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CASO CLÍNICO 

A 

DISPLASIA FIBROSA CRANIO-FACIAL 
A PROPÓSITO DE DOIS CASOS CLÍNICOS 

CRANIO-FACIAL FIBROUS DYSPLASIA 
- TWO CASE REPORT 
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RESUMO 
Dependendo do localização e do número de ossos envolvidos, o Displosio Fibroso !D.F.) crãnio-facial pode ser responsável por síndromes dismórficos e 

por sintomatologia otológica, oftalmológica ou rinológica. Este artigo tem por objectivo ilustrar dois casos clínicos de D. f. Poliostótico com envolvimento pre
dominante dos ossos temporal e etmáide. 

N o primeiro caso clínico o envolvimento do osso temporal é responsável por síndrome vertiginoso resultante de hipofunção vestibular esquerdo e do oblit
eração do aqueduto vestibular homolateral. Neste caso o doente foi submetido a neurectomia dos nervos vestibulares, por via retrosigmóide. O segundo caso 
clínico é um caso de D.F. predominantemente do osso etmóide, acompanhado de proptose e obstrução nasal, em que se procedeu à excisão total por via 
paralateronasal sob controlo endoscópico. 

Os autores fazem uma revisão do literatura sobre o clínico, o diagnóstico, e a terapêutica da doença a nível crãnio-facial. 

PALAVRAS CHAVE: 
Displasia fibrosa, osso temporal, osso etmóide. 

ABSTRACT 
Depending on locolizotion ond the number of the banes involved, craniofocial fibrous dysplosia may result in dysmorphic syndrome as well as otologic, 

visual ond nasal symptoms. The main purpose of this orticle is to illustrote two report coses of polyostotic fibrous dysplosia w ith predominant affection of tem
poral and etmoid banes. 

ln the fi rst case, the temporal disease results in vertiga because of the block of vestibular aqueduct and low function of vestibule. The patient underwent 
neurectomy of both vestibular nerves by retrosigmoid approach. ln lhe second case, lhe elmoid diseose results in nasal block and proptosis and the patient 
underwent total resection by paralateronasal approach under endoscopic contrai. 

The authors make a review of the literature concerning the cl inical, diagnostic and therapeutic aspects of craniofocial disease. 
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Introdução 

A D.F. é uma doença não hereditária que 
resulta da substi tu ição do tecido ósseo normal 
por tecido fibroso e de uma disposição anor
mal das trabéculas ósseas. 

Descri ta pela primeira vez em 1937 por 
McCune e Bruch 1, quase seis décadas e meia 
volvidas tem ainda a sua base etiológica por 
esclarecer. 

Dependendo do número de ossos atingidos 
e do envolvimento endócrina, a D.F. é dividida 

Serviço de Otorrinoloringologio do Centro Hospito lor de lisboo - Zono Centro!. 

em três subtipos: monostótica, poliostótica e 
síndrome de McCune-Aibright. 

A D.F. monostótica é a forma mais comum 
(aproximadamente 70% dos casos), sendo os 
ossos crânio-faciais e as costelas os mais fre
quentemente atingidos. Geralmente é diagnos
ticada na 2º e 3º décadas de vida . 

A D.F. poliostótica representa 30% dos ca
sos e envolve vários ossos, geralmente aqueles 
local izados no mesmo hemicorpo. 

É diagnosticada frequentemente em adoles
centes com marcada deformação óssea. 
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O síndrome de McCune-Aibright é caracte
rizado por D. F. poliostótica, baixa estatura 
motivada pelo encerramento precoce das epí
fises dos ossos longos, hiperpigmentação cutâ
nea e puberdade precoce. 

Corresponde a uma forma mais grave de 
doença (aproximadamente 3% dos casos). 

Este síndrome é quase exclusivo do sexo 
feminino . 

Apresentam-se dois casos clínicos de D.F. 
poliostótica crânio-facial em doentes sintomáti
cos, onde os resultados cirúrgicos foram bas

tante satisfatórios. 

PRIMEIRO CASO CLÍNICO 

Doente de 42 anos de idade, sexo masculi
no, raça caucasiana, com o diagnóstico de dis
plasia fibrosa crânio-facial desde os 9 anos, 
seguido na consulta de N eurolog ia por sín
drome vertiginoso desde os 32 anos. 

Apesar da terapêutica instituída com vasod i
latadores cerebrais e anti-vertiginosos assistiu
-se, nos últimos dois meses, ao agravamento e ao 
aumento da frequência dos episódios, razões 
pelas quais o doente foi referenciado à consul
ta de Otorrinolaringologia . 

A gravidade do quadro motivou o aban
dono da actividade profissional do doente. 

Dos antecedentes pessoais realçam-se a hi
pertensão arterial, a hipercolesterolemia e amig
dalectomia aos quatro anos. Os antecedentes 
familiares são irrelevantes. 

O exame objectivo revelou dismorfia crânio
facial com tumefacção fronte-temporal esquer
da (figura 1), ligeira estenose do canal auditi
vo externo esquerdo e Romberg com desequi
líbrio para a esquerda . 

O estudo da função vestibular (provas ca ló
ricas e videonistagmografia) fo i compatível com 
síndrome vertiginoso do tipo periférico deficitá
rio esquerdo (figura 2). 

Analiticamente os va lores de fosfata se alca
lina, cálcio e fósforo eram normais. 

FIGURA 1 -TUMEFACÇÃO FRONTO-TEMPORAL ESQUERDA. 

OD OE 
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FIGURA 2 - GRÁFICOS DE FREYSS: 
À ESQUERDA VELOCIDADE HORIZONTAL, 

À DIREITA RESPOSTA EM FREQUÊNCIA. 
CORRESPONDEM A UM DÉFICE DE 88% À ESQUERDA 

NAS PROVAS CALÓRICAS. 

O estudo audiológico evidenciou hipoacusia 
mista moderada à esquerda com reflexos esta
pédicos presentes. Os potenciais evocados au
ditivos não revelaram sinais de patolog ia retro
coclear. 

A tomografia computorizada (T.C.) demons
trou: alteração da estrutura óssea sugestiva de 
D.F. com componente predominantemente os
teoblástico, com envolvimento fronto-temporo
-parietal , da base do crân io central incluindo o 
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corpo e a grande asa esquerda do esfenó ide, 
do osso malar, da reg ião fronto-etmoidal, da 
fossa nasal esquerda e dos seios esfenoidais; 
estenose dos ápices orbitários com compres
são no tra jecto cana licular do nervo óptico e 
obliteração do aqueduto vestibular esquerdo; 
estenose ligeira do canal aud itivo externo à 
custa do componente ósseo; ausênc ia de este
nose sign ificativa do canal auditivo interno 
(C.A.I.) e ausência de envolvimento displásico 
da cadeia ossicular (figuras 3,4,5 e 6 ). 

FIGURA 3 · T.C. PLANO AXIAL. 
D. F. TEMPORAL COM ESTENOSE NÃO OCLUSIVA 

DO CANAL AUDITIVO EXTERNO. 

A obliteração do aqueduto vestibular esquer
do assim como a hipofunção vestibular esquer
da foram consideradas as causas do síndrome 
vertig inoso, pelo que o doente foi submetido a 
neurectomia vestibu lar a nível da cisterna do 
ângulo ponto-cerebeloso, por via retrosigmóide. 

Não houve intercorrênc ias no pós-operató
rio imediato; o levante foi iniciado ao 32 dia 

FIGURA 4 · T.C. PLANO AXIAL. 
ENVOLVIMENTO DOS OSSOS TEMPORAL, ESFENÓIDE, 

ETMÓIDE CORNETO INFERIOR E MALAR POR D.F. 

FIGURA S · T.C. PLANO AXIAL. 
ESTENOSE DOS ÁPICES ORBITÁRIOS COM COMPRESSÃO NO 

TRAJECTO CANALICULAR DO NERVO ÓPTICO. 
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FIGURA 6 - T.C. PLANO AXIAL. 
APARÊNCIA EM VIDRO MOÍDO 

E HOMOGÉNEA DE D.F. TEMPORAL. 
OBLITERAÇÃO DO AQ~EDUTO DO VESTÍBULO 

E APAGAMENTO DO INFUNDIBULO JUSTA-UNGUEAL (SETA). 
1-CRURA C_9MUM DOS CSC P9STERIOR,E SUPERIOR. 

AUSENCI~ DE ALTERAÇOES D~ COCLEA, 
VESTIBULO E OUVIDO MEDIO. 

com boa tolerância e a alta dada ao 1 1 2 dia 

de pós-operatório. 
Aos nove meses de pós-operatório e após 

várias sessões de provas de reabilitação vesti

bular, o doente encontra-se assintomático, tendo 

retomado a sua actividade profissional com 

sucesso. 

SEGUNDO CASO CLÍNICO 

Doente de 29 anos de idade, sexo femini

no, raça negra , natural e residente na G uiné

-Bissau, com história de tumefacção da hemifa

ce esquerda há vários anos, transferida para 

Portugal por tumefacção da hemiface esquer

da, neoformação da fossa nasal e proptose 

homolaterais. 
Objectivamente a doente apresentava ca

quex ia, tumefacção de consistência dura que 

projectava a região malar esquerda, acom

panhada de sinais inflamatórios e de fístula do 

canto d ireito do olho esquerdo com saída de 

exsudado purulento; proptose e massa da 

fossa nasal com extensão até ao vestíbulo, de 

consistência dura e mucosa friável. 

Laboratorialmente, documentou-se positivi

dade para o HIVl , anemia (Hb-8 .8g/dl), au

mento da fosfatase alcalina (707U/I), hipercal

cémia (12 .4mg/ dl). A T.C. e a R.M. revelaram 

lesões heterogéneas e expansivas da fossa na

sal esquerda que cond icionava o empurramen

to direito do septo nasal, moldagens dos cor

netos médio e inferior, da lâmina papirácea, 

do osso esfenóide e de todo o osso etmóide. 

Estas lesões estavam intercaladas de cavi

dades preenchidas por secreções (figuras 7,8 

e 9). 

FIGURA 7 - T.C. PLANO CORONAL. 
D.F. DO ETMÓIDE E DO CORNETO INFERIOR TIPO PAGETÓIDE, 
EXPANSIVA QUE CONDICIONA EMPURRAMENTO DO SEPTO 

N.I\SAL E DA ÓJ!BITA, COM PRESERVAÇÃQ DA LÂMINA_ 
PAPIRACEA E DA LAMtNA CRIVOSA DO ETMOIDE. RETENÇOES 

DE SECREÇOES NOS SEIOS MAXILARES. 
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FIGURA 8 - T.C. PLANO AXIAL. 
ENVOLVIMENTO DO ETMÓIOE E DO CORPO DO ESFENÓIDE 

COM PRESERVAÇÃO DA ÓRBITA E DOS CANAIS CAROTÍDEOS. 

FIGURA 9 - R.M. PÓS-GADOLÍNIO. 
CAPTAÇÃO INTERMÉDIA E HETEROGÉNEA OE GADOÚNIO. 

A doente foi submetida a cirurgia por via 
paralateronasal sob controlo endoscópico, 
tendo-se excisado toda a massa da fossa nasal 
e dos seios envolvidos, deixando por segu
rança parte da massa que formava a parede 

óssea da fossa pterigomaxilar, da órbita (lâmi
na papirácea) e da parede lateral esquerda do 
esfenóide. 

N o período intra-operatório, ao contrário 
do que seria de supôr para este tipo de lesões, 
houve perda de um litro de sangue (hemorra
gia em toalha) . 

O tamponamento foi efectuado com Mero
gel, Surgicel e cinco gazes de Adaptic . 

O quadro hemorrágico registado no intra
-operatório justificou a rea lização de angiogra
fia que permitiu identificar uma artéria esfeno
palatina com um diâmetro de 3mm, razão pela 
qual se efectuou a embolização da mesma. 

O destamponamento nasal foi realizado no 
bloco operatório ao 5º dia de pós-operatório. 

Para compensação e estabil ização do esta
do geral , a doente teve a lta ao 44º dia de in
ternamento orientada para consulta de Medi
cina Interna no hospital da área de residência. 

Os exames histológicos das peças opera
tórias confirmaram o diagnóstico de D.F .. 

DISCUSSÃO 

O termo D.F. foi introduzido por Lichtens
tein, em 1938, um ano após a sua descrição 
por McCune e Bruch 1

, no entanto a sua base 
etiológica continua ainda por esclarecer. 

Em 1942, Lichtenstein e Jaffe2 concluíram que 
a D.F. era resultante da deficiente diferencia
ção do tecido mesenquimatoso. 

Quinze anos depois, 1957, Changus2 defi
niu a hiperplasia osteoblástica como principa l 
causa. 

Outros estudos efectuados na década de 60 
permitiram acrescentar o sequestro ósseo em es
tado imaturo, assim como alterações bioquími
cas no período pós-natal como possíveis causas. 

Estudos mais recentes, baseados na biologia 
molecular e na genética, permitiram chegar a 
um outro patamar sobre a etiologia da D.F .. 

A deficiente regulação da adenosina ciclase 
monofosfato e da proteína cinase A, bem como 
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a identificação de mutações no gene Gs-a com 

consequente alteração da actividade da 

G TPase ou da proteína transdutora de sinal 

Gs, constituem marcos importantes para o 

esclarecimento das bases etiopatogénicas 

desta doença2
• 

A D.F. é uma doença rara, benigna, de pro

gressão lenta, que atinge igualmente ambos 

sexos e é mais frequentemente diagnosticada 

em crianças ou adultos jovens. 

A forma monostótica representa 70% dos 

casos, enquanto que a poliostótica representa 

os 30% restantes. 

Alguns autores consideram a forma monos

tótica e a forma poliostótica duas doenças dife

rentes . Acredita-se que a incidência da forma 

monostótica possa ser superior àquela referida 

porque frequentemente as lesões por ela provo

cadas permanecem assintomáticas2
• 

O síndrome de McCune-Aibright é uma vari

ante da D.F. poliostótica que está associada a 

manifestações extra-ósseas, nomeadamente en

dócrinas, a pigmentação cutânea e a puberda

de precoce. 
Esta forma é quase exclusiva do sexo femi

nino, embora haja alguns casos descritos no 

sexo masculino3
. 

As manifestações endócrinas compreendem 

hipertiroidismo, hiperparatiroidismo, síndrome 

de Cushing, ginecomastia e diabetes insípida. 

O hiperparatiroidismo é a endocrinopatia 

mais frequente, ocorrendo em 5% dos doentes 

com o síndrome de McCune-Aibrighr. 

Estas manifestações correspondem à disfun

ção congénita do eixo hipotálamo-hipofisário5
. 

Em mais de 50% das formas poliostóticas 

observam-se manchas irregulares de cor café 

com leite, localizadas no pescoço, região dor

sa l, tórax, ombros e pélvis4
• 

A probabilidade de transformação maligna 

na D.F. é de 0.5%6
•
7

• 

Nos doentes portadores do síndrome de Mc

Cune-Aibright foram encontrados, no entanto, 

va lores na ordem dos 4% e esse risco aumenta 

para 44% com a utilização de radioterapia 4
•
8

• 

O osteossarcoma, fibrossarcoma, condros

sarcoma e sarcoma de células gigantes são os 

tumores mal ignos associados. 

Aparecimento de queixas álgicas, cresc i

mento rápido e aumento de fosfatase alcalina 

sugerem transformação maligna9
. 

O tempo médio entre o diagnóstico de D.F. 

e a transformação maligna é de 13,5 anos1
• 

Anteriormente, na D.F. crânio-facial o osso 

frontal era considerado o mais frequentemente 

afectado seguindo-se, por o rdem decrescente, 

o esfenóide, o etmóide, o parietal, o tempora l 

e o occipital. 

Dados mais recentes obtidos através de méto

dos imagiológicos modernos (T.C. e R.M). , colo

cam o osso etmóide como o osso mais atingido2
. 

C linicamente manifesta-se por síndromes 

dismórficos com tumefacções de consistência 

dura, indolor e não inflamatória. 

Por vezes estas deformações podem atingir 

grandes proporções, designadas por leontíase 

óssea. Um sintoma oftalmológ ico isolado cons

titui um sina l de alerta para o médico. 

O envolvimen to orbitário manifesta-se por 

proptose, diplopia ou diminuição da acuidade 

visua l. Os mecan ismos que levam à lesão do 

nervo óptico são múltiplos. 

No 1 º caso clínico embora não ha ja quei

xas oftalmológicas, observa-se na T.C. algum 

grau de compressão do nervo no seu tra jecto 

no canal óptico (Figura 5) . 
A D.F. do osso temporal é muitas vezes dia

gnosticada fortuitamente através de um exame 

rad iológ ico. Habitualmente é unilateral e está 

associada a surdez de condução, que é atri

buída maioritariamente à compressão do canal 

auditivo externo e, por vezes, à compressão da 

trompa de Eustáquio. A estenose do cana l au

ditivo externo complica-se classicamente por 

colesteatoma em 40% dos casos3
. 

O envolvimento do ouvido interno na ausên

cia de colesteatoma é raro, estando contudo des

critos casos de estenose do cana l auditivo interno4 

e de atingimento directo do labirinto ósseo10 com 

consequente sintomatolog ia cócleo-vestibular. 
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A hipoacusia neurossensorial ocorre em 
17% dos doentes por invasão da cápsula ótica 
pela displasia ou por colesteatoma secundário. 

O 1 º caso clínico é um caso ímpar de mani
festação de sintomas vestibulares sem envolvi
mento primário ou secundário do vestíbulo, mas 
sim pela obliteração do aqueduto vestibular. 

O envolvimento dos outros pares cranianos 
é raro, estando o nervo facial envolvido em 
10% dos casos3

. 

Laboratorialmente, os níveis séricos de cál
cio, fósforo e fosfatase alcalina devem ser avali
ados. Um estudo efectuado em 124 doentes evi
denciou níveis séricos de cálc io 11 a 13mg/ dl, 
em 25% dos doentes. 

Num outro estudo, os níveis séricos da fosfa
tase alcalina estavam elevados em 25% dos 
doentes com a forma monostótica de D.F. e em 67 
% dos doentes com a forma poliostótica de D.F. 

No entanto, num estudo de revi são efectua
do por Nager et al. 3

, todos os doentes apresen
tavam níveis séricos normais de cá lcio e fósforo. 

Apenas um único doente apresentava níveis 
elevados de fosfatase alcalina. 

Classicamente três padrões radiológicos de 
D. F. estão descritos: 

pagetóide, 
esclerótico e 
quístico. 

O padrão pagetóide, observado em 56% 
dos casos, é caracterizado por áreas hiper
densas e hipodensas de fibrose com expansão 
óssea (2º caso clínico). 

O padrão esclerótico é um padrão denso 
e homogéneo do tipo vidro moído, expansivo e 
circunscrito por uma lâmina de cortica l óssea 
densa e é observado em 23% dos casos ( 1 º ca
so clínico). 

O padrão quístico corresponde a 21 % dos 
casos, é composto por áreas hipodensas, 
esféricas ou ova lares, circundadas por lâminas 
de tecido mais denso8

•
11

• 

A T.C., sobretudo a de alta resolução, é o 
exame de escolha para se estabelecer o diag-

nóstico e para se proceder à monitorização da 
progressão da doença, enquanto que a R.M. é 
fundamental no diagnóstico diferencial de pa
tologias tumorais ou inflamatórias. 

Na R.M. , a D.F. é hipointensa em T1 e hipo
intensa e heterogénea em T2, podendo ainda 
apresentar-se com um sinal intermédio em T1. 

A introdução intravenosa de gadolínio per
mite obter imagens hiperintensas ou com inten
sidades moderadas. A intensidade do sina l de
pende da proporção de trabéculas ósseas, da 
celularidade, do depósito de colagénio, e das 
estruturas quísticas 12

• 

O diagnóstico radiológico diferencial da D.F. 
engloba essencialmente a doença de Paget, o 
fibroma ossificante e o meningioma. 

A doença de Paget produz expansão óssea 
semelhante à da D.F .. No entanto, a existênc ia 
de áreas de erosão cortical e de grandes tra
béculas ósseas diferenciam-na da D.F. 

O fibroma ossificante é uma verdadeira neo
plasia que apresenta um crescimento exofítico a 
partir de uma lesão central , com acentuado 
efeito de massa sobre as estruturas vizinhas. 

Isto contrasta com a D.F. que produz uma 
expansão difusa da cavidade medular. 

A densidade radiológica e o padrão his
tológ ico da D.F. e do fibroma ossificante são 
semelhantes, pelo que o padrão de crescimen
to é essencial para se estabelecer o diagnósti
co diferencial entre estas duas entidades. 

Outras patologias podem mimetizar a D.F., 
designadamente osteogénese imperfecta, gra
nuloma eosinófilo, quisto ósseo solitário, tumor 
das célu las gigantes, osteoblastoma e heman
gioma. 

Histologicamente, a D.F. é identificada por 
trabéculas ósseas irregulares intercaladas num 
estroma de tecido conjuntivo . 

A quantidade de tecido ósseo, celularidade 
e vascularização são variáveis. 

O tratamento da D.F. é cirúrg ico e está re
servado a doentes com défices funcionais ou 
deformidades facia is grosseiras. Dada a natu
reza benigna da lesão, a cirurgia deve ser con-
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servadora, tendo como objectivo primeiro a 

manutenção e a preservação da função pré

existente. 
A única situação em que o tratamento far

macológico parece ter alguma indicação é no 

síndrome de McCune-Aibright. 
Eugster et aP3 documenta taxas de sucesso 

consideráveis em doentes com puberdade pre

coce tratados com testolactone e citratato de 

tamoxifeno. 
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