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RESUMO

0 osteoblastoma-/ike é uma condicao rara, e a literatura médica atual tem informagGes limitadas sobre seu tratamento. Ele se assemelha
histologicamente ao osteoblastoma, embora as caracteristicas imaginologicas sejam semelhantes as observadas nas lesdes vasculares
primdrias. Devido a incerteza do seu comportamento biolgico e por se tratar de um diagndstico incomum, o tratamento pode ser agressivo,
com amputacao, resseccao em bloco e/ou quimioterapia. Este trabalho relata um caso raro de osteoblastoma-/ike multicéntrico em regiao
craniofacial, tratado de forma agressiva com resseccdo total das lesoes.

Unitermos: osteoblastoma; hemangioendotelioma; angiomatose; osteoma osteoide; patologia clinica.

ABSTRACT

The osteoblastoma-like tumor is a rare condition with limited information about its treatment in the current medical literature.
The tumor bistologically resembles osteoblastoma, although the imaging features are similar to those seen in primary vascular
lesions. Due to the uncertainty in the biological behavior of this tumor and because it is an unusual diagnosis, treatment can be
aggressive, such as amputation, en bloc resection, andy/or chemotherapy. This work reporis a rare case of a patient with multicentric
osteoblastoma-like in the craniofacial region, treated aggressively with total resection of the lesions.
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RESUMEN

El tipo osteoblastoma es una afeccion poco comtin y la literatura médica actual tiene informacion limitada sobre su tratamiento.
Es histologicamente similar al osteoblastoma, aunque las caracteristicas de las imdgenes son similares a las que se observan en
las lesiones vasculares primarias. Por la incertidumbre de su comportamiento biologico y por tratarse de un diagndstico poco
habitual, el tratamiento puede ser agresivo, con amputacion, reseccion en bloque /o quimioterapia. Este trabajo reporta un caso
raro de osteoblastoma multicéntrico en la region craneofacial, tratado de manera agresiva con reseccion lotal de las lesiones.
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INTRODUCAO

0 osteoblastoma é uma neoplasia benigna de formacio
ossea rara. Foi descrito pela primeira vez por Jaffe e Mayer, em
1932, como um tumor osteoblastico formador de tecido osteoide.
Em 1956, Jaffe e Lichtenstein determinaram a terminologia
final: osteoblastoma benigno®. Essa neoplasia compreende
aproximadamente 3,5% de todos os tumores Gsseos primarios
benignos, e apenas 1% das neoplasias Gsseas sao osteoblastomas®.

2

0 tumor osteoblastoma-/ke é uma condicdo incomum,
com poucos relatos na literatura médica atual. O tumor
assemelha-se histologicamente a0 osteoblastoma, mas, devido
as caracteristicas radiograficas de uma lesdo osteolitica
multifocal, predominantemente intracortical, pode simular
uma lesdo vascular primdria, como hemangiomatose ou
hemangioendotelioma epitelioide de osso®®. Por conta da incerteza
no diagndstico patologico e do comportamento bioldgico da lesio,
o tratamento tipico consiste em procedimentos agressivos®.,

0 objetivo deste trabalho € relatar um raro caso de
osteoblastoma-/ike na regido craniofacial e correlaciona-lo
com a literatura mundial. O diagndstico dessa neoplasia é um
desafio; portanto, € fundamental conciliar as evidéncias clinicas,
imaginoldgicas e patologicas para determind-lo.

RELATO DE CASO

Paciente do género feminino, 30 anos, leucoderma, procurou
0 servico de cirurgia oncoldgica para avaliacdo de assimetria
facial decorrente de um aumento volumétrico assintomdtico e
firme a palpagdo na regido maxilar direita, associado a obstrucdo
parcial da fossa nasal ispilateral, com tempo de evolucio de
aproximadamente um ano e com tecido cutaneo sobrejacente sem
alteracdes e de limites bem definidos, visivel a0 exame extraoral.

No exame intraoral, observamos uma massa exuberante no
vestibulo direito superior associada aos dentes 13, 14, 15 e 17,
com expansdo da cortical dssea. A palpacio, a lesdo apresentou
consisténcia dura com crescimento intradsseo.

0 exame de tomografia computadorizada (Figura 1) revelou
lesdo expansiva com coeficiente de atenuagdo heterogéneo,
determinando ostedlise na margem anterior da maxila e no
antromaxilar direito. Além disso, percebemos outra lesdo
tumefaciente com as mesmas caracteristicas descritas no seio
maxilar esquerdo. Notamos, também, lesdo expansiva de
componente misto (litico e bldstico) no seio frontal esquerdo.

Aressonanciamagnética (Figura 2), quatro lesdes expansivas
foram observadas: duas na maxila, uma na mandibula e uma no

FIGURA 1 — Imagens de tomografia computadorizada

Imagens em corle axial (A) e coronal (B) evidenciando a lesao maxilar.

FIGURA 2 — Imagens de ressondncia magnética

Imagem em corle axial evidenciando a lesdo maxilar (A) e do seio frontal (B).

seio frontal; a maior delas em osso maxilar direito, determinando
obstrucao anteroinferior da cavidade nasal ipsilateral, medindo
cerca de 3 x 3 x 3,1 cm, de aspecto slido-cistico, com realce do
componente solido, comprometendo o processo palatino e alveolar
da maxila. Observamos outra lesdo expansiva solida de 1,7 cm,
com realce pelo gadolineo, comprometendo medialmente o seio
maxilar esquerdo, assim como o palato duro e o processo alveolar
da maxila esquerda. Na cabeca da mandibula direita, verificamos
pequena lesdo solido-cistica de 1,3 cm, com discreto realce pelo
gadolineo; no seio frontal, lesio expansiva medindo 3,2 x 3 x
1,4 cm, com dreas hipointensas em T2, podendo corresponder
a componente esclerotico. Havia discreto acimulo de secrecdes
no seio frontal esquerdo, adjacente 2 lesdo acima descrita. Nao
observamos alteracao no parénquima cerebral.

Diante dos achados clinicos e imaginoldgicos, a hipotese
diagndstica foi de implante metastatico. A paciente foi submetida a
biopsia incisional da lesio em seio maxilar direito, e o fragmento
cirtirgico foi enviado para exame histopatoldgico. Além disso, foi
realizado o rastreamento de neoplasias primarias em outros focos,
o qual descartou a hiptese de implante metastatico.

Os cortes histologicos (Figura 3) revelaram lamina dssea
recoberta por tecido conjuntivo fibroso colagenizado com
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FIGURA % — Exame microscipico da parede anterior do seio maxilar direito

A) focos de hemorragia com células gigantes; B) células mononucleares com osso reativo.

inflamacao cronica leve e hemorragia, sem revestimento epitelial.
Também observamos células gigantes com estroma fibroso,
contendo células mononucleares, dreas de hemorragia e 0sso
reativo, com hipotese diagndstica de granuloma central de células
gigantes (GCCG).

Tendo em vista o aspecto histopatologico associado aos
achados clinicos e de imagem de agressividade da lesdo, optamos
por realizar ressec¢do total da lesio em maxila direita para
posterior andlise anatomopatologica. Como o0 GCCG apresentou-se
microscopicamente com aspecto semelhante a um tumor de
células gigantes do hiperparatireoidismo, dosagem sérica
de paratorménio, cdlcio e fosfatase alcalina foi realizada. Todos
os valores foram normais. Assim, eliminamos a hipotese de GCCG.

Fizemos a abordagem de resseccdo da lesio em maxila
direita por meio do acesso de Weber-Ferguson-Diefenbach, que
possibilitou a exérese da maxila direita. Essa regido envolvia
quase a totalidade da lesdo, portanto, tomamos o cuidado de
manter o peridsteo e uma pequena quantidade de tegumento
na drea a ser ressecada. As osteotomias foram realizadas com
broca, serras reciprocantes e cinzéis (Figura 4). Em seguida,
o fragmento cirdrgico foi encaminhado a um laboratério de
patologia especializado em sistema musculoesquelético. Os cortes
histélogicos (Figura 5) relevaram lesdo constituida por células
fusiformes mononucleadas, com células gigantes multinucleadas,
zonas cavitadas e dreas hemorragicas infiltrando tecido Gsseo,
com limites cirdrgicos livres nos cortes examinados. Diante disso,

FIGURA 4 — Intraoperalorio

Incidéncia intraoperatoria da lesdo e disseccdo cirtirgica ao seu redor por meio do acesso
de Weber-Ferguson-Diefenbach (4) e lesio integra apds excisdo cirtirgica (B).

FIGURA % — Exame microscapico do tumor de antro maxilar direito

A) visdo panoramica, B) visdo em maior aumento.

tais achados foram compativeis com neoplasia osteobldstica de
baixa agressividade, do tipo osteoblastoma-/ike, com alteracoes
reacionais e cisticas secundarias.

Por se tratar de um evento incomum, cujas imagens
radiologicas exibem lesdes também em outros ossos da face,
com sinais de agressividade e multicentricidade do processo
patologico e achados histoldgicos de eventuais atipias celulares,
a obtencdo de amostras de outras lesdes craniofaciais foi
necessdria para melhor esclarecimento da natureza e da real
agressividade da doenca.

Dessa forma, foi realizada a biopsia excisional das lesdes do
seio frontal, maxilar esquerdo e mandibula direita, cuja andlise
anatomopatologica concluiu tratar-se de lesdao com padrdo
osteoblastico, com ocasionais cavidades cisticas, confirmando o
diagnostico de osteoblastoma-/ike proposto anteriormente.

Nas cirurgias ndo houve intercorréncias; a paciente
apresentou boa evolugdo clinica. Atualmente, ela se encontra
em acompanhamento regular hd um ano desde a abordagem
cirdrgica craniofacial e nao apresenta sinais de recorréncia na
drea operada.

DISCUSSAO

2

0 osteoblastoma € um tumor osteogénico de grau
intermediario e de agressividade local. Geralmente se manifesta
como lesoes isoladas que medem mais de 2 cm®. No entanto,
Fletcher ef al. (2002)® relatam tumores multifocais, os quais
foram referidos como lesdes multifocais do tipo osteoblastoma
(osteoblastoma-/ike). Conforme os autores, apenas cinco casos
foram descritos na literatura médica.

A apresentacdo clinica de um osteoblastoma varia de acordo
com o tamanho e a localizagio da lesio®. Esse tumor afeta
principalmente a coluna vertebral e os ossos longos. A regido
craniomaxilofacial acomete apenas 11% dos pacientes, sendo
a mandibula o local mais comum; o envolvimento dos seios
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paranasais e da maxila é considerado raro®. Tem como predile¢o
adolescentes do sexo masculino e adultos jovens?.

Alesdo multifocal do tipo osteoblastoma (osteoblastoma-/ike)
é um diagnostico incomum descrito recentemente, que deve ser
considerado quando muiltiplas lesdes osteobldsticas liticas bem
definidas sao encontradas em exames de imagem, principalmente
se as lesoes exibirem padrdo intracortical e multifocal®.

Entre os diagnosticos diferenciais das lesdes dsseas liticas
multifocais, patologias metastticas, mieloma multiplo e
neoplasias vasculares devem ser considerados. Embora o principal
desafio no diagnostico diferencial sejam as neoplasias Gsseas,
as neoplasias vasculares s3o comuns e podem envolver 0ssos
ou tecidos moles. Dessa forma, neoplasias vasculares, como
hemangioendotelioma epitelioide (HEE) ou hemangioma
epitelioide (HE), sdo frequentemente confundidas com outros
processos neoplasicos por serem radiologicamente indistinguiveis
do osteoblastoma-/ike®. Por esse motivo, alguns autores
classificaram a lesdo como "osteoblastomatose” que, apesar de
ainda nao estar incluida na classificacdo da Organizacao Mundial
da Satde (OMS), é utilizada na literatura desde 2007°.

Histologicamente, embora as células endoteliais vasculares
no HEE e no HE sejam semelhantes quanto 4 aparéncia, o HEE
difere-se do HE pela presenca de seus vasos, uma vez que a
diferenciaco vascular no HEE € mais primitiva do que no HE. O
osteoblastoma-/ike, por sua vez, exibe um padrdo que consiste em
um estroma com células fusiformes tecidas por trabéculas Gsseas,
revestidas por osteoblastos proeminentes e osteoclastos ocasionais.
Ademais, estruturas vasculares bem diferenciadas podem ser
observadas no estroma, mas estas sdo menos visiveis do que as
observadas em tumores Gsseos vasculares®.

As demais patologias incluidas no diagnostico diferencial
do osteoblastoma-/ike sio semelhantes as do osteoblastoma
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estudo, o que reafirma a importancia da resseccio completa da
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CONCLUSAO

0 osteoblastoma-/ike € uma patologia rara de diagnostico
incomum que pode ter evolugao silenciosa e apresentaco varidvel.
Devido @ sua rara apresentacdo, com poucos casos descritos na
literatura, pode comumente ser confundido com outras condicdes
neoplasicas. Nesse sentido, o estudo pormenorizado do perfil
imaginologico, histopatologico e dos dados clinicos disponiveis
sdo elementos essenciais para a confirmagdo diagndstica.
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