malformation of the lung: CTpathologic
correlation. AJR  Am J Roentgenol.
1997;168(1):47.

8. Giubergia V, Barrenechea M, Siminovich
M, Pena HG, Murtagh P. Congenital cystic
adenomatoid malformation: clinical features,
pathological concepts and management in 172
cases. J Pediatr (Rio J). 2012;88(2):143-8.

DISPLASIA FIBROSA CRANIOFACIAL:
RELATO DE UM CASO NA AMAZONIA

CRANIOFACIAL FIBROUS DYSPLASIA: A CASE REPORT IN THE AMAZON

Felipe Jezini Ill,* Fabio Arruda Binda,* Marco Antonio Cruz Rocha,**Jefferson Moreira de Medeiros,**
Emily Barbosa do Nascimento,***Lia Mizobe Ono****

Resumo

A Displasia Fibrosa Ossea é uma doenca benigna, caracterizada pela proliferacdo de tecido 6sseo
imaturo, levando a deformidades estéticas e, em alguns casos, a dor. E frequentemente
diagnosticada durante a infancia ou adolescéncia. Existem duas formas de apresentacao, a
monostotica em que um Unico segmento 6sseo é afetado e a poliostética, quando acomete mais
de um osso. O distUrbio atinge igualmente ambos os sexos. Os sinais e sintomas sao decorrentes
geralmente do efeito compressivo nas estruturas vizinhas. Podem ser detectadas pelo exame de
Raio-X, TC ou RNM. O diagnostico de certeza é conhecido pelo exame anatomopatolodgico, que
evidencia excesso de matriz fibrosa, formando um padrao semelhantes a letra C da escrita
chinesa. O tratamento da DFO pode variar desde procedimentos conservadores, até condutas
cirlrgicas mais radicais. As cirurgias conservadoras sao reservadas para pacientes jovens com
deformidades estéticas, sem outros sintomas. Ja as cirurgias radicais sao imperativas quando se
tem compressao nervosa gerando dor, disfuncao visual ou auditiva. Este artigo apresenta um caso
de displasia fibrosa de regiao craniofacial, enfocando os aspectos clinicos, imaginologicos,
laboratoriais, histopatologicos, diagndstico diferencial e tratamento.

Palavras-chave: Displasia Fibrosa Monostotica, Displasia Fibrosa ossea, face, seio maxilar,
displasia fibrosa poliostética.

Abstract

The Fibrous Dysplasia is a benign bone disease characterized by the proliferation of immature
bone tissue, leading to cosmetic deformities and in some cases, to the pain. It is often diagnosed
during childhood or adolescence. There are two forms of presentation, monostotic, where a single
bone segment is affected, and polyostotic, when it affects more than one bone. The disorder also
affects both sexes. Signs and symptoms usually arise from compressive effect on neighboring
structures. They can be detected by examining X-ray, CT or MRI. The definitive diagnosis is known
for pathological examination, which shows excess fibrous matrix, forming a pattern similar to the
letter C of Chinese writing. Treatment of CFD can range from conservative procedures, to more
radical surgical procedures. Conservative surgery is reserved for young patients with cosmetic
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deformities without other symptoms. As for the radical surgery it is imperative when you have
nerve compression causing pain, visual or hearing impairment. This paper presents a case of
fibrous dysplasia of craniofacial region focusing on the clinical, imaging, laboratory,
histopathology, differential diagnosis and treatment.diagnosis of IA secondary to dilatation of the
aortic root, being Takayasu arteritis the underlying disease. The following is a review of the
subject, with emphasis on the possible conditions associated with dilation of the aortic root.
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Keywords: Monostotic fibrous dysplasia, fibrous dysplasia of bone, face, maxillary sinus,

polyostotic fibrous dysplasia.

Introducao

A Displasia Fibrosa Ossea (DFO) é uma doenca
benigna, pseudotumoral, caracterizada pela
substituicao gradativa do trabeculado &sseo
normal por tecido fibroso e oOsseo imaturo,

disposto  desorganizadamente, levando a
deformidades e, em alguns casos, a dor.’
Representa  aproximadamente 2,5% das

desordens oOsseas e 7% dos tumores 0sseo0s
benignos, portanto nao é uma desordem
incomum.?

Com relacao a etiopatogenia, varias teorias
foram propostas, como: congénita,
embriolégica, neuroldgica, alteracoes de
desenvolvimento, distUrbios endocrinos e
traumatismos.? Essa patologia é
frequentemente diagnosticada durante a
infancia ou adolescéncia, pois € uma lesao do
esqueleto em crescimento.’

Foi descrito uma variante que esta presente em
cerca de 3% dos pacientes com DFO poliostotica
e que é mais frequente no género feminino,
marcada pela presenca de multiplas areas de
pigmentacao cutanea tipo “café com leite” e
hiperfuncdao autonoma de uma ou mais
glandulas enddcrinas levando a puberdade
precoce e disturbios do crescimento. Esta ficou
conhecida como sindrome de McCune-Albright.?

Sera descrito um caso de displasia fibrosa, que
se destaca pelo acometimento craniofacial,
bem como serao discutidos os aspectos clinicos,
imaginologicos, laboratoriais, histoldgicos e
conduta.

Relato de Caso

Paciente do sexo feminino, parda, seis anos,
natural e residente em Manaus-AM. Foi
encaminhada ao Servico de Cabeca e pescoco da
Fundacao Centro de Controle de Oncologia
(FCECON) com queixas de dor e aumento de

volume da hemiface esquerda
acompanhamento de diplopia e dificuldade de
movimentacao ocular.

Na radiografia referente ao caso relatado, pode-
se observar velamento do seio maxilar esquerdo
e do seio etmoide. A nasofibroscopia
evidenciava lesao proveniente do teto da fossa
nasal revestida por mucosa.

As imagens observadas pela tomografia
computadorizada de face evidenciaram lesao de
4,0 x 3,1 cm com densidade de partes moles
localizado na fossa nasal esquerda, promovendo
destruicao da parede orbitaria e compressao da
musculatura extrinseca da orbita.

No presente caso, decidiu-se lancar mao do uso
da RNM (Figura 1), em funcao da abrangéncia da
lesdo. Esta revelou lesao em contato com o
musculo reto medial e inferior da orbita
deslocando anterior e lateralmente o globo
ocular. Apresentando ainda nivel liquido no seu
interior.

Figura 1: RNM evidenciando lesao expansiva com
epicentro na fossa nasal e seio maxilar esquerdo

| 61 |
revistahugv - Revista do Hospital Universitario Getulio Vargas
v.14. n.1jan./jun. - 2015



Jezini lll et al

osteoblastica e osteoclastos multinucleados A
paciente foi submetida a biopsia da lesao sob e lamelas concéntricas semelhante a corpos
anestesia geral com resultado histopatologico psamomatosos. A Imuno-histoquimica dessa
apresentando proliferacao de tecido conjuntivo peca confirmou o diagnostico de displasia
fibroso, além de trabéculas 6sseas com atividade fibrosa (Figura 2).

Figura 2: Exame histopatoldgico de bidpsia local evidenciando proliferacao fibro-ossea, caracterizada por trabéculas
osseas dispostas desorganizadamente

A paciente foi submetida a cirurgia, sendo lesao e preservacao do soalho da orbita esquerda
realizado o swing de maxila com exérese da (Figura 3).
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Figura 3: Imagem do intraoperatorio evidenciando lesdao em cavidade nasal esquerda
destruindo o soalho da orbita

Discussao

A displasia fibrosa 6ssea ocorre no periodo da
infancia e adolescéncia, evoluindo de forma
lenta e progressiva, tornando-se inativa quando
o crescimento do esqueleto é completado.’ Os
hormonios sexuais, estradiol, testosterona e
dihidrotestosterona exercem uma forte
influéncia no seu crescimento.*

Existem duas formas de apresentacao: a
monostotica, onde um Unico segmento 0sseo €
afetado e representa 80 a 85% dos casos; e a
poliostética, quando acomete mais de um osso,
e essa forma representa 15 a 20% dos casos.” O
disturbio atinge igualmente ambos os sexos, e
as localizacoes mais comuns sao: costelas,
fémur, tibia e ossos do cranio.?

A localizacao craniofacial ocorre em cerca de 10
a 30% das formas monostoéticas e 50 a 100% das
formas poliostoticas. Podem assumir
caracteristicas loco regionais de malignidade.®
Inicialmente a doenca é assintomatica. Os sinais
e sintomas sao dependentes da localizacao da
lesao e do efeito compressivo nas estruturas

vizinhas.* A medida que a lesdo progride podem
ocorrer assimetria e deformidade facial,
fraturas patoldgicas, alteracao dos movimentos
oculares, além de diplopia e exoftalmia.’

O estreitamento dos forames pode resultar no
encarceramento de nervos cranianos levando a
deficiéncia visual e auditiva.® No caso relatado,
0 paciente apresentava evidente assimetria
facial, dificuldade de movimentacao ocular e
diplopia.

Marcadores do metabolismo 6sseo estao
geralmente correlacionados com diferentes
niveis da atividade da doenca e sao eles:
fosfatase  alcalina (FA), osteocalcina e
paratorménio (PTH).?

A maioria das lesoes da DF sao assintomaticas
e, geralmente, sao detectadas pelo exame de
Raios-X, TC ou RNM.? A principal caracteristica
radiografica é uma discreta opacificacao
intramedular semelhante a um vidro despolido
ou vidro fosco.’? O cintilograma do esqueleto
pode ser utilizado como método complementar
diagnostico, em busca de lesdes em outros
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sitios. ™

0] diagnostico diferencial inclui lesoes
malignas como sarcoma e lesoes osteoblasticas
metastaticas; e benignas como doenca de
Paget e cisto 6sseo aneurismatico.' 2 No
entanto, o fibroma ossificante é o principal
diagnostico diferencial da forma monostotica,
pela semelhanca clinica, radiografica e
anatomopatologica.’

O diagndstico de certeza € conhecido pelo
exame anatomopatologico que
mostra fibroblastos e osteoblastos produzindo
excesso de matriz fibrosa." As trabéculas
osseas formam um padrao emaranhado que
frequentemente assumem formas curvilineas
semelhantes a

letra C, lembrando escrita chinesa. '

O tratamento da DFO pode variar desde
procedimentos conservadores, até condutas
cirirgicas mais radicais.®> As

cirurgias conservadoras sao reservadas para
pacientes jovens com deformidades estéticas,
sem outros sintomas.” Ja as cirurgias radicais
sao imperativas, quando se tem compressao
nervosa, gerando dor, disfuncao visual ou
auditiva, fazendo-se a excisao completa da
lesdo prevenindo a recidiva.™

Alguns autores sao da opinidao que a cirurgia so
deve ser realizada quando do final do
desenvolvimento 6sseo do esqueleto, devido ao
desenvolvimento da lesao até essa faixa etaria.?
No caso relatado, optou-se pelo tratamento
cirlrgico precoce, devido ao comprometimento
do globo ocular e a dor local.

Alguns estudos mostram evidéncias de que
bifosfonato intravenoso reduz a dor e o turnover
0sseo levando a melhora radiologica e
bioquimica.™"® No primeiro ano é realizado o
pamidronato 1 mg / kg em 3 dias consecutivos a
cada 4 meses. E no segundo ano, o acido
zoledronico 0,05 mg / kg uma vez a cada 6
meses."

A radioterapia esta contraindicada, nao sé por
ser o tumor radio resistente, como pelo
provavel aumento da capacidade de
transformacao sarcomatosa, que se calcula
menor que 1% em sua evolucao natural, para
aproximadamente 44% apos radioterapia.’’

O seguimento clinico e radiologico por TC é

fundamental nos pacientes com DF, pelo
elevado indice de recidiva dessas lesoes,
podendo chegar a 37% segundo alguns
autores.”"

Em conclusao, podemos ver neste trabalho que
a displasia fibrosa craniofacial reveste-se de
importancia pelo fato da doenca afetar ossos da
face e do cranio, causando deformidades e
disfuncoes. Apesar de seu carater benigno, os
sinais e sintomas resultantes da compressao de
estruturas nobres na base do cranio e orbita
podem gerar dlvidas diagnosticas quanto a
possibilidade de uma lesao maligna.

No caso descrito a DFO ocasionou deformidade
facial importante, associado a diplopia e dor
local. Foi diagnosticada ainda durante a
infancia, sendo detectada apenas uma lesao
(forma monostotica).

O tratamento cirlrgico deve ser realizado apds
cessar o periodo de crescimento, porém, no
caso apresentado, houve acometimento severo
no aspecto estéticos, clinico e funcional,
optandose por intervir antes da idade adulta.
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