Summary

Monostotic fibrous
dysplasia: medi-
cobiological and
clinical aspects
and treatment

A lot of 149 pa-
tients affected by
monostotic fibrous
dysplasia were
treated surgically
(1962-2012). The
postoperative com-
plications were
analyzed, the out-
comes of treatment
cleared up and fi-
nal recovery for a
long time.
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Introducere

Displazia fibroasa initial a fost studiata si descrisa in anul 1924, de V. Braitev, cu
denumirea de osteodistrofie fibroasd localizatd [18]. Ulterior, L. Lichtenstein si H. Jaffe,
in anul 1942 [6], i-au dat denumirea de displazie fibroasd, divizand-o in monostica si
poliostica; numire sustinuta de majoritatea autorilor [1, 3,4, 6, 8, 10, 14-17, 20-25]. Din
punct de vedere morfologic, ambele forme sunt identice, insa clinic si radiologic au
specific diferit si se prezinta prin patologii nosologice de sine statatoare.

Aceasta maladie este de origine congenitala, manifestata ca o anomalie embrionara
de dezvoltare a aoselor in aspect genetic: perturbari ale procesului de osteogeneza
mezenchimala in zonele de osificare primara. Are insusiri osteogenetice si pseudotu-
morale, determinandu-i pe multi autori s-o considere formatiune displazica cu particu-
laritati tumorale [9, 10,12, 17,19, 20, 21, 24, 26]. A fost inclusa in Clasificarea histologicd
atumorilor osoase, elaborata sub egida OMS in anul 1972, revazuta ulterior si reeditata
in 1993 5i 2009 [1, 8, 9, 10]. Manifestarile clinice apar la diferite varste, preponderent la
copii si adolescenti [4, 12], insa deseori se depisteaza si la maturi, fara mare diferenta
intre sexul masculin si cel feminin [3, 12, 24]. Spre maturizarea afectatilor, activitatea
procesului de destructiune in oase scade [6, 23, 25].

Pe parcursul dezvoltarii acestei maladii, apar dureri surde in regiunile afectate,
diformitati in aparatul locomotor, fracturi patologice si chiar semne de malignizare
[17, 23]. Boala evolueaza lent, timp indelungat, nu rar asimptomatic in debut. Foca-
rele patologice contin tesut fibros de culoare albicioasa, pe alocuri roza, densoelastic,
asemanator cu consistenta cauciucului; se detaseaza usor de peretii osului afectat [12,
27]. Acest substrat morfologic in dinamica umple canalul medular al oaselor tubulare,
canaleleintertisulare ale oaselor plate, distrugand in vector de centrifuga spre periferie
stratul osos compact sau spongios, in consecinta formandu-se cavitati litice, diferite
dupa forma si dimensiuni. Corticala osului afectat devine erozatd, apar zone chistice.
Integritatea periostului se pastreaza. Microscopic se determina celule histofibroblastice
lipsite de mitoze, fibre de colagen, elemente de tesut osteoid, pe alocuri celule gigante
polinucleate, osteoblaste anormale; trabecule de os nou, slab calcinat primar, insuficient
dezvoltat. Trabeculele sunt neregulat imprastiate prin tesutul fibros [1, 8, 19].

De reguld, sunt afectate diferite oase, insa mai frecvent in variate proportii sunt
afectate solitar: femurul, humerusul, tibia, fibula, radiusul, ulna, oaselele bazinului [3,
19, 21]; mai rar — vertebrele, clavicula, oasele craniene [2, 28]; epifizele raman intacte.
Radiologic se determina focare cu “imagini de sticla matd’, conturate variat. Canalul
centromedular al oaselor tubulare este largit, corticala — subtiata, pe cand zonele ne-
afectate ale osului au structura normala [21, 23, 24, 25]. Lipsesc semne de manifestari
periostale, care apar, de reguld, in cazul consolidarii fracturii patologice si decurge in
termeni obisnuiti. Probele biologice ale sangelui, urinei, fosfataza alcalina, Ca/P sunt
nemodificate [8, 21, 23]; schimbari au loc numai in cazul fracturilor patologice si, mai
ales, in situatii de malignizare.

Aceasta maladie trebuie diferentiata de alte nosologii: condrom, fibrom condro-
mixoid, chist osos solitar, chist osos anevrismal, osteoclastom, granulom eozinofil, echi-
Nococoza osoasa, metastaze tumorale etc. [8, 12, 23]. Erori pot fi comise maifrecvent in
cazurile in care se pune accentul numai pe rezultatul investigatiei histologice a pieselor
de rezectie de la bolnavii afectati de chist osos solitar, complicat cu fractura patologica,
in perioada de consolidare.

Tratamentul pacientilor afectati de displazie fibroasa monostica (DFM), de regulg,
este chirurgical [11]:Inlaturarea focarului patologic in limitele osului intact si osteoplastia
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defectului restant cu alogrefe corticale [13, 20, 23].
in acest scop se folosesc diferite tipuri de rezectie:
marginala, parietala intracavitara, segmentara, rar
chiuretajul, deaorece dupa aceasta apar recidive.
La necesitate, se efectueaza variate osteotomii de
corectare a axului osului deformat si osteosinteza
fragmentelor, cu fixare interna [14].

Unii autori considera ca la copii interventiile
chirurgicale trebuie efectuate radical, pentru a
evita ulterior recidiva bolii. Chiuretajul focarului in
cauza acestia il admit numai la adulti [12]. Rezectia
extremitatii articulare sau amputatia pot fi aplicate
exclusiv in cazuri exceptionale - malignizarea pro-
cesului patologic, distrugerea totala a segmentului
afectat.

Material si metode

Experienta noastra (1962-2012) cuprinde stu-
diul a 149 de pacienti (copii si adolescenti - 128,
maturi — 21), la care clinic si histologic s-a confirmat
DFM. Tn 84 (56,4%) de cazuri, pe parcurs au avut loc
fracturi patologice. Erau afectate: clavicula - 2 paci-
enti, osul humeral - 65, radial - 3, ulnar - 2, femural
- 55, tibial - 17, fibular - 4, calcanean - 1 caz. La 133
de bolnavi s-a efectuat inlaturarea focarului patolo-
gic prin rezectii marginala si parietala intracavitarg,
la 16 — prin rezectie segmentara. Defectul restant
in 146 de cazuri s-a substituit cu alogrefe corticale
osoase, la 2 pacienti s-a folosit combinare de auto- si
alogrefe, iar intr-un caz - numai cu autogrefa. Toate
piesele de rezectie au fost investigate si studiate in
departimentul morfopatologic al SCTO, iar la necesi-
tate - la Institutul Oncologic Republican. In perioada
postoperatorie si la distanta, la 9 pacienti au avut loc
diferite complicatii: supuratie in plaga (1), fracturi de
alogrefa (3), pseudartroza intre extremitatea distala a
alogrefei cu osul recipient (1), recidiva procesului pa-
tologic (4). Dintre acestia, 6 pacienti au fost reoperati
(inclusiv toti cei cu recidiva), 3 fiind tratati conserva-
tor. Rezultatele finale - recuperare deplina.

Prezentare de caz

Pacientul D., 16 ani, internat in clinica pe fond
de DFM la diafiza medie si cea proximala a osului
humeral pe dreapta; fractura patologica in conso-
lidare (figura 1).

S-a efectuat (I. Marin) rezectie marginala si
parietala intracavitara a osului afectat si substitui-
rea defectului restant cu alogrefe corticale scindate
(figura 2). Tesutul fibros era integral, de consistenta
denso-elastica, s-a detasat usor de peretii osului,
fiind inlaturat in intregime (figura 3). Analiza ma-
croscopica si cea histologica (figura 4) au constatat
displazie fibroasa.
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Fig. 1. Fracturd patolo-
gicd in consolidare

Fig. 2. Alogrefe corti-
cale scindate

Fig. 4. Aspect microscopic, coloratie HE, x 100




Fig.5.Radiogra-
ma peste 7 ani
de la operatie

Imobilizarea postoperatorie a fost efectuata
prin aparat ghipsat de tip toraco-brahial. Peste 7 ani
de la operatie (figura 5) — insanatosire si recuperare
depling; lucreaza in calitate de sofer.

Discutii

Displazia fibroasa monostica si cea poliostica
sunt prezentate in literatura de specialitate si in Cla-
sificarea internationald a tumorilor osoase ca o forma
nosologica unica (concept bazat pe identitatea mor-
fologica a ambelor forme). insa particularitatile me-
dicobiologice si clinicoradiologice difera [2, 4,7, 19],
ceea ce exprima diversitatea acestor patologii care, in
viziunea noastra, sunt doua maladii pseudotumorale
de sine statatoare: una solitara, iar alta - sistemica.
Nu intamplator L. Lichtenstein (morfopatolog), inca
in anul 1938 [5], a publicat articolul Polyostotic fibro-
us dysplasia, nepomenind de forma monostica. Si
numai in anul 1942 vorbeste despre ambele forme,
unite intr-o singura nosologie. Aceasta patologie se
intalneste nu atat rar, insa pana in prezent persista
probleme de diagnostic si tratament, de interpretare
neadecvata. Diferite clinici de oncologie osteoarti-
culara dispun de o experienta impunatoare in acest
domeniu, publicand valoroase articole si monografii
bazate pe studii stiintifico-practice ale ambelor for-
me. Este impresionant numarul pacientilor afectati
de DFM - 288, din care copii si adolescenti- 173 [3];
144 - in varsta de la 1 an si 2 luni pana la 57 de ani
[23]; 58 de copii intre 3,5 luni si 16 ani [21] etc. insa
date si discutii despre particularitatile controversate,
manifestarile morfopatologice si clinico-radiologice
nu sunt prezentate.

Investigarile noastre au demonstrat ca in cazuri-
le poliostice, dupa inldturarea unuifocar patologic si
aloplastia defectului restant cu grefe corticale oasoa-
se urmeaza stoparea evolutiei procesului patologicin
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focarele neatinse chirurgical si osificarea lor. Recidive
nu au loc, fenomen ce nu se intampla in cazurile cu
autogrefare [7], observat si de alti autori [20, 21]. La
pacientii afectati de DFM acest fenomen nu are loc,
iar recidiva procesului patologic persista, in pofida
aloplastiei osoase a defectului restant - situatie con-
firmata de noiin clinica. Prin urmare, ramane actuala
necesitatea prelungirii studiilor in aceasta directie la
nivel pluridisciplinar.

Concluzii

1. Displazia fibroasa monostica este o pato-
logie pseudotumorala de sine statatoare, care are
particularitati medicobiologice si clinice specifice.

2. Tratamentul DFM este cel chirurgical: inla-
turarea focarului patologic si aloplastia defectului
restant cu grefe osoase corticale.

3. Pacientii afectati de aceasta maladie necesita
supraveghere in dispensar, in institutiile medicale
teritoriale, iar la indicatii speciale - in institutii me-
dicale specializate in oncoortopedie.
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