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Resumen

Introduccion: la displasia fibrosa poliostética es una patologia de muy baja prevalencia, por lo que su diagnéstico pasa de-
sapercibido en la mayoria de los casos. Cuando se asocia a endocrinopatias o a lesiones cutaneas hiperpigmentadas co-
rresponde al sindrome de McCune-Albright.

Caso clinico: escolar de 8 afios, sexo femenino, que present6 una fractura patolégica de fémur izquierdo traumatica, en la
cual se diagnosticd una displasia fibrosa poliostotica. Por presentarse acompafiada de pubertad precoz periférica configura
el denominado sindrome de McCune-Albright. El control y tratamiento fue multidisciplinario. El equipo de traumatologia reali-
26 osteosintesis con placa y tornillos de la lesion dsea con evolucion a la consolidacion en plazos habituales (tres meses). A
los seis meses de seguimiento la nifia se encuentra sin dolor y sin repercusiones funcionales para la vida diaria. Del punto de
vista endocrinolégico se realizé tratamiento de su pubertad precoz con inhibidores de la aromatasa con el fin de mejorar su
talla final y evitar repercusiones psicolégicas y emocionales.

En este estudio se analizan caracteristicas de esta patologia y su pronostico vital y funcional.
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Introduccion

La displasia fibrosa (DF) es una lesion 6sea benigna de
baja frecuencia, congénita pero no hereditaria, debida a
la mutacion somatica en el embridn de una célula madre
y caracterizada por la proliferacion medular de un tejido
fibroso que encierra una osteogénesis inmadura. En
ocasiones causa dolores, fracturas y deformaciones
oseas'”. Fue descrita por primera vez por Lichtenstein
en 1938 y por Lichtenstein y Jaffe en 1942, Se puede
presentar en cualquier hueso del esqueleto. Esta lesion
osteofibrosa puede afectar un hueso (monostética) o va-
rios (poliostdtica), siendo la forma monostdtica de seis
a diez veces mas frecuente®. Se han descrito complica-
ciones mas severas para el caso de las formas poliostoti-
cas, obligando ademas a descartar las formas sindroma-
ticas como el McCune-Albright, sindrome de Maza-
braud y la displasia osteofibrosa.

El sindrome de McCune-Albright (SMA) es de muy
baja frecuencia, en Uruguay no contamos con datos es-
tadisticos. En Francia se describe una incidencia estima-
da de 1/100.000-1/1.000.000 habitantes"’. Este sindro-
me se conforma por la asociacion de DF poliostotica y
una o mas manifestaciones extraesqueléticas: lesiones
hiperpigmentadas en piel (manchas color café con le-
che) y endocrinopatias'”. De estas tltimas la mas fre-
cuente es la pubertad precoz, principalmente en nifias.

El SMA resulta de mutaciones esporadicas somaticas
poscigoticas en el gen que codifica la subunidad a de la
proteina Gs (GNAS1). Esta proteina actiia en la transduc-
cion de senbales mediante la union a la adenil-ciclasa
productora de adenosin monofosfato ciclico (AMPc). El
AMPc intracelular normalmente estimula la prolifera-
cion de las células en las glandulas (tiroides, corteza su-
prarrenal, ovario y pituitaria), que dan lugar a los tumo-
res hiperfuncionantes en estos pacientes. La patogénesis
de las lesiones 6seas no es clara, se cree que la protefna
Gs activada por mutaciones puede ejercer su efecto pa-
togénico sobre los osteoclastos o fibroblastos llevando a
la DF.

Es fundamental el diagnostico oportuno y temprano
de dicho sindrome para lograr un adecuado tratamiento
y evitar complicaciones a corto y largo plazo. Se presen-
ta en este estudio el caso de una nifia de 8§ afios con DF
poliostotica asociada a alteraciones endocrinas, la cual
corresponde a un SMA.

Caso clinico

Escolar, sexo femenino, de 8 afios, que se presenta en el
servicio de traumatologia con una fractura patologica
de fémur izquierdo. Fractura secundaria a una caida
desde su altura, mientras patinaba, quedando con dolor
e impotencia funcional absoluta en miembro inferior iz-
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Figura 1. Displasia fibrosa en ambos fémures, con la
fractura que motivo la consulta. Podemos observar la
deformacién de fémur proximal izquierdo. Esta
deformidad en varo también es denominada en
cayado de pastor (shepherd’s crook) por su similitud al
mango del pastor de ovejas (izquierda).

quierdo. Relaté como Unico antecedente del polo 6seo
una cojera leve sin estudio.

Del balance lesional, present6 un sindrome fractu-
rario de fémur izquierdo, mostro piel sana y el examen
neurovascular fue normal. En la radiografia, presento
una fractura de fémur izquierdo medio diafisaria que
asienta en un hueso de caracteristicas patologicas (fi-
gura 1).

Se evidencia un trazo de fractura transversal, medio
diafisaria, desplazada, en un hueso con alteraciones en
su estructura dado por imagenes radiolucidas endome-
dulares que adelgazan la cortical. A su vez, se acompafia
con la deformacion en varo de la extremidad proximal
de fémur en cayado de pastor. Estas alteraciones morfo-
l6gicas nos orientan hacia auna DF. Debido a que asien-
ta en un hueso con elementos sugestivos de un tumor be-
nigno subyacente por presentar bordes bien delimitados,
sin reaccion periostica, sin compromiso de partes blan-
das, que ademas se destaca por localizaciones multiples,
nos orientamos a DF y fibroma no osificante a confirmar
por anatomia patologica. Las radiografias iniciales mos-
traron lesiones radioltcidas con bordes esclerdticos en
diafisis de ambos humeros, alo largo del fémur, latibiay
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Figura 2. Control posoperatorio inmediato donde se
observa una buena reduccion de la fractura.

peroné izquierdos, asi como el fémur y tibia derechos.
Se destaca, a su vez, cartilagos de crecimiento abiertos
en ambos humeros, tibias y fémures.

La forma mas rapida de determinar la distribucion de
la lesion en esqueleto es la gammagrafia Osea.

Este estudio evidencié lesiones poliostoticas a
predominio de hemicuerpo izquierdo, como también
en craneo en region témporo-frontal, occipital iz-
quierdo, iliaco izquierdo, sexto y noveno arcos costa-
les izquierdos y huesos de pie izquierdo. Las image-
nes de SPECT mostraron hipercaptacion en cuerpo de
L3 (figura 2).

Con el planteo diagnostico clinico-imagenologico de
fractura de fémur izquierdo patologica, se realiza osteosin-
tesis mediante reduccion abierta y fijacion interna con pla-
ca bloqueada larga, al tiempo que se realiza biopsia de
fragmentos Oseos para el diagnostico anatomopatologico
(figuras 3 y 4). El resultado de anatomia patologica infor-
ma proliferacion osteofibrosa constituida por células ahu-
sadas que se disponen en un patrén fascicular, conforma-
cion de trabéculas oseas inmaduras de forma irregular sin
ribete osteoblastico focal. En suma: DF.

En este contexto se realizé diagnostico clinico, ima-
genoldgico, anatomopatologico de DF poliostotica.

Figura 3. Centellograma 6seo que evidencia lesiones
poliostéticas a predominio del hemicuerpo izquierdo.
Otras lesiones, ademas de las ya mencionadas. Las
imagenes mostraron hipercaptacion del radiotrazador
en craneo en region témporo-frontal occipital izquierdo
e ilfaco izquierdo.

Figura 4. Radiografia control tres meses posoperatorio
donde se visualiza consolidacion 6sea. Se presenta
sin dolor y se indica apoyo total, luego de haber
realizado su recuperacion con muletas y apoyo parcial
progresivo.
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Figura 5. Mamas Tanner lll: glandula mamaria que
sobresale la areola, sin sobreelevacion del pezén, con
este Ultimo hiperpigmentado®®.

Del punto de vista endocrinologico la paciente pre-
sentd sumenarquia a los 6 afnos de edad (no ciclica), lue-
go agrego telarquia y por ultimo la pubarquia.

Se encontr6 al examen fisico, antropometria: talla de
135 cm (Z score: +0,75), peso de 31 kg con un indice de
masa corporal (IMC) de 17 (Z score: +0,68) y una velo-
cidad de crecimiento (Vc) calculada de 10 cm/afio (>p97
para edad y sexo). A nivel de piel, no presento lesiones
hiperpigmentadas. Mamas Tanner III bilateralmente y
vello pibico Tanner II, basado en la clasificacion de
Tanner y colaboradores en 1962 (figura 5).

La edad 6sea correspondi6 a 12 afios, para una edad
cronologica de 8, lo cual se considera adelantada (> 2
desvios estandar para edad y sexo), basado en el Radio-
graphic Atlas of Scheletal Development of the hand and
wrist de W. W. Greulich y S. . Pyle.

De la bioquimica se destaca el perfil hormonal gona-
dal con valores disminuidos de la hormona foliculo esti-
mulante (FSH) y hormona luteinizante (LH) (realizado
con método ICMA), con asociacion de estradiol elevado
(tabla 1). La dosificacion de la hormona tirotropina
(TSH), tetrayodotiroxina (T4), prolactina y el factor de
crecimiento insulinico tipo 1 (IGF1) se encontraban
dentro del rango de normalidad para la edad y el sexo.

La ecografia ginecoldgica informé utero AVF 53
por 28 mm, endometrio 6 mm. Ovario derecho volumen
de 2 cc, ovario izquierdo volumen de 2,4 cc con dos fo-
liculos de 16 y 17 mm.

Dada la presentacion clinica y paraclinica:

m  Pubertad precoz determinada por la aparicion de ca-
racteres sexuales secundarios a los 6 afios, acompa-
nada de:

Edad 6sea adelantada y V¢ acelerada.
Valores hormonales en sangre con estradiol alto y
LH, FSH disminuidos.

Tabla 1. Perfil hormonal gonadal.

Paraclinica Resultados Normal
Estradiol 434 pg/ml < 20 pg/ml (prepuberales)
FSH <01 Nifias 6 a 10 afios 0,2-2,7 mUl/mL
LH <0,1 <12 mUl/mL

m  Ecografia ginecologica con caracteristicas pubera-
les y quistes ovaricos mayores a 10 mm.

Corresponde a una pubertad precoz periférica, la
cual asociada a la DF poliostdtica, es tipico del SMA.

En lo que respecta al tratamiento endocrinologico se
inici6 letrozole 1,5 mg/m?/dia”".

En sexta y novena, arcos costales izquierdos y hue-
sos de pie izquierdo. Las imagenes de SPECT mostraron
hipercaptacion en cuerpo de L3. Figura 5. Mamas Tan-
ner I1I: glandula mamaria que sobresale la areola, sin so-

breelevacion del pezon, con este ultimo hiperpigmenta-
do®.

Discusion

E1 SMA fue descrito originalmente en 1937 por la triada
clasica de alteraciones de la piel (manchas color café),
pubertad precoz y DF poliostotica unilateral*®. Luego
se describieron otras patologias asociadas: hipertiroi-
dismo, compromiso hepatico, cardiaco, exceso de hor-
mona de crecimiento y de cortisol.

Debido ala mutacion del gen GNASI, fisiopatologi-
camente a nivel del ectodermo afecta sobre todo a los
melanocitos de la piel, en el mesodermo afecta el hueso
causando alteraciones en precursores osteoblasticos y
en el endodermo afecta las glandulas endocrinas, como
gbnadas, tiroides, hipofisis, suprarrenales, etcétera’™®).
Su diagnostico se realiza debido a la asociacion de dos
elementos de la triada clasica y se confirma mediante
anatomia patologica o mediante toma de ADN en san-
gre, piel o tejido afectado.

La DF esuna lesion 6sea benigna, poco frecuente. Se
desconoce su verdadera incidencia, dado que existe un
porcentaje considerable que son asintomaticos. A pesar
de ello, se ha reportado que se encuentra entre el 5% y
7% de los tumores 6seos benignos®. Dentro de estas le-
siones, 50%-70% son monostoticas, 20%-30% son po-
liostoticas y 3%-10% presentan un SMA, revelando una
muy baja frecuencia en esta patologia.

Existe solo 1% de riesgo de malignidad, el cual se ha
visto asociado a tratamientos previos con radioterapia,
lo que obliga a un seguimiento mas cercano de estos pa-
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cientes'”. El pronéstico en el caso de malignizacion es
pobre.

Las manifestaciones extraesqueléticas de DF dentro
del SMA aparecen en los 3 a 10 afios de edad"”, que en
sumayoria presentan clinica a los 5 afios. En esta nifia la
primera manifestacion extraesquelética fue su menar-
quia a los 6 aflos, por la cual no consulta médico, con
progresion de su pubertad precoz.

La pubertad precoz corresponde a un pilar diagnosti-
co del SMA"Y, y se define como la presencia de caracte-
res sexuales secundarios en la nifia antes de los 8 afios,
como se presento en la paciente. La nifia tenia todas las
caracteristicas que se describen en una pubertad de ori-
gen periférica (PPP), la cual se produce como resultado
de la produccién de estrogenos gonadotropina indepen-
diente, autonémica de los ovarios debido a la mutacion
descrita. Se diferencia de la central (PPC) por presentar
primero la menarquia (no ciclica) y luego el resto de ca-
racteres sexuales secundarios, ni ordenada, ni progresi-
va. Debido al aumento de estrogenos en sangre la veloci-
dad de crecimiento se acelera (> p95 para edad y sexo) y
la edad 6sea suele estar adelantada. Bioquimicamente la
PPP se presenta con valores de estradiol elevado en plas-
may supresion de gonadotrofinas. Por tltimo, la ecogra-
fia ginecologica puede dar un aumento del volumen de
ovario unilateral y la presencia de quistes foliculares
mayores a 10 mm. Todo esto se expreso en la paciente
con un diagnostico tardio.

Las manchas color café con leche se presentan en
dos tercios de los SMA y hasta en un 50% de las DF po-
liostdticas. Corresponden al tercer pilar diagnostico del
SMA. Pueden ser una pista temprana para el diagnosti-
co, siendo tipicamente la primera manifestacion clinica.
En el caso de nuestra paciente, no se encuentran dichas
lesiones, pero no excluye el diagnéstico de SMA. Se ca-
racterizan por presentar a menudo un tamafio mayor a 2
cm de bordes irregulares, recortados (tipo costa de
Maine) y, por lo general, respetan la linea media.

En cuanto a otras manifestaciones extraesqueléticas
de la enfermedad, se describe afectacion de la glandula
tiroides en dos tercios de los casos''?, mas frecuente-
mente hipertiroidismo. Se debe dosificar en sangre TSH
y realizar una ecografia para descartar alteraciones es-
tructurales. Solo la mitad de los pacientes que presentan
alteraciones en la ecografia tienen un franco hipertiroi-
dismo clinico. Es importante su diagnostico, ya que sus
alteraciones pueden avanzar la edad osea.

Los tejidos con DF producen FGF23, lo cual lleva a
la pérdida de fosfato renal, bajando el fosforo en san-
gre. La hipofosfaturia se relaciona con mayor indice de
fractura a menor edad y ademas mayor dolor 6seo. Su
tratamiento se realiza con fosfato y vitamina D', Io
cual resulta en una mejora de sus sintomas. Por tltimo,

hay que descartar hiperproduccion de hormona de cre-
cimiento como, a su vez, de la prolactina, que se pue-
den ver en estos pacientes asociadas a tumores hipofi-
sarios''?,

En cuanto a las complicaciones dseas la fractura es
frecuente y con gran indice de recurrencia, lo que reper-
cute directamente en la calidad de vida del paciente y re-
presenta un desafio para el cirujano ortopédico en equi-
po multidisciplinario con endocrinologia.

En cuanto a la fractura de fémur que presenta nuestra
paciente, podemos decir que asienta en un hueso con al-
teracion en su estructura y morfologia. El reemplazo de
hueso medular por tejido fibroso conduce a una pérdida
del patron trabecular, confiriendo en la radiografia la
lesion un aspecto en vidrio esmerilado.

La deformacion en cayado de pastor es caracteristica
de la DF poliostotica.

En un analisis de 46 casos, entre 1994 y 2010(14), se
vio que existen seis tipos de deformidades femorales en
pacientes con DF poliostotica, del tipo I al VI mas seve-
ro. El diagndstico suele ocurrir a los 5 afios de edad.
Dentro de las conclusiones, se vio que la deformacion
avanza a la peoria al transcurrir el tiempo. Nuestra pa-
ciente se encuentra en el tipo I'V, donde se observa afec-
tacion de todo el fémur, lo cual tiene implicancias clini-
cas importantes, deformidad de muslo, cojera y dolor.
Las fracturas de fémur suelen ocurrir complicando la si-
tuacion clinica. Mas alla del tratamiento quirtirgico es
esperable que su deformacion contintie avanzando.

En un estudio realizado por Leet A y colaboradores,
publicado en 2004, con 35 pacientes, la incidencia de
fractura de DF poliostdtica mostré un pico entre los 6 a
10 afios, que disminuye en cuanto aumenta la edad. Este
estudio solo toma en cuenta las fracturas en los miem-
bros. El sitio de mayor fractura es el fémur, seguido por
htmero, tibia y antebrazo. En este estudio de 35 pacien-
tes, 19 asociaban pubertad precoz, 9 hipertiroidismoy 7
otras endocrinopatias. Ademads, se encontr6 que 12 pa-
cientes presentaban una fosfaturia elevada. El estudio
concluye que los pacientes que presentan anormalidades
metabolicas tienen fracturas precozmente. Se vio una
incidencia mas temprana y un aumento en la frecuencia
en pacientes con fosfaturia elevada.

La consolidacion dsea suele ser normal. La decision
de tratamiento dependera del tipo de fractura, localiza-
cion y deformidad dsea.

Las repercusiones enddcrinas secundarias a la pu-
bertad precoz tienen como consecuencia implicancias
psicosociales, emocionales y disminucion de la talla fi-
nal (en algunos casos talla baja) por cierre precoz de los
cartilagos de crecimiento, dado el aumento de los nive-
les de estrogenos en sangre. Se han planteado otros po-
tenciales riesgos de la adultez: tendencia a la obesidad,
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aumentos de cifras de la presion arterial, alteracion del
metabolismo de hidratos de carbono y aumento del ries-
go cardiovascular con incremento de la morbimortali-
dad, por lo que es un reto diagnostico y es fundamental
el tratamiento oportuno para el médico tratante.

Ensayos clinicos no controlados encontraron que los
bifosfonatos disminuyen el dolor, mejoran la apariencia
de las lesiones en las radiografias y disminuyen la inci-
dencia de fractura, mejorando la calidad de vida"*'”. Se
sugiere también que la combinacion de bifosfonatos e
instrumentacion quirurgica puede ser beneficiosa. El
uso de bifosfonatos via intravenosa ha demostrado ser
efectivo en lesiones Oseas dolorosas; el uso de pamidro-
nato parenteral ha sido reportado como que logra mejo-
ria de la densidad 6sea en forma significativa'®).

Desde el punto de vista ortopédico el tratamiento de
las lesiones Oseas puede ser un desafio, en particular en
el caso de lesiones multiples o deformidades mayores.
Sabemos que en el caso de lesiones monostdticas el tra-
tamiento es principalmente ortopédico y solo esta indi-
cada la cirugia en caso de una gran deformidad y de un
gran dolor. El tratamiento quirurgico profilactico con
enclavijado solo es recomendado en la DF infantil. Por
lo general, el tratamiento quirtrgico se indica frente a
fracturas patoldgicas recurrentes, cuando las lesiones
causan deformidad progresiva y asocian dolor persis-
tente. Las fracturas patologicas minimamente desplaza-
das consolidan en un plazo normal, por lo que el retraso
de consolidacion o pseudoartrosis no es un problema en
estos pacientes. La principal complicacion es la defor-
macion progresiva.

Frente a una deformidad dsea el objetivo del tratamien-
to es realinear, particularmente en los huesos de carga.
Nuestra paciente presenta una cojera debida a la desvia-
cion en varo de su cadera, por la cual esta planificada su co-
rreccion quirurgica. En nifios pequefios se prefiere realizar
el tratamiento ortopédico, pero en caso de fracturas repeti-
das en huesos largos o compromiso del fémur proximal, se
prefiere el tratamiento quirtirgico.

La decision de la técnica quirtirgica se toma con los
mismos principios de osteosintesis que en huesos no pa-
toldgicos, teniendo en cuenta las alteraciones en cada
caso individualizado.

El enclavijado puede ser un desafio por las deforma-
ciones y por la calidad de hueso.

Se espera aun mayor dificultad en un esqueleto ma-
duro. En la cirugia no se han visto beneficios al realizar
curetaje, ya que éste lleva por lo general a la recurrencia
local. No se recomienda utilizar injerto 6seo, pues se ha
observado que éste se reabsorbe y es sustituido por
fibrosis nuevamente.

Leet colaboradores!'”. Se han visto mejores resulta-
dos con injerto dseo vascularizado®”.
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La decision optima del tratamiento quirtrgico no ha
sido determinada. Hay quienes recomiendan enclavija-
do endomedular en lesiones en huesos de carga con DF
severa porque provee estabilidad por mayor tiempo,
previene nuevas fracturas y el aumento de la deformi-
dad. El enclavijado, como contrapartida, puede lesionar
la fisis y ser de dificil colocacion dependiendo de la de-
formidad.

La decision en nuestra paciente fue una placa blo-
queada, la cual fue moldeada respetando la fisis. Se lo-
graron los objetivos de realineacion y consolidacion en
los tiempos apropiados (figura 3). Se va a requerir un se-
guimiento cercano de esta paciente, ya que sabemos que
la osteosintesis soluciona el problema agudo de la frac-
tura, pero no la enfermedad de base.

En la evolucion, osteotomias pueden ser necesarias
en caso de consolidacion viciosa o si esta presente la de-
formacion en fémur proximal en cayado de pastor, como
en el caso de nuestra paciente, que presenta una leve co-
jera que se espera evolucione a la peoria en el caso de no
tratarla.

Porultimo, en lo que respecta al tratamiento de la pu-
bertad precoz periférica, es inicialmente el seguimiento
clinico. De ser progresivo, como es el caso de la nifia
analizada, se usan farmacos inhibidores de la aromatasa
con accién antiestrogénica (letrozol)*". Estas nifias en
la adultez pueden tener comprometida la fertilidad. La
descendencia no tiene por qué verse afectada.

Conclusion

Estamos frente a una nifia de 8 afios que presenta SMA.
Es fundamental el diagnostico temprano y el adecuado
abordaje multidisciplinario. El diagnéstico de su enfer-
medad fue a partir de una fractura patologica de fémur
izquierdo. Desde el punto de vista traumatologico, la
nifia es tratada mediante osteosintesis de fémur con pla-
ca bloqueada lateral. Presenta una buena evolucion cli-
nica imagenologica con un buen proceso de consolida-
cion 6sea en los tiempos esperados, sin dolor, y vuelta a
la actividad diaria. Su prondstico funcional es bueno,
siendo probablemente necesaria una nueva interven-
cion a futuro debido a la deformacion en varo de su ca-
dera. Se restringe la actividad deportiva y se acttia en la
prevencion de nuevas fracturas. La paciente se encuen-
tra en control y tratamiento con endocrin6logo por su
pubertad precoz, seguimiento de repercusiones en el
metabolismo fosfo-calcico y posible aparicion de otras
patologias enddcrinas.

Summary

Introduction: polyostotic fibrous dysplasia is a low
prevalence disease, and for this reason, it often goes un-
detected. When associated to endocrinopathies and/or
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hyperpigmented skin lesions we speak about McCune
Albright syndrome.

Clinical case: eight-year old school girl who presen-
ted pathological fracture of the left femur, which was
diagnosed as polyostotic fibrous dysplasia. As it was ac-
companied by peripheral precocious puberty it constitu-
ted an indicative clinical picture of the so-called McCu-
ne Albright. Control and treatment were multidiscipli-
nary. The traumatology team performed osteosynthesis
with plaques and nails to fix the bone lesion, and evolu-
tion consolidated in a regular time frame (3 months).
Upon six months follow-up, the girl has no pain and pre-
sents no functional repercussion in daily life. From the
endocrinological perspective, the girl received preco-
cious puberty treatment with aromatase inhibitors with
the purpose of improving her final size and avoid
psychological and emotional implications.

The study presents the characteristics of this condi-
tion, as well as its vital and functional prognosis

Resumo

Introducio: a displasia fibrosa poliostdtica ¢ uma
doenca de prevaléncia muito baixa, por isso seu diag-
nostico passa despercebido na maioria dos casos. Quan-
do associada a endocrinopatias e / ou lesdes cutaneas hi-
perpigmentadas, corresponde a sindrome de McCune
Albright.

Caso clinico: estudante do sexo feminino, 8 anos,
com quadro de fratura patologica traumatica do fémur
esquerdo, com diagnostico de displasia fibrosa poliostd-
tica. Por estar acompanhada de puberdade precoce peri-
férica, configura a chamada sindrome de McCune
Albright. O controle e o tratamento foram multidiscipli-
nares. A equipe de trauma realizou osteossintese de pla-
ca ¢ parafuso da lesdo dssea com progressao a consoli-
dag@o nos prazos usuais (3 meses). Aos 6 meses de se-
guimento, a paciente ndo apresenta dor e tampouco re-
percussoes funcionais no dia a dia. Do ponto de vista en-
docrinolégico, sua puberdade precoce foi tratada com
inibidores da aromatase para melhorar sua altura final e
evitar repercussdes psicoldgicas e emocionais.

Este estudo analisa as caracteristicas desta patologia,
seu progndstico vital e funcional.
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