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Tumores Osseos

OBJETIVOS

Os objetivos desta apostila sao:

1- Apresentar uma forma sistematizada para leitura de uma
radiografia. Com uma abordagem simples ndo é possivel determinar o
diagnostico preciso da lesdo, mas é possivel identificar caracteristicas
gue sugerem que a lesdo seja benigna ou maligna.

2- Apresentar algumas das neoplasias 0Osseas benignas e
malignas mais comuns.

3- Apresentar a filosofia do tratamento cirdrgico dos tumores

0sseos e as técnicas mais comuns.

CLASSIFICACAO DOS TUMORES OSSEOS

Enneking em 1980 sugeriu uma nova classificagdo dos tumores 0Sseos

baseada no conceito de compartimento que sao regides anatdbmicas com

limites precisos e definidos por tecidos que representam barreiras naturais ao
crescimento do tumor. Assim 0 0sso, a articulacdo e grupos musculares sao
compartimentos definidos respectivamente por cértex, capsula e fascias.

Os tumores 0sseos podem ser classificados em benignos e malignos,
estes com potencial de metastatizacdo. Os benignos podem ser latentes
quando ndo apresentam crescimento ou curam espontaneamente, ativos
guando crescem, mas ndo comprometem as barreiras naturais e agressivas
guando destroem essas barreiras.

Os tumores malignos podem ser intracompartimentais ou
extracompartimentais. O fato de destruirem as barreiras naturais identifica os

tumores mais avancados ou agressivos.



Os tumores também podem ser classificados de acordo com o tecido

produzido pelos tumores como mostra a tabela abaixo:

Tabela 1. Tipos de tumores segundo o tecido formador.

TECIDO OSSEO CARTILAGINOSO |FIBROSO MISCELANEA
) B Defeito Fibroso | Tumor de Células

Benignos Osteoma Ostedide Osteocondroma ) )

Cortical Gigantes
Fibroma N&o
Osteoblastoma Encondroma -

Ossificante

Maligno Osteossarcoma Condrossarcoma Fibrossarcoma | Tumor de Ewing

LEITURA DE RADIOGRAFIAS

A leitura de radiografias deve ser sistematizada para que ndo se esquegcam
ou desconsiderem detalhes importantes para a identificacdo do diagnostico.
Nesta abordagem simplificada serdo apresentados detalhes importantes
suficientes para identificar se a lesdo € agressiva sugerindo malignidade ou se
€ uma lesdo benigna.

A sistematizacao € baseada em 7 perguntas:

Onde estéa a lesédo?

Qual o tamanho da lesao?

O que a leséo esta produzindo no 0sso?

Qual a resposta do 0ss0?

Ha lesdo do cortex?

Quais as caracteristicas da matriz da lesao?

Ha& massa de partes moles?

Onde estd a lesdo?

A lesado pode ser Unica ou multipla. A maioria dos tumores é Unica. Multiplos

sdo tipicamente a osteocondromatose, a encondromatose, o mieloma multiplo

e as metastases.



A lesédo pode ser

central ou periférica em

relagdo a  secgéo
transversal do 0sso. As
lesbes liticas com
esclerose marginal séo
muito frequentes na
crianga. A identificagéo
de posicao dentro do

0SSO ajuda a Figura 1. Radiografias mostrando um Fibroma Né&o
diferenciar o Cisto | Ossificante tipicamente periférico (1a) e um Cisto Osseo Solitério

tipicamente central (1b)

Osseo Solitario

(central) do Fibroma Nao Ossificante (periférico).
A regido acometida - epifise, metéfise ou didfise — também ajuda a

direcionar o diagnéstico. A grande maioria dos tumores €é metafisaria.
Provavelmente existe uma relacdo entre o

Epifise aparecimento de alguns tumores com a atividade

. Metafise das placas de crescimento. Quando o tumor é

epifisario ou diafisario o nimero de alternativas é
~— Diafise bem menor. As lesbes epifisarias  sdo:

il Condroblastoma, osteomielite e metastase de

) neuroblastoma. O Tumor de Células Gigantes
/Eplﬂse

- geralmente € meta-epifisario. Aparece na

Figura 2. Diagrama mostrando [Metafise, mas cresce para a epifise alcangando

as regioes do 0sso. 0 0sso subcondral (abaixo da cartilagem

articular).
Entre as lesdes diafisarias destacam-se o Sarcoma de Ewing e o

Adamantinoma.

Qual o Tamanho da Lesdo?

De uma forma geral os tumores maiores tendem a ser mais agressivos e 0s

menores, menos. No entanto, isto ndo pode ser usado para definir o grau de



agressividade da lesdo sem a correlacdo com historia clinica e outras

caracteristicas dos exames de imagem.

O Que a Lesdo esta Produzindo no Osso?

As lesBes neoplasicas ou
infecciosas podem destruir o
0SSO por ativacao de
osteoclastos. Dependendo do
grau de agressividade, esta
destruicdo pode formar uma
imagem radiografica bem ou mal

delimitada. As lesdes menos

agressivas e de crescimento Figura 3. Cisto 6sseo aneurismatico de padréo
mais lento produzem lesBes em geogréfico. Osteossarcoma de padrdo permeativo.

gue é possivel identificar bem os limites, séo as chamadas lesGes geograficas.

Nas lesbes mais agressivas é mais dificil identificar onde comeca a lesdo e
onde acaba o osso normal. Existe uma larga zona de transicdo e a imagem
produzida é chamada de permeativa.

Este € um dos parametros mais importantes para avaliar o grau de

agressividade da leséo.

Qual a Resposta do Osso?

O o0sso reage a presenca de um processo inflamatorio, infeccioso ou
neoplasico. A reacdo € geralmente baseada em formacdo éssea na tentativa
de conter a expansao da lesdo. Os tipos de reacdo podem ser classificados da
seguinte forma:

Reacdo medular = esclerose marginal,

Reacdes periosteais = espessamento cortical,

reacao periosteal organizada compensada,
reacao periosteal organizada descompensada,

reacao periosteal desorganizada.



A esclerose marginal € uma linha de osso denso (branca) que envolve a

lesdo. Quando presente, facilita a identificagdo de lesBes geogréficas, pois
acentua a delimitacio da lesdo. E, portanto, relacionada a lesbes de
crescimento lento e carater pouco agressivo. A maioria dos tumores benigno
apresenta esclerose marginal.

O espessamento cortical € um adensamento do coértex relacionado a lesdes

irritativas e proximas a superficie do osso. Ocorre um estimulo importante do
periésteo e do enddsteo que passam a produzir osso de forma exagerada
formando uma imagem em fuso. O cértex naquela regido fica bastante
espessado. Note que todo o0 0sso novo produzido € normal e ndo tem
caracteristicas da lesdo que o provocou. Esta reacdo é bastante tipica de um
tumor benigno chamado Osteoma Ostedide, mas pode eventualmente ser
encontrado em lesdes infecciosas.

A Reacdo Periosteal Organizada Compensada € uma reagcdo do periosteo

provavelmente relacionada a fatores mecéanicos. Devido a expansao da leséo e
reabsorcéo do cortex ocorre diminuicdo da resisténcia mecéanica do osso (lei de
Wolf) que exige uma resposta para evitar a fratura. Desta forma o periosteo
produz osso onde o cértex esta mais fino. Com a destruicdo na porcao interna
(medular) e producédo de osso na externa (periosteal) na radiografia tém-se a
impressao que o cortex foi deslocado ou empurrado. No caso da reacao
organizada compensada ndo ocorre diminuicdo da espessura do cortex.
Portanto existe um empate entre o potencial destrutivo da lesdo e a producéo
0ssea. Isto caracteriza tumores de crescimento lento, geralmente benignos.

A Reacdo Periosteal Organizada Descompensada tem caracteristicas

semelhantes a reacdo compensada. A diferenca é que devido ao crescimento
tumoral mais rapido que a producdo Ossea pelo periésteo, a camada cortical
fica mais fina. Este fendbmeno da um aspecto radiografico chamado de
insuflacdo. E como se o 0sso houvesse sido inflado com gas. Nestes casos o
tumor ainda contém o tumor e geralmente estd relacionado a tumores
benignos.

A Reacdo Periosteal Desorganizada € uma reacdo tipica de tumores

malignos ou muito agressivos. A destruicdo do cortex deixa apenas alguns
fragmentos de periosteo integros que produzem osso de forma limitada. Trés

imagens radiogréficas tipicas compdem este tipo de reacdo. A primeira é o



trianqulo de Codman.

- Triangulo de Codman )
Com o0 progressivo

Penosteo produzindo neocdrtex| deslocamento  do
periosteo a partir da

Casca de cebola borda do  cortex
ocorre a formacéo de

0sso reacional. Na

Raios de sol _ _
extremidade proximal
ou distal uma

Figura 4. Esquema mostrando os tipos de reacdo periosteal extremidade do
desorganizada. fragmento de

periésteo ainda esta pressa ao cortex enquanto a outra vai sendo deslocada
pelo tumor. Por esse deslocamento desequilibrado ocorre a formacédo de uma
imagem triangular de osso reacional na extremidade do tumor. A imagem em

casca de cebola é produzida por faixas paralelas de osso reacional dispostas

paralelamente no sentido longitudinal do osso. A explicacdo é que o periosteo
produziu osso em diversos momentos enquanto ia sendo deslocado pelo
tumor. Esta imagem estad relacionada ao Sarcoma de Ewing, mas pode
aparecer em ouros tumores malignos e na osteomielite. A terceira imagem € a

dos raios _de sol em que fragmentos menores de periésteo ao serem

deslocados pelo tumor deixam um rastro de 0sso reacional como se fosse um
cometa. Esta imagem esta relacionada ao Osteossarcoma, mas pode aparecer
na osteomielite. E importante notar que o 0sso reacional, do ponto de vista

histolégico, é normal e, portanto ndo € apropriado para biopsia.

Ha lesdo do Cortex?

A Radiografia deve ser avaliada com cuidado procurando acompanhar toda
a periferia do osso. O cértex pode estar parcialmente corroido ou
completamente destruido. Quando o cértex esta corroido externamente, ou
seja a borda externa do cOrtex apresenta irregularidades e consequente
diminuicdo da espessura. Esta imagem sugere que uma neoplasia de partes
moles estd em contato com 0 0SSO e provocando sua destruicdo. Esta

destruicdo ocorre por eliminacdo de substancias ativadoras de osteoclastos ou



por acdo direta com isquemia do peridésteo. Quando a corrosdo € interna a
imagem lembra impressdes digitais em massa de modelar e € chamada de
‘recorte endosteal”. Esta imagem €& importante, pois pode indicar a
malignizagdo de tumores medulares benignos, mais frequentemente um
encondroma transformando-se em condrossarcoma.

As destruicdes totais indicam que o tumor deixou de ser intracompartimental
(restrito ao compartimento 6sseo) e invadiu as partes moles. Este fato indica
aumento de agressividade geralmente malignidade. Outro dado relevante é
gue os tumores metastaticos e benignos agressivos sé alcancam as partes
moles mediante destruicdo do cértex. JA os tumores primarios em especial o

sarcoma de Ewing, podem se expandir para as partes moles através do 0sso.

Quais as caracteristicas da matriz da lesdo?

A matriz da lesdo pode ser estabelecida pela imagem radiografica. As

imagens blasticas ou produtoras de 0sso séo tipicas de tumores produtores de

0sso. As imagens liticas ndo ajudam tanto no diagndstico a ndo ser que
apresentem caracteristicas especiais.

Antes de prosseguir é importante diferenciar lise 6ssea de cisto. Por
definicdo um cisto € uma estrutura membranosa que contém matéria fluida ou
semifluida. Portanto, s6 podem ser considerados cistos 0sseos as lesdes liticas
gue sédo preenchidos por material fluido. Como é dificil ter certeza do contetdo
somente pelas radiografias é preferivel denominar estas lesdes genericamente
como lesdes liticas.

As lesbes liticas podem
apresentar  caracteristicas
gue sugerem um tipo de
tumor. Isto pode ocorrer em
duas situacdes: Os tumores

condrais (formadores de

cartilagem), tanto malignos

Figura 5. Calcificacdes tipicas de tumor condral. Caso de

como benignos, produzem
Encondroma.

pequenas calcificacbes que

produzem uma imagem chamada de “flocos de neve”. Estas calcificagbes




podem coalescer formando uma imagem irregular que ainda assim é tipica. O
tecido fibroso, quando é mais denso, pode produzir uma imagem tipica
chamada de vidro opaco. Esta imagem lembra desenhos de grafite que sé&o
borrados com algodé&o para dar um aspecto esfumacado.

Ha Massa de Partes Moles?

A visualizacdo de massa de partes moles na radiografia depende da
densidade do tumor e da técnica radiografica. Certamente outros recursos
como tomografia e principalmente a ressonancia magnética sdo exames que
muito melhor avaliam as lesdes em partes moles.

A presenca de massa de partes moles também € sugestiva de malignidade.
Uma excecéo tipica € o Tumor de Células Gigantes que pode produzir massas
de partes moles grandes. Como foi descrito antes, a presenca de massa de
partes moles sem destruicdo do cortex sugere tumor maligno primario
enquanto as massas que crescem a partir de orificio produzido no cortex sao

mais sugestivas de tumores benignos agressivos ou metastases.

Consideracdes gerais sobre Radiografias

A radiografia simples é o exame mais importante da ortopedia e da
traumatologia. A grande experiéncia acumulada com este exame associada as
inovacgdes tecnoldgicas como os exames digitais preservam a sua importancia.
N&o ha indicios que este exame possa ser substituido em um futuro préximo,
no entanto alguns cuidados basicos precisam ser tomados. Ainda existem em
nossa regiao unidades de saude com aparelhos de ma qualidade. Por isso o
médico deve tomar muito cuidado para ndo cometer erros graves. As
radiografias de ma qualidade técnica que ndo permitem avaliacdo de detalhes
da textura dos tecidos e seus contornos ou que apresentam artefatos, devem
ser repetidas ou solicitadas em outros centros radioldgicos. A radiografia deve
incluir a regido em que se suspeita que haja uma lesdo. Nao € raro
encontrarmos osteossarcomas da metafise distal do fémur em pacientes que
realizaram radiografias de joelho em filmes curtos em cujo laudo se Ié:
radiografia do joelho ap+p normal! Por fim, sempre que a radiografia ndo for
compativel com a suspeita diagnéstica, reexamine o doente e se for o caso

repita o exame!



TUMORES OSSEOS MAIS COMUNS

Existe uma grande quantidade de tumores 0sseos e por iSso hdo € o objetivo

deste curso capacitar o aluno a fazer diagnéstico destas lesdes. No entanto, €

importante que o médico geral conheca algumas caracteristicas dos tumores

mais comuns.

Osteocondroma

E a lesdo benigna mais
frequente. A neoplasia
consiste de uma capa de
tecido cartilaginoso que
produz 0sso normal como
se fosse uma cartilagem
de crescimento. Forma
“‘exostoses” que sao
protuberancias 6sseas na
regido metafisaria. O
crescimento ocorre

durante a infancia e

adolescéncia e cessa na maturidade esquelética.

Radigrafias de Osteocondroma da porcdo proximal do
radio. Note na peca que o tecido neoplasico esta somente

na capa de cartilagem (seta) o tecido 6sseo subjacente é

Clinicamente se manifesta como uma massa endurecida. A dor acompanha

(0] quadro quando a exostose provoca compresséo de estruturas nervosas e

tendinosas ou provoca atrito com outras estruturas (Osteocondroma da

O Osteocondroma pode ser séssil, com base larga (A), ou

pedunculado (B).

escapula colidindo
contra o gradeado
costal).

Ha risco de
malignizacao por
volta de 1%.
Geralmente ocorre na
vida adulta quando o
tumor volta a crescer

acompanhado de dor




espontanea (ndo provocada por trauma) e reacdo inflamatéria local (edema e

calor).

O tratamento do osteocondroma
' 4 V¥ consiste da resseccdo da exostose
{ ' i tomando-se o cuidado de nao deixar

fragmentos da capa de cartilagem e com
‘ ' A " cuidado para nao lesar a cartilagem de
. ) < crescimento que quanto mais jovem 0
paciente mais préxima estara do tumor.

A Osteocondromatose Familiar ou
| Osteocondromatose

Exostose Mdltipla € uma doenca

familiar. autossémica dominante de penetrancia

variavel em que 30% nao tem pais
acometidos. Caracteriza-se pela presenca de mdultiplos osteocondromas que
acometem praticamente todas as metafises dos 0ssos longos e alguns 0ssos
chatos. A presenca dos tumores compromete o crescimento normal dos 0Ssos
levando a desvios angulares dos membros principalmente joelhos, tornozelos e

punhos. O risco de malignizacao € maior que no Osteocondroma simples.

Fibroma Ndo Ossificante

O Fibroma nédo ossificante € uma lesdo pseudotumoral, caracterizada pela
presenca de um tecido fiboroso composto por células gigantes multinucleadas,

pigmento de hemossiderina e histiécitos repletos de lipidios . E

considerada por muitos autores um defeito do desenvolvimento.
Podem ser encontrados em 30 a 40% das criangcas com menos de 2

anos de idade. A localiza¢do mais

(32

frequente é a metéafise dos ossos longos

~

preferencialmente no fémur e na tibia e

N W w
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raramente no membro superior.
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Sao lesbes pequenas, geralmente

=

assintomaticas, de crescimento lento e
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gue tendem a desaparecer com com a Incidéncia do fibroma nao

maturidade esquelética. Ocasionalmente [°Ssificante (% x Idade)_




podem apresentar aumento progressivo
ocasionando abaulamento, dores e fraturas
patoldgicas.

Radiograficamente s&o vistos como lesdes
liticas, com margens bem definidas e
lobuladas, trabéculas residuais e halo de
esclerose marginal.Os principais diagndésticos
diferenciais sdo :desmoide  periosteal,
displasia fibrosa, infarto 06sseo medular,
lesbes osteoblasticas, cistos 0sseos e
granuloma de células de Langerhans em sua

fase inicial.

Fibroma n&o ossificante
O tratamento consiste basicamente apenas de | metafise distal do femur

observacdo, uma vez que essas lesdes sao
autolimitadas. Essas lesGes tem menor risco de fratura do que 0s cistos em
geral,e por isso a indicacdo de fixacdo profilatica € mais reservada . Os
grandes fibromas néo ossificantes ocasionalmente podem evoluir para fratura,
nesses casos pode estar indicada a curetagem intralesional com ou sem
enxerto 0sseo.

Fibromas nao ossificantes multiplos associados a manchas café com leite,
retardo mental, hipogonadismo, anomalias oculares, cardiovasculares e
neurofibromatose sdo em conjunto denominados de Sindrome de Jaffe-

Campanacci.

Cisto Osseo Solitario

E uma lesdo pseudotumoral , caracterizada por uma cavidade Unica
contendo liquido amarelo transparente ou sanguinolento apos trauma ou
fratura. Apresenta etiologia
desconhecida, aparentando estar
relacionado com uma alteracdo do
crescimento do o0sso. Parecendo
assim tratar-se mais de uma leséo

reativa do que de uma neoplasia

0-10 10- 20- 30- 40- 50- >60
verdadeira. 20 30 40 50 60

Incidéncia do Cisto 6sseo (% X
Idade)_




Séo lesdes que aparecem na infancia e adolescéncia (80% abaixo de 20 anos)
sem predilegdo por sexo. Localizam-se principalmente (80 %dos casos) na
metafise proximal do umero e do fémur. Apds a adolescéncia o calcaneo e a
pelve sdo as localizagbes mais freqlentes. Podem ser assintomaticos e
aparecerem como “‘achado de exame” ou apresentar sintomas como dor,
tumefacado e rigidez antalgica da articulacdo mais préxima.Em cerca de 50 %
dos casos apresentam-se como fratura patoldgica .

Os cistos 6sseos sdo considerados latentes quando nao apresentam sinais de
crescimento nas radiografias controle, notando-se que com o passar dos
meses e anos a lesdo migra em direcao da diafise afastando-se da placa de

crescimento.

J4 os Cistos considerados ativos apresentam
sinais de crescimento, seja apoOs tratamento
expectante ou
cirdargico. A leséo
mostra crescimento em
relacdo ao crescimento
normal do osso e néao
se afasta da placa de
crescimento.

O diagnéstico do cisto
nos 0ssos longos €
radiografico. Na Pelve

ou ossos do pé a

Cisto 6sseo simples Sinal da pétala caida

i ) tomografia pode ser
Umero proximal

atil.  Na radiografia
apresentam-se como lesdes radiotransparentes, centrais e de margens bem
definidas e esclerdticas. Com a evolugdo o cisto se afasta da placa de
crescimento a cortical &éssea apresenta adelgacamento e posterior
abaulamento.Pode-se ainda evidenciar um sinal caracteristico de fragmento
caido ou sinal da pétala caida que corresponde a fragmento de cortical da
fratura atual ou prévia que se desprenderam e estdo imersos no liquido da

cavidade cistica.



Histologicamente o cisto 6ésseo simples € um diagnostico de exclusédo, sendo
gue a bidpsia frequentemente ndo revela nenhum tecido caracteristico, com
resultado inconclusivo no exame anatomopatologico.

Os pricipais diagnosticos diferenciais séo: cisto 6sseo aneurismatico, displasia
fibrosa, fibroma né&o ossificante, tumor marrom do hiperparatireoidismo.

Os cistos que se apresentam perto da época da maturidade esquelética
apresentam uma parede espessa, com pequeno risco de fratura, ndo havendo
portanto necessidade de tratamento especifico. Sdo acompanhados com
radiografias anuais até a maturidade completa do esqueleto.

Os cistos que se apresentam nos 0ssos de carga, como na extremidade
proximal do fémur, tem maior risco de fratura e devem ser tratados mais
agressivamente, tendo em vista que uma fratura nessa regido pode ocasionar
encurtamento do colo, coxa vara ou até necrose da cabeca femoral. Os cistos
localizados no membro superior apresentando fraturas desviadas também séao
idealmente tratados com cirurgia.

Dentre as opcbes de tratamento destacam-se a aspiracdo do conteudo cistico
seguida da injecdo de acetato de metilprednisolona na cavidade; curetagem e
preenchimento com enxerto autélogo com ou sem fixacao profilatica; resseccao
subtotal e diafisectomia; perfuracbes e introducdo de fios de Kirschner ou

parafusos canulados e utilizacdo de hastes intramedulares flexiveis.

Osteoma Ostedide

E uma les&o osteoblatica de tamanho pequeno( em geral menos que
1,5cm),com bordos claramente delimidados e a presenca frequente de
uma zona periférica de neoformacéo 6ssea reativa envolvendo um nicho
formado por tecido celular muito vascularizado que contém ostedide.

Pode aparecer em qualquer
0sso, Sendo a maior incidéncia
nos 0SS0S longos
(aproximadamente  65%  dos
casos) principalmente na regido

da diafise da tibia e do fémur.E

Incidéncia do osteoma ostedide (% X
Idade)_

também comum a localizagcdo nas




vértebras. Predomina nos adolescentes e adultos jovens.

Clinicamente manifesta-se com dor persistente e vaga que piora & noite e
melhora com a utilizagdo de antinflamatérios, principalmente com salicilatos.
Pode haver hipotrofia da musculatura global ou regional do membro acometido.

Se localizado na diafise da tibia em borda subcutanea pode apresentar
tumefacdo, sensibilidade, eritema e endurecimento da lesdo. Se localizado
junto a articulagdo pode ser aompanhado de reacgao articular e producdo de
liqguido sinovial simulando artrite..Na vértebra pode ocasionar escoliose
dolorosa.

Radiol6gicamente o osteoma ostedide classico que ocorre na diafise dos
0ssos longos apresenta-se como um nicho radiotransparente oval ou

arredondado, com uma zona reacional de esclerose densa ao redor da lesao.

Area de

esclerose

Nicho

[Tomografia computadorizada

Radiografia: osteoma

Anatomo patolégico:osteom

stedide

Quando localizado no canal medular, na regido subperiosteal ou no 0sso
esponjoso, ndo se observa processo reacional de esclerose. A cintilografia

O0ssea mostra aumento de captacéo localizada.



[

Osteoma ostedide vertebral:

radiografia e CT

A tomografia computadorizada demonstra
bem o nicho litico. A Ressonéncia magnética
ndo € de grande valia para diagnostico dessas
lesdes.

Os diagnésticos diferenciais mais
importantes sdo o osteoblastoma, abcesso de
Brodie, fratura por estresse e ilhota 6ssea.

A lesdao é autolimitada, com tendéncia a
maturacdo espontanea em dois a cinco anos.
O nicho progressivamente se calcifica e
ossifica confundindo-se com o0sso esclerético
ao redor. O progndstico é bom podendo haver
cura com a evolugao natural ou com cirurgia
NOs casos mais sintomaticos.

Os métodos de tratamento sdo a resseccao
ampla e completa do nicho com pequena area
de esclerose ao redor (ndo sendo necessario
ressecar toda a area de esclerose), curetagem

ou abordagem do nicho com trefinas ou fresas;

e mais recentemente fresagem percutanea guiada por tomografia ou

radioscopia.

Tumor de Células Gigantes

E um tumor benigno agressivo, caracterizado por um tecido muito

vascularizado, constituido por estroma de células fusiformes ou ovéides e
pela presenca de numerosas células gigantes do tipo osteoclasto,
uniformemente distribuidas por todo tecido neoplasico .

A faixa etaria do acometimento
localiza-se entre os 20 e 40 anos,
geralmente em pacientes com placa
de crescimento fechadas.Localiza-se

principalmente nas epifises dos 0ssos
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longos, sendo principalmente encontrado na epifise distal do fémur, proximal
da tibia e distal do radio (50% dos casos ao redor do joelho).
A queixa principal é dor e aumento de volume. Pode haver derrame articular

e sinovite. A fratura patolégica pode ser o primeiro achado e quando o tumor

localiza-se no esqueleto axial frequentemente os distlrbios neuroldgicos sédo a

primeira manifestacao.

Radiograficamente s&o lesdes excéntricas, liticas
agressivas que destroem a epifise, podendo
apresentar tarbeculacdes ou pseudotrabeculagdes
internas. Com a evolugdo o tumor insufla o 0sso
cortical epifisario, invade a regido metafisaria e
provoca fratura da extremidade Ossea. Nao ha
geralmente formacdo de halos de esclerose e reacao

periosteal. Pode crescer até envolver todo o diametro

TCG Tibia proximal do 0sso e invadir tecidos moles.

Radiografia RNM Macroscopia

Tumor de células gigante imero proximal

A CT evidencia as margens da lesdo e pode demonstrar niveis liquidos em
alguns casos. Na RNM o tumor apresenta baixo sinal ou intermediarioem T1 e
sinal elevado em T2.

Os principais diagndsticos diferenciais sdo o cisto 6sseo aneurismatico, O
histiocitoma fibroso benigno , tumor marrom do hiperparatireoidismo, cisto

0sseo justarticular e o condrossarcoma.




O objetivo do tratamento é remover todo o tumor e preservar ou restaurar a
funcdo da articulagdo adjascente. As opg¢Oes sao curetagem,
resseccao/curetagem ampliada, Resseccdo ampla, amputacdo(multiplas
recorréncias ou degeneracdo maligna) radioterapia, embolizacdo.Apresentam
alta taxa de recidiva local quando tratados com curetagem simples.

Existe chance de apresentar metastase de cerca de 2 a 3 % sendo o
principal sitio o pulmdo.Ocorrem principalmente apos recidivas locais e invaséo
de partes moles, sendo assim a qualidade da cirurgia extremamente importante

no prognastico.
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Radiografia Macroscopia

TCG fémur distal: note a lesdo excéntrica, litica

margens nao definidas

Osteosssarcoma

O osteossarcoma é o0 sarcoma primario mais comum do 0Sso, representando
aproximadamente 20 % de todos os sarcomas. E definido por neoplasia
maligna formadora de o0sso com presenca de estroma francamente
sarcomatoso e formacdo de ostedide neoplasico e de o0sso pelos
osteoblastos malignos.

@) osteossarcoma classico
acomete adolescentes e adultos
jovens, homens x mulheres
relacdo de 1,25:1, 50 % acomete

a regido do joelho sendo a

extremidade distal do fémur o 040 1020 2030 3040 4050 50.60

Incidéncia do osteossarcoma(% x
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local mais freqiiente. Acomete geralmente a regido metafiséria de ossos longos
podendo destruir a fise com crescimento e assim invadir a epifise.

Geralmente o paciente associa um trauma local com o inicio dos sintomas.
Clinicamente apresenta-se com dor e tumoracéao visivel e plapavel. Pode haver
aumento de temperatura local e a presenca de veias do subcutaneo dilatadas
pelo crescimento do tumor. Podem ocorrer fratura patologicas (apesar de nao
serem freqientes).

O nivel sérico de fosfatase alcalina que indica atividade osteoblastica pode
estar elevado.

Radiologicamente o Osteossarcoma central apresenta-se como uma leséo
destrutiva, de bordos irregulares que destréi a cortical éssea e apresenta
invasdo extra oOssea. Quantidades variadas de calcificacdo e de 0sso
mineralizado estdo frequentemente presentes dentro da lesdo.A reacao
periosteal frequentemente € presente e pode apresentar-se como “raios de sol”
e 0 levantamento do periosteo ocasionado pelo tumor levando a imagem

caracteristica do triangulo de Codman.

Triangulo de Codman

Raios de sol

Osteossarcoma na metafise distal do fémur

A tomografia computadorizada tem valor na avaliacdo da destruicdo e da
producdo 6ssea. A RNM tem valor no diagnostico de lesdes da invaséo extra

O0ssea dos tecidos circundantes e na avaliacio do comprometimento



intramedular, invasdo da placa de crescimento e da epifise do o0sso, sendo
indispensavel no estadiamento pré operatdrio.

A cintilografia do esqueleto é importante para diagnostico de metastases
saltitantes e em outras regides do esqueleto.

O diagnéstico clinico radiografico deve ser confirmado pela biopsia antes do
tratamento definitivo. Entre os diagndésticos diferenciais destacam-se o calo
0sseo, osteomielite subaguda, miosite ossificante ativa, cisto &sseo
aneurismatico, granuloma eosinofilico, tumor de Ewing, fibrossarcoma e
carcinoma metastatico.

O tratamento do osteossarcoma segue um plano que se inicia com
estadiamento e bidpsia,confirmado o diagndéstico inicia-se a quimioterapia
neoadjuvante pré operatdria, cirurgia quimioterapia pés operatéria e tratamento
cirargico das metastases quando presentes e passiveis de resseccao.

O tratamento ciragico divide-se basicamente em cirurgia de preservacao do
membro (com ressecc¢éo do tumor e métodos de reconstru¢cdo) ou amputacao.
Os critérios para preservacdo do membro sdo basicamente o diagndstico
precoce, estruturas neurovasculares (adjascentes ao tumor) livres e tamanho
do tumor. A cirurgia de preservacdo soO deve ser realizada quando garantir ao
paciente sobrevida maior ou igual a amputacéao.

A radioterapia ndo é rotineiramente indicada no osteossarcoma devido a baixa
resposta.

O prognostico depende fundamentalmente do tamanho do tumor, das margens
cirargicas, presenca de metastases pulmonares e atualmente estao
diretamente relacionadas com a resposta do tumor a quimioterapia
neoadjuvante. Quando apresentam mais de 90 % de necrose tumoral apos

tratamento neoadjuvante a sobrevida pode chegar de 65 a 80 % em 10 anos.

Além do tipo intramedular classico o osteossarcoma pode se apresentar de
outras formas como: osteossarcoma justacortical, periosteal, Osteossarcoma
de superficie de alto grau, osteossarcoma de pequenas células,
Osteossarcoma intra 6sseo bem diferenciado, teleangiectasico
osteossarcoma secundario a radiacdo, secundario a doenca de Paget e

multicéntrico.



Sarcoma de Ewing

O Tumor de Ewing compreende cerca de 6 a 12% do total de
tumores malignos. Acomete individuos dos 5 aos 15 anos de idade,
sem predilecédo por sexo e raro na
populacédo negra.

As localizagBes principais séo a
didfise do fémur, seguida da
regido proximal do fémur, diafise
da fibula, ulna e os ossos da

ser acometido. Incidéncia do Tumor de Ewing (% x

Idade)_

A dor e 0 aumento de volume da regido afetada acompanhados de sinais
inflamatérios como febre e edema local sdo comuns. Febre baixa, fratura

Tumor de ewing, note o aumento de partes moles, o aspecto radiografico agressivo e a extenséo o

acometimento de partes moles na RNM

patolégica, cansaco, fraqueza séo sintomas que podem persistir por meses
e retardar o diagnéstico correto.

Frequentemente apresenta leucocitose e aumento da velocidade de
hemossedimentagdo (VHS), o que também é comum na osteomielite. A
dosagem de LDH (desidrogenase latica) é importante indice de evolugdo do

tumor.



comuns no osteossarcoma.

O diagnéstico diferencial

Reacao periosteal em

Algumas vezes a lesdo dssea é imperceptivel e o
achado detectavel € uma massa de partes moles
gue com a evolucdo ocasiona destruicdo cortical
Ossea.

A tomografia e a ressonancia magnética sao
indispensaveis no diagnostico do comprometimento
de partes moles e na avaliacdo da extensao intra e
extramedular do tumor.A cintilografia auxilia na
pesquisa de metastases e na avaliacdo do
comprometimento do osso afetado.

O aspecto histologico é tipico, com pouco estroma

entre as células que se apresentam de forma

monodtoma e numerosa. As células sao pequenas,

Radiograficamente apresenta lesdo de padréo “roido de
traca” com caracteristicas permeativas. Areas liticas ao
redor de areas blasticas sdo comuns e podem aparecer
multiplas camadas de osso neoformado reacional dando
aparéncia de “casca de cebola” que sao caracteristicas de
lesBes extremamente agressivas. E possivel ainda a

presenca das imagens em “raios de sol” que sdo achados

inclui  osteossarcoma,

osteomielite, granuloma eosinofilico, reticulossarcoma,

casca de cebola linfoma 6sseo e metastase de neuroblastoma.

Coloragao HE células

pequenas redondas e azuis

com nudcleos arredondados e levemente hipercrémicos (células pequenas

redondas e azuis)

O tratamento do tumor de Ewing divide-se em quimioterapia pré operatéria,

cirurgia e quimioterapia ou radioterapia pos operatéria.

O tratamento cirdrgico divide-se principalmente em cirurgias com

preservacdo do membro e amputagdo assim como o osteossarcoma. A

amputacao fica reservada principalmente para tumores muito grandes, que nao

respondem a quimioterapia ou radioterapia, apresentam fratura intratavel ou

acometimento do feixe vasculonervoso adjascente.




Os tumores de Ewing s&o radiossensiveis e a radioterapia pode ainda ser
utilizada ap6s achado de tumor remanescente ap0s a cirurgia.

O progndstico revela uma sobrevida de 50 a 70% em 5 anos, que é menor
no caso de tumor na bacia 0os quais normalmente ja apresentam metastases ao
diagnéstico tendo esses casos uma taxa de sobrevida ao redor de 10 a 20 %

em 5 anos.

BASE DO TRATAMENTO DOS TUMORES OSSEOS

O Tratamento dos tumores 0sseos, como de tumores de outros sistemas,
baseia-se inicialmente no diagndstico preciso. O processo utilizado para esta
caracterizagao do diagnostico é chamado de “estadiamento”. Uma vez firmado
o diagnostico é possivel definir o protocolo de tratamento mais adequado.
Estes protocolos sdo baseados em estudos multicéntricos, com o maior
namero possivel de pacientes, em que foi comprovado um melhor resultado

guando comparado a esquemas de tratamento mais antigos.

Diagndstico

Para fazer o diagnéstico de um tumor 0sseo € imprescindivel que haja a
suspeita. Devido a raridade dos tumores 6sseos, 1% das neoplasias em geral,
nao é raro que se facam diversas tentativas terapéuticas até que se suspeite
de neoplasia.

Depois de levantada a suspeita clinica e confirmada com a radiografia
devem ser realizados o0s exames de imagem como tomografia
computadorizada e ressonancia magnética e depois deles a biopsia. Como o
paciente ndo deve esperar muito tempo para ter confirmada a sua suspeita e é
altamente recomendavel que o cirurgido escolha o local e a técnica da biopsia
€ preferivel que nesse momento o0 paciente seja encaminhado para um centro
de tratamento de cancer. Demora na realizacdo dos exames e erros na
realizacao da biopsia podem comprometer o resultado final do tratamento.

O estadiamento a ser realizado nesses centros tem trés objetivos:

Caracterizacdo do tumor = identificacdo do tipo histolégico, agressividade

histolégica, localizacdo, tamanho e comprometimento de estruturas vizinhas.

Disseminacdo da doenca =» por exames de imagem outros 0rgados como

pulmdes, visceras abdominais (principalmente figado) e esqueleto sao



investigados a procura de metastases. Baseado no tipo de tumor e na
disseminacéo é possivel escolher o protocolo que melhores resultados tem
para aquela situacao.

Determinacdo do estado geral do paciente =» desta forma € possivel

estabelecer se 0 paciente suportara o tratamento.

Tipos de Tratamento

Os tumores benignos geralmente s&o tratados cirurgicamente com

resseccOes intralesionais (curetagens) ou resseccfes marginais conforme a

classificagcdo proposta por Enneking que veremos adiante. O que se discute € a
real necessidade de tratamento ja que muitos deles tendem a desaparecer
espontaneamente ou a ficar inalterados. Se o tumor n&o cresce e nao destréi o
0SS0 - levando a fratura ou risco de fratura - e se ele é assintomatico - nao doi
espontaneamente nem irrita estruturas vizinhas como tenddes e nervos - entéo
ele é um forte candidato ao tratamento expectante. Ou seja, 0 médico apenas
acompanha a evolucédo da doenca sem interferir.

Ja os tumores malignos podem ser apenas operados ou apenas tratados
sistemicamente. No entanto 0 mais comum é a associacao de quimioterapia e
cirurgia.

Os ciclos de Quimioterapia realizados antes da cirurgia, chamados de

guimioterapia neoadjuvante, tem dois objetivos O primeiro é de eliminar grupos

celulares em circulacdo que podem se converter em metastases. O segundo €
de compartimentalizar o tumor. Com a diminuicdo do ritmo de crescimento do
tumor o o0sso reacional € capaz de envolver o tumor transformando uma
invasdo das partes moles adjacentes em 0sso contiguo. Esta
compartimentalizacdo facilita muito a resseccdo cirlrgica, pois recupera 0s

planos anatémicos. Sao realizadas ressecc¢des amplas ou radicais.

Apés a cirurgia, geralmente o paciente volta para a quimioterapia, agora

chamada de quimioterapia adjuvante.

A radioterapia praticamente ndo tem utilidade no tratamento dos tumores
0sseos primarios. As metastases 0sseas, ao contrario, frequentemente séo

tratadas com a associacao de radioterapia e cirurgia.



Tratamento Cirlrgico

Enneking, em 1980, classificou as cirurgias em quatro tipos de acordo com o
grau de contaminacao do leito cirargico por células tumorais e da amplitude da
resseccao.

O conceito de margem de seguranca também recebe destaque. Esta
margem de seguranca € a quantidade de tecido normal que € ressecada além
do tumor para diminuir o risco de deixar no leito cirdrgico células tumorais

evitando assim a recidiva local.

Enneking, 1980

Tipo Caracteristica

Intralesional Abordagem direta do tumor através de | Cirurgia Nao adequada
abertura da capsula ou pseudocapsula. | contaminada. para tumores
Exemplo: curetagem. Osseos malignos.

Marginal Ressecgao do tumor considerando Cirurgia Nao adequada f\
como plano de clivagem a capsula ou potencialmente para tumores
pseudocapsula. Azona reacionalndo € | contaminada. Osseos malignos.
ressecada.

Ampliada Resseccaodo tumor e da zona Nao ha Adequada para
reacional periférica respeitando a contaminagdodo | tumores 0sseos
margem de seguranga. leito cirdrgico. malignos.

Radical Ressecgao de todo o compartimento. Nao ha Adequada para

contaminagdodo | tumores Osseos
leito cirdrgico. malignos.

Tanto as amputacdes como as resseccdes podem ser intralesionais,
marginais, ampliadas ou radicais dependendo da margem escolhida. Uma
amputacdo intralesional € aquela em que o nivel da ressec¢do corta o tumor
gue pode ser esvaziado com uma cureta, por exemplo. Ja uma resseccao
radical é aquela em que todo o fémur € ressecado e substituido por uma
prétese por exemplo mas o membro é preservado.

Ainda hoje as amputacdes sdo um recurso importante na Oncologia

Ortopédica e as indicacdes estdo na tabela abaixo.



Indicacdes de Amputacao
- Ma resposta a quimioterapia,
- Acometimento do feixe neuro-vascular,
- Fratura patoldgica (indicacdo relativa),
- Biopsia mal posicionada,
- Infeccao,

- Imaturidade esquelética (grande discrepancia
de membros inferiores ao final do
crescimento),

- Perda muscular extensa.

Tratamento Adjuvante

Como tratamento adjuvante entendemos as técnicas utilizadas para ampliar
a margem de seguranca de resseccOes intralesionais ou marginais. Sao
utilizadas em ressec¢cdes de tumores benignos agressivos. As técnicas mais
utilizadas séo:

Fenolizacdo =» a aplicacdo de alcodis, principalmente o fenol, provoca a
necrose dos tecidos adjacentes a lesdo aumentando a seguranca do

procedimento e diminuindo o risco de recidiva local.

Criocauterizacdo = é a aplicagéo de nitrogénio liquido que tem temperatura
por volta de -70°C. Deve-se tomar muito cuidado para evitar lesbes de 6rgaos
nobres como vasos e nervos.

Eletrocauterizacdo =» € a cauterizacdo (queima) com uso de bisturi elétrico.

Este procedimento pode ampliar a margem em aproximadamente 1cm.

Reconstrucdo de Pequenas Falhas Osseas

As pequenas falhas dsseas produzidas por curetagens e resseccoes
marginais podem ser reconstruidas por diversas formas:

Osso_autdlogo =» introducdo de osso do proprio paciente que pode ser

esponjoso retirado do osso lliaco ou cortical por retirada parcial da fibula ou de
uma costela.

Osso heterdlogo = introducéo de 0sso esponjoso de banco de tecidos.




Substitutos 6sseos =» existe uma miriade de substitutos 6sseos de uso

comercial que provém de o0ssos de diversos animais e que sao constituidos
somente da porcdo déssea mineral ou associados a porcao bioldgica inerte
(colageno). O tipo de preparo destes componentes também varia muito.

Cimento 6sseo =» O uso do metilmetacrilato ou cimento acrilico € uma

alternativa interessante pois por ser sintética é ilimitada ao contrario do 0sso
autologo que tem reserva limitada.

Osteossintese = Eventualmente, ao invés de preencher a lesdo produzida é

possivel apenas escorar a falha 6ssea com algum tipo de osteossintese e
aguarda a formacédo éssea natural. Esta técnica exige a aplicacdo de principios

diferentes das usadas para osteossintese de fraturas.

Reconstrucdo de Grandes Falhas

As reconstrucdes das grandes falhas 0sseas podem ser classificadas em

dois grandes grupos. As reconstrucdes sintéticas sdo aquelas em que o0 0Sso

ressecado € substituido por uma prétese (usa se o termo endoprétese para
diferenciar o artefato sintético que € introduzido no paciente daquele que
substitui um membro amputado). Estas reconstru¢cdes tém a vantagem de
permitir uma rapida reabilitacdo do paciente. No entanto, o risco de soltura ou
guebra do material é grande e é esperada uma sobrevida do implante de
aproximadamente 10 anos. ApoOs a quebra ou soltura do implante é necessaria
a troca e este procedimento cirargico € complicado pois necessita de
resseccao adicional de 0sso e o risco de falha e menor sobrevida € maior que
no procedimento inicial.

As reconstrucdes biolégicas, ao contrario, tém resultado melhor a longo

prazo. No entanto, o risco de complicacbes até que esta reconstrucéo
realmente produza um osso viavel é grande e o tempo decorrido € prolongado,
podendo chagar a anos.

Héa varias alternativas de reconstru¢do biolégica sendo algumas listadas
abaixo. Cada qual tem suas vantagens e desvantagem sendo indicadas em

situacdes especificas.



Tipos de Reconstrucbes de Grandes Falhas Osseas
1. Sintético:
B Endoprétese
2. Bioldgico:
B Enxerto autégeno.
B Enxerto homogeno.
B Transporte 6sseo.
[

Irradiacdo Extracorporea e Reimplante

Enxerto autégeno =» é o 0sso que provém do préprio paciente. Pode ser em

forma de 0sso vivo, como nos enxertos vascularizados de fibula, ou ndo, como
nos enxertos de costela.

Enxerto homoélogo =» grandes porcdes de osso como o fémur distal ou tibia
proximal sdo preservados refrigerados em bancos de ossos para utilizacdo em
pacientes de dimensdes semelhantes. E amplamente usado em resseccées
segmentares. Os resultados em transplantes epifisarios — que incluem a
articulacdo — tém resultados piores.

Transporte 6sseo = Com a utilizagéo de fixadores externos é possivel criar

0SSO novo a partir da técnica de transporte de um seguimento 0sseo de uma
extremidade a outra da falha Ossea. Este fragmento transportado a uma
velocidade especifica cria um “rastro de osso“ atras de si que com o tempo e
sob solicitagdo mecanica se transforma em um osso normal.

Irradiacdo Extracorpdrea e Reimplante=» A técnica cirurgica é semelhante a

do uso de osso de banco com a diferenca que o0 osso portador de tumor é
limpo grosseiramente do tumor, irradiado com dose letal para todo tipo de
célula e reimplantado. Este osso reimplantado € absolutamente inerte e por
iSSO se associa a técnica de enxerto 6sseo vascularizado na tentativa de

revitalizar o fragmento irradiado.

Apés a cirurgia o paciente passa pela fase de reabilitacdo em que se procura
recuperar o maximo de funcdo possivel. Na maioria das vezes a funcédo do
membro é compativel com as atividades da vida diaria sendo que a volta as
atividades esportivas depende muito do tipo de resseccédo, do tipo de

reconstrucao e do perfil do paciente.



Na década de 1970 a sobrevida dos pacientes com osteossarcoma era por
volta de 20 a 30% em 5 anos. Hoje a sobrevida é por volta de 50 a 60%. Com a
melhora progressiva da sobrevida dos pacientes a preocupacdo com a funcao

passou a ser muito maior.
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