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Lesoes Osseas Fibrosas Benignas na Crianca
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Resumo
Procedeu-se 2 revisio dos Tumores Osseos e Lesdes Pseudotumorais Benignos diagnosticados na Consulta de Ortopedia do Hospital de Dona
Estefania no perfodo de Janeiro de 1988 e Janeiro de 1995. Seleccionaram-se 130 criangas com esse diagndstico. Cinquenta e quatro desses (42%) doentes
apresentavam Tumores Fibrosos Benignos.
Fez-se seguidamente uma revisdo clinica, radioldgica, histolégica e de abordagem terapéutica dos Tumores Fibrosos Benignos encontrados na
populagdo estudada.
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Summary
We studied 130 children with Tumors and Tumorsous Conditions of Bone, during the period between January 1988 and January 1995. Fifty four
of these children (42%) were Benign Fibrous Tumors.

These article reviews the clinical, radiographic, histologic and treatment of the lesions we found.
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Introducao QUADRO 1
Tumores Osseos e Lesoes Pseudotumorais Benignos

Os Comp’onentes~do 0850 Qer1vam da mesoderme, pelo que N2 de casos Total
os Tumores Osseos sdo potencialmente comportos por qualquer
dos quatro tipos de «stem cell»: fibroblastos, condroblastos, Lesoes Fibrosas 54
osteoblastos (série de células mesenquimatosas) e série de
células reticulomielogénicas V. Fibroma Ossificante 1
A classificacio dos Tumores Osseos € controversa, nao A L
existindo nomenclatura universalmente aceite. ﬁzmir?so Destiet e e "9
. . < - : i
Na crianca, a maioria dos Tumores Osseos sdo benignos.
Os autores fizeram a revisdo dos Tumores Osseos e Lesodes Displasia Fibrosa 8
Pseudotumorais Benignos diagnosticados na Consulta de Orto-
pedia do Hospital de Dona Estefinia no periodo de Janeiro de Outros Tumores 76
1988 a Janeiro de 1995.
Seleccionaram-se 130 criancas com esse diagndstico, cuja
L _ i Encondroma 11
descriminagdo se encontra no Quadro 1. Cinquenta e quatro
desses doentes (42%) apresentavam Tumores Fibrosos Beni- Encondromatose 3
gnos.
Osteocondroma 30
Osteocondromatose 4
Granuloma Eosinéfilo 3
Quisto Osseo Solitdrio 19
Quisto Osseo Aneurismatico 5
Tumor de Células Gigantes 1
Entregue para publicacdo em 94/01/07. Total de Tumores Benignos 130
Aceite para publicacdo em 95/07/24.
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Os Tumores Fibrosos e as Lesdes Fibrosas Pseudotumorais
sdo o tipo de tumor ésseo mais frequente > ¥, no entanto a sua
classificagdo também ndo € unanime. O Quadro 2, apresenta
uma classificagdo baseada no comportamento biolégico das
lesdes ), contudo a classificagdo da OMS em 1972 classificava
o Fibroma Nio Ossificante/Defeito Fibroso Metafisdrio e a
Displasia Fibrosa como lesdes pseudotumorais.

QUADRO 2

Classificagao dos Tumores Fibrosos

Fibroma ndo Ossificante / Defeito
Fibroso Metafisario

Benignos

Fibroma Ossificante
Displasia Fibrosa

Fibrohistiocitoma Benigno

Intermédios / Indeterminados Fibroma Desmoplastico

Lesdes Inflamatérias Fibrosas

Malignos Fibrosarcoma

Fibrohistiocitoma Maligno

Os autores fazem seguidamente uma revisdo clinica,
radioldgica, histoldgica e de abordagem terapéutica dos Tumores
Fibrosos Benignos encontrados na populacdo estudada.

DISPLASIA FIBROSA

O termo Displasia Fibrosa foi utilizado pela primeira vez
por Jaffe e Lichtenstein em 1942, que a consideraram uma
anomalia congénita com alteragdo do mesénquima Gsseo 3,

Diagndstico

As formas clinicas desta entidade variam desde formas
assintomadticas, habitualmente num s6 osso (formas
monostoticas), até lesdes envolvendo multiplos ossos (formas
poliostdticas), apresentando dor, assimetrias do crescimento,
fracturas patolégicas e/ou deformidades do esqueleto estando
frequentemente associadas a altera¢des endocrinoldgicas
(especialmente no sexo feminino) e a lesdes pigmentadas da
pele (-2 3 4.5.6.7.8.9.10)

A idade do inicio dos sintomas é muito varidvel, havendo
séries com casos diagnosticados aos 3 meses de vida ™, no
entanto na maioria dos casos o diagndstico € feito na idade

escolar, e nas formas menos graves jd na idade adulta %>
6. 8.9, 10)

Virios estudos sobre Displasia Fibrosa 378 9 11 12 1413,

10 evidenciam a localizagdo preferencial no fémur, ossos do
crineo, vértebras, dmero e tibia (Fig. 1), embora qualquer osso
possa ser atingido.

FIGURA 1

Os doentes com Displasia Fibrosa tém um risco aumentado
de desenvolverem sarcomas secunddrios, mais frequentemente
osteosarcomas > * 9.

O diagnéstico é feito através da Radiologia convencional.
As lesdes sdo hipertransparentes, intramedulares com aspecto
esfumado habitualmente descrito como «vidro despolido». As
dreas envolvidas estdo bem defenidas e frequentemente associa-
das com uma zona de esclerose reactiva. Pode haver erosdo
6ssea com diminui¢do da espessura da cortical. Se ocorrer
malignizacio, surgem imagens de ostedlise mal defenida com
destruicdo da cortical e alteracdes das partes moles adjacentes
(1,2, 3, 4. 8. 10, 15).

A Tomografia Axial Computorizada d4 a extensdo exacta
da 16550 @2 B4, 5, 8)_

Histologia

As lesdes de Displasia Fibrosa sdo caracterizadas por
desorganizagdo das trabéculas désseas (Fig. 2). Estas tendem a
assumir formas invulgares por vezes semelhantes a letras C e
S. As trabéculas tendem a perder o rebordo osteobldstico. Pode

haver dreas de hemorragia e células gigantes osteocldsticas *
3,4,7,8,9 10, 11, 12)

FIGURA 2
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Tratamento

A maioria das lesdes de Displasia Fibrosa sdo assintomé-
ticas e nfio necessitam de tratamento. Harris e colaboradores
defeniram 4 indicag¢bes para o tratamento cirdrgico:

1 — deformidade grave ou progressiva, de uma extremidade

2 — ndo consolida¢fio de fracturas

3 — fractura da didfise do fémur no adulto

4 — dor persistente

Consoante a situagio clinica podem ser executados diversos
tipos de tratamento 3436812 aparelhos gessados, curetagem
com enxerto esponjoso, enxerto da cortical, reducdio com fixagio
interna ou mesmo amputagao.

Estes tumores ndo sdo sensiveis a radioterapia.

FIBROMA NAO OSSIFICANTE
DEFEITO FIBROSO METAFISARIO

Sontag e Pyle 1 em 1041, descreveram lesdes metafisirias
de aspecto quistico, em criangas. Jafe e Lichtenstein 7 em
1942 constactaram que estas lesdes eram formadas por tecido
fibroso benigno designando-as por Fibroma N#o Ossificante.
Hacther ' em 1945 concluiu que estas lesdes representavam
alteracdes do desenvolvimento dsseo, tendo proposto a designa-
cdo de Defeito Fibroso Metafisario.

Actualmente a tendéncia é para designar por Defeito Fi-
broso as lesdes fibrosas pequenas, transitdrias e assintomaticas.
Quando as lesdes persistem, proliferam activamente, atingem
grandes dimensdes e penetram na cavidade medular tornando-
se sintomdticas, denominam-se por Fibroma Nio Ossificante,

que serd uma forma de evolucdo tumoral do Defeito Fibroso *
18. 19)

Diagnéstico

O Defeito Fibroso Metafisdrio é um achdo frequente,
observado em 30 a 40% das criangas em crescimento. O Fibroma
Nio Ossificante € raro, representando cerca de 5% dos tumores
Gsseos benignos 2.

O Defeito Fibroso surge na infancia e adolescéncia com
maior frequéncia entre os 6 e os 11 anos de idade, o Fibroma
Nio Ossificante tem o médximo de incidéncia entre os 10 e os
20 anos (2. 3.4, 17. 18, lk)).

Estas lesdes sdo mais frequentes nas metéfises dos 0ssos
longos, nomeadamente na vertente postero-interna da metéfise
distal do fémur e por ordem decrescente de frequéncia na tibia,
peréneo e L’lmero (1,2, 4. 10. 18, 19, 20).

Tanto o Defeito Fibroso como o Fibroma Nao Ossificante
sdo, em geral, assintomadticos, tidos como achado radiolégico
fortuito, ou no caso do Fibroma N&o Ossificante pode mani-
festar-se por uma fractura patolégica * 34 1819,

A diferenca fundamental entre estas duas entidades reside
no tamanho e extensdo da lesdo. O Fibroma Ndo Ossificante é
maior, desenvolve-se na medular e pode envolver parcialmente
a didfise quando o osso cresce em comprimento. O Defeito
Fibroso metafisdrio € mais pequeno, frequentemente multiplo e

localiza-se apenas na cortical metafisdria com esclerose do 0sso
adjacente * 319,

O diagnéstico € habitualmente radiologico (Fig. 3) e rara-
mente hd indicagfio para bigpsia ¢ '8 19,

FIGURA 3

Campanacci descreveu um sindrome de multiplos fibromas
ndo ossificantes associado a manchas de «café com leite», défi-
cite mental, hipogonadismo e alteracdes cardiovasculares e
oculares, normalmente sem neurofibromas, semelhante a
descri¢do anterior de Jaffe e que se passou a designar por Sin-
drome de Jaffe-Campanacci. Sdo frequentes lesdes no maxilar
inferior e fracturas patolégicas. Pode haver um crescimento
local agressivo das lesdes, embora habitualmente se verifique
a sua involu¢do * 9,

Histologia

Existe proliferacdo de fibroblastos fusiformes numa matriz
de colagéneo (Fig. 4). Nao hd pleomorfismo nuclear e as mitoses
sdo raras. Ocasionalmente existem células com vacuolos
lipl’dicos (3. 4, 10, 1‘)>.

FIGURA 4



540 Lesoes Osseas Fibrosas Benignas na Criang¢a

Tratamento

As lesdes sdo habitualmente autolimitadas curando em 2 a
5 anos, pelo que raramente estd indicada a cirurgia. Os Fibromas
Nio Ossificantes podem causar fracturas patolégicas de
repetigdo, estando indicado nestes casos a excisdo da lesdo
com ou sem enxertos (4 101819

FIBROMA OSSIFICANTE

A primeira descri¢@o desta lesdo foi feita por Frangenheim
em 1921, tendo-a considerado uma Osteite Fibrosa Congénita;
em 1927, Montgomery usa pela primeira vez a designagdo de
Fibroma Ossificante para descrever uma lesdo na mandibula 29,

Trata-se de um tumor muito raro, e apenas estdo publicadas
pequenas séries 11222329 que o definem como uma entidade
independente da Displasia Fibrosa e da Pseudoartrose Congénita
da Tibia.

Campanacci e Laus em 1981 @2 reuniram a maior série
com 35 doentes e propuseram a denominacdo de Displasia
Osteofibrosa.

Diagnostico

Atinge toda a idade pedidtrica, com maior incidéncia entre
o 1.2e 0 3.2 anos de vida >3 282,

Nas séries, o osso mais frequentemente envolvido € o
maxilar, embora em idade pedidtrica seja comum a localizag@o
no terco inferior da tibia e do peréneo, com encurva-mento e
tumefacdo do membro. Num terco dos casos hd fractura
patolégica inicial, sobretudo se a crianca comeca a andar **
21, 22, 23, 24,26, 28).

O aspecto radiolégico mais tipico e de uma lacuna diafisdria
cortical excéntrica (Fig. 5), disposta paralelamente ao longo do
maior eixo do osso. Existe uma expansdo da cortical que se
pode encontrar adelgacada. Por vezes a zona de ostedlise toma
o aspecto caracteristico das lesdes fibrosas em vidro despolido

(2, 25, 26, 27, 28, 29)

A lesdo nunca € epifisdria.

FIGURA 5

Histologia

E dificil de distinguir da Displasia Fibrosa. No Fibroma
Ossificante (Fig. 6) o tecido fibroso engloba as trabéculas Gsseas,
que contudo mantém uma orientagdo mais légica do que nsa
Displasia Fibrosa, e estd limitado por osteoblastos #2627 28,

FIGURA 6

Tratamento

Deve ser conservador e com recurso a ortéteses para evitar
deformidades. A cirurgia sé deverd realizar-se depois dos 15
anos (22), quando se dd a paragem do crescimento com menos
possibilidades de recidiva da lesdo (1% 2! 242528,

Nos casos de fracturas patoldgicas de repeticdo deverd ser
realizada uma excisdo alargada ©%.
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