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Resumo

Abstract

Apresentacoes incomuns no diagndstico por imagem
do pseudotumor intradsseo do hemofilico™

Uncommon presentations of intraosseous hemophilic pseudotumor in imaging diagnosis

Marcel Koenigkam Santos’, Mariana Basso Polezi?2, Edgard Eduard Engel®, Ménica Tempest
Pastorello*, Marcelo Novelino Sim&o®, Jorge Elias Junior®, Marcello Henrique Nogueira-Barbosa®

OBJETIVO: Este estudo tem como objetivo descrever apresentacdes incomuns do pseudotumor do hemofi-
lico no diagnéstico por imagem. MATERIAIS E METODOS: Estudo retrospectivo com avaliacio de cinco
pseudotumores 6sseos do hemofilico em dois pacientes. Os achados de imagem em dois pacientes hemofi-
licos tipo A foram avaliados em consenso por dois radiologistas musculoesqueléticos. Foram estudados exames
de radiografia simples, tomografia computadorizada e ressondancia magnética. RESULTADOS: Em uma das
lesGes analisadas a fase p6s-contraste intravenoso da tomografia computadorizada mostrou areas de reforco
heterogéneo e de aspecto sélido no interior da lesdo da coxa direita. Este aspecto foi confirmado no exame
anatomopatolégico da lesdo em questdo. Outro achado raro foi a identificacdo de dois pseudotumores intra-
6sseos no umero, separados por segmento de osso normal. E, por fim, também um pseudotumor do fémur
com extensdo para partes moles e transarticular, com conseqiiente acometimento da tibia e patela. CON-
CLUSAO: Os achados de diagnéstico por imagem acima descritos ndo sdo comumente relatados para os
pseudotumores 6sseos do hemofilico. E importante que o radiologista tenha conhecimento dessas apresen-
tacdes mais raras.

Unitermos: Imagem por ressonancia magnética; Pseudotumor; Hemofilia.

OBJECTIVE: The present study was aimed at describing uncommon presentations of intraosseous hemophilic
pseudotumor in imaging diagnosis. MATERIALS AND METHODS: Retrospective study evaluating five
hemophilic pseudotumors in bones of two patients with hemophilia A. Imaging findings were consensually
evaluated by two musculoskeletal radiologists. Plain radiography, computed tomography and magnetic
resonance imaging studies were analyzed. RESULTS: At contrast-enhanced computed tomography images,
one of the lesions on the left thigh was visualized with heterogeneously enhanced solid areas. This finding
was later confirmed by anatomopathological study. Another uncommon finding was the identification of a
healthy bone portion interposed between two intraosseous pseudotumors in the humerus. And, finally, a
femoral pseudotumor with extension towards soft tissues and transarticular extension, and consequential
tibial and patellar involvement. CONCLUSION: The above described imaging findings are not frequently reported
in cases of intraosseous pseudotumors in hemophilic patients. It is important that radiologists be aware of
these more uncommon presentations of intraosseous pseudotumors.
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INTRODUCAO

A hemofiliaé um distarbio da coagula-
¢a0 sanguinea caracterizado pela deficién-
ciadosfatoresVIII ou IX, nostiposA eB,
respectivamente. A hemofilia A ou forma
cléssicaémaiscomum, com prevalénciade
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1:10.000, ao passo que a hemofilia B ou
“Christmas disease” é encontrada em
1:50.000 a 1:100.000 individuos. Ambas
possuem heranca genéticarecessivaligada
a0 cromossomo X, manifestada nos ho-
mens e carregada pelas mulheres. As ma-
nifestacOes clinicas e radiol 6gicas nos dois
tipos de hemofilia sdo semelhantes.
Sangramentos repetitivos, com aforma-
¢30 de hematomas e hemartroses, séo as
manifestacbes muscul oesguel éticas mais
comuns da doenga. Os musculos mais fre-
guentemente envolvidos sdo o iliopsoas e
0 gastrocnémio. Em relagdo asarticulagdes,
as mais acometidas sdo, em ordem decres-
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cente, joelho, tornozelo, cotovelo, ombro
e quadril, e o comprometimento articular
cronico resultante € chamado de artropatia
do hemofilico®.

O pseudotumor éumacomplicacdo rara
gue ocorre em apenas 1% a 2% dos pacien-
tes hemofilicos, independentemente ser do
tipo A ou B, entretanto, € mais encontrado
em adultos com hemofilia grave (pacien-
tes com menos de 1% do fator de coagula-
620) @

A formagéo de um pseudotumor origi-
na-se de hemorragias cronicas e recorren-
tes, que levam a uma massa encapsul ada
que contém sangue em diferentes estégios
de degradagéo. Eventua mente, o pseudo-
tumor do hemofilico pode setornar umale-
sdo muito grande. O pseudotumor pode se
formar nostecidosmoles, ser intradsseo ou
subperiosteal, nesta ordem decrescente de
frequéncia®.

No presente trabalho s&0 apresentados
os achados de imagem de cinco lesdes de
pseudotumor hemofilico intradsseo, em
dois pacientes, com destaque paraapresen-
tagOes que S840 pouco comuns nos relatos
de literatura. Umadelas é o reforco hetero-
géneo pods-contraste e com aspecto solido
no interior de um pseudotumor. O realce
pos-contraste foi mais bem documentado
nas imagens de tomografia computadori-
zada (TC), porgque nas imagens de resso-
nancia magnética (RM) tais &reas ja apre-
sentavam forte hipersina espontaneo nas
sequéncias pré-contraste, ponderadas em
T1, em consequénciade produtosde degra-
dac&o dahemoglobina. Nesse mesmo pseu-
dotumor do fémur foi observada, também,
extensdo por contiguidade da lesdo paraa
regido posterior datibia, o que também re-
presenta achado pouco frequente. Outra
apresentacdo incomum documentada neste
trabal ho corresponde apresencade duas|e-
sBes no mesmo 0sso longo, o Umero, com
interposi¢do de um segmento de 0Sso nor-
mal entre elas.

MATERIAISE METODOS

Foram revistos, retrospectivamente, 0s
achados nos exames de radiografia sim-
ples, TC e RM em dois pacientes hemofi-
licos. A avaliacdo dos exames de imagem
foi realizada em consenso por dois radio-
logi stas muscul oesguel éticos, cadaum des-
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ses com experiéncia de pelo menos dez
anos na subespecialidade.

Os dois pacientes sd0 brancos e tinham
diagndstico de hemofiliaA, um com afor-
ma grave e o outro com hemofilia mode-
rada (1% a 5% do fator de coagulacéo).

As radiografias foram realizadas em
aparelhos convencionais. As tomografias
foram realizadas em equipamento helicoi-
dal, com cortes axiais dos membros, de 15
mm de espessura, antes e apds a adminis-
trago de contraste intravenoso, com janela
Ossea e departesmoles. Asimagensde RM
foram obtidas em equipamento supercon-
dutor de campo fechado, de 1,5 T, com
bobinas apropriadas e o estudo de resso-
nanciafoi realizado com diferentes sequén-
cias nos trés planos. O contraste paramag-
nético intravenoso foi utilizado nos casos
estudados.

O paciente com adoengamoderada (pa-
ciente 1) tinha 22 anos de idade e apresen-
tava duas |lesdes, acometendo a coxa e o
brago direitos. O diagndstico de hemofilia
foi firmado aos quatro anos de idade, apds
investigacdo para hemorragias de repeticéo,
principalmente gengivais. Este paciente
apresentava antecedente de trauma na re-
gi&o antes do aparecimento dos pseudotu-
mores, com rel atérios da época no prontua
rio médico de fraturas diafisérias do Umero
e do fémur. As radiografias realizadas na
ocasido do trauma néo foram encontradas.
O diagnéstico das lesdes foi confirmado
por meio de estudo anatomopatol dgico,
ap06s amputagdo suprapatelar do membro

inferior direito e supracondiliana do mem-
bro superior direito, ambas as cirurgiasin-
dicadas por causa de infeccdo das |esdes
sem resposta ao tratamento clinico.

O paciente com doenca grave (paciente
2) tinha 20 anos deidade e apresentavatrés
lesBes, também localizadas na coxa e no
braco direitos. Durante a investigagéo de
hematomas musculares no primeiro ano de
vidaj4 se confirmara o diagndstico de he-
mofilia. Antecedente de traumanasregioes
em que se desenvolveram os pseudotumo-
res também estava relatado no prontuério
meédico. Neste paciente também foi obtida
confirmagdo anatomopatolégica das le-
sdes, apds amputacdo do membro superior
direito e ressec¢do da didfise femora com
colocagdo de endoprétese. As duas inter-
vencoes cirdrgicas foram indicadas em ra-
z&0 de sindrome compartimental e dor re-
frataria ao tratamento.

RESULTADOS

Nas radiografias do paciente 2 foram
observadas lesdes dsseas liticas insuflati-
vas, com &reas de esclerose marginal, e
regides de afilamento e descontinui dade da
cortical 6ssea. Ja no paciente 1 as lesdes
apresentavam aspecto mais agressivo, com
aumento de volume e densidade de partes
moles do membro, regides de evanescén-
cia 6ssea e éreas de fragmentagdo do 0sso
acometido (Figura 1).

NaTC, as lesdes foram caracterizadas
como massas de limites definidos e con-

Figura 1. Radiografias simples mostrando as lesdes de pseudotumor hemofilico no Umero direito do
paciente 2, como lesoes liticas insuflativas (A). No paciente 1 nota-se evanescéncia déssea com grande
aumento de volume e densidade de partes moles da coxa direita, associado a destruicdo do fémur (B),
com extensédo da leséo para os 0ssos da articulacao do joelho, acometendo a patela e o aspecto pos-
terior da tibia (C).
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teldo heterogéneo, com predominio de
areas hipoatenuantes, associadas a expan-
s80 e destruicdo dos ossos envolvidos. No
paciente 1 a fase pos-contraste intravenoso
mostrou areas irregulares de reforgo hete-
rogéneo no interior dalesfo da coxadireita
(Figura 2).

A RM foi realizada em ambos os pa-
cientes. No caso do paciente 1, apenasale-
sdo do fémur direito foi estudada pelares-
sonancia, uma vez que, na ocasido, ja ha-
viasido realizadaaamputagéo do membro
superior direito. Neste paciente foi obser-
vado grande aumento de volume do mem-
bro inferior, com identificacdo delesfo ex-
pansivaquemediu 41,0 x 21,0 x 15,0cm,
de limites definidos, cdpsula irregular e
descontinua, apresentando hipossinal em
todas as sequéncias. O contelido da leséo
apresentava-se heterogéneo, com predo-
minio de areas de hipersina nas sequén-
cias ponderadasem T1 e T2. Observaram-
-se, ainda, focos de baixo sinal que se cor-
relacionavam com fragmentos 6sseos e he-
mossiderina (Figura 3). A lesdo mostrou
discreto reforgo heterogéneo em seu inte-
rior apos a administracdo de contraste pa-
ramagnético, bem menos evidente do que
0 observado na TC. Na lesdo femoral do
paciente 1 foi identificada extensdo dale-
sdo do fémur para os 0ssos da articulagdo
do joelho, com destruicéo 6ssea da patela
e do aspecto posterior datibia

No paciente 2 as trés lesdes foram es-
tudadas por RM. As duas |esBes no Umero
direito se apresentaram separadas por seg-
mento diafisério de 0sso normal. As carac-
teristicas de sina dessas duas |esdes se as-
semelharam aterceira lesdo do paciente,
presente no fémur direito. Os pseudotumo-
res umerais mediam 9,0 e 8,0 cm nos seus
maiores didmetros, respectivamente, en-
quanto a lesdo no fémur chegou a medir
15,0 cm no seu maior diametro. Na RM
evidenciou-se o conteido heterogéneo das
lesdes, com &reasdehipersinl emT1eT2.
A lesdo femoral era exclusivamente intra-
Ossea, com abaulamento da cortical, en-
guanto as lesbes umerais apresentavam
areas em que a cortical dssea estava des-
continua, com componentes de partes mo-
lesehalo hipointensoirregular em todas as
sequéncias. Neste paciente ndo se observou
reforco patol 6gico apbs aadministragédo de
contraste paramagnético.

Radiol Bras. 2009 Mai/Jun;42(3):159-163

Figura 2. Pseudotumor na coxa direita do paciente 1 visto na TC como uma massa de limites definidos
predominantemente hipodensa (A), que ap6s a administragdo de contraste intravenoso apresenta areas
de reforco heterogéneo no seu interior (B). O pseudotumor se estende por contiguidade ao joelho, com
destruicdo dssea da patela e tibia proximal (C,D).

Figura 3. Imagens de RM ponderadas em T1 com saturacdo de gordura do pseudotumor hemofilico no
paciente 1, planos axial (A) e coronal (B) da coxa direita, evidenciando lesdes bem delimitadas, com
capsula hipointensa descontinua, destruicédo éssea e conteldo heterogéneo. As duas lesdes no Umero
direito do outro paciente apresentam caracteristicas semelhantes nas sequéncias ponderadas em T1
(C) e DP-T2 (D), no plano coronal, estando separadas por segmento de 0sso normal.
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DISCUSSAO

Descrevemos dois pacientes com um
total de cinco lesdes de pseudotumor he-
mofilico intradsseo estudadas por radiogra-
fias simples, TC e RM, duas delas femo-
rais e trésumerais. Os 0ssos mais frequen-
temente acometidos na literatura sdo o fé&-
mur, a bacia, atibia e os ossos da mao®.

O primeiro pseudotumor foi descritoem
1918 por Starker®, e ja na época o aspecto
expansivo dalesfofoi salientado, comderta
parao diagnéstico diferencial com neopla-
siamaligna. A radiografia, os pseudotumo-
res hemofilicos Gsseos apresentam-se
como lesdes osteoliticas bem definidas e
insuflativas, uni ou multiloculares. Even-
tualmente, aslesdes mostram recorte endos-
teal, espessamento, afilamento ou mesmo
descontinuidade da cortical 6ssea. Podem
ocorrer esclerose margina e calcificagdes
distréficas. A presencga de reagdo periosteal
descontinua, que € uma caracteristica co-
mumente presente nas lesdes Gsseas ma-
lignas, foi descritano pseudotumor hemo-
filico 6sse0®.

Em 1972, Brant e Jordan® revisaram
minuciosamente os aspectos radiogréficos
do pseudotumor e salientaram aimportan-
ciado trauma agudo, mesmo que pequeno,
relacionado ahemorragia, que ddorigem a
lesdoinicial. Estalesdo, adepender do nd-
mero e da extensdo dos sangramentos sub-
sequentes, resulta naformagdo do pseudo-
tumor, que pode se desenvolver em ques-
t8o de semanas ou até anos. Nos dois pa-
cientes do trabalho atual o antecedente de
traumano local do pseudotumor estavado-
cumentado no prontuario médico.

Na TC, habitualmente, o pseudotumor
hemofilico aparece como lesfo de aspecto
multicistico, de limites definidos e, even-
tualmente, com destrui¢do Gsseamais acen-
tuada. Nafase agudao centro daleséo é hi-
podenso e a periferia tem coeficiente de
atenuagdo semelhante ao da musculatura
adjacente. Como acontece com outras le-
sdes hemorrégicas, niveisliquidos séo fre-
guentemente encontrados nasimagens dos
métodos seccionais. Ap6s a administracao
de contraste intravenoso, mais comumente
se encontra real ce periférico, com deline-
amento de uma pseudocapsula da lesio.

Real ce heterogéneo em massas neopl&
sicas deve-se, principa mente, a neoangio-
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génese, com formag&o de vasos patol ogi-
cos, deresisténciae permeabilidade altera-
das®. Em uma das |esdes apresentadas no
nesso trabalho foi observado realce apds o
contraste intravenoso, o que poderia des-
viar o raciocinio no diagnéstico diferencial
caso o radiol ogistando tivesse acesso asin-
formagdes clinicas. Devido a sangramen-
tos em diferentes épocas, o pseudotumor
hemofilico pode apresentar septagdesirre-
gulares e até &reas solidas de organizacéo,
com tecido fibrocicatricial que pode mos-
trar realce apds o contraste intravenoso®.

Oradiologistae o clinico devem ter co-
nhecimento dessas apresentagdes, mesmo
que incomuns, para que uma avaliacéo
adequada seja feita e se evite uma bidpsia
desnecessdria, que no paciente hemofilico
seria obviamente indesgjavel, peladtain-
cidéncia de complicagbes, inclusive san-
gramentos, fistula e infeccao®?,

O aspecto heterogéneo do interior da
lesdo visualizado na RM é decorrente dos
diferentes estagios do sangramento e de
degradacado do sangue. As areas mais peri-
féricas com hipersinal em T1 correspon-
dem afluido com meta-hemoglobinaintra
eextracelular, ou sgja, sangue em degrada-
¢&0, no periodo que compreende trés dias
até quatro semanas. As porgdes mais cen-
trailsem que predominao sina deinterme-
diario a hipointenso correspondem, prefe-

rencialmente, a presenca de deoxi-hemo-
globina proveniente de extravasamento de
hemécias 24 a 72 horas antes. O centro da
les@o tende a se tornar heterogeneamente
hiperintenso com aevolugéo da degradacéo
dahemoglobina. A cdpsulahipointensaque
pode delinear o pseudotumor hemofilico,
principalmente os musculares, é formada
por tecido fibroso, com a hemossiderina
contida nos macréfagos, aspectos que jus-
tificam o baixo sinal visto nas imagens
ponderadas em T1 e T2. O halo é identifi-
cado mais facilmente nas sequéncias T2
fast spin-eco e gradiente-eco®”91112),

Ascaracteristicasdas|esdesdescritasna
RM foram confirmadas em nossos pacien-
tes por estudos anatomopatol 4gi cos. Esses
estudosrevelaram hematomas extensosem
vérios estégios de evolugdo, com &reas de
organizacao e fibrose, presenca de histi6-
citos contendo hemossiderina, principal-
mente nas regides em que se nota capsula
firme e acastanhada envolvendo a leséo
(Figura4).

Ao revisar o espectro de achados do
pseudotumor hemofilico em exames de
RM, Jaovisidhaet al.™ descreveram apre-
senca de nddul os sdlidos periféricos, prin-
cipalmente nas lesdes musculares, corres-
pondendo apequenos hematomas resultan-
tes de ruptura de pequenos vasos muscu-
lares adjacentes. Nessas lesdes podemos

Figura 4. Paciente 1, foto da coxa direita antes da cirurgia (A) e do pseudotumor apds a ressecgao ci-
rargica (B). As laminas com os cortes histolégicos corados com hematoxilina-eosina mostram o hema-
toma entremeado por dreas de tecido de organizacédo e fibrose (C,D).

Radiol Bras. 2009 Mai/Jun;42(3):159-163
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observar, ainda, a presenca de lesdes cisti-
cas menores, como “cistos filhos’, que se-
gundo os autores, devem ser relatados para
adequada programagdo cirlrgica.

Neste artigo descrevemos um paciente
com hemofiliagrave no qual foram encon-
trados dois pseudotumores intradsseos se-
parados por segmento de 0sso normal, uma
apresentacdo diferente, que na literatura
meédicando encontramossimilar. A RM foi
0 método que melhor demonstrou esta
apresentacdo, provavelmente secundaria a
traumas em diferentes tempos acometendo
0 MESMO 0SSO.

No outro paciente, com hemofilia mo-
derada, descrevemos um grande pseudotu-
mor com aspecto solido mais agressivo e
reforco heterogéneo pés-contraste visto na
TC, lembrando o aspecto de uma neopla-
sia maligna. A gradacdo da hemofilia é
baseada na porcentagem defator de coagu-
lagdo e um mesmo paciente pode ser reclas-
sificado com a evolucdo e tratamento da
doenca. Os pacientes com a doenca grave
podem apresentar sangramento esponté-
neo, porém, mesmo agqueles com doenca
moderada ou leve podem ter grandes san-
gramentos apds traumas menores, despro-
porcionalmente™. Por conseguinte, a pre-
senca da lesdo mais agressiva no paciente
com doenca moderada ndo deve ser inter-
pretada como inesperada ou incompativel.

O diagnostico diferencial do pseudotu-
mor hemofilico pode ser feito com vérias
lesdes benignas, malignas e mesmo infec-
ciosas, principamente se apresentarem
hemorragia intratumoral. Os pseudotumo-
res hemofilicosintradsseos podem simular,
no diagnastico por imagem, muitas lesdes,

Radiol Bras. 2009 Mai/Jun;42(3):159-163

como tumor de células gigantes, fibroma
desmoplésico, plasmocitoma, metéstase,
sarcoma de Ewing, osteossarcoma, Cisto
0sse0 aneurismatico, tumor marrom do hi-
perparatireoidismo, osteomielite e doenca
hidatica®d,

Embora varias |esdes possam mostrar
achados de diagndstico por imagem seme-
Ihantes aos do pseudotumor do hemofilico,
esta dificuldade normamente é contornada
pelo conhecimento da histéria clinica. As
caracteristicas de imagem podem ser, con-
tudo, especificas o suficiente para restrin-
gir significativamente o diagndstico dife-
rencial, ao demonstrar a cdpsuladalesio e
o contetido com produtos de degradacdo da
hemoglobina em diferentes estagios'™.

Se 0 pseudotumor for diagnosticado
rapidamente, enquanto a lesdo é pequena,
o tratamento clinico, que inclui terapia de
reposi¢&o e imobilizagéo, pode ser resolu-
tivo, porém nos casos em que a lesdo tor-
na-se extensa, as vezes com comprometi-
mento até das estruturas neurovasculares,
acirurgia pode passar a ser a Uinica opgao.
Muitas vezes, a Unica opgdo cirlrgica €
mutilante, com amputagdo do membro aco-
metido®>19),

A RM pode ser importante para acom-
panhar a evolugdo do pseudotumor, espe-
cialmente para diferenciar sangramentos
recentes de areas de sangramento antigo e
organizado.
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