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RESUMO

Objetivos: Estudar retrospectivamente 18 casos
de pacientes com adamantinoma de ossos longos,
todos localizados na tibia; ressaltar a importincia
da bidpsia e a correlacao com métodos de imagem
para diagnéstico diferencial com osteofibrodispla-
sia e displasia fibrosa; tecer consideracoes sobre a
natureza do adamantinoma de ossos longos, cujo
nome deve-se a analogia histolégica com o adaman-
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tinoma (ameloblastoma) da mandibula. Métodos:
Foram analisados o quadro clinico, imagens e exa-
mes anatomopatologicos complementados com imu-
nohistoquimica e a evolucdo dos pacientes. Todos
foram submetidos a tratamento cirtdrgico, 17 com
“tibializacdo” da fibula e os demais com amputa-
¢a0. Resultados: A evolugio pos-cirirgica mostrou-
se imprevisivel e nao relacionada com os aspectos
clinicos ou histopatologicos. Dois pacientes evolui-
ram com metastases pulmonares e morreram. Seis
nao tiveram recidivas ou metastases e estao clini-
camente curados. Os demais, apo6s alta hospitalar
nao retornaram a consulta. Conclusées: Trata-se de
rara neoplasia constituida por estruturas epiteliais
e mesenquimais que devem ser diagnosticadas com
precisao, antes de qualquer procedimento. O tra-
tamento € cirurgico com ressec¢io do tumor com
boa margem oncolégica. O comportamento biold-
gico é variavel e imprevisivel.

Descritores — Adamantinoma; Tibia/patologia; Displasia fi-

brosa 6ssea/diagnéstico; Diagndstico diferen-
cial; Diagnéstico por imagem

ABSTRACT

Objective: To make a retrospective study of 18 cases
of patients with adamantinoma of the long bone, all of
them located in the tibia; to point to the relevance of
biopsy and the correlation with imaging methods in
order to have a differential diagnosis with
osteofibrous dysplasia and fibrous dysplasia; to
comment on the nature of long bone adamantinoma,
whose name is due to the histological analogy with
the adamantinoma (ameloblastoma) of the jaw.
Methods: A review was made of the clinical
condition, images, and anatomopathological exams
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supplemented with immunohistochemical essays, and
the evolution of the patients. All of them were
submitted  to  surgical treatment, 17  with
“tibialization” of the fibula and the others with
amputation. Results: The post-surgical evolution
showed to be unpredictable and not related to clinical
or histopathological aspects. Two patients had an
evolution with lung metastasis and died. Six did not
present recurrent disease or metastases, and are
clinically cured. The others, after being released from
hospital, did not return for  consultation.
Conclusions: This is a rare neoplasia made of
epithelial and mesenchymal structures that must be
accurately diagnosed before any procedure is
attempted. Treatment is surgical, with tumor resection
with a good oncologic margin. The biological
behavior is varied and unpredictable.

Keywords — Adamantinoma; Tibia/pathology; Fibrous
dysplasia of bone; Diagnosis, differential;
Diagnostic imaging

INTRODUCAO

O adamantinoma de ossos longos € rara neoplasia
intra-Gssea, na grande maioria dos casos localizada na
diafise da tibia e, por isso, também conhecida como
“adamantinoma da tibia”V. Outras localizagdes me-
nos comuns tém sido relatadas. E tumor maligno bifa-
sico, composto por estruturas epiteliais e mesenqui-
mais, de baixo grau?.

Descrito por Fischer, em 1913, deve seu nome a ana-
logia histolégica com o adamantinoma mandibular®.
Atualmente nomeado ameloblastoma, origina-se dos
ameloblastos, células do esboco do 6rgdo do esmalte
dentario.

A histogénese das células do adamantinoma de os-
sos longos sempre foi considerada obscura. Embora
na maioria das vezes se admita sua natureza epitelial,
alguns autores insistiam em consideri-las de natureza
vascular®. Com o advento da imunohistoquimica, estd
estabelecido que sdo células epiteliais, embora ainda
de origem desconhecida®®. A semelhanca histol6gi-
ca com o tumor mandibular ndo permite considerar
qualquer relagdo de uma com a outra neoplasia>®. A
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possivel relacdo com a osteofibrodisplasia, de ocor-
réncia exclusiva na cortical 0ssea, ainda € alvo de dis-
cussao”"19, Esta possibilidade ¢ remota. O diagnosti-
co diferencial entre um e outro processo, pela conduta
cirtirgica a ser adotada, deve sempre ser cogitado. A
osteofibrodisplasia apresenta boa evolucdo pds-ope-
ratoria, sem sinais de malignidade, como ocorre na
maioria dos casos de adamantinoma‘-”.

O adamantinoma de ossos longos acomete princi-
palmente adultos e as manifestagdes clinicas mais co-
muns sao dor, aumento de volume e/ou deformidade pro-
gressiva no local acometido">!). Raramente esta neo-
plasia € descrita em criangas ou em adolescentes!?19.

Por tratar-se de neoplasia que apresenta aspectos
clinicos, de imagem, anatomopatoldgicos, terapéuti-
cos e evolutivos peculiares, como também pela impor-
tancia dos diagnoésticos diferenciais, apresentamos o
resultado do estudo dos casos de pacientes do Regis-
tro de Patologia Ossea do Departamento de Ciéncias
Patologicas da Faculdade de Medicina da Santa Casa
de Sdo Paulo, a fim de contribuir com a casuistica e
cada vez maior conhecimento desta rara neoplasia.

METODOS

Foram estudados, retrospectivamente, os prontuarios
de 18 pacientes, sendo 10 do sexo feminino (55,5%) e
oito do masculino (44,5%). Predominou a raca bran-
ca, com 16 casos. A idade dos pacientes variou de 12 a
60 anos, média de 27 anos. Todos os tumores localiza-
vam-se na diafise de tibia, exceto um tnico, detectado
na metéafise distal (tabela 1).

Todos foram revistos e analisados sob aspectos cli-
nicos, de imagem, exames anatomopatoldgicos com-
plementados com imunohistoquimica, conduta e da-
dos da evolugdo pds-operatdria®. Realizou-se, também,
revisdo bibliografica com propdsito de atualizar as teo-
rias sobre a natureza do tumor e avaliar a experiéncia
de diversos autores quanto a evolug¢do dos pacientes.

A principal queixa foi de dor progressivamente
maior, acompanhada de claudicagdo e, as vezes, de
deformidade do osso comprometido. O tempo de per-
cepcdo do paciente quanto a alteracdo dssea variou de
caso para caso. Alguns pacientes procuraram tratamen-
to dois a trés meses apds o inicio dos sintomas e ou-
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Figura 1 - Adamantinoma de ossos longos. Caso n° 1 - E.M., 36
anos de idade, feminino. Dor e deformidade na perna havia dois
anos, com piora progressiva desde o primeiro atendimento. A)
Radiografias: lesdo na diafise da tibia, com diversos cistos entre-
meados por areas densas. A cortical estd irregular, sem altera-
¢coes do peridsteo. B) Superficie de corte da pega cirurgica: o tu-
mor apresenta cavidades cisticas irregulares entremeadas por
areas densas. Nas extremidades ha tecido 6sseo de aspecto nor-
mal.

tros, ap6s um ano ou mais. Um dos pacientes freqiien-
tou, durante cerca de dois anos, diversos hospitais, que
indicaram amputa¢do da perna, conduta que ndo acei-
tou. Ao ser atendido no Departamento de Ortopedia e
Traumatologia da Santa Casa de Sdo Paulo, concor-
dou com a ressec¢do cirdrgica do tumor, a qual foi
realizada e complementada com tibializa¢ao da fibu-
la, com nitido sucesso. Apds cinco anos de evolucio,
a paciente estava clinicamente curada, com seu mem-
bro inferior conservado.

Exames clinicos e laboratoriais ndo contribuiram
para o diagndstico, o qual somente foi confirmado por
acurado exame anatomopatoldgico.

O aspecto das imagens radiograficas variou de caso
para caso, mas em geral evidenciou lesdo central ao

Figura 2 - Adamantinoma de ossos longos. Caso n° 10 - M.F.S.,
33 anos de idade. Deformidade metadiafisaria proximal da tibia
por tumor que apresenta areas de ostedlise que se alternam com
outras densas de aspecto reacional, sem alteragdes periosteais.

longo da diéfise da tibia (figuras 1 e 2), com deformi-
dade e alternancia de ostedlise com dreas de conden-
sacdo reacional do 0sso, as vezes com alteragdes cisti-
cas (figura 1). A reacg@o periosteal foi minima em dois
casos, inexistente nos demais. Aspecto de tumor den-
so e homogéneo foi observado em apenas um caso (fi-
gura 3).

O diagnéstico diferencial com a osteofibrodispla-
sia, por métodos de imagem, € feito a partir do fato de
que este processo se restringe a cortical, que se torna
irregular, o que pode ser comprovado por tomografia
computadorizada ou pela ressonancia magnética, que
excluem a invasdo do canal medular (figura 4). O que
distingue a displasia fibrosa € a substituicdo da estru-
tura 6ssea de modo homogéneo, em “vidro fosco”. A
bidpsia nem sempre € eficaz para diagndstico diferen-
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" Figura 3 - Ada-
mantinoma de
ossos longos. Ca-
sone15-M.E.A,,
23 anos de idade,
masculino. A) As-
pecto radiografi-
co: lesado osteoli-
tica na metafise
distal da tibia
com ruptura da
cortical. B) Peca
cirdrgica: a perna
foi amputada
apos recidiva do
tumor ressecado
havia um ano. O
tumor metafisa-
rio tem aspecto
denso e homogé-
neo, pouco usual
nesta neoplasia.

cial, pois, dependendo da 4rea biopsiada, pode haver
absoluta semelhanca histoldgica entre os trés proces-
sos patoldgicos: adamantinoma de ossos longos, dis-
plasia fibrosa e osteofibrodisplasia. A preocupacio,
portanto, deve estar sempre presente, em virtude da
diferenca de conduta terapéutica.

Ao exame macroscopico, o tumor substitui a estru-
tura Ossea da diafise da tibia, com areas densas envol-
vendo focos de ostedlise e formagdes cisticas de ta-
manhos variados. O aspecto macroscopico também as-
semelha-se ao do adamantinoma (ameloblastoma)
mandibular, o que ndo significa qualquer relacdo de
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Figura 4 — Osteofibrodisplasia. 19 anos de idade, masculino. A)
Radiografias: lesao densa e irregular na cortical da diafise da ti-
bia. B) Tomografia computadorizada que evidencia o comprome-
timento cortical do processo.

um tumor com o outro (figura 1). Em apenas um caso,
de localizacao metafisdria, o tumor tinha aspecto s6li-
do, semelhante ao da displasia fibrosa (figura 3). Nao
raramente, hd deformidade 6ssea, com adelgacamen-
to da cortical que, as vezes, se rompe, com escassa ou
nenhuma reagdo periosteal (figura 1).
Microscopicamente, a caracteristica do adamanti-
noma de ossos longos € a presenca dos blocos ou cor-
does de células de aspecto epitelial. Na periferia des-
tes blocos as células dispdem-se em pali¢ada e no cen-
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Figura 5 - Adamantinoma de ossos longos. Aspecto microscépico: blocos ou corddes epiteliais, delimitando microcavidades irregu-
lares circundadas por estroma fibroso. (HE, 40 x, 120 x).

tro sdo estreladas, as vezes circundando espacos mi-
crocisticos ou lacunas irregulares (figura 5). Estas es-
truturas lembram as neoplasias basaldides, como o
carcinoma basocelular e os tumores adamantindides
em geral, principalmente o adamantinoma mandibu-
lar, atualmente designado ameloblastoma. Esta analo-
gia histolégica motivou o nome de adamantinoma ao
tumor de ossos longos. Estes blocos celulares epite-
liais estao circundados por proliferacdo mesenquimal,
fibrosa com traves ostedides, idénticas as da displasia
fibrosa e da osteofibrodisplasia, motivo pelo qual bi6p-
sias nestes locais podem levar a falso diagndstico des-
tas entidades. Nesses casos, mesmo que clinica e ra-
diologicamente houver suspeita de adamantinoma de
ossos longos, o diagndstico somente serd definitivo
ap6s o achado das estruturas epiteliais adamantinéi-
des, as vezes somente identificadas ao exame anato-
mopatoldgico de toda a pega de resseccdo cirdrgica.

RESULTADOS

Confirmado o diagndstico de adamantinoma, os pa-
cientes foram submetidos a tratamento cirtrgico com
indicacdo para resseccdo do tumor com boa margem
oncoldgica. A excecio de um caso, em todos foi reali-
zada ressec¢do do tumor com tibializacdo da fibula.

Os resultados estdo resumidos na tabela 1.

DISCUSSAO

Trata-se de neoplasia rara, cuja natureza epitelial foi
comprovada por métodos de imunohistoquimica. Cor-
responde a cerca de 0,1% a 0,4% dos tumores 6sseos
primarios!-?. Pela semelhanca histoldgica das células
neopldsicas com as do adamantinoma da mandibula,
hoje denominado ameloblastoma por sua origem nos
ameloblastos do 6rgdao do esmalte dentdrio. Embora
reconhecidamente epiteliais, as células que o caracte-
rizam s3o de origem desconhecida'?.

Em geral, € descrito como neoplasia de adultos, mas
ndo sdo raros os casos em criangas e em adolescen-
tes3-19, Em nossa casuistica (tabela 1), a idade variou
de 12 a 60 anos, com mediana de 27 anos. Entre os
pacientes, sete (38%) tinham menos do que 20 anos
de idade. Em cerca de 85% dos casos o tumor locali-
zava-se na tibia. O comprometimento simultdneo da
fibula pode ocorrer em cerca de 10% dos casos!¥. Ra-
ramente € descrito em outros 0ssos, na pelve e arcos
costais!>19, Todos os nossos casos localizavam-se na
tibia.

Clinicamente manifestaram-se dor e deformidade
progressivas no local afetado>!", raramente com his-
téria pregressa de fratura, inexistente em nossos ca-
sos. Os métodos de imagem evidenciam lesdo intra-
Ossea, inicialmente excéntrica, litica, de limites im-
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TABELA 1
Adamantinoma de ossos longos. Casuistica e evolucao
Caso Nome Idade / Sexo Cor Local Evolucao
anos

1 E.M. 36 F B Tibia Tibializagao da fibula. Cura apds cinco anos.

2 M.M. 21 F B Tibia Néo retornou apds a cirurgia.

3 V.C.M. 12 M B Tibia Nao retornou apods a cirurgia.

4 S.M.O.F. 15 F B Tibia Nao retornou ap0ds a cirurgia.

5 M.A.C. 14 F B Tibia Nao retornou apds a cirurgia.

6 J.T.Q. 43 M B Tibia Néo retornou apds a cirurgia.

7 A.M.P.G. 34 F N Tibia Metéstases pulmonares seis meses apds ressecgao tibial — dbito.
8 M.V.S.S. 19 F P Tibia Nao retornou ap0ds a cirurgia.

9 P.M.C. 23 F B Tibia Nao retornou apds a cirurgia.
10 M.F.S. 33 F P Tibia Boa dois anos apds tibializacdo da fibula.
11 W.S.C. 23 M B Tibia Né&o retornou apds a cirurgia.
12 E.M. 60 F B Tibia Boa dois anos ap0s tibializagao da fibula.
13 A.M.C. 19 M B Tibia Boa cinco anos apds tibializagdo da fibula.
14 L.G.M. 53 M B Tibia Tibializacao da fibula, recidiva, amputacdo apés um ano, metdsta-

se pulmonar - dbito.

15 M.E.A. 23 M B Tibia Recidiva. Amputacao. Metastases pulmonares e cardiacas — 6bito.
16 J.S.B. 27 M N Tibia Né&o retornou apds a cirurgia.
17 G.M.S. 14 F B Tibia Bem um ano apds tibializacdo da fibula.
18 A.AM. 19 M B Tibia Bem oito meses apds tibializacao da fibula.

F = feminino; M = masculino; B = branco; N = negro.

precisos, alongada, com maior eixo ao longo do osso!!-
2. Além de radiografias simples, realizamos tomogra-
fia computadorizada (TC) para evidenciar a exata lo-
calizac@o do tumor, se cortical ou central; a ressonan-
cia magnética (RM) foi util para avaliar a extensdo do
tumor, a fim de orientar o cirurgido quanto aos limites
da ressec¢do cirdrgica.

Metastases podem ocorrer em 10 a 20% dos casos,
sendo os pulmdes o sitio mais acometido!”-!?. Rara-
mente sdo detectadas metdstases para linfonodos ou
para outros ossos!>>1D. A ressec¢do marginal estd as-
sociada a maior risco de recidiva e metastase!!”-1820),

A evolugdo pos-operatoria € imprevisivel. Em al-
guns casos, as metastases sdo precoces €, em outros,
tardias, com evolugd@o para a morte, como ocorreu em
trés dos nossos pacientes. Em outros seis pacientes,
ao contrdrio, a evolugdo foi relativamente benigna e,
em tempo varidvel, sobreviveram livres da doenga.
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A excecdo de um caso, nossos outros pacientes fo-
ram operados com a técnica de transposi¢ao da fibula.
Outros métodos, como utilizagdo de enxerto, t€m sido
empregados®). O exame anatomopatoldgico foi com-
plementado com imunohistoquimica, para estudo da
natureza das células e diagnéstico diferencial. Neste
particular, tanto por imagens como pelo exame anato-
mopatolégico, o diferencial deve ser feito com displa-
sia fibrosa e osteofibrodisplasia.

A osteofibrodisplasia, descrita por Campanacci'?,
permite diagnéstico diferencial por métodos de ima-
gens, principalmente por tomografia computadoriza-
da, pois € processo que se restringe a cortical. Na dis-
plasia fibrosa, os métodos de imagem evidenciam le-
sdo 0ssea mais homogénea, em “vidro fosco”.

Ao exame microscopico, o adamantinoma de 0ssos
longos e a osteofibrodisplasia apresentam areas idén-
ticas as da displasia fibrosa. O diagndstico por bidp-
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sia, portanto, pode ser equivocado e somente serd de-
finitivo pela obrigatoria presenca dos blocos de célu-
las epiteliais que, com freqii€ncia, ndo sdo identifica-
dos no material de bidpsia, s6 sendo detectados quan-
do do exame de toda a pega cirurgicamente ressecada.

O seguimento dos pacientes por longo prazo é fator
de extrema importancia para avaliarmos a evolugdo
da doenga. Infelizmente, porém, diversos pacientes nao
retornaram a consulta no pés-operatdrio (tabela 1), o
que ndo nos permitiu avaliar a evolu¢do de todos os
casos. Em trés de nossos pacientes, a avaliagdo pds-
operatoria a longo prazo permitiu estabelecer que esta
neoplasia, embora maligna, se corretamente removi-
da, pode evoluir satisfatoriamente at€ mesmo para cura,
motivo pelo qual ndo aconselhamos amputacdo do
membro como primeira conduta. A mesma observa-
cdo € relatada por diversos autores. Alguns referem
casos com boa evolucdo até seis anos de pds-operato-
rio e outros com recidiva e metastases pulmonares em
tempo varidvel apds a intervencao cirurgica!829,

A histogénese do adamantinoma de ossos longos foi
sempre objeto de discussdo. Diversos autores consi-
deravam tratar-se de neoplasia vascular pelas lacunas
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