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RESUMEN

DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA

Mahuad C, Kirmayr K, Catalana HN
Introducción. La displasia fibrosa es un desorden óseo benigno poco frecuente, de etiología incierta, caracterizada por el reemplazo lento y gradual del hueso por tejido fibroso isomórfico. El compromiso vertebral es inusual (4%), siendo más frecuente en la variedad poliostótica (7-24%). 
Caso Clínico. Mujer de 72 años que consultó por dolor lumbar intenso, con respuesta parcial a analgésicos, dificultad en la marcha de 15 días de evolución; acompañado de sindrome confusional agudo. Antecedentes: poliomielitis con paresia secuelar en miembro inferior izquierdo, operación de lesión ósea mandibular a los 7 años por maloclusión, ex-tabaquista, EPOC. Examen físico: Desorientación temporo-espacial, afebril, hemodinámicamente compensada, asimetría craneal derecha, dolor y contractura lumbar, debilidad en miembro inferior izquierdo, Lasegue negativo. Laboratorio: ERS 31 mm/h, FAL 563 UI/L, sedimento urinario inflamatorio, urocultivo: E.coli > 105 UFC/ml, hemograma, hepatograma, hormonas tiroideas, ionograma, calcio iónico, normales, 25-hidroxivitamina D sérica, calcio y fósforo séricos y urinarios, dentro de valores normales; nMol deoxipiridinolina / mMol creatinina en orina de 2 hs: 15.8, PTH sérica 54,2 pg/ml

Se interpretó el cuadro de desorientación secundario a ITU; se inció tratamiento con ciprofloxacina, con resolución del sindrome confusional. Como estudio de la lumbalgia se solicitó EMG: signos de denervación reciente en tensor de la fascia lata y gemelos. RMN columna lumbosacra: imágenes compatibles con displasia fibrosa en columna lumbo-sacra, predominio derecho de L2-L4 y S1, compromiso de pedículos vertebrales, reducción del diámetro de los neuroforámenes L1-L2, L2-L3 y L3-L4 y compromiso del conducto raquídeo mayor a nivel sacro (hipointenso en T1, hiperintenso en T2 con realce post gadolinio). Colapso vertebral de L3, mínima protrusión discal L4-L5 posterolateral izquierda. Sin alteraciones medulares. RMN encéfalo: Leve dilatación de sistema ventricular, atrofia cerebral. Lesiones por microangiopatía extensas. Imágenes compatibles con displasia fibrosa frontal y del macizo facial a predominio derecho. Centellograma óseo corporal total: concentración patológica de trazador en calota (predominio derecho), parrilla costal, escápulas, raquis lumbar, sacro, húmeros y fémures. Se inició tratamiento con bifosfonatos refirió desaparición de dolores lumbares, con persistencia de debilidad en miembro inferior izquierdo y dificultad en la marcha. 
Conclusiones. Reportamos una manifestación poco habitual, la afectación de columna vertebral, de una enfermedad poco frecuente como lo es la displasia fibrosa poliostótica.

INTRODUCCIÓN 

La displasia fibrosa es un desorden óseo congénito benigno poco frecuente, de etiología incierta, que puede comprometer uno o varios huesos del cuerpo, caracterizándose por deformaciones óseas,  dolor y fracturas recurrentes. Corresponde al 2.5% de los desórdenes óseos y aproximadamente al 7% de los llamados tumores benignos. Algunos pacientes pueden presentarse con disfunción endócrina (generalmente pubertad precoz) y manchas café con leche (1). Dentro de las complicaciones reportadas, aunque poco frecuentes, consecuencia del crecimiento óseo exagerado, se encuentran la compresión nerviosa y la transformación maligna. La mayoría de los pacientes sin embargo, permanecen asintomáticos. 

El diagnóstico de esta patología recae en los estudios por imágenes (8, 9) y anatomopatológicos. Los primeros, acompañados con parámetros séricos de remodelación ósea, son utilizados como índices pronóstico. 

Con respecto a la fisiopatología de esta enfermedad, que se caracteriza por el reemplazo lento y gradual del hueso por tejido fibroso isomórfico, se conoce que tales transformaciones son generadas a partir de la activación de la mutación somática de la subunidad Gs de la proteína G. Ello resulta en el incremento de la concentración de AMPc, conllevando a anomalías en la diferenciación del osteoblasto; los cuales son los responsables de la producción de hueso anómalo (1). Asimismo se ha reportado un aumento en la resorción ósea mediada por osteoclastos e inducida por IL-6. 

Respecto del compromiso corporal, el mismo es mayormente monostótico, aunque puede ser poliostótico. El compromiso vertebral es inusual (4%), siendo más frecuente en la variedad poliostótica (7-24%). Cuando este último existe, es poco extenso o bien, genera síntomas neurológicos, el tratamiento de elección es la remoción del tejido óseo comprometido y la estabilización de la columna (5, 6, 7). 

DESCRIPCION DEL CASO 

El caso que se presenta corresponde al de una mujer de 72 años de edad que consultó por dolor lumbar intenso, con respuesta parcial a analgésicos, dificultad de la marcha y exacerbación de paresia crural izquierda de 15 días de evolución; acompañado de sindrome confusional transitorio (minutos de duración). 

Como antecedentes de relevancia, la paciente presentaba poliomielitis en la infancia con paresia secuelar en miembro inferior izquierdo, operación de lesión ósea mandibular a los 7 años por maloclusión, ex-tabaquista y EPOC. 

En forma ambulatoria y previo a la internación se solicitó EMG que evidenció signos de denervación reciente en tensor de la fascia lata y gemelos. 

En el examen físico de ingreso, la paciente presentaba desorientación temporo-espacial, se encontraba afebril, hemodinámicamente compensada y presentaba asimetría craneal derecha; dolor y contractura lumbar, debilidad en miembro inferior izquierdo, con prueba de Lasegue negativa. 

Como datos positivos en el laboratorio presentaba elevación de la velocidad de eritrosedimentación (ERS 31 mm/h), FAL 563 UI/L y sedimento urinario inflamatorio. Ante este último hallazgo se solicitó urocultivo, en el que se constató desarrollo de E.coli > 105 UFC/ml. El hemograma, hepatograma, determinación de hormonas tiroideas, ionograma, calcio iónico se hallaron dentro de los valores normales.  Ante los hallazgos mencionados, se interpretó el cuadro de desorientación secundario a ITU, por lo cual se inció tratamiento con ciprofloxacina, con resolución del sindrome confusional dentro de las 36 hs de iniciado el tratamiento antibiótico. 

Ante la persistencia de dolor lumbar, se realizó RMN columna lumbosacra (Fig.1) que informó imágenes compatibles con displasia fibrosa en columna lumbo-sacra con predominio de afectación del lado derecho de L2-L4 y S1, compromiso de pedículos vertebrales, reducción del diámetro de los neuroforámenes L1-L2, L2-L3 y L3-L4 y compromiso del conducto raquídeo mayor a nivel sacro (hipointenso en T1, hiperintenso en T2 con realce post gadolinio). Del mismo modo se informó colapso vertebral de L3, mínima protrusión discal L4-L5 posterolateral izquierda. No se informaron alteraciones medulares. 

Se solicitó posteriormente RMN encéfalo (Fig.2) que informó leve dilatación de sistema ventricular, atrofia cerebral. Lesiones por microangiopatía extensas. Imágenes compatibles con displasia fibrosa frontal y del macizo facial a predominio derecho. 

Para valorar la extensión del compromiso óseo se realizó centellograma corporal total (Fig.3), en el que se observó concentración patológica de trazador en calota (predominio derecho), parrilla costal, escápulas, raquis lumbar, sacro, húmeros y fémures. Se solicitó 25-hidroxivitamina D sérica, calcio y fósforo séricos y urinarios, que se hallaron dentro de valores normales; nMol deoxipiridinolina / mMol creatinina en orina de 2 hs: 15.8, PTH sérica 54,2 pg/ml. 

Del análisis de la historia clínica, hallazgos en el examen físico, imágenes en calota y columna características, patrón y extensión de la captación en el centellograma y parámetros de resorción ósea en el laboratorio solicitado, permitieron interpretar el cuadro como displasia poliostótica. Se inició seguidamente tratamiento con bifosfonatos en forma ambulatoria. La paciente refirió desaparición de dolores lumbares, con persistencia de debilidad en miembro inferior izquierdo y dificultad en la marcha en el momento de la reevaluación al mes del egreso hospitalario. 
DISCUSIÓN

En el caso desarrollado, reportamos una manifestación poco habitual, la afectación de columna vertebral, de una enfermedad poco frecuente como lo es la displasia fibrosa poliostótica. 

En esta enfermedad, se han identificado en los últimos años mecanismos moleculares que explican la aposición ósea patológica. Dentro de los mecanismos fisopatológicos reportados, se ha identificado un aumento en la resorción ósea mediada por osteoclastos e inducida por IL-6. Este mecanismo es el fundamento de su tratamiento con bifosfonatos (1). En los últimos 10 años, el uso de pamidronato endovenoso (dos por año), ha sido beneficioso para el control del dolor óseo, promueven la aposición ósea en las lesiones osteolíticas en alrededor de un 50% de los pacientes, reducen los niveles de FAL y la excreción urinaria de hidroxiprolina (1, 2, 3, 4). Diferentes reportes de casos han evidenciado su eficacia tanto tras la administración endovenosa como oral, sin efectos adversos relevantes (4). Es así que el tratamiento con bifosfonatos debe considerarse en pacientes en quienes la resolución quirúrgica no es una opción terapéutica.
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RMN columna lumbosacra: imágenes compatibles con displasia fibrosa en columna lumbo-sacra con predominio de afectación del lado derecho de L2-L4 y S1, compromiso de pedículos vertebrales, reducción del diámetro de los neuroforámenes L1-L2, L2-L3 y L3-L4 y compromiso del conducto raquídeo mayor a nivel sacro (hipointenso en T1, hiperintenso en T2 con realce post gadolinio); colapso vertebral de L3, mínima protrusión discal L4-L5 posterolateral izquierda. Sin alteraciones medulares.

FIGURA 2
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RMN encéfalo: leve dilatación de sistema ventricular, atrofia cerebral. Lesiones por microangiopatía extensas. Imágenes compatibles con displasia fibrosa frontal y del macizo facial a predominio derecho.

FIGURA 3
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Centellograma corporal total: concentración patológica de trazador en calota (predominio derecho), parrilla costal, escápulas, raquis lumbar, sacro, húmeros y fémures.
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