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RESUMO

Osteocondromas sdo protuberédncias 6sseas envolvidas por uma camada de cartilagem.
Atingem, habitualmente, as extremidades dos ossos longos no esqueleto imaturo e os
deformam. Em geral sdo Unicos, mas a forma de apresentacdo multipla pode ser encon-
trada. De aspecto bastante caracteristico, sdo de facil diagnéstico. Contudo, por vezes, a
localizacdo atipica (esqueleto axial) e/ou a malignizacdo da lesdo podem dificultar a sua
prontaidentificacdo por exames radiograficos. Nesses casos, exames de imagem mais apura-
dos sdo necessarios. Apesar de nao afetarem diretamente a expectativa de vida do portador,

algumas complicag¢oes, com variados graus de gravidade, podem ocorrer.
© 2014 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Publicado por Elsevier Editora
Ltda. Todos os direitos reservados.

Osteochondroma: ignore or investigate?

ABSTRACT

Osteochondromas are bone protuberances surrounded by a cartilage layer. They
generally affect the extremities of the long bones in an immature skeleton and deform
them. They usually occur singly, but a multiple form of presentation may be found. They
have a very characteristic appearance and are easily diagnosed. However, an atypical site (in
the axial skeleton) and/or malignant transformation of the lesion may sometimes make it
difficult to identify osteochondromas immediately by means of radiographic examination.
In these cases, imaging examinations that are more refined are necessary. Although oste-
ochondromas do not directly affect these patients’ life expectancy, certain complications

may occur, with varying degrees of severity.
© 2014 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora
Ltda. All rights reserved.
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Introducao

Permanece o debate se o osteocondroma é uma desordem do
desenvolvimento (lesdo pseudotumoral) ou uma neoplasia.’
Seja ele uma lesdo pseudotumoral ou o mais comum tumor
benigno do 0sso,” certamente é uma exostose (proliferacdo
6ssea externa que deforma o 0sso).? Protuberancia éssea, essa,
habitualmente encontrada no esqueleto imaturo das criancas
e dos adolescentes (fig. 1).

Segundo a Organizacdo Mundial da Satide (OMS), os oste-
ocondromas sdo projegdes ésseas, envolvidas por uma capa
cartilaginosa, que se elevam na superficie externa do osso.!
Apesar da predominante composicdo dssea, o seu crescimento
ocorre na porgéo cartilaginosa.*

Apresentam-se sob duas formas clinicas distintas:> lesdo
Unica (osteocondroma solitario) ou diversas lesoes (osteocon-
dromas multiplos).

Osteocondroma solitdrio

Entidade também denominada exostose osteocondroma-
tosa,’ exostose osteocartilaginosa®® ou, simplesmente
exostose.?

Osteocondromas miltiplos

Dentre os diversos sindnimos usados na literatura, sdo os mais
comuns: exostose multipla hereditaria, exostose cartilaginosa
multipla, osteocondromatose hereditaria e osteocondroma-
tose multipla hereditaria.

Epidemiologia
Osteocondroma solitdrio

Constitui 10% de todos os tumores dsseos e, dentre eles,
35% (20-50%) dos benignos.*® Lesdo Unica é encontrada
em 85% dos individuos diagnosticados com osteocondroma.”
A exostose é, comumente, identificada na infincia e na
adolescéncia.’*

Os osteocondromas acometem, com mais frequéncia, o
esqueleto apendicular (membros superiores e inferiores).”
Os ossos longos dos membros inferiores sdo mais comu-
mente afetados.®*'! A regido do joelho (40% dos casos)
é a mais envolvida (fig. 2).>7'> Apéds o joelho, as por¢des
proximais do fémur e do Umero sdo os sitios preferenci-
almente atingidos. Uma vez no osso longo, habitualmente
se localiza na metéfise e é raro na diafise.”? Ossos chatos,
como a escapula e quadril, também podem ser envolvidos
(fig. 3).°

Apesar da leve predominéncia do género masculino em
relagdo ao oposto, referida por alguns autores,*>’ parece nao
existir uma efetiva predilecéo pelo género.!

Osteocondromas multiplos

Alguns autores reportam uma incidéncia de 1:50.000
pessoas.® Dos pacientes com exostose, 15% tém multi-
plas lesdes.! Nessa apresentagdo, o osteocondroma tende
a ser grande e séssil com uma lobulada e abundante capa
cartilaginosa.” De forma similar ao solitario, o osteocondroma
multiplo tem uma predilecdo pela metafise dos ossos longos,
especialmente do membro inferior (fig. 4).**

Figura 1 - Radiografias em AP (anteroposterior) (A) e Perfil (B) do joelho esquerdo. Notar exostose (osteocondroma - setas)
na regido proximal da tibia em um paciente com esqueleto imaturo.
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Figura 2 - Os ossos longos dos membros inferiores (regido do joelho) sdo mais comumente afetados. (A) Radiografia simples
em perfil. (B) Reconstrugio de TG em 3 D. Observar lesdo (setas) na regidio proximal da tibia.

Aidade dos pacientes com lesdes multiplas é semelhante a
de outros com exostose Gnica e ndo existe também predilecdo
pelo género.’

Etiologia

Sua causa permanece desconhecida. Baseado na semelhanca
da capa cartilaginosa da exostose com a cartilagem de cres-
cimento (fise) do osso, varias hipdteses tém sido aventadas:
todas elas relacionadas com alteracdes da fise.! Outro dado
que corrobora a possivel correlagdo entre as cartilagens (do
osteocondroma e da placa epifisial) é que, usualmente, com a

Figura 3 - Imagem de reconstrucao em 3D de tomografia
computadorizada do térax. Notar, no interior da figura oval
preta, exostose Unica na regido do corpo da escapula
esquerda, junto aos arcos costais.

maturidade esquelética (apés a adolescéncia), o crescimento
da lesdo também cessa.” Assim, a lesdo parece resultar da
separa¢dao de um fragmento da cartilagem de crescimento
(do esqueleto imaturo) que sofre uma herniagdo.”? O cres-
cimento continuo desse pedaco solto de cartilagem e sua
subsequente ossificacdo endocondral formam uma saliéncia
que se projeta da superficie 6ssea, recoberta com uma capa
de cartilagem.? Contudo, ainda néo esta claro como de fato a
referida separagédo ocorre.”

A variante com multiplas lesbes é uma alteracdo autos-
sémica dominante’'® transmitida para ambos os sexos e
caracterizada pela presenca de diversos osteocondromas.’
Nesse grupo, ha na maioria dos individuos uma histéria fami-
liar positiva e/ou mutacdo em um dos genes EXT.'/-'® Esses
genes (EXT1, EXT2 e EXT3) sdao encontrados nos cromossomos
8, 11 e 19, respectivamente.'9%?

Diagnéstico clinico
Osteocondroma solitdrio

Dentre os solitarios, a imensa maioria é assintomatica.”-%1523
Na verdade, sua descoberta é habitualmente ocasional. Uma
vez detectados, apresentam um abaulamento de crescimento
lento, consisténcia endurecida e indolor (fig. 5).12

Ja os sintomaticos estdo, muitas vezes, relacionados ao
tamanho e a localizacdo da exostose. Como vimos, no esque-
leto imaturo o osteocondroma acompanha o crescimento do
osso envolvido, lenta e progressivamente, e para ao atingir a
maturidade esquelética.’*

Em poucos casos, a dor mais intensa pode estar presente e
associada &s complicacdes de origem mecénica,’ promovidas
pela projecéo do tecido duro (0sso) nas partes moles:'* seja por
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Figura 4 - Exostose miiltipla hereditaria. (A e B) Nos joelhos, radiografias evidenciam lesdes muiltiplas nas regides

proximais das tibias e das fibulas.

simples contato, compressao ou atrito, podemos observar (em
diversos graus) parestesias, paresias, estalidos, edema, rubor
ou palidez, a depender da estrutura anatémica atingida pela
exostose.

No osteocondroma do tipo pediculado (ver Diagnéstico por
Imagem), a dor aguda pode ocorrer por fratura da base (do
pediculo) apés trauma local. 4142

Osteocondromas miltiplos

Na forma multipla da afeccd@o sdo observadas: baixa estatura,
deformidades dos ossos afetados e desproporc¢do do tronco
e dos membros.>>1417.26-28 Enyolvimento severo de alguns
ossos promovem encurtamento e deformidade osteoarticular,
com consequente restricdo’* da amplitude de movimento da

Figura 5 - No exame clinico (A), por vezes, observa-se abaulamento de crescimento lento, consisténcia endurecida
e indolor. (B) Radiografia da regido proximal do imero direito do mesmo paciente.
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Figura 6 - Radiografia de individuo com exostose muiltipla
hereditaria. Notar deformidade do antebraco
(por encurtamento da ulna).

articulacdo. Como principais exemplos temos: deformidade
do antebraco (por encurtamento da ulna), desigualdade no
comprimento dos membros inferiores e angulacdo (varo ou
valgo) do joelho (fig. 6).132%:30

Transformagdo maligna

Répido aumento no tamanho da lesdo e processo dlgico
local sugerem transformacdo sarcomatosa em individuos
com osteocondroma previamente assintométicos.n16.28,30,31
A continuidade do crescimento da lesdo apds maturi-
dade esquelética também deve despertar tal suspeita.
Outros achados clinicos ocasionalmente relacionados: dis-
creto aumento de partes moles, elevacdo da temperatura e
eritema locais.>®

Diagnéstico por imagem
Radiografias simples

A aparéncia radiografica reflete uma lesdo composta de
tecido ésseo cortical e medular’ que se projeta para fora
do osso acometido. £ exatamente a continuidade da lesdo
com a superficie do osso hospedeiro que é patognomonico
do osteocondroma.? Essa continuidade é facilmente obser-
vada nas lesdes que “habitam” os ossos longos,’ naquelas
incidéncias radiograficas padroes (duas imagens em planos
ortogonais). Contudo, nos ossos planos (bacia e escapula) e
irregulares (vértebras), essa relagdo e, como consequéncia, o
diagnéstico podem nao ser evidentes apenas nas radiografias
simples (fig. 7).2

A imagem caracteristica é de uma protuberdncia dssea
(externa)* e pode ter a base larga (séssil) ou estreita

Figura 7 - Radiografias com osteocondromas projetados (setas vazadas) de diferentes tipos de ossos. (A) Nos ossos longos
(p. ex. falange - seta cheia), as incidéncias radiograficas padrio (duas imagens em planos ortogonais) sdo suficientes para o
diagnéstico. (B) Contudo, nos ossos planos (p. ex. escapula - seta cheia) e irregulares, as exostoses podem néo ser tio

evidentes apenas nas radiografias simples.
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Figura 8 - Diferentes tipos de osteocondroma. Notar que no exame (A) a lesdo do imero é séssil (tem base alargada - setas);
enquanto que no (B) é pediculada ou pedunculada (base estreita [seta] menor em relagéo a sua altura).

(pediculado ou pedunculado) (fig. 8). Pelo seu aspecto unico é
possivel, por exemplo, prescindir da bidépsia, na maioria dos
casos, para o seu diagnéstico.

Comumente a sua capa cartilaginosa ndo é visivel nes-
ses exames, pois a sua densidade é similar aos tecidos

cxandre Mels
58

moles circundantes.'® Entretanto, calcificagdes cartilagino-
sas, algumas vezes, podem ser observadas.'>?33! Calcificacdo
irregular é por vezes vista." Porém, nas radiografias com
excessiva calcificacdo tipo “flocos”,! devemos suspeitar de
transformacdo sarcomatosa do osteocondroma.

Figura 9 - Cortes axiais de tomografia computadorizada da regido distal da coxa. Detalhe da exostose na regiao medial
(figura oval branca). Observar continuidade da lesdo com a cortical do osso (seta preta vazada) e a sua rela¢do com as partes

moles adjacentes.
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Figura 10 - As imagens de tomografia computadorizada facilitam a localizagdo de exostoses (figuras ovais brancas)
em sitios anatdmicos mais complexos (a exemplo da coluna - regido sacral). (A) Imagem axial. (B) Reconstru¢do em 3D.

Tomografia computadorizada

Complementam as radiografias que mostram detalhes da con-
tinuidade do osso cortical e esponjoso no interior da lesdo®?’
e sua relacdo com as partes moles adjacentes (fig. 9). Seus
cortes axiais facilitam a interpretacido? das lesdes que se loca-
lizam em sitios anatémicos mais complexos,?*> a exemplo da
coluna e dos cingulos dos membros superiores e inferiores
(fig. 10).

Figura 11 - Imagens de ressonancia magnética. (A) Imagem
sagital ponderada em T1 (notar hipossinal das corticais do
osso e da lesdo [setas vazadas]; e hiperssinal da medula
6ssea em ambos [setas cheias]). (B) Imagem sagital
ponderada em T2 (observar que a maior espessura da capa
cartilaginosa apresenta cerca de 1,5 cm [entre setas]).

Ressondncia magnética

E um exame que também demonstra continuidade cortical
e medular entre o osteocondroma e o osso hospedeiro.” De
forma idéntica a uma por¢do normal do osso, na exostose a
cortical apresenta uma baixa intensidade de sinal (hipossi-
nal) em todas as sequéncias, enquanto o componente medular
permanece com a aparéncia da medula amarela (fig. 11A).%

E aceito como o mais seguro método de imagem
para avaliar as estruturas adjacentes ao osteocondroma e para
observar e mensurar a capa de cartilagem?*° que envolve a
exostose. A espessura dessa camada é usada como critério
para diferencia¢do’*° na suspeita de malignizagéo sarcoma-
tosa do tecido cartilaginoso (fig. 11B). Contudo, a esse respeito
as opinides ndo sdo consenso.’’ Alguns autores>*3% sugerem
que uma espessura maior do que 2cm (no adulto) pode ser
indicativa de malignizacdo; outros aceitam essa possibilidade
quando superior a 1,5 cm.? Necessério lembrar que no periodo
da infancia essa camada de cartilagem é naturalmente mais
espessa do que no esqueleto maduro e pode chegar a até 3cm.
Areas calcificadas da capa apresentam baixa intensidade de
sinal nas sequéncias ponderadas em T1 e T2.? Todavia, a alta
concentracdo de dgua na porcao nio calcificada dessa camada
demonstra sinal intermediario a baixo nas imagens pondera-
das em T1 e alto sinal em T2.?

Cintilografia 6ssea

O tecido cartilaginoso (capa) da exostose pode (ou nao) apre-
sentar hipercaptacdo do radiofarmaco tanto na condicdo de
normalidade como na de transformag¢do maligna (condros-
sarcoma secunddrio). Por isso, ndo teria grande valor na
diferenciacdo entre a lesdo cartilaginosa benigna e maligna.>’

Diagnéstico anatomopatolégico

Macroscopia

Sua superficie é lobulada e revestida por uma abundante capa
cartilaginosa (fig. 12).°> Sdo lesdes que variam consideravel-
mente de tamanho: de 1a 10cm.? Ji a capa de cartilagem pode
apresentar dimensoes de 1 a 3 cm de espessura nos pacientes
mais jovens.91232,33,4041
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Figura 12 - Fotografia do intraoperatdrio de exérese de
osteocondroma. Observar sua superficie multilobulada
e revestida por uma capa de cartilagem.

Microscopia

Osteocondromas, solitdrios ou maultiplos, sdo histologi-
camente similares.®® A lesdo apresenta trés camadas:!
pericéndrio (mais externa), cartilagem (intermediaria) e o osso
(mais interna).

Transformacdo maligna

Geralmente a diferenciacdo da cartilagem normal se d4 para
condrossarcoma (secundario) de baixo grau de malignidade.*®
Perda da arquitetura da cartilagem, atividade mitdtica,
presenca de atipia celular e necrose sdo alguns dos achados
que podem indicar transformacéo maligna secundadria.!

Tratamento
Osteocondroma solitdrio

Uma exostose é, por si sé, razdo insuficiente para a sua exérese
cirtrgica, especialmente nos casos isolados.*? Para individuos
com lesdo Unica, na grande maioria das vezes, a conduta
é expectante, com retornos sucessivos, pela probabilidade
(mesmo que pequena) de transformacgao maligna.

Remocéo cirurgica esta indicada se o tumor promove dor ou
incapacidade funcional,* seja por compressdo neurovascular
ou limitacdo do movimento articular (fig. 13). Outra situacdo
estd relacionada a fratura da base do osteocondroma.?

Osteocondromas miiltiplos

Nesses pacientes o tratamento é mais complexo. Nas formas
multiplas da patologia, osteocondromas sao removidos cirur-
gicamente por razdes cosméticas,*® a fim de evitar progresséo
das deformidades ésseas. No antebraco, por exemplo, a sim-
ples exérese da lesdo (na porcdo distal da ulna) pode impedir
a deformidade local.**

Figura 13 - Opgdo por ressecgdo cirtrgica (peca) de uma
exostose que promovia compressao vascular na regido
poplitea.

Transformagdo maligna

A transformagdo sarcomatosa é geralmente tratada com
resseccdo cirurgica ampla e preservacdo do membro*® e segue
rigorosos critérios oncoldgicos.

Complicacoes

Dentre as possiveis complicacdes dessas lesdes estdo as fra-
turas (geralmente das exostoses pedunculares, na sua base),
lesbes vasculares (formacdo de pseudoaneurisma) e neurolé-
gicas (compresséo de nervos periféricos, que envolve a coluna
ou as regides periarticulares), formacao de bursa (que acomete
a superficie cartilaginosa da lesdo, resultado do atrito local) e a
transformacéo maligna.>'*3%4> Essa Gltima, a mais temida de
todas as complicacdes, é bastante variavel: no osteocondroma
solitario é inferior a 1%;11%%>% nos pacientes com lesdes
multiplas, varia de 1% a 30%14 %4648 em diversas séries.
Contudo, estudos mais recentes sugerem uma prevaléncia
mais baixa: 3% a 5% nos individuos com osteocondromatose
multipla.*9>*

Consideracoes finais

Osteocondromas sdo lesdes benignas e nao afetam a expec-
tativa de vida. Contudo, o risco de malignizacdo (para
condrossarcoma secundario) deve ser considerado, especial-
mente, nas exostoses multiplas.

Nos casos sintomadticos ou de localizacdo atipica, outras
modalidades de exames de imagem devem ser solicitadas,
com vistas ao diagnéstico preciso. Também, na suspeicao cli-
nica de transformacdo maligna e/ou altera¢des radiograficas
comparativas (exames antigos), a ressonancia magnética esta
bem indicada para uma andlise detalhada da espessura da
capa cartilaginosa.



REV BRAS ORTOP.2014;49(6):555-564

563

Quando optado pela exérese do osteocondroma, ela usu-

almente é curativa. Recorréncia é vista com a incompleta
remocao.

A sobrevida

global dos pacientes portadores de

transformacdo sarcomatosa em geral é boa. Todavia, aqueles
com lesdes desdiferenciadas tém um prognéstico ainda pior.
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