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Protesis tumoral de cadera en displasia fibrosa de fémur proximal.
Informe de un caso
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RESUMEN. Antecedentes: La displasia fibrosa
se caracteriza por la formacion de tejido fibroso
inmaduro que genera trabéculas mal formadas.
Su afectacion puede ser monostotica o poliostéti-
ca. Caso clinico: Femenino de 30 afios con displa-
sia fibrosa de cadera izquierda. A los 15 afios sufre
fractura de la misma cadera sin trauma aparente,
manejada conservadoramente y con acortamiento
importante de la misma extremidad. A los 30 afios
de edad se embaraza, presenta dolor en cadera iz-
quierda y se exacerba la deformidad y el acorta-
miento. La radiografia simple muestra deformidad
en «cayado de pastor», se manejé con bifosfonatos
y la tomografia corrobora los hallazgos anteriores.
Posteriormente sufrié caida con fractura subtro-
cantérica de cadera izquierda en sitio de displasia,
imagen de vidrio despulido de apariencia quistica
que involucra el cuello femoral, zona trocantérica
y subtrocantérica. Se colocé proétesis tumoral de
cadera izquierda, a los cuatro meses mostré evo-
lucion favorable. Conclusion: La prétesis tumoral
femoral reduce la deformidad, mejora la longitud
y disminuye el dolor en pacientes con reseccion de
displasia fibrosa de cadera.
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ABSTRACT. Background: Fibrous dysplasia is
characterized by the formation of fibrous tissue that
generates immature malformed trabeculae. Their
involvement may be monostotic or poliostotic.
Case report: Thirty years old female with fibrous
dysplasia of the left hip. At age 15 suffered hip
fracture without apparent trauma, she was
managed conservatively and significant shortening
of the same limb was observed. At 30 years old,
is pregnant, it had left hip pain, deformity and
shortening is exacerbated. Simple radiography
showed «shepherd’s crook deformity», she was
treated with bisphosphonates. Computed axial
tomography corroborates previous findings. She
subsequently underwent subtrochanteric fracture
fall with left hip dysplasia site, ground glass image
of cystic appearance involving the femoral neck,
trochanteric and subtrochanteric area. Tumor
prosthesis of the left hip was implanted, four
months evolution was favorable. Conclusion:
Modular hip prosthesis system, reduces deformity,
improves length and reduces pain in patients with
resection of fibrous dysplasia of the hip.
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Introduccion

La displasia fibrosa (DF) es un trastorno benigno que
afecta el desarrollo del hueso en adolescentes y adultos jo-
venes y representa 7% de los tumores dseos benignos.! La
DF se clasifica en monostética (afeccion a un hueso) y po-
liostotica (multiples huesos). La primera forma de afeccion
es la mas comun, en 75 a 80% de los casos. El hipertiroidis-
mo, la hipofosfatemia, la acromegalia, la hiperprolactinemia
y la enfermedad de Cushing son factores enddcrinos aso-
ciados a DF.? Histopatoldgicamente la lesion consiste en la
sustitucion de tejido esponjoso del canal medular por tejido
fibroso que resulta en la formacion de trabéculas formadas
por tejido 6seo inmaduro. Este crecimiento anormal ocasio-
na deformidad y microfracturas patologicas.

Bioquimicamente la elevacion del AMPc intracelular
secundaria a la mutacion de la Gsa puede estimular la ex-
presion de protooncogenes como el C-fos, la expresion de
éste puede alterar la diferenciacion celular, la proliferacion
osteoclastica y permitir el desarrollo de la DF. Los niveles
elevados de IL-6 ocasionan el incremento desmesurado de
osteoclastos en los huesos afectados y se correlacionan con
DF.2?

Ataca por igual a hombres y mujeres. Los huesos mas
afectados en la DF monostdtica son arcos costales (28%)
seguidos de fémur proximal (23%) y huesos crancofaciales
(20%).? En la poliostotica las lesiones son mas severas y
afectan el esqueleto 6seo general hasta en 75%, la afecta-
cion en fémur se presenta en 90%, en tibia 81%, en pelvis
78% y en pie 73%.

Clinicamente se manifiesta con aumento de volumen, do-
lor en el hueso afectado, deformidad y alteracion de la mar-
cha. La deformidad genera mandibula prominente, inclina-
cion tibial, nodulos en arcos costales asi como la longitud
de las extremidades. Las manifestaciones extraesqueléticas
son hiperpigmentacion de la piel con un tipo de manchas co-
lor café con leche, similar al sindrome de McCune-Albright.
El sindrome de Mazabraud predispone al desarrollo de DF
poliostética.*

Durante el embarazo el aumento de las concentraciones
hormonales en pacientes con DF exacerba la proliferacion
excesiva de osteoclastos en los huesos afectados y un mayor
indice de fracturas patologicas.>®

En la DF el incremento del dolor y del volumen de la
lesion dan sospecha de malignizacion.

La fosfatasa alcalina y la hidroxiprolina urinaria se ele-
van en 75% de los pacientes con DF, el diagnostico definiti-
vo es por histopatologia.>*

Radiologicamente se observan lesiones liticas con reac-
cion periodstica, disrupeion cortical y tumoracion en tejidos
blandos, imagen en «vidrio esmerilado», calcificaciones
denominadas como signo de las «palomitas de maiz»;°® la
tomografia axial computarizada (TAC) delimita la extension
de las lesiones, en la resonancia magnética (RM) las lesio-
nes se observan hipointensas en fase T1 y son variables en
T2, con degeneracion quistica, afectacion en tejidos blandos
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y da sospecha de transformacion maligna. En la gammagra-
fia 6sea se identifica la distribucion de las lesiones, funda-
mentalmente en la DF poliostdtica, pero cuando el estudio
es negativo no excluye la patologia.®’

El tratamiento médico es a base de bifosfonatos orales o
intravenosos, los cuales mejoran el grosor cortical; la osifi-
cacion progresiva y la funcionalidad disminuyen los niveles
de N-telopéptido, del diametro de la lesion y del dolor y
previenen las fracturas patologicas en la DF. El tratamiento
quirurgico se aplica cuando falla el tratamiento conserva-
dor, corrige la deformidad progresiva y disminuye el dolor.
Los malos resultados se observaron con mas frecuencia en
pacientes con esqueleto inmaduro.”®° El objetivo del pre-
sente trabajo es mostrar el resultado exitoso de un caso de
displasia fibrosa de fémur proximal manejado con protesis
tumoral.

Caso clinico

Femenino de 30 afios de edad con fractura de cadera iz-
quierda a los 15 aflos de edad no asociada a evento trauma-
tico, el manejo fue conservador y la paciente presento dis-
crepancia en la longitud de ambas extremidades inferiores
por acortamiento del lado afectado. A los 29 afios de edad,
la paciente se embaraza, durante este tiempo el acortamien-
to de la extremidad afectada aumentd 5 cm. La radiografia
de pelvis mostré deformidad radio-opaca en cabeza femoral
izquierda en «cayado de pastor» (Figura 1), datos confirma-
dos por tomografia axial computarizada (Figura 2), por lo
que se solicitd valoracion por endocrinologia manejandola
con bifosfonatos y su embarazo concluy6 adecuadamente.

Figura 1: Deformidad en «cayado de pastor» del fémur proximal izquierdo.
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Figura 2:

Imagen de una tomo-
grafia axial computari-
zada de fémur proximal
izquierdo en la que se
observa deformidad
con intensidades hete-
rogéneas que involucra
cuello y cabeza femoral
izquierdos.

Figura 3: Fractura subtroncantérica en sitio de displasia de fémur proxi-
mal, deformidad en varo en el sitio de lesion.

En el puerperio mediato sufrié caida desde su plano de sus-
tentacion, contusion directa en cadera izquierda, dolor, in-
cremento de la deformidad, crepitacion osea y la radiografia
simple mostré la deformidad ya mencionada con una frac-
tura subtrocantérica en sitio de displasia, imagen de vidrio
despulido, de apariencia quistica en cuello femoral, zona
trocantérica y subtrocantérica (Figura 3). Ante estos hallaz-
gos se le realizd reseccion del sitio de lesion y colocacion
del Sistema Modular de Revisién Femoral ArcosM? (Figura
4). A'los 10 meses de la operacion la evolucion de la pacien-
te era satisfactoria (Figura 5).

Discusion

La DF es una patologia benigna que inicia con la pre-
sencia de una lesion fibrosa en el canal intramedular. Fue
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Figura 4:

Sistema modular de revision
femoral arcosM® (Biomet™®).

Figura 5: Control radiologico a 10 meses después de la operacion.

descrita por primera vez en 1938 por Lichtenstein y Jaffe en
1942 reafirmo la presencia de esta patologia. La prevalencia
e incidencia de esta patologia son dificiles de estimar, pero
se calcula que conforma 7% de los tumores 6seos benig-
HOS.I’IO’H

DiCaprio MR et al. refieren que esta patologia es resul-
tado de la falla en la remodelacion del hueso en respues-
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ta al estrés mecanico y en la maduracion de las trabéculas
oOseas. Se asocia a la mutacion en el gen Gsa que ocurre en
el cromosoma 20q13.2-13.3 *. Ademas, Cheng J et al. des-
cubrieron en su estudio que existe un incremento en la pro-
liferacion y diferenciacion inapropiada de los osteoclastos
que han sido implicados en la patogénesis de la enfermedad.
Cuando se afecta un solo hueso se denomina monostotica y
poliostdtica cuando varios huesos se ven afectados.’

Las lesiones por DF observadas por estudios radiogra-
ficos son hallazgos comunmente incidentales que deter-
minan la presencia de zonas radiopacas con persistencia
del contorno liso cortical, esclerosis, radiolucidez (ele-
mentos fibrosos) y soluciones de continuidad (fracturas
patoldgicas). Para determinar la extension de la lesion a
nivel 6seo y la afectacion de tejidos blandos se utiliza
TAC y resonancia magnética nuclear (RMN). La aparien-
cia quistica en algunas lesiones corresponde con areas de
necrosis, mientras que la destruccion cortical asociada a
masas en tejidos blandos indica degeneracion maligna
(1% de los casos) con lo que se agrega mayor sintoma-
tologia.®

Las formas mas frecuentes de degeneracion maligna de
la DF son osteosarcoma, fibrosarcoma e histiocitoma fibrosa
maligna. Anderson N et al. valoraron 1,122 casos en los que
reportaron 28 sarcomas secundarios a la degeneracion de la
DF poliostotica (6.7%) vs. monostotica (1.9%).”

El tratamiento médico para la DF esta enfocado en la dis-
minucién del dolor que se presenta con mayor frecuencia
en adultos que en ninos (p < 0.005), afecta por igual a mu-
jeres y hombres. Segun Chapurlat RD et al. en el tratamien-
to deben usarse antiinflamatorios no esteroideos (AINE),
analgésicos opidceos y bifosfonatos para la afeccion dsea.
Actualmente se han utilizado nuevas terapias mediadas por
anticuerpos como el tanezumab (anti-NGF) y denosumab
(80Pg) asi como bloqueadores sensitivos mas potentes
como inhibidores NGF, antagonistas de la TRPV1, inhibi-
dores de CSFR1 y pregabalina.?

El tratamiento quirurgico se realiza cuando la DF es muy
sintomatica o tiene degeneracion maligna, por lo que la
toma de biopsia es el primer paso. Kushare IV et al. refieren
que este tratamiento se aplica si los pacientes presentan do-
lor considerable, deformidad y/o fracturas patoldgicas des-
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plazadas y consiste en curetajes, resecciones y colocacion
de implantes de tipos diversos. Las osteotomias y osteosin-
tesis se utilizan dependiendo del grado de deformidad.

Debido a las caracteristicas de la lesion de esta paciente
se decidid colocar una protesis tumoral en fémur proximal
izquierdo, ya que este tipo de protesis tiene menor riesgo de
que haya desanclaje del material de osteosintesis, y gracias
a la cual se logro recuperar la longitud correcta de la extre-
midad inferior afectada,’ lo que se demuestra con la evolu-
cion de dicha paciente.
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