, tikin ¥ peroné derechos <o alservan

R.C. P
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Fig, 1.—Case No, | con discreto exoftalmo iz
qriferda,

Fig, 2. Escferosiz en el deea interna oe la drbitn izquierdo.
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Fig. 3. —Vista lateral del caso anterior von Fig. 4. —hsteocondroma en ln extremidad in-
ewrlerosis del techa de la darbita, etmoides ferinr del fémur izquicedo del rase Neo, 1.
v esfenoides.

Fig. 5.—Aspecto microscipico revelando la presencia de abundante tejido
Jibrose con fibroblestos, asi coma mm;l de huese membranose v tejido
oxeaide,

Tl T c P
134 f{. zo-Aen 1972



Fig. 6.—Vista del caso No. 2 con discreto exof- Fig. 7.—Esclerosis de toda la regién interna de
talmoe derecho, la drbita derecha,

Fig. 8.—Vista lateral del caso onterior con afeccidn del techo de la édrbita,
eimoides ¥ esfenoides.

R C P
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s de aspecto escleroso localizadas fun.
is. Ademd: o obmerva

damentalmente en
coxa vara del [dmor derecho con zona de es

vlerosis on ¢l borde interno del tercio s rior

v Tractura incomplets del mizmo en su borde
externa  (Fig, 100, Existe una diferencia e
tongitud de unos 2.5 aproximadaments a
favor del jequierdo (Fig. 110 El estudio e
compatible rom una displaszia fibrosa,

La pacicnte permanecié ingresada durante dos
meses realizandose toma de muesira dsea para
Isie del angulo interno de la drbita dere-
cha, ¥ después de consultar con los Servicios
de Ofwlmologia ¥ Ortopedia e inicia trata-
miemto con prednisona, 80 mg diaries por Ia
manana durante 20 dias, dizminuyendo pro-
gresivamente la dosis: también se indica vi-
taminas B1, B2 v niacina imramuseular; las
celnleas desaparecieron asi o

mivel dlel Tén Hubo ligera d sidn del
exoftalme v de la claudicacion, aungue radio:
ldgicamente no s abservd cambio de las le

o el dolor a

shenes,

Casn No, 3.

H.AC. 20758, mase., vneg. 9 anos, Ingresa ol
1I/XL69 por auments de volumen en el dne
gulo imterno de la érbita izquierda con exol.
talms, Padecid sarampion v varicela.

11

Fig 9. Visn radiolégica en posicion de Town
ran In esclorasis dsea en la mitad derecha de
la base del crineo del caso No. 2,

Haee unas 3 0 1 semanus comenzd o presens
tar molestins en el ojo fequiende v la maidre
.|||rrui|l e Eeis uj-l estli pis saliente jue |
el Uomn antevedents refliere wn Traiime:
Pismms it ool referide ojo dos scmanns anles,

Al esamen se nola diserelo apmento de vos

lumen en b region interna de Il debita e
1|uir|1h. no dolores=a, fija, dura, que haco cuer-
po con el h . Protrusion del globo acular
irgpuierdo O: 20 mm, OI; 25 mm
plante, po reductible ni limita los movimientos

seulares, Los medios iransparenies son nornss
les usi vome <} fondo de ojo. Se nota estrecha:
mients de la losa nasal jzquierda por caida del
tevln,

Los examenes complementarios fueron nor
males, el Ca de 11 mgTe. P 42 meg'e v Fosl,
aleal. 82 UB,

Kodinlogivamente  =¢  comprucha  esclerosis

deea opiie toma tode el ctmaoides ¥ o pared ine
ternn de In drbita jzquicrda o:i con
del seno maxilor de eze lado. Las h iras
eelennidales son pormales, El estudio mivros.
dpiea peveld 1o presencin de bandas de tejido
dern v osteoide rodeadas: de abundante conli-
dad de 1efido fibroso. Las bandas de tejido
deee se enewentran rodeadas de una hilera de
eelulas que correap

el

niden a osteahlastio:. Se al-

aEFy@Ein on ul;uhu- zonas canales lil' ”ﬂl s, lﬂlll..
diagn.: Displasia fibrosa,

R.C P
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Iheidde @] punto de vista evolutive o defor-

midad facial progresa vipidamente por o que

- ilecide explorar quirdrgicantents encontean-

seian perid-tica en el angule

osleilis con rd
iferna de la arbita cureteindose celdaz ot-
maidales anmteriores, seno frontal v maxilar §z-
spuierdos, lo= que comtenian material puralen.

LT IVis meses |||*.l-|rl1|r‘.- el exofl 1 s hilateral

pero =in limitacion de los movimientas, la vi-
en el O e 207200, El fondo de ojo en
(0 revela una papila de bordes borrozos en

ambos polo= 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 relacién con el
proces=o asca periorbitario acompanade de rars
tivipacion del canal éptico, Radialdgicamente
la esclerasi= ha progeesado hacia ambas  Grle.
ta= asi vcomo a las alas del esfenoides v las
semos maxilares, EL agujero dpticoe  dxqu
luee mis pequenio que el derecho, La cara se
deforma aun miz con hipertelorizmo v las
globo: orulares hacia afuera vy e: cada vex
mayor el déficit visual, por lo que el Servieio
e Neuwrocirugia realizn en dos ocasiones cra.
neotomia descompresiva, pero :in resultados;
el exoftalmo es cada wvez mayor (Figs. 12 ¥
13} disminuvendo los movimientos oculares asi
como la visién; el paciente va tomondo un
aipecto monstruoso v pierde totalmente la vi.
sidn por lo que se decide, en un intento de-
sesperado, irradiar, pero el paciente [allece.

erdo

D=L =ION

Parece ir aclarandose cada vex Ia con.
fusion existente en lo que concicrne o
la denominacién apropiada, aungue no
asi a la etiopatogenia v, por ende. a la
terapeutica de esta patologia basicamen-
te d:ea deserita por primera vez por
HeCune ™ en 1936, eon el nombre de
osteitis librosa quistica u osteadistrofia
fibrosa, " gque fuera sezuidamente ti-
pificada por Afbright'* como una enti-
dad nosolégicamente definida, a la cual
se asociaban perturbaciones endoerinas

£ 510,712, 1%5,17,1%

vooeuldneas

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

=

nor extenzion del proceso a uno o o
n elegida, o de

huezos de la localizae
la eventual participacion de secuenciasz
endocrinopaticas definidas;: de ahi la di-
versidad de denominaciones, segiin cl
caso particular, aplicadas a supuestas
entidades independientes, %3425 30,41,43
En ¢l panorama de estas controversias
aparece primeramente Lichtenstein®™
-—1938—, quien con un sentido unicista
v en base a comprobaciones histopato-

Fieg, 10 —Lesiones esclerosas con deformidad v fiswra en ol borde externo

de In extremidad superior del jémur derecho del coso Noo 2.

R < P
Maszo-Aenic. 18972
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Fig, 1. —Ezelerasis casi total de In tibin v pe- Fig, 12.—Vis'a del caso No, 3 con marcada de.

roné derechoz del caso No, 2 con acortamiento formucion  fociel por o wbicecion nasorbita.
de wnos 25 em en relacign ol miembro iz ria de la muy cetiva [esion displisica.
quierda,
L 1

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

R, C. P.
142 Mamzo-Asnie, 1272



logicas define la alteracion dsea como
una degeneracion en el desarrollo —dis-
plasia-— con proliferacién fibrosa de la
matriz de diversos huesos arignindole,
por primera vez. el nombre de displa-
sia fibrosa poliostética, el que luego mo-
ifica con Jaffes® (1942) por ¢l mas ge-
werico de displasia fibrosa ésea al ob-
servar (e esa misma lesion podia ser
finica o monostotica. conocida general-
mente como osteoma® u osteofibroma,’
o libroma osilicante® "% gre, Sin em-
bargo, e=ta litolacion gendérica sustenta-
da en las manifestaciones fibrosdscas no
incluye agquellos cazos descritos inicial
mente por WeCune v .JIHJr.I'ghl', por lo
sjue Beleval v Schueider” intentan una
elasificacion apoyindose en lo sugerido
por Lichtenstein v Jaffe """ conzide-
rando como:

DF.O. tipo T o monostética, con le-
siGn Osca unica,

IDLE.OL tipo 1T o poliostética: lesiones
miiltiples afectando mas de un hueso
con tendencia a la distribucion mono-
melica o unilateral.

D.F.O. tipo 1T o diseminada: lesio-
nes miltiples en casi todo el esque-
leto, pero a menudo unilateral ¥ oca-
la de manifes.

sionalmente acompa
taciones extracsaqueléticas,

No obs=tante, esta elasificacion parece
ser exclusivista por enanto no inveluera
entidades supuestamente  independien-
tes hasta ahora como la Hamada displa-
sia diafisaria prozresiva de Engell-
man, ™™ la  displasia  metafisaria  de
Pyle 145 g exostosis miiltiple®® la
conrodistrofia de Ollier,”* la displasia
epifizaria de Conradi,>™® ete., aunque se
observa cierta tendencia a considerarlas
como variantes elinicas de un sindrome
displisico comin (Jackson vy col.,** Pe-
rianes v col.®) lo gque parcee confir-
marse en ol easo Neo, 1, en ¢l cual con-

R C P
Manzo-Awnin, 1972

comitaba un estcocondroma en extremi-
dad inferior del fémur,

Segin la anterior clasificacion podria-
mos encunadrar nuestros tres ensos en el
Tipo 11 o poliostotica, determinada, co-
mo ¢ expuso en trabajo anterior,' por
una hiperplasia o hiperactividad de lo-
osteoblastos [ fibroblastos  especializa-
dosi periésticos inmaduros con produc-
cion de loz elementos fibrosos colage-
nos= propios de los fibroblastos, en lugar
de la sustancia dsea  (fundamental del
hueso) cuya calidad esponjosa o ehiir-
nea, dependeria del grado de madurez
de las eélulas osteoblasticas: a mayor
madurez mayor churnizacion, con un
desarrollo mas lento:;™-** mientras la in-
madurez celular determinaria un aumen-
to de los caracteres fibrosos con un ere
cimiento mis ripido ¥y mayor deformi-
dad, siendo a sn vez de escasa radioca-
pacidad,

Ello explicaria la aparicion de esta
lesion en ln ctapa de la nifez con ten-
dencia a disminuir o detener su ereci-
miento en los alrededores de Ja adoles-
cencia™®* gn caso de lograr su inacti-
vacion, quié ¢s precisamente lo que se
persigue con la terapia esteroidea, o sea,
inhibir la hiperplasia ¥ la actividad fi-
broblastica, lo que hasta ahora no ha
sido posible por otros medios, aun con
la roentgenoterapia, informandose, por
el contrario. algunos casos con degene-
racion sarcomatosa,”'%*%5%4% par lo que
¢ ha condenado formalmente,

Esta lesion puede caunsar fisuras dseas
con deformidad, acortamiento o [ractu-
ras |lﬂlﬂ|ﬁpi[‘l&.='°*"'"‘“""'“':"'“'" Con
frecucencia se afectan los huezos esfenoi-
des, etmoides v orbitarios con proplosis,
dolor local v cefalea®™ y en ocasiones
revistiendo la actividad tal magnitud,
que produce gran desfiguracién facial
Hegando hasta la monstruosidad con
abliteracidn de los orificios crancofacia-
les** asocinda a pérdida de las funcio-
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ne: nenrovasculares dependientes v has-
ta la muerte™* en casos excepeionalmen-
te activos (Caso No. 30,

Pero no obstante, aun queda por acla-
rar, por una parte. la tendencia a la
unilateralidad™™ de esta infrecuente en-
fermedad benigna que tiene predilee-
cidn por ¢l sexo femening®===5 308188 o
por otra, la causa en =i del proceso: jes
realmente deseneadenado por un trau-
matizmo en el que tanto énfasizs ponen
los padres v aun alzunos autores? e
ser asi la frecueneia de la DUF.OL estaria
en relacion dirceta con la de loz wrau-
matizmoz en general, ;O ze weata de una
anomalia congénita del desarrolle dseo
preexistente  estimulado  posiblemente
por un traumatismo? ™ Esta altima
parece ser la hipétesis de mayor acep-
tacion en la actualidad.

CONCLUSIONES

Expuesto el concepto patogénico acla-
ratorio sohre In D.F.0. v vistos los re-

SUMMARY

Altamar-Rins, 1. K. et al, Corticoid wse in
Rev, Cubs, Ped, 41: 2, 1972,

Three cases of polvostatic Tilicous dysplicia with injury of cr

sultados con el empleo de la predoisona
podemos concluir provisionalmente, mas
no en forma categdriea vy definitiva por
¢l corto tiempo transcurrido, que:

1. La DLF.A), conslituye una entidad
patoligica con  diferentes grados
de metaplasia 6:ea o de actividad
libroblistica. a:i como de expre-
sion elinica:

2. La actividad fibrosa puede ser in-
hibida por aceion directa de los=

corticoides:

= converliran la afec-
a en inactiva. sin goe

3. Los corticol
eion de activ
desaparezean de ninguna manera
sioaceion lo: cambios estructura-
les va establecidos;

4. En caso de ser monostitica puede
v debe intentarze 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 coses.

viofarial hones are reported

and a bibliographic review about this disease i= presented, On the bazi= of the cnrrently

existing  un

ariam |:Iill|1l'l;fl1i|' considerations, 1his entity  i= considercd, in our work, a- a

L1t R

clinical variety of a change of the hone dvsplosia development, which consi-ts of the presence
of osteoblastic inmmaturity foci with exees=ive production of (ibroons mesodermic ti-sue: its
exprediveness, more or less active, may he single, muoltiple or generalized. For this reason
and with the purnose of determining ar inactivating the pathological process. corticoids have
heen used as a basic tresiment and good results obtained up o the present tme,

RESUMFE

Jaime B Alamar-Rios ot al. Ratiliswtion des carticoides dons I dvsplasie filireuse ossense,
A propos de trois cas. Rev, Cub, Ped. 412 2, 1972,

Les autenrs rapportent trois cas de dvsplasie filbrewse poliostotigue  avee lésion de: os
cranen-fasciales, On paz=¢ en revoe b bibliogeaphie cur ce sujet, Sor ln base des considéra-
tionz pathoegéniques d'anicité existantes actuelles, on erait gue dans notee travail, celte ene
tite présente une varicte clinique dans Paltération du développemem de la dyvsplasie du o
qui consiste en les fovers d'immaturite ostéoblastine avee exees de tissu mésodermique fi.
birewse dont Pexpression nlus ou main: active peat #tre unigue, maltiple oo généralisée,
Pour cette raizon et afin de déterminer on de suspendre le processo= pathologigue on utilize
lez corticoides comme traitement de base avee succks,

R v
Marzo-AemiL. 1972



PESIME.

Antemap-Puoc X. P..n mp.llpmseHenme xop‘rmugc% OpE KOCTHOH $mOpos-
ub.

Hoif micnnasmi.CoolmeHne TPEX ciAy9aeB. Rev.

Pea, wy: 2, 14992,

Tensercs coodmeRre TREX Cayuaek nomocTormuecHol §udposHoll mremna-
SHX ¢ NOBPeRIEHMEN SeDeNHO-JHLEBHX KocTel ¥ npemcTaBndAeTcA OMOIIO-
rpafrmecri oGsop.Ha OCHOBE COBDeMEHHHX NATOCeHHHX KpUTepsdi,MH C—

9HTaeM 3Ty COJNESHB KAk RIMHMIEC

BADHMAHT M3MEHEHHA

DPASBETUA KOC-

THOH IMONMNAasSEE,cOCTOAmEN KE NPMCYTOTBRT 09aroR ocTeodiactidecuol
HeSpeNoCTH ¢ K2/DMHOM NpDOMSBOICTES ACposHOl MesomepiordecHoll THa-

HH, BUpameHHOCTh KoTopolt,
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