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RESUMO

Introducdo: Até o momento, ndo existe consenso sobre qual a melhor abordagem cirtrgica
(conservadora ou radical) da displasia fibrosa craniofacial. O objetivo deste estudo foi apre-
sentar a experiéncia de uma unica instituicao no tratamento cirurgico da displasia fibrosa
craniofacial. Método: Trata-se de uma analise retrospectiva dos pacientes com displasia
fibrosa craniofacial, operados entre 1997 ¢ 2012. O tratamento cirurgico foi individualizado
de acordo com idade, sitio anatomico envolvido (zonas I-IV), comprometimento estético
e/ou funcional e preferéncias dos pacientes e da equipe cirurgica. Os resultados cirargicos
foram classificados com base no sistema de Whitaker. Resultados: Dez pacientes com
acometimento da zona I, um da zona II, um das zonas I e III, e um das zonas I e IV foram
incluidos. Nove cirurgias conservadoras e nove cirurgias radicais foram realizadas para o
tratamento de tumores 6sseos primarios. Houve uma complicagdo cirtrgica. Seis recidivas
foram identificadas durante o seguimento pos-operatério. A média global dos resultados
cirurgicos, de acordo com a escala de Whitaker, foi de 1,69 + 0,94. Conclusdes: De acordo
com a experiéncia e resultados cirurgicos apresentados neste estudo, a abordagem cirtrgica
da displasia fibrosa craniofacial deve ser individualizada.

Descritores: Displasia fibrosa dssea. Neoplasias dsseas. Procedimentos cirurgicos operatorios.

ABSTRACT

Background: To date, there is no consensus regarding the best surgical approach (conser-
vative or radical) for craniofacial fibrous dysplasia. This study presented the experience of
a single institution in the surgical treatment of craniofacial fibrous dysplasia. Method: This
was a retrospective analysis of patients with craniofacial fibrous dysplasia who underwent
surgery between 1997 and 2012. Surgical treatment was individualized according to patient
age, the involved anatomical site (zones I-IV), aesthetic and/or functional impairment,
and the preferences of the patients and surgical team. The surgical results were classified
on the basis of the Whitaker system. Results: Ten, 1, 1, and 1 patients with zone I, zone
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should be individualized.

INTRODUCAO

Displasia fibrosa ¢ um tumor dsseo benigno, caracteri-
zado pela substituig@o da estrutura 6ssea normal por tecido
fibroso anormal'2. Essa entidade ¢é responsavel por aproxi-
madamente 2%-3% de todos os tumores derivados de tecidos
0sseos, podendo comprometer um (forma monostotica;
representa aproximadamente 70%-80% dos casos) ou varios
ossos (forma poliostética), incluindo o esqueleto craniofacial
(incidéncia de 10%-25% e 50%-90% nas formas monostotica
e poliostotica, respectivamente) ',

A displasia fibrosa craniofacial aparece tipicamente na
infincia e apresenta um crescimento tumoral lento e indolor,
acarretando comprometimento estético (assimetria cranio-
facial) e déficits funcionais, tais como: obstrucdo das vias
acreas superiores, distarbios da denti¢do, oclusdo dentaria e
visdo, distopia orbitaria e exoftalmia, dependendo do cres-
cimento tumoral e das estruturas envolvidas!?.

Os principais objetivos do tratamento da displasia fibrosa
craniofacial sdo corrigir ou prevenir os déficits funcionais
e restaurar a estética do contorno craniofacial'?. Embora a
intervencdo cirurgica venha sendo considerada a principal
modalidade terapéutica'?, existem divergéncias quanto a
estratégia cirargica ideal. Os algoritmos terapéuticos sdo
distintos®* ¢ alguns centros de cirurgia craniofacial sdo a
favor de ressecgdes Osseas amplas com reconstrugdo dssea
imediata (abordagem cirurgica radical)*S, enquanto outros
sdo a favor de desgaste, curetagem e/ou modelagem 6ssea
(abordagem cirargica conservadora)’®. Além disso, os dife-
rentes estudos?? sdo controversos no que diz respeito a neces-
sidade de descompressao orbitaria profilatica e a realizacao
do tratamento cirirgico em criancas.

Em 2007, nosso grupo’ reportou o tratamento cirtrgico
em dois tempos de uma forma de displasia fibrosa fami-
liar hereditaria conhecida como querubismo. No entanto,
até onde sabemos, ¢ escassa a literatura nacional que trate
especificamente das divergéncias existentes no tratamento
cirargico da displasia fibrosa craniofacial ndo-hereditaria'®!!,
ainda que os aspectos demograficos, clinicos, histopatold-
gicos, radiograficos e tomograficos tenham sido caracteri-
zados previamente!'%'3,

I, zone I/1I, and zone I/IV involvement, respectively, were included in the study. In total,
conservative surgeries and 9 radical surgeries were performed for the treatment of primary
bone tumors. There was 1 surgical complication, and 6 recurrences were identified during
the postoperative follow-up period. The global average of surgical outcomes, according to
the Whitaker scale, was 1.69 + 0.94. Conclusions: According to the experience and surgi-
cal results presented in this study, the surgical approach for craniofacial fibrous dysplasia

Keywords: Fibrous dysplasia of bone. Bone neoplasms. Surgical procedures, operative.

Portanto, o objetivo do presente estudo foi apresentar a
experiéncia de uma institui¢ao de cirurgia plastica craniofa-
cial brasileira na abordagem cirurgica da displasia fibrosa
craniofacial ndo-hereditaria.

METODO

Foi realizado um estudo retrospectivo observacional dos
pacientes com displasia fibrosa craniofacial ndo-hereditaria,
atendidos no Instituto de Cirurgia Plastica Craniofacial do
Hospital SOBRAPAR, entre 1997 e 2012. Os prontuarios
médicos de todos os pacientes com displasia fibrosa cranio-
facial foram revisados, apos aprovagio pelo Comité de Etica
e Pesquisa em Humanos do Hospital SOBRAPAR. Apenas
os pacientes com confirmagdo clinica, radiologica e histo-
logica de displasia fibrosa dssea, tratados cirurgicamente
pelo mesmo grupo de cirurgides plasticos com formagao
e filosofia semelhantes e que ndo perderam o seguimento
pos-operatdrio, foram incluidos. Aspectos demograficos, cli-
nicos e cirurgicos foram averiguados por meio de registros
médicos, fotografias e consultas clinicas com todos os pa-
cientes incluidos.

Os pacientes foram classificados de acordo com a escala
de comprometimento do esqueleto craniofacial pela displa-
sia fibrosa descrita por Chen & Noordhoff': zona I, regides
fronto-orbitaria, zigomatica e por¢ao superior da maxila;
zona II, couro cabeludo; zona III, base do cranio, incluindo
a parte petrosa do osso temporal, as regides pterigoide e
mastoide e o osso esfenoide; e zona IV, regides dentoal-
veolar da maxila e mandibular (Figura 1).

Intervencoes Cirurgicas

Todos os pacientes foram submetidos a cirurgias conser-
vadoras (desgaste 0sseo) ou radicais (ressec¢des completas
dos ossos displasicos e reconstrugdo 6ssea imediata) por meio
de abordagem extraoral e/ou intraoral, sob anestesia geral,
com o objetivo de corrigir déficits funcionais e melhorar a
estética craniofacial quando as deformidades eram exube-
rantes e comprometiam as relagdes interpessoais dos doentes.
As decisoes sobre as abordagens cirurgicas foram indivi-
dualizadas com base na idade dos pacientes, na localizagdo
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anatomica da doenca, na presenga de distopia orbitaria, e nas
preferéncias dos pacientes (ou dos pais, quando indicado) e
dos cirurgidoes. Todos os pacientes foram acompanhados
regularmente apos as intervengdes cirurgicas por conta
do risco de recidiva tumoral e potencial de transformacao
maligna. A necessidade de novas intervengdes para o trata-
mento de recidivas baseou-se nos sintomas ¢ na evolugdo
radiografica da doenga.

Os resultados das intervengdes cirurgicas iniciais/princi-
pais foram graduados de acordo com a escala de necessidade
de cirurgia adicional descrita por Whitaker et al.'”: categoria
I, ndo necessita de revisdo cirtirgica; categoria I, necessita
de pequenas revisdes cirurgicas do contorno craniofacial,;
categoria III, necessita de osteotomias adicionais amplas
(intervencdo cirurgica menor que a cirurgia inicial/prin-
cipal); e categoria IV, necessita de nova intervengao cirlr-
gica craniofacial completa, semelhante a cirurgia inicial/
principal.

Todos os dados foram compilados no programa Excel
para Windows (Microsoft Co., Estados Unidos). Para a ana-
lise descritiva, a média foi utilizada para variaveis métricas
¢ as porcentagens, para as variaveis categoricas.

RESULTADOS

Treze pacientes diagnosticados com displasia fibrosa
craniofacial nao-hereditaria foram incluidos neste estudo.
Sete (53,85%) pacientes eram do sexo feminino e seis
(46,15%), do sexo masculino. Em cinco (38,46%) pacientes,
a displasia fibrosa foi considerada congénita (doenga dssea
presente desde o nascimento) e em oito (61,54%) pacientes
a média de idade no momento do aparecimento da displasia
fibrosa foi de 8,75 anos (3 meses a 25 anos). As médias de

Figura 1 — Representacdo esquemdtica da escala de
comprometimento do esqueleto craniofacial pela displasia fibrosa.
A esquerda, vista obliqua do esqueleto craniofacial. Ao centro,
vista obliqua da subdivisdo do esqueleto craniofacial: zona I,
regiodes fronto-orbitaria, zigomdtica e por¢do superior da maxila;
zona II, ossos da calota craniana; zona III, parte petrosa do osso
temporal, regides pterigoide e mastoide e parte do osso esfenoide;
e zona IV, regides dentoalveolar da maxila e mandibular.

A direita, vista supracraniana obliqua do esqueleto craniofacial
demonstrando a base do cranio (zona III).

idade dos pacientes no momento da primeira intervengao
cirtirgica craniofacial e no momento da coleta de dados para
este estudo foram de 16,92 + 6,92 anos (7 anos a 28 anos) e
22,42 + 8,91 anos (9 anos a 36 anos), respectivamente.

Todos os pacientes apresentaram assimetria progressiva
do contorno craniofacial, sendo essa a principal razdo pela
qual procuraram atendimento especializado. Dez (76,92%)
pacientes tinham comprometimento de um unico osso (forma
monostotica), enquanto trés (23,08%) tinham doenca em mais
de um osso (forma poliostética). Dez (76,92%) pacientes
apresentaram acometimento da zona I, um (7,69%) da zona
IT, um (7,69%) das zonas I e III, e um (7,69%) das zonas I e
IV. Um (7,69%) paciente apresentou sindrome de McCune-
-Albright (displasia fibrosa poliostética, puberdade precoce
e pigmentacdo cutdnea anormal) e outras anormalidades
congénitas associadas (fissura labiopalatina, macrostomia,
microtia unilateral, apéndices pré-auriculares e hipoplasia
malar bilateral). A histéria familiar foi normal em todos os
pacientes. Nao houve degeneragdo maligna em nenhuma das
analises histopatoldgicas desta série.

No total, 18 cirurgias craniofaciais (1 a 3 intervengdes
cirtirgicas/paciente; 9 cirurgias conservadoras e 9 cirurgias
radicais) foram realizadas para o tratamento de tumores 6sseos
primarios, de acordo com a gravidade do acometimento
estético e/ou funcional (Figuras 2 a 6). Sete (53,85%) pa-

Figura 2 — Paciente portadora de sindrome de
McCune-Albright, com 27 anos de idade. Em A, vista frontal
revelando comprometimento da zona I pela displasia fibrosa

craniofacial. Em B, imagem mostrando deformidades na

extremidade do membro superior esquerdo.
Em C, vista de costas revelando manchas café com leite.
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A

Figura 3 — Em A, tomografia de cranio com reconstrugdo
tridimensional da mesma paciente da Figura 2, revelando
abaulamento temporal decorrente do aumento da espessura do
0sso inerente a substitui¢do de osso normal por tecido fibroso.
Em B, corte tomografico no plano axial demonstrando
comprometimento da base do cranio (zona I1) com infiltragdo da
sela turcica, o que leva a alteragdo do mecanismo de
regulagdo hormonal pela hipdfise.

| i &

Figura 4 — Em A, imagem pré-operatoria da regido orbitaria
de paciente com comprometimento da zona I pela displasia
fibrosa craniofacial, evidenciando distopia orbitdria (angulagdo
do tragado vermelho). Em B, imagem da regido orbitaria
evidenciando auséncia de distopia orbitaria (padrdo retilineo do
tracado vermelho) apos intervengdo cirurgica radical.

cientes foram submetidos a desgaste dsseo (intervengao con-
servadora) exclusivo; quatro (30,77%), a resseccdo Ossea
extensa associada a reconstrucdo imediata do defeito 6sseo
(intervengao radical); e dois (15,38%), a ambas as técnicas
(radical e conservadora) (Tabela 1).

Obteve-se importante melhora funcional e da aparéncia
craniofacial global nos 13 pacientes avaliados. A média
global dos resultados cirurgicos classificados de acordo com
a escala de Whitaker foi de 1,69 + 0,94, sendo oito (61,54%)
pacientes classificados como categoria I, um (7,69%) como
categoria II, e quatro (30,77%) como categoria III.

O tempo de seguimento pods-operatério médio foi de
5,92 +3,55 anos (1 ano a 15 anos). Dois (15,38%) pacientes
(zona I) apresentaram comprometimento visual durante o
seguimento pds-operatorio: um (7,69%) apresentou déficit
visual passageiro e outro (7,69%) evoluiu com déficit visual
permanente, mesmo apos ter sido submetido a craniectomia

Figura 5 — Em A, imagem frontal pré-operatoria de paciente com
comprometimento da zona I pela displasia fibrosa craniofacial.
Em B, imagem frontal pos-operatoria evidenciando significativa
melhora do contorno craniofacial apos interven¢do

cirurgica conservadora.

Figura 6 — Em A, imagem obliqua pré-operatoria do mesmo
paciente da Figura 5. Em B, imagem obliqua pos-operatoria
evidenciando significativa melhora do contorno craniofacial apos
intervengdo cirurgica conservadora.

descompressiva e descompressdo do nervo oOptico. Seis
(46,15%) pacientes tiveram recidiva no sitio anatomico
primariamente acometido pela displasia fibrosa durante
o seguimento poés-operatorio. Todas as recidivas foram
evidenciadas em pacientes submetidos a intervengdes ci-
rurgicas conservadoras. Nao foram evidenciadas novas tu-
moragdes Osseas em sitios anatdmicos diferentes durante
0 seguimento.

Houve apenas uma (5,56%) complicacdo (hematoma
do sitio cirurgico) apos interveng¢do cirtirgica conservadora
(desgaste 0sseo da regido frontal). Todos os pacientes conti-
nuam em seguimento no Hospital SOBRAPAR.

Rev Bras Cir Plast. 2013;28(3):444-50
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Tabela 1 — Procedimentos cirrgicos realizados nos pacientes com displasia fibrosa craniofacial (n = 13).

. Idade (anos) no momento Resseccio cirtirgica do tumor priméario .
Pacientes . . . . Forma - Recidiva
da primeira cirurgia Conservadora Radical

Zona I

Paciente 1 11 Poliostotica + ++ -

Paciente 2 28 Monostotica - + -

Paciente 3 14 Monostotica + - +

Paciente 4* 17 Monostbtica + - +

Paciente 5 7 Monostotica + - +

Paciente 6 13 Monostoética + - -

Paciente 7 15 Monostética + - -

Paciente 8 23 Monostotica - + -

Paciente 9 11 Monostoética + - +

Paciente 10 26 Monostbtica - + -
Zona II

Paciente 11 11 Monostoética + - +
Zonas I e 111

Paciente 12** 27 Poliostotica + ++ +
Zonas [ e IV

Paciente 13 17 Poliostotica - ++ -
Total 9 9 6

+ Realizado. - Nao realizado. * Submetido a descompressao do nervo optico. ** Sindrome de McCune-Albright.

DISCUSSAO

Displasia fibrosa ¢ o tumor 6sseo craniofacial mais comum
na pratica dos cirurgides plasticos'’. A doenga acomete prin-
cipalmente o sexo feminino’*!'® e aproximadamente 1,5%-
5,40% dos pacientes com displasia fibrosa craniofacial apre-
sentam associagdo com a sindrome de McCune-Albright*>!¢,
semelhante ao reportado em nosso estudo.

O pilar terapéutico da displasia fibrosa craniofacial ¢ a
intervengéo cirtrgica>'7'8, sendo importante mencionar que
esse tratamento € envolto por controvérsias, tais como a ne-
cessidade de descompressdo orbitaria profilatica, o melhor
tipo de abordagem cirurgica (conservadora ou radical) e a
realizagdo de intervengdo cirurgica em criangas?.

A consequéncia mais dramatica da displasia fibrosa
craniofacial ¢ o déficit visual secundario a compressao do
nervo optico (presente em até 50%-90% dos pacientes),
existindo debate quanto a necessidade de descompressdo
profilatica do nervo o6ptico, principalmente quando a visao
dos pacientes é normal>3->!*2°, Em decorréncia do potencial
risco de comprometimento visual e atrofia do nervo 6ptico,
a descompressdo profilatica foi historicamente indicada
em pacientes assintomaticos com evidéncia radiologica de
compressdo do nervo 6ptico?!'. Entretanto, uma recente me-
tanalise? revelou que a cirurgia descompressiva nos pacien-
te assintomaticos foi associada a deterioracdo da acuidade
visual. Na verdade, o estreitamento do canal do nervo optico

pela displasia fibrosa 6ssea por si s6 nao esta relacionado a
perda visual, pois 95% dos pacientes permanecem com a
visdo normal apesar da compressdo tumoral extrinseca'®.
Além disso, estudos mais atuais®?® revelaram que aproxi-
madamente 67%-84% dos pacientes com comprometimento
visual submetidos a cirurgia descompressiva apresentam
melhora da acuidade visual.

Desse modo, nds e outros grupos*® temos indicado a des-
compressdo cirurgica do canal optico apenas em pacientes
com envolvimento orbitario e comprometimento da acuidade
visual. Nesse contexto, Chen et al.?! definiram a indicagdo
de cirurgia descompressiva do nervo optico: perda visual
progressiva e gradual e perda visual subita (dentro de 1
semana) sdo consideradas indicac¢des absolutas para descom-
pressdo cirtirgica imediata; perda visual rapida (dentro de
2 a 3 semanas), criangas ou adolescentes sem perda visual
mas com evidéncia radiografica de redu¢do do canal 6ptico
(por causa do crescimento progressivo dos tumores 6sseos),
e adultos sem perda visual, mas com evidéncia radiografica
de redugdo do canal dptico e com displasia fibrosa ativa sdo
indicagdes relativas. A semelhanca de outros®2*? temos
adotado apenas alguns aspectos desses?' em nossa pratica. Os
pacientes assintomaticos, com comprovag¢ao tomografica de
tumoracdo dssea ao redor do nervo dptico, t€ém sido acompa-
nhados regularmente com avaliagao da funcdo visual>¢20-22,
enquanto aqueles com déficit visual com duragdo inferior a
1 més té€m sido submetidos a cirurgia descompressiva, pois
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a intervencdo parece ser inutil em situagdes nas quais a acui-
dade visual é comprometida por mais de 1 més>.

No presente estudo, o tinico (7,69%) paciente submetido
a descompressdo do nervo Optico duas semanas apos ter
iniciado com amaurose unilateral evoluiu com déficit visual
unilateral permanente. Outros estudos>*° também reportaram
que os déficits visuais podem permanecer nos pacientes com
comprometimento visual, mesmo se submetidos a intervengao
descompressiva dentro do periodo de 1 més.

Assim como no presente estudo, a maioria dos autores*>!¢-18
tem encontrado que a recidiva da displasia fibrosa ¢ maior
nos pacientes tratados com a abordagem conservadora
(25%-80%). Embasados nisso, diferentes autores>® tém reco-
mendado a cirurgia radical como a principal modalidade
terapéutica cirurgica, mesmo com risco significativamente
maior de sangramento no intraoperatorio’.

Nesse contexto, como o espectro de apresentacdo clinica
da displasia fibrosa craniofacial ¢ amplo, dependendo do sitio
envolvido e da extensdo tumoral'®, a escolha da abordagem
cirargica deve ser criteriosamente realizada'’. Acreditamos
que, somados a relevancia da recidiva, outros aspectos como
idade, sitio 6sseo acometido, comprometimento funcional
e/ou estético, preferéncias dos pacientes, familiares e expe-
riéncia da equipe cirurgica devem ser considerados antes da
tomada de quaisquer decisdes>”'°. Ou seja, o tratamento deve
ser individualizado para cada situagao clinica particular>*?3,

Historicamente, recomenda-se aguardar a estabilizagdo
do crescimento dsseo displasico apos a puberdade para tratar
cirurgicamente os pacientes com displasia fibrosa craniofa-
cial'®!®, Entretanto, como o comprometimento craniofacial é

devastador, tanto para as relagdes interpessoais como para a
fungdo das criangas, tal adiamento tem sido cada vez menos
aceito!'®!8, Assim, a intervengdo cirurgica precoce torna-
-se necessaria e logica a medida que as tumoragdes Osseas
comprometem a funcdo e a estética dos pacientes'®, sendo
importante mencionar que a fun¢do ¢ mais relevante que a
estética, no ambito da indicagdo cirtrgica®®!%.

Desse modo, nosso grupo tem abordado os pacientes com
displasia fibrosa craniofacial com a seguinte filosofia: lesdes
na base anterior do cranio (fossas cranianas anterior e média)
tém recebido intervencao radical; e lesdes na base posterior
do cranio (fossa craniana posterior) tém sido conduzidas
com cirurgia conservadora, pela dificuldade em se obter um
acesso cirirgico para retirada completa do tumor/recons-
trucdo. Lesdes das regides orbitaria, zigomatica, maxilar
e mandibular (zonas I e IV) em pacientes com menos de 7
anos de idade, sem qualquer comprometimento visual, tém
sido tratadas conservadoramente, pois as osteomias podem
comprometer o desenvolvimento da denticdo. Como as fun-
¢des mastigatoria e/ou respiratoria sdo raramente afetadas
pelo comprometimento da zona IV, a cirurgia radical pode
ser protelada até o crescimento craniofacial ficar mais esta-
belecido e mais proximo do término. Assim, como apos os 7
anos de idade 85% do crescimento do esqueleto craniofacial
esta completo®, qualquer cirurgia radical terd menor impacto
no crescimento facial. A presenca de déficit visual com inicio
ha menos de 14 dias em pacientes com acometimento da
zona I ¢ fator indicativo de cirurgia radical (Figura 7)>4614.23,

Neste estudo, os resultados cirtrgicos avaliados com a
classificagdo de Whitaker's seguiram a tendéncia de outra
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Déficit visual
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Déficitvisual

Displasia fibrosa craniofacial
L
T T ]
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Figura 7 — Algoritmo terapéutico para o tratamento cirurgico da displasia fibrosa craniofacial.
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experiéncia recentemente publicada’. Em ambos os estudos,
os resultados consequentes a opgdo terapéutica (conserva-
dora e radical) foram classificados, em média, como categoria
I de Whitaker (sem necessidade de revisdo cirargica). No
entanto, como o sistema de classificagdo de Whitaker avalia
o resultado cirrgico obtido em um momento especifico
(avaliagdo estatica), e a displasia fibrosa craniofacial, carac-
teristicamente, apresenta crescimento progressivo (processo
dindmico), os resultados descritos por nds e outros® podem
sofrer modificagdes a medida que o tempo de seguimento
pos-operatdrio aumenta. Portanto, mesmo que um paciente
tenha sido classificado como categoria I, este deve ser acom-
panhado regularmente por um longo periodo, pois existem
os riscos de aparecimento de novas lesdes Osseas, recidivas
e degeneragdo malignal>81617,

CONCLUSOES

Neste estudo retrospectivo, apresentou-se um algoritmo
de tratamento da displasia fibrosa craniofacial, baseado na
experiéncia de 16 anos. De acordo com os resultados cirtr-
gicos apresentados e discutidos, a abordagem cirtirgica desses
pacientes deve ser individualizada e obedecer a critérios
predeterminados de preservagdo da funcdo e da harmonia e
estética faciais.
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