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Objetivos

Presentar el caso de un paciente con Sindrome de McCune-Albright que fue tratado en nuestro servicio debido a varias
fracturas para dar unas pinceladas sobre su etiologia, tratamiento y aspectos relacionados con nuestra especialidad.

Material y metodologia

La displasia fibrosa o sindrome de McCune-Albright es una enfermedad rara debida a mutaciones de novo en el gen GNAS
que regula el AMP ciclico. Se basa en la triada de: Displasia fibrosa de hueso (sustitucion del tejido 6seo normal por tejido
fibroso), machas café con leche y pubertad precoz. Ademas, puede asociar dolor 6seo, deformidades, fracturas patologicas,
escoliosis y alteraciones endocrinas y afectacion renal en el 50% de los pacientes.

El diagnostico se basa en test genéticos para la identificacion de la mutacion, gammagrafia 0sea que puede detectar las zonas
de displasia, analisis hormonales y de orina para el despistaje de alteraciones endocrinas.

A dia de hoy, no existe tratamiento especifico para esta patologia, aunque se pueden emplear bifosfonatos para el dolor
0seo, cirugias correctoras en las deformidades, osteosintesis de las fracturas y el tratamiento médico correspondiente de los
desajustes hormonales que puedan acontecer.

Resultado

Paciente que acude a nuestras consultas por cojera, se realizan radiografias que muestran deformidad bilateral de féeémur en
Baston de pastor o fémur proximal varo (Figura 1) y genu valgo izquierdo. Habia sido diagnosticado previamente de Sindrome
de McCune-Albright presentando manchas café con leche, hipertiroidismo y genética compatible. Se completa estudio con
gammagrafia que muestra displasia poliostotica en calota y extremidades superiores e inferiores.

En 2017 sufre fractura de tercio proximal de fémur derecho tratada con clavo endomedular de la que se toman muestras que
confirman la displasia (Figura 2)

En 2020 se realiza hemiepifisiodesis bilateral por genu varo.

Dos anos después se realiza intervencion de coxa vara izquierda grave mediante osteotomia con clavo y placa sobre trocanter
mayor (Figura 3)

Como tratamiento médico, la paciente recibe zolendronato y suplementos de fosforo.
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Conclusiones:

A pesar de ser una enfermedad rara con una prevalencia de entre 1/100.000 o 1/1.000.000, el sindrome de McCune-Albright
produce alteraciones 0seas que precisaran tratamiento por parte de nuestra especialidad por lo que debemos conocer su
clinica y manejo.
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