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RESUMO

Este artigo apresenta o tratamento de uma paciente com displasia
fibrosa do fémur proximal com osteotomia femoral valgizante proximal
e fixagdo com placa angulada de 130° em uma paciente de 19 anos.
A displasia fibrosa ¢ uma pseudo-neoplasia, causada geralmente por
uma mutacéo genética, sem predilecéo por faixa etaria, sendo que na
crianca tem maior chance de ocasionar deformidades, principalmente
a deformidade em cajado de pastor, que ¢ mais frequente no fémur
proximal. Apresenta ainda caracteristicas similares ao cisto 4sseo
aneurismatico tanto nos exames de imagem quanto nos exames
histopatoldgicos. O objetivo desse artigo € descrever o tratamento
da displasia 6ssea com osteotomia valgizante do fémur proximal e
fixac&o com placa angulada de 130°.
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INTRODUCAO

A displasia fibrosa é uma lesdo pseudo neoplasica de etiologia
desconhecida, de carater benigno, que ocorre em aproximadamente
2,5% de todos os tumores. Pode ocorrer em qualquer idade, sem
preferéncia por género e se caracteriza por uma lesdo de tecido
fibroso com traves de tecido osteiode que posteriormente sdo trans-
formadas em traves dsseas'.

Geralmente ocorrem devido a uma mutagdo ativadora p6s-zigo-
tica do gene GNAS do cromossomo 20q13.2-13.3, que diminui a

SUMMARY

This article presents the treatment of a patient with proximal femur
fibrous dysplasia with proximal femoral osteotomy and fixation with
130° angled plate in a 19-year-old female patient. Fibrous dysplasia
is a pseudo neoplasia, usually caused by a genetic mutation, with
no predilection for age group. In children, it is more likely to cause
deformities, especially with shepherd’s crook deformity, and is more
frequent in the proximal femur. It also presents characteristics similar
to aneurysmal bone cyst in both imaging and histopathological
examinations. The aim of this paper is to describe the treatment of
bone dysplasia with valgus osteotomy in the femur and fixation with
130 ° angled plate.
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atividade da GTPase da proteina G estimuladora (G, ar)?. Isso resulta
em niveis intracelulares aumentados de CAMP nos osteoblastos, le-
vando a substituicdo local do osso lamelar por tecido fibroso?.

E dividida em 4 tipos clinicos: monostético, poliostético, sindro-
me de McCune-Albright (displasia fibrosa 0ssea, manchas café-
-com-leite na pele e puberdade precoce) e sindrome de Mazabraud
(mixomas intramusculares tnicos ou multiplos com displasia fibrosa
monostotico ou poliostético)®. Em geral, nos pacientes com o tipo
monostotico a idade média dos sintomas clinicos € de 15 anos;
a idade média do tipo poliostético é de 30 anos'. Os locais mais
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comuns de serem encontradas as lesdes s&o nos 0ssos longos, cos-
telas, esqueleto maxilofacial e pelve. O fémur proximal é o local mais
acometido e seus principais sintomas incluem dor, deformidade e
claudicacéo, que influenciam de forma importante o funcionamento
dos membros afetados. Geralmente, ocorrem fraturas em decorrén-
cia do enfraquecimento 0sseo e pelo estresse exercido pela mus-
culatura glitea levando a coxa vara, que pode ser grave em alguns
pacientes. Essa alteragéo ¢ caracterizada como deformidade em
cajado de pastor*. Transformagao maligna em fibro ou osteo-sarcoma
foi relatada, entretanto é rara®.

O tratamento ainda é bastante controverso quando a técnica
cirurgia a ser utilizada, a literatura apresenta diversas formas de
osteossintese e de tipos de enxertos.

RELATO DO CASO

Paciente RCSA, branca, 19 anos, com diagndstico de displasia
fibrosa no fémur proximal direito, com queixa de dor no quadril di-
reito, com piora a deambulagéo de longa distancias. Ao exame fisico
apresentava teste de Galeazzi positivo +2 ¢cm a esquerda, Thomas
negativo bilateralmente, Flexdo: 95°/140°; Abducgdo: 30/45; Adu-
¢do: 25/25; Rl a direita de 30° e a esquerda de 50°; RE a direita de
75° e a esquerda de 50°) (Figura 1).

0 exame radiografico mostrou lesées com area de rarefagéo 0ssea,
trabéculas e aspecto misto em regido de colo femoral e intertrocan-
térica (Figura 2 e 3). Além disso, caracterizada deformidade em varo
proximal do fémur (Tabela 1). A ressonancia magnética evidenciou
afilamento da cortical, e medular com tecido de aspecto fibroso, es-
branquicado, compativel com as alteragbes da displasia fibrosa mo-
nostotica na extremidade proximal do fémur direito (Figura 3).

Foi submetida a ressecéo do tumor e osteotomia valgizante der-
rotatoria interna fixada com placa angulada com angulo de 130°
(Figura 4).

A andlise anatomopatoldgica evidenciou tecido fibroso com
focos de ossificacdo e dreas de canalizagdo vascular, sugestivo de
cisto 6sseo aneurismatico.

A paciente foi observada com controles periddicos, com boa evo-
lugdo clinica. Evoluiu com retardo de consolidacdo da osteotomia
femoral direita. (Figura 5). Feita administragdo de vitamina D por 2
meses, e a osteotomia consolidou. A paciente apresentou deambu-
lagdo sem claudicagdo, e sem dor, no seguimento ap6s 1 ano da
cirurgia.

TECNICA CIRURGICA

Paciente posicionada em decubito dorsal horizontal em mesa
cirlrgica convencional radiotransparente, com coxim sob o gliteo
direito. Apos assepsia, antissepsia e colocagdo de campos estéreis,
realizada incisdo lateral em regido proximal do fémur direito. Dissecéo
por planos e identificagéo do musculo vasto lateral, elevagao deste em
sua origem com incisdo em “L” isolando o fémur proximal. Passagem
de escopo guia da placa angulada no meio do colo femoral. Conferido
0 posicionamento com escopia no frente e no perfil. Retirado 0 escopo
e feita a passagem da placa lamina de 130° no centro do colo femoral.
Realizada entdo a osteotomia em cunha de base lateral abaixo do tro-
canter menor. Apds a osteotomia, foi realizada a curetagem do canal
medular com envio do material para cultura e anatomopatoldgico
(material gelatinoso). Feita entdo a e redugo e fixagdo com parafusos
no fragmento distal, apds a confirmacédo da posicdo adequada da
placa via escopia e alinhamento patelar.

Figura 1. A e B. Imagem panorémica da paciente em AP e perfil, onde observa-se o alinhamento dos MMII. C. Imagem clinica do teste de Galeazzi, demonstrando-se positivo
com +2cm a esquerda. D e E. Imagem clinica da rotagéo externa de 70° e interna 30°, demonstrado a limitagéo a rotagdo interna em comparagao com a contralateral
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Figura 2. A e B. Radiografa panoramica dos membros inferiores em AP e perfil.
Observa-se lesdo dssea em regido de fémur proximal direito, mista, com trabeculas
osseas e afilamento da cortical

Figura 3. A e B. Radiografia em AP e perfil do fémur proximal direito. Observa-se
lesdo de caracteristica mista, com trabeculas 6sseas e afilamento cortical. C e D.
RM do fémur direito da paciente apresentando lesdo com afilamento da cortical,
preenchido na medular com tecido de aspecto fibroso esbranquicado
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Tabela 1. Teste de orientagdo articular pré-operatorio

LPFA LDFA MPTA LDTA
Direito 98° 87° 90° 90°
Esquerdo 87° 92° 88° 90°

*LPFA: Lateral proximal femoral angle, LDFA: medial distal femoral angle, MPTA: medial proximal
tibia angle, LDTA: lateral distal tibia angle.
Fonte: preparado pelo autor

DISCUSSAO

A displasia fibrosa poliostotica foi descrita pela primeira vez por
Lichtenstein, como uma anormalidade esquelética na qual as ca-
vidades medulares dos 0ssos sdo preenchidas com tecido fibroso
branco acinzentado contendo trabéculas de 0sso primitivo recém-
-formado®.

As caracteristicas radiograficas da displasia fibrosa incluem uma
aparéncia cistica caracterizada por areas de radiolucéncia, expansao
Ossea endosteal e aparéncia de vidro fosco com areas de densi-
dade homogénea ou granular’. A tomografia computadorizada ou
ressonancia magnética ¢ Util para delinear a extensdo da lesdo e
identificar fraturas sutis por fadiga. No exame laboratorial apresenta
aumento da fosfatase alcalina e da osteocalcina®.

0 exame histologico demonstra a substituicdo da medula do
0sso cortical e esponjoso normal por tecido conjuntivo fibroso con-
tendo espiculas 6sseas desconectado, com disposigdo irregular,
auséncia de ostedide, com celularidade moderada e capilares san-
guineos ambudantes®, como observamos no estudo histopatoldgico
em nosso paciente, apesar do laudo ser sugestivo de cisto 6sseo
aneurismatico, comum em algumas areas da lesdo.

0 diagnostico diferencial pode incluir osteossarcoma intrame-
dular, displasia osteofibrosa, adamantinoma e cisto 6sseos aneu-
rismatico®.

As indicagdes cirlrgicas para a displasia fibrosa sao geralmente
dores 6sseas ndo aliviadas pelo tratamento medicamentoso, fratu-
ras recorrentes, necessidade de corre¢do de deformidades e ra-
ramente, complicacbes como transformacgdo maligna®. A corregdo
dessas deformidades proximais graves do fémur, agravadas pela
baixa qualidade 6ssea, & um desafio ortopédico®.

A idade, o tamanho do foco e 0 comportamento do paciente
influenciam a selecdo de um regime terapéutico. Para pacien-
tes jovens, particularmente pacientes com menos de 12 anos de
idade, os sintomas da lesdo antes da maturacdo esquelética sdo
ativos, portanto a eficdcia da intervengéo cirdrgica é baixa e a
lesdo é frequentemente recorrente ou a natureza da lesdo muda
rapidamente’®.
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Figura 4. A. Imagem fluroscopica de imagem intraoperatdria da colocagéo do escopo no meio do colo do fémur com ajuda de fio guia na regiao superior do colo femoral
direito. B e C. Imagem fotografica intraoperatoria da osteotomia femoral abaixo do trocanter menor, demonstrando o canal medular apds a curetagem e fixagéo distal da
placa lamina de 130°. D. Radiografia do POl em AP do fémur direito da paciente, demonstrando o adequado posicionamento da placa lamina no fémur proximal direito

da paciente. Ndo foi realizada enxertia da leséo

Figura 5. A e B. Radiografia do fémur proximal direto em AP e perfil, apds 2 meses da cirurgia, ainda sem completa

consolidagao

0 uso de bisfosfonatos de segunda e terceira geragdo tem sido
preconizado como uma medida ndo operatéria em pacientes sele-
cionados. Estudos clinicos demonstraram reducdo significativa da
dor, resolucéo parcial das lesdes e menor incidéncia de fratura por
estresse!'! 2

Dheenadhayalan et al.®, em 2019, propdem a combinacdo de
cinco técnicas para o tratamento da deformidade em cajado em
pacientes com displasia fibrosa, sendo elas: curetagem ou excisdo
da leséo, estabilizagdo intramedular com aloenxerto de suporte
cortical, restauragdo do eixo mecanico com osteotomia em valgo,
estabilizacdo extramedular com implante e restauracdo da biolo-
gia fortalecendo o local da osteotomia com autoenxerto espon;joso.
Os autores recomendam a enxertia para as formas poliostoticas e
graves da doenca, nas quais ha comprometimento do implantes
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no 0sso patoldgico enfraquecido, parede lateral deficiente e amplo
canal medular. Wai et al."® curetagem intralesional, abracao e re-
construg@o com aloenxerto morcelizado, autoenxerto € implante de
angulo fixo. Li et al.em 2013, recomendam osteotomia em valgo
e fixacdo de DHS isoladamente sem enxerto 6sseo adicional, com
bons resultados clinicos e radioldgicos em todos os pacientes.

No entanto, Guille et al.8, em 1998, em seu seguimento a longo
prazo de 27 casos, relataram que todos 0s enxertos 0sseos, €s-
ponjosos e corticais, foram reabsorvidos e nenhuma lesdo foi er-
radicada ou reduzida. O tratamento cirlrgico somente baseado na
curetagem e enxerto 6sseo autdgeno ndo foi bem sucedido, devido
a reabsorcao do enxerto e alta recorréncia, sendo esta mais comum
em criangas que em adultos. Devido aos relatos de reabsorgao du-
rante 0 uso de autoenxerto esponjoso, tém sido indicados aloenxer-
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tos corticais, com vantagem de ndo apresentar reabsorgéo por um
longo periodo de tempo e com substituicdo interna mais lenta pelo
0850 hospedeiro*.

A sintese medular pode ser feita com hastes intramedulares, pla-
cas anguladas ou placa blogueada, a fixagdo é normalmente dificul-
tada pelo enfraquecimento da cortical e necessidade de multiplas
osteotomias, com risco de fraturas apos retirada dos implantes.

As corregoes da deformidade em cajado com placa e parafusos
se tornam dificeis pelo enfraquecimento da cortical e pelo efeito de
protecéo de tenséo da parte distal da placa. Quando a lesdo é extensa
as refraturas podem ocorrer apds a retirada da placa devido a lesao
residual’®. Além disso, em casos com deformidade avangada na area
proximal e diafisaria podem ser necessarias multiplas osteotomias e
isso torna 0 uso da placa inadequado para estabilizagéo®. Jung et al.
(2006)' relataram progressdo e refratura da lesdo; Freeman et al.™
(1987) relataram bons resultados com mudiltiplas osteotomias e fixa-
¢do com placa angulada. A vantagem desse método é que estabiliza a
area da lesdo ao longo de todo 0 comprimento do fémur e, ao se fixar
a cabega femoral, o colo femoral é estabilizado.

Embora tenham sido relatados resultados satisfatorios com a
fixagdo intramedular, esta apresenta a desvantagem da dificuldade
de identificar o ponto de entrada em pacientes com fémur proximal
deformado e enfraquecido®. A longo prazo, o uso da haste intra-
medular simples ou uma haste flexivel pode apresentar recorréncia
da deformidade®. O’Sullivan e Zacharin'® afirmam que o tratamento
com bifosfonatos e a fixac&o intramedular da leséo proximal do fé-
mur impediram fraturas e resultaram em melhora na deambulago.
Entretanto, a ndo estabilizagdo do colo femoral pode levar a pro-
gressdo da deformidade em varo do colo femural'.

Li et al.’ (2013) consideram que a curetagem da lesdo e o en-
xerto 6sseo sejam o principal método de tratamento da displasia
fibrosa no fémur proximal, e destaca 0s locais da lesdo para a con-
fecc@o de uma janela para a remogdo completa dos focos e apli-
cacdo de cauterizagdo eletrocirtrgica e imersao em alcool a 95%
por 20 min, para reduzir a possibilidade de recorréncia.

Nossa proposta cirurgica foi realizar curetagem da lesdo dssea,
aplicacdo de cauterizacéo eletrocirlrgica, osteotomia valgizante e
fixagdo com placa angulada de 130°. N&o utilizamos nenhum tipo
de enxerto, e a paciente apresentou consolidagdo da osteotomia e
correcao da deformidade.
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