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RESUMO

A displasia fibrosa é uma desordem congénita, ndo hereditéria, de etiologia desconhecida, carater benigno, e
recidivante, caracterizado pelo desenvolvimento de tecido fibroso e traves ostedides que substituem gradualmente
0 0sso normal. Essa lesdo pode abranger um ou mais 0ssos, sendo a maxila o osso facial mais afetado. Sua ocorréncia
no esqueleto cranio-facial é frequente e varia em gravidade, desde uma lesdo monostética assintomatica até um
envolvimento poliostético, resultando em déficit funcional progressivo e problemas estéticos. O objetivo desse
trabalho é apresentar um caso clinico, de um paciente, 52 anos de idade, do género feminino, melanoderma,
que compareceu ao servico de cirurgia Bucomaxilofacial do Hospital Municipal Lourenco Jorge no Rio de Janeiro
com queixa principal de aumento de volume em regido de molares direito. Ao exame fisico intrabucal observou-
se lesdo tumoral, de coloracdo semelhante a mucosa, de consisténcia rigida, medindo aproximadamente 10
cm em seu maior didmetro, com aproximadamente 5 anos de evolugdo. Neste caso, foi utilizado a Tomografia
Computadorizada, no qual foi o principal exame radiografico para demonstrar a extensdo, como também a
radiodensidade da lesdo, sendo de fundamental importancia no planejamento cirtrgico e acompanhamento
do paciente pds-cirurgia. O diagndstico foi confirmado através do exame histopatolégico e o tratamento de
escolha foi a resseccdo cirdrgica da lesdo. Conclui-se que o diagnoéstico e tratamento precoces permitirdo uma
cirurgia mais conservadora, limitando-se assim possiveis sequelas como comprometimento funcional e estético. E
o acompanhamento é de fundamental importancia para detectar recidivas e possiveis transformacdo maligna da
lesdo em estagio inicial.

Palavras-Chave: Displasia Fibrosa Ossea, Doencas do Desenvolvimento Osseo, Mutagcio.

ABSTRACT

Fibrous dysplasia is a congenital, non-hereditary disorder, of unknown etiology, benign, and recurrent, characterized
by the development of fibrous tissue and osteoid beams that gradually replace normal bone. This lesion may cover
one or more bones, the maxilla being the facial bone most affected. Its occurrence in the craniofacial skeleton is
frequent and varies in severity, from an asymptomatic monostotic lesion to a polyostotic involvement, resulting in
progressive functional deficit and aesthetic problems. The objective of this study is to present a clinical case, of a
52-year-old female patient, melanoderma, who attended the service of oral and maxillofacial surgery at Hospital
Municipal Lourengo Jorge in Rio de Janeiro with the main complaint of increased volume in the region of right
molars. On intra-oral physical examination, a tumor lesion, similar in color to the mucosa, of rigid consistency,
measuring approximately 10 cm in its largest diameter, with approximately 5 years of evolution, was observed. In
this case, computed tomography was used, which was the main radiographic exam to demonstrate the extent, as
well as the radiodensity of the lesion, being of fundamental importance in the surgical planning and monitoring of
the post-surgery patient. The diagnosis was confirmed through histopathological examination and the treatment
of choice was surgical resection of the lesion. It is concluded that early diagnosis and treatment will allow for
a more conservative surgery, thus limiting possible sequelae such as functional and aesthetic impairment. And
monitoring is of fundamental importance to detect recurrences and possible malignant transformation of the
lesion at an early stage.

Keywords: Fibrous Dysplasia of Bone, Bone Diseases, Developmental, Mutation
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INTRODUCAO

A displasia fibrosa (DF) é descrita como um distirbio benigno do desenvolvimento ésseo, de evolugdo lenta,
definida pela substituicdo do osso normal pela proliferagdo excessiva de tecido conjuntivo fibroso celular interca-
lado por trabéculas ésseas de configuracdo irregulares, mais curtos e finos e mais numerosos 1,2,3,4. Em 1891,
Von Recklinghausen a denominou de “osteites fibrosa generalisata” condi¢des patoldgicas que se caracterizavam
por deformidades e alteragdes dsseas 5,6. Em 1938 os autores Liechtenstein e Jaffe reconheceram essa patologia
descrita, anteriormente, como uma enfermidade bem caracterizada, e a nomearam de displasia fibrosa 7,8. A
etiologia dessa patologia ainda é desconhecida, porém, diversos estudos recentes afirmam que seu surgimento
esta relacionado a uma mutagdo no gene Gs-Alfa 9.

Neville descreveu a displasia fibrosa como uma condicdo esporadica, resultante de uma mutagdo pds-zigética do
gene GNAS 1, no qual é uma proteina ligada ao nucleotideo guanina, alfa-estimulante da atividade do polipep-
tidio 1. Autores afirmam que quando a mutagdo ocorre durante o periodo da vida embrionaria, o resultado sera
de mudltiplas lesdes 6sseas de displasia fibrosa, podendo ainda existir anormalidades cutdneas café-com-leite e
enddcrinas associada a sindrome de McCune-Albright. Porém, se a mutacdo acontecer durante a vida pds-natal,
a proveniéncia das alteracdes celulares serd essencialmente confinada a um local, resultando em displasia fibrosa
que afeta um Unico osso 2,11. Sendo assim, a displasia fibrosa vai ser classicamente dividida em dois tipos, vari-
ando de acordo com a sua forma de apresentacdo: a monostoética, no qual, apenas um Unico osso é afetado, e a
poliostética, onde sdo acometidos dois ou mais ossos 11.

A forma monostética da displasia fibrosa é normalmente encontrada em pessoas mais velhas, enquanto a forma
poliostotica estd associada a criangas com menos de 10 anos de idade 12. Os sinais e sintomas da displasia fibrosa
relacionam-se diretamente ao seu crescimento e aos ossos envolvidos. Os principais sintomas mencionados pelos
pacientes, quando presentes, sdo: latejamento ou desconforto, calor no local da lesdo, diplopia, diminuicdo da
acuidade visual, podendo levar, até mesmo, a perda da visdo, surdez, obstrucdo nasal e tontura 13,14,15. Quanto
aos sinais presentes, comumente se observam as deformidades cranio-faciais, como: assimetria facial, proptose,
restricdo de movimentos oculares, méa-oclusdo dentéria, fraturas patolégicas e sinusite crénica 7,13,14. Uma outra
caracteristica muito comum na assimetria facial é a leontiase 6ssea, causada pela expansdo da maxila, com perda
do angulo nasomaxilar, gerando uma aparéncia facial de felino 7.

A tomografia computadoriza é o exame de imagem escolha para avaliar a displasia fibrosa onde demonstra, com
maior exatiddo, a extensdo e a radiodensidade da lesdo, além de ser de fundamental importancia no planejamento
cirurgico e no seguimento longitudinal dos pacientes operados 11,16,17.

O tratamento cirdrgico empregado é a resseccdo total da lesdo ou osteoplastia com recontorno estético é pre-
conizado quando ha comprometimento funcional ou estético causado pela lesdo, entretanto deve ser adiado o
méximo possivel devido a possibilidade de recorréncia nos casos em que o crescimento 6sseo esteja ativo 9,18. A
intervencdo cirargica precoce pode evitar uma resseccdo mais extensa posteriormente 19.

Dessa forma, o presente estudo tem como objetivo relatar um caso de displasia 6ssea monostotica em uma paci-
ente do género feminino, que foi submetida ao procedimento cirtrgico para ressec¢do da lesdo através do acesso
cirargico intraoral.
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RELATO DE CASO

Paciente do género feminino, 52 anos, melanoderma, procurou o servico de cirurgia e traumatologia bucomaxilo-
facial do Hospital Municipal Lourenco Jorge - HMLJ, no Rio de Janeiro, queixando-se de aumento de volume na
regido geniana direita. Na anamnese a paciente relatou ter percebido tal alteragdo ha cinco anos, mas nunca bus-
cou tratamento devido a auséncia de sintomatologia dolorosa, a mesmo ndo se referiu a nenhum trauma prévio.
Ao exame clinico extraoral, em visdo inferior-superior, foi constatada assimetria facial, apresentando aumento
volumétrico em regido do complexo zigomatico e maxila do lado direito, com desaparecimento do sulco nasoge-
niano direito, sem alteracdo da cor da pele, linfadenopatia ou qualquer outra alteracdo. A palpacio, foi observado
um aumento de consisténcia endurecido em regido de maxila (Figura 1).

Figura 1: Imagem extraoral evidenciando aumento de volume em regido geniana direita.

Ao exame clinico intraoral, observou-se aumento de volume na regido de canino superior direito até a tuber-
osidade maxilar direita, com o desaparecimento completo do fundo de vestibulo, com mucosa bucal de aspecto
normal, superficie lisa, regular e sem ulceragdes (Figura 2).

Figura 2: Imagem intraoral onde é observado o desaparecimento completo do fundo de vestibulo.
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Com o objetivo de realizar diagnoéstico, foram solicitados exames complementares. A tomografia computador-
izada revelou imagem hiperdensa, sendo uma massa expansiva envolvendo maxila e regido palatina e compressdao
da cavidade nasal e seio maxilar. Foi realizada a reconstru¢do em 3D onde permitiu visualizar a extensdo, volume,
densidade da lesdo e a relagdo com outras estruturas anatémicas, o que facilitou o plano de tratamento (Figura 3).

Figura 3: Reconstrucdo em 3D onde permitiu visualizar a extensdo, volume, densidade da lesdo e a relacdo com
outras estruturas anatémicas.

Municipal Loureco Jorge/RJ sob anestesia local, sendo a paciente medicada e orientada quanto aos cuidados pds-
operatoérios. O resultado do exame histopatoldgico foi de displasia fibrosa dssea.

A paciente foi encaminhada ao centro cirdrgico do Hospital Municipal de Lourengo Jorge - HMLJ, no Rio de Janei-
ro, onde foi submetida ao procedimento cirdrgico sob anestesia geral, com intubagdo Nasotraqueal, foi realizada a
incisdo no fundo do vestibulo superior direito, para exposicdo da lesdo, e resseccdo parcial da lesdo e osteoplastia
para correcdo de pontas 6sseas com broca esférica (Figura 4).

Figura 4: Exposicdo da lesdo, e resseccdo parcial da lesdo e osteoplastia para correcdo de irregularidades 6sseas
com broca esférica.

Todo material coletado na cirurgia foi encaminhado ao servico de patologia bucal da Universidade Estadual do
Estado do Rio de Janeiro - UERJ, para andlise histopatolégica, que confirmou o diagnéstico de displasia fibrosa
(Figura 5). O paciente evoluiu no pds-operatério sem intercorréncias.

Figura 5: Andlise histopatoldgica,
que confirmou o diagndstico
de displasia fibrosa.
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No pds-operatério de apos sete dias da cirurgia foi observado bom estado geral da paciente, com evolugdo no
processo de cicatrizacdo (Figura 6). No momento, a paciente ndo retornou para consulta de acompanhamento,
onde ndo conseguimos obter informagdes a respeito de recorréncia e resultado estético pos-operatério.

Figura 4: Exposicdo da lesdo, e resseccdo parcial da lesdo e osteoplastia para correcdo de pontas 6sseas com broca
esférica.

DISCUSSAO

A displasia fibrosa é uma doenca incomum, congénita, benigna, caracterizada por modelagem 6ssea defeituosa,
com substituicdo gradual do osso normal, por tecido conjuntivo fibro-ésseo, no qual apresenta vérios graus de
metaplasia 6ssea. Alguns autores acreditam ser uma anomalia congénita do desenvolvimento tecidual mesenqui-
mal 20.

E responsavel por cerca de 2,5% dos tumores 6sseos e mais de 7% de todos os tumores 6sseos ndo malignos
20,21,22. Em suas duas formas, a displasia fibrosa afeta um em cerca de cada 4.000 a 10.000 pessoas, ndo sendo
transmitido por fator hereditario 1. Aproximadamente 70% dos casos se manifestam na primeira década de vida,
com crescimento lento, estabilizando-se na puberdade, acompanhado do esqueleto. E mais frequente no sexo
feminino, e recorrente em cerca de 37% dos casos em adultos 20. A displasia fibrosa afeta os ossos da face e
do cranio em quase 50% dos pacientes com displasia fibrosa poliostética, e em 10% a 27% dos pacientes com
displasia fibrosa monostética 8.

Ainda permanece com sua etiologia desconhecida segundos alguns autores, no qual descrevem teorias embri-
olégicas, neuroldgicas e congénitas para explicar sua etiologia 23,24,25. Neville descreve a displasia fibrosa como
uma condi¢do esporadica que resulta de uma mutacdo pés-zigomaética no gene GNAS1 (proteina ligada a ativi-
dade de estimulagdo K do nucleotideo guanina do polipeptideo 1) 2.

A condicdo é dividida em dois grupos, sendo classificada quanto a forma de apresentacdo: monostética e poli-
ostotica. A forma monostética é aquela em que ocorre o acometimento de um osso ou de ossos adjacentes 26.
E considerada a forma mais comum, correspondendo a aproximadamente 70% dos casos 26. As faixas etarias
acometidas sdo a de criancas e a de adultos jovens, sem predominancia por género 26. A forma poliostética, por
seu lado, é aquela que acomete em dois ou mais 0ssos sem contiguidade, e reproduz aproximadamente 30% de
todos os casos. As faixas etdrias acometidas sdo semelhantes as da forma monostética, com predominéncia do
género feminino, como no caso apresentado nesse artigo 26.
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Os principais aspectos clinicos classicos da displasia fibrosa sdo o grande aumento de volume da cortical dssea
por vestibular, lento e assintomaético, tendo consisténcia firme a palpagdo, o que resulta, constantemente, em
deformidades extensas na face 28. Dificilmente ocorre ruptura do periésteo, sendo a expansdo 6ssea, na maior
parte dos casos, recoberta por mucosa integra e de coloragdo normal. Eventualmente ocorre presenca de Ulceras,
a ndo ser que a massa tecidual venha a interferir na oclusdo durante o processo mastigatério, ocasionando em
Ulceras traumaticas 28. Em relacdo aos elementos dentdrios, estes permanecem vitais, podendo ficar malocluséo,
inclinados para vestibular ou lingual ou deslocadas, ndo havendo mobilidade dentéria 28.

No inicio a displasia fibrosa € uma doenca assintomatica. Os sinais e sintomas na displasia fibrosa dependerdo da
localizagdo da lesdo e do efeito compressivo nas estruturas vizinhas a medida que o tumor cresce lentamente. Os
sinais e sintomas mais observados sdo assimetria e deformidade facial; fraturas patolégicas; obstru¢do dos seios
paranasais gerando infec¢des recorrentes, cistos e mucoceles; anosmia, dor de cabeca, perda de acuidade visual
por compressdo do nervo 6ptico; alteragdo dos movimentos oculares, ptose, exoftalmia, estrabismo, perda audi-
tiva condutiva, latejamento ou desconforto, algum calor no local da lesdo e diplopia. 13,29. Outra caracteristica
muito comum da assimetria facial é a leontiase dssea, causada pela expansdo da maxila, com perda do dngulo
nasomaxilar, gerando uma aparéncia facial felina 7.

O diagnostico por imagem da displasia fibrosa pode ser feita por radiografia panoramica, cintilografia, ressonan-
cia magnética e tomografia computadorizada. Radiograficamente observa-se um cértex delgado e bordas bem
delimitadas. A imagem radiogréfica classica da displasia fibrosa é um aspecto de vidro despolido (ground glass),
decorrente da juncdo dos componentes fibro-6sseos, que determinam a densidade radiogréfica, esse aspecto
geralmente é observado em pacientes jovens. As imagens observadas pela tomografia computadorizada (TC)
dependem da proporg¢do entre o tecido fibroso e o dsseo 34.

O diagnéstico diferencial inclui lesdes benignas: cisto unilocular solitario, fibroma néo ossificante, granuloma eo-
sinofilico, colesteatoma, meningioma, doenca de Paget, osteocondroma, fibroma ossificante, granuloma repara-
tivo de células gigantes, exostoses, cisto désseo aneurismético, osteite fibrosa cistica; e malignidades, tais como:
Sarcoma e lesdo osteoliticas metastaticas 35.

O tratamento ainda hoje é discutivel, principalmente em relagdo as lesdes em terco médio de face, as quais sdo de
dificil acesso, quando, apés a intervencdo cirtrgica, podem ser encontrados défices estéticos e funcionais. Por isso,
a melhor escolha para abordagem nessa regido é através da resseccdo parcial ou remodelacdo 6ssea. As cirurgias
agressivas seguida de técnicas complexas de reconstrugdo tem sido, por vezes, o tratamento de escolha para os
casos de doenca avancada em que haja comprometimento da visdo ou da denticdo 36. A observagdo clinica é
sugerida para lesdes de displasia fibrosa que ndo apresentam risco de fratura ou deformidade patolégica 38.

Em poucos estudos, pacientes primariamente com doenca poliostética tém sido tratados efetivamente com te-
rapia com bisfosfanatos, como pamidronato intravenoso e o aledronato oral. Estes tem mostrado alivio na dor
e melhora da resisténcia esquelética 2. Entretanto, sdo necessarios estudos adicionais para avaliagdo dos riscos e
beneficios da terapia com bisfosfanatos.

Os achados microscépicos tipicas das lesdes consistem em trabéculas de formato irregular de osso imaturo em um
estroma celular fibroso arranjado frouxamente 2.

Transformacgdo maligna ou sarcomatosa da displasia fibrosa € uma complicagdo rara, ocorrendo em 0,4% a 4%
dos casos 37. As neoplasias sdo quase exclusivamente osteossarcoma. Por razées desconhecidas, as lesdes mono-
stéticas e craniofaciais tém o maior potencial para degenera¢do maligna. A dor, o crescimento rapido de uma lesdo
e a elevacdo dramatica da fosfatase alcalina podem anunciar uma transformagdo maligna. A radioterapia é con-
traindicada devido a possibilidade de transformagdo maligna da lesdo pés-irradiacdo 38, a quimioterapia também
é contraindicada, uma vez que ndo é eficaz na cura da doenga 23.

O acompanhamento clinico e radiolégico pela TC é fundamental importancia em pacientes com displasia fibrosa
devido a taxa moderada de recorréncia da lesdo, podendo chegar a 37% segundo alguns autores 13.
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CONCLUSAO

Diante do caso clinico exposto, a displasia fibrosa é considerada de uma patologia fibro-6ssea, que pode apre-
sentar um alto grau de comprometimento funcional e estético, gerando, dessa forma, problemas psicolégicos
e de aceitagdo social O tratamento deve ser realizado ap6s cessar o periodo de crescimento, porém, em casos
que envolvem severamente os aspectos estéticos e funcionais, aconselha-se intervir antes da idade adulta. 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. A proservagdo é
indispensavel, sendo importante na deteccdo precoce de possivel recidiva, reativacdo ou alteracdes malignas em
estagio inicial.
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