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RESUMO

A displasia 6ssea é descrita como uma desordem benigna de desenvolvimento dsseo, caracterizada pela subs-
tituicdo de osso normal por uma proliferacdo excessiva de tecido conjuntivo fibroso. Essa condicdo pode estar
presente em um Unico osso (Displasia Fibrosa Monostdtica) ou em até 75% de todo o esqueleto (Displasia
Fibrosa Poliostotica). Alteracoes cutdneas e enddcrinas podem estar associadas a displasia fibrosa poliostdtica,
caracterizando a Sindrome de McCune-Albright. O diagndstico baseia-se na histdria, apresentacdo clinica, nos
exames radiograficos e, quando necessario, em exames histopatoldgicos. A transformacao da displasia fibrosa
em lesdo maligna ou sarcomatosa é uma complicacdo rara. O trabalho desenvolvido tem como objetivo relatar
um caso de displasia 6ssea poliostética em um paciente do género masculino de 40 anos, que foi submetido
a procedimento cirdrgico para osteoplastia através do acesso de Weber-Ferguson.

Descritores: Displasia Fibrosa Ossea. Osteotomia. Ossos Faciais/cirurgia.

ABSTRACT

Bone dysplasia is described as a benign disorder of bone development, characterized by the replacement of normal
bone by an excessive proliferation of fibrous connective tissue. The condition may be present in a sinlge bone
(monostotic fibrous dysplasia) or in up to 75% of the entire skeleton (polyostotic fibrous dysplasia). Cutaneous
and endocrine changes may be associated with polyostotic dysplasia, characterizing the McCune-Albright syn-
drome. Diagnosis is based on the history, clinical presentation, radiographic examinations and, when necessary,
on histopathological studies. The transformation of fibrous dysplasia into a malignant or sarcomatous lesion is
a rare complication. The purpose of the present study is to report the case of polyostotic bone dysplasia in a
40-year-old male patient who was submitted to a osteoplasty using the Weber-Fergsun approach.

Keywords: Fibrous Dysplasia of Bone. Osteotomy. Facial Bones/surgery.
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INTRODUCAO

Displasia fibrosa é descrita como uma desordem
benigna de desenvolvimento dsseo, com semelhanca
a um tumor, de progressao lenta, caracterizada pela
substituicdo de osso normal por uma proliferacao
excessiva de tecido conjuntivo fibroso celular, entre-
meado com trabéculas dsseas irregulares'?,

Em 1891, Von Recklinghausen denominou de
“osteites fibrosa generalisata” condigbes patoldgicas
que caracterizavam por deformidades e alteragdes
oOsseas**. Entretanto, somente em 1938, Liechtenstein
e Jaffe reconheceram essas condi¢des descritas, ante-
riormente, como uma enfermidade bem caracterizada
e a nomearam displasia fibrosa®®.

A etiologia dessa entidade ainda é desconhecida,
entretanto diversos estudos recentes afirmam que
seu surgimento esta relacionado a uma mutacdao no
gene Gs-Alfa’8. Segundo Neville et al.?, a displasia
fibrosa € uma condicdo esporadica, resultante de
uma mutacdo pods-zigotica do gene GNAS 1 (proteina
ligada ao nucleotideo guanina, alfa-estimulante da
atividade do polipeptidio 1). Por isso, afirma-se que,
quando a mutacao ocorre durante o periodo da vida
embrionaria, o resultado esperado sera de multiplas
lesdes dsseas de displasia fibrosa, podendo ainda
existir anormalidades cutaneas e enddcrinas. Porém,
se a mutacdo acontecer durante a vida pds-natal, a
progénie das células modificadas sera essencialmente
confinada a um local, resultando em displasia fibrosa
que afeta um Unico 0sso?®. Sendo assim, a displasia
fibrosa divide-se em dois tipos, variando quanto a sua
forma de apresentacdo: a monostdtica, na qual apenas
um Unico osso € afetado, e a poliostética, na qual sdo
acometidos dois ou mais 0ss0s*°.

A forma monostdtica ndo apresenta predilecdo por
sexo e é encontrada em cerca de 70% de todos seja
os casos de displasia fibrosa, sendo os o0ssos gnaticos
os sitios mais comumente afetados!'. Os casos de dis-
plasia fibrosa monostética, em sua maioria, sdo diag-

nosticados durante a segunda década de vida, sendo

a tumefacao indolor a caracteristica mais comum?®2,

A displasia fibrosa poliostética € uma condicao
pouco comum, apresentando maior prevaléncia para
0 género feminino. O nimero de ossos acometidos
varia de poucos a 75% de todo o esqueleto, sendo
que quase todos os pacientes portadores de displasia
fibrosa poliostotica apresentam envolvimento cranio-
facial com predilecao surpreendente por um lado do
corpo'®. O acometimento de dois ou mais 0ssos as-
sociado com pigmentacoes café-com-leite caracteriza
a Sindrome de Jaffe-Lichtenstein. Quando, além da
displasia fibrosa poliostdtica e das pigmentacgoes café
com leite, s3o encontradas mudltiplas endocrinopa-
tias, como precocidade sexual, adenoma pituitario ou
hipertelorismo. A triade é chamada de Sindrome de
McCune Albright!t12,

Os sinais e sintomas da displasia fibrosa relacio-
nam-se diretamente ao seu crescimento e aos 0ssos
envolvidos. Os principais sintomas referidos pelos
pacientes, quando presentes, sao: latejamento ou
desconforto, calor no local da lesao, diplopia, diminui-
¢do da acuidade visual, podendo levar, até mesmo, a
perda da visao, surdez, obstrucdo nasal e tontura>?’.
Quanto aos sinais presentes, comumente se obser-
vam as deformidades cranio-faciais, como: assimetria
facial, proptose, restricao de movimentos oculares,
ma-oclusdo dentaria, fraturas patoldgicas e sinusite
cronica>'31%, Uma outra caracteristica muito comum
na assimetria facial € a leontiase dssea, causada pela
expansdo da maxila, com perda do angulo nasomaxilar,
gerando uma aparéncia facial de felino®.

A displasia fibrosa pode ser avaliada pela radiogra-
fia convencional, cintilografia, ressonancia magnética
e tomografia computadorizada (TC)>°, embora a TC
seja considerada o exame de escolha na avaliacao
das lesdes cranio-faciais’. Para a avaliagao da displasia
fibrosa, a TC tem sido muito utilizada, pois demonstra,
com maior exatiddo, a extensdo e a radiodensidade
da lesao, além de ser de fundamental importancia no

planejamento cirirgico, quando necessario'®1,
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A principal caracteristica radiografica € uma opa-
cificagao fina, com aspecto de “vidro fosco” ou “vidro
despolido”, que resulta da sobreposicdo de uma miriade
de trabéculas 6sseas mal calcificadas, dispostas de
forma desorganizada. As lesdes de displasia fibrosa
nao sdo bem demarcadas, misturando-se com as
margens do osso sadio adjacente, o que torna mais
dificil definir os limites precisos da lesdo?. Entretanto,
0 aspecto classico de “vidro despolido” esta longe
de ser uma constante, podendo, em alguns casos,
manifestar-se na forma de imagens radiollcidas uni
ou multiloculares, ou até mesmo de imagens mistas
com aspecto pagetoide’.

Os aspectos radiograficos estdo relacionados dire-
tamente com o estagio de desenvolvimento da lesdo
(deposicao e distribuicdo do tecido fibro-6sseo). Na
forma mais comum de apresentacdo, com aspecto
de “vidro despolido”, existem poucas patologias com
esse tipo de manifestagao, sendo considerado bastante
sugestivo de displasia fibrosa’.

Ao exame microscopio, a displasia fibrosa apre-
senta-se como trabéculas irregulares (quanto ao
tamanho, formato e distribuicdo), de osso imaturo
em um estroma fibroso celular, frouxamente organi-
zado. As trabéculas 6sseas nao sdo unidas entre si,
assumindo frequentemente formas curvilineas, que
lembram os caracteres chineses*!3. O osso lesional
se funde diretamente ao osso normal na periferia
da lesdo, ndo sendo visualizada capsula ou linha de
marcacao separando-os. Entretanto, apenas o exame
histopatoldgico ndo permite o diagndstico da displasia
fibrosa devido a semelhanga que diferentes lesdes
fibro-6sseas tém entre si’.

A displasia fibrosa deve ser diferenciada pelos
exames de imagens e, quando necessario, pelo exa-
me anatomopatoldgico de diversas lesGes, como: a
hiperostose, o osteoma, osteocondroma, cordoma,
meningioma hiperostético, granuloma reparador de
células gigantes, tumor marrom do hiperparatiroidismo
e fibroma ossificante. Entre as entidades citadas, o

fibroma ossificante é o principal diagndstico diferencial
da forma monostética da displasia fibrosa devido a se-
melhanca clinica, radioldgica e anatomopatoldgica®.

A transformagao da displasia fibrosa ndo associada
a sindromes em lesdao maligna ou sarcomatosa € uma
complicacdo rara, ocorrendo em cerca de 0,5% dos
casos. Para os pacientes que possuem a Sindrome de
McCune Albright, essa malignizagao ocorre em cerca de
4%*419, Os tipos mais comuns de sarcoma originados a
parir da displasia fibrosa sao osteosarcoma, fibrosarcoma
e condrosarcoma. A suspeita para a transformagao em
lesdes malignas pode surgir a partir dos sinais clinicos,
que incluem a dor crescente, 0 aumento de tamanho
ou a aparéncia repentina de uma massa de tecido mole
e niveis aumentados de fosfatase alcalina no soro. Os
sinais observados em imagens que sdo sugestivos da
transformacao em lesdo maligna incluem o aumento de
tamanho e irregularidades na regido de displasia fibrosa,
massa de tecido mole e de destruicdo dssea’.

Em muitos casos, a lesao tende a estabilizar-se, e
cessa 0 crescimento quando a maturacao do esqueleto
¢ alcancada, entretanto em alguns casos, o crescimento,
mesmo lento, ocorre em pacientes adultos?. Sendo assim,
a escolha do tratamento ainda hoje é controversa’. Chen
e Noordholf.2® desenvolveram um protocolo de tratamento
baseado na localizacao das lesdes. A mandibula e o0 osso
alveolar da maxila deveriam ser tratados com excisao
conservadora e recontorno; a regido frontal, orbitaria,
nasal, etmoidal, zigomatica e maxilar deveriam ser tra-
tadas por excisao radical e reconstrucdo.

Atualmente, o tratamento cirdrgico de resseccao
ou osteoplastia com recontorno cosmético é preconi-
zado quando ha comprometimento funcional ou esté-
tico causado pela lesdo, entretanto deve ser adiado o
maximo possivel devido a possibilidade de recorréncia
Nos casos em que o crescimento dsseo esteja ativo”2!,
A intervencao cirdrgica precoce pode evitar uma res-
secgao mais extensa posteriormente?®.

As lesGes pequenas, particularmente na mandibula,
podem ser ressecadas cirurgicamente na sua totalidade
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sem muita dificuldade, entretanto, a natureza difusa
e a grande extensao de muitas lesGes, principalmente
aquelas da maxila, impedem a remogao sem cirurgia
extensa??, Esse procedimento cirlrgico pode ocasio-
nar deformidades e perdas funcionais que poderao ser
mais deletérias que a displasia fibrosa. Para recons-
trucdo dessas areas ressecadas, podem ser utilizados
enxertos 0sseos autdgenos de sitios ndo acometidos,
implantes aloplasticos, ou mesmo, o préprio 0sso
afetado apds remodelagao?’.

A prevaléncia de novo crescimento 0sseo apds a
reducdo cirdrgica € incerta, mas se estima que entre
25% a 50% dos pacientes apresentam algum grau
de crescimento apds a osteoplastia da lesdo, sendo
a recorréncia mais comum nos pacientes jovens??. A
radioterapia para a displasia fibrosa é contraindicada,
devido a literatura relacionar com a transformacao
maligna da lesdo pos-irradiacdo®18,

Dessa forma, o presente estudo tem como objetivo
relatar um caso de displasia dssea poliostdtica em um
paciente do género masculino que foi submetido a
procedimento cirlrgico para osteoplastia através do

acesso de Weber-Ferguson.

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, 40 anos de idade,
leucoderma procurou o Servigo de Cirurgia e Traumato-
logia Bucomaxilofacial da Universidade Federal da Bahia,
gueixando-se de aumento de volume em face.

O paciente relatou que, apesar de ter notado
tal alteragao ha vinte e cinco anos, nunca buscou
tratamento devido a auséncia de sintomatologia. A
sua queixa principal era a necessidade de melhorar o
guadro estético.

Ao exame clinico extrabucal, em uma vista infero-
superior, foi constatada assimetria facial, apresentando
aumento volumétrico em regido do complexo zigoma-
tico, maxila e mandibula do lado direito. A palpaco,
foi observado um aumento de consisténcia endurecido
em regido de maxila (Figura 1).

Figura 1: Aspecto infero-superior, evidenciando assimetria
facial.

Com o obijetivo de realizar diagndstico, foram solici-
tados exames complementares. A tomografia computa-
dorizada revelou imagem hiperdensa, comprometendo
importantes estruturas faciais. O tumor envolvia palato,
maxila, complexo zigomatico lado direito, mandibula,
esfenoide, etmoide e apresentava-se comprimindo as
cavidades orbitaria e nasal (Figura 2).

LU

Figura 2: Tomografia computadorizada, exibindo imagem
hiperdensa

Com base nos aspectos clinicos e imaginoldgicos
da lesdo, estabeleceu-se uma suspeita diagnostica
de displasia fibrosa. Em sua histéria médica, ndo foi
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observada alteragdo sistémica bem como nenhuma
anormalidade nos exames laboratoriais.

Inicialmente, optou-se pela realizagdo de uma
bidpsia incisional, ja que se tratava de uma lesdo ex-
tensa e a abordagem cirdrgica seria ampla. A coleta
do material foi realizada no ambulatério de cirurgia
bucomaxilo da UNIME/BA, sob anestesia local, sendo
0 paciente medicado e orientado quanto aos cuidados
pos-operatarios. O resultado do exame histopatoldgico
foi de displasia fibrosa Ossea, registro: PC 076/07.

O paciente foi encaminhado ao centro cirtrgico do
Hospital Santo Antonio (OSID), Salvador/BA, submeti-
do a procedimento cirirgico sob anestesia geral, com
intubagdo orotraqueal. Realizou-se o acesso cirdrgico
Weber-Ferguson para o lado direito, dissecagao por
planos e ampla visualizacdo do tumor .

A resseccao parcial da lesdo foi realizada com
cinzel e martelo e, posteriormente, a correcao das es-
piculas ésseas com instrumentos rotatorios (Figura 3).
Todo material coletado na cirurgia foi encaminhado ao
Centro de Patologia da Universidade Federal da Bahia,
registro: 152/08 para analise histopatoldgica, que con-
firmou o diagnostico de displasia fibrosa. O paciente

evoluiu no pds-operatorio sem intercorréncias.

Figura 3: Aspecto transoperatério, resseccdo parcial da
lesdo.

No momento, o paciente encontra-se com 2 anos
de acompanhamento poés-operatoério, sem sinais cli-
nicos de recorréncia e resultado estético satisfatorio
(Figuras 4 e 5).

Figura 4: Aspecto extraoral frontal, pré-operatorio.

Figura 5: Aspecto extraoral frontal, pds-operatorio.

DISCUSSAO

A displasia fibrosa é uma patologia responsavel por
cerca de 2,5% dos tumores Gsseos, e mais de 7% de
todos os tumores nao malignos do osso*!3. Nas suas
variadas formas, afeta um em cada 4.000 a 10.000
individuos, ndo tendo relacao com fator hereditario'.

A regido cranio-facial € um importante sitio de
acometimento da displasia fibrosa, com destaque para
a maxila e mandibula’®. Normalmente, as lesoes da
mandibula sdo verdadeiramente monostdticas, entre-
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tanto as lesdes da maxila envolvem frequentemente os
0ssos adjacentes (como zigoma, esfenoide e occipital),
caracterizando a forma poliostética?. A displasia fibrosa
cranio-facial pode afetar ainda ossos frontais, ossos
nasais e base do cranio®. Referente aos exames to-
mograficos do caso apresentado, foi evidenciado com-
prometimento dos 0ssos palatinos, maxila, complexo
zigomatico lado direito, mandibula, esfenoide, etmoide,
bem como regido de cavidade nasal e orbitaria direita.
Entretanto, o paciente queixava-se unicamente quanto
a assimetria localizada, principalmente nas regices
zigomatico-maxilares.

Nos casos de displasia fibrosa poliostotica, o diag-
nostico normalmente é realizado apenas com base nos
sintomas clinicos e nas imagens radiograficas. Ja na
forma monostotica, pode ser associado, quando ne-
cessario, a bidpsia do 0sso, porém esse procedimento
deve ser evitado quando houver um risco de fratura
patoldgica??. No caso clinico, tratava-se de um paciente
com suspeita de displasia fibrosa poliostotica, sem
existéncia de endocrinopatias ou manchas na pele,
descartando-se, assim, a suspeita de associagdes com
sindromes, como a Sindrome de Jaffe-Lichtenstein e a
Sindrome de McCune Albright. No entanto, foi optado
pela realizacao da bidpsia incisional, com a finalidade
de confirmar o diagndstico devido ao amplo compro-
metimento dos 0ssos cranio-faciais.

O tratamento ainda hoje é discutivel, principalmen-
te em relacdo as lesGes em terco médio de face, as
quais sao de dificil acesso, quando, apds a intervencdo
cirdrgica, podem ser encontrados déficits estéticos e
funcionais. Por isso, a melhor escolha para abordagem
nessa regido é através da resseccdo parcial ou remode-
lagdo Ossea. As cirurgias agressivas ficam reservadas
aos demais casos em que haja comprometimento da
visdo ou da dentigdo®. O paciente do caso clinico
exposto apresentava importante comprometimento
do terco médio facial do lado direito, porém sem
maloclusdo ou obstrucdo nasal e com acuidade visual
preservada. A cirurgia proposta foi realizar um amplo

acesso cirdrgico, com finalidade de melhor expor a
lesao, bem como diminuir o tracionamento de tecido
mole, auxiliando dessa forma na diminuicdao do tempo
cirtrgico e na reparagao tecidual. Foi feita a opcdo pela
remodelacao facial por meio de osteoplastia, acordan-
do com os autores anteriormente citados.

CONSIDERAGCOES FINAIS

Diante do caso clinico exposto, a displasia fibrosa
€ considerada de uma patologia, que pode apresentar
um alto grau de comprometimento funcional e esté-
tico, gerando, dessa forma, problemas psicoldgicos
e de aceitagdo social. Ao se diagnosticar esse tipo
de alteracdo, deve-se necessariamente investigar a
possibilidade de ocorréncia associada a sindromes,
com a finalidade de se oferecer o melhor progndstico
e tratamento para o paciente. O tratamento cosmético
parece ser a melhor forma de terapia nos casos de
maior comprometimento dsseo bem como a neces-
sidade de acessos amplos para melhor visualizacao

dessas lesoes extensas.
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