DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA: RISCO-BENEFICIO DE UMA INTERVENCAO PRECOCE
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INTRODUCAO

A Displasia Fibrosa é uma patologia dssea ndo maligna, esporadica, que advém de mutacdes sométicas ativadoras dos GNAs das células estaminais’. Estas levam a proliferacdo de células osteogénicas imaturas, que culminam num
excesso de tecido fibroso ou conjuntivo, em substituicio de tecido dsseo esponjoso e medular®. A doenca pode ser classificada como Monostética, caracterizada pelo envolvimento de apenas um 0sso, ou Poliostética, envolvendo dois
ou mais 0ssos - sendo esta menos frequente’. Qualquer osso pode ser envolvido, sendo que o0ssos longos, cranio e costelas sdo os mais frequentes>. A prevaléncia atual é dificil de estimar, mas pensa-se que afeta 1 em 30.000 pessoas
em todo Mundo®, sendo que pode acarretar dor dssea™®, deformidade dssea e fraturas de fragilidade’. A Displasia Fibrosa pode ocorrer isoladamente ou como parte do Sindrome de McCune-Albright: Displasia dssea, endocrinopatias
hiper-funcionantes e/ou manchas café-ai-lait’. As endocrinopatias mais comuns passam pela puberdade precoce, hipertiroidismo e excesso de hormona de crescimento®’. Uma boa parte dos doentes apresenta excesso de fosfato da
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urina dado o aumento da FGF-23 (Fator de crescimento do Fibroblasto), hormona reguladora do fosfato™*. Por Gltimo, o sindrome de Mazabraud é uma combinac3o rara de Displasia Fibrosa e mixomas do tecido mole™*. O progndstico

desta doenca varia conforme a gravidade da sintomatologia apresentada’.

DESCRICAO DO CASO CLINICO

Crianca de 12 anos, diagnosticada aos 10 anos com Displasia Fibrosa Poliostdtica apds aparecimento de tumefacao mandibular do 32 quadrantepela Cirurgia Maxilo-Facial, sem qualquer sinal que sugira tratar-se de qualquer um dos
sindromes supramencionados. Na Tomografia Computadorizada Cranio-Encefalica de 2015 (Figuras I.A., I.B., I.C. ), apresenta lesao em “vidro despolido” na metade esquerda do corpo da mandibula, com 54x40x53 mm, bem como em
varios ossos da base do cranio, incluindo o osso occipital, esfenoidal, apofise zigomatica do maxilar esquerdo, corneto médio esquerdo e osso temporal bilateral. Dada a idade da doente, optou-se inicialmente por tratamento
conservador até atingir idade adulta, sendo enviada para a Estomatologia para seguimento e vigilancia conjunto. Recentemente, observou-se um alteracao do padrao mastigatorio, associada a trauma dentario na zona da lesao.

LEGENDA FIGURAS I:
Imagens obtidas através de Exames Complementares de Diagnostico em 2015:

|.A. Vista frontal da mandibula em Reconstrucao 3D de TC Cranio-Encefalica;

|.B. Vista lateral direita da mandibula em Reconstrucao 3D de TC Cranio-
Encefalica;

|.C. Vista lateral esquerda da mandibula em Reconstrucao 3D de TC Cranio-
Encefalica;

|.D. Ortopantomografia.

LEGENDA FIGURAS II:

Imagens obtidas através de Exames Complementares de Diagnostico em
2017:

Il.E. Vista frontal da face em Reconstrucao 3D de TC Cranio-Encefalica;

II.F. Vista lateral direita da face da em Reconstrucao 3D de TC Cranio-
Encefalica;

I1.G. Vista lateral esquerda da face em Reconstrucao 3D de TC Cranio-
Encefalica;

|.H. Ortopantomografia.
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DISCUSSAO E CONCLUSOES

Perante o agravamento da sintomatologia, pediu-se nova Tomografia Computadorizada Cranio-Facial (Figuras II.A., II.B., 1I.C.), a qual confirma a progressao das lesdes iniciais, nomeadamente a do corpo da mandibula, que agora
apresenta 60,6x49,2x63 mm. No osso temporal, denota-se uma reducao do canal auditivo direito. S3o ainda descritas lesdes de novo no osso frontal, com expansao 6ssea de predominio esquerdo, assim como envolvimento das
paredes da orbita esquerda e do seu teto, condicionando uma reducao do volume e do seu apex, bem como das fissuras orbitarias e do canal 6tico. Dada a evolucao, pondera-se uma intervencao cirurgica multidisciplinar para tentar
evitar sequelas de gravidade maior na doente.

A importancia de um diagnostico precoce reside na detecao da progressao da doenca, que causa deformidade ou fratura dos membros superiores e inferiores, assim como dos 0ssos cranio-faciais. Quando atempado, o diagnodstico
pode prevenir sequelas, tais como perda de visao por envolvimento do osso orbital ou transformacao maligna da lesao. Em idade pediatrica, deve ser implementado um seguimento regular, ponderando em cada etapa o risco beneficio
de uma intervencao cirurgica.
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