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A displasia fibrosa é diagnosticada geralmente na infancia e
adolescéncia, associando o desenvolvimento da lesdo a fase de
crescimento do individuo. Ela esta no grupo das lesées fibro-
0sseas, que sdo caracterizadas pela formacédo de tecido fibroso
neoformado, no lugar de tecido 6sseo normal. Intervencdes
cirdrgicas devem ser postergadas 0 maximo possivel para
diminuir os riscos de recidivas. O presente trabalho traz uma
breve revisdo da literatura e relata o caso de uma paciente
diagnosticada com displasia fibrosa monostética, com indicacéo
de tratamento cirdrgico conservador.






ABSTRACT

Nascimento, Conrado. Fibrous dysplasia: a case report by
conservative-surgical treatment. 2014. End of Course Work
(Graduate Dentistry) - Department of Dentistry, Faculty of Health,
University of Brasilia.

Fibrous dysplasia is usually diagnosed in childhood and
adolescence, involving the development of injury to the growth
phase of the individual. This lesion is in the group of fibro-
osseous lesions, which are characterized by the formation of a
newly formed fibrous tissue instead of normal bone tissue.
Surgical interventions should be delayed as much as possible to
reduce the risk of relapse. This paper provides a brief review of
the literature and reports a case of a patient diagnosed with
monostotic fibrous dysplasia, indicating conservative surgical
treatment.
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Resumo

Displasia Fibrosa: Relato de Caso Clinico Através de Tratamento
Cirargico-Conservador

Resumo

A displasia fibrosa é diagnosticada geralmente na infancia e
adolescéncia, associando o desenvolvimento da lesdo a fase de
crescimento do individuo. Ela esta no grupo das Les®es fibro-
Osseas, que sao caracterizadas pela formacéo de tecido fibroso
neoformado, no lugar de tecido 6sseo normal. Intervencdes
cirirgicas devem ser postergadas o0 maximo possivel para
diminuir os riscos de recidivas. O presente trabalho traz uma
breve revisdo da literatura e relata o caso de uma paciente
diagnosticada com displasia fibrosa monostética, com indicacéo
de tratamento cirdrgico conservador.

Palavras-chave:

Displasia fibrosa monostética; Displasia fibrosa; monostotica;
Displasia fibrosa 6ssea, lesao fibro-éssea.

Relevancia Clinica

A revisdo e apresentacdo deste caso clinico apoia sua
importancia no fato de ser lesé@o relativamente comum e muitas
vezes desconhecida pelos profissionais cirurgides-dentistas. Pelo
seu aspecto clinico, muitas vezes agrassivo, 0s pacientes e seus
familiares, por ndo a conhecer temem que ela seja uma lesdo
maligna. O conhecimento desta leséo facilita o esclarecimento do
paciente, seus familiares assim como seu tratamento.
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ABSTRACT

Fibrous dysplasia: a case report by conservative-surgical
treatment

Abstract

Fibrous dysplasia is usually diagnosed in childhood and
adolescence, involving the development of injury to the growth
phase of the individual. This is in a group of fibro-osseous
lesions, which are characterized by the formation of a newly
formed fibrous tissue instead of normal bone tissue. Surgical
interventions should be delayed as much as possible to reduce
the risk of relapse. This paper provides a brief review of the
literature and report a case of a patient diagnosed with
monostotic fibrous dysplasia, indicating conservative surgical
treatment.

Keywords:

Monostotic fibrous dysplasia; Fibrous dysplasia; monostotic;
Bone fibrous dysplasia, fibro-osseous lesion.
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INTRODUCAO

A displasia fibrosa foi descrita pela primeira vez em 1891 por Von
Recklinghause, onde, ele descreveu essa condi¢cdo patoldgica do
0sso caracterizada por deformidade e alteragfes fibréticas. Essa
lesdo esta no grupo das lesbes fibro-6sseas, que sé&o
caracterizadas por um processo onde ocorre a substituicdo do
0sso normal por um tecido fibroso mineralizado, neoformado,
displasicos e estruturalmente desorganizado.'?*%7 1011151821

A displasia fibrosa é uma lesdo benigna, caracterizada pela nao
formacgéo 6ssea normal ou pela substituicdo do osso sadio por
um tecido neoformado. Essa desordem esquelética é uma
proliferacdo anormal de fibroblastos e diferenciacdo de
osteoblastos, resultando em defeito de substituicdo do 0sso
esponjoso e medular por um tecido conjuntivo fibroso.

Existem dois tipos clinicos que podem ser usados para
classificacdo da displasia fibrosa: forma monostética envolve
somente um 0sso (70% a 80% dos casos). Sua prevaléncia € de
1/30.000 individuos, sendo de 5-6 vezes mais freqiiente do que a
forma poliostética. Essa Ultima, caracteriza-se por acometer duas
ou mais estruturas ésseas.***

Sua etiologia é desconhecida, porém muitas vezes associada a
distdrbios enddcrinos, alteracdes de desenvolvimento e a
traumas."*"** Diversos estudos mostram seu surgimento
relacionado com a mutacdo somatica poés-zigética no gene
GNAS1 em células osteoblasticas,® que perdem a capacidade de
diferenciar-se totalmente, o que prejudica 0 crescimento 0sseo
em favor da proliferacdo dsteo-fibrosa."® Tinoco et al. (2009);
Thomsen (2013) relataram que anormalidade na regulacao
intracelular de AMPc ou da proteina Kinase sdo fatores
etioldgicos no desenvolvimento da displasia fibrosa. Dependendo
do momento em que ocorre a mutacdo, ira ditar a severidade
clinica. Se a mutacdo ocorre em uma das células-tronco
indiferenciadas no inicio da vida embrionaria, os osteoblastos,
melanocitos e células endécrinas que representam as geragdes
derivadas daquelas células mutadas carregardo a mutacdo e
expressardo o gene mutado, apresentando no quadro clinico:
lesbes mudltiplas, pigmentagdo cutanea e distlrbios enddcrinos.
Nos estagios mais tardios, as células progenitoras esqueléticas
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migram e diferenciam como parte do processo de formacao do
esqueleto normal. Se a mutacdo ocorre nesse periodo tardio,
entdo as geracbes das células mutadas irdo se dispersar e
participar da formacdo do esqueleto, resultando em multiplas
lesbes dsseas de displasia fibrosa. Porém, se a mutacédo ja
ocorre na vida pos-natal, entdo as geracdes das células mutadas
sdo confinadas em um sitio, resultando em displasia fibrosa
afetando apenas um 0ss0.%'%**

O desenvolvimento da displasia fibrosa pode provocar
deformidade facial, compressdo nervosa, fratura e em raras
situacBes degeneracgido sarcomatosa.’

Na forma monostética, o fémur, tibia, costelas, pelve e

e também os ossos craniofaciais podem ser afetados. O
envolvimento de cabeca e pescoco corresponde a cerca de 10 a
30 %%,“*** sendo 0 osso maxilar a regido mais afetada.'® Essa
patologia se manifesta, na maioria dos casos, na primeira ou
segunda década de vida, apresenta desenvolvimento lento,
associando-se o crescimento da lesédo a fase de crescimento do
individuo.*®®*'® Mesmo pouca, existe uma leve predilecdo pelo
sexo feminino de 2:1 em relagdo ao sexo masculino.**

A assimetria facial é o principal motivo que leva o paciente a
procurar ajuda de um profissional.

Devido ao seu crescimento lento na maioria dos casos, a
sintomatologia de dor é raramente relatada. Porém, existem
relatos em que independentemente do tamanho e velocidade de
crescimento da lesdo, o paciente apresenta quadro doloroso
difuso.™ Além destas caracteristicas, com o crescimento pode vir
a ocorrer complicacbes, dependendo da localizagdo, como
compressao do nervo optico com risco de perda da visao,
obstrucdo nasal, obstru¢do do canal lacrimal, obstru¢cdo do
conduto auditivo externo,® deformidades oclusal, perda dos
dentes envolvidos, podendo apresentar sintomatologia dolorosa,
caso o crescimento seja rapido.*”* Quando isso ocorre, a
sintomatologia podera estar presente, incluindo dor na regido,
dor de cabeca, neuropatia Optica, cegueira, surdez, disfuncéo
vestibular, e raramente paralisia do nervo facial. Fraturas,
obstrucdo dos seios paranasais gerando repetidas infec¢des,
cistos, anosmia, cefaléia, alteracdo dos movimentos oculares,
ptose, exoftalmia, estrabismo* e mais raramente, o rompimento
da cortical 6ssea.”
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Os exames de imagem sdo essenciais para ajudar na definicdo
do diagnostico, juntamente aos exames clinicos e
histopatologicos. A tomografia computadorizada é o exame de
preferéncia, pois permite a visualizacdo precisa do envolvimento
0sseo, revela a extensdo completa da lesdo e envolvimentos
extra osseos. As caracteristicas radiograficas da displasia fibrosa
monostoética apresentam poucas variacdes, sendo elas: imagem
radiolicida mal definida, unilocular ou multilocular com
radiopacidade no seu interior."* Lesdes sem limites precisos se
infiltrando ao osso adjacente normal, com sua principal
caracteristica sendo o aspecto de “vidro despolido”, sendo raro o
rompimento de cortical. No entanto, pode acontecer seu
afinamento. O envolvimento da mandibula frequentemente
resulta ndo apenas em expansao da cortical vestibular e lingual,
mas também no abaulamento da margem inferior. Radiografias
periapicais dos dentes envolvidos podem mostrar estreitamento
do espaco do ligamento periodontal com uma lamina dura mal
definida, que se confunde com o padréo 6sseo.>*'*

Tinoco et al (2009), definem que basicamente existem trés
padrbes radiograficos na displasia fibrosa do cranio e ossos
faciais que sdo descritos: 1) pagetdide alternando areas
radiodensas e radiotransparentes; 2) esclerdtica,
homogeneamente densa; 3) e padrdo cistico com area
radiollcida esférica ou ovoides circundada por limites densos.

O padrao histolégico da displasia fibrosa varia com a evolucédo e
0 estigio de desenvolvimento da doencga. Na leséo inicial, o
tecido é bastante celular com predominancia de fibroblastos,
podendo encontrar também pequenas formacBGes de tecido
mineralizado. Com a progressdo e maturacdo da lesdo, a
guantidade de tecido mineralizado aumenta e gradualmente o
tecido fibroso diminui, tanto em quantidade quanto em
celularidade. Ndo h& separacdo nitida entre o novo tecido
mineralizado formado e o tecido ésseo circunjacente.*®***
Alguns autores reforcam a importancia do estudo clinico, exames
laboratoriais, endocrinolégico, radiografico e cintilografia 6ssea
em pacientes com diagnostico de displasia fibrosa monostotica,
com proposito de descartar lesdes em outros sitios e/ou com
envolvimento extra esquelético.™*®

Ndo ha um modo preventivo, cura ou forma espontanea para
resolucdo da displasia fibrosa, mas nem todos os pacientes se
encontram em um estado que necessite de tratamento invasivo.
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A intervencdo cirdrgica é indicada geralmente quando houver
deformidade significativa, afetando a estética, o que pode
acarretar desconforto por parte do paciente no seu convivio
social. Alguns pacientes, com minima deformidade estética ou
funcional, podem ndo precisar de tratamento cir(rgico.** A
menos que haja um acometimento consideravel de 0sso,
necessidade de descompressdo de nervo ou risco da leséo
afetar alguma regido funcional, levando prejuizos, tanto
funcionais quanto estéticas, ou a presenca de formacao de cisto
O0sseo aneurismatico, a displasia fibrosa pode ser tratada de
forma conservadora.'®****'*®* Na maioria dos casos, a lesdo tende
a estabilizar e praticamente cessar seu crescimento quando a
maturidade 6ssea € alcancada. Devido a seu alto indice de
recidiva, principalmente quando o procedimento cirdrgico é
realizado em pacientes ainda em periodo de crescimento, a
intervencdo cirlrgica deve ser postergada o maior tempo
possivel. Entretanto, uma grande deformidade estética com
problemas psicolégicos associados, ou com déficit funcional e o
desejo do paciente sdo requisitos que indicam a intervencao
cirirgica mesmo em pessoas mais jovens. A radioterapia é
contraindicada devido a chance de malignizagdo da lesdo."* O
tratamento conservador deve ser priorizado, sendo feito o
acompanhamento da lesdo durante toda a vida do paciente.

OBJETIVO

O objetivo deste trabalho foi relatar um caso clinico de uma
paciente diagnosticada com displasia fibrosa monostética na
regido maxilar, em que a escolha do tratamento foi a
osteoplastia, juntamente com acompanhamento
clinico/radiogréfico.

CASO CLINICO

Paciente, 18 anos de idade, género feminino, foi encaminhada
para o servico de Cirurgia e Traumatologia Buco-Maxilo-Facial do
Hospital Universitario de Brasilia. Durante a anamnese, a
paciente relatou um aumento pronunciado no lado direito da sua
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face, o que lhe causava uma assimetria evidente. No exame
fisico, notou-se um pequeno abaulamento na regido de labio
superior e assimetria bem pronunciada quando a paciente
conversava e sorria. Na palpacdo, a tumefacdo apresentava-se
indolor, im6vel e com consisténcia e cor normais ao da mucosa,
diferenciando-se no processo alveolar apenas pela presenca da
tumefacdo, pois a regido tinha caracteristicas periodontais de
normalidade (figuras 1,2).

Figura 1 - vista frontal, mostrando tumefagdo acentuada do processo
alveolar vestibular, causando assimetria consideravel.
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Figura 2 — imagem aproximada evidenciando a tumefacéo.
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No teste de vitalidade dos dentes envolvidos pela tumefacéo,
todos se apresentaram vitais, ndo apresentava parestesia,
alteracd@o oclusdo e nenhuma outra alteragdo sensitiva ou pulpar.
Foram solicitadas radiografias periapicais e panoramica dos
molares e pré-molares do lado direito, devido a tumefagdo no
processo alveolar na regido posterior do lado direito. Na analise
radiografica convencional, foi observada uma imagem radiopaca,
unilocular, sem margens definidas, aparentemente ndo causando
alteragéo na estrutura radicular dos dentes.

Posteriormente, foi solicitada tomografia computadorizada,
podendo observar lesdo difusa, com aspecto de “vidro
despolido”, acentuada imagem hiperdensa, envolvendo a regido
alveolar do tuber direito até o dente 13, o0sso zigomatico,
assoalho orbitario e seio maxilar de mesmo lado (figuras 3, 4,5 e
6).

g
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Figura 3 - vista panorémica. Les&o evidenciando o envolvimento da
patologia na maxila, com limites imprecisos que vao da regido alveolar

do tdber até o dente 13, osso zigomatico, assoalho orbitario e seio
maxilar direito.
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Figura 4 - Janela para tecido 6sseo. Aspecto hiperdenso homogéneo.
Corte axial evidenciando aumento da maxila com envolvimento do seio
maxilar, processo pterigoide e base do cranio do lado direito, sem
rompimento das corticais 0sseas.

Figura 5 - imagem sagital demonstrando comprometimento do seio
maxilar. Hiperdensidade homogénea caracteristica da displasia fibrosa.
Nota-se a integridade das raizes dos dentes envolvidos pela lesao.
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Figura 6: Imagem coronal. Aumento da densidade Ossea com
caracteristica homogénea. Comprometimento do seio maxilar direito,
com abaulamento do processo alveolar vestibular e palatino.

Notou-se um acentuado abaulamento ésseo e integridade das
raizes dos dentes envolvidos, com a preservacdo do ligamento
periodontal, sem deslocamento radicular (figura 5).

As hipoteses diagnosticas foram: 1) Displasia fibrosa; 2) Fibroma
ossificante.

Foi realizada bidpsia incisional da regido Gssea, cujo resultado
confirmou “Displasia Fibrosa”.

Foram solicitados exames laboratoriais, tais como: TSH, T4, FA e
radiografias de fémur e torax a fim de excluir o envolvimento de
outras areas e sindromes que podem estar associadas a
displasia fibrosa. N&o foi encontrado rastro da lesdo em outras
areas e nem endocrinopatias, confirmando o diagndstico de
displasia fibrosa craniofacial. Portanto a paciente néo
apresentava nenhuma doenca sistémica e nem metabdlica.
Passados oito meses desde a primeira consulta, em que a
paciente teve o acompanhamento clinico/radiografico, foi notado
um discreto crescimento, optando-se pela intervencéo cirlrgica.
Sob anestesia geral, ela foi submetida a cirurgia conservadora,
em que o proposito foi osteoplastia local devolver o maximo
possivel de simetria facial a paciente e com osteotomia na lesédo
para evitar, futuramente, uma compressao do nervo infraorbitario
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(figura 7). Em uma imagem imediata do pds-operatorio (figura 8),
nota-se a diminuicdo consideravel da tumefacdo, onde o
contorno foi verificado visualmente pela aparéncia satisfatéria e
sutura com fio de sutura reabsorvivel 4-Olvicryl (figura 8). A
paciente ficou internada 24 horas apés o procedimento cirurgico,
sob observacdo, podendo se alimentar de forma normal. Uma
semana apOs a intervencdo, a paciente relatou um pos-
operatdrio “excelente”(sic), em que a cicatrizacao foi satisfatoria,
existindo apenas um pequeno edema extra bucal.

< o
Figura 8 — Pos-operatério imediato com contornos mais homogéneos

apos a osteoplastia.
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Dois fragmentos foram enviados para andlise histopatoldgica.
Ambos incluidos em parafina, cortados e corados com
hematoxilina e eosina. A microscopia revelou fragmentos de
trabéculas de osso maduro irregular celularizadas com presenca
de osteoblastos na periferia de algumas trabéculas. Permeando
as mineraliza¢des, observou-se estroma conjuntivo vascularizado
com as trabéculas patoldgicas unidas diretamente ao 0sso
cortical, confirmando mais uma vez o diagnostico de displasia
fibrosa (figura 9).

Figura 9 - microscopia: trabéculas de osso irregulares celularizadas.
Com trabeculado ésseo irregular entrelacado a um estroma celularizado
irregular. A- tecido 6sseo; B- tecido conjuntivo.

Figura 10: imagem quatro meses apés a cirurgia, mostrando grande
diminuicdo da tumefacéo acometida pela displasia e simetria entre os
contornos dos processos alveolares.
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Na imagem radiografica do pés-operatorio apds quatro meses,
mantiveram-se 0s contornos obtidos apds a osteoplastia sem
novo crescimento. No exame clinico, permaneceu a simetria nos
contornos alveolares, com “extrema satisfacdo’(sic) por parte da
paciente (figura 10).

DISCUSSAO

Quando acomete apenas a regido maxilar, a displasia fibrosa
monostética muitas vezes é diagnostica da forma errbnea. Isso
porque ela acaba afetando também outras estruturas dsseas e
ndo ficando restrita apenas a uma regido 6ssea.'****

A deciséo do tratamento serd a partir do correto diagnéstico, que
inclui uma analise precisa dos exames clinicos, radiogréficos,
laboratoriais e histopatolégicos. Apb6s a confirmacdo do
diagnostico de displasia fibrosa monostética, o tratamento inicial
dependera de varios fatores. Primeiramente, a idade do
paciente, juntamente com queixas estéticas ou injarias funcionais
gue irdo guiar a linha do tratamento. Isso porque, em casos de
displasia fibrosa tratadas cirurgicamente em jovens, o indice de
recidiva € relativamente alto."*** Sendo indicado o
acompanhamento e a postergacdo da intervencdo cirlrgica o
maximo possivel para que o individuo alcance primeiro a
maturacdo 6ssea, diminuindo chances de uma nova intervencéo
cirdrgica.»*%**1*15% Cheng et al (2013) relatou transformacéo
maligna espontadnea quando tratado de forma conservadora ou
guando nédo tratado cirurgicamente. Em seu acompanhamento
com 324 pacientes diagnosticados com displasia fibrosa de 1993
a 2009 apenas 3 tiveram transformacdo maligna espontanea,
sendo a idade média 39,9 anos e na forma poliostética. Porém, o
processo de malignizacdo da displasia fibrosa permanece de
dificil compreensédo, com indice abaixo de 1%, necessitando de
mais investigacdes.*>* Sabendo que, deve-se evitar tratamento
radioterdpico devido sua associagdo a transformacgédo
maligna.l,4,5,6,7,10,19,21,22

Havendo a necessidade de intervencdo cirargica, o paciente
deve ser novamente esclarecido sob o risco de recidiva,
principalmente quando a op¢do de técnica cirlrgica for a
conservadora. Este procedimento significa uma reducéo da lesdo
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para o contorno e volumes aceitaveis, sem objetivar a sua
remocdo completa,® até porque, clinicamente ndo € possivel
distinguir os limites da les&o. Porém, Valentini (2009) afirmou que
o tratamento pode ser a ressecc¢ao completa da lesao, quando na
forma monostética; a exclusdo definitiva da lesdo aumenta em
até 100% a chances de ndo recidiva, seguida de uma
reconstrucdo através de enxertos 0sseos, e posteriormente de
uma reabilitacdo protética com implantes seria a melhor opgéo
de tratamento. Entretanto, esse tipo de abordagem,
principalmente na regido maxilar, seria extremamente mutiladora,
em casos que a lesdo jA acomete varias estruturas Osseas
adjacentes, tendo em conta que o paciente devera ser submetido
a varios outros procedimentos para se conseguir a reabilitacéo, o
gue muitas vezes podem deixar a desejar no lado funcional e/ou
estético, podendo afetar diretamente o aspecto psicossocial
deste individuo.

No presente relato, optou-se pela osteoplastia, devido a
comprovacdo que apés o periodo de crescimento do individuo,
seu progresso praticamente € cessado. Porém, causando
alteracBes funcionais, estéticas e sendo o desejo do paciente,
essa intervencdo cirdrgica pode ser justificada ainda na
juventude, sendo esses 0s motivos da intervencao cirlrgica no
caso descrito. Portanto, todo paciente diagnosticado com
displasia fibrosa, tratado cirurgicamente ou nado, devera ter o
acompanhamento periédico de um profissional.»*>"'***?' E que
novas intervengfes cirlrgicas sdo mais confortaveis, seguras,
menos traumaticas e mais baratas do que a tentativa de remover
toda a lesdo, seguida de reabilitacbes. Tendo em vista que o0s
riscos de malignizagdo espontanea desta leséo é extremamente
raro.*®

Passados quatro meses ap0s a cirurgia, houve um ganho
estético satisfatério segundo a paciente e pela equipe que
acompanhou o caso. Nao havendo queixas estéticas nem
sintomatologicas por parte da paciente. Os retornos para
acompanhamento serdo feitos a cada seis meses, com andlises
clinicas e tomogréfica.
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CONSIDERACOES FINAIS

A displasia fibrosa quando acomete 0ssos gnaticos, na maioria
dos casos, pode ser tratada de forma conservadora,
necessitando apenas de osteoplastia e acompanhamento clinico
e radiogréfico. No caso descrito, passados quatro meses a
paciente nega sintomatologia e afirma estar satisfeita com os
resultados. O acompanhamento clinico/radiogréfico foi realizado
uma semana apos a cirurgia, 30, 60 e 180 dias e na auséncia de
progressao da lesdo ou sintomatologia, sera repetida a cada ano.
E esperado um crescimento da lesdo devido a idade da paciente,
e caso necessite, novas abordagens cirlrgicas serdo realizadas
até sua estabilizacao.
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