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DISPLASIA FIBROSA DO CLIVUS

Relato de caso

Asdrubal Falavigna', Luis Alencar B. Borba? Alisson Roberto Teles?

RESUMO - Relatamos o caso de uma paciente de 43 anos com histéria de cefaléia crénica e diplopia. O
exame neuro rradiolégico demonstrou aumento de volume e alteracdo na densidade dssea do clivus. Foi
submetida a cirurgia e o exame anatomopatoldgico evidenciou displasia fibrosa. Foram relatados na
literatura outros 14 casos de displasia fibrosa envolvendo o clivus. Discutimos essa rara apresentacdo da
doenca segundo o quadro clinico, exames de imagem, histologia e tratamento.

PALAVRAS-CHAVE: clivus, displasia fibrosa, fossa craniana posterior.

Fibrous dysplasia of the clivus: case report

ABSTRACT - We describe the case of a 43 year-old woman with chronic headache and diplopia. The
neurorradiologic exam showed volume increase and alteration in the bone density of the clivus. She was
submitted to surgery and the anatomopathologic evidenced fibrous dysplasia. Other 14 of about fibrous
dysplasia involving the clivus are related in the literature. We discuss clinical aspects, image exams, histology
and treatment of this rare presentation of the disease.
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Displasia fibrosa (DF) € um tumor benigno idio-
patico no qual a medula do osso é substituida por
tecido fibrodsseo que leva a distor¢ao e supercresci-
mento do osso afetado’. A DF acomete diversos 0ssos,
principalmente os longos, como fémur e tibia, base
do cranio e ossos faciais. Entretanto, a displasia fi-
brosa do clivus (DFC) é pouco estudada e raramente
relatada?, havendo na literatura relato de apenas 14
casos?8(Tabela 1). Distinguir esta entidade de pro-
cessos mais agressivos que afetam o clivus é essencial
para seu manejo.

O objetivo do trabalho é relatar um caso de DFC,
descreendo suas manifestacdes clinicas, caracteris-
ticas radioldgicas e tratamento.

CASO

Mulher de 43 anos, com histéria de cefaléia crénica e
diplopia de inicio ha 48 horas. Apresentou, ao exame neu-
rolégico, paresia da mirada lateral do olho esquerdo. A in-
vestigacdo neuro rradiolégica com tomografia computado-
rizada (TC) e ressonancia magnética (RM) evidenciaram
aumento de volume e alteracdo da densidade 6ssea do cli-

vus (Fig 1). O tratamento cirurgico adotado foi a via trans-
maxilar com osteotomia tipo Lefort e posterior reconstrugdo
com placas e parafusos, ndo tendo havido intercomréncias
(Fig 2). O exame anatomopatolégico mostrou tecido 6sseo
imaturo e matriz 6ssea, compativeis com displasia fibrosa
(Fig 3). A paciente apresentou melhora da diplopia trés se-
manas apos a cirurgia. Houve anuéncia para publica¢cdo do
caso, com assinatura de consentimento informado.

DISCUSSAO

DF, disturbio esquelético caracterizado pela pro-
liferacdo extensiva de tecido fibroso na medula 6ssea
e que leva a lesdes osteoliticas, fraturas e deform a-
¢bes do osso acometido, re presenta 2,5% de todos
os tumores 6sseos e 7% dos tumores 6sseos benig-
nos®. Este processo afeta principalmente extremidades
de ossos longos®. A DF divide-se em forma monosto-
tica, que envolve um ou mais ossos contiguos (70%),
e forma polistotica, que se caracteriza pelo acome-
timento de multiplas dreas do esqueleto (30%)°. Ha
uma terceira forma, denominada sindrome de McCu-
ne-Albright, cuja caracteristica constitui-se na com-
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Tabela 1. Revisdo dos casos publicados na literatura.

Autor Ano Idade (anos) Sexo Quadro Clinico

Levy et al.* 1991 37 Feminino Cefaléia

Maeda et al.? 1993 36 Masculino Cefaléia

Sato et al.® 1993 37 Masculino Cefaléia

Ham et al.® 1998 36 Masculino Cefaléia

Itshayek et al.” 2002 19 Masculino Assintomatico
Sirvanci et al.® 2002 23 Masculino Vertigem e zumbido
Adada et al 2 2003 54 Masculino Cefaléia

Adada et al.3 2003 69 Feminino Cefaléia, déficit do XIl par craniano
Adada et al 2 2003 52 Feminino Cefaléia

Adada et al 2 2003 49 Feminino Assintomatico
Adada et al 2 2003 45 Feminino Assintomatico
Adada et al.3 2003 41 Masculino Cefaléia, disfagia
Adada et al 2 2003 56 Feminino Assintomatico
Adada et al 2 2003 26 Masculino Assintomatico

binacdo do acometimento de multiplos ossos, hiper-
pigmentacdo da pele e disturbios endécrinos, incluin-
do a menstruacdo precoce em mulheres'.

A idade de aparecimento da doenca, segundo os
casos relatados até o momento, varia entre 19 e 69
anos. Entretanto, essa condi¢cdo normalmente se ma-
nifesta nas trés primeiras décadas de vida. Envolvi-
mento do esqueleto craniofacial é encontrado em
10% a 27% dos pacientes com forma monostética,
e em 50% daqueles com forma polistética®. Os locais
de predilecdo da doenca na cabeca e pescoco sdo os
ossos da maxila, mandibula, frontal, etmoéide, esfe-
noide e temporal®.

A doenca, congénita, é causada pela ativacdo do
gene mutante da subunidade da proteina G, resul
tando em uma popula¢do mosaico de tecidos nomais
e mutantes', com aumento na formacéo de adeno-
sina monofosfato ciclico (CAMP). Essa mutacao é en-
contrada em células 6sseas'? e em tumores endécrinos
da sindrome de McCune-Albright'. Ha também au-
mento na expressdo do proto-oncogene c-fos, pre-
sumidamente uma conseqUiéncia da elevada forma-
cdo de cAMP nas células anormais'?. Essa expressao
aumentada de c-fos parece ser especifica da DF'2.

Lesdes 6sseas incluem fibras coldgenas desord e-
nadamente distribuidas, sintetizadas por fibroblastos
que podem originar-se por metaplasia de células os-
teogénicas'. Esses osteoblastos incompletamente di-

ferenciados produzem, no interior do tecido conjun-
tivo, ilhas irregularesde osso sem evidéncia de subs-
tituicdo posterior por osso maduro lamelar. Osteocal-
cificacdo tem sido encontrada em alguns tipos de cé-
lulas fibrodisplasicas, conforme sua linhagem osteo-
génica'. Taxas aumentadas de reabsor¢do 6ssea po-
dem ser observadas e devem ser causadas pela ele-
vada secrecdo de interleucina-6 (IL-6) por células
osseas’.

A sintomatologia concernente a DFC é variavel.
Os sintomas dependem da localizacdo das lesdes Os-
seas e dos efeitos resultantes da compressao de es-
truturas vizinhas devido a expansdo das lesdes®. Os
pacientes podem ser assintomaticos ou apresentar
cefaléia (mais frequente) e paralisia de nervo crani-
ano, podendo determinar déficit neuroldgico e até
disfagia®. Na quase totalidade dos pacientes que re-
ferem cefaléia, ocorre extensdo da doenca para o
condilo occiptal®. O tumor costuma envolver nervos
e vasos, desencadeando sintomatologias variaveis co-
mo alteracdes visuais, nevralgia do trigémio, perda
de audicdo e epifora’°.

A caracteristica histolégica da DF é a substituicdo
de osso maduro por trabéculas ésseas imaturas. A
quantidade de osteoblastos e osteoclastos é minima
ou ausente. O componente fibroso é indistinto, com
celularidade variavel. Associacdo entre regides he-
morragicas e rea¢des inflamatorias e de células gi-
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Fig 1. Tomografia computadorizada
de corte coronal (A) e ressondncia
magnética em corte sagital apos uso
de contraste endovenoso (B) mos -
trando aumento de volume e altera -
¢do da densidade dssea do clivus.

Fig 2. Exames pds-operatorios de

raios-x simples de crédnio em vista an -
tero-posterior mostrando a fixagdo

do palato duro (A) e tomografia com -
putadorizada em corte transversal

mostrando resseccdo radical do tu -
mor (B).

Fig 3. Exame anatomopatoldgico co -
rado com HE e aumento de 10 X mos -
trando presenca de tecido 6sseo ima -
turoe matriz compativel com displa -
sia fibrosa.
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gantes é freqliente®. Com o término da fase ativa da
doenca, o tecido fibrodisplasico pode torn ar-se cada
vez mais ossificado e inativo?*2'. Transf o rmagio ma-
ligna da DF é rara, ocorrendo em 0,4% dos casos. O
tumor maligno mais comum resultante da DF é o
osteossarcoma®. O prognéstico da DF é geralmente
favoravel; no entanto, além de transformacdo ma-
ligna?® foi descrito comportamento agressivo?? da
doenca.

O avanco tecnolégico e a disponibilidade da TC e
da RM permitiram que a DFC fosse descoberta inciden-
talmente, uma vez que os pacientes sdo assintoma-
ticos ou apresentam sintomas minimos?. ATC, o acha-
do tipico dessa entidade caracteriza-se por aparéncia
de vidro fosco3. Esse exame também permite avaliar
a extensdo da lesdo para o condilo occiptal, a espessura
do osso cortical, o edema da area afetada, a visuali-
zagdo de ampliacdo de espacos diploicos e o estreita-
mento dos forames vascular e neural?®?4. Pode ocor-
rer envolvimento da parede posterior do seio esfe-
noidal e, eventualmente, alterag¢des cisticas na lesdo>.

A utilidade da RM fundamenta-se na verificacdo
de infiltracdo ou compressao de estruturas vasculares,
venosas e tecidos moles adjacentes’. As lesdes da DFC
sdo hipointensas em T1, enquanto em T2 podem
variar de alta, intermediaria ou baixa intensidade.
Esses achados em T2 refletem a variacdo do contetido
de colageno, extensdo de osso trabecular e foomacgao
cistica®>. Ocorre com mais freqtiéncia sinal de inten-
sidade intermediaria em T2, posto que a DF de base
de cranio é usualmente esclerética®. A maioria das
afeccdes envolvendo o clivus exibe imagens hipoin-
tensas em T1 e hipertensas em T2?’. Cordomas ou
condrossaromas sdo bem conhecidos por mostrar
marcada hipertensidade em T2, assim como outras
anormalidades envolvendo o clivus, incluindo linfoma,
tumor de células gigantes e hemangioma caverno-
s0%:2829 | esGes do clivus com intensidade baixa ou
i ntermediaria em T2 sdo raras, sendo verificadas em
alguns casos de DF e em metastases osteoblasticas
do clivus?>?%2°_ Lesbes traumaticas envolvendo o clivus
sdo incomuns30.

O diagnéstico diferencial correto das doengas que
afetam o clivus é o primeiro passo para se proceder
a um manejo adequado, ja que o tratamento da DFC
é completamente diferente do de outras lesdes que
acometem o clivus®. O tratamento do paciente com
DFC encontra-se estritamente relacionado ao quadro
clinico e, secundariamente, a atividade da doenca e
sua localizagdo?*2'. A conduta preconizada aos paci-
entes assintomaticos é apenas o seguimento clinico

e avaliagdo seriada com TC de cranio®. Pacientes com
compressdo de par craniano constituem-se em can-
didatos a cirurgia de descompressdo das estruturas
afetadas®. Nos pacientes com manifestacdo de cefa-
léia grave associada a extensdo da doenca para os
condilos, a ciru rgia de fusdo occiptocervical pode ser
considerada na presenca de sinais ou sintomas de ins-
tabilidade3.

Tratamentos cirdrgicos envolvendo curetagem ou
excisdo total ou subtotal estdo indicados nos casos
de deformidade pro gressiva, comprometimento de
nervo craniano, dor, complicacdo intracraniana ou
transfommacao sarcomatosa*3'. Bidpsia é recomen-
dada se o diagnostico for questiondvel ou se a trans-
formacdo maligna for suspeita®.

Pelos dados da literatura e pelo caso relatado, ob-
s e rvou-se serem a cefaléia e o comprometimento de
nenos cranianos os achados clinicos maisfrequentes
na DFC. O diagnéstico é obtido através do conjunto
de informacao clinicas, radiolégicas e histolégicas. O
plano de tratamento deve ser individualizado, en-
contra-se na dependéncia da associa¢do de sintomas
e achados radiolégicos e abrange desde conduta ex-
pectante até excisdo cirurgica completa.
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