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PRESENTACION DEL CASO: HISTORIA CLINICA

Mujer de 29 afios de edad, con antecedente de episodios de dolor en la pierna derecha, mal sistematizados y sin
tratamiento médico o diagndstico especifico. Previamente nunca se le habia tomado una radiografia de esa zona. La
paciente sufre una fractura patolégica en € tercio medio del fémur, radiologicamente en € area de la fractura habia una
lesion de tipo permeativo, de bordes indefinidos, con atenuacion de la cortical. (Figura 1) Sin embargo habian también en la
porcién medular del tercio distal del mismo hueso, dos éreas radiodensas de limites bien definidos. (Figura 2) Una biopsia
transoperatoria por congelacion de la zona de fractura mostré un sarcoma de alto grado, con células fusiformes anaplasicas
y formacion de osteoide directamente por las células malignas, (Figura 3) (Figura 4) en algunas éreas habia una especie de
transicion de zonas fibrosas sin atipias con hueso metaplésico a zonas de sarcoma con produccion de osteoide. (Figura 5)
(Figura 6) Se aplico una placa con tornillos parainmovilizar la fractura.

La paciente no refiridé ningin otro antecedente de importancia para € padecimiento actual, asi mismo, estudios
radiol6gicos de rastreo 6seo no mostraron ninguna otra lesién 6sea fuera de las encontradas en e fémur derecho. En la
tomografia axial computarizada se definid con mayor detalle €l aspecto radioldgico de las lesiones esclerosas. (Figura 7)Por
gammagrafia se demostré mayor captacion de radioisétopo en estas areas esclerosas que en la zona del sarcoma. (Figura 8)
Se efectud también biopsia de estas zonas esclerosas con control radiolégico. (Figura 9) (Figura 10).
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RESUMEN

ANTECEDENTES:. La displasa fibrosa del hueso es una entidad patologica
considerada como una dteracion no neoplésica en donde existe crecimiento
andmalo del hueso. Sin embargo recientemente se han descrito algunas alteraciones
de tipo genético que podrian explicar la ocasional transformacion maligna de este
tipo de lesiones. Esta transformacion neoplasica puede ocurrir hacia sarcoma
osteogeénico, histiocitoma fibroso maligno o en ocasiones sarcomas indiferenciados.
Hasta 1995 habia 105 casos de sarcomas originados en displasia fibrosa.

CASO: Mujer de 29 afos de edad, con antecedente de episodios de dolor en la
pierna derecha ma sistematizados, sin tratamiento médico o diagnéstico especifico,
guién sufre una fractura patolégica en € tercio medio del fémur. Una biopsia de esta
area mostré un sarcoma de ato grado, con formacion de osteoide, razon por la que



se diagnosticO sarcoma osteogénico. Radiolégicamente la lesién en € &aea de la
fractura era de tipo permeativo, de bordes indefinidos. Sin embargo habia en €l tercio
dista del fémur, dos areas radiodensas de limites bien definidos, las cuales por
gamagrafia mostraron una captacion mayor que la de la zona del sarcoma. Se
tomaron biopsias de estas areas distales encontrando trabéculas Oseas en forma de
caracteres chinos,  sin osteoblastos delimitando o formando a las espiculas Osess.
En estas areas no se encontraron anaplasia o atipias celulares, por lo que se considero
gue correspondia a displasa fibrosaa En e &ea de sarcoma osteogénico se
encontraron también en forma focal cambios histoldgicos caracteristicos de displasia
fibrosa.

CONCLUSIONES: La transformacion neoplasica maligna de lesiones Oseas
benignas debe tenerse siempre en cuenta, pues en nuestro caso la edad y localizacion
no son las clésicas de sarcoma osteogénico, sin embargo € haber encontrado
cambios radiol ogicos e histol 6gicos de lesién dsea distal ala neoplasia
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INTRODUCCION

Se presenta €l caso de una paciente femenina de 29 afos de edad, quien
sufre una fractura patologica en € tercio medio del fémur en donde
radiol6gicamente existe una lesion litica 'y en quien en € tercio distal del
mMismo hueso, se encuentran otras lesiones distintas de tipo escleroso.

RESULTADOS

Mujer de 29 afos de edad, con antecedente de episodios de dolor en la
pierna derecha, mal sistematizados y sin tratamiento médico o diagnéstico
especifico. Previamente nunca se le habia tomado una radiografia de esa
zona. La paciente sufre una fractura patolégica en € tercio medio del
fémur, radiol6gicamente en € area de la fractura habia una lesion de tipo
permeativo, de bordes indefinidos, con atenuaciéon de la cortical. (Figura
1) Sin embargo habian también en la porcion medular del tercio distal del
mismo hueso, dos &reas radiodensas de limites bien definidos. (Figura 2)
Una biopsia transoperatoria por congelacion de la zona de fractura mostré
un sarcoma de ato grado, con células fusiformes anaplésicas y formacion
de osteoide directamente por las células maignas, (Figura 3) (Figura 4) en
algunas areas habia una especie de transicion de zonas fibrosas sin atipias
con hueso metaplasico a zonas de sarcoma con produccion de osteoide.
(Figura 5) (Figura 6) Se aplico una placa con tornillos para inmovilizar la
fractura.



La paciente no refirié ninglin otro antecedente de importancia para €l
padecimiento actual, asi mismo, estudios radiologicos de rastreo 6seo no
mostraron ninguna otra lesion 6sea fuera de las encontradas en e fémur
derecho. En la tomografia axial computarizada se defini6 con mayor
detalle € aspecto radiolégico de las lesiones esclerosas. (Figura 7)Por
gammagrafia se demostré mayor captacion de radioisotopo en estas areas
esclerosas que en la zona del sarcoma. (Figura 8) Se efectué también
biopsia de estas zonas esclerosas con control radiolégico. (Figura 9)
(Figura 10).

DIAGNOSTICO FINAL

SARCOMA OSTEOGENICO DEL FEMUR ORIGINADO
EN DISPLASIA FIBROSA.

En nuestra paciente en € érea de la fractura patolégica histol égicamente
se encontré un sarcoma de células fusiformes con produccion de osteoide,
por lo que se diagnosticd como un sarcoma osteogénico. En las lesiones
exclerosas del tercio distal del fémur, histologicamente se encontraron
datos clasicos de displasia fibrosa con formacion de hueso de tipo
metaplasico, sin osteoblastos delimitando o formando a las espiculas Oseas,
la disposicion de estas espiculas Oseas metaplésicas era en forma de
caracteres chinos correspondiendo a  patrén histologico mas
frecuentemente encontrado en esta localizacion (2). Los fibroblastos del
tgjido conectivo entre el hueso no mostraron atipia. Retrospectivamente en
la zona del sarcoma habia también areas de displasia fibrosa. Se concluyé
que la paciente present6 una fractura patoldgica en un sarcoma osteogénico
osteoblastico, originado en una displasia fibrosa de tipo monostético sin
antecedente de radiacion previa.

La transformacion neoplasica maligna de lesiones dseas benignas debe
tenerse siempre en cuenta, en nuestro caso la edad y localizacién no eran
las clasicas del sarcoma osteogénico, sin embargo € haber encontrado
cambios radiolgicos e histologicos de displasia fibrosa en las alteraciones
Oseas del mismo hueso distales a la neoplasia, explicd la presentacion del
tumor y por ende la fractura patol6gica.



DISCUSION

La displasia fibrosa del hueso es una condicion considerada como un
defecto en la formacion de la estructura Osea, esta ateracion puede
presentarse en un solo hueso 0 en multiples huesos, constituyendo las
variedades monostética o0 poliostética, ésta Ultima puede también
asociarse a ateraciones endocrinas, pigmentacion de la piel y pubertad

precoz, especialmente en nifias, congtituyendo € llamado sindrome de
McCune- Albrigth. (1)

Recientemente se han descrito mutaciones activadoras en € gene que
codifica la subunidad Alfa de la proteina G estimuladora Gs, en pacientes
con € sindrome mencionado. (2) Esto ha permitido un meor

entendimiento de los mecanismos celulares y moleculares que juegan
parte en e desarrollo de la displasia fibrosa. Estas mutaciones se han
demostrado en los huesos afectados asi como en células cultivadas de las
lesiones Oseas, algunos datos también indican que las alteraciones
histolégicas  vistas en la displasia fibrosa de este sindrome McCune-
Albrigth pueden ser la expreson de una des regulacion de las células
osteogénicas relacionado  a un incremento en los niveles de CAMP, los
cuales son a su vez explicados por la mencionada mutacion activadora del
gene Gs Alfa con la resultante hiperactividad de la adenil ciclasa.

Estas alteraciones genéticas se han descrito también en gemplos de la
variedad monostética, estos descubrimientos podrian explicar en un
momento dado el porqué de la transformacion maligna de este tipo de
lesiones, que aln cuando es muy rara, constituye un peligro latente en
estos pacientes. Hasta 1995 habia 101 casos descritos de transformacion
sarcomatosa en displasia fibrosa. (3) Esta transformacion maligna es en
términos generales mas frecuente en las variedades poliostéticas asi como
en agquellos pacientes que han recibido radiacion de las lesiones. Los sitios
méas frecuentes de malignizacion reportados han sido los huesos del
craneo, @ fémur y la tibia, € tipo de neoplasa maigna mas
frecuentemente encontrada es el sarcoma osteogénico, sin embargo se han
descrito también € condrosarcoma, € fibrosarcoma y € histiocitoma
fibroso maligno. (4, 5) Cuando se considera la transformacién maligna de
una displasia fibrosa, es necesario tener en cuenta y descartar la
posibilidad de una desdiferenciacion de un sarcoma osteogénico
intramedular bien diferenciado, € cual se puede confundir con una
displasia fibrosa. (6) Radiologicamente este sarcoma osteogénico
intramedular bien diferenciado es una lesién que destruye la cortical e
invade los tgidos blandos. Histol 6gicamente se caracteriza por un estroma
con produccion de abundante coldgena, asi como una cantidad variable

de formacion de osteoide, lo cua difiere ligeramente del aspecto
histol6gico de la displasia fibrosa.
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