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DISPLASIA FIBROSA DO OSSO TEMPORAL E VASCULOPATIA
OCLUSIVA CEREBRAL
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RESUMO — Displasia fibrosa ¢é doenca Ossea benigna de etiologia desconhecida. O envolvi-
mento craniofacial pode causar distarbios neuroldgicos. 0O diagnéstico é feito pelo aspecto
radiogréafico. E apresentado um caso de agsociacdo entre quadro clinico de displasia fibrosa,
com envolvimento do nervo facial, infartos cerebrais e titulo elevado de anticorpo anticar-
diolipina. A angiografia mostrou oclusies de vArias artérias cerebrais, O exame poés-morte
revelou infarto recente do miocardio, amolecimento cerebral isquémico e arteriosclerose gene-
ralizada.
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Fibrous dysplasia of the temporal bone and cerebral occlusive vasculopathy: case report.

SUMMARY — Fibrous dysplasia is a benign disease with unknown etiology. Skull attempt
may cause neurological disorders. The diagnostic can be made through radiological exami-
nation. A case of a patient with right temporal bone involvement with facial palsy, right
parietal lobe infarctions and elevated anticardiolipin antibody titers is presented. Cerebral
angiography showed occlusion of several cerebral arteries, Post mortem examination displayed
recent myocardial infarction, ischemic cerebral softening, and generalized arteriosclerosis.
The simultaneous occurrence of fibrous dysplasia and a probable anticardiolipin syndrome
is commented.
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A displasia fibrosa (DF), descrita em 1891 por von Recklinghausen, € doenca
progressiva, benigna e de etiologia desconhecida, na qual ha substitui¢io do tecido
esponjoso da medula oOssea por tecido fibroso anormal, formado por metaplasia Ossea
e que contém trabéculas de csso primitivo pouco calcificadas, justificando o nome
proposto por Lichtenstein em 1938 2.14, A DF se apresenta nas formas monostotica
(a mais frequente), poliostotica sem endocrinopatia e poliostotica com endocrinopatia
(a mais rara), sendo entio chamada de sindrome McCune-Albright. O acometimento
ocorre durante o crescimento Osseo, sendo ao redor de 14 anos, habitualmente, na
forma monostotica, dos 11 znos na poliostotica sem endocrinopatia e dos 8 anos na
poliostdtica com endocrinopatia 14,16,

A oportunidade de examinar um paciente com DF no qual se verificou titulo
sérico elevado de anticorpo anticardiolipina motivou o presente registro.
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OBSERVACAO

ARS, paciente do sexo masculino, com 39 anos de idade, acometido subitamente de
paralisia facial periférica direita hia 7 dias e hemiparesia completa desproporcionada de
predominio braquial no dimidio esquerdo, além de hemi-hipoestesia de mesma localizacéo.
Ap6s 5 dias novo icto, com piora do déficit motor, mais acentuado no membro superior
esquerdo. Este déficit permaneceu inalterado até o quinto més apdés o icto, quando ocorreu
o Obito. Foram realizados os seguintes exames — Hemograma: eritrécitos 5000000/mm3;
hemoglobina 14,5g/dl; hematécerito 45%; globulos brancos 6100/mm3, com diferencial normal;
plaquetas 408000/mm3. VHS: 40mm na primeira hora. ’'Fosfatase alcalina: 189/UL. CaAalcio:
9,4mg/dl; Fosforo: 4,2mg/dl. Eletroforese de proteinas séricas (em g/dl): albumina 3,65;
alfa-1: 0,17; alfa2: 0,66; beta: 1,16; gama: 2,66; proteinas totais: 8,30. Proteina de Bence
Jones: negativa. Colesterol total 245mg/dl; HDL 33mg/dl; LDL 187mg/dl. TUrina tipo 1
normal. Reacdo para anticorpo anticardiolipina positiva (1/640). FAN negativo; CHbH0: 252U.
RX do cranio: aumento da densidade e espessura do o0sso temporal direito. Estudo radiolé-
gico do esqueleto; normal. Tomografia computadorizada de cranio (Fig. 1): mostrou as
alteracdes observadas no RX de cranio e areas isquémicas nas regides fronto-parietal e tem-
poral direitas. Angiografia cerebral (Fig. 2): oclusdo total da artéria carétida interna di-
reita no nivel da bifurcacdo, oclusio parcial na origem da artéria cerebral anterior esquerda
e opacificacdo das artérias cerebrais anteriores através de anastomoses pericalosas com o©
sistema vértebro basilar. Bidpsia do osso temporal (efetuada na ocasido em dque foi feita
a. descompressido do osso temporal) revelou cortical 6ssea normal e material necrotico, néo
sendo conclusiva. A verificacdo de 6bito, realizada no Instituto Médico Legal, mostrou
infarto agudo do miociardio, amolecimento cerebral isquémico e arteriosclerose generalizada.

COMENTARIOS

. DF ¢é a mais frequente das doengas esqueléticas benignas que acometem o
cranio 16, O envolvimento craniofacial ocorre em 10% na forma monostética, variando
de 50 a 100% nas formas poliostoticas, Os ossos frontal e esfenoidal sdo mais fre-
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quentemente afetados. Os ossos temporais sdo afetados em cerca de 189 dos
casos 1416, Conforme o grau de envolvimento, pode haver deslocamento do globo
ocular, compressdo do nervo 6ptico e comprometimento do nervo olfatério, causando
disturbios visuais, hiposmia ou anosmia. O envolvimento do osso temporal pode causar
«tinnitus», hipoacusia neurossensorial progressiva, disturbios da func¢do vestibular e
paralisia facial periférica 4,14,

O diagndstico da DF ¢é feito pelo exame radiolégico convencional 12, Nos pa-
cientes com sintomas neuroldgicos, o estudo radioldgico deve compreender todo o
esqueleto, mesmo na auséncia de outras manifestacoes clinicas, pois sdo comuns as
formas poliostéticas assintomaticas4. A angiografia cerebral pode ser indicada para
o diagnostico diferencial com meningeoma c¢m placall; na DF as alteracies angio-
graficas sdo exclusivamente extracranianas, sendo possivel a ocorréncia de dilatacao
da artéria temporal superficial e seus ramos, presenga de pequenos vasos anormais
extracranianos, opacificacdo precoce de grandes veias e aneurismas arteriais e venosos
extracranianos 11, Alguns autores acreditam que, na forma monostotica, o diagndstico
deve ser confirmado por bidpsia 13,14, Entretanto, Freire e col. a indicam apenas em
casos excepcionais 4.

No presente relato, optamos pela realizacdo de bidpsia, o que, entretanto, nio
acrescentou dados ao diagnostico. A repeti¢do deste procedimento ndo foi possivel
devido ao obito.
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A cirurgia esta indicada nos casos em que ocorre compressio de nervos ou
alteracoes estéticas importantes. Cerca de metade dos pacientes cirurgicos necessita
de duas ou mais intervencoes. As compressdes recidivam em cerca de 259% dos
casos 15,

O caso por nds relatado é compativel a forma monostética de DF e o acome-
timento do nervo facial, cuja sintomatologia deu inicio ao quadro clinico, é explicado
pelo comprometimento do osso temporal. As alteracbes vasculares encontradas ndo
sdo descritas na DF e, no caso, fazem parte da sindrome da anticardiolipina, na qual
existem alteracdes oclusivas. A anatomia patolégica mostra a parede do vaso normal
ou com edema endotelial, ndo sendo encontrados infiltrados celulares préximos do
vaso na regido comprometida. Acredita-se que a doenca vascular oclusiva ocorra por
reacdo imune a nivel da cascata de coagulacdo causando trombose e ndo por alteracéo
na parede do vaso 10,

A sindrome da anticardiolipina caracteriza-se pela presenca de abortos recor-
rentes, trombocitopenia, tromboses, coréia, epilepsia e acidente vascular cerebral 1,5-9,
Outras condi¢cées autoimunes podem estar associadas & doenca vascular oclusiva e
elevado titulo de anticorpo anticardiolipina. Entre elas encontram-se o lupus eritema-
toso sistémico em 23 a 429% dos casos, a artrite reumatéide ¢cm 339 dos casos e em
289% dos pacientes com doenca de Behget 3.

No presente relato verificamos DF e vasculopatia arterial oclusiva com elevado
titulo sérico de anticorpo anticardiolipina sem, no entanto, preencher os critérios cli-
nicos e laboratoriais para quaisquer das doencas autoimunes citadas. Esta associacéo,
até onde é do nosso conhecimento, ndo foi descrita na literatura.

REFERENCIAS

1. Brey RL, Hart RG, Sherman DG, Tegeler CH. Antiphospholipid antibodies and cerepral

isquemia in young people. Neurology 1990, 40:1190-1195.

2. Daffner RH, Kirko DR, Gehweiler JA Jr, Heaston DK. Computed tomography of fibrous
dysplasia. AJR 1982, 139:943-948.

3. Damao-Camara T, Clough JD. Anticardiolipin antibodies in systemic lupus eritematosus.
Clev Clin J Med 1989, 56:525-528.

4. Freitas PE, Ribeiro TR, Coutinho MF, Anicet A. Displasia fibrosa do cranio: manifes-
tacdes neurolégicas. Arq Neuro-Psiquiat (880 Paulo) 1989, 47:187-191,

5. Hamsten A, Bjorkholm M, Norberg R, De Faire V, Holm G. Antibodies to cardiolipin

in young survivors of myocardial infarction: an association with recurrent cardicvascular

events. Lancet 1986, 2:113-115.

Hughes GRV. The anticardiolipin syndrome. J Rheumatol 1986, 13:486-489.

7. Levine SR, Deegan MJ, Futrell N, Welch KMA. Cerebrovascular and neurologic disease
associated with antiphospholipid antibodies: 48 cases. Neurology 1990, 40:1181-1189.

& Levine SR, Kim S, Deegan MJ, Weich KMA. Ischemic stroke associated with anticardio-
lipin antibodies. Stroke 1987, 18:1101-1106.

9. Levine SR, Welch KMA. The spectrum of neurologic disease associated with anticar-
diolipin antibodies: lupus eritematosus anticoagulants and anticardiolipin antibodies.
Arch Neurol 1987, 44:876-883.

10. Levine SR, Welch KMA. Antiphospholipid antibodies. Ann Neurol 1989, 26:386-389.

11. Lin JP, Goodkin R, Chase NE, Kricheff II. The angiographic features of fibrous dyspla-
sia of skull. Radiology 1969, 92:1275-1280.

12. Mendelson DB, Hetzanu J, Cohen M, Tello G. Computed tomography of craniofacial

‘ fibrous dysplasia. J Comput Assist Tomogr 1984, 8:1062-1065.

13. Nager GT, Holliday MJ. Fibrous dysplasia of the temporal bone: Update with case
reports. Ann Otol Rhinol Laryngol 1984, 93:530-633.

14. Nager GT, Kennedy DW, Kopstein E. Fibrous dysplasia: a review of the disease and
manifestations in the temporal bonme. Ann Otol Rhinol Laringol 1982, 91 (suppl 92):1-52.

15. Ramsey HE, Strong EW, Frazel EL. Fibrous dysplasia of the craniofacial bones. Am
J Surg 1968, 116:542-547.

16. Younus M, Haleen A. Monostotic fibrous dysplasia of the temporal bone. J Laryngol
Otol 1987, 101:1070-1074.

o





