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Resumo

Objetivo: o fibroma ossificante trabecular juvenil (FOJT) é uma lesdo fibro-6ssea incomum, benigna, porém
de comportamento agressivo. Ocorre, frequentemente, em criangas e adolescentes, com maior acometimen-
to em maxila e mandibula. O presente relato aborda os aspectos clinicos, imaginolégicos, histopatolégicos,
imuno-histoquimicos e o tratamento de um caso de FOT]J. Além de discutir suas similaridades com o osteos-
sarcoma de baixo grau e as alternativas para o seu diagnéstico. Relato de caso: paciente do sexo masculino,
com 12 anos de idade, apresentando aumento de volume em mandibula no lado esquerdo, perda de funcao
mastigatoria e de fala, com tempo de evolugdo de seis meses. Radiograficamente, a lesdo apresentava aspec-
to unilocular, com limites definidos e de padrdo misto. O tratamento consistiu em cirurgia de enucleagao
total da lesdo, seguida de curetagem sob anestesia geral. A histopatologia e a auséncia de marcagdo para
MDM2 e CDK4 na imuno-histoquimica confirmaram o diagnostico de FOT]J e excluiram o de osteossarcoma
de baixo grau. No controle pés-operatério de 20 dias, o paciente relatou melhora da parestesia, da funcao
mastigatéria e da fala e auséncia de dor. Nao se observou recidiva no acompanhamento de 1 ano apés a
cirurgia. Consideragdes finais: a similaridade dos aspectos clinico, imaginolégico e microscépico entre FOJT
e osteossarcoma de baixo grau pressupde o estudo imuno-histoquimico com os marcadores MDM2 e CDK4,
minimizando equivocos no diagnéstico e orientando de forma mais eficiente o plano de tratamento adotado.

Palavras-chave: lesoes fibro-6sseas benignas; fibroma ossificante; fibroma ossificante juvenil trabecular; os-
teossarcoma craniofacial.
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Introducao

O fibroma ossificante trabecular juvenil
(FOTJ) apresenta comportamento agressivo. Em
sua evolucdo clinica, nota-se o surgimento de tu-
moragdo com crescimento progressivo e rapido,
sendo assintomatico na sua fase inicial. Com o
passar do tempo, sintomas como dificuldade
mastigatoéria e de fala, além de parestesia e dor,
podem ser relatados. O FOTJ acomete principal-
mente criancas e jovens de idades mais precoces,
quase que exclusivamente os 0ssos maxilares.
Radiograficamente, caracteriza-se por lesdo ex-
pansiva, bem definida, podendo ser radiolicida
ou de aspecto misto. Essa lesdo é descrita como
bem delimitada, porém n&o encapsulada. Os
achados microscopicos mostram um estroma rico
em células fibroblasticas fusiformes com matriz
osteoide fibrilar. A calcificagdo progressiva resul-
ta em anastomose de trabéculas de tecido 6sseo
imaturo. Células gigantes multinucleadas e fi-
guras de mitose podem estar presentes. O trata-
mento relatado para esse tumor varia desde ci-
rurgias mais conservadoras associadas a terapias
adjuvantes até procedimentos cirtiirgicos mais ra-
dicais. Ndo ha relato de transformacéo maligna
do FOTJ*3.

Apesar da baixa incidéncia em criancas e jo-
vens, as neoplasias malignas devem ser conside-
radas no diagnéstico diferencial do FOTJ, devido
ao comportamento clinico localmente agressivo
desses tumores. Indica-se, portanto, a bidpsia
incisional para elucidar o diagnéstico definitivo*.
Histopatologicamente, o FOTJ pode se asseme-
lhar a outras lesdes benignas fibro-6sseas e ao
osteossarcoma de baixo grau na presenca, em
proporgdes variaveis, de tecido conjuntivo fibroso
e na producédo de trabéculas ésseas. A atipia ce-
lular, por sua vez, restringe-se ao osteossarcoma
de baixo grau®®.

O osteossarcoma de baixo grau apresenta boa
resposta ao tratamento cirurgico radical, que
pode ser associado a radioterapia e & quimiote-
rapia na auséncia de margens livres do tumor. O
éxito do tratamento resultara em um percentual
menor de recidiva local do tumor, melhorando o
indice de sobrevida em fung¢éo da menor probabi-
lidade da ocorréncia de metastases”s.
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Este caso tem como objetivo abordar os as-
pectos clinicos, imaginolégicos, histopatolégicos
e a terapéutica cirurgica de um caso de FOTJ,
enfatizando o papel da imuno-histoquimica como
uma alternativa eficiente na diferenciacdo com o
osteossarcoma de baixo grau.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, com 12 anos de
idade, foi encaminhado ao Servico de Cirurgia e
Traumatologia Bucomaxilofacial do Hospital San-
to Antonio da Criancga, Porto Alegre, RS, apresen-
tando aumento de volume assintomatico em man-
dibula, lado esquerdo, com tempo de evolucdo de
seis meses. Durante a anamnese, nio foi relatada
a presenca de alergia ou uso de medicagoes. Na
palpacéo extrabucal, notou-se integridade da basi-
lar da mandibula. O exame intrabucal apresenta-
va um aumento de volume do corpo mandibular no
lado esquerdo e mobilidade dos dentes na regido da
lesdo (Figura 1). No exame imaginolégico, obser-
vou-se uma lesao unilocular, com limites definidos,
de padréo radiografico misto e, em algumas areas,
com rompimento das corticais 6sseas. A lesdo pro-
vocou o deslocamento das raizes dentarias do se-
gundo pré-molar esquerdo e do primeiro molar es-
querdo permanente mandibulares (Figura 2).

O paciente ja havia sido submetido a uma
biépsia incisional com resultado histopatolégico
sugestivo de FOTJ. Sob anestesia geral, foi pla-
nejada a enucleacdo completa da lesdo seguida
de curetagem, preservando a basilar mandibular.
Inicialmente, foi realizada infiltracdo com mepi-
vacaina 2% com vasoconstritor na regido adjacen-
te a lesdo. Incisdo angular de incisivos inferiores
até molares e incisio relaxante em regido medial
do canino inferior esquerdo foram executadas
para o acesso cirurgico. Procedeu-se com descola-
mento mucoperiosteal (Figura 3), curetagem da
peca cirurgica e exodontias do segundo pré-mo-
lar esquerdo e do primeiro molar esquerdo per-
manentes mandibulares, cujas raizes estavam
envolvidas pelo tumor. No transciriurgico, a lesédo
apresentava-se definida, podendo facilmente ser
delimitada do tecido 6sseo normal adjacente. Ob-
tiveram-se diversos fragmentos irregulares e en-
durecidos (Figura 4).
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Figura 1 — Aumento de volume intrabucal na regiao de pré-
-molares e molares com area ulcerada da mucosa

bucal Figura 3 — Aspecto transoperatério da lesdo apos desloca-
Fonte: elaboragao dos autores. mento mucoperlosteal

Fonte: elaboragéo dos autores.

Figura 2 — Corte axial, lesdo mista, expansiva, bem delimita-
da, com deslocamento dos dentes 35 e 36

Fonte: elaboragao dos autores.

Figura 4 — Aspecto macroscopico da lesdo: miiltiplos frag-
mentos irregulares e endurecidos

Fonte: elaboragéo dos autores.

No controle pés-operatoério imediato, o pacien-
te relatou parestesia sem outra complicacdo em
sua evolugdo pos-cirurgica. No controle pés-ope-
ratério de 20 dias, o paciente relatou melhora da
parestesia, da funcdo mastigatéria e da fala.
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O exame microscépico do material obtido da
cirurgia mostrou uma lesdo ndo encapsulada
de estroma fibroso, contendo células fusiformes
tipo fibroblastos. O osso formado apresentava-
-se imaturo com padrio trabecular e filamento-
so, por vezes, com mineralizacdo central e com
osteoblastos (Figura 5A). Notou-se, ainda, ten-
déncia a anastomose das trabéculas 6sseas em
algumas regides, areas de hemorragia e alguns

osteoclastos. Devido a importincia da exclusdo
do diagnéstico de osteossarcoma de baixo grau,
realizou-se a imuno-histoquimica com os mar-
cadores MDM2 e CDK4. Ambos negativos nesse
caso, descartando a possibilidade de osteossar-
coma de baixo grau (Figura 5B e 5C). Através
dos aspectos clinicos, histopatolégicos e imuno-
-histoquimicos, confirmou-se o diagnéstico de
FOTJ.

Figura 5 — A: Fotomicrografia apresentando material osteoide em forma de trabéculas com mineralizagdo irregular; nota-se
anastomose dessas trabéculas e focos de hemorragia (coloragdo em H&E); magnificagdo de 400x; B: auséncia de
imunorreatividade para o marcador CDK4; C: auséncia de imunorreatividade para o marcador MDM2; controle
positivo no canto a direita: lipossarcoma desdiferenciado; magnificagcdo de 400x

Fonte: elaboragéo dos autores.

Discussao

O FOJT apresenta similaridades clinicas,
imaginoldgicas e histopatolégicas®%?, porém tem
um tratamento distinto do osteossarcoma de
baixo grau'’®. Por isso, focaremos a discussio
comparando ambas as lesdes. O crescimento ra-
pido e progressivo da lesdo relatada direcionou
o diagnéstico para um tumor benigno localmente
agressivo ou o diagndstico de um tumor maligno.
O fibroma ossificante juvenil, a lesdo central de
células gigantes e, com menor frequéncia, o ame-
loblastoma estédo entre os tumores benignos que
acometem pacientes jovens e que podem apre-
sentar esse comportamento clinico. Além disso,
a prevaléncia desses tumores, nessa faixa etdria,
permite sugerir tais hipéteses de diagnéstico!®™.
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A assimetria facial observada em um tempo de
aproximadamente 6 meses de evolucdo levou a
suspeita, também, de neoplasia maligna*.

Os exames imaginolégicos ndo sdo indicados
para a diferenciacdo entre FOJT e osteossarco-
ma de baixo grau. Ambos os tumores podem se
apresentar radiolicidos, mistos ou radiopacos e
com limites bem ou mal definidos. A caracteris-
tica do osteossarcoma de baixo grau em forma
de “raios de sol” é pouco frequente, limitando a
aplicabilidade desse aspecto radiografico para
fins de diagnéstico®®. Em contrapartida, os exa-
mes imaginolégicos sdo de grande valia para o
planejamento terapéutico. As lesdes clinicas com
essas caracteristicas demandam a biépsia parcial
de um fragmento significativo para o diagnésti-
co definitivo e a posterior definicdo do tratamen-
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to adequado?. Ha relatos na literatura de casos
de osteossarcomas de baixo grau diagnosticados
como lesdes benignas ou reativas, em decorréncia
de uma biépsia parcial inadequada®®.

O diagnéstico histopatolégico de FOJT foi
mantido com a andlise do material removido du-
rante o tratamento de enucleacdo e curetagem.
A analise microscépica demonstrou trabéculas
6sseas dispostas de forma irregular, circundadas
por osteoblastos em um estroma fibroso. Diferen-
temente do FOJT, o osteossarcoma de baixo grau
apresenta um padréo de crescimento infiltrativo
em tecido 6sseo e mole adjacentes, trabéculas 6s-
seas grosseiras paralelas entre si e pouca celulari-
dade. Em ambas as lesoes, observam-se mitoses,
porém a discreta atipia celular é caracteristica do
osteossarcoma de baixo grau'?®, Visando a defini-
tiva exclusdo do diagnéstico de osteossarcoma de
baixo grau, foram realizados estudos imuno-his-
toquimicos das proteinas MDM2 e CDK4. Yoshida
et al.'?2 (2010) utilizaram esses marcadores para
diferenciar lesdes benignas e osteossarcomas de
baixo grau, tendo concluido que, em todos os casos
de osteossarcomas, ao menos uma das proteinas
foi expressada. Ambas as marcagoes foram nega-
tivas no material obtido da cirurgia do caso clinico
relatado, confirmando o diagnéstico de FOJT.

A literatura consultada salienta que o fator
que mais contribui para a baixa percentagem de
recidiva do FOJT é a cirurgia radical'2. Contudo,
o tratamento conservador deve ser considerado,
ja que resulta em menor deformidade facial. As
abordagens mais radicais sdo adotadas para ca-
sos de recidiva do tumor!, diferentemente dos os-
teossarcomas de baixo grau, em que a abordagem
cirurgica inicial ja deve ser a radical, podendo ser
associada a radioterapia’ e/ou a quimioterapia®
na auséncia de margens livres do tumor. Neste
caso clinico, realizou-se o tratamento conserva-
dor pela enucleagdo seguida de curetagem do lei-
to cirurgico. A possibilidade da manutencio da
integridade da basilar da mandibula resultou em
menor deformidade estética ao paciente. O con-
trole pds-operatorio de 1 ano, apesar de satisfato-
rio até o momento, é relativamente curto e deve
ser mantido por, pelo menos, 5 anos. Ha relatos
de casos com recidivas a partir de 10 anos do pro-
cedimento cirargico?.
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Consideracoes finais

O FOTJ deve ser considerado para o diagnésti-
co de lesbes intradsseas de comportamento clinico
agressivo. A similaridade dos aspectos clinico, ima-
ginolégico e microscopico entre FOJT e osteossar-
coma de baixo grau pressupde o estudo imuno-his-
toquimico com os marcadores MDM2 e CDK4, em
que ndo ha imunorreatividade em ambos os marca-
dores no FOTJ. A imuno-histoquimica, utilizando
os marcadores MDM2 e CDK4, tem um valor diag-
nostico na diferenciacéo entre esses dois tumores,
minimizando equivocos no diagndstico e orientando
de forma mais eficiente o plano de tratamento.

Abstract

Objective: juvenile Trabecular Ossifying Fibromas
(JTOF) are uncommon benign fibro-osseous lesions
with a local aggressive behavior. They frequently
occur in children and adolescents involving the
jaw bones. This report addresses the clinical, ima-
ging, histopathological, and immunohistochemi-
cal aspects and the treatment of a case of JTOF.
In addition, it discusses similarities between JTOF
and low-grade osteosarcomas and alternatives for
their diagnosis. Case report: male patient, 12 years
old, with a tumor in his left mandible, loss of mas-
ticatory function and speech, with a 6-month time
course. Radiographically, the lesion had an uni-
locular aspect, with defined borders and a mixed
image pattern. Treatment consisted surgical enu-
cleation, followed by bone curettage, under gene-
ral anesthesia. Histopathology presented fibrous
stroma interspaced with bone trabeculae without
signs of cellular malignancy. MDM2 and CDK4
markers in immunohistochemistry, confirmed the
diagnosis of JTOF and excluded low-grade osteo-
sarcoma. At the 20-day postoperative follow-up,
the patient reported improvement in paresthesia,
masticatory function and speech, and the absence
of pain. Evaluation 1 year after surgery showed no
signs of local recurrence. Final considerations: the
similarity of clinical, imaging, and microscopic as-
pects between JTOF and low-grade osteosarcoma
prompts an immunohistochemical study including
MDM2 and CDK4 markers in order to improve fi-
nal diagnosis and guide the treatment plan more
efficiently.

Keywords: benign fibro-osseous lesions; ossifying
fibroma; juvenile trabecular ossifying fibroma;
craniofacial osteosarcoma.
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