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RESUMO:

A displasia fibrosa é uma lesdo de etiologia desconhecida, e que se enquadra nas lesdes osteo-
fibrosas benignas. Caracteriza-se pela substituicdo gradual do osso medular, por tecido fibroso
celular, contendo ilhas ou trabéculas de osso metapldsico. Normalmente é uma lesdo monostética,
mais comum na maxila, e em jovens, podendo também envolver miiltiplos ossos, designando-se por
poliostotica. A displasia fibrosa na variante poliostotica pode surgir como uma manifesta¢ao do
Sindrome McCune-Albright, associando-se a pigmentagcdes cutdneas e a alteracdes endocrinas.
Embora seja uma lesdao ndo maligna, pelo seu cardcter auto-limitante, a zona afectada ndo volta ao
normal, estando descritos na literatura cientifica, casos de evolu¢do sarcomatosa, numa frequéncia
inferior a 1%.
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ABSTRACT:

Fibrous dysplasia is a non-neoplastic bone lesion of unknown etiology. It is a non-encapsulated
lesion occurring mainly in young subjects, usually in the maxilla, and showing replacement of the
normal bone by a cellular fibrous tissue containing islands or trabeculae of metaplastic bone.
Fibrous dysplasia is usually monostotic, but may occasionally be part of a polyostotic process. The
polyostotic lesion may occur as part of McCune-Albright syndrome, a condition that also includes
skin pigmentations and endocrinopathies. Although fibrous dysplasia is self-limiting, the affected
area does not return to normal, and there are in the literature descriptions of cases of sarcoma in
fibrous dysplasia, with a frequency less than 1%.

Key-words: Fibrous dysplasia; monostotic fibrous dysplasia; polyostotic fibrous dysplasia; sarco-
mas in fibrous dysplasia

INTRODUCAO

As lesdes Osseas dos maxilares, podem agru-
par-se em 4 categorias principais: as lesoes
Oral da EM.D.U.P. osteo-fibrosas benigl’lgs, as lesoes rcsultan?es
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nos, pode vir a ser alterada no futuro, pois o
conhecimento da natureza de algumas das
lesdes osteo-fibrosas, estd neste momento
ainda por identificar e, os mecanismos bio-
quimicos de muitas das alteracoes metabolicas
estdao por entender. Hoje também sabemos que
nem todos os designados tumores benignos sdo
verdadeiras neoplasias'".

A displasia fibrosa inclui-se nas lesoes osteo-
fibrosas benignas. Este grupo € formado por
um conjunto de lesdes que se desenvolvem no
interior dos 0ssos, em que o osso trabeculado
normal e a medula 6ssea sao substituidos por
tecido conjuntivo fibroso, contendo no seu inte-
rior estruturas mineralizadas, aleatoriamente ori-
entadas™".

Dentro das lesdes osteo-fibrosas incluimos:
as displasias cimento-Osseas associadas aos
dentes, caracterizadas por conterem calcificagdes
esféricas, que se cré terem origem no cimento,
associadas a estruturas Gsseas com uma orien-
tacdo irregular, e que agrupa a displasia cimen-
to-Ossea periapical, a displasia cimento-Gssea
focal e a displasia cimento-6ssea florida; a dis-
plasia fibrosa e o fibroma cimento-ossificante'".
Frequentemente inclui-se também o querubis-
mo, uma lesdo osteo-fibrosa dos maxilares,
autossomica dominante®**®. A classificagao dos
tumores odontogénicos e quistos maxilares, de
1992 da O.M.S.. também inclui neste grupo de
lesdes GOsseas ndao neopldsicas, o granuloma
central de células gigantes, e 0s quistos 6sseos
aneurismadtico e solitdrio®.

A displasia fibrosa é pois uma lesdo osteo-
fibrosa nao neopldsica. de etiologia desco-
nhecida e ainda ndo totalmente compreendi-
da”. Numa fase inicial, caracteriza-se por uma
substituicdo do osso medular por tecido fibroso,
que por sua vez ¢ gradualmente preenchido por
0ss0 metapldsico, nio lamelar, que eventual-
mente amadurece ¢ se torna num 0sso denso
lamelar. Pode afectar um s6 osso e designa-se
de monostatica, ou ser poliostotica envolvendo
multiplos ossos. Produz grandes alteragoes
quer no tamanho quer na forma dos ossos. Nao
¢ considerada uma lesdo maligna pois € auto-
limitante, embora a drea Ossea afectada nao
volte a ter as caracteristicas do o0sso normal,
sendo por vezes designada por queldide
Osse0™. Surge mais frequentemente em cri-
ancas, adolescentes e adultos jovens, embora
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possa também ser observada em adultos. A dis-
plasia dssea na forma poliostética pode surgir
como uma manifestacio de um sindrome, desig-
nado McCune-Albright, em que estio simul-
taneamente presentes pigmentacdes cutineas e
alteragoes enddcrinas. Em raras ocasides, quando
as perturbagdes enddcerinas nao estdo presentes,
designa-se por Sindrome de Jaffe®™”.

A forma monostdtica € a mais comum e
inclui as formas juvenil, juvenil agressiva e a
forma do adulto, enquanto que na forma
poliostética incluem-se as formas cranio-facial
e os sindromes McCune-Albright e Jaffe'”.

DISPLASIA MONOSTOTICA

Displasia fibrosa juvenil

Esta ¢ a dismorfia mais comum da regiao da
cabega e pescogo. E uma deformagio de cresci-
mento lento, e que acompanha proporcional-
mente o crescimento do osso saudavel em que
se insere. Este crescimento estabiliza, e termi-
na quando se atinge a maturidade esquelética,
no final da adolescéncia. Uma forma mais rara,
designada de displasia fibrosa juvenil agressi-
va, apresenta um ritmo de crescimento mais
rapido, originando deformidades mais acentua-
das que conduzem & perda da funcio do osso
afectado. Outra forma igualmente pouco comum,
¢ a displasia fibrosa craniofacial, em que além
da mandibula e da maxila também sdo afecta-
dos os ossos do crinio. E portanto uma forma
juvenil poliostotica™.

Estas formas juvenis aparecem geralmente na
infancia. No inicio, devido ao facto da assime-
tria facial ser pouco evidente, pode passar des-
percebida, especialmente nos casos mais suaves. A
maxila € ligeiramente mais afectada do que a
mandibula, e especialmente as regides posteri-
ores. Nio ocorre normalmente dor nem des-
conforto, apenas expansdo oOssea. Os dentes
frequentemente estdo deslocados e desalinha-
dos, originando uma ma oclusdo severa que
exige correc¢do ortodontica. A forma agressiva
torna-se sintomdtica se a lesdo for traumatiza-
da pelos dentes antagonistas, durante a masti-
gacdo. Na maxila, geralmente esta forma
agressiva estende-se para o pavimento da orbi-
ta e cavidade nasal, perturbando a visdo, com
exoftalmia, e a respira¢do, com obstrugdo
nasal. Nestes casos € necessario correccdo do
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defeito para restaurar as fungoes afectadas.

Radiograficamente, a densidade da lesdo
depende da fase de maturacdo, apresentando
numa fase inicial (osteolitica) uma imagem ra-
diotransparente mal definida, unilocular ou
multilocular, e numa fase intermédia, um
aspecto mosqueado de zonas radiotransparen-
tes com zonas radiopacas, que € produzido por
agregados mal definidos de espiculas dsseas,
distribuidas por um estroma fibroso. Nas lesoes
mais maduras, a arquitectura 6ssea surge alte-
rada, apresentando-se radiograficamente com o
aspecto tipico de "vidro fosco" ou "casca de
laranja". Nao se observa uma linha de separa-
¢ao entre a lesdo e o 0sso envolvente pois 0s
bordos da lesdo sao mal definidos. Sdo lesoes
que habitualmente ficam confinadas ao interior
do osso. E visivel a expansdo das corticais e
deslocagdo das raizes dos dentes adjacentes.
Frequentemente a lamina dura ndo € visivel e
as corticais sao finas"*""',

O diagndstico da lesdo na fase intermédia é
mais dificil pois pode ser confundido com uma
osteomielite cronica, com os fibromas cimen-
tossificantes, com a doenca de Paget, com o
sarcoma osteogénico, com as metdstases
Osseas, com o sarcoma de Ewing e com os lin-
fomas 6sseos!™'.

Os linfomas 6sseos sdo raros, e apresentam-se
ou como rarefac¢oes mal definidas com escas-
sos septos Osseos intactos, o que lhe confere
um aspecto multilocular, ou como lesdes mis-
tas, radiolicidas-radiopacas, pelo facto de pos-
suirem uma actividade osteobldstica e de reab-
sor¢ao ossea. Contudo o padrdo € mais irregu-
lar do que o da displasia fibrosa na sua fase
intermédia, e também os contornos dsseos bem
definidos e suaves sdo mantidos nesta.

As metdstases 6sseas sdo encontradas normal-
mente em doentes mais velhos e estdo associa-
das 4 existéncia de um tumor primdrio noutro
local do organismo.

O sarcoma osteogénico tem uma predilecgao
por uma faixa etdria jovem, e por isso € mais
parecido com a displasia. Contudo a imagem
radiografica € mais irregular, e com caracteris-
ticas proprias.

Na doenca de Paget o aspecto radiogrifico é
muito semelhante, mas normalmente envolve o
osso todo. E geralmente multiéssea, embora
possa s6 envolver a mandibula e assim criar um
problema de diagnéstico. A presenca de hiper-

VOL. 41, N° 2, 2000

DISPLASIA FIBROSA-REVISAO BIBLIOGRAFICA

cimentose, e o facto de atingir doentes acima
dos 40 anos, sdo caracteristicas que favorecem
o diagnostico desta doenca.

O fibroma cimento-ossificante pode ter um
aspecto semelhante ao da displasia fibrosa, mas
tem algumas caracteristicas peculiares como a
forma, o tipo de expansio Gssea, as margens, 0
predominio mandibular, e a idade, com uma
média de 26 anos.

A osteomielite embora possa ter uma imagem
parecida 4 fase intermédia da displasia fibrosa,
apresenta por vezes drenagem purulenta e
zonas de osso desnudado, ou condigdes que
predispdem ao seu desenvolvimento.

Histologicamente, o aspecto € também varia-
vel de acordo com a fase de evolugdo. Inici-
almente a lesdo € constituida essencialmente
por uma proliferacdo de fibroblastos num
estroma compacto de fibras de colagénio entre-
lagadas. Trabéculas Gsseas irregulares estdo dis-
persas pela lesdo, dispostas desordenadamente.
Tipicamente, algumas dessas trabéculas exibem
formas delgadas e curvilineas, assemelhando-
se a caracteres chineses. Gradualmente surgem
mais ilhotas de osso metapldsico no seio do
esqueleto fibroso. O novo osso tem aspecto
reticulado, ndo lamelar, quando observado com
luz polarizada, e funde-se 4 periferia directa-
mente com osso circundante. Pode conter no
seu interior calcificagdes esféricas. Na idade
adulta, o osso amadurece e apresenta-se com
um aspecto normal, lamelar®.

O tratamento s6 deve ser preconizado quando
as lesdes de alguma forma interferem com a
respiragdo, a mastigagdo, a fala ou a visio, e
nos casos em que sO a estética estd compro-
metida, geralmente aguarda-se pela idade adul-
ta. Muitos clinicos acreditam que cirurgias
repetidas destas lesdes, podem transforma-las
em formas mais agressivas, originando de-
formidades acentuadas. E contudo conveniente
fazer uma bidpsia para confirmar o diagndsti-
co, e eliminar a possibilidade de outras lesdes
clinica e radiograficamente semelhantes, mas
mais graves. A radioterapia estd contra-indica-
da no tratamento da displasia fibrosa, estando
demonstrado que o risco de alteragbes Gsseas
sarcomatosas apos irradiag@o, estd aumentado.
Estes doentes devem ser controlados periodica-
mente e, nos casos de alteragdes clinicas ou
radiograficas, devemos biopsar para despistar
eventuais alteragdes malignas.
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Displasia fibrosa monostética do adulto”

Esta forma € rara e surge espontaneamente
nos adultos. Assemelha-se ao fibroma ossifi-
cante, mas deve ser feito o diagnéstico diferen-
cial, pois os tratamentos sao distintos.

Clinicamente esta forma assemelha-se as for-
mas juvenis maduras, com expansdao assin-
tomadtica das corticais, podendo ocorrer deslo-
camento dos dentes da zona afectada.

Radiograficamente, o aspecto das lesoes €
menos homogéneo do que o das formas juve-
nis, ocorrendo zonas radiolucidas e radiopacas
misturadas, lembrando bolas de algodio.
Também nesta forma nao hd separacdo entre a
lesdo e o osso envolvente. Observam-se corti-
cais expandidas e finas.

Histologicamente, observam-se zonas onde
predomina o tecido conjuntivo fibroso. alter-
nando com zonas onde predomina o 0sso meta-
pldsico imaturo num padrio reticulado. E ex-
tremamente importante a observagdo de inter-
penetracdo com o tecido envolvente sdo, jd que
permite fazer o diagnostico diferencial com o
fibroma ossificante.

O tratamento € diferente da forma juvenil. ja
que esta forma nao € auto-limitante. As lesoes
pequenas devem ser completamente removi-
das, enquanto que as lesdes de grandes dimen-
soes deverdo ser alvo de tratamentos conser-
vadores frequentes, visando a paragem do seu
crescimento.

DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA

A forma poliostdtica € geralmente acompanha-
da de pigmentacdo cutinea e de alteragoes
endocrinas. As lesdes Osseas podem estar con-
finadas ao cranio e a face, ou podem-se espalhar
por todo o esqueleto.

Clinicamente, a presenca de expansdo de va-
rios 0ssos, confere ao doente um aspecto esté-
tico desagradivel. Os ossos mais frequente-
mente envolvidos sdo as costelas, o cranio, a
maxila, o fémur, a tibia e o imero. Muitos pa-
cientes apresentam igualmente manchas mela-
néticas, irregularmente pigmentadas, do tipo
"café com leite", em especial nas costas, nas
nidegas e na regido sagrada. A periferia destas
manchas € rugosa, contrastando com 0 que
acontece na neurofibromatose em que essa perife-
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ria € lisa. No sindrome McCune-Albright, em
que ocorrem perturbagdes enddcerinas, as manifes-
tacoes ocorrem na infancia, estando as princi-
pais relacionadas com uma maturidade sexual
precoce das raparigas, com menarca precoce,
desenvolvimento dos seios e aparecimento de
pélos pubicos e axilares. A actividade da hipo-
fise, da tirdide e da paratirdide estd também
afectada. O sindrome McCune-Albright € pouco
frequente. Quando ndo ocorrem distirbios endo-
crinos, o sindrome denomina-se por Sindrome
de Jaffe.

Radiografica e histologicamente, as carac-
teristicas das lesdes Osseas sdo semelhantes as
observadas nas formas monostoéticas.

E impossivel remover todas as lesdes Gsseas
e remover todas as pigmentagdes. A prioridade
¢ sempre no sentido de restaurar qualquer com-
prometimento funcional que exista. Em casos
simples, recorre-se a cirurgia estética para me-
lhorar o aspecto das deformidades

EVOLUCAO PARA MALIGNIDADE

A evolucao para a malignidade na displasia
fibrosa € rara, inferior a 1%. O primeiro caso
documentado data de 1945, e foi descrito por
Coley e Stewart.". Em 1988, Yabut e col."”
descreveram um novo caso e, encontraram 83
descricoes numa revisao da literatura. A neo-
plasia mais comum encontrada foi o osteosar-
coma, seguida pelo fibrosarcoma e pelo con-
drosarcoma. O papel que a radioterapia tem na
ocorréncia de transformacao maligna na dis-
plasia fibrosa € controverso. As alteragdes sar-
comatosas na displasia fibrosa, sem prévio tra-
tamento com radioterapia, parecem estar bem
demonstradas em alguns casos apresentados na
literatura. No trabalho ja referido de Yabut e
col., 23 pacientes tinham sido submetidos a
radioterapia, 46 ndo o tinham feito e 14 nao
possuiam informacao.

Num estudo desenvolvido por Ruggieri e
col."" em 1994, encontraram-se 28 sarcomas
entre 1122 casos de displasia fibrosa, o que
corresponde a 2,5%. Dezanove destes sarco-
mas desenvolveram-se na forma monostética e
s6 nove na forma poliostdtica. Este maior
nimero de transformagdes malignas na forma
monostética entende-se, pois € esta a forma
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mais frequente de displasia fibrosa. A maioria
eram osteosarcomas de alto grau de malig-
nidade ( 19 casos ), seguido de 5 casos de
fibrosarcoma, 3 casos de condrosarcoma e |
caso de fibrohistiocitoma. Dos 28 pacientes
estudados, 13 tinham recebido previamente ds
alteracoes sarcomatosas tratamento com ra-
dioterapia, correspondendo a 46%.

O reconhecimento precoce de desenvolvi-
mento sarcomatoso na displasia fibrosa de-
pende essencialmente de uma histéria clinica
cuidada, pois normalmente ocorre um desen-
volvimento rdpido de sintomatologia, com dor
e tumefaccao, que deve alertar para um estudo
mais aprofundado.

Parece pois evidente que existe um risco,
embora pequeno, de transformagio maligna es-
pontanea na displasia fibrosa. Apesar de con-
troverso o papel da radioterapia prévia, esta
deverd ser contra-indicada no tratamento da
displasia fibrosa, pela sua ineficdcia e pelo seu
potencial risco de alteragio sarcomatosa '7'**2021,
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