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H RESUMO

Displasia fibrosa 6ssea (FD) consiste em uma desordem congénita
do esqueleto que leva a um crescimento 6sseo “benigno”. A regiao
Orbito-craniana estd envolvida em aproximadamente 20% dos casos
de FD. Deformidades craniofaciais e cefaleia consistem nas principais
formas de apresentacdo da FD craniofacial. O comprometimento visual
é a sequela mais temida e mais potencialmente debilitante da FD.
Descrevemos nossa experiéncia com uma série de 7 casos de displasia
fibrosa Gssea orbitaria, e discutimos aspectos baseados na reviséo da
literatura sobre o tema. O tratamento da displasia fibrosa fronto-orbital
ainda é rodeado de controvérsias entre abordagem radical ou mais
conservadora. Alguns autores argumentam a favor do manejo radical
com ampla resseccio das lesdes, porém é inquestionavel a maior
possibilidade da ocorréncia de sequelas em ressec¢oes mais amplas.
Nesse contexto, o0 manejo conservador, como remodelamento, mostra
evolucio aceitavel em casos em que a ressec¢do ampla e reconstrugio
ocasionariam certamente maus resultados estético-funcionais.
Cirurgia precoce para manejo de distirbio sensitivo progressivo é
recomendada a fim de evitar o prejuizo de uma descompressio tardia.
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INTRODUCAO

Displasia fibrosa 6ssea (FD) consiste em um
crescimento 6sseo “benigno”, relatado pela primeira vez
por Von Recklinghausen em 1891, nomeado por ele como
“osteite fibrosa generalizada. Lichteinstein e Jaffe, em 1938,
introduziram primeiramente o termo displasia fibrosa. Trata-se
de uma desordem congénita do esqueleto caracterizada por
adelgacamento do osso cortical e substituicio da medular por
tecido fibroso. A FD representa aproximadamente 2,5% de todos
os tumores 6sseos e 7,5% dos tumores 6sseos benignos, com igual
predilecdo por ambos o sexos?®. A regido orbitocraniana esta
envolvida em aproximadamente 20% dos casos de FD*.

Deformidades craniofaciais e cefaleia consistem nas
principais formas de apresentagdo da FD craniofacial®®. A FD
fronto-orbital pode ser originada dentro do osso adjacente ao
canal 6ptico, crescer gradualmente, e comprimir o nervo 6ptico,
levando a cegueira. Durante as tGltimas décadas, a intervencao
cirurgica tem sido a modalidade primaria de tratamento para a
FD fronto-orbital envolvendo o nervo 6ptico®.

O tratamento da displasia fibrosa fronto-orbital ainda
é rodeado de controvérsias. Alguns autores argumentam
a favor do manejo radical com ampla ressecgio das lesoes,
porém é inquestionavel a maior possibilidade da ocorréncia de
sequelas em ressec¢des mais amplas. Nesse contexto, o manejo
conservador mostra evolugdo aceitavel em casos em que a
resseccdo ampla e reconstrugao ocasionariam certamente maus
resultados estético-funcionais?.

OBJETIVO

Descrevemos nossa experiéncia com uma série de casos
de displasia fibrosa éssea orbitaria, e discutimos alguns aspectos

baseados no que se tem atualmente como revisio da literatura
sobre o tema.

METODOS

Apresentamos a casuistica de sete pacientes com FD
craniofacial envolvendo a regido orbitiria no periodo de 2003
a 2017. Foram revisados retrospectivamente os prontuérios
médicos quanto a apresentacao clinica, manejo e evolugéo pds-
operatoria.

RESULTADOS

Apresentamos uma série de 7 casos cujos dados clinicos,
manejo e evolugio pés-operatdria se encontram na Tabela 1.

Conduta conservadora com remodelamento 6sseo

Apés descolamento subperiosteal e exposigdo da area
acometida, realizou-se resseccdo direta das lesdes exofiticas
(caso 6 - Figuras 1 e 2) ou drilagem com broca de desgaste da
drea de exostose até atingir contorno adequado. Algumas vezes,
esse remodelamento necessita ser revisado, como no caso 4, que
necessitou de novo remodelamento dois anos apés a cirurgia
inicial.

Resseccao radical das lesées

No caso 5, apés resseccio do teto orbitario e rebordo
orbital superior, o defeito foi reconstruido com enxerto de
osso parietal bipartido e fixado com sistema de miniplacas 1.5
(Figuras 3,4 e 5).

O caso 7, cuja apresentago inicial foi com comprometi-
mento da acuidade visual, evoluiu com déficit visual persistente
e progressivo, sem melhora apés a cirurgia.

! Hospital de Clinicas, Universidade Federal do Paran4, Curitiba, PR, Brasil.

2 Pontificia Universidade Catélica do Parand, Curitiba, PR, Brasil.
3 Universidade Federal do Parané, Curitiba, PR, Brasil.
4 Hospital Erasto Gaertner, Curitiba, PR, Brasil.

> Faculdade de Medicina, Universidade de Sao Paulo, Sao Paulo, SPE, Brasil.

5 Centro de Atendimento Integral ao Fissurado Labio Palatal, Hospital do Trabalhador, Curitiba, PR, Brasil.

Rev. Bras. Cir. Pldst. 2018;33(Supl. 1): 43-46

43



Displasia fibrosa dssea fronto-orbital

Tabela 1. Dados clinicos, manejo e evolugio pés-operatéria dos 7 casos apresentados.

Caso Género Idade Apresentacgdo Clinica Extensdo da Trelxta}me.:nto Evolucao Seguimento
Doenca Cirtrgico
1 F 11 Aumento volume hemiface esquerda Poliostética Remodelagem Boa >10 anos

2 F 16 Aumento de volum'e em re.bordo orbitario Monostética  Remodelagem Boa > 10 anos
superior direito

3 F 14 Aumento de volume em hemiface esquerda Poliostética Remodelagem Boa > 10 anos
4 F 18 Aumento de volume em hemiface direita Monostética  Remodelagem Ne;eesns;izde >10 anos

Resseccgao e
reconstrucao
5 F 31 Proptose ocular Poliostética com biparti¢ao Boa >10 anos
de osso
parietal

Ressecgao

i A B
direta da lesdo oa 3 anos

6 M 35 Proptose ocular Poliostética

Descompressdo Déficit visual
7 M 27 Comprometimento da acuidade visual Poliostética orbital e . 10 anos
persistente
remodelagem

Figura 2. Caso 6 - Produto da ressecgéo direta de lesao exofitica
associada a displasia fibrosa 6ssea fronto-orbitéria

Figura 3. Caso 5 - Tomografia pré-operatéria de paciente com
displasia fibrosa 6ssea orbitaria a esquerda evidenciando
lesao exofitica.

Figura 1. Caso 6 - Tomografia pré-operatéria de paciente com
displasia fibrosa 6ssea fronto-orbitaria esquerda evidenciando
leséo exofitica.
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Figura 4. Caso 5 - Planejamento intraoperatério de ressec-
cdo da lesdo (envolvendo teto orbitario e rebordo orbital
superior) e reconstrugéo do defeito com enxerto de osso
parietal bipartido.

Figura 5. Caso 6 - Tomografia p6s-operatéria evidenciando
reconstrugéo imediata do defeito apéds ressecgéo de lesao,
por meio de enxerto de osso parietal bipartido e fixa¢gdo com
sistema de miniplacas 1.5.

DISCUSSAQO

FD é uma desordem congénita nao familial que
geralmente se inicia na infincia? sendo mais comumente
observada entre 3 e 15 anos de idade, e a maioria dos pacientes
é diagnosticada antes dos 30 anos™,

Ha quatro tipos relatados de FD: monostética (afeta um
Unico 0sso); poliostética (afeta multiplos ossos); sindrome de
McCune-Albright (triade - FD poliostética, puberdade precoce
e areas de pigmentagio cutinea do tipo manchas em café-com-
leite); e sindrome de Mazabraud (poliostética e associada a
miomas, tipicamente em grandes grupos musculares)®.

Uma metanélise sobre a prevaléncia das diferentes
formas e dos ossos evolvidos na FD craniofacial® demonstrou que
nio ha diferencga estatisticamente significativa na prevaléncia
das formas monostética e poliostética da FD (56% versus 47%,
respectivamente). Relatos prévios incluindo diferentes séries de
pacientes e numerosos estudos descritivos encontraram que a
forma monostética da FD é a mais frequente, correspondendo a
70% dos casos tanto de forma geral quando considerada apenas a

regifo craniofacial, e 0s 0ssos envolvidos com maior prevaléncia
sdo costelas e fémur?.

Os ossos mais acometidos na FD craniofacial monostética,
segundo a metanélise de Yang et al.?, sdo a maxila (28%), 6rbita
(27% - considerada como unidade unica pelos estudos) e
mandibula (25%), enquanto que maxila (30%), zigoma (27%) e
esfenoide (26%) foram os mais acometidos na forma poliostética.

Clinicamente, os sinais e sintomas da FD craniofacial
variam de acordo com o tipo e localizagdo, resultando em
distopia, diplopia, reducdo da acuidade visual, perda da visio,
disestesia na distribui¢io do nervo trigémeo, proptose, epifora
e, mais comumente, deformidades craniofaciais e cefaleia®’.

O comprometimento visual é a sequela mais temida e
mais potencialmente debilitante da FD. A perda visual também
representa a complicagdo neurolégica mais comum da FD
acometendo o cranio.

Radiograficamente, as lesoes da FD tém sido descritas
como tendo uma aparéncia em vidro fosco. Em funcao da
complexidade do esqueleto facial, sombras de sobreposigcdo
podem impedir uma avaliagdo adequada com radiografias
convencionais. Tomografia computadorizada tem se revelado
mais Util em detectar e definir estas lesées craniofaciais, e o
advento da tomografia tridimensional melhorou ainda mais
a localizacéo e visualiza¢io da extensdo da afecgdo, além de
auxiliar no planejamento cirdrgico acurado. A ressonéncia
magnética oferece maior especificidade no envolvimento
neurovascular e ocular e na detecgio de lesdes de partes moles.
Portanto, estes exames de imagem sdo complementares para o
diagnéstico e devem ser utilizados?®.

Bidpsia e exame histopatolégico sdo necessarios para um
diagnostico definitivo®. O tecido da FD é composto por trabéculas
6sseas de forma irregular em um fundo de tecido conjuntivo
fibroso moderadamente celular. As trabéculas 6sseas assumem
diferentes formas, que foram descritas em configuracio como “C
& S,” “quebra-cabegas” ou “caracteres chineses”. Calcificacdo é
comum e mais proeminente no centro. O estroma fibroso exibe
importante variagdo em sua aparéncia microscépica®.

Portanto, o diagnédstico da FD é embasado na triade
clinica, radiologia e histopatologia. Ndo hé recurso médico para
curar ou prevenir a FD. Njo ha consenso se a abordagem mais
indicada é a radical ou a conservadora.

Certos casos devem ser monitorados quanto a atividade
da doenga e progressio. Dependendo da localizagio das lesoes,
idade do paciente e opinido do paciente quanto a cirurgia,
exames clinicos seriados podem consistir na melhor opgéo, com
énfase particular nos nervos cranianos e avaliagéo oftalmolégica,
incluindo teste do campo visual. Tomografia computadorizada
e cintilografia 6ssea ocasionalmente podem ser realizadas para
monitorar a progressio da doenca. O desenvolvimento rapido
de diplopia, dor ou perda visual devem alertar para mucocele
ou hemorragia coexistentes? e consistem em indicagdes de
abordagem cirdrgica precoce.

A cirurgia para FD orbitocranial é geralmente desafiadora,
em funcéo da proximidade com estruturas neurovasculares
e oculares. O objetivo do tratamento é corrigir ou prevenir
problemas funcionais e atingir melhora estética'. Chen et al.',
ap6s revisarem a literatura, recomendam como indicacoes
absolutas para descompressdo do nervo éptico perda visual
progressiva ou perda visual sibita com até uma semana de
evolucdo; enquanto que indicagoes relativas devem incluir
pacientes adultos com doenca ativa e criancas ou adolescentes
sem perda visual, mas evidéncia radiogréfica de redugédo do
canal 6ptico.

Comprometimento visual temporério p6s-operatério apds
descompressio do canal éptico é frequentemente observado.
Entretanto, este déficit melhora com a administracdo de
corticosteroides e com o tempo & medida que o edema regride!’.
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Caso ocorra perda visual, manejo agressivo com corticosteroides
éindicado, além de tomografia computadorizada da 6rbita (canal
Optico) para determinar se ha comprometimento estrutural®

Apesar de Fadle et al.’ defenderem que abordagens
conservadoras, como curetagem, contorno e remodelamento
estdo associadas a resultados subé6timos, quatro casos desta
série foram manejados com remodelamento, e evoluiram com
satisfatério resultado estético mantido a longo prazo. Desta
forma, ndo houve sequelas de uma abordagem radical precoce
quando a apresentacao clinica néo exigiu este manejo, ou seja,
quando nao envolvia comprometimento ou perda da visao.
Apenas um caso necessitou de um novo remodelamento, sem
outras complicagoes.

Reconstrucio imediata apds ressec¢ido do osso fronto-
orbital envolvido é usualmente realizada a fim de recuperar o
contorno, simetria, volume orbitario, via nasolacrimal, uma base
de crénio intacta e acdo de barreira. Diferentes materiais tém
sido utilizados para reconstruir os defeitos cranio-orbitarios,
como enxertos de osso autblogo, enxertos condrocostais, telas de
titdnio, polietileno e outros materiais aloplésticos. Geralmente,
enxerto de osso autblogo é utilizado para reconstrugio primaria.
O osso reposicionado ou enxerto de osso coletado sdo tratados
como enxertos livres e devem ser recobertos com retalhos
cutdneos bem vascularizados ou revestidos com retalhos
musculares ou fasciais'?

Porcoes extensas de osso ressecado podem ser
recontornadas e tratadas com autoclavagem ou crioterapia
(com o objetivo de destruir os elementos celulares preservando
a matriz mineral) e reimplantadas. Esta técnica pode ser
particularmente tutil na regido fronto-orbitaria quando a
estrutura, contorno e forma estiverem dificeis de ser atingidos
com enxerto livre de osso coletado da calota, costela ou crista
iliaca?®. O reparo de troncos nervosos principais e do sistema
nasolacrimal deve ser realizado sempre que possivel’.

CONCLUSAO

FD fronto-orbital consiste em uma desordem de
crescimento 4sseo “benigna”, porém pode culminar em
assimetrias craniofaciais e déficits funcionais significativos.
O tratamento envolve controvérsias e varia de acordo com
a regido comprometida e apresentagdo clinica. Cirurgia
precoce para manejo de disturbio sensitivo progressivo é
recomendada a fim de evitar o prejuizo de uma descompresséao
tardia. Os riscos da cirurgia devem ser pesados em relagio aos
beneficios de atingir um resultado mais funcional e estético.
Resultados estéticos satisfatérios e duradouros podem ser
obtidos com uma abordagem cirdrgica conservadora, como
remodelamento, quando o paciente nao apresenta distturbio
sensitivo. Monitoramento neuro-oftalmolégico a longo prazo
é essencial.

*Endereco Autor: Bruna Ferreira Bernert Varaschin
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