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Resumo:

A Displasia Fibrosa (DF) é uma das lesdes fibro-6sseas dos maxilares mais
comuns e é caracterizada pela substituicdo do osso normal por uma proliferacao
excessiva de tecido conjuntivo fibroso celularizado entremeado por trabéculas
Osseas irregulares. Pode acometer somente um osso, variante monostotica ou
mais raramente dois ou mais 0ssos, sendo denominada de DF poliostética. Para
esta ultima variante, 2 sindromes sao relatadas, McCune-Albright que representa
a associacao de multiplas lesbes Osseas, pigmentacdes café-com-leite e
disturbios enddécrinos e a sindrome Jaffe-Lichtenstein, caracterizada por
multiplas manifestagdes 6sseas em associacdo com maculas café-com-leite. O
presente trabalho relata o caso de um paciente que procurou o ambulatério de
estomatologia devido aumento volumétrico assintomatico do lado direito da
mandibula. Exames clinicos e imaginologicos, seguido de bidpsia, revelaram que
0 paciente portava a sindrome de Jaffe-Lichtenstein em associagao rara com

cisto 6ésseo simples.

Palavras-Chave: Ossos e osso, Maxilares, Medicina Oral.

Introdugao:

A displasia fibrosa (DF) é uma leséo fibro-6ssea caracterizada pela
substituicdo do osso normal por um crescimento desordenado de tecido
conjuntivo fibroso entremeado com trabéculas dsseas imaturas’, tal fenGmeno
ocorre de forma lenta e progressiva. O reconhecimento desta alteragéo foi feito
por Recklinghausen em 1891°, porém, somente em 1937 McCune and Bruch
propuseram a necessidade do reconhecimento como uma leséo distinta e em

1938 houve a implantacao do termo “Displasia Fibrosa” por Lichtenstein®.



Apesar da etiologia confusa muito tem sido explicado através da
associagao com a mutacao ativadora no gene GNAS1, que codifica a proteina
Gsa e altera sitios criticos para a atividade GTPase, que cria a persistente
ativacdo da adenilato-ciclase por deficiéncia da enzima e mantém niveis
elevados de AMPc, que podem estimular hiperplasia celular e hipersecre¢ao de
horménio de crescimento e horménios da tiredide* Classificada de acordo com
a quantidade de ossos envolvidos, a displasia fibrosa monostética € assim
chamada quando somente um osso € acometido, o que corresponde a 80% dos
casos de DF e comumente envolve os ossos gnaticos. O termo displasia 6ssea
poliostotica se aplica quando ha a abrangéncia de dois 0ssos ou mais, possuindo

variantes sindrémicas, McCune-Albright e Jaffe-Lichtenstein.

A sindrome de McCune-Albright caracteriza-se na presenca de displasia
fibrosa poliostética, alteracdes enddcrinas e pigmentagdes cutaneas intituladas
de “maculas café-com-leite”. O disturbio endécrino mais comum é o
desenvolvimento sexual precoce principalmente em meninas, porém ha outros
descritos como acromegalia, hipertireoidismo, hiperparatireoidismo e
hiperprolatinemia. = A sindrome de Jaffe-Lichtenstein envolve a variante
poliostética da displasia e as pigmentagdes cutadneas “café-com-leite” sem

acometimentos enddcrinos.

Com raros achados documentados na literatura, ocasionalmente em
exames radiograficos de displasias fibrosas € possivel encontrar uma
radiolucidez incompativel com a progressdo natural da doenga, com
caracteristicas que remetem a cistos sendo analoga a cavidade éssea idiopatica
no interior de lesdes displasicas®. O cisto 0sseo simples ou cavidade dssea
idiopatica € uma cavidade 6ssea vazia contendo fluido sanguinolento, livre de
tecido epitelial verdadeiro e de etiologia controversa, geralmente diagnosticado

em exames radiograficos de rotina®’.

Relato do caso:

Paciente do sexo masculino, 43 anos de idade compareceu ao

ambulatério de Estomatologia da Faculdade de Odontologia da Universidade
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Federal de Uberlandia com um aumento volumétrico assintomatico do lado
direito da face com crescimento aproximado de 10 meses sem qualquer fator
etioldgico presente ou relatado. No exame clinico intra-oral pdde ser observado
um abaulamento na regido de molares e pré-molares da mandibula mantendo
as caracteristicas normais da mucosa alveolar, sem fator etioldgico evidente ou

relatado.

O paciente portava uma tomografia computadorizada helicoidal na qual
foi possivel observar areas compativeis com aspecto de vidro fosco ou despolido
acometendo diversos o0ssos craniofaciais, tais como a maxila, mandibula,
temporal, parietal, zigomatico e esfenoide, além de uma lesao unilocular e
hipodensa no corpo mandibular direito (Figura 1A, 1B, 1C) causando
consideravel afinamento de corticais .No mesmo atendimento, o paciente foi
submetido a uma radiografia panoramica que permitiu a confirmacgao de areas
compativeis com o aspecto de vidro fosco ou despolido, além de grande lesao
radiolucida, de limites relativamente bem definidos, abrangendo desde a regido
do dente 46 ausente até a metade do ramo ascendente do lado direito associada
a consideravel afinamento da cortical basilar (Figura 2). O paciente foi
questionado sobre a possibilidade de ter manchas pelo corpo, respondendo
positivamente em relacao ao lado direito. Também relatou ter tido diversas
fraturas Osseas ao longo da vida e evidente alteragdo da marcha devido
encurtamento da perna direita e certa hipoplasia esquelética do mesmo lado
(Figura 3).

Novos exames radiograficos do corpo foram solicitados evidenciando
alteragdes morfolégicas no esqueleto com o aspecto de vidro fosco ou despolido
no umero, escapula, fémur, tibia e fibula do lado direito. Vale destacar a

presencga de placas de sustentagcdo no fémur fraturado no passado (Figura 4).

Diante dos achados clinicos e imaginoldgicos encontrados, uma primeira
hipotese de diagndstico considerada foi da DF poliostética com a sindrome de
Jaffe-Lichtenstein. Importante ressaltar que o paciente negou qualquer alteragéo
enddcrina ou puberdade precoces e exames laboratoriais solicitados revelaram
apenas um aumento dos niveis da fosfatase alcalina (295,00 U/L — valor de
referéncia 40-129 U/L). Para melhor investigagdo da lesdo mandibular, uma



pungéo aspiratoria mostrou positividade exclusivamente para sangue no interior
da lesao radiolucida. Uma exploragao cirurgica imediatamente subsequente
permitiu identificar uma cavidade Ossea vazia na regido e a bidpsia por
trefinamento das margens 0sseas da lesdo foi compativel com les&o fibro-6ssea
benigna sugestiva de displasia fibrosa. Entdo o diagndstico final considerando
as duas condi¢des encontradas foi da sindrome de Jaffe-Lichtenstein associada

com cisto 6sseo simples no corpo mandibular do lado direito.

No retorno apdés uma semana, o paciente apresentou um quadro de
osteomielite com fistula e drenagem de colegdo purulenta, justificando a
prescricao antibiotica de Cloridrato de Clindamicina 300mg de 8 em 8 horas
durante 7 dias associado a bochecho com Digluconato de Clorexidina a 0,12%
2 vezes ao dia durante 7 dias. Apds o tempo de terapéutica ndo houve regressao
do quadro algico e da drenagem purulenta. Para neoformagéo 6ssea na regido
do cisto 6sseo simples, uma curetagem foi realizada com cobertura prévia
Cloridrato de Clindamicina 300mg de 8 em 8 horas, para que nao houvesse novo
quadro de osteomielite no osso displasico. Radiografias panoramicas de
acompanhamento, pos curetagem, de 3 meses e 1 ano mostraram excelente
neoformacéo dssea na regido do cisto ésseo simples (Figura 4) e auséncia de

novas intercorréncias.
Discussao:

A displasia fibrosa é um tipo de lesao fibro-6ssea que muito comumente
tem os ossos gnaticos como seu sitio principal de manifestacdo. E uma
enfermidade resultante de uma mutacéo pds zigética do gene GNAs1, sendo
que a gravidade da manifestagdo clinica atingindo um uUnico osso ou varios
0ss0s, esta relacionada com o padrao de distribuicdo das células que carregam
o alelo mutado durante a vida fetal ou pds-natal em que ocorre a mutagao do
gene?.

O presente relato mostra o caso de um paciente que aos 43 anos de idade
procurou atendimento odontolégico devido abaulamento mandibular presente,
mas que nao sabia até entdo da condigdo genética que tinha culminado com a

manifestacdo da sindrome de Jaffe-Lichtenstein, muito embora tenha passado
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por diversos atendimentos médicos devido suas frequentes fraturas osseas
decorrentes de um esqueleto enfraquecido. Chama a atengédo também, a grande
quantidade de dentes extraidos do paciente explicando a ida por diversas vezes
a consultérios odontologicos, fato que ndo permitiu com que fosse alertado para
as alteracbes Osseas que apresentava. A raridade da sindrome somado a
eventuais negligéncias dos profissionais de saude podem justificar o diagndstico
tardio.

As displasias fibrosas predominantemente manifestam-se com a variante
monostética (aproximadamente 80%) tendo grande prevaléncia de
acometimento nos ossos gnaticos. Usualmente, sdo encontradas lesdes
unilaterais com destaque para a maxila. O presente caso, traz uma série de
particularidades que o tornam de grande raridade. O paciente apresentava as
denominadas manchas café-com-leite e manifestacbes nos ossos craniofaciais
e em diversos ossos do esqueleto, acometendo sempre o lado direito do seu
corpo. Ademais a estas manifestagdes, havia a associagao rara de uma outra
condigdo Ossea patoldgica dos maxilares, o cisto ésseo simples ou cavidade
Ossea idiopatica. Esta enfermidade tem bastante associagdo com outro tipo de
lesao fibro-6ssea, a displasia cemento-6ssea, mas o envolvimento com a DF é

raro e poucos casos estao relatados na literatura mundial.

Os tratamentos empregados na DF sdo amplamente discutidos na
literatura e vao desde intervengdes cirurgicas, acompanhamento até
suplementagdes com bifosfonatos®. A plastia dssea é utilizada para devolver a
estética da regido acometida.

O acompanhamento é usualmente a escolha para lesdes pequenas ou
que nao afetam estético-funcionalmente o paciente, as lesdes tendem a se
estabilizar com o tempo e 0 avango da maturagao 6ssea interna da lesao. Alguns
estudos mostram uma resposta no fortalecimento dos ossos afetados a partir do
uso de medicamentos a base de Bifosfonatos como pamidronato intravenoso e

o alendronato via oral, inclusive diminuindo a sintomatologia quando presente®.
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No presente estudo, o paciente procurou atendimento porque achou
estranho o abaulamento mandibular ocorrido, muito embora n&o se incomodasse
esteticamente com a discreta assimetria facial percebida. Embora tivesse
passado por fraturas esqueléticas durante sua vida, relatava ter uma vida normal
e apenas dizia ter maiores cuidados para que nao ocorressem novas
possibilidades de traumas. Importante ressaltar que as condi¢cdes de higiene do
paciente ndo eram ideais e durante todo o acompanhamento ele foi bem
orientado a zelar pelos dentes ainda viaveis na cavidade oral, bem como vir a
utilizar uma prétese para recomposicdao da oclusido, fato este ainda em
andamento. Destacamos a importancia para o paciente de passar a conhecer a
préopria condicdo e assim evitar futuras intercorréncias, além do mesmo ter sido
orientado a procurar um médico ortopedista para melhor manutencéo dos ossos

displasicos.

Conclusao:

O presente trabalho trata da manifestacao rara da sindrome de Jaffe-
Lichtenstein em associagao igualmente rara com uma enfermidade
relativamente comum dos maxilares, o cisto 6sseo simples ou cavidade 6ssea
idiopatica. O conhecimento das varias aparicdes, complicacdes e associacoes
da Displasia Fibrosa € importante para garantir o diagndstico preciso e manejo
adequado desta doenca.
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Figura 1. 1a= Visao axial evidenciando aspecto de vidro fosco ou despolido acometendo
alguns ossos craniofaciais — esfenoide, temporal, zigomatico, occipital. 1b= Corte coronal
mostrando a expanséo da lesdo mandibular e ossos com displasia fibrosa do lado direito.1c =
Outra visdo axial de lesdo hipodensa no corpo mandibular direito causando afinamento basilar

Figura 2: Radiografica panorédmica evidenciando radiopacidade incomum do lado direito em
mandibula com expanséo 6ssea e margens difusas com aspectos de vidro fosco ou despolido.



Figura 3: visdo dorsal (a) das maculas café-com-leite com bordas irregulares do mesmo lado
dos acometimentos 6sseos. Visao frontal (b) das maculas que se interrompem na linha
mediana. Vista lateral (c) das pigmentagdes. Deformidade da perna direita (d) devido a lesdo

ossea.
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Figura 4: Umero(a); lliaco/Fémur (b); Tibia/Fibula (c). Em ambas imagens é possivel
visualizar as inUmeras lesdes compativeis a displasia fibrosa afetando os ossos longos.
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Figura 5: Radiografia panoramica (a) realizada apés 3 meses de acompanhamento
evidenciando neoformacgéao 6ssea de forma centripeta. Radiografia panoramica (b) apés 1 ano
de acompanhamento com aumento significativo da formagao éssea no interior do cisto 6sseo
simples com bom espessamento das cortais.



