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Displasia Fibrosa (DF) é uma patologia 6ssea benigna, rara com uma prevaléncia de 1/2000. Representa 2,5% de todas as lesdoes dsseas e 7% dos tumores benignos dsseos. Afecta individuos com uma idade média de 25 anos e sem
predilecao por género ou raca. A etiologia é idiopatica, mas suspeita-se de base genética, resultando de uma mutacao somatica do gene GNAS-I, que se traduz aumento da proliferacao e diferenciacao celular, com consequente
aumento desorganizado da quantidade de colageno. Caracteriza-se por lesao fibro-ossea intramedular que resulta do desenvolvimento 0sseo anormal, com a substituicao do tecido 6sseo normal por tecido rico em colageno,
composto por fibroblastos e osso imaturo. Pode acometer apenas um o0sso sendo designada de DF Monostotica ou multiplos designando-se de DF Poliostotica, com uma distribuicao unilateral. Com predominancia da forma
monostotica. Afecta qualquer estrutura 6ssea, no entanto € o territorio craniofacial o mais frequentemente envolvido, tomando a designacao de DF Craniofacial. O envolvimento craniofacial € encontrado em 50% das formas
poliostoéticas e 27% das formas monostoéticas. Apresenta um amplo espectro quadro clinico/fenétipo, de acordo com nimero de lesdes e estruturas afectadas.

Doente referenciado a Consulta Externa de Estomatologia pelo médico dentista, por lesao 6ssea no corpo mandibular no 32 Quadrante (Q), encontrada ocasionalmente em TC Maxilo-Facial.

Identificagdo Quadro Clinico Exame Objetivo (EO)
* Género: Feminino e Sem dor  Cavidade oral: ligeiro aumento 6sseo mas
* |dade: 69 anos * Sem parestesias/disestesia/ sem dor a palpacao no vestibulo do corpo
* Raga: Caucasina hipoestesias mandibular, no 32Q
Sem Antecedentes Pessoais « Sem tumefacBes ou assimetrias * Sem assimetrias/dismorfias faciais
 Sem historia de facturas patoldgicas, neoplasia ou cervico-faciais  Sem tumefacoes cervico-faciais
RT, cirurgia ou trauma facial Nega outras sinais/sintomas  Adenopatias cervicais nao palpaveis
Sem Medica¢ao Habitual Restante exame objetivo sem alteracoes

TC Maxilo-Facial

“Lesao focal de densidade heterogénea e
limites aparentemente bem definidos,
gue se acompanha de ténue expansao
local e de adelgacamento das corticais
0sseas no corpo mandibular a esquerda...
Sem aparente envolvimento do canal
mandibular esquerdo.”

Sem outras alteracoes.
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Fig. 4 Lesdao 6ssea com o padrao “vidro despolido”

Biopsia Incisional
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v' Exame histoldgico: “Observam-se fragmentos de osso com representacio de neoplasia mesenquimatosa
moderadamente celular, com células fusiformes sem atipia citolégica, que se distribuem de forma dispersa ou
em esboc¢o estoriforme, no seio de matriz fibrosa. Observam-se também numerosas trabéculas dsseas imaturas,

de contornos irregulares e distribuidas de forma desorganizada, com escasso revestimento osteoblastico.
Nos fragmentos que representam o limite da lesao observa-se boa delimitacao por osso maduro cortical, sem
evidéncia de permeacao.

Os aspectos descritos favorecem o diagnodstico de displasia fibrosa.”
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Fig.8 (A) The boney matrix has been replaced by proliferating soft tissue. Osteoclasts are present in the lower panel of (B), arrowheads. (C) Masson trichrome
stain from the same lesion at 4x and (D) 20x. (Dark blue = bone; Red = osteoid/woven bone; Light blue = fibrous tissue)

Cintigrafia Ossea

“Foco de hiperfixacao dos difosfonatos na vertente medial do ramo
esquerdo da mandibula de etiologia incerta, a correlacionar com os
restantes achados imagiologicos e histologicos.

No restante estudo nao se observam outros focos de fixacao eletiva dos
difosfonatos que sugiram lesdes 6sseas com atividade osteoblastica.”

Tratamento

v' Tratamento Conservador- Optou-se por uma atitude
expectante com vigilancia em consultas regulares de
Estomatologia.

Fig. 9 e 10. Plano frontal e sagital da Cintigrafia Ossea

O diagnostico de DF é desafio clinico-patologico. A DF apresenta um quadro clinico variado e imagens O tratamento da DF Monostotica varia de acordo com ao quadro clinico e das estruturas acometidas.
imagioldgicas comuns a outras patologias e lesdes dsseas. Assim, ha que fazer o diagnostico diferencial, com
as seguintes patologias:

Tipos de tratamento

Diagnostico Diferencial
* Lesdes O0sseas benignas:

o Granuloma central células gigantes o Fibroma desmoplasico o Osteoma osteoide Farmacolégico
o Quistos 0sseos aneurismaticos e simples o Doenca De Paget o Displasia do cimento 6sseo Vigilancia Excisao ou
* Patologia endocrina: descompress3o nervosa
o Hiperparatiroidismo
e Patologias odontoldgicas
o Ameloblastoma o Tumor odontogénico epitelial
* Patologia infeciosa: )
o Osteomielite esclerosante crénica E de referir que o tratamento cirurgico devera ser protelado até a idade adulta, altura em que é atingida a
* LesOes 6sseas malignas: maturidade esquelética e as lesdes tornam-se estacionarias, com diminuicao de uma recorréncia. As lesoes
o Osteossarcoma o Osteoblastoma o Carcinoma Metastatico apresentam uma alta taxa de recorréncia nomeadamente com terapéutica estrogénica ou durante a gravidez.
Neste caso optou-se por tratamento conservador, com seguimento em consultas regulares, devido a auséncia de
Por esta lesao Ossea apresentar crescimento expansivo muito lento, comeca a esbocar-se o diagnostico o de clinica e de alteracdes no EO e por a lesdo ser de pequenas dimensdes e com baixo potencial de progressao.
uma lesao d6ssea benigna. A auséncia de AP (histéria de fracturas patologicas, neoplasia ou RT, cirurgia ou Devera ser realizado o controlo radiografico da lesdo, com realizacdo de OPG de controlo, dada a probabilidade de
trauma) e sintomatologia (dor o&ssea, dismorfia/assimetria facial, alteracdes funcionais e sensitivas malignizacao de 0,4-4%, nomeadamente em osteossarcoma.

(parestesias/disestesia e hipoestesias- por compressdao de estruturas nervosas ou invasao de tecidos
adjacentes) também apoiam essa hipotese de diagndstico. A auséncia de alteracdes hormonais e metabdlicas
de relevo no estudo analitico e a imagem de padrao radiotransparente-radiopaco misto de “vidro despolido”
na OPG, comeca a esbocar o diagnostico de DF.

No entanto, a TC Maxilo-Facial mostra envolvimento das corticais oOsseas que sao indicativos de

patologia/transformacao maligna, pelo que se torna imperativo a realizacdo de Biopsia 6ssea. — =
O resultado do exame histologico e da Cintigrafia Ossea com presenca de um unico foco de hipercaptacao, que :29/01/2019 F .14/04/2019 ..08/07/2019 F
permite estabelecer o diagndstico definitivo de DF Monostatica. Ao longo de 2019, a doente manteve-se assintomatica, e a lesao mostrou-se nas OPG seriadas, estacionaria.

DFM é um disturbio 6sseo benigno, cujo diagndstico diferencial requer a exclusao de outras lesdes dsseas.
A sua histologia e o seu padrao radiografico podem ser semelhantes a outras entidades, entao a clinica e outros exames complementares sao essenciais para estabelecer um diagndstico definitivo.
O tratamento cirurgico é mais utilizado para fins estéticos, recomenda-se um tratamento conservador durante as fases de crescimento com a doenca ativa.
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