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Resumo

Abstract

Linfoma é6sseo primario € uma neoplasia rara, apresentando-se com dor, massa palpavel e fratura patolégica ou, ainda, como achado
incidental em exames de imagem. E definido por tumor medular 6sseo com auséncia de acometimento de outros sitios por pelo
menos seis meses, sendo confirmado por bidpsia e avaliagao imuno-histoquimica. As caracteristicas de imagem sao inespecificas,
mas alguns achados, quando associados a outros aspectos clinicoepidemiolégicos, podem ajudar e aumentar o nivel de suspeigao
para esta entidade. Lesao éssea com componentes de partes moles e relativa preservacao cortical maior que a esperada confi-
gura uma das principais caracteristicas de linfoma 6sseo primario. A ressonancia magnética € o melhor método de imagem para
avaliar a extensao da lesao 6ssea para os compartimentos de partes moles, enquanto a tomografia computadorizada avalia com
detalhes a cortical 6ssea, sendo também uma ferramenta importante para orientacéo de bidpsias. Outras modalidades de imagem
também sao discutidas, como radiografia, ultrassonografia, cintilografia 6ssea e tomografia por emissao de pdsitrons/tomografia
computadorizada. O objetivo deste trabalho € descrever os achados mais frequentes nos diferentes métodos de imagem utilizados
em pacientes com linfoma 6sseo primario com diagnéstico confirmado em um centro oncolégico de referéncia.

Unitermos: Neoplasias 6sseas/diagnéstico por imagem; Linfoma/patologia; Radiologia; Ressonancia magnética.

Primary bone lymphoma is a rare neoplasm that can initially present as local pain, a palpable mass, and pathologic fracture. It can
also be discovered as an incidental finding on an imaging examination. It is defined as a bone marrow tumor with no involvement
of other sites, lasting at least six months. The diagnosis is confirmed by biopsy and immunohistochemical analysis. Although the
imaging characteristics are nonspecific, there are certain findings that, when correlated with clinical and epidemiological aspects,
can increase the level of suspicion of primary bone lymphoma. The classic imaging aspect is a bone lesion with a soft-tissue com-
ponent that preserves the cortical layer more than would be expected given the invasive nature of the lesion. Magnetic resonance
imaging is the best imaging method to evaluate the extent of involvement of adjacent compartments, whereas computed tomogra-
phy depicts the cortical layer in greater detail, as well as being an important tool for biopsy guidance. Other imaging modalities are
also discussed, such as X-ray, ultrasound, bone scintigraphy, and positron emission tomography/computed tomography. The aim of
this paper is to describe the most common findings obtained with the various imaging methods used in patients with a confirmed
diagnosis of primary bone lymphoma.

Keywords: Bone neoplasms/diagnostic imaging; Lymphoma/pathology; Radiology; Magnetic resonance imaging.

INTRODUCAO

O linfoma 6sseo primério (LOP) é uma doenca rara,
responsavel por cerca de 3—-7% de todas as neoplasias 6s-
seas primdrias, aproximadamente 5% dos linfomas extrano-
dais e menos que 1% de todos os linfomas nao Hodgkin
sendo o linfoma difuso de grandes células B o mais co-
mum' =¥, Sio extremamente raros na populacdo pediatrica
e adulta jovem

Os critérios para o diagnéstico dessa entidade sdo am-

meses ap6s o diagnéstico de LOP; ¢) o diagnéstico deve
ser confirmado por patologia e imuno-histoquimica; d) os
linfomas malignos, com excec¢do do LOP e do linfoma se-
cundario do osso, devem ser excluidos'".

1,2, As lesdes linfomatosas 6sseas ocorrem mais frequente-

M sendo o femur o local mais acome-

®) apesar de haver grande

mente na metadiafise
tido, seguido por tibia e timero
@, divergéncia na literatura entre envolvimento apendicular

versus axial, principalmente em estudos japoneses>®. Ou-

plamente aceitos e incluem: a) local primdrio de origem do
tumor na medula éssea, sem outro sitio indicando a exis-
téncia da lesdo no exame fisico ou de imagem; b) auséncia
de identificacdo de linfoma em qualquer outro local seis
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tros locais incluem pelve, cranio e pescoco™®”). Lesdes mul-

tifocais costumam ter envolvimento axial e apendicular®.
Na maioria das séries, o LOP é geralmente diagnosti-

cado em pacientes entre 50 e 70 anos de idade, havendo
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predominancia no sexo masculino®®. Clinicamente, se ma-
nifestam por dor local, massa palpavel, fratura patolégica,
e alguns pacientes ainda podem evoluir com sintomas B
(febre, sudorese noturna e perda ponderal).

A apresentacdo clinica e os achados de imagem ndo
sdo especificos, com amplo espectro de diagnésticos dife-
renciais possiveis, incluindo sarcoma de Ewing, osteossar-
coma, condrossarcoma, metdstases e histiocitose de célu-
las de Langerhans®, no entanto, a avaliacio minuciosa de
padroes radiolégicos especificos pode aumentar o nivel de
suspeicdo para LOP antes da bidpsia tecidual.

O objetivo deste trabalho é descrever os achados mais
frequentes nos diferentes métodos de imagem utilizados
em pacientes com LOP.

CARACTERISTICAS GERAIS POR IMAGEM

LOP é uma neoplasia com origem na medular 6ssea,
apresenta padrido de imagem bastante varidvel, com acha-
dos que podem sobrepor a numerosas causas ndo neo-
plasicas, além de neoplasias benignas ou malignas. Uma
caracteristica marcante e frequente é de massa de tecido
mole muito maior do que seria de esperar, dado o grau
de destruicdo Gssea cortical. Em outras palavras, exten-
sdo para partes moles com relativa preservacdo da cortical
pode ser tipica de LOP*?. Tem sido sugerido que esse
padrio resulte de dissemina¢do de pequenas células tumo-
rais azuis e redondas pelo osso cortical através dos canais
vasculares de Volkmann e Havers para os tecidos moles
circundantes, em vez de uma franca ruptura cortical ",

RADIOGRAFIA

A radiografia simples é empregada como avalia¢do
inicial da queixa clinica, podendo mostrar achados que
merecam investigacdo adicional. Nesse contexto clinico,
a aparéncia radioldgica de um linfoma 6sseo pode ser nor-
mal ou com discretas alteracdes texturais medulares" (Fi-
gura 1). A maioria dos relatos de LOP descreve um padrio

Figura 1. Paciente do sexo masculino, 36 anos, com dor espontanea no ombro
sem melhora com uso de analgésicos. Radiografia em anteroposterior (A) do
ombro demonstra alteragao textura na metaepifise proximal do imero. RM se-
quéncia T1 (B) mostra acometimento medular da metadiafise e epifise umeral.
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Figura 2. Paciente do sexo masculino, 22 anos, apresentando dor intermitente
no joelho direito e progressiva limitagao das atividades diarias. Radiografias
simples da perna (anteroposterior e perfil) demonstram lesao intramedular
mista, predominantemente osteolitica, na metadiafise proximal da tibia, com
padrao “roido de traca” e zona de transicao larga (circulo), associado a discre-
tas irregularidades e areas de descontinuidade cortical (seta).

osteolitico de destruicdo Gssea permeativo com zona de
transicdo larga ou “roido de traca” (Figura 2), e uma rea-
¢do periosteal comumente descrita com aspecto lamelar,

multilamelada em “casca de cebola” ou descontinua®.

ULTRASSONOGRAFIA

A ultrassonografia tem especificidade limitada para
diagnosticar e diferenciar lesdes do LOP. Sua principal
funcio fica reservada para orientacio e realizacio de pun-
¢d0 ou bidpsia percutidnea em tumores 6sseos que cursam
com massa de tecidos moles extradssea associada (Figura
3). A ultrassonografia pode ser usada em adicio 2 RM
quando artefatos de suscetibilidade secundarios impedem
a avaliacio de dreas especificas®.

TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA

A tomografia computadorizada (TC), além de ser mé-
todo muito utilizado para as biépsias nos casos de tumores
6sseos (Figura 4), também é um excelente método para
delinear a destruicdo cortical. Mesmo que as demais ca-
racteristicas identificadas sejam inespecificas, o diagnds-
tico de LOP deve ser considerado sempre que se observar
uma grande massa de tecido mole e atenuacdo medular
anormal sem que haja uma destruicdo cortical extensa
proporcional ao volume de lesdo extraéssea®.

CINTILOGRAFIA OSSEA

A cintilografia 6ssea com radionuclideos (cintilografia
com *’™Tc) geralmente é inespecifica, mas ajuda a detec-
tar qualquer drea ativa no esqueleto, determinando se o
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Figura 3. Paciente do sexo
masculino, 30 anos, com dor
no braco esquerdo e sintomas
B, submetido a bidpsia do com-
ponente de partes moles apoés
bidpsia dssea inconclusiva. Es-
tudo por ultrassom delimita as
dimensdes do componente de
partes moles (asteriscos) e mos-
tra o trajeto da agulha da bi6p-
sia até o componente tumoral. A
seta amarela identifica a cortical
6ssea relacionada ao tumor ex-
traésseo e a seta branca indica
a agulha de biépsia.

Figura 4. Mesmo paciente da
Figura 1. Exame de RM em T1
pbs-contraste (A) revela lesdo
infiltrativa na cabeca umeral. TC
do umero (B) utilizada para guiar
biépsia percutanea.

tumor est4 latente ou em atividade”. Nos casos de LOP,
demonstra captacdo aumentada de tracador em 98% dos
pacientes, com atividade marcadamente aumentada em
64% 710,

PET/CT

A PET/CT apresenta maior especificidade e sensibili-
dade que a cintilografia ¢ssea convencional na identifica-
¢do da infiltracio linfomatosa do esqueleto”. O LOP ge-
ralmente apresenta-se como uma lesdo hipermetabélica no
exame com fluordesoxiglicose (Figura 5). No acompanha-
mento de pacientes com LOP, a PET/CT é uma ferramenta
importante para avaliar a presenca de lesdo vidvel, sendo
utilizada inclusive para definir a resposta terapéutica. Mui-
tas vezes, alteraces pds-terapéuticas como necrose tumo-
ral, tecido de granula¢do e/ou fibrose sio dificeis de serem
distinguidas de lesdo tumoral remanescente nos exames de
TC e/ou ressonancia magnética (RM). Nesse contexto, a
presenca ou auséncia de captacdo do radiomarcador em
um exame de PET/CT ajuda a definir com mais precisdo a
natureza do tecido remanescente.
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RM

A RM, pelo excelente contraste de partes moles entre

tecidos e compartimentos, demonstra bem a rela¢do com
estruturas neurovasculares e mostra a extensdo medular
6ssea, o tamanho e o volume da lesdo. Permite a carac-
terizacdo tecidual pela avaliacdo de intensidades de sinal
com diferentes sequéncias de pulso, as caracteristicas de
realce pelo meio de contraste e a intensidade de restri¢do
a difusao™.

As sequéncias ponderadas em T1 demonstram éreas
de baixa intensidade de sinal, sendo, geralmente, a me-
lhor sequéncia para identificar altera¢des do conteido
medular. Nas sequéncias ponderadas em T2 observa-se
sinal intermedidrio (Figura 6), na qual o edema peritu-
moral e a alteracdo reativa da medula podem produzir si-
nal elevado, mas varidvel de acordo com o grau de fibrose
existente!"™, Mostram realce variado pelo meio de con-
traste e, de acordo com sua celularidade, relativamente
alta, os LOPs exibem difusio restrita com baixo valor de
coeficiente de difusdo aparente nas sequéncias pondera-

das em difusio™.
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-

Figura 5. Exames de PET/CT antes (A) e apds quimioterapia (B) do mesmo paciente da Figura 3. Observar resposta completa apds tratamento quimioterapico,
com resolucéo da captagao do radiofarmaco.

Figura 6. Mesmo paciente das Figuras 3 e 5. Imagens axiais de RM ponderadas em T1 (A) e T1 pds-contraste (B) demonstram defeito na cortical anterior (seta
amarela) comunicando lesao intramedular com seu componente de partes moles (seta branca), representando extensao do tumor através dos canais vasculares/

vasculoneurais.
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Figura 7. Mesmo paciente da Figura 2. Imagens de RM (em planos e cortes diferentes) demonstrando lesdo 6ssea intramedular infiltrativa localizada na metadia-
fise da tibia proximal, mal delimitada, com baixo sinal em T1, alto sinal em T2 e realce heterogéneo pelo meio de contraste. Nota-se envolvimento de partes moles
na regiao posteromedial (seta vermelha), com relativa preservagao cortical quando se leva em consideracdo a extensao extradéssea (seta amarela).

Por fim, a RM se configura como o melhor método
de imagem para avaliar a extensdo da lesdo Gssea para os
compartimentos de partes moles e o grau do comprome-
timento cortical, que geralmente se encontra preservado,
em virtude do padrido de penetragido cortical permeativo

(Figura 7).

CONCLUSAO

Embora o LOP seja uma entidade rara e seu diagnds-
tico final seja realizado por meio de andlise anatomopa-
tolégica e imuno-histoquimica, a avalia¢do radioldgica é
importante para diagnéstico precoce nas descobertas inci-
dentais, orientacdo de bidpsia, estadiamento, avaliacio de
comprometimento locorregional, assim como seguimento
e avaliacdo de resposta.

Uma vez que ndo hé caracteristicas de imagens espe-
cificas, o conhecimento clinicoepidemiolégico, evolutivo
e de imagem auxiliam no direcionamento do diagnéstico
diferencial de LOP, e para isso contamos com um arsenal
de métodos de imagem que os radiologistas e médicos ge-
rais devem estar cientes, tanto na interpretacdo como na
indicacdo mais adequada de cada modalidade.

[)ev |
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