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RESUMO

A Displasia Fibrosa é uma desordem do esqueleto de carater congénito e ndo hereditario
que corresponde entre 5 a 7% dos tumores 6sseos benignos. Pode ser classificada em
formas monost6ticas, que possuem lesdo em um Unico 0sso, ou poliostdtica, com lesbes
em multiplos 0ssos. A maioria dos casos se apresenta de forma assintomatica, mas quando
sintomatica apresenta dor localizada, edema, deformidade de membro e fratura
patolégica. O tratamento pode ser feito com medicamentos bifosfonatos ou
cirurgicamente. Este trabalho relata o caso de paciente de trés anos de idade, com leséo
em terco distal de tibia direita e consequente deformidade em sabre com risco iminente
de fratura patoldgica, tratado cirurgicamente.

Palavras-chave: Displasia fibrosa; Oncologia Ortopédica; Tratamento Cirdrgico.

ABSTRACT

Fibrous Dysplasia is a skeletal disorder of congenital and non-hereditary character that
corresponds between 5 to 7% of benign bone tumors. It can be classified into monostotic
forms, which have lesions in a single bone, or polyostotic, with lesions in multiple bones.
Most cases present themselves as asymptomatically, but when symptomatic it presents
localized pain, edema, limb deformity, and pathological fracture. Treatment can be done
with bisphosphonate drugs or surgically. This paper reports the case of a three-year-old
patient with a lesion in distal third of right tibia and consequent sabre deformity with
imminent risk of pathological fracture, treated surgically.

Keywords: Fibrous Dysplasia; Orthopedic Oncology; Surgical Treatment.

1 INTRODUCAO

A Displasia Fibrosa (DF) é uma desordem do esqueleto, com desenvolvimento
anormal do 0sso e envolvimento e manifestaces multiplas, de carater congénito e ndo
hereditario.?® Caracteriza-se como uma leséo benigna ativa, pseudotumoral, na qual ha a
substituicdo do tecido 6sseo normal por tecido fibroso, sendo este formado por
trabeculado de tecido 0sseo imaturo e metaplasia do estroma fibroso 6sseo.® Sua
incidéncia foi estimada em 1 caso a cada 5.000 a 10.000 pessoas.®

A doenca corresponde a cerca de 2,5% das desordens 0sseas e entre 5 e 7% de
todos os tumores Gsseos benignos.>? A transformagdo maligna ¢ rara e a radioterapia

remota foi relatada como um fator de risco.® O tecido fibro-6sseo substituindo 0 0sso
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normal pode resultar em complicagdes, incluindo fraturas ou compresséo de tecidos
moles adjacentes, como estruturas neurovasculares.® E mais comum que a doenga ocorra
em adolescentes ou e adultos jovens até a terceira década de vida.! No entanto, 70% dos
casos se manifestam na primeira década de vida, apresentando, geralmente, evolucao
lenta, se estabilizando apds a puberdade.*

A DF pode ser classificada em formas monostoticas, que possuem lesdo em um
Unico 0sso, ou poliostotica, com lesdes em mdltiplos 0ssos.!® A (ltima possui uma
variacdo caracteristica, a sindrome de McCune-Albright, que associa lesdes dsseas,
alteracOes endrécrinas e pigmentacdo cutanea (manchas café com leite). Também hé outra
variagdo da forma poliostotica, a Sindrome de Mazabraud, que associa tumores fibrosos
e fibroxantomas de tecidos moles adjacentes.® A idade do paciente é ponto significativo,
pois as lesdes monostadticas geralmente perdem a potencialidade de se desenvolver e se
tornam quiescentes ou bioldgicas inativas ap0s a maturidade esquelética. Por outro lado,
as lesbes poliosticas podem continuar a progredir mesmo na idade adulta, o que indica

que a forma monostética tende a um progndstico melhor do que a poliostotica.®

2 OBJETIVO
Relatar o caso de tratamento cirurgico de lesdo por DF em paciente masculino, de
trés anos de idade, com lesdo em terco distal de tibia direita e consequente deformidade

em sabre com risco iminente de fratura patoldgica.

3 MATERIAL E METODOS
As informacdes contidas neste trabalho foram obtidas por meio de revisdo do
prontuério, registro fotografico dos meétodos diagnosticos aos quais o paciente foi

submetido e revisdo da literatura.

4 RELATO DE CASO

Paciente GSR, 3 anos, previamente atendido no ambulatério de Ortopedia Geral,
foi encaminhado ao ambulatério de Tumores Osseos com quadro clinico caracterizado
por claudicacdo e deformidade progressivas em perna direita de um ano de evolucédo, sem
queixas algicas, febre ou perda ponderal. Ao exame fisico, foi identificada nodulacdo
indolor distal e deformidade angular em varo em perna direita, além de claudicacéo.
Solicitada radiografia, que evidenciou lesdo expansiva e insuflativa, sendo observado

aspecto classico de vidro despolido em regido metadiafisaria distal de tibia, com
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deformidade em sabre associada. Sugeriu-se, na ocasido, a realizacdo de ressonancia
magnética para estudo local e programacdo da biopsia. Apds um més, foi realizada
bidpsia, cujo exame anatomopatoldgico identificou auséncia de mitose e atipias,
mostrando proliferacdo fusocelular branda associada a reabsorcao 6ssea. Realizado, ap6s
aconselhamento do patologista do caso, imuno-histoquimica, a qual referiu positividade
para SATB2, sugestivo de lesdo fibro-6ssea de baixo grau, sendo DF a principal hipdtese
diagndstica. Pela auséncia de manchas café-com-leite, desenvolvimento normal e sem
indicios de puberdade precoce ou outras disfuncdes enddcrinas, ndo foi inferida a
possibilidade de sindrome de McCune-Albrigth. Avaliado pela equipe de endocrinologia,
que também descartou possiveis disfun¢des no metabolismo do calcio. Um més apds,
paciente foi submetido a curetagem da lesdo e colocacdo de dois fios de Kirschner 2.0
para estabilizacdo (Figuras 1 e 2). Foi instruida restricdo da carga em membro inferior
direito até posterior consolidacdo clinica e radioldgica confirmadas no seguimento
ambulatorial, quando implantes foram entdo retirados apds 16 meses. Segue

assintomatico e sem recidiva.

Figura 1 - Radiografia em perfil de perna direita

Perma Direita
Lt. 103 A
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Figura 2 - Radiografia AP de perna direita
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5 DISCUSSAO

A DF se origina pela ativacdo de mutacdo pos-zigotica do gene GMASI, no
cromossomo 20, que € responsavel pela formacdo da cadeia alfa da proteina G
estimuladora, gerando aumento da producao de adenosina monofosfato ciclico (AMPc)
nas células acometidas, no caso, 0s osteoblastos.>® Esse processo tem inicio na cavidade
medular 6ssea e desenvolve-se com a expansdo medular e adelgacamento do cortex, o
que se da pela proliferacdo de células semelhantes a fibroblastos, que geram lesdes
osteoliticas, fraturas e deformidades Osseas.? Estas podem ter caracteristicas
semelhantes a osteoblastos, formando matriz extra-celular que pode se calcificar e gerar
lesdo com tecido em forma de osso trancado, ou semelhantes a condroblastos, causando
lesdo com tecido cartilaginoso. Ademais, € importante citar o fato de que na DF, as células
Osseas mutadas tem resposta alterada aos horménios que determinam o turnover 6sseo,
possivelmente por ter maior sensibilidade a esses fatores metabdlicos. Por isso, a DF é
caracterizada como uma doenca de alto turnover sseo.?

A forma monostotica € o subtipo mais comum, correspondendo ha cerca de 80%
dos casos sendo mais diagnosticada em adultos jovens.?® N&o ha evidéncia que indique
que essa forma apresente evolucdo rapida ou que progrida para forma poliostética, no
entanto, pode haver degeneracdo sarcomatosa.? A forma poliostdstica, que € mais rara,

tem uma variacdo descrita, quase exclusiva do sexo feminino: a sindrome de McCune-
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Albright, que pode apresentar, associado as multiplas lesdes Gsseas, alteracdo de
pigmentacdo cutdnea (manchas café com leite) e disfungdes enddcrinas, como puberdade
precoce, acromegalia, hipertireoidismo e sindrome de Cushing.?® Outra variacdo da
forma poliostotica é a sindrome de Mazabraud, constituida por tumores fibrosos e
fibroxantomas de tecidos moles associado a DF.®

A maioria dos casos desse tipo de tumor se apresenta de forma assintomatica.
Porém, quando sintomaética, apresenta dor localizada, edema, deformidade de membro e
fratura patoldgica.! A sintomatologia se relaciona ao crescimento 6sseo na doenca.? Dessa
forma, é importante caracterizar a idade, localizacdo do tumor no 0sso e caracteristicas
radiograficas. A DF é mais comum em adolescentes, podendo acometer qualquer 0sso,
sendo mais comum na parte proximal do fémur, tibia, quadril e cranio.! E mais observado
que as lesdes se apresentem em diafise e metafise, sendo raras em epifise.> Além dos
sintomas locais da doenca ja citados, pode haver varizacdo do fémur, compressao de
estruturas adjacentes, que justificam alteracdes neuroldgicas, como cefaleia, convulsoes,
surdez e alteragdo em pares cranianos, o é mais prevalente na forma monostotica.l?
Quando ha lesao cranio-facial, pode haver deformacao, proptose e outras complicagoes
oculares, como ceratite secundaria e restricdo de movimentos oculares, com diplopia. Na
forma poliostotica, mais comumente na sindrome de McCune-Albright, pode haver
alteracdo tubular renal, determinando perdas urinérias de fosfato, gerando hipofosfatemia.
Dessa forma, pode-se desenvolver defeitos da mineralizacéo 6ssea, como 0 raquitismo ou
osteomalacia hipofosfatémicos.?

A imagem tem importante papel no diagnostico e avaliacdo da extensdo da
doenca.® Assim, o primeiro exame solicitado deve ser a radiografia, que apontara leses
liticas, de caracteristica em “vidro fosco”, com a possibilidade de se visualizar lesdo
expansiva, arqueameto do osso acometido e fusdo prematura de placas epifisarias
associada a baixa estatura.’® Ademais, o afinamento da cortical, com espessamento
endosteal e € incomum que se encontre reacdo periosteal, a menos que haja fratura do
0ss0. A ressonancia magnética ndo deve ser indicada, exceto em caso de suspeita de
fratura patoldgica ou por estresse ocultas,* sendo um exame (til também na exclusédo de
diagnosticos diferenciais ao poder avaliar a existéncia de hiperplasia adrenal ou tumores
hipofisarios.> O estudo histopatoldgico deve ser realizado e apresenta tecido Gsseo
improprio e com excesso de matriz fibrosa e areas de fibrose medular. Sendo assim,
existe, principalmente a maturacdo incompleta de osteoblastos a partir das células

estromais da medula dssea.?
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Diante do exposto, o exame fisico tem um papel menor na avaliacdo das
lesBes. Como sinais e sintomas, € possivel observar que a palpagéo focal pode aumentar
a dor em locais com fraturas. A inspegéo visual quanto a deformidades e assimetrias
esqueléticas pode fornecer pistas sobre os locais de envolvimento. A discrepancia no
comprimento da perna pode ser um indicativo da doenga.®

A deciséo de realizar ou ndo tratamento depende da presenca ou ndo de sintomas,
ou seja, em pacientes assintomaticos (principalmente na forma monostética, que é mais
comum n&o apresentar sintomas), opta-se por ndo realizar o tratamento da doenca.!?
Criangas com displasia fibrosa sofrem cronicamente de dor, fraturas patoldgicas e
deformidades nos membros. Os métodos mais eficazes para o tratamento das fraturas
associadas permanecem controversos.” Sendo assim, tratamento cirtrgico da displasia
fibrosa Gssea € um desafio para o cirurgido ortopédico devido ao seu amplo espectro
clinico e variagdes como envolvimento macico, as condigdes anteriormente citadas.® As
modalidades terapéuticas cirurgicas que podem ser empregadas sdo: curetagem,
utilizacdo de enxerto 0sseo e estabilizagdo com fixacdo interna, seja apos fratura ou de
forma profilatica®, devendo ser empregados em pessoas sintomaticas (dor ou
deformidade) ou com presenca de fratura patoldgica.! A cirurgia deve ser postergada
sempre que possivel, uma vez que pode apresentar resultados ruins em criangas, com
maior taxa de recidivas que em adultos.® As intervencdes cirlrgicas adicionais incluem
correcdo de extremidades e deformidades da coluna e discrepancias no comprimento dos
membros.® Pode-se também optar pelo tratamento clinico com bifosfonados para
pacientes sintomatico, cujo objetivo é reduzir a dor dssea, fratura patoldgica e 0s casos
de osteoporose associada.!®

Os diagndsticos diferenciais mais importantes da DF incluem: cisto 0sseo
unicameral, principalmente quando em regido diafisaria de 6ssos longos; endocondroma,
pela presenca de componente cartilagenoso calcificado em casos de DF;
endocondromatose, pela preferéncia por mesmo dimidio e por membros inferiores;
fibroma desmoide, que tem caracteristicas semelhantes em exames de imagem; displasia
osteofibrosa na tibia; adamantinoma, pela localizacdo na tibia; neurofibromatose, por ser
comum em criancas e na tibia, evoluindo com pseudoartrose; cisto 6sseo aneurismatico;
fiboroma ndo ossificante; tumor de células gigantes; fibroxantoma; osteoblastoma,
hemangioma; doenca de Paget; hiperparatireoidismo (tumores de Brown), e granuloma
eosinofilico.1®° As diversas patologias podem ser sugeridas por exames de imagem, mas

apenas o estudo anatomopatoldgico é capaz de fazer o diagnostico de certeza. Entretanto,
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a idade do paciente, localizacéo 6ssea (a displasia fibrosa tem predilecéo pela diéfise dos
0ssos longos), presenga de matriz de “vidro fosco” e aparéncia ndo agressiva podem ser
caracteristicas da lesdo que favorecem a hipdtese de displasia fibrosa.®

A DF comumente evolui com deformidades, que costuma progredir de acordo
com o crescimento dsseo do paciente. E comum que haja a estabilizacio da lesdo quando
0 paciente termina seu periodo de crescimento, no entanto, pode haver a retomada da
evolucdo da lesdo na gravidez.! A degeneragdo sarcomatosa ocorre em 1% dos casos,
mas, apos a realizacdo de radioterapia, pode ocorrer em até 44% dos casos. A taxa de
recidivas da doenca chega a até 37% em adultos e, em criancas, ap0s tratamento cirurgico,
é comum que haja recidivas.’* Nos casos de deformidade dssea grave, a curvatura pode
resultar em disfuncdo musculoesquelética ou acelerar o desenvolvimento de
osteoartrite. A educacdo do paciente quanto a condicéo, as possiveis limitacdes e ao risco
de fratura, a depender da evolugio do quadro, é fundamental.®

6 CONCLUSAO

Os autores externam relato de caso de DF de apresentacdo agressiva e precoce e
revisdo da literatura pertinente. Por se tratar de patologia pouco prevalente e possuir
grande leque de diagnosticos diferenciais, bem como exigir exames de alta complexidade
e custo para sua identificacdo, chegar ao diagnéstico de DF é considerado desafiador,
exigindo alta suspeicdo. A DF é geralmente tratada ndo cirurgicamente, sendo necessaria
abordagem cirdrgica no caso em questdo devido a deformidade e iminéncia de fratura
patoldgica desse paciente. A grande experiéncia das equipes de Ortopedia e Patologia,
bem como a abordagem profissional multidisciplinar, foram fundamentais para
identificacdo da enfermidade e seu tratamento, considerado um sucesso. A bibliografia
acerca do tema ainda é escassa, sendo necessarios mais trabalhos sobre a afeccdo para
determinacdo de condutas mais solidas, tanto para diagnostico, como para tratamento da
DF.
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