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INFORMAQ(SES SOBRE O ARTIGO RESUMO
Historico do artigo: A displasia fibrosa é uma doenca 6ssea que se caracteriza pela diferenciacdo anormal de
Recebido em 27 de outubro de 2015 tecido fibroso nos ossos e é muitas vezes assintomatica. Pode acometer um 0sso (monosto-
Aceito em 8 de dezembro de 2015 tica) ou varios ossos (poliostética). A forma monostética acomete principalmente as costelas,
On-line em 12 de julho de 2016 mas raramente acomete a méo. O diagndstico diferencial com tumores 6sseos malignos é
importante. O artigo descreve o tratamento e evolugdo de um caso raro de paciente admi-
Palavras-chave: tido com histéria de crescimento tumoral na mao direita, na qual foi diagnosticada displasia
Doenca fibrosa do segundo metacarpo direito. Paciente do sexo masculino, 14 anos, admitido no Hos-
Metacarpo pital Sarah com lesdo no dorso da méo direita, sem queixa algica, antecedente traumatico
Osteite fibrosa cistica ou alteracao flogistica local. No exame fisico, apresentava aumento de volume no dorso do
Displasia fibrosa 6ssea Il metacarpo, indolor, mobilidade e sensibilidade inalteradas. Foram feitos exames de radi-

ografia, tomografia e ressonéncia magnética, evidenciou-se o comprometimento de toda a
extensdo do segundo metacarpo; apenas a epifise distal estava preservada, com areas de
lise 6ssea. Fez-se tratamento cirdrgico ap6s a biépsia de confirmagéo, com o uso de enxerto
longo cortical para reconstrucdo do metacarpo. Durante o tempo de seguimento de cinco
anos nao foram verificados sinais de recidiva; adequado crescimento digital e funcionalidade
da mao operada foram observados.
© 2016 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Publicado por Elsevier Editora
Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma licenga CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Monostotic fibrous dysplasia of the metacarpal: a case report

ABSTRACT

Keywords: Fibrous dysplasia is a bone disease characterized by abnormal differentiation of fibrous
Disease tissue in the bones; it is often asymptomatic. It may affect one bone (monostotic) or several
Metacarpus bones (polyostotic). The monostotic form primarily affects the ribs, but hardly ever affects
Cystic fibrous osteitis the hand. It is important to make the differential diagnosis with malignant bone tumors.
Fibrous dysplasia of bone This article describes the treatment and outcome of a rare case of a patient admitted with

a history of tumor growth in the right hand, diagnosed as fibrous dysplasia of the right
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second metacarpal. Male patient, 14 years of age, admitted to the Sarah Hospital with lesion
on the dorsum of the right hand without pain complaints, previous history of trauma, nor
local signs of inflammation. Physical examination revealed swelling on the dorsum of the
second metacarpal, painless, with unaltered mobility and sensitivity. Radiography, compu-

ted tomography, and magnetic resonance imaging indicated the involvement of the entire
length of the second metacarpal: only the distal epiphysis was preserved, with areas of bone
lysis. After biopsy confirmation, the patient underwent surgery, using a long cortical graft
for reconstructing the metacarpal. During the follow-up period of five years there were no
signs of recurrence, and proper digital growth and functionality of the operated hand were

observed.

© 2016 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora
Ltda. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://

creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introducao

O termo displasia fibrosa foi introduzido por Lichtenstain
em 1938 para descrever a substituicio andémala de osso
medular por tecido fibroso. £ uma lesdo benigna que pode
envolver um (monostética) ou mais ossos (poliostética) ou
vir acompanhada de outras alteracoes corporais e desordens
endocrinolégicas, como na sindrome de McCune-Albright.!?
A etiologia tem sido descrita como uma mutacao do gene que
codifica a subunidade a da proteina Gs localizada no cromos-
somo 20q13.213.% A histéria natural dalesdo depende da forma
na qual se apresenta, muitas lesdes sdo assintomaticas, outras
podem ocasionar dor, deformidade 6ssea, fraturas, alteracoes
funcionais, estéticas e degenera¢do maligna. A forma monos-
tética ocorre com maior predilecdo nos ossos longos, nas
costelas, no radio, poucos casos estdo descritos na médo.' Os
autores descrevem o resultado do tratamento e a evolugao de
um caso raro de displasia fibrosa monostética localizada no
segundo metacarpo da mao direita.

Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 14 anos, admitido no Hospi-
tal Sarah, apresentava lesdo no dorso da mao direita de
crescimento lento havia dois anos, sem queixa dalgica, ante-
cedente traumadtico ou alteracdo flogistica local. No exame
fisico apresentava aumento de volume no dorso do II meta-
carpo, indolor, mobilidade e sensibilidade inalteradas. Foram
feitos exames de radiografia, tomografia e ressonéancia mag-
nética, evidenciou-se o comprometimento de toda a extensao
do segundo metacarpo, preservou-se apenas a epifise dis-
tal, com areas de lise éssea (fig. 1). A dosagem de C3 199,0,
C4 38,5, de fosfatase alcalina e o RX de térax foram nor-
mais. Submeteu-se a biépsia incisional, cujo laudo evidenciou
displasia fibrosa. Submeteu-se a anestesia geral, bloqueio
de plexo, garroteamento do membro superior com faixa de
Esmarch com pressdo de 200mmHg e remogao de lesdo do
II metacarpiano direito e reconstrucdo com 5 cm de enxerto
6sseo retirado da fibula direita; manutencdo da articulacdo
MF do II dedo com margem local de um mm; fixagdo proxi-
mal do enxerto da fibula com dois parafusos transcorticais de
titanio e fixagdo distal com dois fios de Kirschner de 1 mm cru-
zados (fig. 2). O procedimento transcorreu sem sangramento.

O material foi enviado para estudo anatomopatolégico, cul-
tura e antibiograma. Fez-se antibiético profildtico por 48 horas.
Radiografia de controle pés-operatério (fig. 3). Imobilizacdo
com gesso circular antebraquiopalmar por seis semanas. Os
fios de Kirschner foram removidos apds seis semanas, apds
a consolidacdo do enxerto, e foi iniciado programa de fisi-
oterapia. Os parafusos transcorticais foram removidos apés
cinco anos devido a queixas de dor local. O resultado do
histopatolégico evidenciou displasia fibrosa com o cariétipo
46,XY,add(6)(q27),t(14:21)(q22;p1?11.2)[4]/46,XY[12] (fig. 4). O
tempo de seguimento foi de cinco anos sem recidiva tumoral
e apresentou funcionalidade normal da méo operada.

Discussao

A displasia fibrosa ocorre em 7% dos tumores 6sseos benignos,
tem sua etiologia exata desconhecida. A forma monostética é
mais comum e os achados radiograficos ndo sio especificos.>”’

A etiologia do tumor permanece incerta, mas parece estar
ligada a uma Unica mutacdo de nucledtido no gene Gsa no
braco longo do cromossoma 20 (20q13.2-em 3), que resulta em
uma perturbacgéo do processo de diferenciagdo dos tecidos.'®
Essa mutacao ocorre em células somdticas algum momento
ap6s a fecundacéo e, portanto, ndo é herdada. O cromossoma
12 também tem sido implicado na patogénese da displasia
fibrosa, mas, até agora, ndo houve alteracoes cromossémicas
consistentemente demonstradas. As lesdes nos ossos lon-
gos geralmente aparecem na metéfise como uma expansio
intramedular e afinamento do cértex com aparéncia “esme-
rilada”, mas, a depender da extensao do tecido fibroso e das
alterac¢des displasicas no osso, no grau de calcificagdo, os acha-
dos podem variar desde a forma esclerética a radiolucente.>’
Clinicamente caracteriza-se pelo aumento de volume, ou é
assintomatico, o diagnéstico diferencial deve ser feito, como
em varios tumores, inclusive sarcomas.

Radiograficamente, o diagnéstico diferencial pode incluir
a doenca de Paget, cistos Osseos solitarios, cisto dsseo
anuerismatico, encondroma, adamantinoma, osteosarcoma
intramedular de baixo grau, osteofibrodisplasia e tumor de
células gigantes.> As alteragdes radiolégicas que sugerem
malignidade incluem regides liticas em zonas anteriormente
mineralizadas, calcificacdo intralesional, reacdo periosteal,
rompimento da cortical e crescimento de massa tumoral em
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Figura 1 - Exame fisico e radiolégico que evidencia o tumor no II metacarpiano.

partes moles. Alguns aspectos dessas alteragées foram vis- A transformacdo maligna ocorre com rapida expansdo
tos no pré-operatério do caso acima descrito. Ademais, vale 6ssea, em cerca de 0,5% dos pacientes com displasia fibrosa
ressaltar a necessidade de bidpsia pré-operatéria para o diag- monostética e 4% em pessoas portadoras da sindrome de
noéstico de tumores 6sseos. McCune Albrigth,»? é mais comum o osteosarcoma. Outros

Figura 2 - Transoperatério da exérese tumoral e reconstrucdo com enxerto de fibula.
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Figura 3 - Controle radiolégico da méo no pés-operatério.

tumores, como o fibrossarcoma, condrossarcoma ou histi-
ocitoma fibroso maligno, também podem ser encontrados.
Histologicamente, o osteossarcoma de baixo grau é mais celu-
lar, é mais atipico e com mais mitoses, com maior atividade do
que a displasia fibrosa. Além disso, as espiculas regularmente

espacadas de tecido 6sseo visto na displasia fibrosa néo estdo
presentes no osteossarcoma.’

O tratamento da displasia fibrosa para lesdes assinto-
maticas e estdveis é o seguimento regular. A cirurgia esta
indicada apenas para bidpsia de confirmacdo, correcdo de
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Figura 4 - Resultado do estudo anatomopatoldgico (HE, x200) que apresenta tecido fibroso em permeio a traves fibrosas.
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deformidades que ocorram, falha de terapia ndo cirtrgica,
na prevencao de alteragdes patoldgicas e/ou na erradicacdo
de lesdes sintomadticas.»®!! Nos casos de fratura, o trata-
mento pode ser feito com a fixacdo fechada. Outras op¢oes
de tratamento sdo curetagem, curetagem e enxerto 6sseo ou
fixacdo interna.’!! Os casos mais extensos podem necessitar
de enxerto ésseo ou enxerto 6sseo vascularizado.?

No relato de caso descrito, os autores ressaltam trés
aspectos importantes: o primeiro é a ocorréncia no membro
superior de displasia monostética no segundo metacarpiano,
area menos comum dessa ocorréncia; segundo, a importan-
cia do diagnéstico diferencial com outras lesoes, entre elas a
degeneracao maligna; e terceiro, o tratamento feito por meio
de enxerto 6sseo livre de cortical que permitiu o comprimento
6sseo adequado do digito e a funcionalidade normal da mé&o.
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