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Resumo

Displasia fibrosa € uma doenca caracterizada por pro-
gressiva substituicao dos elementos normais do osso por
tecido fibroso. E uma patologia benigna incomum de
etiologia desconhecida. Existem duas categorias primdarias
da doenca: displasia fibrosa monostética que envolve so-
mente um osso e displasia fibrosa poliostética acometendo
multiplos ossos. Embora o esqueleto cranio-facial seja sede
freqiente da doenca, o osso temporal raramente estd en-
volvido. O envolvimento do osso temporal tem como sin-
toma mais comum a surdez. O diagndstico € baseado em
imagens radiolégicas. Quando a displasia fibrosa € acompa-
nhada por sintomas clinicos significantes, o tratamento ci-
rargico é recomendado. O acompanhamento clinico do pa-
ciente € fundamental para o diagnéstico precoce de recidi-
vas. Neste artigo relatamos um caso de displasia fibrosa do
osso temporal e revisao da patologia na literatura.

RELATO DE CASO
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/ Summary

ibrous dysplasia is a disease characterized by the
progressive replacement of normal bone elements by
fibrous tissue. It’'s an uncommon benign disorder of
unknown etiology. There are two primary categories of
the disease: monostotic fibrous dysplasia that involves a
single bone and polyostotic fibrous dysplasia that involves
multiple bones. Although the craniofacial skeleton is a
common site of the disease, the temporal bone rarely
becomes involved. The most common presenting
symptom is deafness and diagnosis is based on radiological
images. When fibrous dysplasia is accompanied by
significant clinical symptoms, surgery is recommended. The
follow up of this patient is very important to make an
early diagnosis of recurrences. In this article we report a
case of fibrous dysplasia of the temporal bone and the
review of literature.
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INTRODUCAO

A displasia fibrosa é uma desordem incomum de
etiologia desconhecida. Representa um distirbio do
desenvolvimento normal do osso, especialmente, um defeito
na diferenciaciio e maturacio osteoblastica'. As anormalidades
6sseas representam o ponto notavel da doenga, entretanto,
endocrinopatias, pigmentacao anormal da pele e membrana
mucosa podem estar presentes®. Existem duas categorias
primarias da doenca: displasia fibrosa monostética, que
envolve apenas um o0sso e representa 70% dos casos; e
displasia fibrosa poliostética, que apresenta envolvimento
de multiplos ossos. Aproximadamente 3% dos pacientes
enquadram-se na Sindrome de McCune-Albright, em que o
envolvimento 6sseo € acompanhado de lesdes de pele e
endocrinopatias'. Embora o esqueleto craniofacial seja sede
frequiente da doenga, o acometimento do osso temporal é
raro’. Tende a desenvolver-se no fim da infincia, com
predominio no sexo masculino (2:1) e maior predilecio para
a raca branca',

Existe particular interesse para o otorrinolaringologista
pelo fato de a displasia fibrosa poder envolver ossos
craniofaciais, causando deformidades e disfun¢des, como
perda auditiva, inchaco retroauricular e complicacoes
(colesteatoma e lesio do nervo faciaD'®. Apresentamos um
caso de displasia fibrosa monostética de osso temporal e
uma revisao da patologia e seu acometimento nesta regido.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 17 anos, leucoderma,
procurou nosso servico de otorrinolaringologia com quadro
clinico de hipoacusia unilateral em ouvido esquerdo ha 3
anos e um episédio de otorréia. Negava otalgia, otorragia,
zumbido e vertigem. Negava doencas associadas e
antecedentes familiares. Ao exame otoscopico observou-se
estreitamento do conduto auditivo externo esquerdo, ndo
sendo visualizada membrana timpanica. A otoscopia do
ouvido direito estava normal.

A audiometria tonal revelou perda auditiva condutiva
unilateral de moderada intensidade no ouvido esquerdo.
Resultado audiométrico normal no ouvido direito (Figura 1).
A tomografia computadorizada de ossos temporais
demonstrou crescimento 6sseo com esclerose do 0sso
temporal e estreitamento do conduto auditivo externo a
esquerda, sendo compativel com quadro de displasia fibrosa
do osso temporal a esquerda e osso temporal direito normal
(Figuras 2 e 3). O paciente foi submetido a mastoidectomia,
foram colhidos fragmentos da lesio e o exame histopatologico
revelou quadro compativel com displasia fibrosa ssea.

O paciente apresentou, ap0s a cirurgia, reversibilidade
dos sintomas com significante melhora clinica. O exame
audiométrico pos-cirtrgico demonstrou normalidade para as
freqiéncias de 250 a 4000Hz e perda auditiva leve a

esquerda nas freqiiéncias de 6 e 8KHz (Figura 4). Paciente
em seguimento ha 3 anos, sem sinais de anormalidades
clinicas e audiolégicas.

DISCUSSAO

Durante as tltimas 4 décadas a displasia fibrosa tem
se tornado uma altera¢ao esquelética®, caracterizada por uma
lenta e progressiva substituicio 6ssea por tecido fibroso
proliferativo isomoérfico anormal, interposto com arranjo
trabecular 6sseo imaturo ou normal'?. A causa da displasia
fibrosa é desconhecida, embora virias etiologias estejam
sendo sugeridas. A doenca tende a desenvolver-se na pré-
adolescéncia e tem predominio no sexo masculino (2:1).
Apresenta progressdo lenta e a atividade da forma
monostoética freqientemente cessa durante o fim da
puberdade’.

A incidéncia do envolvimento craniofacial € de 10 a
25% na forma monostotica da doenca. Nesta regido, as dreas
mais afetadas sdo a mandibula e a maxila, sendo o osso
temporal afetado em apenas 18% dos casos®. Freqliente-
mente apenas um osso temporal € afetado, mas na forma
poliostética da doenca ambos 0s 0ssos temporais podem
estar envolvidos®.

A manifestacio clinica mais comum do envolvimento
do osso temporal € o estreitamento do conduto auditivo
externo resultando em perda condutiva progressiva. Outros
sintomas incluem inchaco retroauricular, otorréia, otalgia e
zumbido. A perda auditiva neurossensorial pode ocorrer
quando ha envolvimento da capsula 6tica*. O colesteatoma
(usualmente localizado no conduto auditivo externo) ocorre
em torno de 40%, sendo a complicacao mais freqiiente da
doenca. O envolvimento do nervo facial € visto em 10%
dos pacientes'*.

Os achados radiolégicos refletem a morfologia da
doenca e variam conforme a quantidade de calcificagciao e
fibrose. A tomografia computadorizada de alta resolucio
proporciona maiores detalhes da extensao da displasia fibrosa
do osso temporal comparado a radiografia convencional,
sendo considerada o melhor meio radiolégico para o estudo
de mudancas no osso temporal. A tomografia € muito util
para avaliar estenose de conduto auditivo externo, o
envolvimento de estruturas do ouvido médio, presencga
associada de colesteatoma e extensdo para o nervo facial*®.

As anormalidades bioquimicas podem ser notadas,
porém sido inconstantes. Calcio sérico, fosforo, fosfatase
alcalina podem estar normais ou levemente alteradas®. A
transformacao maligna nao tem sido reportada para a displasia
fibrosa do osso temporal, mas ja ocorreu em outros sitios da
doenca. Em 2/3 desses casos de malignizacao, a
transformagao € para osteossarcoma, sendo a média de tempo
para a transformacao de 13,5 anos®.

Os mais importantes diagndsticos diferenciais da
displasia fibrosa de osso temporal incluem: doenca de Paget,
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Figura 1. Audiograma mostrando perda auditiva condutiva no ouvido
esquerdo.
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Figura 3. CT axial com estreitamento do conduto auditivo externo
esquerdo.

hiperparatireoidismo, reacio local a0 meningioma, osteoma,
granuloma eosinofilico, osteocondromas e neoplasias
sarcomatosas’®.

Nem sempre é possivel fazer o diagnostico de
displasia fibrosa monostética temporal com a clinica e
radiologia isoladas. A confirmacio diagnoéstica pode exigir o
exame histologico do osso.

Atualmente, nao ha tratamento conservador para o
controle da displasia fibrosa. A simples presenca da lesio
nao justifica intervencao cirdrgica®. Quando acompanhada
de sintomas clinicos significantes a cirurgia é recomendada.
As indicagoes de cirurgia para displasia fibrosa de osso

n
RSt J

Figura 2. CT coronal mostrando a extenséo da lesdo em osso temporal
esquerdo.
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Figura 4. Audiograma poés-operatdrio com melhora da perda auditiva.

temporal incluem invasiao 6ssea do canal auditivo externo
(suficiente para produzir perda auditiva condutiva), infeccoes
recorrentes e colesteatoma secunddrio no canal auditivo
externo. Os procedimentos cirtrgicos visam 3 objetivos: a
restauracao da funcgio, a prevencio de complicacoes e
restituicio da estética. A radioterapia deve ser evitada devido
a alta incidéncia de transformac¢ao maligna (44%)".

O progndstico ¢ bom na maioria dos casos,
dependendo da severidade da doenca. A avaliacio clinica
associada ao uso da tomografia perioédica pode ser util no
acompanhamento do paciente para avaliar progressio da
doencga e necessidade de outras intervengoes cirdrgicas’.
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COMENTARIOS FINAIS

A displasia fibrosa € uma patologia benigna incomum
de etiologia desconhecida. O interesse da otorrinolaringologia
estd no fato da doenga poder afetar ossos da face e do crinio,
causando deformidades e disfuncoes. O acometimento da
displasia fibrosa no osso temporal € raro, entretanto este
diagnostico deve sempre ser lembrado em pacientes com
hipoacusia e estenose de conduto auditivo externo. Além
disto, o paciente deve sempre ser informado da possibilidade
de recorréncia da patologia, necessitando, portanto, de um
acompanhamento periédico.
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