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DISPLASIAS FIBRO-OSSEAS DOS MAXILARES

RESUMO

A displasia fibrosa em conjunto com as displasias O6sseas dos maxilares
representam o grupo das displasias fibro-0sseas. Estas, apesar de partilharem as
mesmas caracteristicas histopatologicas e apresentarem uma substituicdo de 0sso
normal por tecido fibroso e conjuntivo, diferem nas suas manifestagdes clinicas, no seu
comportamento e tém abordagens terapéuticas diferentes.

A displasia fibrosa é uma doenca genética rara dos 0ssos e pode ser dividida em
3 subtipos: a monostdtica, que afecta um Unico 0sso, a poliostética, que afecta diversos
0ss0s concomitantemente e a craniofacial quando envolvem mdltiplos 0ssos
craniofaciais. Nos maxilares é caracterizada por uma expansdo 0Ossea assimétrica e
geralmente assintomatica da area afectada envolvendo maioritariamente a maxila. O seu
tratamento consiste em trés abordagens diferentes que envolvem a monitorizacdo
evolutiva, a terapéutica cirdrgica e a terapéutica medicamentosa.

As displasias 6sseas sdao um grupo de lesdes, idiopéaticas, ndo-neoplésicas,
localizadas nas areas de suporte dos dentes ou no processo alveolar edéntulo dos
maxilares. Sdo mais frequentemente diagnosticadas em mulheres de raca negra e de
meia idade e apresentam-se sobre trés formas clinicas: a displasia 6ssea focal, a
displasia Gssea periapical e a displasia 6ssea florida. Apesar das DO aparentemente
representarem apenas variantes do mesmo processo patoldgico, sdo diferenciadas com
base em caracteristicas clinicas e radioldgicas e na extensdo do envolvimento das zonas
afectadas. No seu diagndstico, para além da anélise clinica e radiogréfica, os dados
demogréficos juntamente com a realizacdo de testes de vitalidade sdo importantes
parametros de diagndstico. As diferentes formas de DO sdo geralmente auto-limitadas e
assintomaticas e por isso ndo requerem qualquer tipo de tratamento a ndo ser que
ocorram complicacdes, nomeadamente infeccdo do 0sso esclerotico.

E importante o médico-dentista estar familiarizado com este tipo de lesdes de

maneira a proporcionar o melhor tratamento e orientacao possiveis.

Palavras-Chave:

LesOes Fibro-0sseas

Displasia Fibrosa

Displasias Cemento-Osseas / Displasias Osseas (focal, periapical, florida)

Maxilares
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ABSTRACT

Fibrous dysplasia in combination with bone dysplasia of the jaws represent the
group of fibro-osseous dysplasias. Though they share the same histopathologic features
and present a replacement of normal bone by fibrous tissue and connective tissue, the
latter differ in their clinical manifestations, in their behavior and have different
therapeutic approaches.

Fibrous dysplasia is a rare genetic disorder of the bone and can be divided into
three subtypes: the monostotic, which affects a single bone, the polyostotic, affecting
several bones simultaneously and the craniofacial, when they involve multiple
craniofacial bones. In the jaws, it is characterized by an asymmetric and usually
asymptomatic bone growth in the affected area mainly involving the maxilla. Its
treatment consists of three different approaches involving the monitoring of its
evolution, surgical therapy and drug therapy.

The osseous dysplasias are a group of idiopathic, non-neoplastic disorders,
located in the support areas of the teeth or in the alveolar process in edentulous jaws.
They are most frequently diagnosed in black and middle-aged women and are presented
under three clinical forms: a focal osseous dysplasia, periapical osseous dysplasia and
florid osseous dysplasia. Although do apparently represent mere variants of the same
disease process, they are differentiated based on clinical and radiological characteristics
as well as the extent of involvement of the affected areas. In its diagnosis, besides
clinical and radiographic analysis, demographic data along with the testing of vitality
are important diagnostic parameters. The different forms of osseous dysplasias are
generally self-limited and asymptomatic and, therefore, require no treatment unless
complications occur, namely the infection of the sclerotic bone.

It is important that the dentist is familiarized with this type of disorders so as to
provide the best possible treatment and guidance.

Keywords:

Fibro-osseous lesions

Fibrous dysplasia

Osseous dysplasias / Cemento-osseous dysplasia (periapical, focal, florid)

Jaws
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INDICE DE ABREVIATURAS E ACRONIMOS

AMPc Adenosina Monofosfato Ciclico
AINES Anti-inflamatorios néo esterdides
CFG Cementoma Familiar Gigantiforme
DF Displasia Fibrosa

DO Displasias Osseas

DFM Displasia fibrosa monostética
DFP Displasia fibrosa poliostotica
DFC Displasia fibrosa craniofacial
DOP Displasia ¢ssea periapical

DOF Displasia 6¢ssea focal

DO.FL Displasia 6ssea florida

FA Fosfatase alcalina sérica

Fig. Figura

FO Fibroma Ossificante

Gs G estimulatdria

IL-6 Interleucina 6

LFO Lesdo fibro-6ssea

OMS Organizacdo Mundial de Saude
PCR Polymerase Chain Reaction

TAC Tomografia Axial Computorizada

RM Ressonancia Magnética
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1. INTRODUCAO

Os maxilares diferem dos restantes 0ssos do esqueleto em alguns aspectos.
Embriologicamente, porque derivam em grande parte da proliferacdo de células da
neuroectoderme e, anatomicamente, porque abrigam 0s germes dentarios. Este Gltimo
facto contribuiu especialmente para que lesdes que ocorrem nos maxilares ndo ocorram
em qualquer outra parte do esqueleto (Slootweg, 2010). Estas lesdes incluem uma
variedade de quistos e tumores odontogénicos. Contudo, outras lesGes ndo estritamente
odontogénicas, como as lesdes fibro-6sseas, sdo frequentemente encontradas nos
maxilares (Slootweg, 2009).

Segundo a actual classificagdo da OMS, os tumores odontogénicos benignos séo
agrupados em quatro categorias, entre as quais as lesdes relacionadas com o 0sso. Estas
incluem o fibroma ossificante, a displasia fibrosa, as displasias dsseas, a lesdo central
das células gigantes, o querubismo, o0 quisto 0sseo aneurisméatico e o quisto 6sseo
simples (Barnes et al., 2005).

As lesBes fibro-6sseas dos maxilares representam clinicamente um grupo de
lesBes que partilham as mesmas caracteristicas histopatoldgicas. Este grupo de lesbes
compreende a displasia fibrosa, as displasias cemento-dsseas e o fibroma ossificante
(Waldron, 1993).

As displasias fibro-6sseas dos maxilares incluem a displasia fibrosa e as
displasias 6sseas, sendo que esta Ultima se subdivide em quatro subtipos: a displasia
Ossea periapical, a displasia Ossea focal, a displasia déssea florida e o cementoma
familiar gigantiforme (Barnes et al., 2005).

Para o correcto diagnostico e o tratamento destas lesdes é fundamental a
realizacdo de uma analise exaustiva dos aspectos clinicos, radiologicos e histologicos
(Obwegeser et al., 1973).
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2. OBJECTIVOS

O objectivo desta monografia, com base numa revisdo bibliografica sobre o
assunto, € descrever os dados mais relevantes sobre o diagndstico, caracteristicas
clinicas e abordagens terapéuticas das displasias fibro-6sseas dos maxilares de forma

especialmente orientada para o Médico Dentista.

3. METODOS

Este trabalho de revisdo da literatura foi realizado atraves de uma pesquisa
bibliogréafica executada nos motores de busca cientificos PUBMED, SCIENCEDIRECT
e B-ON, com as palavras-chave na lingua inglesa. Alguma bibliografia foi obtida na
biblioteca do Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil, na biblioteca
da Faculdade de Medicina Dentaria da Universidade de Lisboa e na biblioteca da

Faculdade de Medicina de Coimbra.
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4, RESULTADOS

4.1 LESOES FIBRO-OSSEAS DOS MAXILARES

A designacdo, lesdo fibro-6ssea dos maxilares, compreende um grupo
heterogéneo de lesbes que inclui lesdes de desenvolvimento, processos displasicos ou
reactivos e neoplasicos. Este grupo € categorizado, respectivamente, em displasia
fibrosa, displasias dsseas e fibroma ossificante (Waldron, 1993).

Como aspecto comum sdo caracterizadas pela substituicdo do osso normal por
tecido conjuntivo fibroso, contendo quantidades variaveis de tecido mineralizado neo-
formado (Waldron, 1993).

Devido a sua sobreposicdo clinica, radiolégica e histopatoldgica, gera
dificuldades na classificacdo, diagnostico e tratamento (Slootweg, 2010). O fibroma
ossificante, apesar de apresentar caracteristicas histopatoldgicas similares a displasia
fibrosa e as displasias 0sseas, tem comportamento biolégico distinto com diferencas na

abordagem terapéutica e no progndstico (Speight & Carlos, 2006).

4.2. DISPLASIA FIBROSA

A displasia fibrosa (DF) é uma lesdo fibro-6ssea benigna dos 0ssos, condicao
displasica na qual o 0sso medular normal € substituido por uma proliferacdo anormal de
tecido conjuntivo fibroso e trabéculas dsseas neoformadas. As lesbes da DF
devenvolvem-se durante a formacdo e crescimento do esqueleto e apresentam uma
evolucdo natural variavel (Waldron & Giansanti, 1973).

A DF pode afectar um Gnico 0sso ou diversos 0ssos concomitantemente e pode
ser dividida em 3 subtipos: a displasia fibrosa monostética (DFM), a displasia fibrosa
poliostética (DFP) e a displasia fibrosa craniofacial (DFC). A DFM € a designagéo
utilizada para descrever o processo que esta limitado a um Unico 0sso e a DFP aplica-se
aos casos em que ha envolvimento simultdneo de varios 0ssos. As lesbes maxilares,
quando envolvem multiplos o0ssos craniofaciais denomina-se displasia fibrosa
craniofacial (Barnes et al., 2005; DiCaprio & Enneking, 2005; Waldron, 1993).

O termo DFM pode ser aplicado nos casos em que a DF afecta apenas a
mandibula, contudo podera ndo ser aplicado quando afecta a maxila. Quando a DF na
maxila envolve o0ssos contiguos, denomina-se de DFC (Harris et al., 1962; Waldron,
1993; MacDonald-Jankowski, 2009). Neste tipo de lesdes, o termo craniofacial € mais

apropriado que o termo poliostotico porque a distribuigdo da lesdo esta restrita a 0Ss0s
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contiguos, numa area anatomicamente definida (Brannon & Fowler, 2001).

Dois dos padrfes de envolvimento 6sseo mais frequentes na DFC sdo o da
maxila-zigomatico-temporal-frontal-nasal e do frontal-esfenoide-temporal-zigomatico.
Podendo também afectar a base do cranio e 0s 0ssos da regido peri-orbitaria (Brannon &
Fowler, 2001) .

A forma polidstotica pode estar associada ao sindrome McCune-Albrigth (SMA),
ao sindrome Jaffe-Lichtenstein (SJL). O SJL é caracterizado por DFP e lesbes
pigmentadas tipo café-com-leite enquanto que na SMA observam-se, adicionalmente,
endocrinopatias, manifestando-se através de uma puberdade precoce, particularmente
nas mulheres, hipertiroidismo ou acromegalia (Feller et al., 2009; Speigth & Carlos;
2006).

A DFP pode também estar associada ao sindrome de Mazabraud em combinacéo
com mixomas intramusculares (Kabukcuoglu et al., 2004; Zoccali et al., 2009; Van der
Wal et al., 2011). (Anexos - Tabela 1)

4.2.1. EPIDEMIOLOGIA

A verdadeira prevaléncia da DF é desconhecida (Chapurlat & Orcel, 2008; Chen
et al., 2006). No entanto estima-se que representa aproximadamente 5% a 7% dos
tumores 6sseos benignos (Frodel et al., 2000; Kruse et al., 2009) e 3% de todos os
tumores dsseos (Kruse et al., 2009).

A forma monostética da doenca € igualmente distribuida em relacdo ao sexo e a
raca (Waldron & Giansanti, 1973; Barnes et al., 2005), enquanto que a forma
poliostotica é mais frequente em mulheres (F/M récio, 3:1) (Barnes et al., 2005).

No entanto em estudos realizados por Zimmerman et al., 1958, Daramola et al.,
1976 e EIl Deeb et al., 1979, constatou-se que a displasia fibrosa monostética nos
maxilares afecta maioritariamente mulheres (70-74%).

A forma monostética € mais comum que a forma poliostotica. (Daramola et al.,
1976; Barnes et al., 2005; Valentini et al., 2009) ocorrendo em cerca de 80-85% dos
casos de DF (MacDonald-Jankowshi, 2004).

Tanto a forma poliostética como a monostdtica sdo maioritariamente
diagnosticadas em criancas e adultos jovens (Barnes et al., 2005, Waldron & Giansanti,
1973). Contudo, em 3% de todos os casos de DFP associada ao SMA, a doenga

normalmente manifesta-se na infancia (Barnes et al., 2005). A forma monostoética afecta
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0 grupo etario entre os 20 e os 30 anos e a forma poliostética tem o seu inicio
principalmente em criangas, com menos de 10 anos de idade, desenvolvendo-se durante
a infancia e estabiliza na puberdade (Feller et al., 2009; Kruse et al., 2009).

Esta patologia pode ser detectada mais tarde, mas uma histéria médica cuidadosa
indica que a lesdo teve inicio durante a primeira ou segunda décadas de vida (Waldron,
1993).

4.1.2. ETIOLOGIA E PATOGENESE

Antigamente, a DF era amplamente considerada por alguns autores uma lesdo do
desenvolvimento, enquanto outros consideravam que a lesdo resultava de um processo
reparativo ou reactivo devido a um trauma, sendo, por isso, classificada como uma
alteracdo ndo-neoplasica (Obwegeser et al., 1973).

Estudos genéticos sustentam evidéncia de que, actualmente, é mais adequado
classificad-la como uma doenca genética (Marie et al., 1997; Cohen & Howell, 1999;
Riminucci et al., 1999; Perdigé&o et al., 2004).

A base da etiologia da displasia fibrosa tem sido fortemente associada a
mutacgdes que ocorrem no gene GNAS I (proteina ligada ao nucledtido guanina, a-
estimulante da actividade do polipeptideo 1) sendo por isso uma doenca genética, néo-
hereditaria. Esta mutagdo ocorre no gene GNAS localizado no cromossoma 20q13., que
codifica a sub-unidade alfa da protéina G estimulatoria (Gs). As proteinas resultantes
dessa mutacdo reduzem a actividade da GTPase com consequente aumento da
adenilciclase. Deste modo, as células mutantes geram altos niveis de AMPc e
apresentam altas taxas de proliferacdo e diferenciacdo dos fibroblastos/osteoblastos com
producdo de osso displasico, que constitui estas lesbes. (Marie et al., 1997; Cohen &
Howell, 1999; Riminucci et al., 1999; Perdigdo et al., 2004). Por outro lado, as células
osteoblasticas também produzem uma quantidade excessiva de IL-6 resultando num
aumento da actividade osteoclastica, com a expansdo de lesdes osteoliticas no tecido
fibroso e 0sso normal circum-adjacente (Yamamoto et al., 1996; Riminucci et al., 2003).

Presumivelmente, a severidade clinica da condicdo depende do momento
durante a vida fetal ou pos-natal em que a mutacdo do GNASL ocorre. Se a mutagéo
ocorrer numa das células-tronco indiferenciadas no inicio da vida embrionéria, as
células mutadas irdo dispersar e participar da formacdo do esqueleto o que ira resultar
na apresentacdo clinica de lesbes Osseas multiplas, pigmentacdo cutanea e distlrbios
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enddcrinos. Se a mutacgdo ocorre durante a vida pds-natal entdo as geracGes das células
mutadas sdo essencialmente confinadas num local, resultando em DFM (Cohen et al.,
1999).

Adicionalmente Mariot et al. (2011), demonstraram que mutacdes no gene
GNAS podem afectar para além da proteina Gs, a XLas. A proteina XLas tem
expressdo em células multipotentes do estroma e preosteoblastos e tem maior actividade
do que a Gs no que diz respeito a activacdo da adenilciclase. Estes achados s&o
consistentes com a hipétese de que a sinalizagdo mediada pela XLas pode contribuir

para a patogénese do SMA e da DF.

4.2.3. CARACTERISTICAS CLINICAS E RADIOGRAFICAS

Relativamente a sua localizacdo, a DF pode afectar qualquer osso do esqueleto.
Contudo o fémur, a tibia, os maxilares, 0os 0ssos do crénio e as costelas sdo os mais
frequentemente afectados (DiCaprio & Enneking, 2005; Feller et al., 2009).

A forma monostética afecta mais comummente os maxilares e o crénio (Frodel
et al., 2000; Waldron, 1993).

Nos maxilares afecta mais frequentemente a maxila do que a mandibula
(Waldron & Giansanti, 1973; Schmaman et al., 1970; Daramola et al., 1976; Valentini
et al., 2009; Zimmerman et al., 1958; Obisesan et al., 1977), sendo mais frequente
unilateral e posterior (Waldron & Giansanti, 1973; Zimmerman et al., 1958; Obisesan et
al., 1977; El Deeb et al., 1979).

Pode ainda envolver outros 0ssos adjacentes tais como o zigomatico, o esfendide,
0 seio maxilar, o pavimento da Orbita, frontal, etmoide, temporal e ossos da abdbada
craniana (Eversole et al., 2008).

Clinicamente, quando a DF se manifesta nos maxilares, € caracterizada por uma
expansdo Ossea assimétrica e geralmente assintomatica da area afectada (Waldron &
Giansanti, 1973; Daramola et al., 1976; Frodel et al., 2000; El Deeb et al., 1979;
MacDonald-Jankowski, 2009; Zimmerman et al., 1958; Fries, 1957; Obwegeser et al.,
1973), excepto quando envolve estruturas nervosas (Bessho et al., 1986; Kim et al.,
2011). (Anexos - Figuras 1, 2 e 3)

A expansdo 0ssea dos maxilares ocorre durante crescimento esquelético e cessa
com a sua maturacdo. Contudo por razbes desconhecidas, a expansdo pode voltar a

ocorrer apos esta fase (Waldron & Giansanti, 1973; Brannon & Fowler, 2001).
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Segundo um estudo de Waldron & Giansanti (1973), o tamanho das lesées nos
maxilares apresenta uma variabilidade consideravel, entre 3,5-16 cm. No entanto 60%
das lesdes variavam entre 4-8 cm.

Ao envolver outros 0ssos craniofaciais, para aléem dos maxilares, os sinais e
sintomas associados vao depender do 0sso ou dos o0ssos afectados. Nestes casos 0s
sinais e sintomas associados a expansdo dssea incluem: dor facial, cefaleias, assimetria
craniana, deformidade facial, dificuldades nas mastigacdo e respiracdo, limitacdo da
abertura da boca, insuficiéncia auditiva, obstrucao nasal, sinusite, mal posicionamento
do globo ocular e possiveis distirbios visuais, incluindo cegueira, podendo assim
produzir deformidades substanciais tanto a nivel funcional como estético (Feller et al.,
2009; Frodel et al., 2000, Ricalde & Horswell, 2001; Alam & Chander, 2003; Lustig et
al., 2001; Nambi et al., 2010; Kim et al., 2011; Chen et al., 2010).

Relativamente aos problemas dentarios que podem surgir em associacdo com a
DF nos maxilares, estes podem incluir deslocamento dentario e consequentemente
malocluséo, (Daramola et al., 1976; Frodel et al., 2000; Akintoye et al., 2003;
Zimmerman et al., 1958; Mizuno et al., 1991; Obisesan et al., 1977; Kim et al., 2011),
aumento da prevaléncia de céarie dentaria (Akintoye et al., 2003) e raramente a
reabsorcéo radicular (Petrikowski et al., 1995; Barnes et al., 2005).

Segundo Obisegan et al. (1977), o deslocamento dentario pode ocorrer ou ndo e
parece depender da extensdo e tamanho da lesdo, da extensdo do envolvimento das
raizes envolvidas bem como também do tipo de dentes envolvidos. Incisivos e caninos
demonstram um maior deslocamento dentério do que os pré-molares e molares.

Atraso ou interrupcdo da erupcdo da denticdo definitiva pode também ocorrer
(Frodel et al., 2000).

O grau de deformidade depende da extensdo e da localizacdo das lesdes, da
idade do paciente e se a doenca é monostotica ou poliostotica. (DiCaprio & Enneking,
2005). O quadro clinico da DFP e frequentemente marcado por sintomas relacionados
com lesdes nos 0ssos longos. As lesdes poliostéticas tendem a ser maiores que as lesdes
monostoticas e resultam em mais complicagdes esqueléticas, incluindo dor Ossea
localizada, associada a fracturas de fadiga nas zonas de pressao da leséo e deformidades
que aumentam com a idade e crescimento (Chapurlat et al., 2004, Feller et al., 2009

DiCaprio & Enneking, 2005). Ao contrario do que acontece aos pacientes com DFM,
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as deformidades associadas a DFP podem continuar a progredir apds a maturagédo
esquelética (DiCaprio & Enneking, 2005).

A pigmentacdo café-com-leite, quando presente na displasia fibrosa poliostotica,
consiste em manchas acastanhadas bem definidas, geralmente unilaterais, localizadas
frequentemente tronco e nas coxas. Ocasionalmente também podem estar presentes na
face e na mucosa oral sob a forma de maculas pigmentadas (Neville et al., 2009; Chen
et al., 2009).

Normalmente a fosfatase alcalina sérica estd elevada em até um terco dos
pacientes com DF (Harris et al., 1962; Kim et al., 2011) mas os niveis de calcio, da
hormona paratiroideia, da 25-hidroxivitamina D e da 1,25-dihidroxivitamina D estéo
normais na maioria dos casos. No entanto, pacientes com DFP extensa podem
apresentar hipofosfatémia, hiperfosfatdria e osteomalacia (Feller et al., 2009).

As caracteristicas radiograficas da DF podem variar, dependendo do estadio da
doenca associado a proporcdo entre o tecido 6sseo mineralizado e o tecido fibroso da
lesdo (Neyaz et al., 2008).

Fries em 1957, numa revisdo das caracteristicas radiograficas da DF do cranio e
o0ssos faciais, propos 3 padrdes radiogréaficos:

- 0 padrdo quistico, caracterizado por uma radiolucidez esférica ou ovdide
circundada por o0sso denso, bem delimitada, correspondendo a lesdes recentes.
Encontra-se em 21% dos casos normalmente em pacientes jovens;

- 0 padrdo esclerdtico, homogeneamente denso, correspondendo a lesbes em
progressdo, encontrado em 23% dos casos;

- padrdo pagetdide/misto ou de aparéncia de vidro-fosco, caracterizado por uma
mistura de éareas radiopacas e radiollcidas, sendo este o padrdo mais frequente
associado a lesdes tardias, encontrado em 56% dos casos, normalmente em pacientes
com idade mais avangada. Numa TAC, este padrdo, € caracterizado por uma expanséo
Ossea (Kim et al., 2011).

Nas lesdes em progressdao 0 0sso vai adquirindo um padrdo misto radioltcido e
radiopaco que transmite um efeito “vidro fosco”, casca de laranja ou de impressoes
digitais, com bordos indefinidos misturando-se no osso normal adjacente. Este Gltimo
aspecto é critico para o seu diagnostico com outras lesdes dos maxilares. (Eversole et al.,
2008; Feller et al., 2009).
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Em resumo, as caracteristicas radiograficas marcantes da displasia fibrosa séo: a
aparéncia de “vidro fosco” em que os limites entre 0sso normal e a leséo séo indefinidos,
expansdo 6ssea e o cortex fino mas intacto, sem qualquer alteracdo no periosteo
(Petrikowski et al., 1995; MacDonald-Jankowski, 2009; Neyaz et al., 2008, Frodel et al.,
2000; Nikitakis et al., 2011). (Anexos — Fig. 6)

A expansdo da DF na mandibula é classicamente fusiforme quando vista numa
pelicula oclusal ou numa projeccdo postero-anterior da mandibula (MacDonald-
Jankowski, 2004).

Nos maxilares, o deslocamento superior do canal mandibular, estreitamento do
espaco do ligamento periodontal e a alteracdo da aparéncia da lamina dura sdo achados
sugestivos de displasia fibrosa (Giunta et al., 1985; Obisesan et al., 1977; Petrikowski
etal., 1995; Barnes et al., 2005).

As lesbes da displasia fibrosa que afecta os maxilares e 0s 0ssos craniofaciais
sdo distintas das que afectam o restante esqueleto por duas raz6es. Em primeiro porque
as lesdes da cabeca e pescoco sdo difusas e pouco demarcadas enquanto que as outras
podem ser mais radiollcidas e bem circunscritas. Em segundo, as lesdes da cabeca e
pescoc¢o, particularmente lesbes tardias, podem conter osso lamelar, o que ndo é
encontrado noutros 0ssos (Speight & Carlos, 2009).

Quistos ndo-epiteliais nos maxilares tém sido associados a displasia fibrosa,
fibroma ossificante e mais frequentemente as displasias 0sseas (Ferreti et al., 1999).
Estes quistos variam na sua natureza, alguns sdo quistos 0sseos aneurismaticos
(Struthers & Shear, 1984), outros sdo quistos 6sseos simples ou degeneragdes quisticas
ndo-especificas (Ferreti et al., 1999).

El Deeb et al., (1980) referem que 21% dos quistos 0sseos aneurismaticos que
ocorrem nos maxilares estdo associados a lesdes fibro-Gsseas dos maxilares. Esta
associacdo ja foi reportada por varios autores: Buraczewski e Dabska (1971), Lustig et
al., (2001), Struthers e Shear (1984). Diercks et al., (1986) relataram um caso de DFP

extra-gnatica em associagdo com quistos 0sseos aneurismaticos.

4.2.4.CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS
As caracteristicas histologicas dos trés tipos de DF sdo indistinguiveis entre si
(Speight & Carlos, 2009). Os achados microscopicos tipicos da DF mostram trabéculas

irregulares de 0sso imaturo num estroma celular fibroso, pouco organizado (Barnes et
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al., 2005; Waldron & Giansanti, 1973). O estroma é composto por fluido mixdide
frouxo (Shan et al., 2005) e feixes de fibras de colagénio ancoradas no 0sso,
perpendicularmente a superficie Ossea, assemelhando-se com as fibras de Sharpey
(Riminucci et al., 1999).

As trabéculas irregulares de o0sso imaturo assemelham-se aos caracteres da
escrita chinesa visto que assumem um formato curvilineo, (Waldron, 1993; Shan et al.,
2005; Feller et al., 2009) e ndo estdo conectadas umas nas outras nem cercadas por
ostedide ou osteoblastos (Waldron, 1993; Riminucci et al., 1999; Nevile et al., 2009;
Barnes et al., 2005). (Anexos — Fig. 7)

O osso envolvido é expandido com aumento ou diminuicdo da espessura da
cortical dssea, sendo no entanto, a sua perfuragdo rara (Harris et al., 1962; Shan et al.,
2005).

As lesdes no cranio e nos maxilares sdo mais calcificadas que no resto do
esqueleto. Em contraste com 0s 0ssos longos que parecem sofrer uma maturagéo dssea
lamelar progressiva, muitas vezes disposta paralelamente um tecido celular conectivo
fibroso (Feller et al., 2009; Riminucci et al., 1999).

Numa fase precoce formativa observa-se uma osteogénese acentuada com
trabéculas finas de ostedide anastomosadas. O elemento do estroma fibroblastico é
proliferativo e hipercelular. Numa fase intermédia as trabéculas assumem o classico
formato curvilineo semelhantes a caracteres da escrita chinesa. O elemento do estroma
fibroblastico continua hipercelular. Nos estadios mais tardios da doenca o tecido 6sseo
é substituido por trabéculas dsseas lamelares; uma extensa remodela¢do pode resultar
num padrdo em mosaico de descanso e linhas de reverséo (Eversole et al., 2008).

4.2.5. DIAGNOSTICO

O diagnostico da DF deve ser realizado através de uma histdria clinica cuidada e
de exames clinicos, radiograficos e histopatologicos. Quando o diagnostico de DF €
estabelecido, é essencial também averiguar a presenca ou auséncia de lesdes noutros
0ss0s do esqueleto através de uma cintigrafia 6ssea (Kim et al., 2011). O diagnostico
clinico e radiolégico da DFP é geralmente facil, devido a distribuicdo grosseiramente
hemimélica tipica das lesGes 0sseas e aos sinais e sintomas associados (MacDonald-
Jankowski, 2004; Eversole et al., 2008). No entanto, ndo terd a mesma sensibilidade de

uma cintigrafia 6ssea (Kim et al., 2011).
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No diagnostico de DFP ¢ essencial encaminhar o paciente para um
endocrinologista de maneira a que distarbios enddcrinos e metabdlicos sejam
diagnosticados e tratados (Kim et al., 2011). O diagnostico de SMA deve ser
considerado na presenca de algumas caracteristicas clinicas tais como: lesdes
poliostoticas, lesbes pigmentados do tipo café-com-leite e presenca de endocrinopatias
hiperfuncionais (Chen et al., 2009).

Casos isolados de DF nos maxilares pode tornar dificil o seu diagnostico
diferencial com outras lesbes Osseas malignas ou benignas. Para a obtencdo do
diagnostico definitivo, tratamento e acompanhamento da DF é mandatorio efectuar
exames imagioldgicos, histoldgicos e testes laboratoriais (Kim et al., 2011). A
realizacdo de uma bidpsia esta indicada se o exame radiol6gico ndo for concordante
com as caracteristicas clinicas e radiograficas da DF (DiCaprio & Enneking, 2005;
Chapurlat & Orcel, 2008). No entanto, deve ser ponderada, devido ao risco de
hemorragia (Chen et al., 2009) e de fractura (MacDonald-Jankowski, 2004).

O diagnéstico diferencial da DF nos maxilares inclui a doenca de Paget e o
fibroma ossificante. Relativamente ao FO, dado que histopatologicamente ha limitacfes
no diagnostico diferencial, ¢ fundamental uma analise criteriosa das caracteristicas
clinicas e radiograficas. Este € mais comum nas terceiras e quartas décadas de vida,
apresenta um crescimento continuo, afecta mais comummente a mandibula e
radiograficamente € bem delimitado ao contrario das lesdes da DF (Nikitakis et al.,
2011). Clinicamente a doenca de Paget afecta com maior frequéncia pacientes com mais
de 50 anos e os sintomas incluem dor Gssea, cefaleias, visdo e audicdo alteradas,
vertigens e paralesia facial. Na DF, a observagdo de uma matriz com um efeito de
“vidro fosco” numa TAC, causada por uma mistura de elementos dsseos e fibrosos,
permite a sua diferenciacdo relativamente a doencga de Paget. A tabua cortical fina e o
envolvimento da orbita da cavidade nasal e da maxila sdo também sinais de displasia
fibrosa (Kruse et al., 2009).

A natureza progressivamente lenta e assintomatica da DF, geralmente, permite a
diferenciacdo de tumores 6sseos malignos (Regezi et al., 2008).

Perdigdo et al., (2004) sugerem que face a elevada prevaléncia de mutacGes no
gene GNAS na DF, em contraste com outras lesdes fibro-6sseas benignas ou malignas,
estudos genéticos sdo um parametro adicional que pode ajudar no diagnostico da DF. E

também util para a confirmacdo de um resultado anatomo-patoldgico, visto que o exame

11



DISPLASIAS FIBRO-OSSEAS DOS MAXILARES

histopatolégico € muitas vezes dificil (Chapurlat & Orcel, 2008).

Segundo Lietman e Levine, (2005), € possivel testar a mutacdo do gene GNAS
através de amostras de células sanguineas periféricas. Esta técnica pode ter aplicacéo no
diagnostico e no controle terapéutico de pacientes com DF.

Os diversos exames imagioldgicos como a TAC, a RM, as radiografias
convencionais e a cintigrafia O6ssea, sdo meios auxiliares de diagnostico que se
complementam no diagnostico de lesdes 6sseas, incluindo a DF (Zhibin et al., 2004).
(Anexos — Fig. 8)

A TAC é um importante e o melhor meio auxiliar de diagnostico para a
avaliacdo da DF, especialmente para pesquisa de lesdes na face e na maxila, onde néo
sO a anatomia é complexa mas também porque sdo areas de proximidade com os olhos e
nervos épticos (MacDonald-Jankowski, 2004; Chen et al., 2009; Celenk et al., 2009). A
extensdo das lesGes é claramente visivel em reconstrucdes tridimensionais (Chen et al.,
2009).

Segundo Daffner et al. (1982) a TAC é util quando é dificil estabelecer o
diagnostico através de uma pelicula radiografica e quando ha suspeita de transformacéo
maligna.

Outro meio complementar de diagndstico é a ressonancia magnética visto que
correlaciona bem os achados morfoldgicos e histopatoldgicos. O reconhecimento destes
achados podera ser atil quando radiografias sdo equivocas (Shah et al., 2005).

A cintigrafia 6ssea é igualmente Util como meio complementar de diagnéstico da
DF (Higashi et al., 1980; Wowern et al., 1978; Zhibin et al., 2004; Chen et al., 2009),
particularmente na avaliagdo dos casos de DFP (Daffner et al., 1982). Avalia a extensao
das lesbes bem como a progressao das mesmas, ou seja, se estdo activas ou ndo. Lesoes
activas nos adolescentes aumentam a captacdo do isotopo radioactivo que corresponde
radiograficamente a extensédo da lesdo. Contudo, como resultado da baixa especificidade
da captacgéo do tracador, a combinagdo com outros meios imagiologicos € recomendado
(Zhibin et al., 2004).

Segundo Brannon & Fowler, (2001) as chaves de diagndstico clinico da DFC
sdo: a ocorréncia na 12 e na 22 década de vida, com aumento indolor do 0sso envolvido;
0 envolvimento contiguo dos ossos craniofaciais e aparéncia radiografica consistente

com as caracteristicas histopatologicas.
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4.2.6. TRATAMENTO E PROGNOSTICO

Né&o existe uma cura para a DF e a sua resolucdo esponténea ndo ocorre (Feller
et al., 2009). Na maioria dos casos, a doenca tende a estabilizar e termina o seu
crescimento quando a maturacao esquelética é alcancada. (Waldron & Giansanti, 1973)

Existem trés abordagens diferentes que envolvem a monitorizacdo, a cirurgia
ablativa ou radical e a terapéutica medicamentosa (Kim et al., 2011).

Lesdes mais pequenas que ndo progridem e que ndo causam deformidades ou
limitacBes funcionais e estéticas significativas, devem ser monitorizadas, ndo sendo
necessario efectuar qualquer intervencdo cirargica (Waldron, 1993; Feller et al., 20009;
Kim et al., 2011). Neste caso, apés a deteccdo da lesdo, uma TAC devera ser realizada
aos 3 meses, aos 6 meses e depois anualmente (Chen et al., 2009).

Quanto a terapéutica medicamentosa, a presenca de osteolise e aumento da
reabsorcéo 6ssea na DF foi sugestivo de que talvez a doenca pudesse responder a terapia
com bifosfonatos (Chapurlat et al., 2004). A terapéutica com bifosfonatos tem
demonstrado ser eficaz o alivio da dor e na melhoria da condicdo esquelética, que seja
no caso da DFP ou DFM (Chapurlat et al., 2004; Parisi & Oliveri., 2009; Kos et al.,
2004).

Um estudo piloto, realizado por Kos et al. (2004), avaliou o tratamento da
displasia fibrosa monostética na regido craniofacial, incluindo a maxila e a mandibula,
com injeccdes de pamidronato. Apesar da reduzida amostra, concluiram que,
aparentemente, € uma abordagem efectiva e bem tolerada pelos pacientes o que pode
constituir uma op¢do terapéutica para pacientes com DF. No entanto, é necessario um
estudo duplo-cego cruzado para comprovar a eficacia da terapéutica com pamidronato.

Relativamente ao uso de analgésicos, o paracetamol e os AINES podem ser
usados para dor moderada. NarcGticos podem ter algum interesse para a dor severa. No
entanto, esta medicacdo nédo controla a progressdo da doenca (Chapurlat & Orcel, 2008).

Segundo Chapurlat et al., (2004), suplementos de calcio e vitamina D tém
interesse terapéutico ja que limitam o risco de osteomalacia e aumentam a eficcia da
terapéutica com bifosfonatos. O uso destes suplementos, em pacientes com DF, de
maneira a evitar hiperparatiroidismo secundario é suportado pela observacdo de
hiperparatiroidismo no o0sso displasico em pacientes com a hormona paratiroideia (HPT)
elevada, secundaria a deficiéncia de vitamina D (Chapurlat, 2005).

Yasuoka et al., (2003), reportaram um caso clinico de displasia fibrosa na maxila
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cujo tratamento foi realizado através de uma intervencdo cirdrgica associada ao uso
prévio de calcitonina. A cirurgia foi efectuada apos a calcificagdo local do 0sso através
do tratamento com calcitonina, o que diminuiu substancialmente a hemorragia.

O tratamento cirdrgico € baseado em duas abordagens diferentes, a ablativa ou a
radical seguida de cirurgia reconstrutiva, com o objectivo de corrigir ou prevenir
disfungdes funcionais e restaurar a harmonia facial (Valentini et al., 2009). Uma
intervencdo cirdrgica poderd ser necessaria quando estruturas nervosas estdo
comprimidas ou em perigo de compressdo (Bessho et al., 1986; Chen et al., 2009) e
qguando ha deformidades estéticas associadas a problemas psicolégicos ou deformidades
funcionais e estéticas significativas (Waldron, 1993), como por exemplo sinusite
cronica, obstrucdo nasal e distdrbios visuais (Frodel et al., 2000). As deformidades
estéticas, como a protrusdo do terco medio da face ou a malposicdo do globo ocular
podem estar associadas adicionalmente, ou ndo, a deformidades funcionais.
Relativamente a malposicdo do globo ocular, torna-se particularmente importante
quando houver incidéncias sobre o contetdo da 6rbita de tal forma que a visdo seja
afectada (Frodel et al., 2000).

A decisdo de efectuar uma intervengdo cirdrgica e a sua extensao devem ser
baseadas na analise dos achados clinicos e radiograficos, ou seja, na idade do paciente,
na localizagdo e extensdo da lesdo e taxa de crescimento, no grau de deformidade e no
possivel envolvimento da lesdo com estruturas funcionais vitais ou limitacbes
funcionais ja estabelecidas (Chen et al., 2006; Frodel et al., 2000).

As lesdes monostoticas normalmente permanecem activas até a maturidade
esquelética enquanto que lesdes poliostoticas podem continuar a progredir até a idade
adulta (Orten & Hanna, 1999).

Apesar da DF nos maxilares normalmente ndo progredir apés a maturacdo
esquelética, alguns autores referem que a progressdo pode continuar a ocorrer
(Obwegeser et al., 1973; El Deeb et al., 1979, Waldron & Giansanti, 1973; Park et al.,
2010; Chenetal., 2010).

LesBes mais pequenas, particularmente na mandibula, podem ser sujeitas a uma
resseccdo radical. Contudo, devido a natureza difusa e de grande extensdo da maioria
das lesdes, especialmente as situadas no complexo maxilar, contraindica a sua remogéo
com procedimentos cirargicos extensivos e por isso uma abordagem conservadora

recomendada por alguns autores (Waldron, 1993, Schmaman et al., 1970; Ramsey et al.,
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1968; El Deeb et al., 1979). No entanto varios casos de recorréncia da doenca apos
cirurgias conservadoras tém sido relatadas, sido por isso muitas vezes necessario novas
intervengdes cirurgicas (Mizuno et al., 1991; Ferreti et al., 1999; Sakata et al., 2010).

Uma ressec¢do conservativa, ao contrario de uma cirurgia mais extensa, acarreta
menos riscos contudo o potencial de recidiva é maior (Orten & Hanna, 1999). Estima-se
que 25% a 50% dos pacientes ird demonstrar uma recidiva apos intervengdo cirdrgica,
excepto se a leséo for totalmente excisada (Park et al., 2010) e parece ser mais comum
nos pacientes mais jovens sugerindo que a intervencéo cirargica deve ser adiada o mais
tarde possivel. Assim a idade do paciente é importante na medida em que, se a lesdo
progride até a maturacdo esquelética, a intervencéo cirdrgica deve ser adiada até esta ser
alcancada (Obwegeser et al., 1973; Zielinski et al., 1982; Waldron, 1993; Feller et al.,
2009; Park et al., 2010).

No entanto, cada vez mais autores sdo a favor de uma abordagem cirdrgica
radical, quando possivel, permitindo a resseccdo completa da lesdo seguida
imediatamente por uma cirurgia reconstrutiva (Valentini et al., 2009; Chen et al., 2010;
Kim et al., 2011, Park et al., 2010).

O uso de tecnologias avancgadas, tais como a prototipagem rapida, navegacgédo
estereotaxica e a analise volumétrica, sdo Uteis na optimizacdo dos resultados cirargicos,
aumentando a seguranca durante a ressecc¢do das lesdes, diminui¢cdo do tempo cirurgico,
como também na obtencdo de resultados estéticos excelentes (Murray et al., 2008).

Chen et al., (2009) sugerem que nos primeiros dois anos ap0s cirurgia de
ressec¢do o paciente deve ser seguido regularmente, todos os meses ou de 2 em 2 meses
através de um exame clinico e radiografico, de maneira a avaliar o potencial de
agressividade da lesdo. Se ndo houver indicios de expansdo ou recorréncia, a cirurgia de
reconstrucdo deve ser efectuada. Caso haja necessidade de restabelecer a ocluséo,
através de uma reabilitacdo protética, esta deve ser efectuada numa dltima fase, apos a
cirurgia reconstrutiva.

Apesar das deformidades estéticas precederem a complicacbes funcionais, a
combinacdo de ambas ocorre em casos mais severos. Isto é particularmente
problemético nas criangas, visto que o crescimento facial e dentario estd a ocorrer,
constituindo por isso, um dilema terapéutico, relativamente ao timing e a extensédo da
cirurgia. Contudo, em criancas e adolescentes que apresentem uma historia de rapida

progressdo da doenca e que clinicamente apresentem, envolvimento de estruturas como
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a Orbita e cavidade nasal nasal e deterioracdo da fala, degluticdo, respiracdo e
mastigacdo, é indicado uma intervencdo cirdrgica precoce. Neste caso, 0S responsaveis
pela crianca devem ser informados da possibilidade de que erupcdo dentaria definitiva
pode ndo ocorrer, podendo posteriormente necessitar de uma intervencdo ortodéntica,
prostodontica ou até mesmo de cirurgia ortognatica (Frodel et al., 2000; Posnick, 1998).

As lesbes do terco médio da face e da regido peri-orbitaria sdo dificeis de tratar
devido a proximidade com estruturas neurovasculares e oculares. Quando a DF afecta a
cavidade orbitaria, mais particularmente quando comprime o canal Optico, a cegueira
pode ocorrer. Embora o aparecimento da cegueira seja gradual e intermitente, a cirurgia
de urgéncia é frequentemente necessaria para recuperar a visao. O risco deste tipo de
cirurgia deve ser pesado, quanto aos beneficios de atingir um maior resultado estéticos e
funcional (Ricalde & Horswell, 2001). A terapéutica com corticosteroides pode aliviar
aos sintomas associados a compressao no nervo optico (Ricalde & Horswell, 2001).

Uma complicacgdo possivel do tratamento cirdrgico € um sangramento excessivo,
devido a natureza vascular deste tipo de lesdes (Daramola et al., 1976; Zielinski et al,.
1982; Chen et al., 2009).

Pacientes com displasia fibrosa ndo requerem tratamento dentario especial,
podendo ser realizados quaisquer tipo de tratamento dentério de rotina, como extraccdes,
restauracdes e tratamento ortodontico, sem qualquer exacerbacdo das lesdes. (Akintoye
et al., 2003).

Relativamente ao prognostico da displasia fibrosa, a sua transformacéo maligna
é rara. Para a forma monostotica é cerca de 0,5% e 4% para 0 SMA. (Ruggieri et al.,
1994).

No entanto, os profissionais de salde relacionados com a cabega e pescoco,
devem ser vigilantes visto que o esqueleto craniofacial é o local mais frequentemente
afectado pela transformacdo maligna em sarcomas (Daramola et al., 1976; Ruggieri et
al., 1994), normalmente o fibrosarcoma e, mais frequentemente, o osteosarcoma
(Ruggieri et al., 1994; Mock & Rosen, 1986; Waldron, 1993).

A transformacdo maligna tem sido reportada em pacientes que receberam terapia
com radiagéo para a DF (Mock & Rosen, 1986; Waldron, 1993; Tanner et al., 1961). No
entanto, existem casos em que esta transformacdo maligna ocorre espontaneamente
(Ruggieri et al., 1994). Por esta razdo e para além de ser um tratamento ineficaz, a

terapia com radiagdo esta contra-indicada (Feller et al., 2009; Mock & Rosen, 1986;
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Waldron, 1993; Tanner et al., 1961).

E importante manter o paciente sob um follow-up a longo prazo e se qualquer
paciente apresentar evidéncia clinica ou radioldgica de alteragbes apds um longo
periodo deve ser sujeito a biopsia, para despistar qualquer alteracdo sarcomatosa
(Waldron, 1993).

4.3. DISPLASIAS OSSEAS

Uma das condicBes das lesbes fibro-6sseas dos maxilares sdo as displasias
Osseas, um grupo de lesdes, idopaticas, ndo-neopléasicas localizadas nas areas de suporte
dos dentes ou no processo alveolar edéntulo dos maxilares (Alsufyani & Lam, 2011b;
Resnick & Novelline, 2008). As DO sdo caracterizadas por uma substituicdo do 0sso
normal por tecido conjuntivo fibroso e osso metaplasico (Alsufyani & Lam, 2011a).

O termo displasias cemento-0sseas (DCO) foi adoptado, na classificacdo de
1992 da OMS, como uma designacdo representativa de um grupo de lesdes néo-
neoplasicas do osso, que incluia: a displasia cemento-Gssea periapical, a displasia
cemento-6ssea focal, e a displasia cemento-6ssea florida (cementoma multiplo familiar,
cementoma gigantiforme) (Kramer et al., 1993). Apdés um periodo em que 0 termo
“cemento” gerou alguma controvérsia e inconsisténcia de nomenclatura, em 2005, a
OMS criou uma nova designacdo representativa do mesmo grupo de lesdes, as
displasias 6sseas. Segundo a nova terminologia as Displasias Osseas incluem: a
Displasia Ossea Periapical , a Displasia Ossea Focal, a Displasia Ossea Florida e o
Cementoma Gigantiforme Familiar (Barnes et al., 2005).

O quarto tipo, o0 CGF, é uma doenca hereditaria autossémica dominante, rara,
com uma expressdo fendtipica variavel (Barnes et al., 2005; Young et al, 1989). Ao
contrario da DOP, DOF e da DO.FL, o CGF ndo apresenta predilecgdo pela raca negra e
manifesta-se precocemente para além de que, clinicamente, é caracterizada por uma
expansdo 0ssea extensa e um padréo de crescimento mais rapido (Young et al., 1989).
Tendo em conta estas caracteristicas 0 uso do termo CGF a uma desordem hereditaria
rara incomum, é significantemente diferente das DO convencionais (Neville et al.,
2009). Por esta razdo, segue-se apenas a descricdo da displasia dssea periapical, da
displasia 6ssea focal, e da a displasia dssea florida.

Apesar das DO aparentemente representarem apenas variantes do mesmo

processo patologico sdo diferenciadas com base em caracteristicas clinicas e
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radiologicas e na extensdo do envolvimento das zonas afectadas (Waldrom, 1993).

A DOP e a DOF representam as lesdes fibro-6sseas mais comuns nos maxilares
(Waldron, 1993; Sue et al., 1997; Resnick & Novelline, 2008; Alsufyani & Lam,
2011b), sendo a DOF ¢é o subtipo mais comum (Waldron, 1993).

Muitas terminologias foram usadas para a DCOP, entre as quais: cementoma,
cementoma periapical, displasia cemental periapical e displasia fibrosa periapical
(Zegarelli et al., 1964; Waldron, 1993). A DCOP ¢ algumas vezes referida como um
tipo de cementoma, mas grande parte dos autores concorda que ndo € uma neoplasia
verdadeira e ndo parece tratar-se de uma alteracdo do desenvolvimento (Kramer et al.,
1992).

O termo DCOF foi introduzido por Summerlin & Tomich em 1994. A DOF e a
DOP séo duas formas diferentes do mesmo tipo de lesdo. No entanto, a DOF ocorre em
areas posteriores dos maxilares ou em locais de extraccBes prévias (Barnes et al., 2005;
Summerlin & Tomich em 1994).

Quando lesdes com caracteristicas microscopicas e radiograficas sdo similares a
DOF se estendem por dois ou mais quadrantes dos maxilares, a doenca é entdo
designada de  DO.FL. A DO.FL, anteriormente denominada de cementoma
gigantiforme, fibroma cemento-6sseo multiplo, osteite esclerosante e massas de
cemento escleréticas dos maxilares, foi descrita por Melrose et al., em 1976, usando
pela primeira vez o termo “florida” de forma a descrever radiopacidades em varios

guadrantes nas areas de suporte dos dentes (Melrose et al., 1976).

4.3.1. EPIDEMIOLOGIA

A verdadeira prevaléncia deste grupo de lesbes é desconhecida. Segundo Cho et
al., num estudo efectuado em 2007, a prevaléncia das DO na populagéo da Coreia € de
0,31%, sendo cerca de 1% para mulheres acima dos 40 anos.

Tanto a DOP, como a DOF e a DO.FL sdo mais prevalentes em mulheres de
meia idade, geralmente na 43-5% década de vida, com predileccdo pela raca negra
(Zegarelli et al., 1964; Summerlin & Tomich, 1994; Resnick & Novelline, 2008;
Higuchi et al., 1988; Mahomed et al., 2005; Singer at al., 2005; Kawai et al., 1999;
Alsufyani & Lam, 2011a).

Segundo, MacDonald-Jankowski (2003), a DF.FL apresenta uma distribuicéo

étnica de 59% negros, 37% asiaticos e 3% caucasianos.

18



DISPLASIAS FIBRO-OSSEAS DOS MAXILARES

Apesar da referida prevaléncia, ja foram reportadas em pacientes de outras racas,
idades e géneros (Gunduz et al., 2009; Dagistan et al., 2007; Komabayashi & Zhu, 2011,
Miyake & Nagahata 1999; Drazic et al.,1999).

4.3.2. ETIOLOGIA E PATOGENESE

A etiologia e a patogénese das DO é desconhecida (Waldrom, 1993; Summerlin
& Tomich, 1994; Galgano et al., 2003; Holmstrup & Reibel, 2003; Cho et al., 2007).

Segundo varios autores, pensa-se ter origem em elementos do ligamento
periodontal (natureza reaccional) e de origem ndo neoplasica (Waldrom, 1993;
Summerlin & Tomich, 1994; Galgano et al., 2003).

Neville et al., 2009 sugerem que as DO, devido a sua prevaléncia em mulheres,
representam um defeito na remodelacdo Ossea extraligamentar que pode ser
desencadeada por factores locais e possivelmente relacionadas com desequilibrios
hormonais.

Patel et al., num estudo realizado em 2010, concluiram que a mutacéo do gene
GNAS, presente na Displasia Fibrosa, ndo desempenha nenhum papel na patogénese
das DOP.

4.3.3. CARACTERISTICAS CLINICAS E RADIOGRAFICAS

Clinicamente, tanto a displasia 6ssea periapical como a displasia 6ssea focal e a
displasia dssea florida sdo condi¢fes normalmente assintomaticas ndo expansivas, pelo
que, usualmente, sdo descobertas em achados radiograficos quando sdo realizados
estudos radiolégicos por outras indicacdes (Summerlin & Tomich, 1994; Resnick &
Novelline, 2008; Alsufyani & Lam, 2011b).

Os trés subtipos de DO, ocorrem nas areas de suporte dos dentes ou edéntulas,
mais frequentemente na mandibula (Zegarelli et al., 1964; Higuchi et al., 1988; Neville
et al., 1986; Cho et al., 2007; Alsufyani & Lam, 2011b; Summerlin & Tomich, 1994;
Melrose et al., 1976; Singer et al., 2005).

A displasia d6ssea periapical, ocorre na regido periapical anterior e envolve
apenas a porc¢éo apical de dois ou mais dentes vitais (Zegarelli et al., 1964; Higuchi e
tal., 1988; Kawai et al., 1999; Cho et al., 2007). LesGes solitarias podem ocorrer mas
lesGes multifocais sdo mais frequentes (Resnick & Novelline, 2008). Segundo Zegarelli

et al., (1964), representam lesdes circunscritas, na maioria dos casos, com um diametro
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que variade 1 a 9 mm. (Em anexo: Fig. 7).

Radiograficamente, inicialmente a DOP apresenta-se como multiplas lesdes
radiolUcidas circunscritas, ou radiolucidas/radiopacas que, com o0 tempo, podem
coalescer e tornar-se radiopacas. No entanto a progressdo da sua calcificacdo ndo é
sempre previsivel visto que, ocasionalmente, as lesdes podem permanecer estaticas ou
regredir espontaneamente (Zegarelli et al., 1964).

A displasia Ossea focal apresenta-se como uma lesdo solitaria que ocorre nas
areas de suporte dos dentes ou em areas edéntulos num quadrante da regido posterior
nos maxilares (Summerlin & Tomich, 1994). Segundo Sue et al., (1997), as lesGes
apresentam um tamanho médio de 1,8cm. A maioria dos casos ndo demonstra expansao
6ssea. Contudo, leses maiores podem causar uma ligeira expansao éssea nos maxilares
(Waldron, 1993).

A displasia 0ssea florida é a forma mais extensiva e exuberante das DO. No
entanto, na maioria dos casos € igualmente assintomatica e auto-limitada.
Radiograficamente, as lesfes apresentam-se como multiplas massas escleréticas
(multifocais), localizadas em dois ou mais quadrantes, dispersas pelos segmentos
alveolares dos maxilares, nas areas de suporte dos dentes (Dagistan et al., 2007; Singer
e tal, 2005; Melrose et al., 1976) e na maioria dos casos é bilateral com uma aparéncia
simétrica (Beylouni et al., 1998; MacDonald-Jankowski, 2003; Singer et al., 2005;
Melrose et al., 1976; Singer et al., 2005, Cho et al. 2007). No entanto, a aparéncia
assimétrica unilateral pode ocorrer em pacientes mais jovens, pode representar um
estagio de transicao para a distribuicdo classica bilateral de uma lesdo num estadio mais
avangado (MacDonald-Jankowski, 2003).

A DO.FL é uma condicdo geralmente auto-limitada e assintomética excepto
quando ha infeccdo secundaria, por exposi¢do de 0sso avascular na cavidade oral, como
resultado de uma atrofia progressiva do processo alveolar, devido ao uso de préteses ou
apos a realizacdo extraccdes ou biopsias nas areas afectadas (Melrose et al., 1976;
Resnick & Novelline, 2008; Alsufyani & Lam, 2011b; Dagistan et al., 2007). Nestes
casos, pode ser complicada por uma osteomielite cronica difusa, com eventual formacéo
de sequestros 0sseos e formacgdo de fistulas, devido a diminuicdo da capacidade de
vascularizagdo do osso afectado. Assim, ocasionalmente, alguns pacientes podem
apresentar sinais e sintomas como drenagem e dor (Melrose et al., 1976; Singer et al.,
2005; Alsufyani & Lam, 2011b).
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Radiograficamente, os trés subtipos de DO progridem de uma maneira
semelhante através de trés estagios de maturacdo (Alsufyani & Lam, 2011a).

Os achados radiograficos dependem da fase de desenvolvimento da lesdo. Num
estadio precoce, também denominado estadio fibroso ou estadio osteolitico imaturo, o
0sso normal € reabsorvido e € substituido por tecido fibroso que normalmente é
continuo com o ligamento periodontal. E representado radiograficamente por uma les&o
radiolticida bem definida, que pode ser oval ou com uma forma irregular e que é
frequentemente rodeada por uma banda de o0sso esclerotico de largura variavel.
(Resnick & Novelline, 2008; Neville et al., 1986). Neste estadio, as DO, podem ser
confundidas com abcessos radiculares, granulomas ou quistos, particularmente lesoes
solitarias e pequenas, contudo os dentes sdo sempre vitais (Smith et al. 1998; Alsufyani
& Lam, 2011a). No segundo estadio de maturacdo, referido como o estaddio misto, a
medida que a lesdo progride, a lesdo radioltcida adquire um padrdo misto de limites
poucos definidos com focos radiopacos, devido a reparacdo Ossea (0sso/cemento)
(Brannon & Fowler, 2001; Resnick & Novelline, 2008). A maioria dos casos s&o
identificados neste estadio. (Zegarelli et al., 1964; Alsufyani & Lam, 2011b). No estadio
final de maturacéo ou calcificado a lesdo aparece como uma massa sélida radiopaca que
é frequentemente cercada por um margem fina radiollcida na periferia (Brannon &
Fowler, 2001; Neville et al., 1986; Resnick & Novelline, 2008; Kawai et al., 1999;
Alsufyani & Lam, 2011a). Apesar da expansdo 6ssea dos maxilares ndo ser uma
caracteristica clinica comum nas DO, varios autores ja o reportaram (Melrose et al.,
1976; Higuchi et al., 1988; Kawai et al., 1999; Tonioli & Scindler, 2004; Cho et al.,
2007; Miyauchi et al., 1995).

Uma associacdo em entre as DO e quistos 0sseos simples, apesar de rara, tem
sido reportada, mais frequentemente associada a DO.FL (Mahomed et al., 2005;
Summerlin & Tomich, 1994; Melrose et al., 1976; Wakasa et al., 2002; Higuchi et al.,
1988; Miyauchi et al., 1995; Mupparapu et al., 2005).

Melrose et al., (1976), sugeriram que a formacdo quistica podera ocorrer
secundariamente a uma obstrugdo da drenagem do liquido intersticial, ap6s uma reac¢éo
anormal do 0sso em resposta a um estimulo ou irritacdo. Higuchi et al., (1988), com
base em achados radiogréaficos, concluiram que o desenvolvimento de quistos ocorre

apos o aparecimento das lesdes DO.
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4.3.4. CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS

Os trés subtipos de DO demonstram caracteristicas histopatoldgicas semelhantes
e podem variar individualmente, dependendo dos diferentes estddios de maturacdo da
lesdo (Neville et al., 2009; Su et al., 1997).

O estadio precoce/osteolitico apresenta, predominantemente tecido conjuntivo
fibroso em proliferagdo com celularidade homogénea e moderada. O tecido consiste em
fragmentos de tecido mesenquimatoso celular, composto por fibroblastos fusiformes e
fibras de colagénio. Apresenta humerosos pequenos vasos sanguineos e é tipicamente
notada hemorragia entremeada pela lesdo (Neville et al., 2009; Sue et al., 1997).

O estadio intermedidrio demonstra uma mistura das caracteristicas
histopatologicas das fases inicial e final. Adicionalmente, osteoblastos podem ser
observados, mais frequentemente neste estadio, a circundar o o0sso trabeculado.
Ocasionalmente, osteoclastos podem ser também observados. A medida que a lesdo
amadurece e torna-se mais esclerotica a proporcdo entre o tecido conjuntivo fibroso e o
material mineralizado diminui (Su et al., 1997).

O estadio final de maturacdo é caracterizado por uma proporcdo maior de
trabéculas Osseas, que se tornam espessas € curvilineas, semelhantes ao formato das
raizes de gengibre. As trabéculas demonstram uma estrutura acelular, o estroma é pouco
vascularizado e demonstra frequentemente auséncia hemorragia (Neville et al., 2009;
Sue et al., 1997). (Em Anexo: fig. 10)

No exame macroscopico, a lesdo é normalmente composta por multiplos

agregados de tecido castanho, que parecem friaveis (Potochny & Huber, 2011).

4.3.5. DIAGNOSTICO

No diagnostico das DO, a idade, o sexo, a raca, a localizacdo, o aspecto
radiogréafico e a vitalidade dos dentes, o estadiamento do desenvolvimento da leséo e a
possivel coexisténcia com outras entidades como a osteomielite e quistos 6sseos simples,
considerados em conjunto, sdo de valor no diagnostico destas condicdes (Alsufyani &
Lam, 2011a, Regezzi et al., 2008). Quando um ou mais factores sdo atipicos, outras
consideracBes de diagnostico devem ser tomadas em conta. Normalmente, ndo ha a
necessidade de bidpsia, pois a condicdo € geralmente diagnosticada atraves de exames
clinicos e radiograficos (Alsufyani & Lam, 2011a).

Ao fazer o seu diagnostico devem ser excluidos: abcessos periapicais,
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granulomas, quistos, queratoquisto odontogénico, ameloblastoma, granuloma central
das células gigantes, fibroma ossificante e a osteomielite cronica.

A apresentacdo clinica pode ajudar a estreitar o espectro diagndstico na medida
em que muitos pacientes com abcessos periapicais agudos referem queixas de dor,
inchaco e dor a percussdo do dente ou dentes envolvidos. No entanto, alguns abcessos
periapicais e a maioria dos quistos e granulomas periapicais sdo assintomaticos, sendo
muitas vezes achados acidentais em radiografias periapicais, ortopantomografias e TAC
da mesma forma que as DO. Um parametro importante para o diagndstico das DO € o
facto de os dentes afectados, na maioria das vezes, estarem vitais e raramente
restaurados. Isto € contrastante com abcessos periapicais, granulomas ou quistos ja que
pressupdem uma infiltracdo bacteriana da polpa dentéria. Assim, uma lesdo que
apresente uma radiolucidez periapical, ndo deve ser interpretada como sendo uma lesédo
periapical com a necessidade de tratamento endoddntico. Por isso, a avaliacdo clinica da
vitalidade pulpar dos dentes é um parametro decisivo de diagndstico e tratamento
adequados, para ajudar a diferenciar as DO de lesdes inflamatérias e quistos periapicais
que ditam que os dentes afectados ndo estdo vitais e necessitam de tratamento (Resnick
& Novelline, 2008; Galgano et al., 2003).

Adicionalmente, através examinacgdo radiografica detalhada, é possivel observar
a lamina dura dos apices intacta, o que permite o diagndstico diferencial com lesdes de
origem inflamatéria, devido a céarie primaria ou secundaria, materiais de restauracdo
agressivos ou lesdes traumaticas (Smith et al., 1998).

Se as lesdes forem multiloculadas de natureza expansiva, com raizes dos dentes
deslocadas ou reabsorvidas, associadas a dentes inclusos, com o cortex perfurado ou
estdo localizadas em areas que ndo sdo de suporte dos dentes, € importante considerar o
diagnostico de um queratoquisto, ameloblastoma, o granuloma central das células
gigantes, bem como outras lesdbes menos comuns. Apesar destas lesdes serem
normalmente assintomaticas podem dar inicio a parestesias unilaterais dos nervos
alveolar inferior e mentoniano. O diagndstico definitivo destas lesdes requerem a
realizacdo de uma bidpsia (Resnick & Novelline, 2008).

O Fibroma ossificante pelas suas caracteristicas clinicas e radiograficas pode ser
facilmente confundido com a DOF (Summerlin & Tomich, 1994; Sue et al., 1997,
Bsoul et al., 2004).

O FO ¢é uma neoplasia Ossea benigna, assintomatica, com potencial de
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crescimento excessivo, destruicdo Ossea e recidiva e a DOF, apesar de nao ser
frequentemente diagnosticada numa fase inicial, é nesta fase que deve ser correctamente
diferenciada do FO. Em mais de metade dos casos, o FO apresenta-se como uma leséo
radioltcida pura com um tamanho consideravel e que tipicamente pode causar expansao
dos maxilares. Apesar de rara, a associacdo de quistos 0sseos simples com a DOF pode
também reproduzir uma radiolucidez bem delimitada que deve ser incluida no
diagnéstico diferencial com o FO. QOutro critério a ter em conta € o facto da DOF estar
fortemente associado aos apices dos dentes ou em locais em que houve extrac¢do
prévia. O FO, na maioria dos casos, ndo esta associado nem a uma nem a outra (Sue et
al., 1997).

O diagndstico diferencial baseado em caracteristicas radiograficas ndo é fécil,
especialmente em casos de lesdes FO pequenas ou lesdes DOF grandes. Neste caso, a
realizacdo de uma bidpsia é essencial para o diagnostico definitivo. (Sue et al., 1997 11).

Na exploracdo cirlrgica da DOF a lesdo apresenta-se fridvel, geralmente
hemorragica e é removida dificilmente através de uma curetagem em pequenos
fragmentos em contraste com o FO que € uma lesdo relativamente avascular, cuja
enucleacdo é realizada com alguma facilidade (Waldron, 1993).

Em relacéo a displasia 6ssea florida, o diagnostico é clinico e radioldgico e a
realizacdo de uma bidpsia num paciente assintomatico ndo é necessaria, podendo
mesmo complicar o quadro clinico, precipitando uma infeccdo que é dificil de controlar
sem uma intervencdo cirargica (Schneider et al., 1990; Dagistan et al., 2007).

O diagnostico diferencial da DO.FL inclui a osteomielite esclerosante difusa, a
doenca de Paget e o Cementoma Gigantiforme Familiar. O curso de cada uma destas
patologias e as respectivas abordagens clinicas variam entra elas (Regezzi, 2008).

O paciente apresenta as alteragdes tipicas em pelo menos dois quadrantes para a
realizacdo do diagnostico clinico e radioldgico desta patologia. Quando a doenca afecta
0S quatro quadrantes pode ser sugestivo de natureza familiar, ou seja, 0 cementoma
gigantiforme familiar (Ogunsalu & Miles, 2005).

A doenca de Paget pode ser excluida atraves da realizacdo de uma biopsia e com
a determinacdo da fosfatase alcalina sérica, que apresenta-se elevada na doenca de Paget
e normal na DO.FL (Regezzi, 2008). A doenca de Paget ndo afecta apenas 0 0SS0
alveolar, ha perda da lamina dura e o0ssos envolvidos tendem a expandir

consideravelmente. Em contraste com a DO.FL, afecta mais os homens do que as
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mulheres e é raro em individuos com descendéncia Africana (Singer et al., 2005).

A OED apresenta diversas caracteristicas importantes que permitem fazer o
diagnostico diferencial com a DO.FL. A DO.FL é um processo displasico normalmente
assintomatica, a ndo ser que massas escleroticas estejam exposta a cavidade oral e neste
caso, é desencadeado um processo inflamatorio secundario. A OED € um processo
inflamatorio primério e estd associada a dor, inchaco, febre e linfodenopatia em
pacientes imunocomprometidos ou com doengas crénicas sdo mais susceptiveis
(Schneider et al., 1990; Singer et al., 2005 ). Radiograficamente, a DO.FL apresenta
multiplas massas redondas ou lobuladas enquanto que a OED apresenta um segmento
unico, mal definido (Schneider et al., 1990). Esta geralmente limitada a um quadrante,
ndo confinada as areas de suporte do dentes, e envolve tipicamente o corpo, o angulo e o
ramo da mandibula (Schneider et al., 1990, Singer et al., 2005). Apesar de ser também
mais frequente nas mulheres, a raca negra ndo € particularmente susceptivel na raca
negra (Minhas et al., 2007; Schneider et al., 1990).

Os critérios microscopicos ndo apresentam valor na distincdo destas duas
entidades patoldgicas. Ambas sdo compostas por 0sso e/ou cemento e tecido conjuntivo
fibroso. As alteracdes inflamatdrias consistentes com a OEM também séo vistas na
DO.FL dado que, normalmente, a bidpsia é obtida quando esta é sintomética (Schneider
et al., 1990).

O diagnostico errado deste tipo de lesdes pode conduzir a um tratamento
inadequado, com custos desnecessarios e a possiveis complicacdes (Smith et al., 1998).
De facto procedimentos desnecessarios que exponham o 0sso pouco vascularizado,
tipico destas lesdes, como a bidpsia, podem provocar infecces secundarias e lesdes que
eram assintomaticas quando infectadas, tornam-se sintomaticas, e necessitam de nova
intervencdo (Resnick & Novelline, 2008).

A tomografia axial computorizada, devido a sua habilidade de fornecer imagens
de corte axial, sagital e frontal, é Gtil na avaliacdo e diagnostico diferencial deste tipo de
lesdes (Beylouni et al., 1998; Yoshiko et al., 1994).

Raramente, quistos 6sseos simples desenvolvem-se adjacentemente as displasias
Osseas nos maxilares. Nestes casos, exploracéo cirirgica e bidpsia sdo necessarias para
estabelecer o diagndstico (Bsoul et al., 2004; Drazi¢ & Mini¢., 1999). Contudo, quando
estamos perante um caso de DO associado a quistos 6sseos simples em dentes nédo-vitais,

o diagndstico torna-se menos claro e s6 podera ser definitivo apds excisao cirurgica e
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examinacao histopatoldgica (Drazi¢ & Mini¢., 1999).

A exploracéo cirurgica e a bidpsia estdo tambem indicadas se a lesdo se tornar
sintomética ou demonstrar alteracdes clinicas e radiograficas significativas (Bsoul et al.,
2004; Potochny & Huber, 2011).

4.3.6. TRATAMENTO E PROGNOSTICO

As diferentes formas de DO sdo geralmente auto-limitadas e assintomaticas e
por isso ndo requerem qualquer tipo de tratamento a ndo ser que ocorram complicacdes,
nomeadamente infeccdo do o0sso esclerético (Barnes et al., 2005, MacDonald-Jankoski,
2003; Summerlin & Tomich, 1994; Holmstrup & Reibel, 2003; Beylouni et al., 1998).

Uma vez que atinge o estadio radiopaco, a lesdo estabiliza e ndo causa
complicacdes (Smith et al., 1998; Komabayashi & Zhu, 2011).

Em contraste com o tratamento das lesdes periapicais inflamatdrias e quistos
periapicais, qualquer intervencdo operatoria deve ser evitada em todos os subtipos e
estadios das DO, com excepcao de lesdes activas necréticas ou infectadas da DO.FL
(Resnick & Novelline, 2008).

O progndstico é excelente, porém alguns autores sugerem que alguns casos a
DOP e a DOF podem progredir para DO.FL. (Summerlin & Tomich, 1994; Terezhalmy
& Moore, 2004; Drazi¢ & Mini¢., 1999; Galgano et al., 2003). Assim, apesar da
natureza autolimitada das DO, o tratamento de um paciente assintomatico consiste num
follow-up clinico e radiografico, com o objectivo de assegurar que ndo ha aumento ou
expansédo deste tipo de lesdes (Komabayashi & Zhu, 2011; Lin et al., 2010). Assim, na
auséncia de sinais clinicos, uma reavaliacdo radiografica, através de um
ortopantomografia, devera ser feita a cada 2 a 3 anos (Beylouni et al., 1998), ou a cada 5
anos e radiografias periapicais devem ser considerados, se surgirem alteracfes dos
sinais e sintomas (Holmstrup & Reibel, 2003).

Consultas de controle e instrugdo e motivacdo para o controle da placa
bacteriana devem ser também efectuadas para controlar a doenca periodontal e prevenir
a perda de insercdo (Neville et al., 2009; Dagistan et al., 2007).

O inicio da sintomatologia estid geralmente associada a exposi¢cdo das massas
escleroticas a cavidade oral e por isso, alguns autores advogam que se deve evitar
realizar extrac¢des ou biopsias nas areas envolvidas devido a diminuicdo da capacidade
de cicatrizagdo (Waldron et al., 1975, Bencharit et al., 2003; Beylouni et al., 1998).
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Num paciente sintomatico, o tratamento é mais complicado, devido ao
desenvolvimento de inflamacdo e infecgdo crénicas. SO neste caso € que deve ser
instituido um tratamento (Beylouni et al., 1998).

Inicialmente, um tratamento conservador, como a antibiotioterapia, € indicado
quando hé infeccdo secundaria neste tipo de lesdes. Contudo, um tratamento mais
agressivo é requerido quando o tratamento conservador ndo é eficaz. (Bencharit et al.,
2003). A natureza avascular deste tipo de lesdes geralmente contribui para o insucesso
da terapéutica antimicrobiana, devido a diminui¢do do poder de difusdo dos antibioticos
no 0sso (Beylouni et al., 1998).

Uma intervengdo cirdrgica agressiva pode necessariamente levar a defeitos
0sseos, requerendo cirurgia de reconstrucdo complexa (Miyake & Nagahata 1999;
Bencharit et al.,, 2003. Em casos de DO-FL agressiva, sdo sugeridas abordagens
terapéuticas semelhantes as aplicadas de casos de carcinoma in situ (Bencharit et al.,
2003).

Como os dentes permanecem vitais ao longo de todo o processo, estes nédo
devem em principio ser extraidos. Ndo devem ser realizados tratamentos endodonticos,
especialmente quando o diagnostico é apenas realizado somente com base em achados
radiograficos sem qualquer tipo de sinais e sintomas associados (Smith et al., 1998).

Caso haja concomitantemente, patologia pulpar de um dente associado a uma
lesdo DO, o tratamento endodéntico pode tornar-se dificil. Quando a lesdo DO adquire
um aspecto radiopaco, o ligamento periodontal pode ser dificil de visualizar
radiograficamente, pelo que é aconselhado o uso de localizadores apicais electrénicos
para determinar o comprimento de trabalho. Em casos de necrose pulpar, o sucesso do
tratamento apenas pode ser avaliado com base na sintomatologia do paciente, visto que
o tamanho inicial da lesdo periapical e a remissdo desta apds o tratamento ndo é
facilmente identificada (Tonioli & Scindler, 2004).

Quando uma fistula esta presente, a condi¢ao pulpar deve ser avaliada, porque 0
seu desenvolvimento pode estar associado ndo a uma patologia periapical mas sim a
uma infecgdo cronica de lesdes dsseas, incluindo as DO (Tonioli & Scindler, 2004).

Minhas et al., (2008), reportaram um caso clinico de um tratamento ortoddéntico
num paciente com DO.FL. e concluiram que € um tratamento possivel neste tipo de
patologia e que os dentes respondem normalmente as forgas ortodénticas. Nao ha risco

de exacerbacdo da doenca, reabsorcdo radicular excessiva e perda da vitalidade pulpar
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dos dentes envolvidos. No entanto, se o tratamento ortoddntico exigir extraccdes prévias,
especialmente se estiverem em proximidade com lesdes DO, o tratamento deve ser
considerado.

Devido a ocorréncia de quistos associados as DO, um follow-up de lesdes
periapicais radiolGcidas ou com aspecto misto de radiolucidez e radiopacidade em

dentes vitais, ¢ fundamental (Drazi¢ & Mini¢., 1999).
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5. DISCUSSAO DOS RESULTADOS

Através da realizacdo deste trabalho de revisdo bibliogréafica foi possivel
constatar que ndo existem guidelines especificos para o tratamento cirurgico da
displasia fibrosa.

Até a data a terapéutica medicamentosa ndo tem tido um papel preponderante no
tratamento da displasia fibrosa. A terapéutica com radiacdo foi abandonada devido ao
risco de transformacgdo maligna. Actualmente, existe alguma expectativa relativamente a
terapéutica medicamentosa associada ao usos de bifosfonatos. No entanto séo
necessarios estudos de controlo duplamente cego cruzado de maneira a comprovar a sua
eficacia.

O tratamento cirdrgico continua a ser o pilar no tratamento da displasia fibrosa
direccionado para a prevencdo e correccdo disfuncdes estéticas e funcionais. Com o
avanco da tecnologia e técnicas cirdrgicas, cada vez mais autores sdo a favor de uma
abordagem cirlrgica cada vez mais radical, seguida de reconstru¢do dos defeitos
cirargicos, de uma forma mais segura e com melhores resultados estéticos, prevenindo
assim futuras recorréncias e consequentemente novas intervencgdes cirdrgicas.

Relativamente a displasia fibrosa e a sua frequéncia em relacdo ao género,
alguns autores afirmam que é igualmente distribuida. No entanto, constatou-se em
estudos direccionados especificamente para a displasia fibrosa nos maxilares, realizados
por Zimmerman et al., 1958; Daramola et al., 1976 e El Deeb et al., 1979, que afecta
maioritariamente mulheres.

Na classificacdo das displasias 6sseas, embora a Organizacdo Mundial de Salde
englobe nesta categoria 0 Cementoma Gigantiforme Familiar, em grande parte da
literatura revista, este ndo é englobado. Neville et al., (2009), considera o cementoma
gigantiforme familiar uma desordem hereditaria rara incomum, que é significantemente

diferente das DO convencionais.
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6. CONCLUSAO

As displasias fibro-6sseas dos maxilares, apesar de partilharem as mesmas
caracteristicas histopatologicas, diferem na suas manifestagdes clinicas, comportamento
e orientacdo terapéutica.

Relativamente a displasia fibrosa o Médico-Dentista pode ser o primeiro
profissional de saude a detectar este tipo de patologia, especialmente quando afecta
somente os maxilares. Apesar de ser uma condigdo benigna, pode causar limitagdes
funcionais e alteracfes estéticas significativas. O conhecimento desta patologia é
fundamental de maneira a ser possivel fazer o seu diagndstico.

Para o diagnostico das DO é importante a avaliacdo radiografica, natureza
histoldgica da lesdo, dados demogréaficos e ainda a apresentacdo clinica de maneira a
evitar um diagnéstico errado que pode conduzir a um tratamento invasivo e

desnecessario e a possiveis complicacoes.
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DISPLASIAS FIBRO-OSSEAS DOS MAXILARES

ENVOLVIMENTO

OSSEO Lesdes pigmentadas Endocrinopatias Mixomas
Unico Multiplo tipo café-com-leite intramusculares
Monostotica X
Poliostdtica X
Sindrome McCune- X X X
Albrigth
Sindrome X X
JaffeLichtenstein
Sindrome de X X

Mazabraud

Tabela 1. Formas de apresentacdo da Displasia Fibrosa (adaptada de DiCaprio &
Enneking, 2005)

Figura 1 — Displasia fibrosa. Fotografia extra-oral demonstrando assimetria facial numa
mulher com displasia fibrosa na porcéo direita da maxila.

Retirada de: http://screening.iarc.fr/atlasoral.php?lang=1
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Figura 2 — Displasia fibrosa. Fotografia intra-oral de displasia fibrosa na porcéo
esquerda da maxila.

Retirada de: http://www.uv.es/medicina-oral/Docencia/atlas/atlas.htm

Figura 3 — Displasia fibrosa. Fotografia intra-oral de displasia fibrosa na porcéo direita
da maxila.

Retirada de: http://www.uv.es/medicina-oral/Docencia/atlas/atlas.htm
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Figura 4 — Displasia fibrosa na mandibula.
Retirada de: Barnes L, Eveson JW, Reichart P, Sidransky D, eds. Pathology and
Genetics of Head and Neck Tumours. Kleihues R Sobin LH, series eds. World Health

Organization Classification of Tumours. Lyon, France: IARC Press, 2005

Figura 5 — Displasia fibrosa bi-maxilar.

Retirada de: http://www.uv.es/medicina-oral/Docencia/atlas/atlas.htm
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Figura 6 — Vista oclusal de displasia fibrosa na mandibula.
Retirada de: http://screening.iarc.fr/atlasoral.php?lang=1

Figura 7 — Displasia fibrosa. Os achados microscépicos tipicos da displasia fibrosa
mostram trabéculas irregulares de 0sso imaturo num estroma celular fibroso.

Retirada de: Barnes L, Eveson JW, Reichart P, Sidransky D, eds. Pathology and
Genetics of Head and Neck Tumours. Kleihues R Sobin LH, series eds. World Health
Organization Classification of Tumours. Lyon, France: IARC Press, 2005
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Figura 8 — TAC frontal de Displasia Fibrosa poliostética (mandibula e base do cranio).
Retirada de: Barnes L, Eveson JW, Reichart P, Sidransky D, eds. Pathology and
Genetics of Head and Neck Tumours. Kleihues R Sobin LH, series eds. World Health

Organization Classification of Tumours. Lyon, France: IARC Press, 2005

Figura 9 — Displasia 6ssea. Radiografia periapical de displasia 6ssea periapical.
Retirada de: http://screening.iarc.fr/atlasoral.php?lang=1
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Figura 10 — Displasias 0sseas.
Retirada de: Barnes L, Eveson JW, Reichart P, Sidransky D, eds. Pathology and
Genetics of Head and Neck Tumours. Kleihues R Sobin LH, series eds. World Health

Organization Classification of Tumours. Lyon, France: IARC Press, 2005
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