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Abordagem cirurgica no tratamento da displasia
fibrosa craniofacial- experiéncia de 14 anos

Surgical approach to the treatment of craniofacial fibrous
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= RESUMO
Introducdo: Dentre os tumores benignos do esqueleto craniofacial, a displasia
fibrosa caracteriza-se pelo crescimento progressivo e acometimento de jovens,
acarretando deformidade funcional e esteética.

Esse trabalho analisa aspectos clinicos e prognosticos de pacientes com essa
patologia, submetidos a tratamento cirurgico. Métodos: Analise retrospectiva de
19 pacientes com displasia fibrosa craniofacial, acompanhados de janeiro de 1997
a dezembro de 2011, tratados com remodelamento 0sseo e resseccdo cirurgica.
Revisao da literatura sobre. Resultados: A distribuicao etaria variou de 8 a 65
anos, com meédia de 21,75 anos. Dez pacientes (52,7%) eram do sexo feminino. A
forma poliostotica predominou, com 15 casos (78,9%). Entre os 0ssos acometidos
destacaram-se esfenoide, etmoide e frontal, nas formas poliostoticas; e maxila
e zigoma, nas monostoticas. A principal queixa foi de assimetria da face. Um
paciente evoluiu com diminuicdo de acuidade visual. O tratamento baseou-se na
resseccao cirurgica e reconstrucao com enxerto, quando doenca localizada, e no
desgaste e remodelamento 6sseo, em formas poliostéticas. Em apenas um caso
(5,2%), com compressao de nervo optico, foi necessario acesso intracraniano.
Reabordagem cirurgica, por crescimento tumoral, foi necessaria em trés pacientes.
Como complicacoes, tivemos um caso de lagoftalmo e epicanto no pos-operatorio
de paciente tratado por cirurgia com acesso infraorbitario. Auséncia de outras
intercorréncias no seguimento a curto e longo prazo. Os resultados de preservacdo
de funcao e recuperacao de contorno facial foram satisfatorios. Conclusao: Essa
experiéncia, em concordancia com a literatura, permite concluir que a cirurgia e
eficaz na abordagem de casos selecionados de displasia fibrosa craniofacial.

Descritores: Displasia Fibrosa; Craniofacial; Tratamento; Cirurgia; Reconstrucao.
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December 2011 with bone remodeling and surgical resection. We also review the
literature regarding fibrous dysplasia. Results: Patients ranged between 8—65
years old, with a mean age of 21.75 years. Ten patients (52.7%) were women. The
polyostotic form was predominant and present in15 cases (78.9%). The sphenoid,
ethmoid, and frontal bones were most commonly involved in the polyostotic form
and the mandibular and zygomatic bones were most commonly involved in the
monostotic form. The main complaint was asymmetry of the face. One patient
developed decreased visual acuity. Treatment was based on surgical resection and
graft reconstruction in the localized form of the disease, and bone abrasion and
remodeling in the polyostotic form. Intracranial access was necessary in only one
case (5.2%) where the optic nerve was compressed. Repeat surgical treatment due
to recurrent tumor growth was necessary in three patients. The only complication
occurred in a patient who developed lagophthalmos and epicanthus postoperatively
after undergoing surgery using infraorbital access. No other complications occurred
during short- and long-term follow-up. Functional preservation and facial contour
recovery outcomes were satisfactory. Conclusion: Our experience, along with that of
other investigators, demonstrates that surgery is effective in treating selected cases
of craniofacial fibrous dysplasia.

Keywords: Fibrous Dysplasia; Craniofacial; Treatment; Surgery; Reconstruction.

INTRODUCAO

A displasia fibrosa e uma osteopatia benigna descrita
por Lincheinstein em 1938". Caracteriza-se pela substituicao do
0sso normal por tecido fibroso, devido uma anormalidade de
desenvolvimento do tecido mesenquimal.

Sua manifestacdo inicia-se na infancia e continua ate
adolescéncia e puberdade, com parada de progressao apos
essa fase.

Conforme o grau de acometimento 0sseo, esta patolo-
gia pode ser classificada em monostotica ou poliostotica, sen-
do um ou multiplos 0ssos doentes, respectivamente. Quando a
displasia fibrosa e combinada com endocrinopatias € conhecida
como a sindrome de McCune Albright, manifestada por areas de
hiperpigmentacdo da pele (manchas café com leite) e puberda-
de precoce.

A etiologia da doenca esta relacionada com anomalia
da diferenciacao de ceélulas mesenquimais, que se originam do
0ss50. O gene Gsa, localizado no cromossomo 20q13.2-13.3 e
responsavel pelaregulacao de uma proteina, e alterado e conse-
quentemente, ha hiperfuncao das células osteoprogenitoras?3,

A mutacdo foiidentificada, pela primeira vez, em pacien-
tes com sindrome de McCune Albright, e esta presente tambem
em formas monostoticas e poliostoticas.

A apresentacdo clinica depende do local, duracao, ex-
tensdo e natureza dalesdo.

Na area craniofacial, os sintomas variam de leve, ede-
ma e assimetria localizada, ate proptose, perda auditiva e visual
sensorial, por compressdo de nervos cranianos. O cranio e en-
volvido em 27% dos pacientes monostoticas e em ate 50% das
lesdes poliostética’®. Maxila é o 0sso mais comum envolvido
em patologia facial tnica /. Base do cranio, especialmente es-
fendide, também € comumente atingido.

A displasia fibrosa tem um curso cronico e benigno, as-

sim muitos pacientes permanecem assintomaticos. A transfor-
macao maligna é rara, e sarcoma é o tipo histologico mais co-
mum 2,

A suspeita clinica leva a necessidade de investigacdo
com exames radiologicos. A tomografia computadorizada pode
sugerir o diagnostico sem biopsia. O exame mostra 3 formas de
manifestacées:

eEsclerdtica (compacta): mais comum (50%), sinal tipi-
co: vidro fosco, entre as diploes.

e itica:radiolucida.

e Pseudopagetoide: mistura das 2 formas.

A ressonancia magnetica e utilizada para verificar o en-
volvimento neural e fornecer mais informacoes sobre alesdo. O
exame histologico faz o esclarecimento diagnostico de certeza.

O tratamento da displasia fibrosa ndo é definitivo, uma
vez que e uma doenca autolimitada, mas progressiva e invasi-
va. Clinicamente, a utilizacdo de alendronato pode controlar os
sintomas e trazer uma melhora radiologica, em alguns casos™.

Cirurgicamente, resseccao e desgaste ¢sseo podem
corrigir ou prevenir problemas funcionais e atingir simetria fa-
cial.

Discutimos a abordagem terapéutica de pacientes com
displasia fibrosa craniofadial, assim como dados epidemiologi-
cos e evolucionais.

METODOS

Realizada analise retrospectiva de pacientes com dis-
plasia fibrosa, acometendo o segmento craniofacial, acompa-
nhados no periodo de janeiro de 1997 a dezembro de 2011. No
total, 19 pacientes foram avaliados clinica e radiologicamente.
Desses, 18 pacientes foram submetidos a abordagem cirurgica
para tratamento. O resultado da intervencdo e a evolugdao da pa-
tologia foram analisados.
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RESULTADOS

Na distribuicdo por género tivemos equilibrio, com
9 homens e 10 mulheres (52%) acometidos por displasia fi-
brosa. A idade dos pacientes no inicio do acompanhamento,
e,consequentemente, diagnostico variou de 8 a 65 anos, sendo
amediade 21,75 anos e mediana de 19,5 anos.

Os pacientes com inicio precoce do quadro, geral-
mente apresentavam um acometimento mais difuso e sintoma-
tologia mais exuberante.

O quadro clinico mais prevalente foi deformidade pro-
gressiva do contorno facial. Acometimento fronto-orbitario, le-
vando a assimetria e proptose, estavam presentes em 10 casos.
A queixa de obstrucdo nasal foi relatada por 3 pacientes. Em 2
casos, 0 acometimento foi panfacial . Desproporcdao maxilo-
-mandibular e disoclusao foram constatadas em um caso, que
aguarda programacdo de cirurgia ortognatica. Um paciente
evoluiu com alteracdo de acuidade visual durante o seguimento,
decorrente da compressao do nervo optico pela patologia 0s-
sea. Em relacao a comorbidades, um paciente foi diagnostica-
do como portador de deficiéncia de fator VII, dado relevante na
indicacao cirurgica. O mesmo doente apresentava uma fissura
mediana com agenesia de 0ss0s nasais e duplicacdo de septo,
avaliados em tomografia de face.

Diante da suspeita clinica os pacientes foram submeti-
dos ainvestigacdo radiologica com tomografia computadoriza-
da de cranio e face.

O diagnostico foi orientado com base no aspecto to-
mografico caracteristico- vidro fosco - e foi confirmado com
exame anatomopatologico nos casos submetidos a inter-
vencao cirurgica.

Conforme estudo radiografico, 15 pacientes, configu-
rando 79% dos casos, apresentavam a forma poliostotica, com
acometimento de muiltiplos ossos do segmento craniofacial.
Apenas 4 (21%) doentes manifestaram acometimento 6sseo
localizado, caracterizando a displasia monostotica.

Entre os 0ssos acometidos destacaram-se, na forma
poliostotica, o esfendide -13 casos (68%), 0 etmoide - 12 pa-
cientes (63%) e o frontal em 11individuos- (57%).

Osso parietal, da base de cranio, maxila e zigoma es-
tavam alterados em 8 pacientes (42%), seguidos pelo tem-
poral, com7 casos (36%) e occipital e mandibula com 4 (21%).

Nas formas monostoticas a maxila e o zigoma foram os
0s50s atingidos, com 3 e 2 casos, respectivamente.

Todos os pacientes foram seguidos pela equipe de cirur-
gia craniomaxilofacial, e conforme 0 acometimento e a sintoma-
tologia, outras especialidades médicas, tais como endocrinolo-
gia, neurodirurgia, otorrinolaringologia, oftalmologia e cirurgia de
cabeca e pescoco, também os avaliaram.

Em relacdo ao tratamento realizado, 18 dos 19 casos fo-
ram submetidos a procedimento cirurgico. Uma Unica paciente,
por se encontrar em idade jovem, com doenca em progressdo
e sem acometimento funcional importante, nao foi operada, e
mantem seguimento ambulatorial.

A abordagem dirurgica consistiu em desgaste 0sseo,
com remodelamento de regidao acometida em busca de sime-
trizacdo, na maior parte dos casos. Em 3 pacientes, com a for-
ma monostotica, envolvendo a maxila e zigoma, foi realizada

osteotomia com resseccdo da tumoracao no 0sso envolvido, e
reconstrucao com enxerto 0sseo. Intervencao endonasal, com
ampliacdo de cavidade nasal, atraves do desbastamento de
conchas nasais e septo com displasia fibrosa, foi realizada em
3 casos. A necessidade de craniotomia para acesso e descom-
pressao de nervo optico ocorreu em um unico paciente. Todos
0s outros foram tratados de forma extracraniana. Entre os 19
casos, 3 (15%) necessitaram de mais de uma intervencao cirtir-
gica para tratamento da displasia 0ssea, e desses a totalidade
era de acometimento poliostotico.

No seguimento pos-operatorio, como complicacao, ti-
vemos um caso de lagoftalmo e epicanto, apos acesso subtarsal
paraabordagem e biopsia delesdo em maxila, procedimento rea-
lizado por outra equipe. Uma paciente queixou-se de depressao
naregido temporal, decorrente de atrofia de musculatura local.

Em nossa casuistica, além do tratamento cirtrgico, 2
pacientes, 10% dos casos, tambem fizeram o uso de bifosfo-
natos na terapia da displasia fibrosa. A droga utilizada foi 0 pa-
midronato, com administracdes endovenosas semestrais, em
regime hospitalar, associado a reposicao de carbonato de cal-
cio e vitamina D,via oral, de modo continuo. Nao foi observada
estabilidade na progressao da doenca nesses pacientes, sendo
que o tratamento ndo repercutiu na sintomatologia e ndo evitou
aintervencdo drurgica.

DISCUSSAO

A displasia fibrosa € uma patologia de carater progres-
sivo, porem autolimitado. Descrita por Licheinstein, consiste na
substituicdo ossea por tecido fibroso'?, levando a espessa-
mento do seguimento acometido e aos,conseqguentes, sinais e
sintomas.

A etiologia esta relacionada a uma mutacao no gene
Gsa do cromossomo 20q13.2-13.3, presente nos pacientes com
a sindrome de McCune Albright,e, também, nas formas monos-
toticas e poliostoticas ™

A doenca atinge individuos na faixa etaria da infancia e
adolescéncia, tendendo a estabilidade na vida adulta. Em nos-
so estudo, a média de idade dos individuos acometidos, quando
procuraram atendimento medico, foi de 21,75 anos. A literatura
mostra ocorréncia principalmente em adolescentes, sendo que
alguns continuam a ter crescimento 0sseo na vida adulta. Wei et
al. mostrou que 61,73% dos casos apresentaram seus primeiros
sintomas antes dos 20 anos®, enquanto para Kransdor et a/®,
75% dos pacientes com displasia fibrosa tinham menos que 30
anos de idade. A apresentacao na infancia € rara, mas ha relatos
de ateé 34% de acometimento de pacientes abaixo dos 6 anos”.

Ndo houve diferenca entre 0s sexos, apesar de traba-
lhos mostrarem tendéncia de predominio da doenca entre as
mulheres™,

A forma monostotica e considerada a mais comum,
comincidéncia de 70%", diferentemente do encontrado nessa
analise. Uma metanalise, no entanto, demonstrou predominio
da forma poliostotica, em 50% dos pacientes™. Vale ressaltar
que, a displasia fibrosa craniofacial €, geralmente, difusa e que
nenhum caso da Sindrome de McCune Albright foi admitido
nessa casuistica.

Em relacdo ao local acometido, ha prevaléncia pela re-
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gido orbital e base de cranio, segundo Maher et, a/°, os 0ssos
mais acometidos sao frontal, esfenoide e etmoide. Para Yetise-
ret al2%0 osso frontal, pariental, esfendide e occipital que com-
pdem a lista dos principais. Em nosso amostra houve concor-
dancia com aliteratura.

No compartimento craniofacial, o envolvimento leva a
deformidade de contorno, reducdo de cavidade orbitaria e nasal,
desproporcao maxilo-mandibular e até compressdo de estru-
turas nobre como 0s pares cranianos.

A principal queixa de nossos pacientes foi de assimetria
facial,em particular naregiao fronto-orbitaria, com proptose. Em
21% a obstrucdo nasal foi relatada.

A proptose ¢ um achado comum (30%) nos trabalhos
cientificos, e a reducdo do diametro do canal optico pode es-
tar presente quando ha envolvimento do esfenoide. A relacao
com o comprometimento visual, no entanto, nao € proporcional
2. Chen et. al. mostraram que um terco dos doentes tera déficit
visual, e dois tercos apresentardo algum grau de comprometi-
mento da visdo se 0 nervo optico estiver envolvido nos exames
de imagem??. Ja Lee et al.>® relatam que a grande maioria dos
Casos permanecem assintomatica, ainda que haja evidéncia
radiologica de compressao do nervo optico. Tivemos incidéncia
de 5% de deficit visual, congruente com estreitamento do canal
optico em tomografia computadorizada de face.

Na literatura, nao ha um consenso quanto a necessi-
dade de descompressao do nervo optico na displasia fibrosa.
A recomendacdo € de seguimento oftalmologico regular, se
estenose do canal esta presente, e descompressdo cirurgica
quando deterioracdo funcional. A descompressdo profilatica
nao parece ser benéfica e nao é recomendada %, ja que nao
altera a evolucao.

A investigacdo radiologica de nossos pacientes, com
tomografia computadoriza de face e cranio, contribuiu no diag-
nostico e terapéutica. O aspecto em vidro fosco, caracteristico,
permitiu esclarecimento da suspeita clinica e a avaliacao do
acometimento 0sseo detalhado, foi orientador na abordagem e
planejamento cirurgicos. Segundo Maskiel et 3/°, a tomografia
€ 0 exame de primeira linha na investigacao de pacientes com
suspeita clinica de displasia fibrosa.

Analisamos que a displasia fibrosa e uma patologia de
repercussoes tanto funcionais como esteticas. Apesar de seu
curso benigno, com malignizacdo rara, 0 carater progressivo e
acometimento de populacao jovem impoem a necessidade de
uma intervencdo nas deformidades por ela causadas.

Percebe-se que casos de inicio precoce e de acome-
timento poliostotico parecem ter pior prognostico. Ndo existe
uma abordagem eficiente no controle da evolucdo da doenca e
ndo parece haver dados que permitam estabelecer o tempo de
progressao.

Asopcoes terapéuticas sdolimitadas. Por ser decorrente
de uma mutacao nas células osteoblasticas as intervencoes
disponiveis ndo alteram o curso, mas somente as repercussoes
da patologia.

Desde os anos 90, o uso de bifosfonatos, potentes ini-
bidores da reabsorcdo ossea mediada por osteoclastos, pode
reduzir o turn over dos 0ssos acometidos na displasia fibrosa. A
terapia com pamidronato endovenoso se mostrou segura, mes-
mo a longo prazo, e foi capaz de reduzir a dor e promover me-

lhora radiologica em 50% dos pacientes. Contudo, ndo e capaz
de alterar a evolucdo. Em estudo com 58 pacientes, a maioria
com acometimento de 0ssos longos e bacia, tratados com pa-
midronato e seguidos por 50 meses, foi observada reducdo da
intensidade da dor em 41% apos o primeiro ciclo e em 69% nas
administracoes subsequentes .

QOutro trabalho, com terapia com alendronato via oral,
mostrou que em apenas 3 pacientes houve a reducdo da sin-
tomatologia dolorosa e evidéncia de controle do crescimento
tumoralnos 6 meses de tratamento, periodo considerado cur-
to para avaliacao .

Aindicacao de terapéutica com bifosfonatos permanen-
ce indefinida em pacientes sem queixa algica, mas com lesdes
osteoliticas significativas. Pacientes adultos parecem se benefi-
ciar da terapia quando alto risco de fratura patologica. No entanto,
a abordagem cirtrgica nao é evitada®.

Nos 2 casos que receberam a terapia com pamidrona-
to endovenoso de nossa amostragem, ndo houve mudanca
da evolucao da displasia, na sintomatologia ou na indicacdo
de cirurgia.

O principal tratamento na displasia fibrosa, sobretudo
do segmento craniofacial, ainda € a cirurgia. A principal finalida-
de dessa e a restauracdo funcional, alem do alivio de sintomas
de dor e comprometimento sensorial. A preocupacdo esteética,
tambem, e considerada, secundariamente e conforme a de-
manda do paciente. Por ser uma patologia de evolucdo limitada,
geralmente aguarda-se a estabilidade clinica para sua abor-
dagem, exceto se houver evidéncias de comprometimento de
funcao, como alteracdo visual por compressdo nervosa, obstru-
¢do nasal, limitacao de abertura oral. A cirurgia seria mais eficaz
apos a puberdade, pelo menor risco e curso clinico previsivel, o
que permite certa previsibilidade de resultado. Ainda assim, a
possibilidade de recorréncia deve sempre ser considerada %,

A modalidade terapéutica ideal seria a de resseccao
completa da area de displasia fibrosa com reconstrucao ime-
diata, utilizando enxerto autologo. Muitas vezes, devido ao aco-
metimento difuso, anatomia complexa e limitacdo de acesso
cirtrgico e a baixa taxa de malignizacdo, a retirada de todo 0sso
acometido ndo é possivel %2,

Assim, a drurgia com remodelamento 6sseo visando
abertura da via aérea, descompressao nervosa, ajuste oclusal
e correcdo de assimetrias e de posicionamento das estrururas
anatomicas e o tratamento de escolha, indicado na displasia fi-
brosa craniofacial.

A intervencdao operatoria deve envolver uma equipe
multidisciplinar, conforme local acometido e repercussao da
patologia.

Deve ser indicada de acordo com evolucdo clinica e com
a sintomatologia apresentada, mas preferencialmente apos a
puberdade, diante da fisiopatologia da displasia fibrosa.

CONCLUSAO

A displasia fibrosa, quando acomete a regido craniofa-
cial, € responsavel por repercussoes funcionais e esteticas.

A abordagem cirtrgica ainda é o tratamento mais efi-
ciente para controle de sua sintomatologia e deformidade.

A resseccdo do 0ss0 acometido e reconstrucdo consti-
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tuem a tecnica de escolha. O desbastamento e remodelagem se
fazem necessarios nas formas poliostoticas, tendo como obje-
tivos a simetria facial e a melhora das funcoes vitais.

A indicacdo de cirurgia baseia-se nas queixas e no grau
de comprometimento dos pacientes, sendo mais previsivel apos
estabilidade na evolucao da doenca e mais urgente quando en-
volvimento de estruturas nobres.

Futuramente, aintervencdo na fisiopatologia da displasia
fibrosa, evitando a desregulacdo na acdo osteoblastica, talvez
seja,uma terapéutica promissora e definitiva.
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