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OBIJETIVO DEL APRENDIZAIJE

a Proporcionarle conocimiento al meédico radidélogo sobre una
enfermedad poco frecuente que puede generar grandes
deformidades y alteraciones funcionales.

a lIdentificar las distintas manifestaciones esqueléticas y extra
esqueléticas por medio de los hallazgos en estudios imagenologicos.
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REVISION DEL TEMA

La displasia fibrosa (DF) es un trastorno congénito, benigno, poco
frecuente que se caracteriza por el reemplazo y la distorsion del hueso
normal por tejido fibro-0seo, volviendolo propenso a fracturas vy
deformidades.

Puede ser monostotica o poliostotica, y puede verse aislada o como parte

—

de trastornos sindromicos. :1
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El espectro de lesiones Oseas se puede clasificar en tres patrones
0seos primarios: quistico, esclerotico y mixto.

La lesion prototipica de DF es homogénea y radioliucida en
radiografias y tomografia computarizada, con una apariencia de

—

“vidrio esmerilado”. ==
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CADI 2023

Las radiografias no se
recomiendan para diagndstico y
caracterizacion de lesiones;
mientras que la TC y/o la RM
estan indicadas.

La atenuacidn de las lesiones
oscilan entre 60y 140 UH.

Suelen realzar tras la
administracion de contraste ev.

ANTICIPANDO EL FUTURDY MAN | F ESTACIO N ES ESQU E LETI CAS

TC de macizo craneofacial: Area de expansién ésea con mayor densidad con patrén de “vidrio esmerilado” (flechas rojas), a
la izquierda en seno frontal en su sector izquierdo y a la derecha en el seno esfenoidal. Obtenida de: © Departamento de
Radiologia, Diagndstico Médico S.A.



ANTICIPANDO EL FUTURDY

MANIFESTACIONES ESQUELETICAS

Enla RM la intensidad de la senal en T1y T2-WIly
el grado de realce del contraste dependen de la
cantidad y el grado de las trabéculas odseas, la
celularidad, el colageno y los cambios quisticos y
hemorragicos.

Todas las lesiones muestran algun grado de
realce en T1-WI poscontraste ev.

Se observa (con flecha amarilla) a nivel del cuello femoral medial,
alteracion en la sefial endomedular central con baja sefal en T1 y alta senal
en STIR, al igual que en diafisis proximal (con rectangulo amarillo).

Obtenida de: © Departamento de Radiologia, Diagndstico Médico S.A.
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ANTICIPANDO EL FUTURDY

La gammagrafia Osea con
tecnecio 99m-metildifosfonato
detecta las lesiones activas vy
evaliua la extension de |la
enfermedad.

Después de una gammagrafia
O0sea de diagnostico inicial, no
se recomienda una
gammagrafia osea de
seguimiento.

MANIFESTACIONES ESQUELETICAS

»

99mTc MDP EJ

18-F-NaF | b/

18-F-NaF

A. Las gammagrafias dseas con 99m- Tc- MDP detecta la enfermedad y su extension. B. En el mismo paciente con DF
poliostética, 18- F-NaF demuestra multiples areas de captacion focal correspondientes a lesiones por DF. C y D. En el
PET/TC, 18- F-Naf muestra captacion heterogénea por las lesiones en mandibula (flechas verde y rojo) y columna
vertebral. Obtenida de Fibrous dysplasia for radiologists: beyond ground glass bone matrix. Insights Imaging, 2018.
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_ & MANIFESTACIONES ESQUELETICAS

La DF provoca arqueamiento, dolor,
fracturas, alteraciones de la marcha y
discrepancias en la longitud de las
piernas.

El fémur es la localizacion mas frecuente,
su porcion proximal desarrolla una
deformidad de coxa vara denominada en
"cayado de pastor".

A. Un nifio de 1 ano con fémur de apariencia heterogénea, comun en
bebés. B. Un niflo de 8 afios con radiotransparencia homogénea en “
vidrio esmerilado” (flechas azules) y deformidad en cayado de pastor
(flecha verde). C. Hombre de 55 afos con lesidn de apariencia esclerdtica,
con el signo tipico de “corteza”, que es una lesidon radiotransparente
rodeada de hueso esclerdtico (flecha naranja) y deformidad en cayado de
pastor (flecha verde). Obtenida de Fibrous Dysplasia of Bone and
McCune-Albright Syndrome: A Bench to Bedside Review. Calcified tissue
international, 2019.




L_uCADIQOZS MANIFESTACIONES ESQUELETICAS

'ANTICIPANDO EL FUTURDY

ESQUELETO
CRANEOFACIAL Es el area con hasta el 87% de los pacientes con DF poliostatica.

Tomografia de cerebro: se observa en ventana ésea un area de expansion con patrén de “vidrio esmerilado” a nivel parietal derecho.
Obtenida de: © Departamento de Radiologia, Diagndstico Médico S.A.
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ANTICIPANDO ELFUTY

ESQUELETO Pueden sufrir deformidades estéticas, problemas de vision y audicidon, anomalias de la base
del crdneo; afectar los senos paranasales, la cavidad nasal y los huesos de la mandibula.
CRANEOFACIAL P y

Paciente con DF a nivel del seno esfenoidal (flechas amarillas). Obtenida de: © Departamento de Radiologia, Diagndstico Médico S.A.
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mewcei®  MANIFESTACIONES ESQUELETICAS

éRBlTA Se puede observar proptosis, distopia del globo ocular e hipertelorismo. Debe informarse cualquier lesion que rodee el
nervio optico y la drbita.

Nervios dpticos en displasia fibrosa craneofacial: dos pacientes diferentes con displasias extensas expansivas en el hueso frontal, esfenoides, etmoides, causando estrechamientos y
deformidad del canal dptico izquierdo causando ceguera de ese lado (flechas verdes y rojas), el canal éptico derecho estrechado con vision preservada (flecha azul). Obtenida de Fibrous
dysplasia for radiologists: beyond ground glass bone matrix. Insights Imaging, 2018.



COLUMNA VERTEBRAL

La TC suele mostrar lesiones
liticas expansivas con bordes
esclerdticos y una disminucion
de la altura del cuerpo vertebral.

Paciente con DF monostética del cuerpo vertebral T6,
(a) complicada por fractura por compresién (flecha
verde). Paciente con DF poliostética (b) que afecta a la
columna vertebral, costillas y el craneo (flechas rojas).
Obtenida de Fibrous dysplasia for radiologists: beyond
ground glass bone matrix. Insights Imaging, 2018.
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COSTILLAS

La DF representa hasta el 30%
de todos los tumores benignos
de |la pared toracica.

El  diagnodstico  diferencial
puede incluir fibroma
osificante, osteoma, quiste
oseo, tumor de células gigantes
O una neoplasia maligna de
origen Oseo.

rcweai® MANIFESTACIONES ESQUELETICAS

e e e
Paciente con estudio inicial radiografia de térax donde se observa una lesidon bien delimitada (a), con aspecto en “vidrio
esmerilado', de la quinta costilla derecha. En la tomografia se ve la lesién expansiva con adelgazamiento cortical de la cara
posterior de la quinta costilla (b). Obtenida de: monostotic fibrous dysplasia of the ribs. Interact Cardiovasc Thorac Surg, 2012.



,CADI 2022 MANIFESTACIONES EXTRA ESQUELETICAS
ATICIPANDO EL FUTURDY

Sindrome de Mc Cune-Albright Sindrome de Mazabraud

Triada clasica: pubertad precoz, DF y Tienen lesiones de DF y mixomas, tipicamente
pigmentacion de la piel color café ubicados en la vecindad de las lesiones dseas.
con leche.

Experimentan multiples fracturas y Son benignos y el tratamiento es conservador,
requieren tratamiento quirurgico. pueden extirparse si son sintomaticos.

Manchas de café con leche en una nifla con :
sindrome de McCune-Albright.
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Ovarios/Testiculos

Endocrinopatias

MANIFESTACIONES EXTRAESQUELETICAS

Gastrointestinales

En ovarios suelen aparecer quistes
unilaterales con asimetria extrema,
en su mayoria independientes de las
gonadotropinas.

El 80% de los varones tienen
anomalias como
agrandamiento testicular unilateral
o bilateral.

testiculares

La pubertad precoz es la mas clasica.
otras  endocrinopatias:
acromegalia,

Existen
afecciones tiroideas,
hipersecrecion de prolactina, y un
hipercortisolismo o un
hiperparatiroidismo primario.

El 15% de los pacientes con SAM
tienen mutaciones activadoras de
GNAS en el pancreas, lo que resulta
en una neoplasia mucinosa papilar
intraductal. También se describieron
quistes de colédoco y adenomas
hepaticos.
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(1 Lesion tipica que asocie varios aspectos radioldgicos caracteristicos; o si existe una
lesion con algunas caracteristicas radioldgicas y criterios clinicos a favor de un
Sindrome de Mc Cune-Albright.

J La gammagrafia esquelética con tecnecio-99 es util para determinar la extension de
las lesiones.

(d Ante imagen atipica o sospechosa, realizar una TC centrada en la lesidon, o una RM
con contraste. La TC se utiliza con un grosor de corte no superior a 3,75 mm.

J En caso de duda persistente, se indica biopsia 6sea para el estudio de la mutacidn
GNAS.
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'ANTICIPANDO EL FUTURDY

CONCLUSIONES

a La displasia fibrosa es una enfermedad compleja, que puede tener
manifestaciones esqueléticas o involucrar a otros organos.

d El diagndéstico debe estar enfocado a determinar el grado de afectacion
sistémica y el tratamiento debe ser multidisciplinario.

d Los radidlogos juegan un papel crucial en la identificacion de Ia
enfermedad, sus complicaciones oOseas asociadas y los controles
imagenologicos.
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