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RESUMO

Os autores descrevem o caso de uma crianga do sexo masculino de 10 anos e que apresentou
abaulamento progressivo na regido parietal esquerda, percebido pela mae 15 dias antes de
procurar nossa clinica. Havia sido submetido a tomografia computadorizada do crédnio ha dois
anos, por causa de cefaléia, cujas imagens dos cortes mais altos mostrava discreto abaulamento
na regido parietal esquerda, que ndo fora notado na ocasido. A repeticdo do exame, solicitada por
noés, mostrou crescimento importante dessa lesdo. Foi submetido a craniectomia com exérese do
tumor 6sseo cujo exame anatomopatolégico revelou displasia fibrosa 6ssea.

Esse tumor 6sseo é raro e encontramos apenas sete casos descritos nesta regido. A evolugao é
lenta e progressiva, tendendo a se estabilizar na adolescéncia. Os autores discutem a
etiopatogenia, o diagndéstico diferencial, a classificacdo e o tratamento.
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ABSTRACT

Osseous fibrous dysplasia isolated on parietal location. Case report and review of the
literature

The authors report the case of a 10-year-old boy with diagnosis of left superficial parietal skull
tumor. He had been submitted to a CT scan elsewhere, two years earlier, because of headaches
which showed a slight bulging on the left parietal bone. This alteration was not considered as
relevant at that time. In the CT repeated at admission now, the lesion showed a significant growth.
A craniectomy was performed to remove the lesion and the pathological findings revealed an
osseous fibrous dysplasia.

This is a rare disease and should be considered in the differential diagnosis of osseous tumors of
the skull. The authors could find only seven cases of isolated parietal bone fibrous dysplasia

reported in the literature.
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Introdugao

Displasia fibrosa 6ssea (DFO) ¢ uma doenga rara,
de carater benigno. Lichtenstein'’, em 1938, descreveu
essa doenca, pela primeira vez, caracterizada por lesdes
fibrosas expansiveis que podem afetar um tnico ou
multiplos ossos, associada ou ndo a endocrinopa-
tias?*. Pode cursar assintomatica ou causando
deformagoes, fraturas e/ou compressao nervosa.

Ha trés padrdes clinicos distintos que, as vezes,
podem ser superponiveis:

1. Displasia fibrosa mondstea (DFM) que cor-
responde a 70% dos casos. Apenas 20% localizam-se
na regido da cabeca e pesco¢o’; é mais comum na
infincia com estabilizac¢ao na puberdade.
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2. Displasia fibrosa polidstea (DFP) que abrange
cerca de 25% dos casos. Sabe-se que 50% a 100%
desses pacientes apresentam comprometimento dos
ossos cranio-faciais®. Manifesta-se tipicamente em
criangas antes dos 10 anos e diferencia-se da forma
monostea por ocorrer em dois ou mais 0ssos sem
continuidade.

3. Sindrome de Mc Cune Albright, mais rara,
compreende uma triade composta por DFP, pigmentagao
cutanea do mesmo lado da lesdo e puberdade precoce,
ocorrendo predominantemente no sexo feminino®.

Os ossos cranio-faciais, geralmente acometidos,
sdo, em ordem decrescente de freqiiéncia: maxilar,
frontal, mandibular, parietal e occiptaP?.



Apesar de ser um distirbio 6sseo incomum, o seu
conhecimento ¢ de grande importancia no diagndstico
diferencial com outras patologias.

Os autores discutem um caso de displasia fibrosa
oOssea parietal, ressaltando essa localizacdo rara, com
apenas sete casos relatados na literatura®!%11.12.18.20° A
etiopatogenia, o diagnoéstico diferencial, a classificagao
e o tratamento dessa lesdo sdo discutidos.

Relato de caso

Crianga do sexo masculino, 10 anos, com queixa de
abaulamento na regido parietal esquerda, percebido pela
mae 15 dias antes de procurar nossa clinica. Ha dois
anos, apresentou histdria de cefaléia quando realizou
tomografia computadorizada (TC) de cranio que
evidenciou, nos cortes mais altos, lesdo heterogénea,
comprometendo a tdbua Ossea externa e discreto
abaulamento parietal esquerdo, que ndo foi notado na
ocasido (Figura 1). Repetimos a TC de cranio em
fevereiro de 1999, que demonstrou crescimento
importante dessa lesdo (Figura 2). Foi submetido a
craniectomia, com exérese do tumor dsseo que infiltrava
a tdbua externa, diploe, matriz e tdbua interna. A lesdo
era sangrante e amolecida. O exame anatomopatologico
revelou displasia fibrosa 6ssea (Figura 3). Evoluiu bem
no pds-operatdrio, recebendo alta no quarto dia. Esta
sendo seguido ha dois meses sem recidivas.
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Discussao

Na DFO ocorre proliferagdo anormal de tecido
fibroso que substitui, lenta e progressivamente, uma
area localizada de osso. S0 aceitas trés principais
teorias para explicar a etiologia da DFO. Lichtenstein e
Jaffe'* (1942) descreveram a DFO como uma anor-
malidade primaria do desenvolvimento do mesénquima
na formagdo Ossea; essas modificagdes parecem
representar uma diferenciagdo incompleta das células
mesenquimais em osteoblastos. Schlumberger?' (1946)
caracterizou a DFO como disturbio do processo de
reparagdo normal na formagdo do osso que se segue
ao trauma e Thoma®* (1956) descreveu a DFO desen-
volvendo-se pelos residuos embrionarios no 0sso
previamente normal.

Algumas pesquisas indicam papel importante das
mutagdes genéticas e alteragdes bioquimicas na génese
dessa patologia. Sabe-se, por exemplo, que a sindrome
de Mc Cune Albright é causada por mutagdes do GNAS
1, gene que codifica a alfa-subunidade da proteina de
ligacdo guanina-nucleotideo (proteina-G). Essa
mutagdo ativa a adenilato ciclase e, conseqiientemente,
aumenta as concentragdes intracelulares de cAMP.
Acredita-se que esse aumento seja responsavel pelas
caracteristicas clinicas da sindrome de Mc Cune
Albright's. Ha, também, indicios de que o estrogénio
possa estar envolvido na modulagdo do metabolismo
6sseo em pacientes com DFO'. A gravidez parece
reativar as lesdes quiescentes!'s.

Figura 1 — Primeira TC de crinio mostrando discreto
abaulamento parietal esquerdo que, na ocasido, fora
interpretada como normal.

Figura 2 — Janela éssea da segunda TC de crdnio
mostrando comprometimento da tabua déssea interna e
externa, por lesdo heterogénea destrutiva e que ndo
ultrapassa os limites durais.
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Figura 3 — Fotomicrografia onde se identifica osteoblastos e
osteoclastos entremeados por tecido fibroso (400X, H&E).

Na variante monostea nao hé prevaléncia em relacdo
ao sexo, ocorrendo preferencialmente na infancia e
tendendo a estabilizar-se na puberdade. Os locais mais
acometidos, em ordem decrescente de freqiiéncia, sao:
costelas, fémur, tibia, maxilar, mandibula e cranio, sendo
raramente localizada nos ossos parietal e occiptal®.
Quanto menor a idade da primeira manifestagdo mais
progressiva serd a afeccdo.

A degeneragdo sarcomatosa ¢ rara e verificada em
0,5% dos casos; ocorre mais freqiientemente no sexo
masculino e na forma polidstea. Pode ocorrer 2 a 30
anos apos o diagndstico inicial e sua incidéncia ¢ maior
em pacientes que se submeteram a radioterapia prévia
e deve ser suspeitada quando a DFO estavel ou
recorrente produz dor ou se estende para os tecidos
moles adjacentes’. Os tumores secundarios mais
comuns da DFO sdo, em ordem decrescente de
freqiiéncia, o osteossarcoma (que representa 65% das
malignizagdes), o sarcoma, o condrossarcoma e o
sarcoma de células gigantes'’.

No crénio, em particular, as lesdes freqiientemente
apresentam crescimento progressivo e indolor, sem
sintomas neurolégicos'®. Embora a velocidade de
crescimento seja relativamente baixa e a neoplasia seja
histologicamente benigna, geralmente as lesdes tém
comportamento agressivo devido ao crescimento
exuberante e a erosdo 0ssea?’, como no caso apre-
sentado.

O diagnostico pode ser feito pela radiografia
simples, tomografia computadorizada, ressonancia
magnética e cintilografia 6ssea. E importante a
confirmagao histolégica da doenga!® para o diagnostico
diferencial com doenga de Paget, metastase osteo-
blastica, fraturas e osteoma’.

A radiografia simples, freqiientemente, evidencia
areas radiopacas com bordas regulares e zonas
radiotransparentes em seu interior, correspondentes a
fibrose, bem como areas de esclerose e hipertrofia
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osseas. A TC pode mostrar lesdes hiperdensas que
envolvem areas hipodensas correspondentes a fibrose.
A TC contrastada ndo evidencia aumento de densidade,
pois ha pouca neovascularizagdo nessas lesoes.

O tratamento de escolha da DFO ¢ a cirurgia
conservadora, recomendada quando os sintomas
neurologicos e os problemas estéticos estdo pre-
sentes'®. A taxa de recorréncia ¢ geralmente baixa,
ocorrendo mais freqiientemente na pré-adolescéncia,
podendo ser evitada pela excisdo cirtirgica ampla, ndo
havendo, porém, necessidade de extirpacao radical de
todo tecido displasico para que se obtenha um
resultado favoravel. A recidiva deve também ser
tratada cirurgicamente, respeitando-se os requisitos
funcionais e estéticos’.

Em razdo do aumento da reabsor¢ao osteoclastica
que ocorre na DFO, alguns autores propdem o
tratamento com pamidronato biofosfonado, com o
intuito de aliviar a dor 6ssea dos pacientes e reduzir a
velocidade da remodelagdo ossea'.

Os autores concluem que é necessario incluir essa
doenca no diagnostico diferencial das lesdes expan-
sivas da calota craniana. Lembrando-se sempre que
seu curso normalmente é benigno, a fim de evitar a
radioterapia complementar, o que poderia levar a
degeneragdo sarcomatosa.
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