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Paciente do sexo feminino, com 22 anos de idade, apresentando lesdo em partes
moles junto a calota craniana. Realizou-se radiografia de cranio como parte da investi-
gacdo pré-operatéria para exérese da lesdo (Figura 1). Para complementar a avaliagdo
dos achados daradiografia de crénio, a paciente foi submetida atomografia computado-
rizada (TC) dos seios daface (Figuras 2 e 3).

Figura 1. Radiografia de cranio nas incidéncias  Figura 2. Cortes axiais de TC sem contraste, janela  Figura 3. Cortes coronais de TC, janela dssea.
posteroanterior (A) e perfil (B). ossea.
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Descricdo das I magens

Figura 1. Radiografiade crénio nasin-
cidéncias posteroanterior e perfil mostrando,
incidentalmente, multiplas imagens osteo-
bl &sticas na projecéo dos seiosdaface e da
mandibula.

Figura 2. Cortesaxiaisde TC sem con-
traste, janela 0ssea, confirmando a pre-
senca de multiplas lesbes osteoblasticas
nos seios da face. Estas |esdes apresentam
crescimento para o interior dos espagos
aéreos dos seios paranasais.

Figura 3. Cortescoronaisde TC, janela
Ossea, mostrando mdltiplas lesdes osteo-
blasticas nos selos da face e na mandibula,
sendo que a lesdo da mandibula mostra
crescimento exofitico. Os achados sfo su-
gestivos de multiplos osteomas.

Diagnéstico: Sindrome de Gardner.

COMENTARIOS

A sindrome de Gardner € uma variante
da polipose adenomatosa familial, que é
umadoenga autossdmicadominante carac-
terizada pelapresencade multiplos pdlipos
adenomatosos na mucosa intestinal, espe-
ciadmente dos colons, com elevado poten-
cial paratransformaggo maligna®.

A sindromede Gardner foi originalmente
descritacomo umatriade: 1) polipose ade-

Xi

nomatosa dos célons; 2) osteomas do cré
nio e da mandibula; 3) cistos epidermoi-
des. Entretanto, desde a descricéo original
por Gardner em 1953, tem-se expandido a
triade paraincluir outras anormalidades de
tecidos moles, como tumores desmoides,
cistos sebéceos, lipomas, fibromas e sarco-
mas?. Sua incidéncia estimada é de
1:14.000 nascimentos®®.

Os osteomas s80 tumores 6sseos benig-
nos de crescimento lento. Correspondem as
neoplasias beningnas mais comuns do na-
riz e dos seios da face. Geralmente sdo as-
sintométi cos e descobertosincidentalmente
em exames de imagem, mas podem cursar
com sintomas, dependendo do seu tamanho
elocalizacdo. O crescimento desses tumo-
res 0sseos caracteristicamente se faz para
dentro do espaco aéreo de um seio daface
ou simplesmente de forma exofitica em
relacdo a superficie 6ssea. Nasindrome de
Gardner os osteomas tém apresentacdo
variada e geralmente precedem o apareci-
mento dos pdlipos colénicos™,

As bases genéticas desta sindrome es-
t&0 rel acionadas aumamutacdo no geneda
polipose adenomatosa col 6nica locaizado
no brago longo do cromossomo 5. A perda
das funcbes deste gene, que é um supres-
sor tumoral, é considerada o evento inicial
para a formag&o dos adenomas®”.

Os diagnosticos diferenciais incluem a
polipose adenomatosa familia pura, asin-
drome de Turcot (que consiste na associa
¢80 de adenomas coldnicos com tumores
encefdlicos, como gliobastomamultiforme
e meduloblastoma), a sindrome de Peutz-
Jeghers (que consiste em multiplos pélipos
hamartomatosos) e o cancer colorretal he-
reditério ndo polipose®©.

O manejo desses pacientesinclui colec-
tomiatotal, pois a transformagdo maligna
dos adenomas ocorre em todos os casos. O
rastreamento familiar esta indicado*.
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