Displasia fibrosa poliostotica y sindrome de McCune-Albright:
Diagnostico e indicaciones del enclavado endomedular pediatrico
profilactico
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Introduccion

La prevalencia de fractura de fémur proximal en pacientes con sindrome de McCune-Albright es
mayor que en la poblacion general debido a la displasia fibrosa poliostotica que, junto con manchas
café con leche y alteraciones endocrinas, lo definen. En estos casos, el tratamiento individualizado es
fundamental.

Se expone el abordaje diagnostico y terapéutico de una paciente de 9 anos con sindrome de McCune-
Albright y displasia fibrosa poliostotica de fémur proximal derecho.

Material y métodos

Presentamos una paciente de 9 afnos diagnosticada de pubertad precoz y tratada por Endocrinologia
pediatrica con Letrozol. Acude a urgencias por dolor mecanico en cadera derecha que en su inicio no
limita actividad diaria ni movilidad, destacando en la radiografia un patréon en "vidrio esmerilado" con
compromiso extenso del fémur derecho.

Por sus antecedentes, se deriva a consulta con resultados de telemetria, resonancia magnética vy
gammagrafia de esqueleto completo, que manifiestan una lesion intertrocantérea compatible con
displasia fibrosa con quiste 6seo aneurismatico asociado. En los meses siguientes el dolor inguinal se D .
intensifica y limita progresivamente las actividades. L

Tras contactar con Endocrinologia pediatrica se diagnostica sindrome de McCune-Albright y se plantea Figura 1. Lesion en fémur proximal derecho con patron en
tratamiento quirudrgico profilactico por el riesgo de fractura, con toma de biopsias. Se opta por un “vidrio esmerilado”.

clavo endomedular largo pediatrico de entrada lateral para evitar dafar la fisis trocantérea y las ramas
de la arteria circunfleja medial que pasan por la fosita piriforme e irrigan la cabeza femoral.

Resultados

La anatomia patoldgica es compatible con el diagnostico de displasia fibrosa.

La paciente evoluciona favorablemente tras 10 semanas, deambulando con muletas y sin dolor;
refiere cojera con relacion a discrepancia de miembros inferiores anteriormente detectada, que se
corrige con alza de 1 centimetro.

Figura 2. Lesion intertrocantérea compatible con displasia fibrosa y quiste dseo
aneurismatico asociado.
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Figura 3. Aumento de moderada intensidad de la actividad osteoblastica en
acetabulo derecho, cabeza y tercio proximal de diafisis femoral derecha, asi
como diafisis tibial, desde zona proximal de esta hasta tercio medio/distal
(flechas rojas). Estudio compatible con sospecha de displasia fibrosa poliostdtica

Figura 4. Enclavado intramedular profilactico. Clavo largo pediatrico Figura 5. Revision a las 10 semanas. con afectacion de acetabulo, fémur y tibia derechas (en relacion con sindrome
de entrada lateral al fémur para minimizar la lesién de las fisis. Telemetria de miembros inferiores de McCune Albright).

corregida con alza de 1 cm.

Conclusiones

En pacientes en edad pediatrica con sd. de McCune Albright es muy importante individualizar y valorar la necesidad de tratamiento profilactico de la displasia fibrosa poliostotica.
El presente caso ilustra como el enclavado endomedular profilactico puede mejorar el control del dolor y prevenir fracturas patologicas en el contexto de displasia fibrosa
poliostotica y quiste aneurismatico asociado.
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