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RESUMO

Introdução: A Displasia Fibrosa é uma doença benigna do osso, de crescimento lento e etiologia desconhecida.

O envolvimento do esqueleto craniofacial não é incomum e, geralmente, produz assimetrias faciais.

Relato do Caso: Neste artigo relatamos o caso de um paciente com displasia fibrosa ocupando todo o seio maxilar

esquerdo com extensão orbitária confirmado pelo anatomopatológico.

Comentários Finais: O tratamento cirúrgico permanece como principal abordagem terapêutica e o seguimento pós-cirúr-

gico faz-se necessário pelo caráter recidivante desta condição.
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SUMMARY

Introduction: The Fibrous Dysplasia is a benign bone disease, of slow growth and unknown etiology. The involvement

of the craniofacial skeleton is not uncommon and, generally, produces facial asymmetries.

Case Report: In this article we report the case of a patient with fibrous dysplasia occupying the entire left maxillary

sinus with orbitary extension confirmed in the anatomopathological exam.

Final Comments: The surgical treatment remains as the main therapeutic approach and the postoperative follow-up is

necessary due to this condition recurrent nature.
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Relato de Caso
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INTRODUÇÃO

A Displasia Fibrosa é uma lesão fibro-óssea caracte-
rizada pela substituição dos elementos normais do osso por
tecido fibroso desorganizado. Representa cerca de 2% dos
tumores ósseos (1). O primeiro autor a descrever a lesão
óssea característica, hoje conhecida como displasia fibrosa,
foi VON RECHLINGHAUSEN em 1891, mas foi LICHTENSTEIN, em
1938, que introduziu o termo displasia óssea fibrosa na
literatura mundial (2).

Existem duas categorias primárias da doença: displasia
fibrosa monostótica, que envolve apenas um osso e repre-
senta 70% dos casos; e displasia fibrosa poliostótica, que
apresenta envolvimento de múltiplos ossos. Tende a desen-
volver-se no fim da infância, com predomínio no sexo
masculino (2:1) e maior predileção para a raça branca (3). O
esqueleto crânio-facial é sede frequente da doença, poden-
do gerar distúrbios orgânicos, estéticos e psicológicos.

A suspeita do diagnóstico se faz por métodos
clínicos e radiológicos, necessitando de confirmação
anatomopatológico (4). O exame radiológico típico de-
monstra aspecto característico de “vidro fosco” envolvido
por tecido cortical denso (5). O tratamento definitivo é a
exérese cirúrgica da lesão. O acompanhamento clínico do
paciente é fundamental para o diagnóstico precoce de
recidiva. Apresentamos um caso de displasia fibrosa de
osso maxilar que apesar de seu caráter benigno causou
deformidade facial.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 11 anos, raça branca,
natural de Itaperuna, foi encaminhado ao Serviço de
Otorrinolaringologia do HSJA acompanhado de sua respon-
sável com quadro clínico de aumento progressivo em
hemiface esquerda. Negava cefaleia, déficit de acuidade
visual, otalgia, obstrução nasal e odontalgia. Referia um
quadro de sinusite há 1 ano.

Ao exame clínico, bom estado geral, avaliação dos
aparelhos e sistemas orgânicos não revelava alterações.
Ausência de linfonodomegalias e manchas cutâneas. Apre-
sentava uma tumoração indolor em maxila e zigoma
esquerdos com a pele e mucosa bucal subjacente normais
(Figura 1).

A Tomografia Computadorizada (TC) de seios da
face mostrou uma massa hiperdensa, heterogênea, expan-
siva, de contorno irregular, com aspecto de “vidro fosco”
envolvendo maxila, osso zigomático e seio maxilar esquer-
do (Figuras 2 e 3).

Figura 1. Visão do paciente em decúbito dorsal evidencian-

do abaulamento na hemiface esquerda.

Figura 2. Corte axial de TC de seios da face mostrando um

tumor com densidade heterogênea ocupando o seio maxilar

esquerdo, com aspecto de vidro fosco.

Figura 3. Corte coronal de TC de face mostrando extensão da

massa para assoalho da órbita.
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O paciente foi conduzido ao centro cirúrgico para
biópsia da lesão. O acesso foi intra-bucal através da cirurgia
de Caldwell-Luc e retirado fragmento da lesão para estudo
histopatológico que revelou um quadro compatível com
displasia fibrosa. Não foi submetido à busca sistêmica de
outras lesões ósseas.

DISCUSSÃO

A Displasia Fibrosa (DF) é definida como doença
óssea benigna caracterizada por um processo de reabsorção
de osso normal, seguido por uma proliferação anormal de
tecido fibro-ósseo desorganizado (1). Representa cerca de
7% de todos os tumores ósseos benignos, e pode afetar
qualquer osso do esqueleto (6).

É classificada quanto ao número de ossos acometi-
dos e a presença ou não de anormalidades extra-esqueléticas.
A forma monostótica afeta somente um osso e corresponde
a 70-80% dos casos de DF. A forma poliostótica, na qual
múltiplos ossos são afetados, pode ser dividida em três
subtipos: craniofacial, em que somente os ossos do com-
plexo craniofacial estão envolvidos incluindo a mandíbula
e maxila; LICHTENSTEIN-JAFFE, em que além do envolvimento
de múltiplos ossos do esqueleto encontram-se pigmenta-
ções café-com-leite na pele; Síndrome de Albright, carac-
terizada pelo acometimento de vários ossos, pigmenta-
ções café-com-leite na pele e comprometimento endócrino,
com destaque para puberdade precoce em meninas. A
forma poliostótica responde por 20-30% dos casos (7).

Os ossos craniofaciais são mais afetados na forma
poliostótica (50-100%) do que na forma monostótica
(20%) (4).

A etiologia da DF é controversa. LEE e col. propuse-
ram que anormalidades na regulação intracelular de AMPc
ou da proteína kinase são possíveis fatores etiológicos no
desenvolvimento da DF. Outros pesquisadores têm iden-
tificado mutações no gene GNAS, resultando em alterações
na atividade da GTPase, com consequente aumento das
concentrações intracelulares de AMPc (8).

Manifesta-se mais frequentemente na infância, não
sendo, entretanto, exclusivo desta faixa etária (4,9). Possui
evolução usualmente lenta, tendência a se estabilizar após
a puberdade e alta taxa de recidiva (2, 9, 10). Essas
características têm forte implicação na abordagem tera-
pêutica. Quanto à distribuição da doença por sexo, não há
uniformidade entre os estudos (6, 9, 10).

Inicialmente a doença é assintomática. Os sinais e
sintomas na DF são dependentes da localização da(s)
lesão(ões) e o efeito compressivo nas estruturas vizinhas

à medida que o tumor progride lentamente: assimetria e
deformidade facial; fraturas patológicas; obstrução do seios
paranasais gerando infecções de repetição, cistos e
mucoceles; anosmia; cefaleia; perda da acuidade visual por
compressão do nervo óptico; alteração dos movimentos
oculares, ptose, exoftalmia, estrabismo; perda auditiva
condutiva (4, 9, 11, 12).

A TC é o exame de eleição para estudo da(s)
lesão(ões), avaliação de sua extensão e preparo cirúrgico
(6,11). Basicamente, três padrões radiográficos na displasia
fibrosa do crânio e ossos faciais são descritos: pategoide,
alternando áreas radiodensas e radiotranparentes; esclerótica,
homogeneamente densa; e padrão cístico, com área
radiolúcida esférica ou ovoide circundada por limites den-
sos (12). No caso relatado, as imagens tomográficas da
lesão assumiram um padrão hiperdenso entremeado por
áreas hipodensas de limites imprecisos, resultando no
aspecto clássico de “vidro fosco”. O diagnóstico definitivo
da DF é feito pela correlação de achados clínicos, radioló-
gicos e anatomopatológicos (13).

O exame macroscópico da DF revela uma expan-
são do trabeculado ósseo dentro de uma cortical fina;
enquanto não existe cápsula definitiva, ocorre uma transi-
ção abrupta para osso sadio. A avaliação microscópica
mostra um estroma de matriz colágena com fibroblastos
em um padrão emaranhado com trabeculado ósseo seme-
lhante à “escrita chinesa” (12).

O diagnóstico diferencial da DF inclui lesões malig-
nas (sarcoma, lesões osteoblásticas metastáticas) e benig-
nas (fibroma ossificante, doença de Paget, cisto ósseo
aneurismático, osteíte fibrosa cística, ameloblastoma, osteo-
condroma, hipertireoidismo entre outras) (1, 6, 8, 10, 12).

Os principais fatores que norteiam a abordagem na
DF são a presença e intensidade dos sintomas, a localização
do tumor e a idade do paciente. A simples presença da
lesão não justifica intervenção cirúrgica. As principais
indicações para tratamento cirúrgico na DF são a presença
de sintomas clínicos significantes e o controle de grandes
deformidades estéticas (2, 9). Pela natureza benigna da
lesão e pelo seu caráter recidivante (10-25%), a cirurgia
deve ser relativamente conservadora com o objetivo
primeiro a preservação da função (9). No caso em questão
optou-se por uma conduta expectante, não somente pela
ausência de alterações orgânicas e funcionais, a despeito
do comprometimento estético, mas também pela idade do
paciente. Este segue em acompanhamento ambulatorial
trimestral até que seu crescimento e desenvolvimento
puberal se complete.

A radioterapia está contra-indicada não só por ser o
tumor radiorresistente como pelo provável aumento da
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capacidade de transformação sarcomatosa da displasia, que
se calcula menores que 0,5% em sua evolução natural, para
aproximadamente 44% após radioterapia (2, 9).

O tratamento clínico isolado ou associado à cirurgia
tem sido relatado na literatura havendo discordâncias
quanto aos seus benefícios na DF. LUSTIG relata que os
bifosfonatos por inibirem os osteoclastos, são empregados
no tratamento de pacientes com osteodistrofias, mas que
seus efeitos na DF tem sido limitados (9). MORENO relata os
seguintes benefícios em pacientes tratados com bifosfonatos:
melhora da dor e sintomas inflamatórios, estabilização e
diminuição da destruição óssea, aumento da densidade
óssea, recalcificação das lesões osteolíticas em 50% dos
pacientes, melhora dos aspectos radiológicos e do metabo-
lismo ósseo (6).

Alguns autores defendem a necessidade de um
estudo clínico, endocrinológico e cintilografia com Tc 99
nos pacientes com diagnóstico de Displasia Fibrosa
Monostótica em busca de outras lesões em outros sítios e
de envolvimento extra-esquelético (6, 11).

O seguimento clínico e radiológico por TC é funda-
mental nos pacientes com DF pelo moderado índice de
recidiva da (s) lesão (ões), podendo chegar a 37% segundo
alguns autores (9).

COMENTÁRIOS FINAIS

A Displasia Fibrosa reveste-se de importância para
a otorrinolaringologia pelo fato da doença afetar ossos da
face e do crânio, causando deformidades e disfunções.
Apesar de seu caráter benigno, os sinais e sintomas resul-
tantes da compressão de estruturas nobres na base do
crânio e órbita podem gerar dúvidas diagnósticas quanto à
possibilidade de uma lesão maligna.

O planejamento cirúrgico deve levar em conta o
potencial deformador e recidivante da doença, optando-se
por uma abordagem mais conservadora, removendo-se o
máximo de tecido possível evitando mutilações e déficits
funcionais.
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