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RESUMO

O fibroma desmoplasico do osso € uma neoplasia verdadeira incomum e de origem
miofibroblastica. Poucos casos sdo relatados nos ossos gnaticos. Desta forma, o objetivo
desse projeto ¢ realizar uma revisdo sistematica para avaliar os dados disponiveis sobre o
fibroma desmoplédsico dos maxilares. Para tal, serdo realizadas buscas nas bases de dados
Pubmed, Web of Science, Scopus, MEDLINE Ovid e Embase e estudos elegiveis serdao

analisados.

Palavras-chave: desmoplasic fibroma; jaw bones; immunohistochemistry



ABSTRACT

Desmoplastic fibroma of the bone is an uncommon true neoplasm of myofibroblastic
origin. Few cases are reported in the gnathic bones. Thus, the objective of this project is to
carry out a systematic review to assess the available data on the desmoplastic fibroma of the
jaws. For this purpose, searches will be carried out in the Pubmed, Web of Science, Scopus,

MEDLINE Ovid and Embase databases and eligible studies will be analyzed.

Keywords:Desmoplasic fibroma; jaw bones; immunohistochemistry.
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1 INTRODUCAO

O Fibroma Desmoplésico (FD) ¢ uma neoplasia benigna que acomete raramente a
mandibula, no entanto apresenta comportamento localmente agressivo e altamente recidivante
(MICHAEL SCHNEIDER et al. 2009). O FD corresponde a 0,06% dos tumores 6sseos, nao
ha predilecao por sexo e a idade média de 15 anos dos pacientes diagnosticados. Nos 0ssos
maxilares ¢ mais comum em mandibula (86% dos casos de ossos maxilares), principalmente

na regido posterior (CHEMLI, et al., 2009).

Em uma linha historica, McFarlene em 1832 fez o primeiro relato do tumor desmoide
e Muller, em 1838, os denominou como tal. Paget, em 1956, correlaciona os aspectos
histologicos dos fibromas com lesdes semelhantes em outros sitios anatomicos,
especificamente na cintura da escapula e antebrago. Jaffe, em 1958, foi quem finalmente
conceituou o termo “fibroma desmoplédsico” extra-abdominais em 0ssos como “um tumor
benigno incomum composto por pequenos fibroblastos em um ambiente de abundante
material intercelular com tendéncia a ser rico em fibras de coldgeno” ( FREEDMAN et al,

1975).

Jaffe (1958) separou essa entidade patologica de outras lesdes fibrosas centrais, como
o fibroma condromixoide, o fibroma ndo osteogénico e o fibrossarcoma bem diferenciado.
Ainda, afirmou que microscopicamente se assemelhava aos tumores desmoides de tecidos
moles. Griffith, em 1965, publicou o primeito caso de FD em mandibula em uma crianga do

sexo masculino de dois anos de idade. (FREEDMAN et al, 1975).



2  REVISAO DE LITERATURA

Os tumores fibromatosos fazem parte de um grupo de lesdes que ¢ de dificil
categorizagao quanto a sua benignidade e malignidade. Essas lesdes compreendem uma
variedade de termos como tumores desmoides, tumores extra-abdominais desmoides,
fibromatose agressiva juvenil, fibrossarcoma de baixo grau e fibromas desmoplasicos.
Evidenciando que o clinico ndo deve se apoiar apenas nas caracteristicas histologicas, mas

também, na evolugio clinica e historico da lesdo (ARIAS & HERNANDEZ, 2015).

Embora a etiologia desse tumor seja desconhecida, acredita-se que fatores como
trauma, enddcrinos e genéticos sejam responsaveis. A teoria hormonal ¢ uma das mais aceitas.
Segundo essa teoria, hd presenca de receptores para estrogénio e progesterona na superficie
das células tumorais (ARIAS & HERNANDEZ, 2015). Muitos investigadores acreditam que
o FD representa a contraparte 6ssea da fibromatose de tecido mole. Outros classificam como
uma variante do fibroma 6sseo e o consideram um intermediario entre as lesdes benignas e o

fibrossarcoma de baixo grau. (MANCHANDA ET AL.,2013)

Clinicamente pode ser observado aumento de volume, associado ou ndo a
sintomatologia dolorosa, limitacdo de abertura bucal, e raramente mobilidades dos dentes e
disestesia; quando localizado na maxila, pode causar proptose ocular. Os achados radioldgicos
sdo inespecificos, podendo variar em uni ou multilocular, podem aparecer parcialmente nitida
ou limites difusos. Bem como perfuracdo ou expansdo da cortical e deslocamento dentario,
raramente reabsor¢do radicular (YANG, ZHANG, & SUI, 2019). No entanto, Gondak e
colaboradores (2013) relatam que esses achados podem nao ser especificos, se assemelhando
com outras lesdes, como: ameloblastoma, mixoma odontogénico, cisto 6sseo aneurismatico,

fibroma condromixoide hemangioma central, dentre outros (GONDAK,2013).

O tumor pode ser apresentar mal circunscrito dentro do osso e com aparéncia e
consisténcia borrachoide. Histologicamente a lesdo ¢ marcada pela presenca de um estroma
hipocelular e rico em fibras coldgenas, apresenta ainda, finas trabéculas Osseas. Os
fibroblastos apresentam nucleos uniformes e encontram poucas figuras de mitose. As células
fusiformes coram para anticorpos marcadores musculares especificos, como o SMA

(53%-77%). (MADAKSHIRA MG. et al 2019)



O diagnostico diferencial histologico inclui o fibrossarcoma de baixo grau, displasia
fibrosa e osteossarcoma de baixo grau, apresentando osso com pouco celularidade e com
espiculas Osseas e evidéncia de auséncia de atipia celular que emergem em um tecido
conjuntivo hipocelular composto de células fibroblasticas brandas (MADAKSHIRA et
al.,2019).

A literatura propoe que sejam feitos diagnosticos diferenciais com rabdomiossarcoma
fibrossarcoma, tumor de células gigantes, ameloblastoma, mixoma odontogénico, cisto dsseo
aneurismatico, fibroma condromixodide, hemangioma central. Apesar de os métodos de
imagem ajudarem na delimitagdo, o diagndstico ¢ histopatologico e muitas vezes requer o

suporte de pesquisa imuno-histoquimica dos componentes teciduais (CHEMLI, et al., 2009).

Michael e colaboradores relatam caso de um paciente do sexo masculino de 23 anos
que em um exame de ressonancia magnética foi observado lesdo de 13 mm préximo ao
forame mentual esquerdo. Esse achado foi em um exame de rotina de acompanhamento de 10
anos de tumores intracranianos solidos nao proliferativos de parte mole em proximidade ao
forame magno, do lado direito. O mesmo paciente teria passado por procedimento cirurgico
para resseccao de um sarcoma miofibroblastico de baixo grau no ramo direito da mandibula,

h4 2 anos (SCHNEIDER et al. 2009).

Foi reportado por Farnoossh Mohammadi et al. um caso de recidiva de FD em
paciente do sexo masculino de 2 anos de idade, com historico de remogao cirurgica da lesao
por enucleacdo e curetagem em 01 ano. Posteriormente foi feito mandibulectomia segmentar e
fixada placa de titdnio. Microscopicamente foi demonstrado material fibromixoide e
hipocelularizagdo com minima atipia. Em analise imuno-histoquimica e observaram
positividade para vimentina, B-catenina mas ndo foi reativo para proteina S-100, desmina e
baixo indice de Ki67. A crianca estd em follow-up de 18 meses sem lesdo demonstrada em

exames radiograficos (FARNOOSSH MOHAMMADI et al., 2019)

Ribeiro et al. apresentam em 2016 um caso de paciente com 3 anos de idade, do sexo
masculino que ao administrar gadolinio observou-se realce exuberante de disseminagao
perineural do nervo mandibular, terceira divisao do nervo trigémeo em exame de imagem. No

estudo histopatologico revelou células fusiformes sem atipia e pleomorfismo, além de tecido



conjuntivo fibroso acelular. Em estudo imuno-histoquimico negativo para S100 e MSA,
positividade para vimentina, com Ki67 menor que 5%, aspectos estes compativeis com
fibroma desmoplésico. O paciente foi submetido a excisdo cirurgica incompleta e optou-se

por complementacdo com radioterapia. (RIBEIRO et al., 2016).

No relato de Ribeiro et al. foi evidenciado que em ressonancia magnética a lesdo se
apresentou com iso/hipossinal homogéneo em T1 e discreto hipersinal em T2 com focos de
baixo sinal, na literatura a maioria das lesdes apresentam-se com iso/hipossinal em T1 e

baixo sinal em T2, poucas lesdes aparecem com hipersinal em T2. (RIBEIRO et al., 2016).

Castanha e colaboradores apresentam raro caso de acometimento do FD em arco
zigomatico, em tomografia computadorizada a lesdo se mostrou de densidade mista na regido
lateral do arco zigomatico esquerdo de aproximadamente 14 mm, aderida na superficie Ossea.
Descrevem o procedimento cirargico, que foi a excisdo cirargica da lesdo, por meio de incisao
cutinea linear, seguida de divulsdo, exérese da lesdo, sutura em planos e com posterior sutura

por meio de pontos simples, utilizando nylon 5.0 (CASTANHA et. Al, 2020).

Madakhira et al. relataram caso de paciente pedidtrico do sexo feminino, com
crescimento facial do lado direito em 2 anos. Em tomografia computadorizada mostrou a
lesdo 6,5 x 6 x 4,5 cm, envolvendo ramo e corpo de mandibula. Foi feita excisdo cirargica

(hemimandibulectomia) e reconstru¢ao com enxerto costocondral e placas de platina.

Histologicamente mostrou estroma colagenoso hipocelular, células fusiformes com
cromatina clara e de bordas indistintas que emergiram para o estroma. A células
demonstraram positividade para vimentina e o citoplasma celular positivo para SMA (actina
de musculo liso). Em cinco meses a paciente ndo apresentou sintomas € nem evidéncias de

recorréncia da doenca (MADAKHIRA et al, 2019).
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3 METODOLOGIA E RESULTADOS

Protocolo e Registro

Esta revisdo sistematica foi conduzida de acordo com as diretrizes dos Itens de
Notificacdo Requeridas para Declaragdo de revisdes sistemadticas e meta-analises (PRISMA)
(Moher et al., 2013). O protocolo sera elaborado e o registro sera realizado no Registro

Prospectivo Internacional de Revisdes Sistematicas (PROSPERO).

Buscas e Critérios de Elegibilidade

A busca foi realizada em quatro bases de dados (PubMed, Lilacs, Scopus e Embase),
além da busca manual. Foram incluidos trabalhos que contemplem relato de caso, série de
casos ¢ estudos transversais sobre o fibroma desmoplasico em mandibula e maxila.

Estabelecemos o acronimo PECO, conforme exposto abaixo:

Populagdo: pacientes exibindo caracteristicas histopatoldgicas de FD localizados em sitio
de lesdao primadria ou recidiva localizadas em sitio de lesdo primaria. Lesdes com critérios de

diagnostico incertos, quadro histopatologico indefinido serdo excluidos.

Exposigao: FD.

Comparadores: nao se aplica.

Resultado: estima-se que questdes relativas ao numero de casos, dados demograficos, sitio
de ocorréncia, curso clinico, exame histopatoldgico, analise imuno-histoquimica, e

prognostico da lesdo sejam respondidas.

Extracdo De Dados

Os titulos e resumos de todos os estudos serdo revisados por dois autores. Se o titulo e o
resumo atenderem aos critérios de elegibilidade, o estudo serd incluido. Possiveis

divergéncias entre os dois autores serdo solucionadas por um terceiro. Para cada um dos
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estudos incluidos, os seguintes dados serdo obtidos e tabulados: (1) Detalhes da publicacao

(primeiro autor, ano e pais); (2) Tipo de estudo; (3) FD presente em maxila ou mandibula.

Qualidade da avaliacdo — risco de viés

A avaliagdo critica dos artigos incluidos sera realizada por meio da ferramenta Joanna
Briggs Institute - University of Adelaide para relatos de casos ou séries de casos (Gagnier JJ
et al., 2013). Os artigos incluidos serao avaliados de acordo com os parametros ainda a serem

estabelecidos.

Estratégia de sintese dos dados coletados

Sera fornecida uma sintese narrativa dos resultados dos estudos incluidos em relacao as
caracteristicas gerais relacionadas ao fibroma desmoplasico dos ossos gnaticos. Os resultados
serdo relatados de acordo com os dados fornecidos pelos estudos incluidos. Uma sintese

quantitativa serd realizada de acordo com os dados extraidos dos estudos incluidos.

Estratégia de busca

Mesh: Desmoplastic Fibroma

Entry Terms:

Desmoplastic Fibromas OR Desmoplastic Fibroma
Desmoplastic Fibroblastoma OR Desmoplastic Fibroma
Desmoplastic Fibroblastomas OR Desmoplastic Fibroma
Collagenous Fibroma OR Desmoplastic Fibroma

Collagenous Fibromas OR Desmoplastic Fibroma

Pubmed: 157 publicagdes (update 03.08.2021 - 158)

(Mandible OR Mandibles OR "Mylohyoid Ridge" OR "Mylohyoid Ridges" OR "Mylohyoid
Groove" OR "Mylohyoid Grooves" OR jaw OR jaws OR gnathic OR central OR intraosseous
OR maxilla OR "maxillary bone"; OR "Maxillary Bones"; OR Maxillae) AND
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("Desmoplastic Fibroma"; OR "Desmoplastic Fibromas" OR "Desmoplastic Fibroblastomas"
OR "Collagenous Fibroma" OR "Collagenous Fibroma"; OR "Desmoplastic Fibroblastoma"

OR "desmoid tumor of bone")

Scopus: 534 publicagdes (update 03.08.2021 - 554)

mandible OR mandibles OR "Mylohyoid Ridge" OR '"Mylohyoid Ridges"
OR '"Mylohyoid Groove'" OR '"Mylohyoid Grooves" OR jaw OR jaws OR gnathic
OR central OR intraosseous OR maxilla OR "maxillary bone" ; OR '"Maxillary
Bones" ; OR maxillae AND '"Desmoplastic Fibroma" ; OR '"Desmoplastic
Fibromas" OR '"Desmoplastic Fibroblastomas" OR "Collagenous Fibroma" OR
"Collagenous Fibroma'" ; OR "Desmoplastic Fibroblastoma" OR "desmoid tumor of

bone"
Web of science: 120 publicacdes (update 03.08.2021 - 123)

(Mandible OR Mandibles OR "Mylohyoid Ridge" OR "Mylohyoid Ridges" OR
"Mylohyoid Groove" OR "Mylohyoid Grooves" OR jaw OR jaws OR gnathic OR central
OR intraosseous OR maxilla OR "maxillary bone" OR "Maxillary Bones" OR Maxillae)
AND ("Desmoplastic Fibroma"  OR "Desmoplastic Fibromas" OR "Desmoplastic
Fibroblastomas" OR "Collagenous Fibroma" OR "Collagenous Fibroma"OR "Desmoplastic

Fibroblastoma" OR "desmoid tumor of bone")

EMBASE: 194 publicacgdes (update 03.08.2021 — 194)

(mandible OR mandibles OR 'mylohyoid ridge' OR 'mylohyoid ridges' OR 'mylohyoid
groove' OR 'mylohyoid grooves' OR jaw OR jaws OR gnathic OR central OR intraosseous
OR maxilla OR 'maxillary bone' OR 'maxillary bones' OR maxillae) AND ('desmoplastic
fibroma' OR 'desmoplastic fibromas' OR 'desmoplastic fibroblastomas' OR 'collagenous

fibroma' OR 'desmoplastic fibroblastoma' OR 'desmoid tumor of bone').
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RESULTADOS

Identificamos 81 estudos publicados na literatura sobre o FD, totalizando 125 casos,
entre os anos 1965 e 2021. O continente europeu foi o responsavel por 36% dos casos
relatados, seguido do continente americano (30.4%) (Tabela 3). O FD ¢ uma lesdo intradssea
que acomete pacientes jovens com média de 13 anos de idade (Tabela 1), apresentando uma
leve predilecao pelo sexo feminino (60,8% dos casos) (Tabela 2).

Em relagdo a localizagdo anatdmica, a regido posterior da mandibula foi a mais
acometida, com 69% dos casos (Tabela 4). Clinicamente, o FD comportou-se como aumento
de volume endurecido e sem sintomatologia dolorosa (Tabela 5), com um periodo de
evolugcdo médio de 3 meses (Tabela 6). Do ponto de vista radiografico, o FD foi descrito pela
maioria dos casos como sendo radiolucido, multilocular, apresentando bordas definidas e por
vezes causando expansdo Ossea (Tabela 7). Diante disso, varias lesdes com comportamento
semelhante foram listadas como hipoteses diagndsticas, como ameloblastoma, fibrossarcoma
e lesdo central de células gigantes.

Histologicamente, os autores descreveram o FD como um tumor organizado em
fasciculos compostos por células fusiformes (fibroblastos e miofibroblastos) com ntcleos
alongados a ovais. O estroma da lesdo era composto principalmente por colageno. Na maioria
dos casos, mitoses estavam ausentes ou eram relatadas como raras. Outras caracteristicas
como formagdo Ossea reativa, feixe de colageno tipo queloide e lesdo rica em vasos foram
descritas. Tendéncia de lesdo invasiva (infiltrativa/permeativa) foi observada em alguns casos.
A Tabela 8 descreve essas caracteristicas histopatologicas. Técnica de imunoistoquimica foi
realizada e descrita em alguns casos. O anticorpo mais utilizado foi a actina de musculo liso
(SMA), sendo positiva em 71,4% dos casos testados, seguido da B-catenina, positiva em
69,7%. O indice de proliferagdo ki-67 foi utilizado em 29 casos, sendo a maior parte dele
contabilizado como 1% (75,9%).

Resseccao (53.1%) e enucleacdo (14.3%) foram os dois principais tratamentos de
escolha (Tabela 9). Recidiva foi observada em 11,6% e o tratamento para resolucdo da
recidiva foi a resseccdo do tumor em 100% dos casos. Outros resultados sdo explorados nas

tabelas 10 e 11.



Tabela 1. Dados demograficos:

Descriptives
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AGE Follow-up TREATMENT AFTER
SEX CONTINENT (YEARS) (Year) RECURRENCE RECURRENCE
M 125 125 120 62 45 10
Missing 0 0 5 63 30 115
Mean 19.1 427
Median 130 200
Standard 167 556
deviation
Minimum 0.500 0.160
Maximum 66.0 270

Tabela 2. Fequéncia por sexo:

Frequencies of SEX

Levels Counts % of Total ~Cumulative %
FEMALE 76 60.8% 608 %
MALE 49 392% 100.0 %

Tabela 3. Continentes de publicacdo dos artigos:

Frequencies of CONTINENT

Levels Counts % of Total Cumulative %
AFRICA 12 96% 96%
AMERICA 38 304% 40.0 %
ASIA 27 216% 61.6%
EUROPE 45 36.0% 97.6%
OCEAMNIA 3 24% 100.0 %




Tabela 4: Local anatomico dos ossos gnaticos:

Descriptives

MAXILLA MANDIBLE
M 27 498
Missing 71 1]
Mean
Median
Standard deviation
Minimum
Maximum
Frequencies
Frequencies of MAXILLA
Levels Counts 9% of Total Cumulative %
ANTERIOR MaXILLA 12 444 % 44 4%
MOT SPECIFIED 2 T.4% £19%
POSTERIOR MAXILLA 13 481% 100.0 %
Frequencies of MANDIBLE
Levels Counts % of Total Cumulative 5%
ANTERIOR MAMDIBLE 11 112% 112%
MOT SPECIFIED 19 194 % 306%
POSTERIOR MAMNDIBLE 68 694 % 100.0%

Tabela 5. Aspectos Clinicos - Sinais e Sintomas, achados radiograficos:

Descriptives

16

SINTOMAS Ma::::!i;::i o Diam ete;:r:i]ngraphic Diameter {clil;lli"{rarl":lnanifestalinn}
N 78 99 22 37
Missing 46 25 102 a7
Mean 255 35.1
Median 200 E)
Minimum 10 4
Maximum 60 70
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Frequencies of SINTOMAS

Levels Counts % of Total Cumulative %
Discomfort 4 £.1% £.1%
Mon-Painful 67 85.9% 91.0%
Painful 7 9.0% 100.0 %

Frequencies of Clinical Manifestation

Levels Counts % of Total Cumulative %
MO i 20% 20%
Swelling/diffuse enlargement 92 92.9% 949 %
Trismus 5 5.1% 100.0 %

Frequencies of Diameter (clinical manifestation) in mm

Levels Counts % of Total Cumulative %

4 1 27% 27%
& 1 27% 54%
7 1 27 % 81%
8 1 27% 10.8%
10 2 54% 16.2 %
11 1 27% 18.9%
20 2 54% 243 %
25 3 81% 124%
26 1 27% 351 %
0 5 135% 486 %
31 1 27% 514%
40 - 10,8 % 62.2%
45 2 54 % 67.6%
&0 5 135% 81.1%
53 1 27% 838%
&0 5 135% 97.3%
70 1 27% 100.0%




Tabela 6 :Tempo de evolugdo da patologia:

Descriptives

Evolution Time (months)

M 44
Missing 1]
Mean 1.0
Median 300
Standard deviation 16.1
Minimum 0
Maximum 60

Tabela 7: Achados radiograficos :

Descriptives

Characteristic

M 92
Missing 0
Mean

Median

Standard deviation

Minimum

Maximum

Frequencies

Frequencies of Characteristic

Levels Counts 9% of Total Cumulative %
Radiolucent &85 92 4% 92.4 %
Mixed 4 4.3 % 96.7 %

Radiopague 3 33% 100.0%




Descriptives

Multi or Uni

M -4

Missing

Mean

Median

Standard deviation
Minimum

Maximum

Frequencies

Frequencies of Multi or Uni

Levels Counts % of Total Cumulative %
Multilocular £ 705% T05%
Unilocular 13 295% 100.0 %
Descriptives
Characteristics
M 110
Missing
Mean
Median
Standard deviation
Minimum
Maximum
Frequencies
Frequencies of Characteristics
Levels Counts % of Total Cumulative %
Defined border 39 355% 35.5%
Bone expansion 31 282% 63.6%
Cortex bone disruption 16 145% T82%
Displacement of tooth 11 10.0% 882 %
Resorption of Roots 6 5.5% 936%
Sclerotic border 5 45% 98.2 %
Association with impacted teeth 2 18% 100.0 %

19



Frequencies of Diameter radiographic (mm)

Levels Counts 9% of Total ~Cumulative %
10 3 13.6% 136%
12 1 45% 18.2%
13 1 45% 227%
15 2 91% 318%
20 B 27.3 % 59.1%
25 1 45% 636%
30 2 91% 727%
40 4 18.2 % 909%
50 1 45% 955%
60 1 45% 100.0 %

20
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Tabela 8. Achados histopatolégico:

Characteristics Presence (n)
Appearance/Growth/Pattern, n=46

Fascicules 31

Storiform/Whorled 7

Bundles/Lobules/Nodules 4]

Herringbone 2
Cellularity, n=29

Alternate 11

Sparse/Hypocellular 10

Moderate 7

Hypercellular 1
Stroma, n=65

Collagenous 58

Collagenous to myxoid 2

Fibromyxoid 2

Mesenchymal 2

Fibrous 1
Mitosis, n=48

Abzent 34

Occasional/ Rare/Scant 14
Osseous infiltration, n=18

Yes 17

No 1
Other features, n=55

Eeactive bone formation 23

Coarse keloid-like collagen bundle 19

Vascular component 13




Tabela 9. Dados sobre recorréncia e tratamento de recorréncia:

Frequencies of RECURRENCE

Levels Counts % of Total Cumulative %

M 83 874% 874%
NC 1 1.1% 884%
Y 1 11.6% 100.0 %

Frequencies of TREATMENT AFTER RECURRENCE

Levels Counts % of Total Cumulative %

Resection 10 100.0 % 100.0 %

Descriptives

TREATMENT

N 98
Missing 0
Mean

Median

Standard deviation

Minimum

Maximum

Frequencies

Frequencies of TREATMEMNT

Levels Counts % of Total Cumulative %
Resection L2 531% 531%
Enucleation 14 14.3% 67.3%
Resection + Margin 10 10.2 % T7.6%
Curettage 8 B2% 85.7 %
NC 8 8.2% 939%
Enucleation + Curettage 5 51% 99.0 %
Chemotherapy 1 1.0% 100.0 %
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Tabelal0 . Hipoteses clinicas:

Clinical hypothesis (n=72)

Ameloblastoma 7 (%)
Fibrosarcoma 6 (%)
Central giant cell granuloma 5 (%)
Myxoma 4 (%)
Osteosarcoma 4 (%)
Desmaoplastic fibroma 3 (")
Odontogenic keratocyst 3 (%)
Ossifying fibroma 3 (%)
Aneurysmal bone cyst 2 (%)
Central Fibroma 2 (%)
Fibro-osseous lesion 2 (%)
Non-ossifying fibroma 2 (%)

Others 29 (%)




Tabela 11. Imunohistoquimica:

24

Descriptives
5- B- . HFF-  ki-
100 catenin CD31 SMA CD34 Desmin Vimentin 15 67 Mestin  Actin CD6E8 AE1/AE3 EMA
M 20 33 1 EL 5 4 15 5 29 8 2 1 2 1
Missing 108 a5 127 EE 123 124 113 123 99 120 126 127 126 127
Mean
Median
Standard
deviation
Minimum
Maximurm
Frequencies of Actin Frequencies of AE1/AE3
Levels Counts % of Total Cumulative % Levels Counts % of Total Cumulative %
+ 2 100.0 % 100.0% 2 100.0% 100.0%
Frequencies of CD&8 Frequencies of EMA
Levels Counts % of Total Cumulative %% Levels Counts 9% of Total Cumulative %
1 100.0 % 100.0 % 1 100.0% 1000 %




Frequencies of 5-100

Frequencies of Desmin

Levels Counts % of Total Cumulative %

- 2 10.0 % 10.0 %

- 18 90.0 % 100.0%
Frequencies of B-catenin

Levels Counts % of Total Cumulative %

- 23 69.7 % 697 %

- 10 303% 1000 %
Freguencies of CD31

Levels Counts % of Total Cumulative %

- 1 100.0% 100.0%
Frequencies of SMA

Levels Counts % of Total Cumulative 3%

- 25 T14% 4%

- 10 286% 100.0%
Frequencies of CD34

Levels Counts % of Total Cumulative %

- 2 40.0% 400%

- 3 60.0 % 100.0%

Levels Counts % of Total Cumulative %

- 3 750% 750%

+ 1 250% 100.0%
Frequencies of Vimentin

Levels Counts % of Total Cumulative %

+ 14 0933% 933%

- 1 6.7 % 100.0%
Frequencies of HFF-35

Levels Counts % of Total Cumulative %

- 1 200% 200%

- 4 B0.0% 100.0%
Fregquencies of ki-67

Levels Counts 9% of Total Cumulative %

1.00% 22 759% T59%

3.00% 2 6.9% 828%

2.00% 3 103% 931%

5.00% 1 34% 966 %

7.00% 1 34% 100.0%
Frequencies of Nestin

Levels Counts % of Total Cumulative %

- 8 100.0 % 100.0%

25



26

4 DISCUSSAO

A presente revisdo sistematica agrupou 125 casos de FD publicados na literatura,
através da inclusdao de 81 artigos. Dessa forma, observamos que de fato o FD é uma lesao
incomum nos ossos maxilares. Embora a literatura tenha relatado ndo existir predilecdo por
sexo (Gondak et al., 2013), nossos achados revelaram que 60 % dos casos em pacientes do
sexo feminino. Esse fato vem ao encontro da teoria de etiologia hormonal, onde as células do
tumor apresentam receptor para estrogénio e progesterona como relatado por Arias e
Hernandez em 2015.

Clinicamente, o FD apresenta um crescimento rapido (com média de 2 meses), indolor
(85,9%) e o sinal clinico mais importante foi o aumento de volume em 92,9% de 99 casos
reportados. Esses dados sdo importantes para as hipoteses diagnodsticas e diagnosticos
diferenciais, visto que a média de idade mais os sinais clinicos nos levam a sugerir possiveis
lesdes malignas dos ossos como fibrossarcoma e osteossarcoma e lesdes benignas localmente
agressivas como o ameloblastoma, lesdo central de células gigantes e  mixoma.
(GONDAK,2013)

O exame radiografico evidenciou que a maioria das lesdes sdo radiolicidas e
multiloculares. Embora alguns autores classificaram com mista e radiopaca, muitos dos
relatos de caso esta caracteristica relatada ndo apresentou coeréncia com as imagens
radiograficas apresentadas nos trabalhos, podendo ter ocorrido uma ma descri¢ao da imagem
radiografica.

Em consonancia com os achados histopatolégicos e imuno-histoquimicos, sugerimos
que o tumor nao apresenta formagao Ossea e as lesdes radiopacas e mistas podem estar
relacionadas a reacdo do osso adjacente ao tumor, como tentativa de limitacdo do mesmo,
visto que a lesdo ¢ comumente acometida em pacientes jovens, em que o metabolismo dsseo €
extremamente ativo. (CHEMLI, et al., 2009)

Alguns autores classificam a lesdo como miofibroblastica; porém, a positividade para
anticorpos como B-catenina evidencia ser uma lesdo de origem fibroblastica, a positividade
para Vimentina em 93,3% dos 15 casos evidenciando sua origem mesenquimal, S-100
negativo em 90% dos casos testados para S-100 e 100% para nestina. No entanto, o marcador
de atividade proliferativa das células Ki-67 foi pouco expresso em todos os casos, com

75,9% expressando apenas 1% e o maximo de 7% em 1 caso.
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A recidiva foi relatada em apenas 10 casos e nao se consegue estabelecer qual o tipo
de tratamento esta mais relacionado as recorréncias. No entanto, todas foram tratadas

posteriormente com ressec¢ao da lesao e nao foram relatadas outras recorréncias.
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5 CONSIDERACOES FINAIS

O FD apresenta diagnostico e tratamento desafiador, visto que o crescimento € rapido
e acomete pacientes jovens, deve ser realizado por minuciosa anamnese, exame fisico
detalhado, exames de imagem como radiografia e tomografia computadorizada e confirmagao
com analise histopatoldgica e imuno-histoquimica. O tratamento ¢ cirurgico ¢ ha necessidade
de reabilitacdo oral para que o paciente tenha qualidade de vida, bem como a assisténcia de

equipe multiprofissional no cuidado do paciente acometido pelo FD.
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