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CARACTERISTICAS TOMOGRAFICAS DA DISPLASIA FIBROSA
CRANIOFACIAL: ESTUDO RETROSPECTIVO DE 14 CASOS*

Renato Assayag Botelho', Olger de Souza Tornin', llka Yamashiro?, Marcelo Carneiro
Menezes', Sérgio Furlan®, Mauricio Ridelenski*, Rubens Yamashiro®, José Francisco Sales
Chagas®, Ricardo Pires de Souza’

OBJETIVO: Apresentar as varias formas de displasia fibrosa craniofacial em um estudo revisional com 14
exames de tomografia computadorizada. MATERIAIS E METODOS: Foram selecionados 14 casos de displa-
sia fibrosa craniofacial atendidos no Servico de Cirurgia de Cabeca e Pescoco e Otorrinolaringologia e no
Servico de Diagnéstico por Imagem do Hospital Heliopolis, Sdo Paulo, SP, entre 1991 e 2002. Foram ava-
liados, pelos autores, trés dos achados tomograficos mais relevantes: o nimero de ossos acometidos, a
apresentacdo radiolégica predominante e a uni/bilateralidade da doenca no cranio. RESULTADOS: Obser-
vou-se predominio do padrdo misto em relacdo a forma de apresentacédo da doenca. Foram vistos, ainda,
acometimento contiguo de dois ou mais ossos e equivaléncia entre casos de acometimento craniofacial
unilateral e bilateral, possivelmente por conta dos pacientes serem, em sua maioria, portadores de displasia
fibrosa do tipo monostética. CONCLUSAO: O conhecimento das caracteristicas tomograficas da displasia
fibrosa craniofacial é de grande importancia para que seja feito planejamento cirirgico adequado e segui-
mento pods-tratamento.

Unitermos: Displasia fibrosa dssea; Cranio; Face; Ossos faciais; Tomografia computadorizada por raios X.

Tomographic features of craniofacial fibrous dysplasia: a retrospective study of 14 cases.

OBJECTIVE: To describe the different presentations of craniofacial fibrous dysplasia in a revisional study of
14 computed tomography exams. MATERIALS AND METHODS: The authors have selected 14 cases of
craniofacial fibrous dysplasia attended at the Head & Neck Surgery/Otorhinolaryngology Service and Diag-
nostic Imaging Service of “Hospital Heliépolis”, Sdo Paulo, SP, Brazil, between 1991 and 2002. Three of the
following most relevant tomographic findings were analyzed: number of bones affected, predominant radio-
logical presentation and the disease uni- or bilaterality. RESULTS: A predominance of a mixed pattern was
observed in relation to the disease presentation. Also, contiguous involvement of two or more bones was
observed as well as equivalence between cases of unilateral and bilateral craniofacial involvement, possibly
due the fact that most patients presented the monostotic type of fibrous dysplasia. CONCLUSION: The knowl-
edge of tomographic features of craniofacial fibrous dysplasia is of paramount importance for surgical plan-
ning and post-treatment follow-up.

Keywords: Fibrous dysplasia of bone; Skull; Face; Facial bones; X-ray computed tomography.

INTRODUCAO

nas trés primeiras décadas de vida®®. ciadas & displasia fibrosa nessa regido sio

A displasia fibrosa € uma anomalia be-
nigna do desenvolvimento, naqual acavi-
dade medular é substituida por material
fibroso, 0sso entrelacado e células em
fuso®. E observada, maisfregiientemente,
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Emboraadisplasiafibrosaseaumadoenca
de caréter benigno, ha relatos de transfor-
macdo maligna associada a essa forma de
apresentacio™®®.

A regi&o craniofacial éimportante sitio
de acometimento da doenga, com destaque
para a maxila e mandibula®®. O envolvi-
mento dos 0ssos da face pode ocasionar
espessamento e esclerose acentuados, fre-
glentemente com a obliteracdo de seios e
orbitas, criando uma aparéncia “leonina”
(leontiase 6ssea)®). Outras condigdes asso-
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deformidades craniofaciais, ma-oclusdo
dentéria e diminuicéo da acuidade visual
(estaltima.com indicagéo absolutadetra-
tamento cirdrgico).

Dentre os métodos de imagem, atomo-
grafia computadorizada tem sido o mais
usado parademonstrar aextensdo earadio-
densidade que a displasia fibrosa assume
nos 0ssos craniofaciais, sendo, portanto, de
fundamental importancia no plangjamento
cirdrrgico e no seguimento longitudinal dos
pacientes operados'’®, Os achados tomo-
gréficos da displasia fibrosa podem variar
consideravelmente, dependendo da quan-
tidade de tecido 6sseo presente na leséo.
Aparentemente, pode-se fazer umadivisdo
em trés padrfes de acometimento: 0 escle-
rético, o cistico ou o misto™?,
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No esgueleto, o padréo misto € o mais
comumente encontrado®®. Este padréo é
caracterizado por areas esclerdticas asso-
ciadasadreascisticas™ (Figuras1e2). O
padrdo cistico é caracterizado por &reascis-
ticas ovaladas ou arredondadas, com bor-
das esclerdticas® (Figuras3 e4). O padréo
esclerético é observado, frequentemente,
em pacientes maisjovenseconsiste, radio-
graficamente, de opacidadesem “vidrofos-
co” e expansdo Ossea (Figuras 5 e 6).

Este estudo busca demonstrar os aspec-
tos tomogréficos das principais formas de
apresentacdo dadisplasiafibrosaatravésda
andlise de 14 exames de tomografia com-
putadorizada de cranio e face de pacientes
com diagndstico firmado de displasia fi-
brosa craniofacial, comparando com os
achados encontrados na literatura.

MATERIAISE METODOS

No periodo de 1991 a 2002, foram se-
lecionados, retrospectivamente, 14 exames
de tomografia computadorizada de cranio
e face de pacientes com diagndstico con-
firmado de displasia fibrosa craniofacial.
Desses 14 pacientes, sete eram do sexo

Figura 1. Tomografia computadorizada do crénio no plano axial, no nivel do
seio esfenoidal e células etmoidais. Evidencia-se displasia fibrosa no padréao
misto na topografia de células etmoidais a esquerda (setas).
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masculino (50%) e sete eram do sexo femi-
nino (50%), com idade variando entre 8 e
33 anos. Os exames foram realizados em
tomograf os deterceirageragdo, com obten-
Gao decortesaxiaisecoronais. A espessura
de corte e 0 incremento de mesa foram de
3 mm e 5 mm, respectivamente.

Para ainclusdo neste trabal ho, os pa-
cientes deveriam ser tratadosno Servigo de
Cirurgia de Cabeca e Pescogo do Hospital
Heliopalis, ter confirmagdo anatomopato-
I6gica, néo ter recebido tratamento prévio
ou qual quer procedimento i ntervencionista
antes da realizacdo das imagens tomogré
ficas. Durante a selegdo, foram excluidos
0s exames realizados ap6s intervencéo ci-
rurgicae os de pacientes portadores de dis-
plasia fibrosa na forma de “ querubismo”.

Os casos foram avaliados por dois ra-
diologistas, ambos membros titulares do
Colégio Brasileiro de Radiologia e Diag-
nostico por Imagem. Esses profissionais
analisaram aspectos como niimero de 0Ssos
acometidos, apresentacgo radiol Ggica pre-
dominante (a resposta deveria ser padréo
esclerdtico, cistico ou misto) e unilaterali-
dade ou bilateralidade dadoencano cranio,
através da leitura dos exames.

RESULTADOS

Os resultados obtidos apds a avaliagdo
dos dois radiologistas est&o evidenciados
nas Tabelas 1, 2 e 3.

Tabela 1 Numero de ossos acometidos pela dis-
plasia fibrosa.

0Ossos acometidos Incidéncia (%)

Entre 1 e 3 0ssos 5/14 (35,4%)
Entre 4 e 6 0ssos 4/14 (28,6%)
Entre 7 e 9 o0ssos 5/14 (35,4%)

Tabela 2 Padrdo tomografico predominante.

Padrao tomografico | Incidéncia (%)

Misto 8/14 (57,1%)
Cistico 2/14 (14,3%)
Esclerotico 4/14 (28,6%)

Tabela 3 Distribuicdo das lesdes quanto a unila-
teralidade/bilateralidade.

Lateralidade Incidéncia (%)
Lesdes unilaterais 7/14 (50%)
Lesbes bilaterais 7/14 (50%)

il — -

Figura 2. Tomografia computadorizada da mandibula no plano axial. Demons-
tra-se displasia fibrosa no padrdo misto no ramo mandibular a direita (setas).
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Caracteristicas tomograficas da displasia fibrosa craniofacial

Figura 3. Tomografia computadorizada dos seios da face no plano axial. Per-
cebe-se displasia fibrosa padrao cistico condicionando distorcao da fossa nasal
homolateral, com desvio do septo nasal para a direita (seta).

Figura 5. Tomografia computadorizada dos seios
da face no plano coronal. Evidencia-se displasia
fibrosa padrao esclerdtico envolvendo células et-
moidais, cavidade nasal e asa do osso esfenoidal
a direita (asterisco).

DISCUSSAO

A displasia fibrosa também pode ser
divididaem doisgrupos, quanto aformade
apresentac&o: monostética e poliostética

A forma monostética é aquela em que
ocorre 0 acometimento de um 0sso ou de
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Figura 6. Tomografia computadorizada dos seios
da face no plano coronal. Demonstra-se displasia
fibrosa padrao esclerdtico envolvendo a cavidade
selar e clindides (asterisco).

ossos contiguos™®. E considerada aforma
mais comum, correspondendo a aproxima-
damente 70% dos casos'™?. As faixas et&
rias acometidas sdo a de criangas e a de
adultos jovens, sem predominancia por
sex0®. Nagrande maioriadas vezes ocorre
a parada de crescimento das lesdes com o

Figura 4. Tomografia computadorizada dos seios da face no plano coronal.

Nota-se displasia fibrosa padréo cistico condicionando deformidade da parede
ossea da cavidade orbitaria esquerda (seta).

fechamento da placa de crescimento™®.
Clinicamente, adoenga é caracterizada por
aumento dos ossos envolvidos, com salién-
cia das laminas Gsseas.

A forma poliostética, por sua vez, é
aquela que ocorre em dois ou mais 0Ssos
sem continuidade, e representa aproxima-
damente 30% de todos os casos. As faixas
etérias acometidas sdo semelhantes as da
formamonostética, com predominanciado
sexo feminino. As manifestagdes clinicas
s80 precoces e de inicio insidioso, podendo
cursar com dor 6ssea. Quando esta forma
dedisplasiafibrosaestaassociadacom pig-
mentagdo cutanea café-com-leite” eendo-
crinopatias, é conhecida como sindrome
de McCune-Albright®®. Quase todos os
pacientes portadores de displasia fibrosa
poliostética apresentam envolvimento cra-
niofacial, com predilecdo surpreendente
por um lado do corpo®?. Entretanto, a
maioriados pacientes que tém adoencanos
0ssos craniofaciais apresenta a forma mo-
nostética?.

Na amostra estudada neste trabalho, a
grande maioria de casos foi de pacientes
que desenvolveram displasia fibrosa na
forma monostética. Por conta disso, os
achados de comprometimento contiguo
quando da presenca da doenca em dois
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0SS0S OU mais e a equiivaléncia entre casos
de acometimento craniofacia unilateral e
bilateral s8o compativeiscom osresultados
de estudos encontrados naliteratura mé-
dica®®1219, Embasados nesses trabalhos,
encontramos também como padréo tomo-
gréfico predominante o misto.

CONCLUSAO

O conhecimento dos diversos aspectos
tomogréaficos dadisplasiafibrosacraniofa-
ciad é de grande importancia para o radio-
logista geral, tendo em vista que os acha-
dos de imagem da doenca sdo bastante ca-
racteristicos e que a tomografia computa-
dorizada ocupa lugar de destague no pla-
nejamento cirdrgico e no seguimento desta
doenca.
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