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DISPLASIA FIBROSA DO CLIVUS

Relato de caso

Asdrubal Falavigna1, Luis Alencar B. Borba2, Alisson Roberto Teles3

RESUMO - Relatamos o caso de uma paciente de 43 anos com história de cefaléia crônica e diplopia. O
exame neuro rradiológico demonstrou aumento de volume e alteração na densidade óssea do clivus. Foi
submetida a ciru rgia e o exame anatomopatológico evidenciou displasia fibrosa. Foram relatados na
literatura outros 14 casos de displasia fibrosa envolvendo o clivus. Discutimos essa rara apresentação da
doença segundo o quadro clínico, exames de imagem, histologia e tratamento. 
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Fibrous dysplasia of the clivus: case report

ABSTRACT - We describe the case of a 43 year-old woman with c h ronic 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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vus (Fig 1). O tratamento cirúrgico adotado foi a via trans-
maxilar com osteotomia tipo Lefort e posterior re c o n s t ru ç ã o
com placas e parafusos, não tendo havido interc o rr ê n c i a s
(Fig 2). O exame anatomopatológico mostrou tecido ósseo
i m a t u ro e matriz óssea, compatíveis com displasia fibro s a
(Fig 3). A paciente apresentou melhora da diplopia três se-
manas após a ciru rgia. Houve anuência para publicação do
caso, com assinatura de consentimento informado.

DISCUSSÃO

DF, distúrbio esquelético caracterizado pela pro-
liferação extensiva de tecido fibroso na medula óssea
e que leva a lesões osteolíticas, fraturas e deform a-
ções do osso acometido, re p resenta 2,5% de todos
os tumores ósseos e 7% dos tumores ósseos benig-
n o s9. Este processo afeta principalmente extre m i d a d e s
de ossos longos6. A DF divide-se em forma monostó-
tica, que envolve um ou mais ossos contíguos (70%),
e forma polistótica, que se caracteriza pelo acome-
timento de múltiplas áreas do esqueleto (30%)6. Há
uma terceira forma, denominada síndrome de McCu-
ne-Albright, cuja característica constitui-se na com-

Displasia fibrosa (DF) é um tumor benigno idio-
pático no qual a medula do osso é substituída por
tecido fibroósseo que leva à distorção e superc re s c i-
mento do osso afetado1. A DF acomete diversos ossos,
principalmente os longos, como fêmur e tíbia, base
do crânio e ossos faciais. Entretanto, a displasia fi-
b rosa do clivus (DFC) é pouco estudada e raramente
re l a t a d a2, havendo na literatura relato de apenas 14
c a s o s2-8 ( 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,
d e s c revendo suas manifestações clínicas, caracterís-
ticas radiológicas e tratamento.

CASO
Mulher de 43 anos, com história de cefaléia crônica  e

diplopia de início há 48 horas. Apresentou, ao exame neu-
rológico, paresia da mirada lateral do olho esquerdo. A in-
vestigação neuro rradiológica com tomografia computado-
rizada (TC) e ressonância magnética (RM)  evidenciaram
aumento de volume e alteração da densidade óssea do cli-
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binação do acometimento de múltiplos ossos, hiper-
pigmentação da pele e distúrbios endócrinos, incluin-
do a menstruação precoce em mulheres10.

A idade de aparecimento da doença, segundo os
casos relatados até o momento, varia entre 19 e 69
anos. Entretanto, essa condição normalmente se ma-
nifesta nas três primeiras décadas de vida. Envolvi-
mento do esqueleto craniofacial é encontrado em
10% a 27% dos pacientes com forma monostótica,
e em 50% daqueles com forma polistótica6. Os locais
de predileção da doença na cabeça e pescoço  são os
ossos da maxila, mandíbula, frontal, etmóide, esfe-
nóide e temporal6.

A doença, congênita, é causada pela ativação do
gene mutante da subunidade da proteína G, re s u l-
tando em uma população mosaico de tecidos norm a i s
e mutantes11, com aumento na formação de adeno-
sina monofosfato cíclico (cAMP). Essa mutação é en-
contrada em células ósseas1 2 e em tumores endócrinos
da síndrome de McCune-Albright11. Há também au-
mento na expressão do proto-oncogene c-fos, pre-
sumidamente uma conseqüência da elevada forma-
ção de cAMP nas células anorm a i s1 2. Essa expre s s ã o
aumentada de c-fos parece ser específica da DF12. 

Lesões ósseas incluem fibras colágenas desord e-
nadamente distribuídas, sintetizadas por fibro b l a s t o s
que podem originar-se por metaplasia de células os-
t e o g ê n i c a s1 3. Esses osteoblastos incompletamente di-

f e renciados produzem, no interior do tecido conjun-
tivo, ilhas irre g u l a res de osso sem evidência de subs-
tituição posterior por osso maduro lamelar. Osteocal-
cificação tem sido encontrada em alguns tipos de cé-
lulas fibrodisplásicas, conforme sua linhagem osteo-
g ê n i c a1 4. Taxas aumentadas de reabsorção óssea po-
dem ser observadas e devem ser causadas pela ele-
vada secreção de interleucina-6 (IL-6) por células
ósseas15. 

A sintomatologia concernente à DFC é variável.
Os sintomas dependem da localização das lesões ós-
seas e dos efeitos resultantes da compressão de es-
t ruturas vizinhas devido à expansão das lesões6. Os
pacientes podem ser assintomáticos ou apre s e n t a r
cefaléia (mais freqüente) e paralisia de nervo crani-
ano, podendo determinar déficit neurológico e até
d i s f a g i a3. Na quase totalidade dos pacientes que re-
f e rem cefaléia, ocorre extensão da doença para o
côndilo occiptal3. O tumor costuma envolver nervos
e vasos, desencadeando sintomatologias variáveis co-
mo alterações visuais, nevralgia do trigêmio, perd a
de audição e epífora16-19.

A característica histológica da DF é a substituição
de osso maduro por trabéculas ósseas imaturas. A
quantidade de osteoblastos e osteoclastos é mínima
ou ausente. O componente fibroso é indistinto, com
celularidade variável. Associação entre regiões he-
m o rrágicas e reações inflamatórias e de células gi-

Tabela 1. Revisão dos casos publicados na literatura.

Autor Ano Idade (anos) Sexo Quadro Clínico

Levy et al.4 1991 37 Feminino Cefaléia

Maeda et al.2 1993 36 Masculino Cefaléia

Sato et al.5 1993 37 Masculino Cefaléia

Ham et al.6 1998 36 Masculino Cefaléia

Itshayek et al.7 2002 19 Masculino Assintomático

Sirvanci et al.8 2002 23 Masculino Vertigem e zumbido 

Adada et al.3 2003 54 Masculino Cefaléia

Adada et al.3 2003 69 Feminino Cefaléia, déficit do XII par craniano

Adada et al.3 2003 52 Feminino Cefaléia

Adada et al.3 2003 49 Feminino Assintomático

Adada et al.3 2003 45 Feminino Assintomático

Adada et al.3 2003 41 Masculino Cefaléia, disfagia

Adada et al.3 2003 56 Feminino Assintomático

Adada et al.3 2003 26 Masculino Assintomático
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Fig 1. Tomografia computadorizada
de corte coronal (A) e re s s o n â n c i a
magnética em corte sagital após uso
de contraste endovenoso (B) mos -
trando aumento de volume e altera -
ção da densidade óssea do clivus.

Fig 2. Exames pós-operatórios de
raios-x simples de crânio em vista an -
t e ro-posterior mostrando a fixação
do palato duro (A) e tomografia com -
putadorizada em corte transversal
mostrando ressecção radical do tu -
mor (B).

Fig 3. Exame anatomopatológico co -
rado com HE e aumento de 10 X mos -
trando presença de tecido ósseo ima -
t u ro e matriz compatível com displa -
sia fibrosa.
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gantes é fre q ü e n t e6. Com o término da fase ativa da
doença, o tecido fibrodisplásico pode torn a r-se cada
vez mais ossificado e inativo2 0 , 2 1. Tr a n s f o rmação ma-
ligna da DF é rara, ocorrendo em 0,4% dos casos. O
tumor maligno mais comum resultante da DF é o
o s t e o s s a rc o m a6. O prognóstico da DF é geralmente
favorável; no entanto, além de transformação ma-
l i g n a2 0 foi descrito comportamento agre s s i v o2 2 d a
doença.

O avanço tecnológico e a disponibilidade da TC e
da RM permitiram que a DFC fosse descoberta inciden-
talmente, uma vez que os pacientes são assintomá-
ticos ou apresentam sintomas mínimos3. À TC, o acha-
do típico dessa entidade caracteriza-se por aparência
de vidro fosco3. Esse exame também permite avaliar
a extensão da lesão para o côndilo occiptal, a espessura
do osso cortical, o edema da área afetada, a visuali-
zação de ampliação de espaços diplóicos e o estre i t a-
mento dos forames vascular e neural2 3 , 2 4. Pode ocor-
rer envolvimento da parede posterior do seio esfe-
noidal e, eventualmente, alterações císticas na lesão3.

A utilidade da RM fundamenta-se na verificação
de infiltração ou compressão de estruturas vasculare s ,
venosas e tecidos moles adjacentes7. As lesões da DFC
são hipointensas em T1, enquanto em T2 podem
variar de alta, intermediária ou baixa intensidade.
Esses achados em T2 refletem a variação do conteúdo
de colágeno, extensão de osso trabecular e form a ç ã o
cística25. Ocorre com mais freqüência sinal de inten-
sidade intermediária em T2, posto que a DF de base
de crânio é usualmente esclerótica2 6. A maioria das
afecções envolvendo o clivus exibe imagens hipoin-
tensas em T1 e hipertensas em T22 7. Cordomas ou
c o n d ro s s a rcomas são bem conhecidos por mostrar
m a rcada hipertensidade em T2, assim como outras
a n o rmalidades envolvendo o clivus, incluindo linfoma,
tumor de células gigantes e hemangioma cavern o-
s o2 5 , 2 8 , 2 9. Lesões do clivus com intensidade baixa ou
i n t e rmediária em T2 são raras, sendo verificadas em
alguns casos de DF e em metástases osteoblásticas
do clivus2 5 , 2 8 , 2 9. Lesões traumáticas envolvendo o clivus
são incomuns30.

O diagnóstico diferencial correto das doenças que
afetam o clivus é o primeiro passo para se proceder
a um manejo adequado, já que o tratamento da DFC
é completamente diferente do de outras lesões que
acometem o clivus3. O tratamento do paciente com
DFC encontra-se estritamente relacionado ao quadro
clínico e, secundariamente, à atividade da doença e
sua localização2 0 , 2 1. A conduta preconizada aos paci-
entes assintomáticos é apenas o seguimento clínico

e avaliação seriada com TC de crânio3. Pacientes com
c o m p ressão de par craniano constituem-se em can-
didatos à ciru rgia de descompressão das estru t u r a s
afetadas3. Nos pacientes com manifestação de cefa-
léia grave associada a extensão da doença para os
côndilos, a ciru rgia de fusão occiptocervical pode ser
considerada na presença de sinais ou sintomas de ins-
tabilidade3.

Tratamentos cirúrgicos envolvendo curetagem ou
excisão total ou subtotal estão indicados nos casos
de deformidade pro g ressiva, comprometimento de
n e rvo craniano, dor, complicação intracraniana ou
t r a n s f o rmação sarc o m a t o s a4 , 3 1. Biópsia é re c o m e n-
dada se o diagnóstico for questionável ou se a trans-
formação maligna for suspeita6.

Pelos dados da literatura e pelo caso relatado, ob-
s e rvou-se serem a cefaléia e o comprometimento de
n e rvos cranianos os achados clínicos mais fre q ü e n t e s
na DFC. O diagnóstico é obtido através do conjunto
de informação clínicas, radiológicas e histológicas. O
plano de tratamento deve ser individualizado, en-
contra-se na dependência da associação de sintomas
e achados radiológicos e abrange desde conduta ex-
pectante até excisão cirúrgica completa.
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