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DISPLASIA FIBROSA DO CRANIO

MANIFESTACOES NEUROLGGICAS
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RESUMO — Foram estudados, retrospectivamente, oito pacientes com displasia fibrosa de
oss08 do crdnio, analisando-se suas manifestacbes neurclégicas. Na presente série, o 0s8so
frontal estava comprometido em 759 dos pacientes, o esfendide ou o temporal em 37.8% e o
parietal em 25%. Obhservou-se que, além das deformidades dsseas (presentes em todos os
cagos com excecAo de um), 87,5% dos pacientes gueixavam-se de cefaléia, 509% apresentavam
diminuigio da acuidade visual, 25% tinham proptose e em 12,69 predominavam sintomas
auditivos. Dos seis pacientes submetidos a tratamento neurocirirgico, gquatro apresentavam
alteractes oftalmoldgicas progressivas, havendo melhora acentuada péds-operatdria em tirés
deles. Todos os casos foram seguidos ambulatorialmente, sem gue em qualquer deles fosse
observada a recidiva ou piora dos sintomas, confirmando a natureza benisna da displasia
fibrosa.

Fibrous dysplasia of the skull: neurological manirestations.

SUMMARY — The neurological manifestations of eight patients with osseous fibrous dysplasia
of skull were retrospectively studied. 1In this series, the frontal bone was involved in 75%
of the patients, the sphenoid or temporai bones in 37.5%, and the parietal in 25%. It was
observed that cranial deformities occurred in all but one case, headache was present in
RB7.5¢ of the puatients, visual disturbances in 509, proptosis in 25%, and auditive symptoms
in 12.5%. 8ix out of the eight patients were operated on: three of the four who presented
progressive visual loss had postoperative improvement. In their follow up, none presented,
until now, evidence of recurtence or worsening of symptoms, confirming the benign nature
of fibrous dysplasia.

Alteragoes Osseas do cranio estdo, fregiientemente, associadas a manifestagdes
ncurologicas. A displasia fibrosa (DF), como uma doenca ossea benigna bem definida,
embora de etiologia desconhecida 4810.283¢ deve ser considerada no diagndstico dife-
rencial das lesges tumorais dsseas da face e crianio18. Ela pode acometer 08508
cranianos e provocar mamiestacoes neurologicas, as quais variam em fungao da regiao
comprometida 4.5,7-10.17-20,26.29,32,33, Na sua maioria, os casos de DF sado diagnosti-
cados pelo exame radiolégico simples do cranio 811,20, habitualmente sendo cirdrgico
o seu tratamento 810,17,18.49,

) No presente estudo, os autores apresentam 8 casos de DF de ossos do L_‘rénio,
discutindo acerca do quadro clinico-neurologico, tratamento e prognéstico, revisando
a literatura sobre o assunto.
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CASUISTICA E METODOS

Foram estudados, retrospectivamente, 8 casos de displasia fibrosa de ossos do cran‘o,
que foram internados no Servico de Neurologia e Neurocirurgia Prof. Marie Ccutinho, em
um periodo de 20 anos (1964-1083), todos apresentando manifestacies neurolégicas. Foram
obtidos dados guanlo 3 identilicacho dos pacientes (idade e sexo), localizacdic e tipo de
lesdo, quadro neuroldgico, exames complementares, tratamento e evolugdo,

RESULTADOCS

Com relaclo aos B pacientes com DF e com manifestacdes neuroldgicas, foram obtidos
03 dados que 8e geguem (Tabela 1).

Caso Nome Idade Sexo Queixas Localizacio Cirurgia

1 RM 43 F tumoragio frontal sim
cefaléia esfendide
perda visual parietal

2 LP 18 M tumoracio frontal gim
cefaldia esfendide
nroptose

3 AMS 16 M cefaléia frontal sim

perda visual

4 ALR 18 M tumoracio parietal sim
cefaléia (%)
5 FVM 55 b tumoracio esfendide sim
cefaléia etmdéide
nerds visual
3} EBF 37 F tumeoracdo frontal nge
temporal
7 NCW 10 F tumoracio frontal nio
cefaléia temporal
perda visual
proptose
8 MOC 18 F tumoragao frontal sim
cefaleia temporal
Tabela 1 — Pacientes com displesta fibrosa com monifestacdes neuroldgions que forum estu-
dados.  Idade em anos. (%), forma dissemindadea,
Identificacio — Considerando-se a idade dos pacientes no momento de sua internagio

hospitalar para tratamento neurolégico/neurceirdrgico, ela varioun de 10 a 55 anos (média de
27,6 anos); vale ressaltar que muitos pacientes tinham manifestacdes da DF desde muitos
anog antes da internacdio, Com relacdio no sexo. observou-se predomindncia de pacientes do
sexo feminino (5:3).

Localizacdo e tipo da lesfio — As lesdes predominaram no osso frontal (758%), com
menor incidéncla no esfendide (37,5%), temporal (37,5%) e parietal (25%). A firrima monostét ca
da DF foi encontrada em somente um caso, enguanto a poliostética foi diagnost cada em
6 (com comprometimente apenas de ossos crdnio-faciais em qualro paciented e acomelendo
outros ossos em dois) e a forma disseminada em um Unico caso.

Manifestacdes neuroldgicas — A cefaléia foi a queixa mais comum (8§7,59:), seguida por
alteragdes da acuidade visual (509%) e exoftalmia (25%). Tumoracic Ossea craniana foi
observada na maioria dos casos (87,5%), que corresponderam aos que apreschiavam DF na
calota craniana,
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Exames complementares — A radiografia simples do cranio foi procedida em todos os
paclentes, com estudo radioldgico do esqueleto em 7. A angiografia cerebral foi procedida
rm 5 pacientes, todos no periodo antcrior i disponibilidade da tomografia computadorizada
{TC) em nosso mejo. Somente um paciente foi submetide a TC. Os exames laboratoriais,
reatizados nos § pacientes, em somente um deles mostrou alguma alteracio relacionada a

DF: discreta elevacdo da fosfatase alealina (14,6 unidades Bodansky).

Tratamento — Foram submetidos a intervencic neurccirargica 6 pacientes (75%), dos
quais em trés foi possivel a remecic completa da lesfo; nos trés restantes ela nio foi
possivel devido a invasfo da base do crinic (dois cases) ou a sangramento transoperatério
exeessivo (um caso).

Evolucio — Dos 6 pac entes operados, quatro apresentavam queixas visuais, sendo que
trés deles melhoraramn significativamente dos distGrbios oftalmolégicos. Todos os casos foram
zeguidos ambulatorialmente por um periodo que wvariou de ¢ a 16 anos, sem que se cbservasse,
em nenhum deles, piora cu recidiva dos sintomas.

COMENTARIOS

Displasia Fibrosa foi o termo utilizado por Lichtenstein e Jaife2?, em 1942
para unificar a designacdo de uma moléstla Gssea até entdo referida sob 33 titulos
diferentes, embora ja em 1038, Lichstenstein @ houvesse usado, pela primeira vez, a
cxpressdo ‘displasia fibrosa poliostética’. A DF se caracteriza por ser doenga benigna,
gue se manifesta como tumoragio de crescimento lento, conseqiiente a substituicdo da
medula ossea por tecido conjuntive fibroso metapldsico 18.22,2830.3,  Em 1953, Belaval
e Schneider 2 classificaram a DF em trés tipos: (a) tipol ou DF monestética — as
formas com lesfo confirmada em um Gnico osso; (b} tipoll ou DF poliostotica —
aquelas com lesdes em mais de um osso, porém distribuidas unilateralmente; (c¢) tipo 1l
ou DF disstminada — as que apresentam lesdes mualtiplas distribuidas por todo o
esqueleto, ou associadas a manifestagies extra-esqueléticas. A associacdo da forma
poliostotica da DF com manchas cutineas ‘café com leite’ e puberdade precoce em
meninas constitui a chamada ‘sindrome de Albright’, descrita em 19371, A DF ¢
doenga bem definida, porém de etiologia obscura, que parece se tratar de distirbio
de funcio ou desenvolvimento da formacio do mesénquima osseo 48102834, Acomete
principalmente as criangas e adolescentes 45.8,10,18,28  embora possa se manifestar
somente apos varios anos de evolugdo, em pessoas ja adultas. A forma poliostotica
parece apresentar predominincia no sexo feminino 813, Acredita-se que a DF corres-
ponda a cerca de 2,5% entre todas as tumoragbes Osseas?, ocorrendo em incidéncia
gue varia de 1 caso para cada 4000 a 10000 individuos 34

As manifestacies clinicas da DF caracterizam-se por deformidade de evoluciio
lentamente progressiva, por vezes dolorosa, que ndo raras vezes provoca fraturas
patologicas, em especial nos ossos longos 13,2230, Pode ser diagnosticada casualmente
ao exame radiologico, pois eventualmente permanece assintomitica durante varios
anos 543, Segundo Barrionuevo ¢ col.2, do ponto de vista clinico a DF poderia passar
por trés etapas: inicialmente, a fase assintomdtica; depois, a acompanhada de sintomas
clinicos; finalmente, a associada a complicagoes.

O envolvimendo de ossos cranianos corresponde a cerca de 509% dos casos na
forma poliostotica 13.29 e, entre 10 a 27%, na monostdtica 81120262930,  As manifes-
tages neurologicas da DF decorrem do crescimento da lesdo e da compressdo das
estruturas subjacentes. Os ossos frontal e esfendide sdo os mais comumente acome-
tidos 7,20,26,29, ' determinando sintomas visuais em conseqiiéncia do envolvimento da
orbita, do nervo/quiasma dpticos ou de nervos oculomotores 4.7.8,1718,20,29  podendo
corresponder a diminui¢io da acuidade visual, alteracdes do campo visual, proptose,
diplopia, ptose palpebral ou epifora?. Também o osso temporal pode ser compro-
metido, provecando distlirbios da audicfio por lesfio do VI nervo 581826382 paralisias
faciais periféricas 5% ou lesdo de outros nerves cranianos %10, Bem menos freqiientes
sdo as alteragdes dos ossos parietais e occipital. A cefaléia e o desanimo sio sintomas
relativamente comuns 29, enquanto o acometimento de outras estruturas nervosas ¢
incomum, embora tenham side relatados casos de DF associados a crises convul-
sivas 27,29, hipertensdo intracraniana 33, hemorragias cranianas12 e outras alteragdes
vasculares 15,16, ou a compressdes medulares 25,

.. A confirmacdo diagndstica da DF habitualmente & possivel pelo exame radio-
logico convencional #1120, sendo os achados classificados em trés tipos 20, de acordo
com o conteiddo fibroso ou de ossificagdo da lesdo: (a) o tipo ‘cistico’ mostra imagem



162 Arqg Newuro-Psigquiat (8do Paulo) 4¥(2) 1989

radio-transparente, com alargamento da diploe e tumoracdo predominando na tabua
Ossea externa, com pouco ou nenhum comprometimento da tdbua interna; as margens
da lesdo sdo bem definidas e podem apresentar zonas de esclerose, por vezes simulando
tumor epidermoide; este tipo de lesfo tem predomindncia nos ossos da abobada
craniana; {b) o tipo ‘escleréticc’ apresenta lesGes mais difusas, com densas sombras
radiologicas que, nldo raro, apresentam imagem semelhante & de um meningeoma,
embora sejam mais homogéneas; predominam nos ossos da base do crianio, em especial
no esfendide; (c) o tipo ‘misto’, o mais comumente encontrado, intercala os achados
descritos nos tipos ‘cistico’ e ‘esclerdtico’, sem haver, na auséncia de fraturas, evidén-
cias de reagdo periostotica. O estudo radioldgico de paciente com DF com sintomas
neurologicos deve compreender todo o esqueleto (em especial os ossos longos), mesmo
na auséncia de outras manifestagdes clinicas, posto que sejam comuns as formas
poliostoticas e disseminadas.

Do ponto de vista laboratorial, pode ser encontrada elevaciio sérica da fosfa-
tase alcalina 81318 confirmando a hipotese de Bodansky e Jaffe de que a atividade
da enzima fosfatase € proporcional ao estimulo de neoformagfo 6ssea?l. Eventual-
mente, também o calcio sérico se apresenta discretamente elevado, sendo que o fosforo
nég costuma se alterar, assim como o0s demais elementos bioquimicos do sangue
e da urina,

Nas casos em que o quadro clinico, radiologico e laboratorial ndo sejam
conclusivos de DF de osso craniano, ou que persistam duvidas com relagdo a outra
patologia, a ungiografia cerebral 16.5% ou a TC 618,24 podem servir para o diagnodstico
diferencial com meningeomas em placa, metastases dsseas, osteite fibrosa cistica, hipo-
paratireoidismo ou doenga de Paget, entre outras patologias menos comuns 811,20,28,32,
Em alguns casos excepcionais, a confirmacgio diagnostica definitiva somente podera
ser obtida pelo exame anatomo-patolégico da lesao. O estudo anatomo-patolégico
da DF mostra substituicie da substiancia esponjosa ¢ enchimento da cavidade medular
do osso afctado por tecido conjuntive fibroso trabecular de osse primitivo, malformado
por metaplasia ossea, pobremente calcificado. A auséncia de mitoses e de células
atipicas, assim como o curso clinico, exclui a possibilidade de que a DF se trate de
patologia ossez maligna. A proporgdo entre elementos fibrosos e oOsseos pode variar
consideravelmente, as vezes de uma area para a outra no mesmo osso, sendo que
verdadeiras ‘ithas’ de cartilagem hialina e até cistos podem ser encontrados, estes
ultimos resultantes de necrose ou hemorragia. Alguns vasos de paredes finas podem
estar presentes 8.11,13,20,

O tratamento da DF de ossos do cranio, especialmente das que se acompanham
de manifestagdes neurolégicas, costuma ser cirurgico 8101828, Preferencialmente, deve
ser tentada a resseccdo completa da lesdo 17, ainda mais nos casos que apresentam
deformidade acentuada e progressiva, dor intensa ou manifestagbes de compressio de
estruturas nervosas. Em algumas circunstincias, se torna dificil a remogao total da
tumoragao, visto que esta pode acometer 0ssos da base do_ cranio ou apresentar
sangramente importante no transoperatorio.  Nestes casos, assim como 1os pacientes
assintomaticos que ndo sdo levados a cirurgia, uma vez confirmado o diagnostico de
DF, deve-se deixar o paciente sob observagio ambulatorial, estando desaconselhada
a radioterapia ou qualquer outra tentativa de tratamento clinico 29,

O prognostico dos pacientes com DF com comprometimento neurolégico em
geral é bom 13182230 em virtude da natureza benigna e do crescimento lento das
leses, mesmo ¢quando a ressecgdio cirdrgica € incompleta. A recorréncia nos casos
operados ¢ de cercu de 25% 28, sendo que muito excepcionalmente tém sido descritas
formas de evolugdo maligna de DF 31, o que ocorreria em torno de 0,5% dos casos 3%
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