RELATO DE CASO

Osteoblastoma agressivo com degeneracao secundaria
para cisto 0sseo aneurismatico

Aggressive osteoblastoma with degeneration to secondary aneurysmal bone cyst

Marcio Luis Duarte'; José Luiz M. A. Prado’; Carlos Alexandre M. Pereira; Maria Teresa S. Alves®; Luiz Carlos D. Scoppetta?

1. Webimagem, Sao Paulo, Sao Paulo, Brasil. 2. Hospital Sao Camilo, Sao Paulo, S2o Paulo, Brasil. 3. Universidade Federal de Sao Paulo (Unifesp), Sao Paulo, Sao Paulo, Brasil.

RESUMO

Paciente do sexo masculino, 4 anos de idade, com cefaleia hd 18 meses associada a perda progressiva do equilibrio e a dificuldade
de deambulagio. A ressondncia magnética (RM) demonstrou uma lesdo expansiva extra-axial na porcdo posterior da fossa
posterior a esquerda, comprimindo o cérebro adjacente, bem como os hemisférios cerebelares; ainda distorce o quarto ventriculo
com hidrocefalia obstrutiva grave a montante. A avaliacdo histologica diagnosticou osteoblastoma agressivo com cisto 0sseo
aneurismatico secunddrio do cranio. Relatamos um caso de osteoblastoma agressivo em que a lesdo na RM estava mimetizando
tumor cerebral ou tumor primdrio intracraniano em vez de tumor 0sseo primdrio.

Unitermos: cislo 0sseo; neoplasias 0sseas; imagem por ressondncia magnélica.

ABSTRACT

A 4-year-old male patient presented with headaches that started 18 months ago and were associated with progressive loss of balance and
difficulty walking. Magnetic resonance imaging (MRI) demonstrated an expansile extra-axial mass lesion in the posterior aspect of the
posterior fossa on the left, compressing the adjacent brain, as well as the cerebellar hemispheres; it also distorts the fourth ventricle with
severe obstructive hydrocephalus upstream. Histological evaluation diagnosed aggressive osteoblastoma with a secondary aneurysmal bone
cyst of the skull. We report a case of aggressive osteoblastoma in which the lesion in the MRT was mimicking brain tumor or intracranial
primary tumor rather than primary bone tumor.

Key words: bone cysts; bone neoplasms; magnetic resonance imaging.

RESUMEN

Paciente masculino, de 4 anos de edad, con cefalea de 18 meses asociada a pérdida progresiva de equilibrio y dificultad de
deambulacion. La resonancia magnética (RM) mostré una lesion espansiva extraaxial en la porcion posterior de la fosa posterior
a la izquierda, comprimiendo el tejido cerebral adyacente, asi como los hemisferios cerebelares; aiin deforma el cuarto ventriculo
con hidrocefalia obstructiva severa. La evaluacion histologica diagnostico osteoblastoma agresivo con quiste dseo aneurismdtico
secundario del crdneo. Reportamos un caso de osteoblastoma agresivo en lo cual la lesion visualizada con la RM estaba
mimelizando tumor cerebral o tumor primario intracraniano y no un tumor 6seo primario.

Palabras clave: quiste dseo; neoplasias éseas; imagen por resonancia magnética.
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INTRODUCAO

0 osteoblastoma é um tumor muito raro que constitui 0,5%-1%
de todos os tumores Gsseos primarios"” e 3% de todos os tumores
osseos benignos, afetando mais o sexo masculino (3-2:1 razdo
homem:mulher) durante a segunda década de vida®>". E definido
como tumor nao fibrobldstico osteobldstico vascular — também €
considerado um processo predominantemente intramedular®.

Um cisto Gsseo aneurismdtico € uma lesdo expansiva
benigna rara®® que tem uma fina parede, contendo cavidades
cisticas cheias de sangue, mas pode ser bastante destrutivo
localmente® ® ¥, Exerce pressdo significativa nos tecidos
circundantes®, e sua transformacéo maligna foi relatada em
3% dos pacientes®.

Somente trés casos descrevendo um cisto Gsseo aneurismatico
emum osteoblastoma do calvdrio podem serencontrados na literatura
medica. Neste relato, descrevemos um caso de osteoblastoma agressivo
com cisto Gsseo aneurismatico secundério do cranio.

RELATO DE CASO

Um paciente de 4 anos, sexo masculino, apresentou-se
com dor de cabeca que comecou 18 meses antes, que se tornou
progressivamente pior, associada a perda de equilibrio, dificuldade
de locomocdo — passos curtos, apetite reduzido, evoluindo com
vomitos e desmaios, especialmente durante as atividades escolares.
Eletroencefalograma (EEG) normal. O exame de ressonancia
magnética (RM) demonstrou (Figuras 1 e 2):

* lesdo extra-axial no aspecto posterior da fossa posterior
a esquerda, medindo 7,5 x 5,8 x 5,2 cm, cruzando os aspectos
posterior e inferior do 0sso occipital, com projecdo para os tecidos
mole adjacentes, bem definida, e extensa hemorragia interna;

* intenso realce por contraste na periferia da lesio;

* compressdo de hemisférios cerebelares e distor¢ao do quarto
ventriculo com hidrocefalia grave a montante.

Quatro meses apos a RM, foi realizada a remoco cirdrgica
do tumor inteiro — procedimento em que se visualizou uma
fratura occipital. A avaliacdo histologica, realizada apds a
cirurgia, diagnosticou osteoblastoma agressivo com cisto dsseo
aneurismatico secundario do cranio (Figura 3).

Um més depois da operacdo, o paciente apresentou melhora
nos sintomas, inclusive de alimentacdo e marcha. Ele ainda se
encontra em tratamento, referindo somente cefaleia ocasional.
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FIGURA 1 —4) RM na sequéncia FLAIR no corte axial evidenciando massa extra-axial bem
definida na fossa posterior a esquerda, atravessando o 0sso occipital posteriormente, projelando-se
para as partes moles adjacentes com extensa hemorragia interna (ponta da seta), comprimindo
0 hemisferios cerebelares; B) RM na sequéncia 12 SPIR no corle coronal demonsirando massa
extra-axial bem definida na fossa posterior a esquerda, projetando-se as partes moles adjacentes
com extensa hemorragia interna, pressionando os hemisférios cerebelares (sela branca fina) e
distorcendo o quarto ventriculo com grave hidrocefalia a montante (sela cinza).

RM: ressondncia magnélica; FLAIR: imagens de recuperacdo de inversao alenuada por
fluidos (fluid attenuated inversion recovery); SPIR: spectral presaturation with inversion recovery.

FIGURA 2 — 4) RM no corte axial na sequéncia ponderada em T1 sem contraste
demonstrando massa extra-axial na fossa posterior (seta curva cinza claro), projetando-se
para as partes moles adjacentes; B) RM no corte sagital na sequéncia ponderada em T1
pos-contraste  demonstrando massa  extra-axial bem definida na fossa posterior
atravessando a porcdo posteroinferior do 0sso occipital, projetando-se para as partes moles
adjacentes, com intenso realce periférico pelo contraste (seta branca fina), rechagando os
hemisférios cerebelares (seta curva) e distorcendo o quarto ventriculo com grave hidrocefalia
a montante (seta cinza).

RM: ressondncia magnélica.

FIGURA % — 4) fotomicrografia HE 400x: presenca de ninhos de osteoblastos epitelioides,
nucléolos e atipia celular (sela preta); B) fotomicrografia HE 400x: microcistificagio com
hemorragia (seta preta)

HE: hematoxilina e eosina.
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DISCUSSAO

Osteoblastoma

Os osteoblastomas tendem a afetar os ossos longos e a coluna
vertebral™ * % — um terco dos osteoblastomas desenvolvem-se
na coluna®. Devido 2 sua relativa raridade, sua incidéncia
e distribuicdo sdo atualmente desconhecidas®. Relatos de
osteoblastoma agressivo de base do cranio s2o excepcionalmente
raros e tendem a afetar individuos na terceira ou quarta década
de vida®.

A aparéncia radiografica do osteoblastoma agressivo consiste
em um defeito litico circunscrito as vezes cercado por uma borda
esclerdtica, as vezes com uma aparéncia mais agressiva, incluindo
destruicio e erosdo cortical significante®”.

A tomografia computadorizada (TC) pode exibir uma lesao
intradssea litica esclerdtica mista, de borda bem circunscrita e
destruicdo Gssea com realce por contraste varidavel®. A forma
agressiva mostra evidéncia de destruicao 6ssea, invasio de tecidos
vizinhos e calcificacdes desorganizadas®.

Os sinais caracteristicos da RM sdo altamente varidveis,
abrangendo desde a hipointensidade das imagens ponderadas
em T1 com hiperintensidade das imagens ponderadas em T2 até
hipointensidade de imagens ponderadas tanto em T1 quanto em
T2W, Os papéis da RM sdo determinar e descrever a extensdo do
tumor e o envolvimento dos tecidos moles ao redor™. O realce pelo
contraste gadolineo é variavel V.

O suprimento vascular e o envolvimento de tecidos
moles adjacentes sdo fatores importantes no tratamento do
osteoblastoma™. Esses tumores sdo altamente vasculares, assim
mudancas parecidas com cistos Gsseos aneurismaticos secundarios
podem ocorrer e causar dilema diagnostico®.

Osteoblastomas agressivos t€m os seguintes marcadores
histopatologicos® 7

* presenca de grandes osteoblastos epitelioides envolvendo as
trabéculas osseas;

* presenca de um ntiimero moderado de figuras mitdticas;
* invasdo Gssea e das partes moles adjacentes.

A excisao completa reduz as chances de recorréncia e a
probabilidade de conversdo maligna™>®. Tumores irressecdveis,
excisoes incompletas, tumor com histologias agressivas e
tumores recorrentes podem receber terapia adjuvante®. A taxa de
recorréncia no osteoblastoma, em geral, € cerca de 10% apds o
tratamento® . Com osteoblastomas agressivos, € de 50% .
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Cisto 0sseo aneurismatico

0 cisto 0sseo aneurismdtico tem alta propensdo a recorréncia,
desenvolvendo fraturas, com etiologia e patofisiologia ainda
nio esclarecidas® ©. E um cisto fibroso com aparéncia de
tumor, repleto de sangue, que pode aparecer em qualquer 0sso,
expandindo-o, sendo vértebras e joelhos os lugares de ocorréncia
mais comuns ™.

A localizagio no osso occipital é muito rara — s6 16 casos
de cistos dsseos aneurismdticos occipitais foram descritos na
literatura®. Geralmente se apresenta como uma massa no couro
cabeludo, mas pode se apresentar como uma lesao, ocupando um
espago intracraniano ou hemorragia cerebral®.

Em somente um terco dos casos, a lesdo original €
identificada®. O tumor de células gigantes € a lesdo precursora
mais comum (19%-39%), seguida do blastoma, do angioma e do
condroblastoma® .,

Caracteristicas radiograficas do cisto 0sseo aneurismatico®:
* 0 cortex € erodido a uma margem fina;

* 2 natureza expansiva da lesdo geralmente se reflete em
aparéncia expansiva ou “bolha de sabo”;

* localizado excentricamente na metafise;
* aparéncia osteolitica;
* 0 peridsteo é elevado.

A TC e 2 RM mostram cisto multilocular® — o conteddo é
parcialmente cistico e parcialmente sélido (o que fica mais claro
com o contraste) com a presenca de niveis de fluido — na maioria
dos casos®®?. A ndo homogeneidade da lesdo pode ser confirmada
pela RM, ja que essa técnica evidencia os septos e a variabilidade
do desarranjo dos produtos sanguineos®?. O nivel dos fluidos
sanguineos € a marca do cisto 0sseo aneurismatico; embora este
nao seja um achado especifico, ja que tem sido relatado em outros
tumores”.

A lesdo primaria identificada determina que o plano de
tratamento mais comum seja a curetagem/enxerto Gsseo, com
20%-40% de taxa de recorréncia — as taxas de recorréncia relatadas
variam de 20%-70% com a ressec¢do incompleta®.

Osteoblastoma com cisto dsseo aneurismatico
secundario

A associacdo do osteoblastoma com cisto dsseo aneurismatico
é bastante rara na populacio em geral®. Alteraces secunddrias
consistentes com cisto Gsseo aneurismatico ocorrem em 10% de
todos os osteoblastomas”. Existem varios casos relatados dessa
associacdo em locais incomuns, como: fossa craniana posterior,
cranio, seio etmoidal, ramo mandibular, condilo e sacro®®.
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Aresseccio incompleta tem alta taxa de recorréncia. A melhor
chance de cura e baixa taxa de recorréncia € a completa excisdo
do tumor, sendo o seguimento de longo prazo uma precaucio
necessria contra sua recorréncia®. A TC € mais eficaz em
identificar a localizacdo da lesdo, extensdo da destruicio Gssea
e envolvimento da complexa anatomia circundante, mas a RM
permite a visualizacio do impacto nos tecidos moles adjacentes™.

Somente trés casos descrevendo cisto 0sseo aneurismatico
secunddrio em um osteoblastoma de cranio podem ser encontrados
na literatura médica®.
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CONCLUSAO
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