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A rare case of pneumothorax: metastatic adamantinoma
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Resumo

Descrevem-se dois casos de metastases pulmonares de adamantinoma de ossos longos, o qual ¢ uma neoplasia éssea de baixo grau que
raramente metastatiza. Nos dois casos a apresentacdo clinica das metastases se deu por pneumotdrax espontdneo secundario a escavacio
tumoral, fendmeno descrito em apenas trés dos trabalhos consultados na literatura. Sdo descritos os achados clinicos, radiolégicos e anato-
mopatoldgicos, bem como os procedimentos adotados nos dois casos.

Descritores: Adamantinoma; Pneumotdérax; Metéastase neoplésica; Registros médicos.

Abstract

Here, we describe two cases of lung metastasis of adamantinoma of long bones, a low-grade bone neoplasm that rarely metastasizes. In
both cases, the clinical presentation of the metastases was characterized by spontaneous pneumothorax secondary to tumor cavitation, a
phenomenon described in only three of the studies reviewed in the literature. Clinical, radiological, and anatomopathological findings, as
well as the procedures adopted in the two cases, are described.

Keywords: Adamantinoma; Pneumothorax; Neoplasm metastasis; Medical records.

Introducio Relato de casos

0 adamantinoma é um tumor raro que ocorre em 0ssos
longos, e estima-se que seja responsavel por 0,1 a 0,5%
de todos os tumores 6sseos primarios.) Possui esse nome
pela sua semelhanga histologica com o tumor de mandibula
(ameloblastoma).

Trata-se de uma neoplasia de baixo grau que apresenta
evolucdo indolente, ¢ localmente agressiva e raramente
metastatiza. Os locais mais comumente acometidos secun-
dariamente sdo os pulmdes, os linfonodos e 0s 0ssos.
Quando presente nos pulmdes, pode ocorrer hemoptise.

Caso 1

Individuo do sexo masculino, 26 anos, branco, com
historia de trauma local, apresentou, ha oito meses, quadro
de aumento do volume da perna esquerda acompanhado
por dor. Ao exame radiografico da perna, mostrava lesdo
tumoral osteolitica na diafise tibial, sendo que, apds o diag-
nostico, se optou pela realizacdo de resseccdo do tumor
com margem histoldgica livre. Apos sete anos, o paciente
evoluiu com recidiva local, sendo entéo realizada a ampu-

Embora casos de pneumotdrax secundario a outros
tumores metastaticos ja tenham sido descritos, encon-
tram-se, mna literatura, apenas trés referéncias sobre
pneumotdrax espontaneo tendo como etiologia o adaman-
tinoma metastatico pulmonar.®>¥ A seguir, sdo descritos
dois casos seqguidos pelos autores.

tacdo infrapatelar do membro acometido. Apds trés anos,
apresentou quadro de dispnéia aos médios esforcos, sendo
que, nesse momento, diagnosticou-se pneumotorax a direita
e encontraram-se imagens nodulares, algumas cisticas, em
ambos os pulmdes (Figura 1). Essas imagens posterior-
mente mostraram-se como metastases de adamantinoma
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no pulméio, e optou-se pela realizacdo de drenagem
pleural sequida de metastasectomia por bitoraco-
tomia seqliencial, com exérese de 5 nddulos a direta
e 3 a esquerda. O paciente teve alta apos trés dias e
permaneceu em acompanhamento ambulatorial.

Caso 2

Individuo do sexo masculino, 55 anos, branco,
ex-tabagista (25 macos-ano), com histdria de trauma
local, apresentou, ha dois anos, aumento progres-
sivo da regido tibial direita acompanhado por dor. O
exame radioldgico evidenciou imagem semelhante a
do caso anterior na regido diafisaria distal da tibia
direita. Apos o diagnostico por biopsia de conge-
lacdo, optou-se pela realizacdo de resseccdo local
com margem histologica livre. Apos dois anos, o
paciente evoluiu com recidiva local, sendo nesse
momento realizada a amputacio infrapatelar.

Apos dois anos, o paciente foi enviado ao nosso
ambulatério com exames de imagem mostrando
alteracdes cisticas, nddulos e pneumotorax de médio
volume a direita. Optou-se por drenagem pleural
com expansdo total do pulméo e retirada do dreno.
Além disso, realizou-se prova de funcdo pulmonar,
a qual mostrou grave distirbio obstrutivo (volume
expiratdrio forcado no primeiro segundo de 37% e
capacidade vital forcada de 50% do valor predito).
Vinte dias ap0s a retirada do dreno, o paciente apre-
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sentou um novo episodio de pneumotorax a direita
(Figura 2), e, nesse momento, optou-se pela reali-
zacdo de drenagem pleural seguida de expansio
de pleurodese em razdo da impossibilidade de se
ressecar todas as metdstases, ja que isso envolveria
uma grande resseccdo de parénquima pulmonar em
um paciente com baixa reserva pulmonar. Apds oito
meses, o paciente apresentou quadro de escarro
sanguinolento, culminando em hemoptise de médio
volume, que tanto a broncoscopia como a arte-
riografia mostraram originar-se no bronquio lobar
superior esquerdo (metastase escavada), e ndo houve
sucesso na contencdo do sangramento por esses
métodos. Optou-se pela realizacdo de lobectomia
superior esquerda associada a resseccdo de duas
metastases localizadas em lobo inferior esquerdo
(Figura 3). O paciente recebeu alta apds seis dias e
permaneceu em acompanhamento ambulatorial.

Discusséo

Fisher,® pela analogia microscépica com o
adamantinoma de mandibula (ameloblastoma),

batizou esta neoplasia que acomete preferencial-
mente a tibia (70%), a fibula, o fémur e a ulna,
podendoacometertambémoumero ouascostelas,®'?
com o nome de adamantinoma de ossos longos.
Apresenta-se geralmente como um tumor unico
situado na diafise ossea.

Figura 1 - Radiografia e tomografia de torax referentes ao primeiro caso. Notam-se pneumotdrax espontaneo e varios
nodulos periféricos, alguns dos quais, mais tarde, mostraram-se escavados, revelando tratar-se de um adamantinoma

metastatico.
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Figura 2 - Radiografia e tomografia de tdérax referentes ao sequndo caso. Podem-se visualizar uma imagem cistica a

direita, um nodulo a esquerda e pneumotdrax bilateral.

Ocorre mais comumente apds a maturidade do
esqueleto, por volta dos 20 aos 50 anos, e apre-
senta predilecio pelo género masculino, sendo mais
agressivo nesse tipo de paciente.”)

Em nossos pacientes, isso ficou demonstrado
pela reincidéncia local e pelas metastases pulmo-
nares. A taxa de recidiva local é de 18,6% em dez
anos.®

A apresentacdo clinica faz-se por aumento volu-
métrico progressivo acompanhado por dor local,
sendo comum a historia de trauma pregresso.”
Em nossos dois casos, os sintomas eram frustos e
eram associados a histéria de trauma local, o que
postergou a ida do doente ao servico médico.

Em radiografias convencionais, o tumor 6sseo
¢ Uunico e alongado, com maior eixo paralelo ao
osso afetado, bordas irregulares, limites impre-
cisos e focos osteoliticos entremeados por esclerose
reacional sem reacdo periosteal, e, ndo raramente,
apresenta cistos.!">'? Em nossos casos, as radiogra-
fias mostraram tumores insuflados e osteoliticos
localizados nas diéfises tibiais. No sequndo caso foi
solicitada uma ressondncia magnética de perna em
razdo da suspeita de invasdo de partes moles, a qual
néo ficou evidenciada, sendo que o tumor mostrava
baixo sinal em T1 e alto sinal em T2.

Como parte do estadiamento, deve ser realizada
uma cintilografia 6ssea de corpo inteiro a procura
de hipercaptacio de radiofarmaco com o objetivo
de identificar possiveis metastases.

Quanto a anatomia patologica, o exame macros-
copico revela um tumor denso, réseo e com areas de
aspecto fibroso entremeado por consisténcia dssea.
Notam-se cavidades cisticas de tamanho variado.
Histologicamente, apresenta-se como uma neoplasia
bifasica, ou seja, ha um componente epitelidide cons-
tituido por células estreladas, que sdo fortemente
positivas para ceratina & imunohistoquimica,® e
um componente estromal constituido por prolife-
racdo fibrosa com traves ostedides irregularmente
mineralizadas e células, com caracteristicas de
miofibroblastos, com positividade para marcadores
de musculo liso, como a actina¥ (Figura 3).

As metastases pulmonares mostram-se extre-
mamente semelhantes aos tumores primarios
e tém como diagndstico diferencial a displasia
osteofibrosa.

A ocorréncia de doenca metastatica ¢ rara
(10-15%) e, quando se da, é de forma tardia,
podendo acontecer até dez anos apos a deteccdo
do tumor primario.">'® Nos casos descritos acima,
os pacientes desenvolveram metastases pulmonares,
as quais se apresentaram na forma de pneumotoérax
espontaneo, dois anos apos o tratamento do tumor
primario. Durante os atos cirurgicos, notou-se que
as metastases acometiam a pleura visceral, com a
formacdo de lesdes cisticas rotas que provavelmente
foram a etiologia dos pneumotdrax.(-?

0O tratamento do tumor primario se faz por
resseccdo local ampliada com margens livres.
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Figura 3 - Produto de lobectomia superior esquerda e de nodulectomias em lobo inferior esquerdo. a) Podem ser
visualizados tumores densos com consisténcia dssea; b) escavagdo e foco de sangramento no tumor do lobo superior,
sendo essa a causa da hemoptise; c) histologia mostrando neoplasia metastatica periférica a um bronquiolo, H&E
100x; e d) neoplasia bifasica com células epitelidides e componente estromal ostedide-adamantinoma metastatico,

H&E 200x.

Trata-se de uma neoplasia altamente radioresis-
tente, e ndo ha, no momento, quimioterapia eficaz
no controle do tumor. A metastasectomia pulmonar
deve ser realizada sempre que a doenca primaria
estiver controlada, o performance status do paciente
for bom e a prova de funcdo pulmonar for satisfa-
toria.(”1® A ressecciio de todas as metastases deve
ser tentada a todo custo, e devem ser realizadas
resseccdes em cunha.

Acreditamos que, por se tratar de um tumor
de crescimento lento, possa haver um poten-
cial efeito benéfico no uso de metastasectomias
parciais, principalmente nos casos de metdstases
mais centrais, com intuito paliativo, para retardo
de complicacdes como atelectasias obstrutivas ou
hemoptises, sendo essas condutas de excecdo por
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nos defendidas, e aplicaveis aos casos relatados,
principalmente por ndo haver terapia alternativa a
cirurgia.”®

Quanto ao prognostico, a literatura diz que
a média de sobrevivéncia com enfermidade
metastatica é de doze anos, e os fatores sexo
masculino, intervalo livre de doenca (entre o tumor
priméario e o tumor metastatico) menor que um
ano e reincidéncia local relacionam-se com pior
progndstico.”

Concluimos que o adamantinoma ¢ uma
neoplasia rara que apresenta crescimento lento e
baixo potencial metastatico-com tropismo pelos
pulmdes nos casos aqui apresentados-e que pode
se manifestar como pneumotorax. O seu tratamento
deve ser exclusivamente cirdrgico.



Caso raro de pneumotodrax: adamantinoma metastatico

Referéncias

. Winter WG Jr.

. Gebhardt MC, Lord FC, Rosenberg AE, Mankin HJ. The

treatment of adamantinoma of the tibia by wide resection
and allograft bone transplantation. J Bone Joint Surg Am.
1987,69(8):1177-88.

. Naji AF, Murphy JA, Stasney RJ, Neville WE, Chrenka P.

So-called adamantinoma of long bones. J Bone Joint Surg
Am. 1964;46:151-8.

Spontaneous pneumothorax heralding
metastasis of admantinoma of the tibia. Report of two cases.
J Bone Joint Surg Am. 1976;58(3):416-7.

. Altmannsberger M, Poppe H, Schauer A. An unusual case

of adamantinoma of long bones. J Cancer Res Clin Oncol.
1982;104(3):315-20.

. Fischer B. Uber ein primares Adamantinom der Tibia.

Frankfurt Zeitschr f Path. 1913;12: 422-41.

. Surana SS, Mogra NK, Dube MK, Dhruva AK. Adamantinoma

of tibia (a case report). J Postgrad Med. 1985;31(1):57-8.

. Filippou DX, Papadopoulos V, Kiparidou E, Demertzis NT.

Adamantinoma of tibia: a case of late local recurrence along
with lung metastases. J Postgrad Med. 2003;49(1):75-7.

. Qureshi AA, Shott S, Mallin BA, Gitelis S. Current trends

in the management of adamantinoma of long bones. An
international study. J Bone Joint Surg Am. 2000;82-
A(8):1122-31.

. Préspero JD, Bartolomei B, Cabello CJM, Ferreira FS,

Pedroso RB. Adamantinoma da Tibia. Rev. Paulista Méd.
1969;76:383.- nio achei...

. Donner R, Dikland R. Adamantinoma of the tibia. A long-

standing case with unusual histological features. J Bone
Joint Surg Br. 1966;48(1):138-44.

. Keeney GL, Unni

. Maki

429

KK, Beabout JW, Pritchard DJ.
Adamantinoma of long bones. A clinicopathologic study of
85 cases. Cancer. 1989;64(3):730-7.

. Plump D, Haponik EF, Katz RS, Tipton-Donovan A. Primary

adamantinoma of rib: thoracic manifestations of a rare bone
tumor. South Med J. 1986;79(3):352-5.

. Maki M, Saitoh K, Kaneko Y, Fukayama M, Morohoshi T.

Expression of cytokeratin 1, 5, 14, 19 and transforming
growth factors-betal, beta2, beta3 in osteofibrous dysplasia
and adamantinoma: A possible association of transforming
growth factor-beta with basal cell phenotype promotion.
Pathol Int. 2000;50(10):801-7.

M, Athanasou N. Osteofibrous dysplasia
adamantinoma: correlation of proto-oncogene product and
matrix protein expression. Hum Pathol. 2004;35(1):69-74.

and

. Van Schoor JX, Vallaeys JH, Joos GF, Roels HJ, Pauwels

RA, Van Der Straeten ME. Adamantinoma of the tibia
with pulmonary metastases and hypercalcemia. Chest.
1991;100(1):279-81.

. De Keyser F, Vansteenkiste J, Van Den Brande P, Demedts

M, Van de Woestijne KP. Pulmonary metastases of a tibia
adamantinoma. Case report and review of the literature.
Acta Clin Belg. 1990;45(1):31-3.

. Rusch VW. Metastatic Neoplasms to the Lung: Introduction.

Seminars in Thoracic and Cardiovascular Surgery.

2002;14:2-3.

. Pastorino U. History of the surgical management of

pulmonary metastases and development of the International
Registry. Semin Thorac Cardiovasc Surg. 2002;14(1):18-28.

J Bras Pneumol. 2008;34(6):425-429



