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RESUMO

O objetivo deste trabalho foi avaliar diferentes aspectos da displasia fibrosa por meio
da tomografia computadorizada (sitio 6sseo da lesdo, padrbes de imagem,
expansdo e/ou destruicdo 6ssea) e correlaciona-los com a classificacdo da lesao
(displasia fibrosa monostética e craniofacial) e o sexo dos pacientes, além de sugerir
uma padronizacdo da classificagcdo destas imagens. Foram avaliados 52 pacientes
com displasia fibrosa monostética e craniofacial por meio de cortes axiais e coronais
de tomografia computadorizada. Os padroes de imagem na tomografia
computadorizada foram divididos em trés aspectos: hiperdenso e homogéneo (“vidro
despolido”); pagetoide (hipo e hiperdenso); hiperdenso e esclerético e hipodenso
(Apesar de nao ter encontrado na minha tese, este foi um padrao citado). Quando
comparados 0s sexos, observou-se maior propor¢ao de imagens padrao pagetéide e
esclerotico no sexo feminino e padrdo de imagem “vidro despolido” no sexo
masculino. O padrdo de imagem “vidro despolido” predominou entre as displasias
fibrosas monostéticas; entre as displasias fibrosas craniofaciais, as imagens padréo
“vidro despolido” e pagetéide apresentaram igual frequéncia. As imagens
escleréticas apresentaram proporcao semelhante nos dois casos. Nos sitios 0sseos
com displasia fibrosa monostética, o padrao “vidro despolido” foi predominante no
esfendide e na maxila. Além disso, foi o0 Unico padrao observado nos ossos frontal e

temporal. O padréo pagetoide foi predominante na mandibula e foi o Unico padréo



encontrado no occipital. O padrdo esclerético sé foi encontrado no temporal. Nos
sitios 6sseos com displasia fibrosa craniofacial, foram observados todos os trés
padrées de imagem no esfendide, zigomatico, maxila, etmodide, frontal e 0sso
temporal. O padrdo pagetéide foi encontrado em todos o0s sitios 6sseos com
displasia fibrosa craniofacial. O teste de Fisher mostrou ndo haver nenhuma
associacao estatistica entre padrées de imagem e classificacdo da lesdo para cada
sitio 6sseo (p > 0,05). Independentemente do padrdo de imagem, todas as lesdes
apresentaram expansao da cortical. No entanto, somente as lesdes com padrdo
pagetoide apresentaram destruicdo da cortical. A tomografia computadorizada é
essencial na avaliagdo da extensdo e do padrao de imagem da lesdo. Uma nova
padronizacdo da classificacdo das imagens foi sugerida para um melhor

entendimento e tratamento da doenca quando correlacionada com o sitio 6sseo.

Palavras-Chave: Displasia Fibrosa, Monostética, Craniofacial, Tomografia

Computadorizada
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ABSTRACT

The aim of this study was to determine the different computed tomography aspects
(site of involvement of the lesion per bone, pattern of imaging and behavior
(expansive and/or destructive) of patients with monostotic fibrous dysplasia and
craniofacial fibrous dysplasia considering sex and the bone locations and to suggest
a standard imaging classification. 52 patients with monostotic fibrous dysplasia or
craniofacial fibrous dysplasia were studied through CT (axial and coronal slices). The
images were categorized in four patterns: 1) “ground glass”, 2) pagetoid, 3) sclerotic
and 4) hypodense. When the two sexes were compared, a greater proportion of
pagetoid and esclerotic patterns was observed in the female while “ground-glass” in
the male. The “ground-glass” pattern was predominant in the cases of monostotic
fibrous dysplasia . In addition, the ground-glass” and pagetoid patterns showed equal
frequency. The sclerotic images showed similar proportion in both cases. In the
bone locations with monostotic fibrous dysplasia, the “ground-glass” pattern was
predominant in the sphenoid and maxilla. In addition, it was the only pattern
observed in the frontal and parietal bones. The pagetoid pattern was predominant in
the mandible and it was the only pattern observed in the occipital. The sclerotic
pattern was only found in the temporal bone. In the bone locations with craniofacial

fibrous dysplasia, all patterns of imaging in sphenoid, zygoma, maxilla, ethmoid,



frontal and temporal bones were observed. Furthermore, all the bone locations with
craniofacial fibrous dysplasia showed the pagetoid pattern. When the Fisher test was
used, statistically significant association between imaging pattern and lesion
classification considering bone location was not observed (p>0.05). All lesions
showed expansion of the cortical and only the lesions with the pagetoid pattern
showed destruction of the cortical. Computed tomography determined the extension
and imaging patterns of the bone affected with monostotic fibrous dysplasia and
craniofacial fibrous dysplasia. A standard imaging classification could be established

in order to clarify the diagnosis and treatment of these lesions.

Keywords: Fibrous Dysplasia, Monostotic, Craniofacial, Computed Tomography
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1 INTRODUCAO

As lesOes fibro-6sseas (LFOs) craniofaciais sdo de particular interesse
para os radiologistas, pois o diagnostico diferencial entre elas esta baseado
principalmente nas suas caracteristicas clinico-radiograficas, uma vez que 0 aspecto
histopatoldgico dessas lesdes € semelhante. As LFOs sdo subdividas em: displasia
fibrosa (DF), displasia cemento-6ssea (DCO) (periapical, focal e florida) e fioroma
cemento-ossificante (FCO) (NEVILLE et al., 2004).

A DF é uma lesdo fibro-6ssea benigna, considerada como uma anomalia
de desenvolvimento do osso. E caracterizada pela substituicio do tecido 6sseo
normal por tecido fibroso e estruturas mineralizadas recém-formadas (WALDRON;
GIANSANTI, 1973). Tem como etiologia a mutacédo genética que ocorre na proteina
G, subunidade alfa. Essa lesdo tem a seguinte classificacdo: displasia fibrosa
monostética (DFM), displasia fibrosa craniofacial (DFCF) e displasia fibrosa
poliostética (DFP). As repercussdes clinicas da doenca irdo depender de quando e
em que fase da proliferacéo celular ocorreu a mutacdo (PERDIGAO et al., 2004). A
DFM é muitas vezes diagnosticada inicialmente pelo cirurgido-dentista, pois os locais
mais comumente afetados no complexo craniofacial sdo maxila e mandibula.

O conhecimento dessa condicdo patologica torna-se muito importante
para o profissional de saude, pois, além de poder causar muitos problemas, como
alteracbes odontologicas, deformidades faciais e paralisia facial, a doenca pode
levar a perda da visao e da audicao.

As radiografias convencionais foram utilizadas durante muito tempo na

complementacdo do diagnostico da DF. Entretanto, devido a superposicdo de
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imagens, a localizacdo da doenca e a determinacdo de sua extensao tornavam-se
dificeis. A tomografia computadorizada (TC) veio solucionar esse problema, sendo,
na atualidade, o melhor método de diagndéstico por imagem para estudar a DF, pois
fornece uma definicdo da extensdo do envolvimento 0sseo, além de possibilitar o
monitoramento da progressdo da leséo, favorecendo a elaboracdo de um melhor
plano de tratamento e 0 acompanhamento pds-operatoério. Outra vantagem da TC é
propiciar, por meio das reconstrucdes multiplanares (RMPs) e em terceira dimensao
(3D-TC), a geracao e a manipulacdo de imagens que contribuem para o auxilio do
estudo do envolvimento de outras estruturas adjacentes.

Um grande desafio para o radiologista reside no fato de que as DFs
podem ter padrbes de imagens similares a outras doencas, sendo as principais:
fioroma cemento-ossificante, doenca de Paget, osteodistrofia renal e até
osteossarcoma. O conhecimento das nuances do padrdo de imagem, localizacao,
comportamento expansivo e/ou destrutivo sdo determinantes na elucidacado desse
diagnéstico diferencial.

Apesar dos avancgos tecnologicos, ainda existem poucos relatos de
pesquisa por meio da TC relativos a DF, ficando a literatura mais focada em
descricdo de casos clinicos. Este trabalho procura acrescentar a literatura mais
informacdes sobre a lesdo como: classificacao, localizacdo por sitios 0sseos, padrao
da imagem, sexo, presenca de destruicdo e/ou expansdo 0Ossea, bem como a
associacdo entre essas variaveis, ou seja, pretende possibilitar uma melhor

compreensao do comportamento da lesdo e suas possiveis repercussoes clinicas.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 Tomografia computadorizada

O desenvolvimento da tomografia computadorizada (TC) constitui um dos
maiores avanc¢os em radiologia, desde a descoberta dos raios X por Roentgen, em
1895. O idealizador dessa nova tecnologia foi Godfrey Newbold Hounsfield, um
cientista do Electric and Musical Industries Ltd. (EMI) Research Laboratories, na
Inglaterra que, em 1972, produziu o primeiro scan de cranio, uma imagem
reconstruida por computador e exibida em monitor de televisdo (BONTRAGER,
1999). Essa nova tecnologia de reconstrucdo de imagem teve o seu inicio com 0s
estudos do matemético australiano Radon, em 1917, que provou ser possivel
reconstruir imagens precisas e claras em duas e trés dimensdes a partir de
somatoéria de diferentes angulos de projecdo. A partir de 1960, as imagens
provenientes de reconstrugbes passaram a ter aplicagdo em Medicina com o0s
estudos de Oldendorf, Kuhl, Edwards e Allan Mac Leod Cormack. Em 1979,
Hounsfield e Cormarck dividiram o Prémio Nobel de Medicina e Fisiologia por terem
projetado o tomégrafo computadorizado.

O termo “tomografia” tem origem grega e é composto pelos radicais
“tomo” (corte) e “grafia” (imagem, desenho). Como a tomografia representa um corte
do corpo, é chamada também de radiografia de seccdo de corpo, planigrafia,
estratigrafia e laminografia. Entretanto, a partir de 1962, a Internacional Commission
on Radiological Units and Measures (ICRU) elegeu o termo tomografia para a

modalidade acima descrita (BONTRAGER, 1999).
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A primeira TC realizada por Hounsfield foi denominada “escaneamento
transverso axial computadorizado” e publicada no British Journal of Radiology, em
1973. Depois disso, muitos outros nomes foram propostos até que a Sociedade
Norte Americana de Radiologia definiu 0 nome de tomografia computadorizada (TC)
(SEERAM, 2001).

Segundo o autor, a formacdo da imagem por um tomografo
computadorizado envolve trés processos: obtencdo de dados, reconstrucdo de
imagem e visualizacdo, manipulacdo, armazenamento e gravacao da imagem:

a. obtencdo de dados: para a realizacdo do exame, o0 paciente € posicionado em
decubito na mesa, que ira movimentar-se pela abertura do gantry permitindo
gue as areas a serem estudadas recebam os raios X, que interagem com o
corpo humano e sdo posteriormente captados pelos detectores. Os detectores
transformam os raios X recebidos em informacdes que séo transferidas para
um computador;

b. reconstrucdo da imagem: € obtida por um computador que recebe as
informacgdes enviadas do tomografo (estacdo de trabalho independente) e por
meio de um programa de computador que trabalha os dados obtidos em
imagens de segunda (2D-TC) e terceira dimensdo (3D-TC). Essas imagens
captadas pelo computador sédo transformadas em uma escala com diversos
tons de cinza entre o preto e o branco, de acordo com seus coeficientes de
atenuacao dos raios X. Posteriormente, essa escala de cinza € traduzida pelo
programa de computador como uma escala numeérica denominada de unidades
de Hounsfield (HU). Assim, as diversas tonalidades de cinza recebem uma
denominacdo numeérica, o que facilitara para o avaliador entender qual tecido

esta sendo estudado;
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c. Vvisualizacdo, manipulacdo, armazenamento e gravacdo da imagem: uma vez
obtidas, as imagens sdo analisadas no computador ou em filmes radiograficos
impressos por uma impressora a laser. Se analisadas diretamente no
computador, elas podem ser manipuladas por programas de computacao
grafica que possuem ferramentas para facilitar o estudo da area em questéao.
As imagens sao posteriormente gravadas e armazenadas em discos
magneéticos e CD- ROMS, podendo ser novamente revistas, se necessario.

A maior dificuldade relacionada com a radiologia convencional é a
superposicao de estruturas anatdomicas, o que dificulta a distincdo de detalhes
especificos. Essa questdo torna-se especialmente dificil quando as estruturas
diferem somente na densidade, como ocorre com alguns tumores e tecidos. Apesar
de varias tomadas radiograficas por meio de radiografias laterais e obliquas para se
localizarem as estruturas, o problema da superposicédo na radiografia ainda persiste
(SEERAM, 2001). Segundo esse autor, o advento da TC veio resolver o problema da
radiologia convencional, uma vez que na TC nao existe a superposicado. Além disso,
ela registra pequenas mudancas de contraste dos tecidos.

Nas lesdes craniofaciais em que os achados radiograficos convencionais
nao sao conclusivos para estabelecer o diagnostico, a TC tem grande utilidade. O
contorno complexo dos ossos faciais, especialmente quando escleréticos e
espessados, cria sombras que, sobrepostas, podem impedir uma avaliacdo
adequada pela radiografia convencional, tornando-se necessaria a TC
(MENDELSOHN et al.,1984).

Langlais, Langland e Nortjé (1995) relataram que, quando existe o

envolvimento da maxila, a lesdo se torna mais dificil de ser estudada. Além disso,
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ela tende a se estender para o seio do maxilar, cavidade nasal e 6rbita, tornando-se
necessaria a realizacdo da TC para um melhor diagndstico.

Bontrager (1999) ressaltou que a TC tem trés vantagens em relacédo a
radiologia convencional: 1) a imagem tridimensional da TC é representada em uma
série de cortes finos da estrutura interna da parte em questéo; 2) o sistema é mais
sensivel quando comparado a radiologia convencional; 3) a TC permite que seja
avaliada a natureza da lesdo pelo seu coeficiente de atenuacéo.

A aquisicdo de uma imagem de TC pode gerar cortes axiais ou coronais
originais. A partir dessas imagens, podem-se obter as reconstrucfes multiplanares
(RMPs). A imagem axial original pode gerar imagens coronal e sagital, e a imagem
coronal original pode gerar imagens axial e sagital. A associacdo das imagens
axiais, coronais e sagitais € empregada para facilitar o estudo da area de interesse,
somando informacdes que irdo facilitar o planejamento do caso (CAVALCANTI,
2000). A RMP é uma ferramenta muito utilizada, pois, além de diminuir o tempo de
permanéncia do paciente na realizacdo do exame, diminui também a dose de
radiacdo recebida. Além disso, podem-se obter também reconstru¢cdes em 3D-TC a
partir dos cortes originais (SEERAM, 2001).

As RMPs e a 3D-TC, associadas a computacdo grafica, permitem
visualizar e manipular rapidamente dados volumétricos das imagens, propiciando
maior facilidade no estudo de lesdes do complexo maxilofacial (CAVALCANTI;
RUPRECHT,; QUETS, 1999a; CAVALCANTI; VANNIER, 2000; CAVALCANTI et al.
2000).

Fagelman e Huang (1994) estudaram lesdes da mandibula e maxila por
meio de RMPs e 3D-TC. Para esse estudo, selecionaram 25 pacientes com

diferentes tipos de alteragcbes patologicas, entre elas cistos dentigeros,
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ameloblastomas, queratocistos, carcinomas de células escamosas, displasia fibrosa
e osteossarcoma. Os pacientes foram submetidos a TC, e tanto RMPs quanto
reconstrucdées em 3D-TC foram realizadas por meio de um programa denominado
3D DEN (Columbia Scientific, Inc., Columbia, MD). Segundo os autores, neste
trabalho ficou demonstrado como essas imagens podem auxiliar na avaliacdo pré-
operatoria dos pacientes.

Fox et al. (1998) relataram o futuro do desenvolvimento da tecnologia em
TC. Os autores destacaram, neste estudo, o0os avangos em termos de
desenvolvimento de aparelhos capazes de realizar cortes de fina espessura em

tempos cada vez menores (Multslice TC), que por sua vez possibilitam

reconstrucbes em 3D-TC por técnicas também avancadas, como a técnica de
volume. Segundo os autores, ha um ganho em qualidade de imagem e produtividade
devido a reducéo para 0,5 segundo ou menos para cada corte de tomografia, 0 que
levara também a reducéo de custos, proporcionando um futuro promissor na area de
diagnéstico.

Santos et al. (2004) realizaram um estudo retrospectivo, por meio da TC
espiral, de 56 pacientes que sofreram trauma craniofacial. As imagens axiais
originais foram enviadas e analisadas em uma estacéo de trabalho independente por
meio de um programa de computador denominado Vitrea®. O estudo foi realizado
de maneira sistematica e na seguinte sequéncia: 1) analise dos cortes axiais; 2)
analise das RMPs (coronais e sagitais) ao mesmo tempo; 3) analise somente das
imagens em 3D; 4) analise em conjunto dos cortes axiais, RMP e 3D-TC no monitor.
Concluiu-se, com este trabalho, que a analise em conjunto dos cortes axiais, RMP e
em 3D-TC forneceram melhores resultados, isto €, melhor sensibilidade (95,8%) e

especificidade (99%) que a analise dos parametros separados.
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Brink (1995) descreveu que a 3D-TC pode ser util na observacédo da
relacdo espacial entre as alteracdes patoldgicas e suas estruturas adjacentes, forma
da lesdo e seus componentes, além de outros aspectos da regido maxilofacial.
Entretanto, a condicdo patologica € entendida com mais precisdo no procedimento
cirdrgico quando se tem a associacao de 2D-TC e 3D-TC (ALTINI et al.,1996).

A reconstrucdo O0ssea em 3D-TC realizada em um aparelho espiral
permite uma otima visualizacdo da extenséo da displasia fibrosa (DF) envolvendo a
base do cranio, particularmente o canal 6ptico (LUPESCU et al., 2001). Além disso,
a 3D-TC pode fornecer ao cirurgidao um modelo manufaturado para facilitar o
planejamento cirargico (PERRY et al., 1998).

A TC tem sido largamente utilizada na analise de diversas afec¢cées. Com
o aperfeicoamento da técnica, associado ao desenvolvimento de programas de
computacao grafica, que permitem a reconstrucéo volumétrica dessas imagens, tem-
se, atualmente, consideravel melhora na interpretacdo e localizacdo de diversas
neoplasias maxilofaciais, o que esta bem demonstrado pela literatura
(CAVALCANTI; RUPRECHT; QUETS, 1999b; CAVALCANTI; VANNIER, 2000).

Daffner et al. (1982) relatam que a TC é conhecida pela sua capacidade
de detectar lesGes orbitarias e definir sua extensao, o que facilita a retirada de toda a
lesédo e uma reconstrucdo mais cosmeética.

Wilbur, Dobben e Linder (1987) relataram que a TC mostra ndo sé o
espessamento 0sseo, mas também a estrutura interna irregular do osso displasico,
com areas de tecido fibroso ossificado misturadas a areas de tecido fibroso néo-

ossificado, assim como alteracdes cisticas em algumas areas.
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2.2 Lesodes fibro-6sseas

Lesbes fibro-6sseas (LFOs) compreendem um grupo diverso de
processos que sdo caracterizados pela substituicdo de tecido 6sseo normal por
tecido fibroso e estruturas mineralizadas recém-formadas. As LFOs dos maxilares
incluem lesdes de desenvolvimento, processos reativos ou displasicos e neoplasias.
O diagnéstico diferencial entre elas é baseado fundamentalmente nas caracteristicas
clinicas e radiogréaficas, pois as caracteristicas histopatolégicas, na maioria das
vezes, ndo sao esclarecedoras do tipo da LFO. Sao classificadas como LFOs:
displasia fibrosa, displasia cemento-6ssea (DCO) (periapical, focal e florida) e

fiboroma cemento-ossificante (FCO) (NEVILLE et al., 2004).

2.2.1 Displasia fibrosa

2.2.1.1 caracteristicas gerais

A etiologia da displasia fibrosa monostética (DFM), da displasia fibrosa
poliostética (DFP) e da Sindrome de McCune-Albright (SMA) até pouco tempo era
desconhecida. Atualmente, sabe-se que essas doencas aparecem devido & mutacao
do GNASL1. Essa mutagcdo ocorre esporadicamente, pos-zigoticamente em células
somaticas. As repercussoes clinicas da doencga irdo depender de quando e em que

fase da proliferacdo celular ocorreu a mutagdo. As mutagdes ocorridas durante o



Displasia fibrosa do complexo craniofacial 25

desenvolvimento embrionario irdo originar a DFP e a SMA. Essa Ultima ocorre em
um periodo embrionario mais precoce, ao passo que a DFM ocorre devido a uma
mutacdo na vida pos-natal durante a infancia, adolescéncia ou vida adulta (COHEN;
HOWELL, 1999).

Perdigdo et al. (2004) relataram que, devido a alta prevaléncia de
mutacdo no gen GSAS1 na displasia fibrosa, em contraste com outras lesdes
patolégicas benignas e malignas, a analise dessa mutacdo é um parametro
importante para o diagnostico diferencial com outras doencas.

A DF é uma lesao fibro—6ssea benigna, considerada por alguns autores
como uma anomalia de desenvolvimento do 0sso. Sua prevaléncia e incidéncia sado
dificeis de estimar apesar destas lesdes ndo serem raras. A frequiéncia estimada €
de 5 a 7% dos tumores 0sseos benignos (CAMPANACCI, 1999).

Aparece, geralmente, como crescimento lento, progressivo, indolor e
unilateral. Entretanto, em alguns casos, a lesdo pode seguir um curso clinico mais
agressivo, resultando em um crescimento rapido com sintomatologia dolorosa
(NEVILLE et al., 2004). Inicialmente assintomatica, a progressao da lesao pode levar
a um quadro clinico de assimetria, deformidade do cranio e da face, assim como
uma variedade de complicacbes neurologicas. Hipertelorismo, deslocamento do
globo ocular, exoftalmia, diplopia e diminui¢cao visual podem gradualmente progredir
para a cegueira devido a compressdo do nervo Optico e estdo associados as
alteracOes dos 0ssos orbitais e periorbitais. O envolvimento da asa do esfendide e
do osso temporal pode acarretar um comprometimento do nervo auditivo interno com
tinido, disfuncéo vestibular e perda de audi¢cdo, enquanto o envolvimento da lamina

cribiforme pode produzir hiposmia ou anosmia (RESNICK; NIWAYAMA, 1988).
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Fraturas e infeccdes intra-0sseas tém sido descritas nos pacientes com
DF. A infeccdo esta relacionada com a natureza avascular e esclerética do 0sso
displasico, podendo resultar no desenvolvimento de osteomielite (REICHART;
PHILIPSEN, 2004).

A DFM foi classicamente definida como a DF que afeta um unico sitio
0sseo ou uma regido. A DFP foi caracterizada como um envolvimento multiplo do
esqueleto envolvendo diferentes ossos (MENDELSOHN et al., 1984). Alguns autores
sugeriram uma classificacdo diferente para a DF. A doenca seria dividida em cinco
categorias: forma monostética (tipo 1); forma poliostética (tipo I1); forma poliostotica
acompanhada por pigmentacdes na pele (tipo Ill); forma poliostotica acompanhada
por pigmentacdes na pele, disfun¢cdes enddcrinas e puberdade precoce (tipo IV) e a
forma craniofacial situada no complexo craniofacial (tipo V) (WALDRON, 1985).
Neville et al. (2004) dividiram a DF em DFM (Displasia fibrosa monostoética - quando
acomete um unico sitio 6sseo), DFP (quando acomete varios sitios 0sseos) e DFCF
(Displasia fibrosa craniofacial - variacdo do tipo monostético - acomete 0SSO0S
adjacentes no complexo craniofacial).

Aproximadamente 70 a 80 % dos casos sdo monostoticos e 20 a 30% sao
poliostéticos. Destes, 2 a 3% sdo associados a endocrinopatias. Na maioria dos
casos, um ou poucos 0ssos sao envolvidos, mas teoricamente qualquer osso pode
ser afetado (FIRAT; STUTZMAN, 1968).

A DFM é mais freqientemente encontrada na costela, no fémur, na tibia,
NOs 0SSOS gnaticos, na calvaria e no umero em ordem decrescente de freqiiéncia. O
tipo poliostotico envolve mais freqientemente os ossos do cranio e da face, da

pélvis, da espinha e do ombro (GIBSON; MIDDLEMISS,1971).
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O envolvimento do cranio e dos ossos faciais é observado em 10 a 25%
dos pacientes com DFM e em 50% dos pacientes com DFP. Os locais mais comuns
de acometimento sdo: osso frontal, esfendide, maxilar e etmoide. O osso temporal e
0 occipital sdo menos afetados (LEEDS; SEAMAN,1962).

Historicamente, a DFP foi reconhecida antes da DFM. A DFP com
pigmentacdes na pele de meninas precocemente puberes foi reconhecida por
Albright et al. (1937), que chamaram a doenca de osteite fibrosa disseminata, e por
McCune e Burch (1937), que adotaram o termo osteodistrofia fibrosa. Lichtenstein
(1938) sugeriu a denominacédo de displasia fibrosa e descreveu a DFP afetando
multiplos ossos sem envolvimento de pele ou sistema enddcrino. No entanto, foi
somente em 1942 que Lichtenstein e Jaffe reconheceram que a DF podia se
apresentar nas formas poliostética e monostotica.

A DF pode estar relacionada a outras lesdes. ElI Deeb, Sedano e Whaite
(1980) estudaram 53 casos de cisto 6sseo aneurismatico e descobriram que 21%
desses casos (11 casos) tinham associacdo com lesdes fibro-0sseas. Wannfors et
al. (1985) descreveram um caso de displasia dentinaria do tipo 1 associada a DF.

A associacdo da DF com o mixoma de partes moles € denominada de
sindrome de Mazabraud. Sundaram, McDonald e Merenda (1989) fizeram uma
revisdo da literatura e encontraram 17 casos, concluindo que mixoma de tecido mole
€ mais comum na DFP que na DFM.

Oliveira e Polido (1987) descobriram que alguns pacientes com DF podem
ter um ligeiro aumento dos niveis da fosfatase alcalina e calcio e uma diminuicdo dos
niveis de potassio. Entretanto, Stewart (2000) relatou que os valores de laboratorio
da fosfatase alcalina, célcio e fésforo nos pacientes com DF se encontram dentro

dos valores da normalidade. Harris, Dudy Jr. e Barry (1962) acrescentaram que
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existe pouca correlacdo entre os niveis de fosfatase alcalina e a extensdo do
envolvimento da leséo no esqueleto.

A DF é um processo que tende a se estabilizar na puberdade ou com o
término do crescimento, porém, apds a gravidez ou ainda por fator desconhecido,
pode voltar a atividade (SAMMAN et al., 1991).

A transformac&o maligna da DF é rara (0,5% a 1% dos casos), acomete a
forma poliostética com mais freqiéncia do que a monostotica (YAO; ECKARDT;
SEEGER, 1994), e mais da metade desses tumores estdo localizados na regiao
craniofacial (MLADINA et al., 1999).

O osteossarcoma € o tumor maligno de maior frequéncia de
acometimento nos casos de DF (65%), seguido do fibrossarcoma, do
condrossarcoma e do sarcoma de células gigantes (SOM; CURTIN, 2003).

Dentes impactados sédo raramente vistos na DF, provavelmente porque
muitos casos se desenvolvem apos a erupcdo dos dentes (LANGLAIS;
LANDGLAND; NORTJE, 1995).

Em um estudo com 25 pacientes nigerianos com DF, Obisesan et al.
(1977) observaram que nove casos (36%) tiveram deslocamento dentario e que essa
mudanca do posicionamento do dente teve correlacdo com o tamanho e a
localizac&o da lesdo. LesGes maiores provocaram um maior deslocamento. Quando
a mesma tinha extenséao para o seio do maxilar, os dentes puderam ser deslocados
para dentro do seio do maxilar juntamente com a lesdo. Os autores estudaram
também a lamina dura e observaram que havia perda dessa estrutura em 13 dos 14
pacientes que tinham dente na area da lesao.

MacDonald-Jankowski (1999), em seu estudo com sete pacientes com

DF, concluiu que nenhum deles apresentou reabsorcao dentaria e que a lamina dura
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se encontrava ausente em todos 0s casos em que o dente se encontrava dentro da
lesdo. Entretanto, Som e Curtin (2003) e Waldron (1993) concluiram que, apesar de
raramente, a DF podia causar reabsorcao dentaria.

Neville et al. (2004) constataram que pacientes com DF apresentam
estreitamento do espaco do ligamento periodontal com uma lamina dura mal definida
gue se mistura com 0sso normal. Entretanto, a mobilidade dos dentes irrompidos
nao € uma caracteristica da displasia fibrosa (STEWART, 2000).

Akintoye et al. (2003) avaliaram 32 pacientes com DF e SMA e relataram
a presenca de ma oclusdo, assimetria palatal, maxilar e mandibular. As anomalias
dentarias incluiam rotacdo, oligodontia, deslocamento, hipomineralizacéo,
taurodontismo, dentes retidos e atricdo. A ma oclusdo foi a alteracdo mais
prevalente, entretanto, a curvatura do arco se manteve preservada, pois os dentes,
apesar de sofrerem rotacdo, ndo apresentaram deslocamento vestibulo-lingual nem
mobilidade. Essa caracteristica € utilizada no diagnostico diferencial com outras
lesbes benignas como o fibroma cemento-ossificante, cisto 6sseo aneurismatico e
querubismo, que geralmente provocam migracdo dentaria com distorcdo do arco
dentario (NEVILLE et al., 2004).

MacDonald-Jankowisk (1999) descreveu sete casos de DF em pacientes
de Hong Kong e realizou conjuntamente uma revisao sistematica de 104 pacientes
com DF de diferentes partes do mundo. Ele conclui que as caracteristicas da doenca
sdo similares em todos os estudos, independentemente da regido de origem do
paciente.

O envolvimento de alguns ossos da face pode causar ao paciente uma
facies semelhante a ledo, cujo nome descritivo é leontiase facial. Essa caracteristica

ocorre geralmente quando as paredes anteriores da maxila e do seio do maxilar e as
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paredes da Orbita sdo envolvidas. Ela ndo é patognomoénica da DF, podendo ser
encontrada também na doenca de Paget e no hiperparatiroidismo secundario
(FERRARIO et al., 2005; LANGLAIS; LANGLAND; NORTJE, 1995; NEVILLE et al.,

2004).

2.2.1.1.1 displasia fibrosa monostética (DFM)

A idade dos pacientes com DFM pode variar de 10 a 70 anos, mas o
reconhecimento se faz geralmente na segunda e terceira décadas de vida. Os sexos
feminino e masculino sdo afetados com igual freqiiéncia, e a doenca é geralmente
descoberta devido a um aumento de volume, assintomatico, na éarea afetada
(HARRIS; DUDY JR.; BARRY, 1962). O crescimento € geralmente lento, e o
paciente tem dificuldade de identificar o inicio do aparecimento da lesdo (NEVILLE
et al., 2004).

Em geral as lesbes na mandibula sdo verdadeiramente monostoticas.
Entretanto, quando a maxila é envolvida, muitas vezes 0ssos adjacentes como o
zigomatico, esfendide e occipital também séo afetados. Logo, essa DF recebe uma
classificacdo especial, sendo chamada de displasia fibrosa craniofacial (DFCF)
(MaCDONALD-JANKOWSKI et al., 2004; NEVILLE et al., 2004).

Quando afetada, a mandibula pode sofrer um aumento da altura e
largura. Além disso, a expansao por vestibular € mais evidente e em maior grau do

que a expansao por lingual (LANGLAIS; LANGLAND; NORTJE, 1995).
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2.2.1.1.2 displasia fibrosa poliostética (DFP)

A literatura descreve o predominio do sexo feminino apenas na forma
poliostética na proporcéo de trés por um (STEWART, 2000).

A descoberta da DFP ocorre geralmente em uma faixa etaria mais
precoce que na DFM, pois manifestacdes clinicas e radiologicas levam a esse
diagnéstico. Dois tercos dos pacientes apresentam sintomas antes dos 10 anos
(HARRIS; DUDY JR.; BARRY, 1962).

Apesar de o cranio e os maxilares poderem ser afetados e desenvolver
uma assimetria facial, o quadro clinico dos pacientes com DFP é geralmente
marcado por sintomas relacionados aos 0ssos longos. Fratura patoldgica associada
a dor e deformidade, além de discrepancia entre o tamanho das pernas devido ao
envolvimento da parte superior do fémur, € muito comum (NEVILLE et al., 2004).

A DFP pode ser unilateral ou bilateral na distribuicdo e pode afetar varios
0ssos de um Unico membro ou de ambos 0os membros, com ou sem envolvimento do
esqueleto axial (LICHTENSTEIN, 1938). Apesar de alguns autores relatarem a
tendéncia de a doenca acometer somente um lado, a DFP geralmente esta
associada com o acometimento generalizado e bilateral de ossos, apesar desse
acometimento ser assimétrico (LICHTENSTEIN; JAFFE, 1942).

Quando a DFP estd associada a pigmentacbes café-com-leite, é
denominada de Sindrome de Jaffe-Lichtenstein. Quando a DFP esta associada a
pigmentacdes café-com-leite e multiplas endocrinopatias, como precocidade sexual,
adenoma pituitario ou hiperparatiroidismo, é conhecida como Sindrome de McCune-

Albright (SMA) (NEVILLE et al., 2004; STEWART, 2000).
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A pigmentacdo café-com-leite consiste em maculas bronzeadas bem
definidas, geralmente unilaterais, no tronco e nas coxas. Acredita-se que essas
lesbes sdo congénitas, podendo apresentar, também, maculas pigmentadas na
mucosa bucal. As margens das manchas café-com-leite sdo muito irregulares e se

assemelham a um mapa do litoral de Maine (NEVILLE et al., 2004).

2.2.1.2 caracteristicas macroscopicas

A caracteristica macroscopica da DF € a presenca de um tecido cinza-
claro, envolvendo principalmente a por¢cdo medular dos maxilares. A lesdo nao é
encapsulada e encontra-se circundada por osso normal. A consisténcia da lesao

pode variar de macia a muito dura (REICHART; PHILIPSEN, 2004).

2.2.1.3 caracteristicas histopatolégicas

A DF mostra trabéculas irregulares de osso imaturo em um estroma
fibroso celular, frouxamente organizado. As trabéculas 0sseas ndo sdo conectadas
umas as outras, assumindo formas curvilineas que foram comparadas com
caracteres chineses. Considera-se que 0 0sso trabeculado surja por metaplasia e
que ndo esteja circundado por osteoblastos aposicionais. Podem ser observadas,

raramente, minusculas esferas calcificadas, porém essas nunca sao numerosas. O
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osso lesional se funde diretamente ao 0osso normal da periferia da lesédo, logo nao
existe nenhuma capsula ou linha de demarcacdo entre o 0sso normal e a lesdo
(STEWART, 2000). Embora a DF dos ossos longos ndo sofra maturacédo, as lesdes
do cranio tendem a ser mais ossificadas que as suas contrapartes no resto do
esqueleto (NEVILLE et al., 2004). Cistos 0sseos aneurismaticos tém sido relatados
em associacdo com a DF (STEWART, 2000).

Geralmente, ndo ha diferenca histologica entre DFM e DFP. Entretanto,

pode haver uma incidéncia mais alta de osso lamelar na DFM (SLOOTWEG, 1996).

2.2.1.4 caracteristicas radiogréaficas

2.2.1.4.1 radiologia convencional

Radiograficamente, a DF pode se enquadrar em um grande numero de
padrées de imagem. As lesbes podem se apresentar radiollcidas, mistas e
radiopacas. Os achados radiograficos dependem do grau de mineralizacdo e
maturacdo da lesdo (GOAZ; WHITE; PHAROAH, 1994; SILVA; CAVALCANTI,
2001).

Fries (1957) classificou a DFCF em trés grupos radiograficos: pagetoéide,
esclerotico e semelhante a cisto. O padrdo pagetbide se assemelha a doenca de
Paget, apresentando uma significante expansdo Ossea e areas com imagens
radiolicidas e radiopacas. O padrdo esclerético produz um aumento de densidade

homogénea com expansdo O0ssea. A forma é geralmente unilocular, semelhante a
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cisto, arredondada ou ovalada, e geralmente tem uma fina margem esclerdtica. Além
disso, a DFCF pode apresentar simultaneamente em alguns pacientes mais de um
padrdo de imagem.

As margens radiograficas da DF variam e estdo provavelmente
relacionadas ao tamanho e a maturidade da les&o. Lesdes osteoliticas menores,
observadas em pacientes mais jovens, tendem a ter margens mais bem definidas.
Entretanto, a medida que as lesbes se tornam mais radiopacas, as margens
definidas tendem a desaparecer, tornando as lesdes maiores e radiopacas, com
limites indefinidos em relacéo ao osso normal (GOAZ; WHITE; PHAROAH, 1994).

A DF pode desenvolver-se em qualquer idade, podendo mudar as suas
caracteristicas radiograficas com o tempo. E possivel que as caracteristicas
radiograficas possam estar mais associadas com o tempo da lesdo do que com a
idade do paciente. Essa hipotese, entretanto, precisa ser testada em um estudo
longitudinal com um grupo de pacientes (AKINTOYE et al., 2004).

Worth (1963) enfatizou que o aparecimento do padrdo ésseo de “vidro
despolido” € mais comum em adultos e apresenta-se como um 0SSO muito duro,
sendo dificil sua remocao cirdrgica. A densidade radiografica desse osso é
semelhante ao aspecto de “casca de laranja”, porém, o primeiro ndo apresenta
aspecto granulado, mas sim uma imagem acinzentada homogénea. Esse padrdo
ocorre mais na maxila que na mandibula.

Akintoye et al. (2004) fizeram um estudo com 43 pacientes por meio de
radiografias panoramicas e encontraram o padrédo “vidro despolido” na maioria dos
casos, tanto na mandibula quanto na maxila, nos pacientes que tinham menos que
21 anos. O padrdo esclerdtico foi encontrado em pacientes acima de 21 anos e foi

mais prevalente na maxila. O padrdo misto foi mais encontrado na mandibula.
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Nenhuma leséo radiollcida foi encontrada na maxila, ao passo que na mandibula
foram observados alguns casos. Os autores concluiram que o padréo radiografico de
“vidro despolido” foi prevalente na maxila, e na mandibula nenhum padréo especifico
foi observado.

O padréao esclerotico difuso apresenta-se como uma densidade branca
homogénea (OBISESAN et al., 1977), que acomete mais comumente a maxila e a
base do cranio.

O padrao radiografico mais comum na DF dos maxilares é o misto. Essas
lesbes podem ter diferentes quantidades de imagens radiollcidas e radiopacas,
podendo predominar um ou outro padrdo (WORTH, 1963). Segundo esse autor,
guando os ossos da face e do cranio sédo afetados conjuntamente com os maxilares,
a aparéncia radiografica dos maxilares geralmente é diferente dos outros 0ssos,
sendo raro apresentarem o mesmo padrdo radiografico. Quando os 0ssos do cranio
e da face sdo envolvidos, a extensdo da lesdo para as cavidades dos seios
paranasais € comum, o que ajuda a elucidar o diagnadstico.

A base do cranio é a regidao mais acometida pela DFCF (LANGLAIS;
LANGLAND; NORTJE, 1995). Nessa localizac&o, o 0sso esfendide é o mais afetado.
Frequentemente pode haver também uma extensdo para a por¢cédo basilar do 0sso
occipital. A extensao anterior da lesdo pode causar o envolvimento do osso frontal e
da orbita. O envolvimento dos seios esfenoidais e etmoidais ¢ comum (WORTH,
1963). O padréo radiografico observado na base do cranio é geralmente esclerotico
difuso (hiperostotico) (MOHAMMADI-ARAGHI; HAERY, 1993; WORTH, 1963).

O padrao mais caracteristico da calvaria € o misto. O local mais comum é

o osso frontal, embora qualquer area possa ser envolvida (WORTH, 1963).
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Entretanto, Mohammadi-Araghi e Haery (1993) afirmaram que o padrdo mais

caracteristico da calvaria é o litico.

2.2.1.4.2 tomografia computadorizada

Na TC, as imagens da DF s&o divididas em grupos. Entretanto, nem todos
0S autores seguem a mesma classificacao.

Amato et al. (1993) estudaram 11 pacientes com DF na regido do cranio
por meio de radiologia convencional, TC e ressonancia magnética (RM) e
classificaram as imagens em: mista (lesdo com aspecto angiomatoso), pagetbide
(imagem semelhante a doenca de Paget), “vidro despolido” (densidade intermediaria
e homogénea), esclerdtica (lesdo com alta densidade) e litica (também denominada
de cistica).

Som e Curtin (2003) dividiram os tipos de DF em: pagetoéide, esclerdtica e
cistica. O primeiro tipo representa 53% a 56% dos casos, e sua imagem € formada
por areas mistas (hipodensas e hiperdensas). A esclerética responde por 23% dos
casos e tem como padrdo hiperdenso classico de imagem o "vidro despolido” O tipo
cistico apresenta-se como imagem hipodensa e representa 21% dos casos

Hansberger et al. (2004) classificaram a DF em pagetoide (imagens mista
e “vidro despolido”), esclerdtica (imagem com densidade semelhante a cortical
0ssea) e cistica (imagem hipodensa). Segundo esses autores, a atividade da lesdo
pode estar associada a aparéncia na TC. As DFs cistica, pagetoide e esclerdtica

apresentam-se assim em ordem decrescente de atividade da leséo.
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Chen et al. (2002) avaliaram 46 pacientes com DFM e DFCF por meio de
TC. Destes, 34% tinha imagem esclerética e homogénea, 55% imagem mista (hipo e
hiperdensa), e 11% imagem cistica. Para os autores, imagem cistica € a
degeneracéo cistica que pode ocorrer na lesdo. Segundo Lucarelli et al. (1995), a
degeneracdo cistica da lesdo ndo é um fenébmeno bem entendido e é muito
incomum.

No exame de TC visualiza-se que o coOrtex tende a se manter, e 0 espaco
medular aumentado pode ter uma variedade de aparéncias, dependendo da
quantidade de matriz fibrosa e ostedide presente. O espaco medular na TC varia de
francamente hipodenso a hiperdenso. Em alguns casos existe uma mistura de areas
densas e esclerdticas, algumas vezes referidas como pagetoide. A imagem classica
na TC e na radiologia convencional € de um espaco medular com aparéncia de vidro
despolido e cortical intacta. Entretanto, lesdes cisticas de apreciavel tamanho podem
causar estreitamento e remodelacdo da cortical (SOM; CURTIN, 2003). A erosao
0ssea e a reacao periosteal ndo sdo usualmente associadas a DF (SHERMAN et al.,
1982; SOM; CURTIN, 2003).

Fonseca et al. (s.d.) estudaram um caso assintomatico de uma paciente
do sexo feminino, feoderma, 20 anos, que procurou tratamento ortoddntico por
apresentar presenca de dentes mal alinhados e ausentes na regido superior direita.
Na radiografia panoramica observou-se a presenca de uma area radiopaca, de
limites imprecisos, com imagem de “vidro despolido”, situada de distal do dente 13
para posterior. Os dentes 16 e 17 estavam presentes, entretanto, havia agenesia
dentaria dos dentes 14 e 15, e o dente 18, incluso e envolto por uma area circular
radiopaca bem delimitada, projetava-se sobre o seio do maxilar. Na tentativa de

localizar o elemento incluso e de descobrir quais os o0ssos da face estavam
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envolvidos na leséo, solicitou-se uma TC cuja imagem foi esclarecedora e decisiva
para o planejamento do caso. A hipétese diagndstica foi de DF associada com cisto
dentigero e agenesia dentéaria. Posteriormente, por meio do exame histopatologico,
o diagndstico conclusivo foi de DF e cisto dentigero.

As caracteristicas da DF na TC incluem expanséo do 0sso envolvido com
padrdo heterogéneo de densidades tomograficas associadas a diferentes
coeficientes de atenuacdes. O valor de coeficiente de atenuacao pode variar de 34 a
513 unidades de Hounsfield (HU), dependendo do tecido fibroso (ZEANAH;
HUDSON, 1983). Entretanto, em alguns casos, a lesdo pode ter mais que 513 HU
(MENDELSOHN et al., 1984).

MacDonald-Jankowski et al. (2004) estudaram oito casos de DFM em
mandibula e maxila e observaram que, apesar de as lesdes apresentarem diferentes
graus de radiopacidade, todas elas encontravam-se acima de 400 HU.

Além da TC, outros métodos de aquisicado de imagem sao descritos pelos
autores. Apesar de a literatura ser escassa ao avaliar a DF por meio da ressonancia
magnética (CASSELMAN et al., 1993), Yao, Eckardt e Seeger (1994) relataram a
importancia desse exame na diferenciacdo entre o cisto 0sseo aneurismatico e a
degeneracéo cistica na DF. Esta Ultima apresenta, ressonéancia magnética, areas
focais bem definidas de sinal com intensidade de fluidos.

A cintilografia 6ssea de lesdes benignas dos maxilares, incluindo a DF,
tem sido realizada. Cintilogramas fora do padrdo da normalidade sdo encontrados
em todos os casos de DF, mesmos naqueles considerados inativos. Entretanto, esse
exame nao pode diferenciar a DF da osteomielite (VON WOWERN; HIJORTING-

HANSEN; EDELING, 1978). O estudo com radiois6topos, embora nao especifico, é
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particularmente Gtil na definicdo de todas as areas envolvidas nos pacientes com a

forma poliostotica (DAFFNER et al., 1982).

2.2.1.5 diagnostico diferencial

A DF é uma lesdo cujo diagnéstico diferencial com outras les6es pode
trazer dificuldades, dai a importancia da utilizacdo de exames clinico, radiografico e
histopatolégico, j& que existem algumas afeccdes que apresentam aspectos
radiograficos semelhantes. A DF, em sua fase inicial, radiollcida, pode apresentar
dificuldade de diagnéstico com as seguintes lesdes: tumor central de células
gigantes, cisto 6sseo trauméatico e cisto 6sseo aneurismatico e fiboroma cemento-
ossificante (FCO) (GOAZ; WHITE; PHAROAH, 1994; REICHART; PHILIPSEN,
2004). O diagnostico diferencial mais importante € com as lesdes radiopacas e
mistas devido a freqiéncia de aparecimento dessas imagens. Séo elas: fibroma
cemento-ossificante, doenca de Paget (DP), hiperparatiroidismo e osteossarcoma
(LANGLAIS; LANGLAND; NORTJE, 1995).

Na TC, segundo Hansberger et al. (2004), o diagnéstico diferencial a ser
feito € entre DF e doenca de Paget, osteomielite da base do cranio, fibroma
ossificante, meningioma intra-0sseo, tumor de células gigantes e histiocitose X.

O diagnostico diferencial entre DF e fibroma cemento-ossificante €
baseado em caracteristicas clinica, radiogréfica e histopatolégica. Mesmo assim,
muitas vezes, a davida persiste. Entretanto, essa diferenciacdo € primordial, pois o0s

enfoques nos tratamentos séo diferentes (COMMINS; TOLLEY; MILDFORD, 1998).
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O FCO ¢é definido como uma neoplasia, demarcada ou raramente
encapsulada, de crescimento lento e constituida de tecido fibroso, que contém
variadas quantidades de osso e cemento. Essa lesdo € melhor classificada como
tumor odontogénico. Acredita-se que sua origem seja odontogénica ou do ligamento
periodontal, acometendo principalmente mulheres jovens entre a terceira e a quarta
décadas de vida. O local mais comum de aparecimento € na regido proxima aos
apices dentarios dos pré-molares e molares da mandibula (NEVILLE et al., 2004).

Waldron e Giansanti (1973) relataram a aparéncia radiografica de 43
casos de FCO. A maioria das lesdes apresentou-se predominantemente radiollcida,
tendo diversos graus de mineralizagcdo no interior, além de uma margem bem
delimitada. Dos casos estudados, 26% eram radioltcidos, 63% eram radiolticidos
com focos radiopacos no interior e 12% eram compostos por uma aparéncia
radiopaca difusa, homogénea, semelhante a *“vidro despolido”. Estes autores
observaram que todas as lesbes radiolicidas com focos radiopacos tinham uma
margem radiolicida ao redor e que uma margem esclerética estava presente em
alguns casos.

Giunta, Heffez e Doku (1985) relataram o deslocamento do canal
mandibular para superior e lateralmente na DF. Essa caracteristica € importante,
apesar de nao ser patognomonica, pois sugere o diagnoéstico de DF e afasta o
diagnéstico de FCO, que causa deslocamento do canal mandibular para inferior.

Cavalcanti, Ruprecht e Vannier (2001) descreveram um caso de FCO que
foi analisado por meio de RMP e 3D-TC. Esse programa utilizou o protocolo vascular
e demostrou a grande vascularidade presente no FCO. Essa caracteristica pode ser
usada como diagnéstico diferencial com a DF, uma vez que esta Ultima ndo € uma

lesdo muito vascularizada.
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O osteossarcoma de baixo grau em maxila pode ser inicialmente
diagnosticado como DF, pois a imagem radiografica inicial e o quadro
histopatoldgico sdo compativeis com a DF (CAVALCANTI; RUPRECHT; YANG,
2000; YAMASHIRO; KOMORI, 1987).

Shapeero et al. (1993) descreveram um caso de DF agressiva recorrente
gue se suspeitava clinicamente ser sarcoma. A TC demonstrou uma lesao radiopaca
com uma aparéncia de “vidro despolido”, calcificacbes e areas de aumento de
contraste. Nas radiografias convencionais, a DF agressiva tinha areas radiopacas e
expansdo do seio do maxilar com aparente rompimento de sua parede e uma
associacdo com o tecido mole. Entretanto, o diagndstico histopatoldgico foi de DF.
Quando a parede do seio do maxilar ndo € evidente na TC, a DF pode ser
confundida com osteossarcoma.

Resnick e Niwayama (1988) concluiram que tanto na DF quanto na
doenca de Paget a esclerose extensa tem uma tendéncia a predominar no cranio e
particularmente afetar a base além das asas maior e menor do esfendide.

Tehranzadeh et al. (1998) fizeram um estudo comparativo por meio de TC
da DF e da DP. Para tal, foram avaliados oito pacientes com DP e 18 pacientes com
DF Os autores encontraram 10 caracteristicas importantes para diferenciar as lesdes
e as listaram por ordem de significancia: 1) o padréo radiografico de “vidro
despolido” s6 é encontrado na DF; 2) a DF tem um envolvimento assimétrico do
cranio, enquanto a DP tem um envolvimento simétrico; 3) 0s seios paranasais sO sédo
envolvidos na DF; 4) as tabuas 6sseas do cranio apresentam-se finas na DF e
espessadas na DP; 5) o osso esfendide € mais envolvido na DF do que na DP; 6) a

oOrbita s6 é envolvida na DF; 7) a cavidade nasal s6 € envolvida na DF; 8) na DF
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pode haver presenca de tecido mole; 9) a maxila s6 foi envolvida na DF; 10) a
presenca de radiolucéncia na parede do cranio € mais comum na DF do que na DP.
O hiperparatiroidismo e a DF apresentam aspectos clinicos semelhantes.
Ambos podem causar aumento de volume 6sseo, leontiase facial, deslocamento de
dentes, reabsorcdo da lamina dura, além de uma imagem com aspecto de “vidro
despolido”. O diagndstico laboratorial € de fundamental importancia na elucidacao

da condicéo patoldgica (NEVILLE et al., 2004; FONSECA et al., 2000)

2.2.1.6 tratamento

O tratamento da DF pode suscitar um dilema. Lesdes pequenas,
particularmente na mandibula, podem ser ressecadas cirurgicamente. Entretanto, a
natureza difusa e a grande extensdo de muitas lesbes impedem que elas sejam
removidas em sua totalidade. Em muitos casos, opta-se pela realizacdo de apenas
uma cirurgia cosmética (NEVILLE et al., 2004).

Alguns autores enfatizam que o tratamento cirurgico deve ser adiado até
que o crescimento da lesédo esteja estacionado, o que geralmente ocorre na vida
adulta. Estima-se que 25% a 50% dos pacientes apresentem recidiva do
crescimento apés tratamento cirGrgico (LANGLAIS; LANGLAND; NORTJE, 1995;
MOREIRA et al., 2002).

O pamidronato é um bifosfonato que pode ser administrado para
pacientes com DF, pois esse medicamento inibe a acdo dos osteoclastos e nao

permite a difusdo da lesdo. Estudando seis criancas portadoras de DF, que tinham
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se submetido a um tratamento com pamidronato, os autores observaram que houve
reducdo de tamanho da lesédo, remodelacdo das areas osteoliticas, aumento da
densidade local e nenhum aumento da lesédo (KOS et al., 2004). Entretanto, a Unica
cura para a DF é a resseccéo cirargica, que € um procedimento dificil na face e no
cranio. Quando a DF envolve a base do cranio, o risco de resseccdo completa deve
ser cuidadosamente avaliado em relacdo ao risco-beneficio, uma vez que esta é
uma lesdo benigna. No caso de ser assintomatica, a lesdo pode ser seguida
radiograficamente pela TC, sendo importante estabelecer o seu nivel de atividade.
Para tal, os autores sugerem um protocolo de acompanhamento da lesdo por meio
da TC, que seria realizada na periodicidade de trés meses, seis meses e depois
anualmente em lesdes assintomaticas (BOLGER; ROSS, 2002)

Quando ocorre déficit de funcdo dos nervos cranianos, a cirurgia €
recomendada para prevenir ou limitar a perda permanente da funcdo (MORRISEY;
TALBOT; SCHLEUNING, 1997).

Reichart e Philipsen (2004) e Waldron (1993) sugeriram manter longo
acompanhamento dos pacientes com DF, e a qualquer evidéncia clinica ou
radiografica de alteracdo do padrdo da lesdo, deve-se suspeitar de mudanca

sarcomatosa e realizar a biopsia.
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3 PROPOSICAO

O objetivo deste trabalho é avaliar diferentes aspectos da displasia fibrosa
por meio da tomografia computadorizada (localizagédo por sitios 6sseos, padrées de
imagem, presenca de expansdo e/ou destruicdo Ossea) e correlaciona-los com a
classificacdo da leséo (displasia fiborosa monostotica e craniofacial), levando-se em
consideracdo o0 sexo dos pacientes, bem como apresentar uma proposta de

padronizacado da classificacdo dada as diferentes imagens.
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4 MATERIAL E METODOS

4.1 Material

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da
Faculdade de Odontologia da Universidade de S&o Paulo conforme Parecer de
Aprovacao, Protocolo 94/05 (ANEXO A).

Foram selecionados, do Laboratorio de Imagem em 3D (LABI-3D) da
Faculdade de Odontologia da Universidade de S&do Paulo (FOUSP), 52 pacientes
com displasia fibrosa (DF), cuja analise de imagem foi feita por meio de tomografia
computadorizada. Por se tratar de um estudo retrospectivo, 0s exames nao tiveram
0 mesmo protocolo de aquisicdo de imagem. O exame histopatolégico em todos os
pacientes foi compativel com LFO.

A idade média dos 52 pacientes foi de 24,05 anos, sendo 23,8 anos no
sexo feminino e 24,0 anos no sexo masculino. A distribuicio do numero de

pacientes por décadas esta disposta na Tabela 4.1
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Tabela 4.1 - Distribuicdo do nimero de pacientes por décadas

Numero de casos Idade dos pacientes
4 0-10 anos
21 11-20 anos
13 21-30 anos
9 31-40 anos
4 41-50 anos
1 51-60 anos

Houve uma predominancia do sexo feminino - 31 casos (59,6%) - sobre o
masculino - 21 casos (42,4%). Dos 34 casos de DFCF, 21 (40,4%) eram do sexo
feminino e 13 (25%) do masculino. Na DFM, dos 18 casos, 10 (19,2%) eram do sexo

feminino e 8 (15,4%) do masculino.

4.2 Métodos

Para a interpretacdo das imagens, foram selecionados dois examinadores
- dentistas e radiologistas - com experiéncia e treinamento para interpretar
tomografia computadorizada. Com o propésito de realizar a calibracdo dos
profissionais, foram utilizadas aleatoriamente imagens pré-selecionadas. Os
resultados iniciais dessa calibracdo obtidos por um e outro examinador foram
comparados, discutindo-se os pontos duvidosos para consequentemente se chegar

a denominadores comuns.
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E importante salientar que essa amostra consistiu de um estudo
retrospectivo, e que os casos estudados foram apresentados em filmes e imagens
digitais. Todas as imagens foram analisadas em janela para tecido duro.

A analise de filmes foi realizada em negatoscopio previamente
selecionado, e a sala teve condicdo de luminosidade adequada. Os filmes axiais
originais foram examinados, e, em alguns casos, 0s pacientes possuiam também
imagens coronais, que foram utilizadas na avaliacao.

No caso de imagem digital, os pacientes foram examinados por um
programa de visualizacdo e manipulacdo de imagens volumétricas localizado no
LABI-3D do Departamento de Estomatologia na Disciplina de Radiologia da
FOUSP (www.fo.usp.br/labi3D). Essas imagens digitais foram avaliadas em uma
estacao de trabalho independente (DELL PRECISION 420 Windows XP), contendo o
programa Vitrea® versdo 3.4.2 (Vital Images Inc. Plymouth, MN, EUA).

Os dados dos pacientes, extraidos das imagens, foram organizados em
fichas (ANEXO B).

A classificacao clinica da DF utilizada foi a de Neville et al. (2004). Esses
autores dividiram a DF em DFM (quando acomete um unico sitio 6sseo), DFP
(quando acomete varios sitios 0sseos) e DFCF (variacdo do tipo monostoético —
acomete 0ssos adjacentes no complexo craniofacial).

Quanto a localizacéo (sitios 6sseos), verificaram-se 0s 0ssos acometidos,
a saber. esfendide, zigomatico, maxila, etmoide, frontal, temporal, mandibula,
parietal, nasal, occipital e vomer; verificou-se também se o acometimento foi
unilateral ou bilateral e se houve envolvimento dos seios paranasais.

A classificacdo dos aspectos da imagem da DF na TC nao € consensual

entre os autores. Por isso, houve necessidade da criacdo de uma nova classificacao
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simplificada, que foi baseada nos autores Amato et al. (1993), Chen et al. (2002),

Som e Curtin (2003) e Hansberger et al. (2004).

Os padrdes de imagem foram divididos em quatro tipos:

a. imagem hiperdensa, homogénea (padrao “vidro despolido”);

b. imagem pagetdide, heterogénea (hipo e hiperdensa);

c. imagem hiperdensa, esclerotica;

d. imagem hipodensa cistica.

Alguns pacientes com DFCF apresentaram diferentes padrdes de imagem

em diferentes ossos. Em razéo dessa constatacédo, quando o estudo dos dados foi

realizado no grupo dos pacientes, criou-se uma categoria denominada associagao

de padrbes de imagem. Entretanto, essa categoria ndo foi utilizada quando o estudo

dos ossos foi feito isoladamente.

Com relacdo ao comportamento de lesédo, avaliou-se a cortical éssea,

levando-se em consideracao se ela foi expandida e/ou destruida.

Com os dados das fichas, foi elaborado um quadro (Quadro 4.1).

Pacientes | Sexo | Idade

Classificacao /

Padrdes da imagem Comportamento da

maxila (envolvimento
do seio).

Localizacao lesdo
: Hipo e hiperdensa,

Paciente 1 F 17 Unllatg ral () - heterogénea Expansiva

mandibula A

(Pagetéide)
Craniofacial — unila- .
. teral (E) — zigomatico Hiperdensa e homo- .

Paciente 2 M 23 ' génea - “vidro despo- Expansiva

lido”

Continua
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Continuacao

Classificacao /

Comportamento da

Pacientes | Sexo | Idade s Padrdes da imagem =
Localizagéo leséo
Craniofacial — unilate-
ral (D) — mandibula,
zigomatico, esfendide
e maxila (envolvimen-
to do seio maxilar). Hiperdensa e
Paciente 3 F 31 Bilateral — etmoide homogénea — “vidro Expansiva
(envolvimento das despolido”
células), esfenodide
(envolvimento dos
seios), frontal (envol-
vimento dos seios).
Unilateral (D) — maxila Hiperdensa e homo-
Paciente 4 F 20 (envolvimento do seio génea — “vidro despo- Expansiva
do maxilar) lido”
Craniofacial — unilate-
ral (E) — esfendide .
. Hiperdensa e
: (envolvendo o seio - o .
Paciente 5 M 29 . - homogénea — “vidro Expansiva
esfenoidal), etmoide A
. S despolido
(células etmoidais),
zigomatico, nasal.
Craniofacial - bilateral
- esfendide (envolvi-
mento dos seios . .
I . Hipo e hiperdensa,
: esfenoidais), etmdide A .
Paciente 6 F 20 . heterogénea Expansiva
(envolvimento de i~
. s (Pagetéide)
células etmoidias),
frontal, zigomatico e
0SS0 nasal.
Craniofacial — Unilate-
ral - (D) - maxila (en-
volvimento do seio do
,?Cixgig;](?r;goma' Hipo e hiperdensa,
Paciente 7 M 25 ; porat. heterogénea Expansiva / Destrutiva
Bilateral - Esfendide A
. . (Pagetoide)
(envolvimento do seio
esfenoidal), etmoide
(envolvimento das
células).
Craniofacial — bilateral
- esfendide, etmoide
(envolvimento de .
. células), zigomatico H|perdgnse .
Paciente 8 F 19 A X ! (esclerdtica), Expansiva
maxila (envolvimento h P
. : omogénea
dos seios maxilares),
temporal (envolve
células da mastdide).
. Hipo e hiperdensa,
Paciente 9 F 13 Unilateral (D) - heterogénea Expansiva
mandibula -
(Pagetéide)

Continua
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Continuacao

Pacientes

Sexo

Idade

Classificacao /

Padrdes da imagem

Comportamento da

Localizacao lesdo
Craniofacial — unilate-
ral - (E) maxila (envol- Hiperdensa e
Paciente 10 M 27  vimento do seio do homogénea - "vidro Expansiva
maxilar), zigomatico,  despolido"
frontal e esfendide.
Unilateral (D) - maxila Hiperdensa e
Paciente 11 F 15 envolvimento do seio  homogénea - "vidro Expansiva
do maxilar. despolido”
Craniofacial — unilate- Hiperdensa e
Paciente 12 F 17 fal- (D) - maxila (en- homogénea - "vidro Expansiva
volvimento do seio), despolido”
zigomatico. P
Craniofacial - bilateral
- maxila - (envolvi- Hipo e hiperdensa,
mento,(.jo se|o).'_ heterogénea
Esfendide, etmo@e (pagetdide) - (maxila,
(envolvendo as célu- frontal e temporal)
Paciente 13 F 7 las), frontal (envolvi- hiperdensa e homo- Expansiva
mento dos seios), &nea - "vidro despo-
zigomatico, temporal, b
gor ’ Poral, - igo" - todos os outros
occipital, nasal, parie-
. 0SSO0S.
tal e envolvimento da
vértebra cervical c1.
Craniofacial unilateral Hipo e hiperdensa,
Paciente 14 M 37 (E) - esfendide, heterogénea Expansiva
temporal. (Pagetoide)
Unilateral - (D) esfe- Hipo e hiperdensa,
Paciente 15 F 27  néide (envolvimento heterogénea Expansiva
do seio esfenoidal). (Pagetéide)
Craniofacial unilateral Hiperdensa e
(D_) - maxila _(envolve 0 homogénea - "vidro
S€lo d9 maxnar),' despolido” (esfendide,
esfendide, mandibu- Zigomatico. frontal
Paciente 16 F 19 la, zigomatico e m%ndibula)’ hipo e’ Expansiva
frpntal. . hiperdensa,
Bilateral - o envolvi- heterogénea
mento dos seios A :
esfenoidais. (Pagetéide) - (Maxila)
Craniofacial unilateral
(D) - maxila (envol-
vimento do seio do
maxilar), esfendide, Hipo e hiperdensa
Paciente 17 F 42 parietal, zigomatico, heterogénea Expansiva
temporal, frontal, (Pagetdide)

occipital. Bilateral -
etmoide, esfendide
(envolvimento dos
seios do esfendide).

Continua
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Continuacao

Pacientes

Sexo

Idade

Classificacao /

Padrdes da imagem

Comportamento da

Localizagéo leséo
Craniofacial bilateral - Hipo e hiperdensa
. esfendide (envolvi- b b ’ .
Paciente 18 F 25 . heterogénea Expansiva
mento dos seios (Pagetdide)
esfenoidais), etimoide,
Craniofacial unilateral
(D) - Esfendide (envol-
vimento do seio),
etmoide (envolvi-
mento das células), . .
. frontal (envolvimento Hipo e hiperdensa, . .
Paciente 19 F 32 d . . g heterogénea Expansiva / Destrutiva
0 seio), zigomatico, A
. (Pagetéide)
temporal, maxila (en-
volvimento do seio do
maxilar), mandibula,
occipital, nasal,
vomer.
Unilateral- (E) — esfe- Hiperdensa e homo-
Paciente 20 F 33 ndide (envolvimento génea - "vidro despo- Expansiva
do seio esfenoidal). lido"
Craniofacial unilateral
(D) - maxila- (envolvi-
mento do seio
maxilar). Frontal, Hiperdensa e homo-
Paciente 21 M 12  zigomético, etmobide génea - "vidro Expansiva
(envolvimento das despolido”
células), esfendide
(envolvimento do seio
esfenoidal)
Unilateral - (E) esfe-
noide Hiperdensa e homo-
Paciente 22 F 20 Bilateral - esfendide génea - "vidro despo- Expansiva
(envolvimento dos lido"
seios esfenodais)
. Hipo e hiperdensa,
Paciente 23 M 57 (LjJ'mIateraI - (E) - man- heterogénea Expansiva
ibula -
(Pagetéide)
Craniofacial — unilate- Hiperdensa (escle-
Paciente 24 F 32 ral- (E) - temporal, o A Expansiva
7. . o rética), homogénea
esfendide, zigomético.
Craniofacial unilateral Hiperdensa e homo-
Paciente 25 F 44 EE)? der,)?)réig:{ael,szgm- ﬁg(r)]"ea - "vidro despo-  Expansiva
poral.
Hiperdensa e homo-
Paciente 26 F 18 Unilateral (E) - parietal génea - "vidro despo- Expansiva

lido"

Continua
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Continuacao

Pacientes

Sexo

Idade

Classificacao /

Padrdes da imagem

Comportamento da

Localizagéo leséo
Craniofacial unilateral Hiperdensa e homo-
Paciente 27 F 6 (E) - frontal bilateral -  génea - "vidro despo- Expansiva
parietal lido"
Craniofacial unilateral Hipo e hiperdensa,
Paciente 28 F 13 (E) - esfendide, heterogénea Expansiva
maxila. (Pagetéide)
: . Hiperdensa e
Paciente 29 M 13 ;rlnlateral - (E) - parie- homogénea - "vidro Expansiva
despolido”
: . Hipo e hiperdensa,
Paciente 30 F 36 Ui?;;llateral - (B) —occi- heterogénea Expansiva
P (Pagetdide)
Craniofacial unilateral Hiperdensa e
(E) - esfendide homogénea - "vidro
(envolvimento do seio  despolido”-
Paciente 31 F 34 esfenmplal), etimoide (e_sfenom_le) Expansiva
(envolvimento das hipo e hiperdensa,
células), zigomatico, heterogénea
frontal (envolvimento (Pagetoéide) - todos os
do seio frontal). outros 0ssos
Craniofacial unilateral rl;hperdgnsa? id
(D) - esfendide omogenea vidro
. . 2 despolido" - (Parietal)
parietal, zigomatico, hino e hiperdensa
Paciente 32 M 26 temporal, mandibula. heptero é?]ea (Pa 'e— Expansiva / Destrutiva
Bilateral - esfenoide eterogen ‘ag
. téide) - (zigomatico,
(envolvimento dos .
. o temporal, mandibula e
seios esfenoidais). s
esfendide)
Craniofacial unilateral
(E) - maxila (envolvi-
mento do seio do Hiperdensa e homo-
maxilar), etiméide (en- éFr)1ea -~ "idro despo-
volvimento de célu- ?d " | P
. las), frontal, zigoma- o0 (Temporal e . .
Paciente 33 F 25 tico’ tempo}al parie- frontal) Hipo e Expansiva / Destrutiva
tal, esfenoide, mandi- hiperdensa, hetero-
bula génea (Pagetoide) -
. . todos os outros 0ssos.
Bilateral - esfend6ide
(envolvimento dos
seios esfenoidais).
Hiperdensa e homo-
Craniofacial unilateral  2°"1¢2 - V|dr,o_despol-
(D) - esfendide ido"- (zigomatico,
(envolvimento do seio frontal, parietal, tem-
Paciente 34 F 28 poral). Hipo e hiper- Expansiva / Destrutiva

esfenoidal), temporal,
parietal, zigomatico,
mandibula e frontal.

densa, heterogénea
(Pagetoide) - (esfe-
noéide e da mandi-
bula).

Continua
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Continuacao

Pacientes

Sexo

Idade

Classificacao /

Padrdes da imagem

Comportamento da

Localizacao lesdo
Craniofacial bilateral - Hiperdensa e homo-
esfenoide (envolvi- génea - "vidro despo-
Paciente 35 = o5 mgntq dos sejps esfe- Iiglo"- (frontal) hipo e Expansiva
noidais), etmdide (en- hiperdensa, hetero-
volvimento das célu-  génea (Pagetdide) -
las) e frontal. (Esfenoide e etmoide).
Craniofacial unilateral
(E) - Frontal (envolvi-
mento do seio frontal), .. :
: fenoide (envolvi- Hipo e ryperdensa, .
Paciente 36 F 19 °©3 . heterogénea Expansiva
mento do seio esfe- (Pagetdide)
noide), etmaide (en-
volvimento do seio
etmoidal).
Craniofacial unilateral
((P - occipital, man- Hiperdensa e homo-
. ibula, temporal. A " .
Paciente 37 M 46 Bi . génea - "vidro despo- Expansiva
ilateral - esfendide lido"
envolvimento dos
seios esfenoidais.
Unilateral (E) - maxila- Hipo e hiperdensa,
Paciente 38 M 22  (envolvimento do seio heterogénea Expansiva / Destrutiva
do maxilar) (Pagetoide)
Unilateral - (D) — cra-
niofacial - esfenoide,
frontal (envolvimento  Hiperdensa, hetero-
do seio frontal), eti- génea e esclerdtica -
Paciente 39 M 14 méide, (envolvim_ento (frontaI)A Hiperﬁie_nsa e Expansiva
das células), parietal, homogénea - "vidro
zigomatico. despolido"- (todos os
Bilateral - Esfenodide outros 0ss0s)
(envolvimento dos
seios esfenoidais).
Unilateral - (E)- maxi- Hiperdensa e homo-
Paciente 40 M 8 la - (envolvimento do  génea - "vidro despo- Expansiva
seio do maxilar). lido"
Paciente 41 M 18 Unilateral - (E) — tem- Hiperdensa, he’te_ro- Expansiva
poral génea e esclerdtica
. Hiperdensa e homo-
Paciente 42 M 16  Unilateral - (D) - gé?]ea - "vidro despo-  Expansiva

frontal

lido"

Continua




Displasia fibrosa do complexo craniofacial

54

Continuacao

Pacientes

Sexo

Idade

Classificacao /

Padrdes da imagem

Comportamento da

Localizacao lesdo
. Hipo e hiperdensa,
Paciente 43 M 16 Unilateral - (D) - he?erogégea Expansiva
man-dibula -
(Pagetdide)
Craniofacial unilateral
— (D) — mandibula
bila-teral — maxila
(envolvi-mento dos
seios maxi-lares).
Esfendide (en- . .
. volvimento dos seios Hipo e hiperdensa, . .
Paciente 44 M 36 S : heterogénea Expansiva / Destrutiva
esfenoidais), parietal, -
frontal (envolvimento (Pagetoide)
dos seios), zigoma-
tico, etmoide (envol-
vimento das células),
temporal, vomer,
nasal.
Unilateral (D) — maxila Hiperdensa e homo-
Paciente 45 M 14  (envolvimento do seio génea — “vidro despo- Expansiva
do maxilar). lido”
Craniofacial unilateral
| oo e Mpeersacromo
Paciente 46 M 30 ' génea — "vidro despo- Expansiva
(envolvimento dos lido”
seios esfenoidais),
occipital.
Craniofacial unilateral Hipo e hiperdensa,
Paciente 47 M 37 (E) — esfendide, heterogénea Expansiva
temporal e parietal. (Pagetéide)
Craniofacial unilateral
— Frontal (E) bilateral  Hipo e hiperdensa,
Paciente 48 F 15 - etmoide — heterogénea Expansiva
(envolvendo as (Pagetoide)
células etmoidais)
Craniofacial unilateral
(E) — etmoide -
(envol-vendo as Hipo e hiperdensa,
Paciente 49 F 18 células), esfendide. heterogénea Expansiva
Bilateral — esfendide  (Pagetdide)
(envolvi-mento dos
seios).
Craniofacial unilateral .
. (D) — frontal (envol- Hlperden“sg e homo- .
Paciente 50 M 7 génea — “vidro despo- Expansiva

vimento do seio),
esfenodide e etmoéide.

lido”

Continua
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Conclusao

Classificacéo /
Localizagéo

Comportamento da

Pacientes Sexo Idade ~
leséo

Padrdes da imagem

Unilateral (D) — man- Hiperdensa e homo-

Paciente 51 F 52 . génea - "vidro despo- Expansiva
dibula e
lido
Craniofacial unilateral .
(D) - esfentide (en- Hiperdensa e homo-
Paciente 52 F 22 génea - "vidro despo- Expansiva

volvimento do seio es-

fenoidal), zigomético lido"

Quadro 4.1 — Dados dos 52 pacientes com displasia fibrosa avaliados por meio da tomografia
computadorizada

Os dados do Quadro 4.1 foram armazenados em um banco de dados e
analisados com o recurso de um programa estatistico STATA versdo 7.0 (Stata
Release 7. Stata Press, College Station, Texas, 2000). Foi realizado um
levantamento dos diversos padrées de imagem da DF na TC, e foram estabelecidas
correlagdes com sexo, classificacao, sitio 6sseo e comportamento da leséo.

Dados como idade, sexo, classificacdo da lesdo, acometimento dos seios
paranasais e a andlise de expansdo e destruicdo O0ssea, tomados isoladamente,
foram apenas descritos, ndo sendo submetidos as analises estatisticas. Os dados
que foram correlacionados foram organizados em tabelas e submetidos ao teste
estatistico exato de Fisher, quando indicado. As correlacdes estudadas foram:

a. sitio 6sseo e classificacdo da lesao;

b. padrbes de imagem e sua associacdo com 0s sexos masculino e feminino;

c. padrbes de imagem por sitios 0sseos e sexo. Os 0sso0s occipital, nasal e
vomer, por ndo apresentaram uma frequéncia de acometimento de pelo menos
10 pacientes, ndo foram incluidos no teste estatistico;

d. padrbBes de imagem e sua associacdo com a classificacdo da lesao;

e. padrées de imagem por sitio 6sseo e sua associacdo com a classificacdo da

lesdo;
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f. padrées de imagem de acordo com o sitio ésseo.
Este estudo néo teve por objetivo avaliar se o paciente tinha outros sitios
de localizacdo da lesdo. Por isso, a classificacdo utilizada baseou-se somente nas

imagens obtidas no complexo craniofacial.

4.2.1 Andlise estatistica

As variaveis estudadas foram: o sexo dos pacientes, a classificacdo da
lesé@o, os padrbes de imagem da lesdo e suas associacoes e o sitio 6sseo. A analise
descritiva consistiu da construcao de tabelas e grafico de distribuicdo de frequiéncias
(absoluta e relativa). A andlise estatistica consistiu da aplicacdo do teste exato de
Fisher para comparacdo de proporcdes, para verificar se o tipo de imagem esteve
associado ao sexo e ao tipo de lesdo. O teste exato de Fisher é indicado para
situacbes em que a amostra é pequena (PAGANO; GAUVREAU, 2004). Andlises
foram feitas separadamente para o total da populacdo e 0 0sso envolvido; nesse
altimo caso, desconsideraram-se 0s sitios 6sseos com frequéncia absoluta menor
que 10. O programa de computador estatistico utilizado na confeccdo e na analise

do banco de dados foi o Stata, versao 7.0.
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5 RESULTADOS

5.1 Classificagdo da lesao

Trinta e quatro (65,4%) dos pacientes avaliados apresentavam DFCF, ao
passo que os dezoito (34,6%) restantes apresentavam DFM.

As lesdes dos pacientes com DFCF foram subdivididas em unilateral e
bilateral. No primeiro grupo, identificaram-se 16 pacientes (30,8%), sendo sete
(13,5%) no lado direito (D) e nove (17,3%) no lado esquerdo (E). No segundo grupo,
identificaram-se 18 pacientes (34,6%).

Pacientes com DFM totalizaram 18 casos (34,6%), sendo nove (17,3%)

no lado direito (D) e nove (17,3%) no lado esquerdo (E).

5.2 Localizacdo da lesao por sitios 6sseos

Em relacdo aos sitios 6sseos envolvidos nas lesdes, 0 0sso etmoide foi o
mais freqientemente envolvido nas lesbes (n=33), seguindo-se 0 0SSO zigomatico
(n=21); o sitio 6sseo com menor numero de lesbes envolvidas foi o vimer (n=2). Em
todos os sitios 0sseos, a DFCF foi a mais prevalente, refletindo sua presenca mais
freqlente na populacdo total de estudo. Os o0ssos zigomatico, etmoide, nasal e

vomer sO apresentaram esse tipo de displasia; os sitios 0sseos em que as DFMs
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mais apareceram foram a mandibula e a maxila. Uma descricdo detalhada dos

dados pode ser vista na Tabela 5.1.

Tabela 5.1 - Distribuicéo das lesfes nos diversos sitios 6sseos

Classificacao da Leséo
Sitio 6sseo DFM 2 DFCF " Total

n (%) n (%)
Esfendide 3(9,1) 30 (91,9) 33 (100,0)
Zigomatico - 21 (100,0) 21 (100,0)
Maxila 5 (26,3) 14 (73,7) 19 (100,0)
Etmaoide - 19 (100,0) 19 (100,0)
Frontal 1(5,3) 18 (94,7) 19 (100,0)
Temporal 1(6,3) 15 (93,7) 16 (100,0)
Mandibula 5 (38,5) 8 (61,5) 13 (100,0)
Parietal 2 (16,7) 10 (83,3) 12 (100,0)
Occipital 1(14,3) 6 (85,7) 7 (100,0)
Nasal - 5 (100,0) 5 (100,0)
Vomer - 2 (100,0) 2 (100,0)

(a) Displasia fibrosa monostotica; (b) Displasia fibrosa craniofacial

A média de ossos acometidos nos 34 pacientes com DFCF foi de 4,4
0SS0s por paciente, sendo a média total de envolvimento de ossos - DFM e DFCF-
de 3,2.

Neste estudo, 94,7% dos pacientes apresentaram envolvimento do seio
maxilar. J& os seios esfenoidais, frontais e etmoidais apresentaram envolvimento em

menor proporgao, respectivamente: 69,7%, 42,1% e 84,2%.
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5.3 Padrédo de imagem da lesé&o

Em termos de padrao de imagem, houve predominio da imagem do tipo
“vidro despolido” (42,3%), seguido da imagem pagetdide (36,5%), imagens
associadas (15,4%) e esclerética (5,8%) (Figuras 5.1 a 5.6). O Grafico 5.1 mostra a

distribuicdo dos padrdes de imagem das DFs.

50,0%: 36,5%

40,0% -

30,0% -

20,0% -

10,0% -

0,0%

m Associadas @ "Vidro despolido" m Esclerética @ Pagetoide

Gréfico 5.1 - Distribuicdo em termos percentuais dos padrdes de imagem encontrados nas displasias
fibrosas
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Figura 5.1 - TC em corte axial com janela para tecido 6sseo, mostrando uma imagem hiperdensa

homogénea (padrdo “vidro despolido”) envolvendo a mandibula do lado direito (DFM). A
cortical encontra-se expandida, mas nao destruida

Figura 5.2 - TC em corte coronal com janela para tecido 6sseo, mostrando uma imagem hiperdensa,
homogénea (padréo “vidro despolido”) envolvendo e expandindo a maxila do lado direito

(DEM). A leséo oblitera quase todo o seio do maxilar. A cortical encontra-se afilada, mas
ndo destruida
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Tabela 5.2 — Distribuicdo dos padrées de imagem das displasias fibrosas de acordo com o sexo

Sexo
Total
Padrao de Imagem . —
Masculino Feminino n (%)
n (%) n (%)
“Vidro despolido” 11 (52,4) 11 (35,5) 22 (42,3)
Pagetoide 7 (33,3) 12 (38,7) 19 (36,5)
Esclerética 1(4,8) 2 (6,5) 3(5,8)
Associadas @ 2 (9,5) 6 (19,4) 8 (15,4)
Total 21 (100,0) 31 (100,0) 52 (100,0)

(8) Associacéo de duas entre as imagens do tipo “vidro despolido”, pagetoide e esclerotica
Valor de p=0,687, fornecido pelo teste de Fisher para comparacéo de proporcdes

Em relacdo a distribuicdo dos padrées de imagem, de acordo com 0 sexo
(Tabela 5.2), observou-se uma maior proporcdo de imagens dos tipos pagetoéide,
esclerética e associacbes de imagens entre pacientes do sexo feminino, em
comparacdo com o0 sexo masculino. Por outro lado, a proporcédo de imagens tipo
“vidro despolido” foi maior entre os homens, em comparacdo com as mulheres.
Entretanto, as diferencas observadas nas propor¢bes nao foram significativas

(p=0,687), evidenciando que, na populacdo deste estudo, ndo existiu associacao

entre padrdao de imagem e sexo.
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Tabela 5.3 — Distribuicao dos padrdes de imagem de cada sitio 6sseo de acordo com o sexo
Sexo
Valor de
Padrdo de Imagem Masculino Feminino “ o wa
n (%) n (%) g
Esfendide
“Vidro despolido” 7 (58,3) 8 (38,1)
Pagetéide 5(41,7) 11 (52,4)
Esclerético - 2(9,5) 0,443
Zigomaético
“Vidro despolido” 5(62,5) 6 (46,2)
Pagetoide 3(37,5) 5(38,5)
Esclerético - 2 (15,4) 0,818
Maxila
“Vidro despolido” 5 (62,5) 4 (36,4)
Pagetéide 3(37,5) 6 (54,6)
Esclerético - 1(9,1) 0,790
Etmoide
“Vidro despolido” 4 (66,7) 2 (15,4)
Pagetoide 2 (33,3) 10 (76,9)
Esclerético - 1(7,7) 0,109
Frontal
“Vidro despolido” 4 (66,7) 6 (46,2)
Pagetéide 1(16,7) 7 (53,9)
Esclerético 1(16,7) - 0,128
Temporal
“Vidro despolido” 2 (25,0) 3(37,5)
Pagetéide 5(62,5) 3(37,5)
Esclerético 1(12,5) 2 (25,0) 0,674
Mandibula®
“Vidro despolido” 1(20,0) 3(37,5)
Pagetéide 4 (80,0) 5 (62,5
Escleroético - - 0,608
Parietal
“Vidro despolido” 3(60,0) 5 (71,4)
Pagetéide 2 (40,0) 2 (28,6)
Esclerotico - - 1,000

Continua
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Concluséo
Sexo
Valor de
Padrdo de Imagem Masculino Feminino “ o wa
n (%) n (%) g
Nasal”®
“Vidro Despolido” 1 (50,0) 1(33,3)
Pagetéide 1(50,0) 2 (66,7)
Esclerotico - - -
Occipital **
“Vidro Despolido” 2 (100,0) 2 (40,0)
Pagetoide - 3(60,0) -
Esclerotico - - -
véomer *°
“Vidro Despolido” - - -
Pagetdide 1 (100,0) 1 (100,0)
Esclerotico - - -
€) Fornecido pelo teste de Fisher, significativo quando < 0,05.
(b) N&o apresentaram imagens do tipo esclerdtica.
(c) N&o foram analisados por apresentarem freqiiéncia absoluta menor que 10.

A Tabela 5.3 descreve a distribuicdo dos padrbes de imagem de cada
sitio 6sseo de acordo com o sexo. Entre os homens, o padrdo de imagem *“vidro
despolido” predominou em seis (esfendide, zigoméatico, maxila, etmdide, frontal e
parietal) dos 11 sitios 6sseos analisados e foi 0 Unico padréo de imagem observado
nas lesdes situadas no 0sso occipital; as imagens do tipo pagetdide foram mais
frequentes nos ossos temporal e mandibula. J4 entre as mulheres, o padrdo de
imagem pagetéide predominou em sete (esfenodide, maxila, etmdide, frontal,
mandibula, nasal e occipital) onze dos sitios 6sseos pesquisados, observando-se o
predominio do padrédo “vidro despolido” apenas nas lesdes dos 0ssos zigomatico e
parietal; o osso temporal apresentou uma distribuicdo aproximadamente semelhante
entre os trés padrbes de imagem observados. O padrdo de imagem esclerética foi
observado apenas nos ossos frontal e temporal dos homens, ao passo que, entre as

mulheres, esse padrdo foi encontrado nas lesdes localizadas nos ossos esfendide,
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zigomatico, maxilar, etmoide e temporal. Numa comparacéo dos padrées de imagem
por sexo em cada sitio 0sseo, diferencas proporcionais mais acentuadas foram
observadas no padréo pagetdide nos ossos etmoide (76,9% entre as mulheres e
33,3% entre os homens) e frontal (53,9% entre as mulheres e 16,7% entre o0s
homens), mas assim como nos demais sitios 0sseos, elas ndo foram significativas
(valores de p > 0,05).

Na Tabela 5.4, os padr6es de imagens sédo descritos de acordo com a

classificacéo da lesdo - DFM e DFCF- em relacdo a populacgéao total.

Tabela 5.4 - Distribuicéo dos padrdes de imagem de acordo com a classificacdo da lesao

Classificacao da Leséo
. Total
Padrao de Imagem DEM @ DECE P n (%)
n (%) n (%)
“Vidro despolido” 10 (55,6) 12 (35,3) 22 (42,3)
Pagetoide 7 (38,9) 12 (35,3) 19 (36,5)
Esclerética 1 (5,6) 2 (5,9) 3 (5,8)
Associadas © - 8 (23,5) 8 (15,4)
Total 18 (100,0) 34 (100,0) 52 (100,0)
(@) Displasia Fibrosa Monostoética.
(b) Displasia Fibrosa Craniofacial.
(c) Presenca de duas entre os tipos de imagem acima.

Valor de p = 0,098 (fornecido pelo Teste de Fisher)

A imagem do tipo “vidro despolido” predominou entre as DFMs,
respondendo por mais da metade delas (55,6%); ja as DFCFs apresentaram igual
frequéncia de imagens do tipo “vidro despolido” e pagetdide (35,3% cada).
Comparativamente, encontrou-se maior propor¢cdo de imagens do tipo “vidro
despolido” entre as lesdes monostéticas, ao passo que as associacdes de imagens
s6 foram encontradas entre as DFCFs. A proporcao de imagens do tipo pagetéide e

do tipo esclerdtica foi semelhante entre os dois tipos de classificacbes. Nenhuma



Displasia fibrosa do complexo craniofacial

67

associacdo de imagens foi observada nas DFMs. A andlise estatistica pelo teste de

Fisher mostrou que as variaveis padrdoes de imagem e classificacdo da lesdo nao

estdo associadas (p=0,098).

Tabela 5.5 - Distribuicdo dos padrdes de imagem por classificacédo de lesdo para cada sitio 6sseo

Classificacao da Leséo

Padrdo de Imagem DFM @ DFCF " Valordep €
n (%) n (%)
Esfendide
“Vidro despolido” 2 (66,7) 13 (43,3)
Pagetdide 1(33,3) 15 (50,0)
Esclerético - 2(6,7) 0,670
Zigomatico ¢
“Vidro despolido” - 11 (52,4)
Pagetéide - 8 (38,1)
Esclerético - 2(9,5) -
Maxila
“Vidro despolido” 4 (80,0) 5 (35,7)
Pagetoide 1(20,0) 8 (57,1)
Esclerético - 1(7,1) 0,368
Etmoide °
“Vidro despolido” - 6 (31,6)
Pagetoide - 12 (63,2)
Esclerético - 1(5,3) -
Frontal
“Vidro despolido” 1 (100,0) 9 (50,0)
Pagetéide - 8 (44,4)
Esclerético - 1(5,6) 1,000
Temporal
“Vidro despolido” - 5(33,3)
Pagetéide - 8 (53,3)
Esclerético 1(100,0) 2 (13,3) 0,187
Mandibula
“Vidro despolido” 1(20,0) 3(37,5)
Pagetoide 4 (80,0) 5(62,5)
Esclerético - - 0,608
Parietal
“Vidro despolido” 2 (100,0) 6 (60,0)
Pagetoide - 4 (40,0)
Esclerético - - 0,515
Nasal ¢
“Vidro despolido” - 2 (40,0)
Pagetéide - 3 (60,0)
Esclerético - - -

Continua
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Concluséo
Classificacao da Lesé&o
Padrao de Imagem DFM 2 DFCF P Valordep ©
n (%) n (%)
Occipital
“Vidro despolido” - 4 (66,7)
Pagetéide 1(100,0) 2 (33,3)
Esclerético - - -
Vvomer °
“Vidro despolido” - -
Pagetoide - 2 (100,0)
Esclerético - - -

(a) DFM = Displasia Fibrosa Monostética.

(b) DFCF = Displasia Fibrosa Craniofacial.

(c) Fornecido pelo teste de Fisher, significativo quando < 0,05.

(d) N&o foi feito o teste estatistico para os sitios 6sseos que apresentaram apenas DFCFs e/ou
cuja freqliéncia absoluta menor que 10.

A Tabela 5.5 mostra os resultados da analise da distribuicdo dos padrées
de imagem de acordo com a classificacdo da lesdo, considerando-se
separadamente cada sitio 6sseo. Entre os sete sitios 6sseos em que a DFM foi
observado, o padrdo de imagem “vidro despolido” foi predominante no esfendide e
na maxila, tendo sido o Unico padrdo observado nos ossos frontal e parietal. Ainda
com relacdo a esse tipo de lesdo, a imagem pagetoide foi predominante na
mandibula e foi o Unico padrdo de imagem observado no 0sso occipital, ao passo
que o padrdo esclerético s6 foi observado no osso temporal. As DFCFs
apresentaram os trés padrées de imagem nos 0ssos esfendide, zigomatico, maxila,
etmoide, frontal e temporal. Entre essas lesdes, o predominio do padrdo “vidro
despolido” ocorreu nos 0ssos zigomatico, frontal, parietal e occipital, ndo tendo sido
observado no vémer. Todos os sitios 6sseos com DFCFs apresentaram padrdao de
imagem pagetoide, e esse padrdo predominou entre as DFCFs localizadas no
esfendide, maxila, etmoide, temporal, mandibula e nasal. Entre as DFCFs, nao foi
observado o padrdo de imagem esclerética na mandibula, parietal, nasal, occipital e
vomer. Em nenhum dos sitios 6sseos investigados, foi observada associacéo entre o

padrdo de imagem e a classificacdo da lesdo (valores de p > 0,05).
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Tabela 5.6 - Distribuicdo dos padrdes de imagem de acordo com o sitio ésseo

Padrao de Imagem

Sitios 6sseos “Vidro Total
_ Pagetoide Esclerdtica

Despolido” n (%)
Esfendide 15 (45,5%) 16 (48,5%) 2 (6,1%) 33 (100%)
Zigomatico 11 (52,4%) 8 (38,1%) 2 (9,5%) 21 (100%)
Frontal 10 (52,6%) 8 (42,1%) 1 (5,3%) 19 (100%)
Etmoéide 6 (31,6%) 12 (63,2%) 1 (5,3%) 19 (100%)
Maxila 9 (47,4%) 9 (47,4%) 1 (5,3%) 19 (100%)
Temporal 5 (31,3%) 8 (50,0%) 3(18,8%) 16 (100%)
Mandibula 4 (30,8%) 9 (69,2%) - 13 (100%)
Parietal 8 (66,7%) 4 (33,3%) - 12 (100%)
Occipital 4 (57,1%) 3 (42,9%) - 7 (100%)
Nasal 2 (40,0%) 3 (60,0%) - 5 (100%)
Vomer - 2 (100,0%) - 2 (100%)

Na Tabela 5.6 encontra-se a distribuicdo dos padroes de imagem de
acordo com o sitio 6sseo. Nos 0ssos zigomatico, frontal, parietal e occipital, o padrao
de imagem predominante foi “vidro despolido” (52,4%, 52,6%, 66,7% e 57,1%
respectivamente). Nos demais sitios 0sseos, excetuando-se a maxila e o vomer, o
predominio foi do padrdo de imagem pagetéide (48,5% no esfendide, 63,2% no
etmoide, 50,0% no temporal, 69,2% na mandibula e 60,0% no nasal). Todas as
lesbes observadas no vbmer (n=2) apresentaram padrdo de imagem pagetoide, ao
passo que na maxila, as imagens ‘“vidro despolido” e pagetbide apresentaram
proporcdes iguais (47,4%). Nos sitios 6sseos em que foi observado (esfendide,
zigomatico, frontal, etmdide, maxila e temporal), o padrdao de imagem escleratico foi
0 menos freqlente entre os trés. Numa comparacdo entre os sitios 6sseos em que
ele foi observado, sua presenca foi proporcionalmente maior no osso temporal

(18,8%).
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5.4 Comportamento da lesdo (expansivo e/ou destrutivo)

Todas as 52 lesGes (100%) provocaram expansao de cortical e sete
(13,5%) dessas lesdes apresentaram também algum grau de destruicdo associada.
Desses, seis casos eram de DFCF e um caso de DFM. Todas as lesdes com algum

grau de destruicdo tinham um padrdo de imagem pagetoide.
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6 DISCUSSAO

A DF é uma importante lesdo que afeta o complexo craniofacial podendo
causar deformidades severas, além de comprometimentos neurolégicos como
cegueira e perda de audicdo. Ela faz parte de um grupo de LFOs cujo diagnéstico €,
na grande maioria das vezes, baseado na caracteristica clinico-radiogréafica, uma
vez que o quadro histopatolégico se apresenta similar em todas as categorias dessa
lesdo. O papel do radiologista faz-se, entdo, imprescindivel na obtencdo do
diagnéstico final (MaCDONALD-JANKOWSKI et al., 2004).

A DFM é mais frequente que a DFCF (REICHART; PHILIPSEN, 2004).
Acredita-se que uma porc¢ao significativa dos pacientes com DFCF permanece sem
diagnéstico, uma vez que a doenca, ndo apresentando sinais e sintomas, pode nao
ser detectada (CHEN et al., 2002).

Neste estudo houve predominancia do sexo feminino (59,6%) sobre o
masculino (42,4%) tanto na DFM quanto na DFCF. Este resultado é similar ao de
MacDonald-Jankowski (2004), que realizou um levantamento com 104 pacientes
com DF e teve uma proporcdo de 55% mulheres para 45% homens. Em
contrapartida, Stewart (2000) constatou que a DFM exibe uma distribuicdo igual
entre os dois sexos, e a variedade poliostética tende a ocorrer mais em mulheres.

Eversole, Sabes e Rovin (1972) relataram a média de idade de diferentes
variantes da DF: a DFM (25 anos), DFP (23,6 anos) e DFCF (21 anos). Entretanto,
nos achados do presente estudo, a DFCF apresentou uma meédia de idade superior
a DFM (respectivamente 24,6 e 23,0 anos). Acredita-se que o fato de os pacientes

com DFCF apresentarem uma idade superior aos pacientes com DFM constitui um
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achado ocasional na populacdo estudada, ndo correspondendo a prevaléncia
esperada.

O envolvimento predominantemente unilateral da DF tem sido relatado na
maioria das pesquisas (MaCDONALD-JANKOWSKI, 1999; CHEN et al., 2002). Em
alguns relatos, a predilecdo pelo lado direito foi observada, mas essa informacao
tem sido questionada devido ao numero de casos estudados (REICHART;
PHILIPSEN, 2004). Chen et al. (2002), estudando 46 pacientes com DFM e DFCF,
afirmaram que o lado esquerdo foi duas vezes mais afetado que o direito, havendo
envolvimento de mais de um 0sso na lesdo, e que a progressdo da lesdo néo ficou
limitada pelas suturas craniofaciais. Na amostra do presente estudo néo foi
observada predominéncia de lado em nenhum dos tipos de DF.

Embora a literatura sobre a doenca seja extensa, existem poucos relatos
de pesquisa com TC descrevendo a lesdo por sitios 6sseos e correlacionando-0s
com padrdes de imagem e classificacao.

De acordo com a Tabela 5.1, a DFCF é a variacdo mais comum de DF,
podendo envolver qualquer osso. O fato de a DFCF ser prevalente nesta casuistica
contraria a literatura, pois a leséo prevalente descrita na literatura € a DFM. Acredita-
se que esse achado é ocasional devido a amostra do estudo.

Na presente pesquisa, 0S 0ssos mais envolvidos na DFM em ordem
decrescente foram: maxila e mandibula (ambos com igual freqiéncia), esfendide,
parietal, frontal, temporal e occipital (os trés ultimos com igual frequéncia).

Na regido de cabeca e pescoco, ha divergéncias quanto a localizacao
preferencial de acometimento da DFCF. Nesta pesquisa, 0s 0ssos mais envolvidos
na DFCF em ordem decrescente foram: esfendide, zigomatico, etmoide, frontal,

temporal, maxila, parietal, mandibula, occipital, nasal e vomer. Langlais, Langland e
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Nortjé (1995) relataram que a base do cranio € a regido mais acometida pela DFCF,
sendo o osso esfendide o mais afetado nessa regido. Neste trabalho, 0 osso mais
afetado foi o esfendide, o que coincide com os achados de Langlais, Langland e
Nortjé (1995).

O melhor entendimento sobre a localizacdo do sitio 0sseo € muito
importante, pois cada osso envolvido pode ocasionar no paciente uma disfuncéo em
razdo das estruturas anatdbmicas afetadas. Nos resultados do presente estudo os
0Ss0S mais acometidos na associacdo de DFM e DFCF, em ordem decrescente,
foram: esfendide, zigomatico, maxila, etmdide, frontal, temporal, mandibula, parietal,
occipital, nasal e vomer. Leed e Serman (1962) identificaram o osso frontal e o
esfendide como os mais comumente acometidos. Mohammadi-Aragui e Haery
(1993) citaram que os 0ssos mais afetados no cranio sdo, em ordem decrescente:
etmoide, esfendide, frontal e temporal. Alves et al. (2002) relataram que 0S 0SS0S
mais envolvidos foram o etmoide, esfendide, frontal e maxilar. Chen et al. (2002)
estudaram 46 pacientes e concluiram que os 0ssos mais envolvidos foram a maxila,
o orbital (associacdo de ossos) e o frontal. Além disso, a base do créanio e o
esfendide também exibiam uma significativa incidéncia da lesdo. A metodologia
empregada por Chen et al. (2002) foi semelhante a do presente estudo no que se
refere a tentativa de separar a lesdo pelos ossos acometidos. Entretanto, como na
sua metodologia o autor agrupou alguns ossos acometidos por regido, e nao
individualmente, a comparacéo dos resultados ficou impossibilitada.

A média de ossos acometidos nos 34 pacientes com DFCF foi de 4,4
0SS0S por paciente, sendo a média total de envolvimento de 0ssos no presente
estudo (DFM e DFCF) de 3,2 ossos. Esse achado esta de acordo com os estudos de

Chen et al. (2002), em que a média total dos ossos afetados (DFM e DFCF) também
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foi de 3,2. Segundo esses autores, a alta média de 0ssos envolvidos indica que a
doenca ja tinha acometido varias regides no momento do diagndéstico. Ele concluiu
gue nao ha correlacéo entre idade do paciente, inicio da doenca e nimero de 0Sso0s
envolvidos.

Segundo Hasso (1984), no acometimento da por¢cao meédia da face ha um
excessivo espessamento da maxila e do esfenoide, determinando compresséao e
deslocamento dos seios paranasais. Na presente pesquisa, 0s seios maxilares,
esfenoidais, frontais e etmoidais apresentaram, respectivamente, envolvimento em:
94,7%, 69,7%, 42,1% e 84,2%. Quando afeta a maxila, a DF quase sempre envolve
o seio do maxilar, podendo oblitera-lo, além de provocar diminuicdo do tamanho da
Orbita e o deslocamento do assoalho da Orbita superiormente (MaCDONALD-
JANKOWSKI et al, 2004; MaCDONALD-JANKOWSKI, 1999; RICALDE;
HORSWELL, 2001). Segundo Worth (1963) e Alves et al. (2002), quando 0S 0SS0S
do créanio e da face sédo envolvidos, a extensdo da lesdo para as cavidades dos
seios paranasais € comum.

O grande espectro de alteracdes clinicas da DFCF € estudado nao
somente na localizacdo e extenséo da lesdo, mas também nos achados de imagem
da TC, a qual permite o estudo da imagem mostrando se ela possui uma densidade
homogénea, heterogénea ou uma natureza cistica (CHEN et al., 2002).

O fato de a classificacdo dos padrdes de imagem em pacientes com DF
nao ser uniforme entre os autores (AMATO et al., 1993; CHEN et al., 2002; FRIES,
1957, HANSBERGER et al., 2004; SOM; CURTIN, 2003) e a falta de estudos
detalhados sobre o assunto forneceram poucos parametros para a discussao.

Amato et al. (1993) classificaram as imagens em: mista, pagetoide, “vidro

despolido”, esclerdtica e litica ou cistica; Som e Curtin (2003) em: pagetodide,
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esclerdtica e cistica; Hansberger et al. (2004) em pagetbide (imagens hipo e
hiperdensa, além de “vidro despolido”), esclerdtica e cistica; e Chen et al. (2002) em
imagem esclerética e homogénea, mista (pagetdide) e imagem cistica.

A literatura descreve alguns casos em que um mesmo paciente pode
apresentar mais de um padrdo de imagem (MaCDONALD-JANKOWSKI, 1999,
FRIES, 1957). Essa variacédo de densidade em uma mesma radiografia pode indicar
que a lesdo se encontra em diferentes estagios de maturacdo no mesmo paciente
(WALDRON, 1985; MaCDONALD-JANKOWSKI, 1999).

Dos casos estudados por Chen et al. (2002), 34% tinham imagem
esclerotica e homogénea, 55% imagem mista e 11% imagem cistica. Na avaliacao
da leséo por paciente (Grafico 5.1), os resultados do presente estudo demonstraram
que 36,5% tinham imagem pagetéide e heterogénea, 42,3% tinham imagem
hiperdensa e homogénea (“vidro despolido”), 5,8% tinham imagem hiperdensa e
esclerotica e 15,4% tinham imagens associadas.

De acordo com a Tabela 5.2, conclui-se que o sexo feminino teve maior
proporcao de imagem pagetdide, seguida de “vidro despolido”, esclerética e imagens
associadas. Por outro lado, o sexo masculino teve maior prevaléncia de imagem
“vidro despolido”, pagetdide, imagens associadas e esclerotica. Nao se conseguiu
nenhuma associagao estatisticamente significante entre padrédo de imagem e sexo.
Na literatura, ndo foram encontrados estudos similares que pudessem discutir e
elucidar essas questodes.

De acordo com a Tabela 5.3, conclui-se que o padrdo de imagem “vidro
despolido” predominou entre os homens, e o pagetoide entre as mulheres. Em
relacdo ao padréo esclerético, ndo se conseguiu fazer correlagbes. As associacdes

entre padrdo de imagem e sexo nao foram significativas. Da mesma maneira, na
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Tabela 5.2 ndo foram encontrados trabalhos pertinentes a essa associacdo a partir
dos quais (ou em comparagcado com os quais) pudessem ser discutidos os resultados.

A Tabela 5.4 mostra haver predominancia da imagem “vidro despolido” na
DFM em relacédo ao padréo pagetoide, esclerético e de imagens associadas. A DFM
€ mais frequente na literatura que a DFCF, e a sua imagem mais predominante € a
do padrao “vidro despolido” (MOHAMMADI-ARAGHI; HAERY, 1993; SHAPEERO et
al., 1993). Por isso, acredita-se que a maioria dos relatos na literatura sobre DF
descreve o referido padrdo de imagem como caracteristico dessa lesdo. Os
pacientes com DFCF mostraram uma proporc¢éao igual de imagem “vidro despolido” e
imagem pagetoéide, além de um padrdo esclerdtico e de imagens associadas pouco
significativo. As variaveis referentes aos padrées de imagem e de classificacdo da
les&o ndo se mostraram estatisticamente associadas.

Em nenhum dos sitios 0sseos considerados foi observada a associacao
entre o padrdo de imagem e a classificacdo da lesdo. Nao se conseguiu fazer
comparacao desses dados com a literatura, conforme mostrado na Tabela 5.5.

Em relacdo a Tabela 5.6, os resultados demonstraram que a imagem
pagetoide apareceu em todos os sitios 6sseos. Porém, a imagem “vidro despolido”
foi mais freqiente do que a imagem esclerética. Moreira et al. (2002) estudaram
cinco pacientes com DFM (osso frontal, corneto nasal e zigomatico) e encontraram o
padrdo esclerético na maioria dos casos, seguido dos padrdes “vidro despolido” e
pagetoide. Amato et al. (1993) avaliaram 11 pacientes com DFM e DFCF no
complexo craniofacial e concluiram que o padrdao 6sseo mais frequente na base do
cranio era o esclerético, enquanto nas outras areas do cranio foram encontrados
todos os outros padrdes (mista, pagetoide, “vidro despolido” e litica), exceto o

esclerotico. No presente estudo nédo se conseguiu fazer a mesma correlacao, pois o
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padrdo esclerotico apareceu ndo sO no esfendide, mas também nos 0ssos
zigomatico, frontal, etmdide, maxila e temporal. Amato et al. (1993) estudaram 11
pacientes com DF e descreveram os padrdoes de imagem pelos ossos: esfendide
(sete casos - cinco escleroticos e dois pagetoides), parietal (cinco casos - trés mistos
e dois pagetdides), frontal (quatro casos — dois pagetoides, um esclerético e um
“vidro despolido”), occipital (trés casos — um litico, um misto e um pagetoide),
etmoide (doiscasos pagetoides), temporal (dois casos - um pagetéide e um
esclerotica), mandibula (um caso pagetoide), maxila (um caso pagetoide).
Comparando esses resultados com os do presente trabalho, ndo se conseguiu fazer
uma correlacdo entre eles devido as diferentes classificacbes além do numero
reduzido de pacientes no trabalho acima mencionado.

A explicacéo para os diferentes padrdoes de imagem reside no fato de que
a imagem varia de acordo com a morfologia interna da lesdo e o local de
acometimento. Em ossos mais finos, como a parede maxilar da orbita, etmoide e
frontal, o cortex se expande mais rapidamente e em maior grau do que em 0SS0S
que possuem cortical mais grossa. Logo, essas regibes apresentam mais areas
hipodensas e um processo displasico mais compartimentado. Em o0ssos mais
espessos, como o esfendide, o 0sso tende a reagir de maneira mais solida, criando-
se assim um padrdo de imagem esclerético e difuso (HENDERSON, 1994). As
lesGes nos ossos da face e na base do créanio tendem a ser escleréticas (YAO,;
ECKARDT; SEEGER, 1994). Nos achados do presente estudo, os padrdes de
imagem foram variados, logo ndo se conseguiu fazer um paralelo entre sitio 6sseo e
padrdo de imagem.

Todos os pacientes da pesquisa apresentaram expansao da cortical, o

que monstra similaridade nos resultados do presente estudo com os da literatura.
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MacDonald-Jankowski (1999) relatou que, dos sete pacientes avaliados, todos
tinham expansdo 0ssea e, na revisado de literatura de 104 pacientes, o aumento de
volume foi a queixa clinica principal (94% dos pacientes), sendo a expansao
vestibulo-lingual o achado radiografico mais comum.

A DF pode originar um grande adelgacamento da cortical. Em alguns
casos, esse afilamento é tdo marcante que o cOrtex pode nado ser visualizado. Além
disso, a DF pode apresentar areas multifocais de perfuracéo cortical com ou sem
adelgacamento 0sseo. Quando as perfuracdes sdo grandes ou multifocais, o risco
de fratura patologica deve ser considerado alto (YAO; ECKARDT; SEEGER, 1994).
Dos pacientes avaliados, sete apresentaram destruicdo da cortical 6ssea e o padrao
de imagem pagetoide. Nao foi encontrada na literatura nenhuma correlacéo entre o
padrdo da imagem pagetoide e perfuracdo de cortical.

Shapeero et al. (1993) relataram que a DF pode apresentar um
comportamento clinico mais agressivo e mostrar na TC uma area com aumento de
volume, imagem de “vidro despolido”, calcificacbes, areas cisticas e uma cortical
(parede) maxilar bem afilada e, as vezes, interrompida. Quando essa parede maxilar
nao € bem visualizada na TC, a DF pode ser confundida com osteossarcoma e
condrossarcoma. MacDonald-Jankowski et al. (2004) citaram que a TC pode ser
usada para determinar a extensdo, a dimenséo e a radiodensidade da DF com alto
grau de precisdo, além de permitir um acompanhamento de possiveis mudancas da
lesé@o (progressao ou reativacao). Existe uma variedade de imagens radiograficas na
DF devido aos diferentes graus de calcificagcdo do tecido fibroso que constitui as
lesbes. Essa diversidade de imagens torna dificil uma classificacdo Unica por

imagem, pois varios aspectos radiograficos nem sempre sao facilmente
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catalogaveis, além de poderem coexistir no mesmo paciente e sofrer variacdo com o
tempo (NAGER et al., 1982).

Os diferentes padrbes de imagem da DF apresentados na presente
pesquisa mostraram similaridade de caracteristicas com outros relatos. Entretanto,
alguns parametros nao puderam ser discutidos por falta de dados na literatura. Do
que se tem conhecimento, este trabalho € o Unico na literatura que descreve com
detalhes os diversos padrdes de imagens na DF por ossos e sua correlagdo com
classificacéo da lesao e sexo. Além disso, estuda as modificacdes na cortical 6ssea.

Espera-se com este estudo ter fornecido mais dados sobre os aspectos
tomograficos dos ossos acometidos pela DF, a fim de tornar mais seguro e exato o
diagnéstico por imagem, e propiciar um melhor plano de tratamento e
acompanhamento dos pacientes. Espera-se, também, que a classificacdo dos
padroes de imagem utilizada nesta pesquisa, possa servir para tornar possivel uma
padronizacdo para futuros levantamentos da DF por imagem, contribuindo-se assim

para a uniformizacéo dos resultados na literatura.
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7 CONCLUSOES

A partir dos resultados obtidos, pdde-se concluir que:

a. em todos os sitios 6sseos, a DFCF foi a mais prevalente;

b. quando comparados 0s sexos, observou-se maior proporcdo de imagens
padrdo pagetoide, esclerético e imagens associadas no sexo feminino e padrao
de imagem “vidro despolido” no sexo masculino;

c. 0 padrdo de imagem “vidro despolido” predominou entre as DFMs; entre as
DFCFs, as imagens padrao “vidro despolido” e pagetdide apresentaram igual
freqUéncia; as imagens escleréticas apresentaram proporcdes semelhantes
nos dois casos;

d. nos ossos zigomatico, frontal, parietal e occipital, o padrao predominante foi o
“vidro despolido”. Nos demais sitios 0sseos, houve predominio do padréo
pagetoide. Na maxila houve igual proporcéo entre os padrdes “vidro despolido”
e pagetodide. O vomer apresentou somente o padréo pagetoide;

e. independentemente do padrédo de imagem, todas as lesGes apresentaram
expansao da cortical; no entanto, somente as lesbes com padrdo pagetoide
apresentaram destruicédo da cortical;

f. a tomografia computadorizada permitiu correlacionar os padrdes de imagem e

0s sitios 0sseos com a classificacdo da displasia fibrosa do complexo

craniofacial;
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g. a padronizacado de classificacdo dada, por este estudo, as diferentes imagens
possibilitou uma avaliacdo detalhada dos pacientes com displasia fibrosa

monostoética e craniofacial.
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ANEXO A — Parecer de aprovacéao

O Grupo de Trabalho indicado pelo Comité de Etica em Pesquisa,
APROVOU o protocolo de pesquisa “Avaliagdo de diferentes espectros da Displasia
Fibrosa do complexo maxilofacial por meio de tomografia computadorizada’ de

responsabilidade da Pesquisadora Luciana Cardoso Fonseca, sob orientacdo do

UNIVERSIDADE DE SAO PAULO

FACULDADE DE ODONTOLOGIA

PARECER DE APROVACAO
Protocolo 94/05

Professor Doutor Marcelo de Gusmdo Paraiso Cavalcanti.

Tendo em vista a legislagdo vigente, devem ser encaminhados a este
Comité relatdrios anuais referentes ao andamento da pesquisa e ao término copia
do trabalho em "cd”’. Qualquer emenda do projeto original deve ser apresentada a
este CEP para apreciagcdo, de forma clara e sucinta, identificando a parte do

protocolo a ser modificada e suas justificativas.

Séao Paulo, 01 de julho de 2005

o gbun >

Prof.Dr. Rogério Nogueira de Oliveira

Coordenador do CEP-FOUSP
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ANEXO B - Dados de pacientes extraidos das imagens

Paciente n°: Nome:
Sexo: Idade:
Classificacao: Localizacéo:

Descri¢cao do padrao da imagem:

Comportamento da leséo:
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