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REsuMo: Objetivo: O objetivo do trabalho é relatar um caso de displasia fibrosa monostotica e apresentar
achados bibliograficos importantes para o diagnostico e conduta do cirurgido-dentista frente a esta
doenga. Caso clinico: A paciente de 28 anos compareceu ao consultério odontolégico para avaliagdo
de alteragdo percebida em boca, de crescimento lento, assintomatica. Ao exame fisico, apenas notou-se
expansdo rigida do rebordo péstero-superior esquerdo, por vestibular e lingual. A radiografia panordmica
revelou alteragao do trabeculado em aspecto de vidro despolido. Realizada bidpsia incisional confirmou-
se o diagnostico de displasia fibrosa. A revisdo de literatura mostra que a doenca pode se expandir
lentamente, e que um tratamento cirtrgico sera apenas necessario se houver deformacéo significativa
facial ou comprometimento funcional, idealmente realizado quando se perceber que a doenga cessou
crescimento, o que ocorre ao longo dos anos. Dar o diagnéstico da displasia fibrosa é fungdo importante
do cirurgido-dentista, que ao reconhecer a doenga podera auxiliar no acompanhamento e na correta
decisdo de intervengdes relacionadas aos dentes e mucosa associados a regido da displasia. Concluséo:
O cirurgido-dentista deve reconhecer e compreender essa doenga para dar diagnéstico e avaliar a
viabilidade outros tratamentos que podem contribuir com a fun¢éo estomatognética, como tratamento
ortodontico, reabilitacdo implanto-protética, entre outros, diante da complexidade da doenga.

FIBROUS DYSPLASIA IN DENTISTRY: UNDERSTANDING THE DISEASE AND HOW TO ACT

Objective: The objective of the work is to report a case of monostotic fibrous dysplasia and present
important bibliographic findings for the diagnosis and conduct of the dentist in the face of this disease.
Case report: The 28-year-old patient came to the dental office to assess the change in her mouth, which
was slow to grow and asymptomatic. On physical examination, only a rigid expansion of the vestibule-
lingual aspect of the left posterior region of the maxilla was noted. Panoramic radiography revealed
an alteration of the trabecular in the appearance of ground glass. An incisional biopsy was performed
and the diagnosis of fibrous dysplasia was confirmed. The literature review shows that the disease can
expand slowly and that surgical treatment will only be necessary if there is significant facial deformation
or functional impairment, ideally performed when it is noticed that the disease has stopped growing,
which occurs over the years. An important function of the dentist is to offer the diagnosis of fibrous
dysplasia, who, upon recognizing the disease, can assist in the monitoring and correct decision of
interventions related to the teeth and associated soft tissue with the region of dysplasia. Conclusion:
The dentist must recognize and understand this disease in order to diagnose and evaluate the viability
of other treatments that may contribute to stomatognathic function, such as orthodontic treatment,
implant-prosthetic rehabilitation, among others, in view of the complexity of the disease.

DOI: https://doi.org/10.25061/2527-2675/ReBraM/2021.v24i2.1062

Vor. 24, v.2, 2021

Revista Brasieira Multidiscipinar - ReBraM 293



Brazdo-Silva et al.

INTRODUCAO

Displasia fibrosa (DF) é uma anomalia esquelética na qual o osso normal é substituido progressivamente
e de maneira autolimitante por um tecido de por¢ao medular geralmente mais fibrosa com formacéao de
trabéculas dsseas estreitas e retorcidas de forma que lembra algarismos chineses @ microscopia de luz (EI-
MOFTY et al.,2017). A correlagdo entre achados clinicos, imageoldgicos e histopatologicos é fundamental
para que a doenga seja diferenciada de outras histologicamente idénticas que sdo conhecidas no conjunto
como lesdes fibro-dsseas benignas. Assim, o tratamento depende do diagndstico preciso e de identificar
o estagio clinico e manifestagdes da propria DE Nesse sentido, o objetivo deste texto é abordar aspectos
atuais para o diagndstico e tratamento de pacientes com DF, conduzindo a teoria para a pratica com
auxilio da apresentagdo de um caso clinico.

METODOLOGIA

O trabalho foi revisto e autorizado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Universidade Estadual de
Montes Claros, Parecer: 3.165.287. O relato de um caso clinico é parte importante deste trabalho para
compor o objetivo principal que foi ilustrar e discutir os aspectos da DF favorecendo um texto voltado
a pratica clinica odontoldgica. O referencial tedrico é a Organizagdo Mundial de Saide (OMS). A litera-
tura adicional necessaria para as discussoes foi levantada buscando dados atuais relativos aos aspectos
fundamentais para o reconhecimento da doenca e para a tomada de decisdes importantes na condugdo
dos casos, como a possiblidade de realizar interveng¢des relacionadas a doenga ou aos tecidos envoltos
pela mesma e que podem necessitar de cuidados odontoldgicos. Buscas utilizando os descritores fibrous
dysplasia, diagnosis e treatment foram aplicadas na biblioteca digital NCBI (www.pubmed.com), Biblioteca
Virtual em Satde (http://brasil.bvs.br/), Scielo (www.scielo.org), e portal CAPES (www.periodicos.capes.
gov.br). A partir da leitura dos artigos encontrados e filtrados pelo titulo e resumo, novas referéncias
foram encontradas contribuindo com o desfecho deste artigo.

RELATO DE CASO

Uma mulher feoderma de 28 anos de idade buscou atendimento odontoldgico para avaliagdo de uma
alteragao percebida na sua cavidade bucal. A histéria médica da paciente mostrava excelente estado geral,
auséncia de comorbidades e sem uso de medicamentos para qualquer outra necessidade. Ao exame extra-
bucal apresentava facies atipicas para qualquer alteracdo sistémica ou sindrémica. A oroscopia notou-se
um crescimento difuso em rebordo alveolar superior-posterior do lado esquerdo, com envolvimento
vestibular e palatino, assintomatico, firme, com histérico de crescimento lento, iniciado ha mais de 2 anos
(Figura 1). Foi entdo solicitada uma radiografia panordmica, na qual nota-se na regido correspondente
ao achado bucal uma alteracdo do trabeculado 6sseo (sobre os apices dos dentes 25 e 28), criando uma
discreta radiopacidade em aspecto de “vidro despolido”, notada mais facilmente quando se compara com
a regiao contralateral (Figura 2).

Foi realizada entdo bidpsia incisional na regido do palato duro (Figura 3). Os cortes histologicos evi-
denciaram fragmentos de tecido conjuntivo mostrando riqueza em células fusiformes de aspecto fibro-
blastico e tecido conjuntivo denso nao modelado, embebendo trabéculas de aspecto tortuoso, geralmente
com aparéncia de serem desconectadas entre si, de forma que lembram algarismos chineses dispersos
no tecido fibroso, porém com pontos que sugerem unido com a cortical dssea; apresentam lamelas e os-
tedcitos, porém sem formacgao constante de rima osteoblastica (Figura 4). Diante dos aspectos clinicos
e do presente laudo histopatolégico, concluiu-se o diagndstico de Displasia Fibrosa. Como néao foram
observados sinais em pele ou outras queixas, e nem altera¢des de outros ossos, o diagnéstico foi inter-
pretado como Displasia Fibrosa Monostdtica sem associagdo sindromica. A paciente foi orientada sobre
a doenga, sobre a possibilidade de crescimento e sobre a necessidade de acompanhamento anual com
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realizagdo de exames imaginologicos. O paciente foi orientado a manter um regime adequado de higiene
bucal, com consultas periddicas de profilaxia e avaliagdo de saide bucal. Nao se descartou a possibilidade
de realizag¢ao de novos exames no decorrer do acompanhamento do caso.

Figura 1- Crescimento difuso vestibulo-palatino em rebordo alveolar superior-posterior do lado esquer-
do, sem deslocamento dentario evidents.

Fonte: arquivo dos autores.

Figura 2- Radiografia panordmica demonstrando drea de leve opacificagdo semelhante a “vidro fosco”

na regiao maxilar superior-posterior esquerda, sugerindo haver envolvimento de seio maxilar, porém

sem precisao adequada para uma conclusdo definitiva, demandando TC nas fases posteriores em que se

fizer o planejamento terapéutico. Nessa tomada também néo fica evidente a expansio de cortical que foi

confirmada ao exame clinico, e nem deslocamento dentario e reabsor¢ao de raizes, porém sendo notado
apagamento de lamina dura dos molares e segundo pré-molar.

Fonte: arquivo dos autores
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Figura 3- A) Bidpsia incisional em acesso por palatino sobre area de expansdo. B) Sutura sobre area de
bidpsia.

Fonte: arquivo dos autores

Figura 4- Lesdo contendo estroma hipercelularizado por células fusiformes de aspecto fibroblastico,com
formagao de trabéculas dsseas lamelares sem linhas de reversao, interrompidas entre si, porém mostran-
do fusdo com a cortical dssea, presente na por¢ao mais inferior da figura. Algumas trabéculas mostram
separacao artefatual com o estroma, umas com e outras sem rima osteoblastica, e o aspecto de “caracte-
res chineses” pode ser notado em uma visdo geral da imagem.

Fonte: caso clinico dos autores.

COMO A DOENGA SURGE?

A literatura indica que a doenga ocorre por mutagao esporadica fetal ou até mesmo pds-natal no gene
GNAS, comprometendo assim fungdes celulares de osteoblastos e de outras células, de forma que quan-
to mais precoce a mutagdo ocorre nos individuos, mais ossos poderdo ser acometidos por DF e outras
alteragcdes podem surgir em outros 6rgaos, como visto nas sindromes que associam DF (ANITHA et al.,
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2015; BURKE, 2017; ZHAO et al., 2018; ISOBE et al., 2018).

O evento desencadeador da doenga parece ser uma mutagao missence no gene GNAS por causas desco-
nhecidas, resultando na mudangca de posi¢ao da subunidade-a da proteina G estimuladora que desempenha
um papel central na fun¢ao das glandulas enddcrinas, na diferenciagdo de osteoblastos, na atividade de
melandcitos, dentre outras. Como dito, o fendtipo apresentado da doenca ira depender do momento da
embriogénese em que ocorre essa mutagdo, e assim do numero de locais onde as células mutantes mi-
graram para constitui¢ao dos diferentes tecidos durante a embriogénese. Quanto mais precoce no desen-
volvimento ocorrer, maijor a possibilidade de 6rgaos acometidos (AKINTOYE, 2013; ZHAO et al., 2018).

Especificamente no tecido dsseo, a mutagdo leva a uma ativagdo constitutiva do adenilato ciclase com
superprodugdo de adenosina 3’5 -monofosfato ciclico (AMPc). O AMPc leva ativagao do gene Fos que
resulta na inibi¢ao de genes especificos de osteoblastos prejudicando a capacidade das células-tronco ésseas
esqueléticas de se diferenciarem em osteoblastos maduros, bem como estimula a secre¢do de citocinas
como a interleucina IL-6 e do RANKL que promovem aumento da deposi¢ao de tecido fibroso e da reab-
sor¢do Ossea pelos osteoclastos, respectivamente (RIDDLE, 2013; AKINTOYE, 2013; ZHAO et al., 2017).

CORRELACGOES CLINICO-IMAGEOLOGICA-HISTOPATOLOGICAS PARA O DIAGNOSTICO

Um algoritmo de diagnostico diferencial foi desenhado no presente estudo a partir dos dados identi-
ficados na literatura, como forma de contribuir para o raciocinio diagnéstico (Figura 5).

A DF fibrosa é uma doenga que pode envolver um unico osso ou multiplos ossos, de forma que é clas-
sificada em monostdtica e poliostotica, respectivamente. O termo “displasia fibrosa craniofacial” (DFC) é
utilizado para descrever a DF que acomete ossos contiguos do esqueleto craniofacial. Nao sao considerados
poliostéticos na literatura por ndo acometerem os ossos fora do complexo craniofacial (MENON et al.,
2013). A forma poliostotica pode estar relacionada a diversas sindromes. Quando observado pigmen-
tacdo café au lait (caté com leite) na pele, o processo ¢ denominado sindrome de Jaffe-Linchtenstein.
Quando combinada com a pigmentagéo café au lait e multiplas endocrinopatias, tais como precocidade
sexual, adenoma pituitario ou hipertireoidismo, entdo caracteriza-se a sindrome de McCune-Albright
(SMA). Outra desordem rara associada com a displasia fibrosa poliostotica é a sindrome de Mazabraud,
em que mixomas intramusculares sdo encontrados além da DF (SANTOS, 2011). Epidemiologicamente
encontra-se na literatura que casos de DF monostdticas respondem por 70% a 85% dos casos, e lesdes
poliostoticas representam 15-30% (ROBISON et al., 2016).

A maxila é mais frequentemente acometida, e as lesdes podem expandir o rebordo, o palato, e obli-
terarem o seio maxilar, e os dentes podem se deslocar a medida que a lesdo cresce (BURKE, 2017). Por
um lado, algumas lesdes da DF assintomaticas e pequenas sdo detectadas como um achado radiografico.
Entretanto, ha casos em que a expansao da cortical 6ssea pode ser progressiva e provocar deformida-
des faciais significantes, ou de outros locais anatdmicos onde surgir, visto que nao ¢é restrita a cabega e
pescoco, além de aumentar chances de fraturas, comprometimento funcional e dor, principalmente em
casos poliostdticos (ROBISON et al., 2016). O aspecto de vidro fosco ou despolido pode ser notado no
presente caso principalmente quando se compara o trabeculado ésseo do lado direito e do lado esquerdo
da panoramica.

Radiograficamente a caracteristica principal da lesdo se da por uma leve opacifica¢ao do trabeculado,
gerando o aspecto classico de “vidro despolido”. Em lesdes no estagio inicial de desenvolvimento ha maior
tendéncia a radiolucidez, enquanto lesdes mais antigas tendem a sofrer alteragdo esclerética ficando com
aspecto radiopaco mais evidente. Nao é possivel definir um local de delimitagdo entre lesdo e tecido, sendo
uma mesclagem de limite impreciso, sendo essa uma caracteristica fundamental para analise radiografica.
Outro aspecto importante é a expansio dssea com afinamento das corticais. Na mesma linha, observar
um deslocamento do canal mandibular para superior, ¢ um achado que direciona bastante o diagnéstico
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para DF nas lesdes mandibulares, mas a depender do epicentro da lesdo, o canal pode se deslocar para
qualquer lado. Ja para les6es maxilares, quase sempre ha envolvimento do seio maxilar, aspecto que nao
fora avaliado ainda no caso apresentado aqui e que é melhor visto em tomografia computadorizada (TC).
O apagamento da lamina dura nos dentes envolvidos pela lesdo também ¢é um achado esperado, porém
nao exclusivo da DF, da mesma forma que nao se espera reabsor¢ao de dentes envolvidos (DAVIDOVA
et al., 2020).

Figura 5- Algoritimo sugestivo para diagnostico a partir da identificagao clinica de lesao de crescimento
lento e/ou de uma observagdo imageoldgicas de lesdo intradssea com aspecto misto lembrando “vidro
despolido”

Crescimento lento intradsseo com aspecto radiografico misto lembrando “vidro despolido”
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Biopsia indicando lesdo fibro-dssea benigna contribui com o diagndstico clinico-imageolégico definido no passo

anterior.

v

Biopsia pode resultar em outros aspectos histopatolégicos revelando outras lesdes que podem ter aspecto
radiografico misto, principalmente osteoblastoma, osteoma osteoide, Odontoma em maturagdo, mixoma
odontogénico, tumor odontogénico adenomatoide, cisto odontogénico epitelial calcificante, dentre outros mais

raros.

Fonte: elaboracgdo dos autores.
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A TC contribui com a melhor compreenséao de estruturas vizinhas comprometidas pela DF, tais como
o seio maxilar, ou ainda forames neurais para casos de DF em outros ossos do cranio como o esfenoide
e o temporal (HOCAOGLU et al., 2014). O aspecto de vidro despolido, ou um aspecto acinzentado é
também reproduzido na TC. A TC pode mostrar aspectos da DF que a categorizam em aspecto predomi-
nantemente similar a cisto (11-22%), misto (40-55%), e predominantemente esclerética (34-38%) (CHEN
et al., 2002). Em outro estudo os autores acharam a expansido da cortical como a principal caracteristica
observada (85%), acompanhada do famoso aspecto de vidro fosco, havendo pouquissimos casos em que
se encontrou aparéncia de areas de expansao em aspecto litico ou somente esclerético (HOCAOGLU et
al., 2014)

Ao exame clinico deve-se levar em considera¢do a avaliacdo de condi¢des sindromicas que podem
estar associadas, principalmente em relagao a forma poliostética da DF, como por exemplo a presenca
de pigmentacao café au lait. Nesse sentido uma avaliagdo minuciosa durante a triagem pode indicar a
inclusdo da cintilografia dssea, para averiguar a existéncia da lesao em outros pontos caracterizando uma
doenga poliostética, além de exames bioquimicos e ultrassonografia tireoidiana e gonadal para investigar
a existéncia de desordens endocrinas que podem ser encontradas em casos sindromicos (BURKE, 2017).

A cintilografia 6ssea foi utilizada em poucos estudos (SANTOS, 2011; AKINTOYE, 2013). Escolheu-se
no presente caso o acompanhamento anual clinico e radiografico ou tomografico devido a dificuldade
local de acesso a este exame. Contudo, o uso da cintilografia como auxilio do diagndstico no plano de
tratamento desta lesdo pode proporcionar um segundo viés de avaliagdo generalizada do tecido 6sseo
para se confirmar ou descartar uma DF poliostotica, além de determinar a drea afetada pela lesao (SAN-
TOS, 2011). Estudos utilizaram cintilografia 6ssea de corpo inteiro com metileno difosfonato marcado
com tecnécio-99m (99mTc-MDP) em criangas com mais de 5 anos de idade para identificar e investigar
a existéncia de multiplas de DE A DF no esqueleto axial (incluindo a coluna vertebral, costelas e pelve)
pode ser dificil de visualizar em tomadas radiograficas simples. Sendo assim, a cintilografia ¢ util para
detectar lesdes nessas areas e estabelecer se a mesma é monostotica ou poliostotica (AKINTOYE, 2013).

Em relagao a diagnostico diferencial, o principal é o fibroma cemento-ossificante central (FOC). Neste
caso, compreender aos exames imageologicos que a lesdo é expansiva e bem delimitada em relagdo ao
tecido vizinho serd indicativo de FOC. Ao exame histopatoldgico, o FOC tende a mostrar heterogeneidade
da proliferagdo de células fusiformes, podendo surgir areas mixoides, e o trabeculado tende a mostrar
rima osteoblastica e as vezes uma borda ostedide imatura. A formacéo de estruturas esféricas ditas com
corpos psamomatoides ¢ indicativa dessa lesdo em detrimento da DF. Em casos extremos, reagdes bio-
moleculares podem ser importantes, como a identificagdo da mutagao GNAS que ¢é tipica da DF além de
expressdo imunohistoquimica forte de osteocalcina na DF (TOYOSAWA et al., 2007).

A displasia cemento-dssea é outra altera¢ao dentro das lesdes de radiopacidade mista que devem entrar
no diagnostico diferencial. Pode ser diferenciada por um conjunto de dados que inclui usualmente a au-
séncia de histdrico de crescimento das lesoes e tendéncia de aspecto radiografico bem delimitado e/ou em
aspecto de flocos de algodao para pacientes acima dos 30 anos. Se a biopsia for necessaria, principalmente
nos casos de displasia cemento-dssea focal, que sao isoladas e podem confundir ao exame clinico, entdo
no exame microscopico espera-se um estroma contendo maior vascularizagdo e areas hemorragicas. As
figuras de material cementoide quando presentes também serao indicativas dessa doenga, esperando-se
um aspecto brando de fibroblastos do estroma, maior frequéncia de descolamento artefatual entre as
trabéculas e o conjuntivo propriamente dito (NETTO et al., 2013).

A doenga de Paget também pode entrar no diagndstico diferencial, sendo para tanto necessario veri-
ficar os niveis séricos de fosfatase alcalina, que estardo alterados, além de niveis de célcio e fésforo. Os
pacientes tendem a ser mais velhos, e o aspecto radiografico tende a ser de areas liticas alternadas com
esclerose ao invés do vidro fosco tipico da DE mais difusas nos ossos. Microscopicamente havera maior
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volume de linhas de reversdo 6ssea (DAVIDOVA et al., 2020).

O Querubismo é uma doenca que se manifesta na infancia como crescimento bilateral que pode
envolver mandibula e/ou maxila e foi descrito em uma época como um subtipo da DF craniofacial. No
entanto, a mutagao que codifica a proteina SH3BP2 mostra-se presente em cerca de 80% dos casos dessa
doenga, ndo ocorrendo na DE. Além disso, ha um historico familiar forte no querubismo e as lesdes ao
exame microscopico mostram células gigantes multinucleadas em proporg¢do que néao ¢ usual na DF
(MACHADO et al., 2017).

ASPECTOS HISTOPATOLOGICOS DA DF

Os autores do presente texto sao da linha de pensamento de que a biopsia é essencial para a compro-
vagao do diagndstico de DF, completando a interpretagao clinica e imageoldgica (NETTO et al., 2013).
Nao ha evidéncias de que as bidpsias incisionais estejam envolvidas com o reativacao ou aceleragao de
crescimento da lesdo, como ja descrito por exemplo para os procedimentos cirdrgicos terapéuticos prin-
cipalmente realizados fora da fase quiescente da doenga (BOYCE et al., 2016; BURKE, 2017).

O diagndstico da DF ocorre através de uma unido de aspectos clinicos, radiograficos, patoldgicos e as
vezes moleculares, tendo como diagndstico diferencial um grupo de lesdes que engloba principalmente o
fibroma cemento-ossificante central e displasias cemento-dsseas. Estas lesdes contém aspectos histologicos
que podem se confundir e até mesmo serem idénticos em alguns casos, por isso, sendo as vezes agrupadas
segundo a aparéncia microscépica no grupo chamado “lesdes fibro-dsseas benignas” (BURKE, 2017;
DAVIDOVA et al 2020). No presente relato de caso, os achados clinicos tipicos, de crescimento lento,
radiografia em aspecto de vidro despolido com margens difusas, e o aspecto microscépico, formaram o
conjunto de dados para se concluir o diagnéstico de DE.

Microscopicamente, as caracteristicas da DF ndo sdo patognomonicas, mas a somatoéria de alguns
aspectos ténues podem contribuir em sua distingao. Uma dessas observagdes ¢ o estroma, que é geralmente
monotono e hipercelularizado, sem atipias e mitoses. O tecido mineralizado lesional tende a formar
trabéculas lamelares mais finas e anastomosadas nas lesdes de pacientes jovens, podendo haver rima de
osteoblastos, com escassas linhas de reversdo 6ssea, e dando mais espago para o estroma. Lesdes mais
antigas tendem a mostrar o espessamento dessas trabéculas e formar aspecto que lembram algarismos
chineses, podendo perder rima de osteoblastos e até apresentar linhas de reversao em estagios mais
maduros, apesar desse ultimo achado néo ser usual, mas sempre com tendéncia de manter o estroma
hipercelularizado por fibroblastos (DAVIDOVA et al., 2020).

As trabéculas da DF mesclam-se microscopicamente com a cortical dssea, um achado ttil no diferencial
com outras lesoes fibro-dsseas, indicando a importancia de envolver essa regido durante a biopsia e
dando preferéncia a técnicas que removem um fragmento continuo ao invés de uma curetagem. Assim,
na DF nao ha delimitagdo precisa entre doenga e osso “normal’, e a mesma se funde a cortical 6ssea,
algo que nao se espera por exemplo no FOC, exibindo linha fibrosa ou transi¢do abrupta com a cortical
Ossea que estiver preservada (NETTO et al., 2013). Além disso, no FOC as estruturas mineralizadas
ovoides que lembram cemento, chamadas corpos psamomatosos, sao mais frequentes e o estroma fibroso
tende a ser mais heterogéneo (DAVIDOVA. et al., 2020). A formagao de fendas artefatuais ao redor de
trabéculas da DF é geralmente mais frequente do que no FOC e as trabéculas tendem a ser mais paralelas
principalmente quando ocorre em ossos longos (DAVIDOVA et al., 2020; BURKE, 2017). Néo é sugerido
o uso da imunohistoquimica para o diagndstico de DF, a ndo ser para excluir a possibilidade de uma
lesao maligna, e em casos de extrema dificuldade, a mutagdo GNAS que ¢é tipica da DF além de expressao
imunohistoquimica forte de osteocalcina poderao ter utilidade (TOYOSAWA et al., 2007; RIDDLE, 2013).

ESTABELECENDO UM PLANO DE TRATAMENTO/ACOMPANHAMENTO
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Ainda ndo ha tratamento satisfatorio no que diz respeito a alterar a progressao da doenga na DE Tera-
pias tém sido buscadas para anular os efeitos da mutagdo, mas ainda ndo avangaram das fases iniciais de
pesquisa. Em um estudo conduzido por ZHAO e colaboradores em 2018, feito em modelo animal com
DF induzida, observou que a redugdo da expressdo da proteina mutada Gsa resultou em interrupgio e
regressdo das lesdes de DF preexistentes (ZHAO et al., 2018).

Reconhecer a fase clinica da lesdo é um aspecto importante no plano de tratamento. A lesdo de DF
pode ser: quiescente (estavel, sem crescimento), ndo agressiva (crescimento lento) ou agressiva (cresci-
mento rapido com ou sem dor, parestesia) (LEE et al., 2012; BURKE, 2017). A manipulagéo cirtrgica tem
potencial de estimular o crescimento das lesdes, entao deve ser evitada ao maximo, dando-se preferéncia
em acompanhar para aguardar uma fase quiescente da doenga. No caso odontoldgico, deve-se cuidar da
higiene bucal e da prevencao de outras doengas que comprometem a saude bucal.

Avaliar atividade da doenga ainda é uma necessidade clinica que carece parametros mais precisos. Na
DF podemos observar alteragcdes nos niveis séricos de marcadores bioquimicos de formagéo e reabsorgao
Ossea. A hipofosfatemia pode ser encontrada na DF em decorréncia de excesso de secrecdo de um fator
de crescimento de fibroblasto (FGF23) pelas células resultando em aumento da excre¢do urindria de
fosfato. Em pacientes com alta carga de doenga esquelética, isso pode resultar em hipofosfatemia cronica,
raquitismo e osteomaldcia. A hipofosfatemia nao controlada tem sido associada a0 aumento do risco de
fratura, dor e deformidade nesses pacientes (CORSI et al., 2009; BURKE, 2017). Entretanto, ndo é preciso
enquanto marcador de atividade da doenca, visto que os pacientes possuem perfis metabdlicos distintos,
que podem alterar os valores e levar a interpretacoes erroneas (CORSI et al., 2009).

Em um estudo de imunohistoquimica e analise biomolecular recente, Isobe e colaboradores (2018)
mostraram uma maior frequéncia de mutagao em GNAS nas lesdes ativas. Os autores constataram dife-
rentes zonas em uma mesma lesdo variando de estavel (zona mais antiga) a ativada (zona mais nova) que
apresentaram variagdo na prevaléncia de mutagdo no GNAS (ISOBE et al., 2018).

O plano de tratamento ¢ sempre individualizado, assim como para diversas doengas se nao todas. O
melhor tratamento em casos assintomaticos e indeformados é a vigilancia. E possivel realizar intervencoes
cirurgicas, preferencialmente no tratamento de deformidades, na prevencao de fraturas patoldgicas (em
casos de envolvimento de ossos longos principalmente) e no tratamento de lesdes sintomaticas.

A cirurgia para remogao total ou parcial (plastia e recontorno anatémico) da area envolvida atual-
mente reserva-se a casos em que houve comprometimento significativo de func¢ao e/ou estética. Estudos
mostraram que as técnicas conservadoras de recontorno e volume (curetagem/osteotomia) podem gerar
complicagdes no pos-operatdrio exibindo um novo crescimento (cerca de 68%) (BOYCE et al., 2016). Por
isso, essa abordagem também deve ser idealmente realizada quando ja se observa no histdrico clinico um
cendrio de estabilizacdo de crescimento da lesao.

Como resultado das lesdes que envolvem outros ossos pode-se observar fraturas, deformidade e dor.
Fraturas e deformagdes expansivas podem apresentar consequéncias como deficiéncia funcional e com-
plicagdes mais sérias diante a compressao vascular e nervosa. Comumente a presenca de deformidades
ocorridas na regido proximal do fémur apresentam aspecto tipico denominado, deformidade em “cajado
de pastor” (IPPOLITO et al., 2014). A indicagdo da estabilizagdo cirtrgica de ossos afetados, principal-
mente extragnaticos como os ossos longos dos membros inferiores e superiores, ¢ utilizada em casos que
ha riscos de fraturas patoldgicas e de destruicdo dos espagos articulares, mas idealmente a fixagéo interna
ou externa de fraturas deve ser feita conforme elas ocorrem (RIDDLE, 2013; MARKOV et al., 2016). Em
casos nos quais a cirurgia de recontorno 6sseo ainda nao esta recomendada, o acompanhamento para
manter a funcao do osso envolvido inclui exercicio e uso de medicamentos como os bisfosfonatos e/ou
os analogos dos hormonios paratireoidianos como forma de aliviar a dor e estabilizar a lesdo para evitar
fraturas (RIDDLE, 2013).
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Outras complicagdes de ossos extragnaticos sao a perda auditiva, que esta associada a estenose do
canal auditivo externo, e a neuropatia dptica, ambas relacionadas a compressdo exercida pela expansdo
da lesdo em regides do osso temporal (BURKE, 2017). Tais comprometimentos, principalmente os que
acometem vasos e nervos, muitas das vezes demandam de interven¢ao imediata diante o risco de com-
plicagdes neuroldgicas e a perda da qualidade de vida do individuo.

Os padroes clinicos presentes nos pacientes sindromicos com apresentagdo em multiplos 6rgaos tornam
o tratamento odontolégico e médico complexo e desafiador, demandando cuidado multidisciplinar que
pode envolver dentista, endocrinologista, cirurgido ortopédico, fisioterapeuta, assistente social, dentre
outros. As alteragdes enddcrinas da DF podem incluir como tratamento a remogéo cirurgica das glan-
dulas afetadas e/ou uso medicamentos direcionados a inibigdo ou bloqueio hormonal. O tratamento da
hipofosfatemia mediada por FGF23 também se coloca como essencial, uma vez que a perda de fosfato
pode piorar a dor e colocar os pacientes em maior risco de fratura e deformidade (AKINTOYE, 2013).

O tratamento odontolégico de DF é clinicamente complexo porque deve sempre considerar se a doenga
esta ou ndo em crescimento, de forma a evitar o trauma cirurgico que teoricamente poderia estimular
novo crescimento da doenga. Os tratamentos restrito aos dentes, como restauragdes e demais dentisterias,
aparentemente nao possuem contraindicacao. Tratamentos ortoddnticos podem ser realizados, porém
a movimentac¢ao dentdria pode ser mais rapida que na populagdo normal, com maior risco de recidiva.
Vale o mesmo para tratamentos com implantes, em que o osso displasico apresenta densidade pobre
(similar ao tipo IV) no transcirdrgico, com maior tempo para estabilizagdo (“integragdo”), maior risco
de falha e ainda um risco presumivel de estimular novo crescimento da doenc¢a que causaria mudanca
de sua posicao e falha da fun¢ao. Sendo assim, é recomendavel adiar alguns tratamentos para depois da
idade de maturidade esquelética, onde se espera que ocorra o estagio quiescente da DF (BURKE, 2017).
Em casos sindrédmicos, ainda ha que se preocupar com a influéncia dos disturbios enddcrinos e com
multiplos medicamentos e debilidade geral que podem acompanhar o caso (AKINTOYE, 2013; JANIS-
ZEWSKA-OLSZOWSKA et al., 2009).

Visto que a displasia fibrosa é uma condi¢ao que pode estar associada a dor, deformidades e fraturas,
ha a possibilidade de um grande impacto na qualidade de vida de individuos que a tém. Em um estudo
realizado na Holanda foi avaliada a qualidade de vida em pacientes com DF utilizando o Short Form-36
e 0os questionarios Brief Pain Inventory. Os dados coletados foram comparados com os da populagdo
holandesa geral. Dos 97 pacientes, 65% eram do sexo feminino e a displasia fibrosa monostética foi mais
predominante. O estudo trouxe como resultado que pacientes com DF tiveram indices significativamente
mais baixos de qualidade de vida do que a populagdo holandesa geral (MAJOOR et al., 2017).

Finalmente, parte importante do acompanhamento se da devido ao risco estimado de 1% de malig-
nizagdo da DF, podendo transformar-se em osteossarcoma, fibrossarcoma e condrossarcoma (ANITHA
et al., 2015). Sendo assim, ao se identificar crescimento rapido repentino, dor, mobilidade dentaria e/ou
surgimento de areas radiolucidas nos exames radiograficos, uma nova biopsia sera justificada para afastar o
risco da transforma¢ao maligna. Vale também orientar tais pacientes de que a radioterapia pode aumentar
esse risco, de forma que, se precisarem desse tipo de tratamento por outro moévito, devem informar aos
médicos para que evitem a passagem de feixes de radiagdo pela regido da DF. Por esses motivos, justifica-se
o acompanhamento periddico clinico e radiografico, por toda a vida (RIDDLE, 2013).

CONSIDERACOES FINAIS

Os profissionais da saide devem estar aptos a reconhecer as caracteristicas e/ou comorbidades associa-
das a DF em cada caso, e a partir disso realizar a conduc¢do adequada desde o diagndstico até a indicagdo
de um tratamento individualizado que propicie melhor qualidade de vida. O cirurgiao-dentista pode ser
protagonista do diagnostico e do tratamento quando envolvendo somente a regido maxilo-mandibular,
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podendo agir de maneira assertiva e com riscos calculados ao compreender o estagio de evolugdo da DF
e os riscos de sua manipula¢ao, principalmente diante da necessidade de tratamento ortodontico, reabi-
litagao implanto-protética, ou outros que envolverem manipulagao do tecido dsseo displasico, diante da
complexidade da doenca. Esta revisdo também permite concluir que, apesar de se tratar de uma lesao de
carater benigno, é necessario o acompanhamento periddico por toda a vida, devido ao risco de reativagao
e ao risco minimo de malignizagao.
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