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Apresentacao

Com grata satisfacdo, apresentamos o primeiro livro produzido pela Comissdo de
Educacao Continuada (CEC) da Associagao Brasileira de Oncologia Ortopédica (ABOO), intitula-
do ONCOLOGIA ORTOPEDICA | TUMORES OSSEOS - 1000 QUESTOES COMENTADAS.

Desde a sua criacdo, em 2019, a CEC-ABOO tem primado por a¢des que efetivamente justi-
ficam sua existéncia, proporcionando a educac¢do continuada em sua esséncia, a exemplo do 1
Musculoskeletal Oncology Course da Universita di Padova (2019), realizado pela primeira vez no
Brasil, no Rio de Janeiro, um sucesso de publico e de critica, além de diversas outras acdes patro-
cinadas pela ABOO, sobretudo em apoio a eventos e cursos no ambito da Oncologia Ortopédica
Nacional.

Enfim materializamos este projeto, idealizado antes da pandemia COVID-19, e s6 agora via-
bilizado, em grande parte, pela atuacdo de nossa Presidente, a Dr.2 Suely Akiko Nakagawa, cuja
atuacdo foi fundamental para sua conclusido —sua dedicacdo a ABOO, neste e em outros projetos,
é memoravel.

O livro contém 1.000 questdes com respostas comentadas em Oncologia Ortopédica, cons-
tando de 11 capitulos, assim divididos: (1) Principios Gerais da Abordagem aos Tumores Osseos
(200 questdes), (2) Sarcomas Osseos Indiferenciados de Pequenas Células Redondas (50 ques-
toées), (3) Tumores Condrogénicos (100 questdes), (4) Tumores Osteogénicos (100 questdes),
(5) Tumores Fibrogénicos (50 questdes), (6) Tumores Vasculares do Osso (50 questdes), (7) Tumores
Ricos em Células Gigantes Osteoclasticas (100 questdes), (8) Tumores da Notocorda (50 questdes),
(9) Outros Tumores Mesenquimais do Osso (100 questdes), (10) Neoplasias Osseas Hematopoiéticas
(100 questdes), e (11) Sindromes Tumorais Genéticas que Afetam o Osso (100 questdes). As questdes
foram retiradas das edi¢ées mais atuais dos livros-texto (nacionais e estrangeiros) de referéncia
em nossa subespecialidade, além de artigos publicados nos tltimos cinco anos.

Todo o trabalho foi capitaneado pelos integrantes da CEC-ABOO e por nossa Presidente,
Editores desta obra, com a colaboracéo de inimeros especialistas, todos membros titulares da
ABOO.

Aproveito a oportunidade para agradecer a todos pelo estimulo que nos faz seguir adiante,
sempre realizando - a ABOO tem um corpo de membros titulares altamente qualificado - nés
merecemos vencer!

Scientia Nobilitat!

o

Prof. Dr. Alex Guedes
Presidente da Comisséo de Educacgédo Continuada (CEC)
Associagdo Brasileira de Oncologia Ortopédica (ABOO)






Prefacio 1

Tumores dsseos. Residentes e ortopedistas. Ensino. Oncologistas ortopédicos. Educagdo con-
tinuada. Livro.

O prof. Alex Guedes reuniu um grupo de oncologistas ortopédicos alguns anos atrés, da qual eu
também fazia parte, para esse projeto. Produzir um livro com os principais temas de tumores 0sseos.
Em nossas conversas iniciais, observamos que existia um interesse do grupo em levar esse conheci-
mento para os residentes e ortopedistas. E, a0 mesmo tempo, existia o interesse de que os oncologis-
tas ortopédicos pudessem utiliza-lo para revisdo dos temas da area. Assim, nasceu a ideia deste livro.

Com a pandemia, fizemos encontros on-line para decidirmos sobre as bibliografias, pois existia
a preocupacao que as coletaneas fossem atuais; e fosse dos principais livros e artigos que envol-
vessem o0s temas. Alguém sugeriu fazermos questdes. Os componentes do grupo apoiaram a ideia.
Questdes comentadas, poderiam auxiliar no estudo, no treinamento do conhecimento e também na
revisdo dos temas.

No grupo tinhamos componentes que também faziam parte da Comissao e Ensino e Treinamento
da Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia (CET/SBOT), e puderam contribuir com orien-
tagOes sobre a elaboracdo de questdes. Cada um dos editores, ficou responsavel pela revisdo, e para
convidar profissionais para colaborar com cada um dos capitulos.

Neste ano de 2023, tive a honra de assumir a presidéncia da nossa Associaciao Brasileira de
Oncologia Ortopédica - ABOO, e pude dar continuidade a este projeto juntamente com o prof. Alex
Guedes, como presidente da nossa Comissao de Educagdo Continuada — CEC.

E, assim tivemos a satisfagdo e orgulho de reunir alguns dos nossos oncologistas ortopédi-
cos, membros da ABOO, colaboradores deste livro Oncologia Ortopédica — Tumores Osseos — 1000
Questoes Comentadas. Para o ensino. Para o treinamento. Para a atualizagdo.

{7
Dr. Suely Akiko Nakagawa

Presidente da Associacdo Brasileira de Oncologia Ortopédica - ABOO
Head do Nucleo de Ortopedia do AC Camargo Cancer Center

Vice-lider do Centro de Referéncia de Sarcomas
e Tumores Osseos do AC Camargo Cancer Center






Prefacio 2

Caros leitores,

Tivemos o privilégio de poder participar dos primoérdios da criacao da International Society
of Limb Salvage (ISOLS) e da Musculoskeletal Tumor Society (MSTS) através do convite do Prof.
William F. Enneking, um dos maiores icones mundiais no campo da patologia musculoesqueléti-
ca e da cirurgia oncolégica ortopédica, em 1985.

Até o final da década de 1970, os pacientes portadores de osteossarcoma de extremidades
eram submetidos a amputacao, evoluindo com sobrevida de 10% em 1 ano. Evolug¢do metedrica
iniciou com o trabalho de Prof. Gerald Rosen e cols. (1982), que avaliaram a resposta da quimio-
terapia pré-operatéria no tratamento do osteossarcoma — neste trabalho, 93% dos pacientes ndo
apresentaram evidéncia de doenca recorrente ou metastatica 6 a 35 meses (mediana de 20 me-
ses) a contar do inicio do tratamento.

Aquino Brasil, acompanhamos este novo rumo, juntamente com os pioneiros da Oncologia
Ortopédica, com a criagdo, em 1988, do Comité de Tumores Musculo-Esqueléticos (CTME) da
Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia (SBOT) que, em 2006, é alcado a condicdo de
Associacao Brasileira de Oncologia Ortopédica (ABOO).

Todos sabemos o0 que ocorreu nestes 35 anos com o nosso grupo, desde apresentacdes cien-
tificas e publicagées (ISOLS e MSTS), equiparando com os centros oncolégicos internacionais. A
escolha do nosso pais como sede do Simpésio da ISOLS no Rio, realizado em 2003, consolidou de
vez a nossa posicao no cendrio internacional.

Hoje, a Associacao Brasileira de Oncologia Ortopédica é uma entidade auténoma com mais
de 200 membros, ligados diretamente a ISOLS, estando no mesmo nivel das demais sociedades
ortopédico-oncolégicas internacionais.

Neste momento, uma terceira gera¢do de oncologistas ortopédicos, dedicada e atuan-
te, nos brinda com a obra intitulada “ONCOLOGIA ORTOPEDICA | TUMORES OSSEQS - 1000
QUESTOES COMENTADAS", primeiro livro produzido integralmente no dmbito da ABOO -
Membros Titulares de nossa Associacao, oriundos de todos os recantos do Pais, colaboraram
com questoes.

Tenho muito orgulho de ter participado dos prédomos da ortopedia oncolégica e pode
acompanhar a sua pujanca atual!

e

Prof. Dr. Olavo Pires de Camargo

Professor Titular - Livre Docente

Instituto de Ortopedia e Traumatologia (IOT) - Hospital das Clinicas (HC)
Faculdade de Medicina da Universidade de Séo Paulo (FMUSP)
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TUMORES FIBROGENICOS

Intermediarios (localmente agressivos)
8823/1 Fibroma desmoplastico

Malignos
8810/3 Fibrossarcoma NE

Os cédigos numeéricos pertencem a Classificacdo Internacional de
Doencas para Oncologia, terceira edicdo, segunda revisao (CID-O-3.2). Os com-
portamentos sdo codificados como /0 para tumores benignos; /1 para com-
portamento ndo especificado, limitrofe ou incerto; /2 para carcinoma in situ
e neoplasia intraepitelial grau III; /3 para tumores malignos, sitio primario;
e /6 para tumores malignos no sitio metastatico. O cédigo de comportamento
/6 geralmente nao é usado por registros de cancer. Essa classificacdo é modifi-
cada em relacgdo a classificacdo anterior da OMS, levando em consideragdo as
mudancas na compreensao dessas lesées. NE = Nao Especificado.

Fonte: Traduzido a partir de Bovée JVMG, Flanagan AM, Lazar AJ, Nielsen GP, Yoshida A.
Bone tumours. In: WHO Classification of Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone
tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research on Cancer; 2020. p. 338.

Nota dos Editores: Os tumores anteriormente denominados como histiocitoma fibro-
so maligno (HFM) tiveram a nomenclatura modificada, passando a chamar-se sar-
coma indiferenciado ou nio classificado - com base na morfologia celular, estes
tumores foram subclassificados como: sarcoma pleomérfico indiferenciado, sarco-
ma indiferenciado de células fusiformes, sarcoma indiferenciado de células epite-
lioides e sarcoma indiferenciado de células redondas. Por esta razao, nos casos em
que as fontes consultadas para a composicdo das questdes ainda utilizam a nomen-
clatura antiga, nés substituimos pelo termo correto nas questdes e incluimos, entre
parénteses, o termo correto a seguir do termo antigo nas respostas comentadas.
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Questoes

QUESTAO 01-05. O fibrossarcoma 6sseo pode ser secundario a
a) doenca de PAGET e radioterapia.
b) encondroma e osteocondroma.
c) cisto 6sseo simples e cisto 6sseo aneurismatico.
d) osteossarcoma e adamantinoma.

QUESTAO 02-05. O fibrossarcoma 6sseo apresenta incidéncia
a) menor na primeira década e maior no sexo feminino.
b) menor na primeira década e maior no sexo masculino.
c) maior na primeira década e igual entre os sexos.
d) menor na primeira década e igual entre os sexos.

QUESTAO 03-05. Os cenérios clinicos em que fibrossarcomas ésseos sdo mais frequentemente
diagnosticados sao

a) dor e fratura patolégica (presente em 20% dos casos).
b) dor e fratura patolégica (presente em 50% dos casos).
c) aumento de volume local e fratura patolégica (presente em 80% dos casos).
d) aumento de volume local e fratura patolégica (presente em 50% dos casos).

QUESTAO 04-05. Os fibrossarcomas 6sseos sdo caracterizados por apresentar
a) células ovoides e producao de osteoide.
b) células ovoides, sem producao de osteoide.
c) células fusiformes e producao de osteoide.
d) células fusiformes, sem producao de osteoide.

QUESTAO 05-05. Fibrossarcomas de alto grau, ndo metastaticos ao diagnéstico apresentam
taxa de sobrevida em cinco anos de

a) 25%.
b) 50%.
C) 65%.
d) 90%.

QUESTAO 06-05. Fibrossarcomas ésseos de alto grau sio geralmente tratados mediante
a) resseccao ampla isolada.

b) radioterapia neoadjuvante, seguida de cirurgia (ressec¢ao ampla ou amputacdo ampla) e
radioterapia adjuvante.

c) quimioterapia neoadjuvante, seguida de cirurgia (ressec¢do ampla ou amputacado ampla)
e quimioterapia adjuvante.

d) quimioterapia isolada.

QUESTAO 07-05. Quanto a epidemiologia do fibroma desmoplastico 6sseo, observa-se
a) alta prevaléncia em individuos acima dos 50 anos.
b) associac¢ao a sindrome de GARDNER.
c) localizacdo predominante na coluna e nos ossos longos dos membros superiores.
d) que quando afeta ossos longos, as lesdes costumam ser diafisarias.
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QUESTAO 08-05. Histologicamente, o fibroma desmoplastico ésseo apresenta
a) matriz osteoide.
b) matriz condral.
c) células gigantes multinucleadas.
d) tecido fibroblastico, hipocelular, rico em colageno.

QUESTAO 09-05. O fibroma desmoplastico 6sseo deve ser tratado mediante resseccio com
margens

a) intralesionais.
b) marginais.

c) amplas.

d) radicais.

QUESTAO 10-05. O tratamento do fibroma desmoplastico 6sseo inclui
a) resseccdo ampla.
b) ressec¢do intralesional sem adjuvancia.
c) radioterapia neoadjuvante, seguida de resseccao intralesional e radioterapia adjuvante.

d) quimioterapia neoadjuvante, seguida de resseccao intralesional e quimioterapia
adjuvante.

QUESTAO 11-05. Ao exame radiografico o fibroma desmoplastico apresenta-se como
a) lesdo blastica, confinada ao osso, respeitando a cortical.

b) lesdo litica bem circunscrita com estreita zona de transicao, fina borda de osso reativo e
eventual ruptura cortical.

c) lesdo litica mal definida, reacado periosteal em raios-de-sol.

d) lesdo permeativa, limites imprecisos, frequente ruptura cortical e invasao dos tecidos
moles.

QUESTAO 12-05. Sobre o fibroma desmoplastico ésseo, ¢ INCORRETO afirmar que
a) sdo lesbes extremamente raras.

b) acometem principalmente pacientes entre a quarta e a sexta décadas de vida, com amplo
predominio do sexo feminino.

c) pode acometer qualquer 0sso, porém sdo mais frequentes nos ossos longos e na
mandibula.

d) frequentemente manifestam-se com dor e edema local.

QUESTAO 13-05. O fibroma desmoplastico 6sseo apresenta-se ao exame radiografico e estudo
anatomopatolégico, respectivamente, como

a) lesdo éssea lucida com margens bem definidas e proliferacao fibroblastica hipocelular
tipica.

b) lesdo 6ssea mista com zona de transicdo mal definida e proliferacao fibroblastica hiperce-
lular atipica.

c) lesdo 6ssea lucida de margens bem definidas e proliferacado fibroblastica hipercelular
atipica.

d) lesdo 6ssea mista com zona de transicao mal definida e proliferacdo fibroblastica hipoce-
lular tipica.
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QUESTAO 14-05. constituem diagnésticos diferenciais do fibroma desmoplastico 6sseo, EXCETO
a) o osteossarcoma central de baixo grau.
b) a displasia fibrosa.
c) osarcoma de Ewing.
d) o fibrossarcoma é6sseo.

QUESTAO 15-05. Quanto ao tratamento do fibroma desmoplastico 6sseo, podemos afirmar que

a) por apresentar comportamento localmente agressivo, a quimioterapia tem importante
papel no downstage, proporcionando procedimentos cirirgicos menores, com menor po-
tencial para sequelas definitivas.

b) aresseccdo com margens amplas é o tratamento de escolha, eliminando qualquer chance
de recidiva local.

c) aradioterapia isolada pode constituir opcdo de adjuvancia, apresentando altas taxas de
controle local nos casos em que se prevé maior morbidade cirturgica.

d) ataxa de recorréncia local pode ser maior que 40% em pacientes submetidos a curetagem
simples e enxerto ésseo.

QUESTAO 16-05. Dentre as lesdes que podem se associar ao fibroma desmoplastico temos
a) displasia fibrosa e melorreostose.
b) neurofibromas e schwannomas.
c) encondromas e condromas periosteais.
d) osteomas e osteocondromas.

QUESTAO 17-05. N3o constitui diagnéstico diferencial frequente para fibrossarcoma o
a) osteossarcoma fibroblastico.
b) fibroma desmoplastico.
c) sarcoma de Ewing.
d) histiocitoma fibroso maligno (sarcoma indiferenciado).

QUESTAO 18-05. O fibrossarcoma 6sseo
a) acomete principalmente pacientes na segunda década da vida.
b) ocorre principalmente nas metafises distal do fémur e proximal da tibia.
c) apresenta ampla predilecdo pelo sexo feminino.
d) apresenta o imero como sitio mais acometido.

QUESTAO 19-05. N3o constitui achado radiografico frequente no fibrossarcoma 6sseo
a) reacao periosteal tipo tridangulo de CODMAN.
b) lesdo 6ssea blastica.
c) destruicao cortical com extensdo tumoral para os tecidos moles.
d) aspecto em “roido-de-traca’.



5 — Tumores Fibrogénicos (50 Questoes)

QUESTAO 20-05. O é composto por uma populacdo de células fusiformes

uniformes dispostos em um padrao fascicular, com uma quantidade variavel de producio
de colageno. A presenca de diferenciacao osteoide ou cartilaginosa exclui o diagndstico de
.Assim, 0 é um diagnoéstico de exclusao.

a) osteossarcoma.

b) fibroma desmoplastico ésseo

¢) tumor marrom do hiperparatireoidismo.
d) fibrossarcoma 6sseo.

QUESTAO 21-05. Quanto ao tratamento do fibrossarcoma ésseo é correto afirmar que

a) em geral, apresentam 6timos resultados terapéuticos, proporcionando sobrevida global
acima de 95% em cinco anos.

b) a cirurgia fica reservada para os casos em que ha grande deformidade 6ssea, associada a
perda funcional.

c) hatendéncia ao tratamento de tumores de baixo grau por excisio radical (procedimento
de salvamento de membros) ou amputacao.

d) o fibrossarcoma de alto grau deve ser tratado da mesma maneira que o condrossarcoma
de alto grau.

QUESTAO 22-05. Sobre o fibroma desmoplastico 6sseo, podemos afirmar que

a) constitui tumor ésseo extremamente raro, localmente agressivo, composto por células
fusiformes com minima atipia celular e producao de coldgeno em abundancia.

b) constitui tumor 6sseo raro, que na maioria das vezes é assintomatico, sendo diagnostica-
do de forma incidental.

c) constitui tumor raro, correspondendo a cerca de 1% de todos as neoplasias ésseas
primarias.

d) pode ser tradado cirurgicamente mediante resseccao intralesional, com baixo indice de
recidiva local.

QUESTAO 23-05. O fibroma desmoplastico ésseo é um tumor raro,
a) localmente agressivo, tratado mediante quimioterapia, seguida de radioterapia.
b) de carater pouco invasivo, ndo ultrapassa a cortical e ndo invade os tecidos moles.
¢) nao necessita de tratamento cirirgico - o acompanhamento clinico é a conduta padrao.

d) de crescimento lento e pouco doloroso; os pacientes procuram tratamento tardiamente,
por conta do aumento da dor e do volume do tumor e pela dificuldade de movimentacao.

QUESTAO 24-05.0 nao constitui diagnéstico diferencial radiografico
de fibroma desmoplastico ésseo.

a) fibroma nio ossificante.
b) osteoma osteoide.

c) fibroma condromixoide.
d) fibroistiocitoma benigno.
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QUESTAO 25-05. Sobre os fibromas desmoplasticos 6sseos é INCORRETO afirmar que

a) estudos ultraestruturais e imunoistoquimicos revelam diferenciacdo miofibroblastica
proeminente.

b) a maioria destes tumores demonstra pelo menos positividade focal para marcadores de muscu-
lo liso, como a actina de musculo liso (SMA).

c) sdo lesdes esclerdticas, mal definidas, ndo apresentam destruicdo do cortex ou extensdo para
os tecidos moles.

d) Sao lesdes localmente agressivas, sem capacidade de produzir metastases.

QUESTAO 26-05. Quanto ao fibrossarcoma ésseo, é INCORRETO afirmar que
a) constitui neoplasia maligna de células fusiformes com diferenciacdo miofibroblastica.

b) distingue-se do sarcoma indiferenciado e do osteossarcoma fibroblastico pela auséncia
de producao osteoide e presenca de caracteristicas células fusiformes miofibroblasticas
uniformes.

c) muitos autores tendem a classifici-lo como variante do sarcoma indiferenciado.

d) relatos recentes sobre este tumor tém sido frequentes, tipicamente associados ao
condrossarcoma.

QUESTAO 27-05. O tratamento do fibrossarcoma de alto grau, classicamente
a) consiste em quimioterapia e radioterapia combinadas.
b) consiste em radioterapia neoadjuvante, resseccao ampla e radioterapia.
c) consiste em curetagem estendida, associada ou nio a enxertia 6ssea.
d) nao difere daquele do sarcoma indiferenciado.

QUESTAO 28-05. Sobre o padrio radiografico do fibrossarcoma 6sseo, podemos afirmar que

a) em criancas e adolescentes se apresenta como lesdo osteoblastica, permeativa, bordos
bem definidos, acometendo principalmente o esqueleto axial.

b) em criancas e adolescentes se apresenta como lesdo osteolitica, permeativa, limites im-
precisos, acometendo principalmente o segmento distal do fémur e proximal da tibia.

c) nos adultos se apresenta como lesdo mista, limites imprecisos, acometendo principalmen-
te o cranio e os 0ssos do antebraco.

d) todas as anteriores estdo corretas.

QUESTAO 29-05. Ao exame radiografico, os principais diagnésticos diferenciais do fibrossarco-
ma sao:

a) osteossarcoma e fibroma desmoplastico ésseo.
b) tumor de células gigantes e osteocondroma.

c) encondroma e condroblastoma.

d) condrossarcoma e displasia fibrosa.

QUESTAO 30-05. Quanto ao aspecto microscépico do fibroma desmoplastico ésseo, podemos
afirmar que
a) E constituido por densa proliferacdo de células gigantes entremeadas por fibras colage-
nas longas, em feixes entrelacados.

b) A celularidade ndo varia com o campo examinado e as figuras de mitose sdo frequentes e
atipicas.
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c) O aspecto histolégico imita a estrutura dos tenddes, aponeuroses e ligamentos e por isso
é designado desmoide.

d) apresenta caracteristicas distintas das demais fibromatoses.

QUESTAO 31-05. Constituem caracteristicas tipicas do fibroma desmoplastico ésseo, EXCETO
a) crescimento lento e progressivo.
b) lesdo predominantemente osteoblastica.
c) capacidade de invasao dos tecidos vizinhos.
d) recidiva frequente.

QUESTAO 32-05. Quanto a avaliacio através de imagens do fibroma desmoplastico ésseo, ndo
podemos afirmar que

a) quando o crescimento é periosteal, o tumor faz saliéncia na superficie éssea, podendo
atingir grandes proporgdes.

b) se situado no espaco interésseo do antebraco, o tumor invade ambos os 0ssos, com escle-
rose cortical, formando espiculas irregulares.

c) tomografia computadorizada e ressonancia magnética nao acrescentam informacoes
Uteis a avaliacdo do tumor.

d) ndo apresenta limites em seu crescimento e substitui a estrutura éssea, ultrapassa a cor-
tical e tende a invadir as partes moles adjacentes.

QUESTAO 33-05. Constituem cendrios clinicos principais no diagnéstico do fibrossarcoma 6s-
seo, EXCETO

a) dor.

b) achado incidental.
c) edema local.

d) fratura patolégica.

QUESTAO 34-05. Constitui caracteristica de apresentacio do fibrossarcoma ésseo
a) ser mais frequente em individuos na sétima década da vida.
b) ndo apresentar predilecdo por raca.
c) ser mais frequente no sexo feminino.
d) acometer mais frequentemente o esqueleto axial.

QUESTAO 35-05. Quanto a abordagem terapéutica do fibrossarcoma, podemos afirmar que
a) depois do estadiamento do tumor e perante o grau histolégico de malignidade, estara ou
nao indicada quimioterapia pré-operatoéria.
b) a cirurgia podera ser intralesional, sem adjuvéancia local.

c) o fibrossarcoma bem diferenciado tem evolugio ruim, com sobrevida de cinco anos em
cerca de 5% dos casos.

d) Os tumores indiferenciados nio costumam metastatizar.
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QUESTAO 36-05. Com relacéo a distribuicdo etéria e de género, o fibroma desmoplastico ocorre
a) em adolescentes e adultos jovens, distribui¢do similar entre os sexos.
b) a partir da quinta década da vida, mais frequente no sexo masculino.
c¢) a partir da quinta década da vida, mais frequente no sexo feminino.
d) a partir da quinta década da vida, distribui¢do similar entre o0s sexos.

QUESTAO 37-05. O fibroma desmoplastico 6sseo nio costuma localizar-se frequentemente
a) no esqueleto axial.
b) na mandibula.
¢) nos ossos longos (fémur, radio, tibia).
d) nos ossos pélvicos.

QUESTAO 38-05. Constituem cendrios clinicos principais no diagnéstico do fibroma desmoplas-
tico 6sseo, EXCETO

a) dor ou deformidade.

b) achado incidental.

c) presenca de massa tumoral nas partes moles.
d) fratura patolégica.

QUESTAO 39-05. O fibroma desmoplastico representa __ % de todos os tumores 6sseos
primarios.
a) 1
b) 10.
c) 0,5.
d) o1

QUESTAO 40-05. No que diz respeito a avaliacio mediante imagens do fibroma desmoplastico
0sseo,

a) nas radiografias simples, apresenta-se como lesdo osteoblastica mal definida, restrita ao
0SS0.

b) les6es maiores podem destruir a cortical 6ssea e se estender para os tecidos moles circun-
dantes, o que é bem apreciado através da ressonancia magnética (RM).

¢) na RM as lesbGes costumam apresentar alto sinal em T1 e T2.
d) ha captacgdo da lesdo na cintilografia 6ssea ou no PET FDG.

QUESTAO 41-05. Quanto ao prognéstico do fibrossarcoma 6sseo, é possivel afirmar
a) ¢ baseado na presenca ou auséncia de metastases, no tamanho e localiza¢ao do tumor o grau
do tumor e a resposta histoldgica a quimioterapia pré-operatoria.
b) a apresentacdo em adolescentes esta associada a pior prognéstico.

c) ha diferenca no prognoéstico entre pacientes com tumores primarios e pacientes com tu-
mores que surgem a partir de condi¢cao predisponente.

d) Em geral, a taxa de sobrevida em cinco anos para pacientes com tumores de alto grau das
extremidades sem metastases na apresentacao é de aproximadamente 30%.
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QUESTAO 42-05. Nio constitui caracteristica de apresentacio do fibrossarcoma que afeta os
ossos longos

a) localizacdo metafisaria.

b) em pacientes esqueleticamente imaturos, a placa de crescimento atua como barreira
gue impede a extensdo do tumor para a epifise, podendo ser violada em lesdes mais
avancadas.

c) nao se associa a qualquer tipo de reagao periosteal.
d) Extensdo do tumor para a epifise em pacientes esqueleticamente maduros.

QUESTAO 43-05. Constituem caracteristicas do fibrossarcoma ésseo & macroscopia, EXCETO
a) aparéncia carnosa e fibrosa.
b) focos com aparéncia mais mixoide, necrose ou hemorragia podem estar presentes.
c) consisténcia amolecida.
d) bordas irregulares indistintas e focos de tecido mole castanho a cinzento.

QUESTAO 44-05. Constitui diagnéstico diferencial histolégico do fibroma desmoplastico 6sseo,
EXCETO

a) fibromatose de tecidos moles.

b) fibrossarcoma ésseo de baixo grau.
c) displasia fibrosa.

d) fibroma néo ossificante.

QUESTAO 45-05. Constituem caracteristicas do fibroma desmoplastico ésseo & macroscopia,
EXCETO

a) os tumores tipicamente variam em tamanho de 3 a 10 cm.

b) ha relatos de lesbes que superam os 40 cm.

c) sdo les6es branco-acinzentadas, fibrosas e sélidas.

d) seu aspecto lembra o dos tumores desmoides de partes moles.

QUESTAO 46-05. Assinale (A) para fibroma desmoplastico ésseo ou (B) para fibrossarcoma 6s-
seo. Em seguida, assinale a alternativa com a sequéncia correta. Constituem caracteristicas
relacionadas ao fibrossarcoma ésseo de baixo grau:

( ) Neoplasia localmente agressiva, sem potencial para desenvolvimento de metastases.

( ) Ao diagnéstico, quase todos os tumores de origem central ja romperam a cortical,
apresentando componente extradsseo.

( ) metastatiza primariamente por via hematogénica, produzindo depésitos secundarios
mais comumente no pulmao, mas também em varios locais, incluindo outros ossos.

( ) Tendéncia marcante para destruicao 6ssea irregular, deixando cristas 6sseas intactas
e produzindo aparéncia pseudo trabecular.

a) A/A B A
b) A A, B, B.
c) A, B,B A
d) A A A B.
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QUESTAO 47-05. Assinale (V) verdadeiro ou (F) falso). Em seguida, assinale a alternativa com a
sequéncia correta. Constituem caracteristicas relacionadas ao fibrossarcoma ésseo de baixo
grau:

( ) Trata-se de neoplasia maligna rara.

( ) Ofibrossarcoma de baixo grau corresponde a lesGes previamente classificadas como
fibrossarcoma de grau 1 ou 2.

( ) Aslocalizacdes mais comuns sdo esqueleto axial e ossos da face.

( ) Odiagnéstico diferencial clinico e radiografico desse tipo tumoral inclui fibroma des-
moplastico, sarcoma indiferenciado e osteossarcoma fibroblastico.

a) VEV V.
b) V,V,E V.
c) VVVE
d) VEEV.

QUESTAO 48-05. Assinale (V) verdadeiro ou (F) falso). Em seguida, assinale a alternativa com a
sequéncia correta. Constituem caracteristicas do fibroma desmoplastico 6sseo e do fibrossar-
coma 0sseo identificadas nos exames de imagem:

( ) O fibroma desmoplastico ésseo parece relativamente "frio" na varredura isotépica.

( ) natomografia computadorizada (TC), o fibrossarcoma 6sseo apresenta densidade
homogénea, massa compacta de partes moles com margens mal definidas e realce
pobre apds administracdo de contraste.

( ) Naangiografia e na TC, o fibroma desmoplastico 6sseo assume apenas moderada-
mente o contraste.

( ) Naressonancia magnética (RM), o fibrossarcoma 6sseo apresenta sinal ndo homo-
géneo, menor ou isointenso como o do musculo em T1, 90% acentuado, realce pe-
riférico no gadolinio, areas escuras em fundo de intensidade intermediaria ou alta
em T2.

a) VEV V.
b) VV,V V.
c VVVE
d) EVVV

QUESTAO 49-05. Assinale (V) verdadeiro ou (F) falso). Em seguida, assinale a alternativa com a
sequéncia correta. Constituem caracteristicas do fibrossarcoma 6sseo identificadas ao exa-
me radiografico convencional:

( ) Tumor puramente osteolitico, limites mal definidos, ruptura cortical e presenca de
massa nos tecidos moles.

( ) Reacao periosteal frequente.

( ) Tumores de baixo grau podem apresentar limites mais bem definidos.

( ) Presenca frequente de calcificacdes.

a) VEVE.
b) VV,V.E
c VVEE
d) EV.E V.
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QUESTAO 50-05. Constitui caracteristica relacionada ao prognéstico do fibrossarcoma 6sseo
a) Quando as margens cirtirgicas sdo inadequadas, a recidiva local ocorre em 90% dos casos.
b) Metastases pulmonares ocorrem em 30% dos casos.

c) A sobrevida em dez anos é de 40% para tumores de baixo grau e 15% para tumores de alto
grau.

d) estudos recentes tém demonstrado que a quimioterapia adjuvante é Gitil na obtencao de
melhor prognéstico.
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Comentarios

COMENTARIO QUESTAO 01-05
AUTOR: Luiz Eduardo Moreira Teixeira.

O fibrossarcoma 6sseo pode ser secundario a outras lesdes em cerca de 25% dos casos. As
lesdes pré-existentes mais comuns sdo a doenca de PAGET, radiagdo local prévia, tumor de
células gigantes e infarto 6ésseo. Também podem ocorrer como parte de um condrossarcoma
desdiferenciado.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Malignant tumors of bone. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative
orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p. 1009-1048e7.

COMENTARIO QUESTAO 02-05
AUTOR: Luiz Eduardo Moreira Teixeira.

Excluindo-se a primeira década, (os fibrossarcomas 6sseos) ocorrem em qualquer idade com
frequéncia comparavel. Homens e mulheres sdo afetados igualmente.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Malignant tumors of bone. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative
orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p. 1009-1048e7.

COMENTARIO QUESTAO 03-05
AUTOR: Luiz Eduardo Moreira Teixeira.

Como em outros sarcomas 0sseos, 0s pacientes queixam-se de dor na apresentacao. Esses
pacientes apresentam maior incidéncia (aproximadamente 20%) de fratura patolégica na
apresentacao.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Malignant tumors of bone. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative
orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p. 1009-1048e7.

COMENTARIO QUESTAO 04-05
AUTOR: Luiz Eduardo Moreira Teixeira.
A aparéncia classica do fibrossarcoma é a de uma neoplasia de células fusiformes dis-
posta em padrao fusocelular. Os fibrossarcomas de baixo grau podem exibir producgado

abundante de colageno, enquanto os de alto grau sdo mais celulares. O fibrossarcoma
é caracterizado pela falta de producao de osteoide.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Malignant tumors of bone. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative
orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p. 1009-1048e7.

COMENTARIO QUESTAO 05-05
AUTOR: Luiz Eduardo Moreira Teixeira.

A sobrevida em cinco anos para pacientes com tumores de alto grau das extremidades sem
metastases na apresentacao € de aproximadamente 65%.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Malignant tumors of bone. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative
orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p. 1009-1048e7.

COMENTARIO QUESTAO 06-05
AUTOR: Alex Guedes.

Na maioria das instituicdes, o tratamento do fibrossarcoma 6sseo é como o do osteossarcoma.
A maioria dos pacientes com lesdes de alto grau é tratada com quimioterapia neoadjuvante,
seguida de cirurgia (resseccao ampla ou amputacao ampla) e quimioterapia adjuvante.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Malignant tumors of bone. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative
orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p. 1009-1048e7.
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COMENTARIO QUESTAO 07-05
AUTOR: Wither de Souza Gama Filho.

O fibroma desmoplastico costuma acometer individuos abaixo dos 40 anos. Pode haver dor
naregido acometida, mas muitos pacientes sdo assintomaticos. Os locais mais frequentemen-
te acometidos sdo os o0ssos longos dos membros inferiores, mandibula e pelve. Nos ossos lon-
gos, as lesdes sdo diafisarias. Nao guarda relacdo com a sindrome de GARDNER (polipose
adenomatosa familiar), que se associa a tumores desmoides abdominais.

REFERENCIA: Jesus-Garcia R. Diagnéstico e tratamento de tumores ésseos. 2.2 Edicdo. Rio de Janeiro: Elsevier;
2013. p. 293-300.

COMENTARIO QUESTAO 08-05
AUTOR: Wither de Souza Gama Filho.

Macroscopicamente, o tecido tumoral é denso e endurecido, assemelhando-se aos tumores
desmoides de tecidos moles. Também se assemelha microscopicamente a essas lesdes; E hipo-
celular e fibroblastico e contém muito colageno e poucas mitoses.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Benign bone tumors and nonneoplastic conditions simulating bone tu-

mors. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p.
957-985e3.

COMENTARIO QUESTAO 09-05
AUTOR: Wither de Souza Gama Filho.

O tratamento é a resseccdo com margens amplas, tanto no tecido 6sseo, quanto, principal-
mente, nos tecidos moles. A taxa de recidiva dessas les6es, quando se pratica a curetagem, é
alta e praticamente certa. No caso das ressec¢gées com margens comprometidas, a recidiva
também é alta.

REFERENCIA: Jesus-Garcia R. Diagnéstico e tratamento de tumores ésseos. 2.2 Edicdo. Rio de Janeiro: Elsevier;
2013. p. 293-300.

COMENTARIO QUESTAO 10-05
AUTOR: Alex Guedes.

Este tumor ndo metastatiza, mas a recidiva local é comum apés curetagem simples. A res-
seccdo ampla é geralmente recomendada. A curetagem prolongada agressiva pode ser uma
opcao razoavel em pacientes selecionados para tentar preservar melhor funcao. Tratamentos
adjuvantes que foram mostrados ser eficaz no tratamento de tumores desmoides de tecidos
moles (por exemplo, radiacao, agentes anti-inflamatérios, tamoxifeno e agentes citotéxicos)
pode ter um papel no tratamento de pacientes com fibromas desmoplasticos; no entanto,
poucos dados dao suporte a essa abordagem.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Benign bone tumors and nonneoplastic conditions simulating bone tu-

mors. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p.
957-985€3.

COMENTARIO QUESTAO 11-05
AUTOR: Alex Guedes.
As radiografias tipicamente revelam uma lesao litica bem circunscrita com estreita zona de
transicdo e, frequentemente, uma fina borda de osso reativo. Destruicado cortical pode estar
presente. A lesdo as vezes aparece septada.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Benign bone tumors and nonneoplastic conditions simulating bone tu-
mors. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p.
957-985e3.
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COMENTARIO QUESTAO 12-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

O fibroma desmoplastico é um tumor extremamente raro que corresponde a menos de 0,1%
de todos os tumores 6sseos, e a maioria dos relatos apresenta casos tinicos. Relatos documen-
tando séries maiores sdo raros e tipicamente vém de grandes centros de referéncia. As lesdes
tém sido relatadas desde os 20 meses de idade até a sétima década de vida, mas tipicamen-
te acometem adolescentes e adultos jovens. Parece ndo haver predilecao por sexo. Qualquer
osso pode ser afetado, mas os ossos longos e a mandibula sido os mais envolvidos. Nos ossos
longos, a lesdo é geralmente metafisaria, mas também pode envolver a epifise. O local mais
caracteristico é na regido mentoniana da mandibula, mas o fémur, a tibia e o imero também
sdo locais frequentes de acometimento. Em geral, parece que os o0ssos craniofaciais sdo os
mais frequentemente envolvidos.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.

COMENTARIO QUESTAO 13-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

O aspecto radiografico geralmente é de lesdo expansiva, licida e com margens bem defini-
das. Muitas vezes ha destruicdo do cértex sobrejacente com extensao para o tecido mole.
Caracteristicas de um padrao de crescimento mais destrutivo com margens irregulares e mal
definidas e fratura patolégica podem estar presentes. Padrdes de favo de mel ou roido-de-tra-
ca tém sido descritos, mas a apresentacado radiografica é inespecifica. Microscopicamente, a
lesdo é como fibromatose de tecidos moles, consistindo em fibroblastos fusiformes dentro de
uma abundante e densa matriz de colageno. Figuras de mitose sdo raras.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.

COMENTARIO QUESTAO 14-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond
O diagnéstico diferencial inclui displasia fibrosa, osteossarcoma central de baixo grau, sar-
coma miofibroblastico de baixo grau, tumores mioepiteliais, tumores de células dendriticas
foliculares e sarcoma sinovial. Exclui-se displasia fibrosa mostrando a auséncia de mutacdes

no GNAS; exclui-se osteossarcoma central de baixo grau mostrando a auséncia de amplifica-
¢ao MDMz2.

REFERENCIA: Suurmeijer AJH, Cleton-Jansen AM. Desmoplastic fibroma of bone. In: WHO Classification of
Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5% Edition. Lyon: International Agency for Research
on Cancer; 2020. p. 422-423.

COMENTARIO QUESTAO 15-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

O fibroma desmoplastico apresenta comportamento localmente agressivo sem capacidade
de metéastase. Relatos anteriores indicam que curetagem simples e enxerto 6sseo resultaram
em taxa de recorréncia de até 40%. A resseccao ampla é o modo de tratamento preferencial,
embora recidivas também tenham sido relatadas com essa modalidade de tratamento.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.

COMENTARIO QUESTAO 16-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

Tem sido relatada rara associacao de fibroma desmoplastico com outras lesdes, como displa-
sia fibrosa ou melorreostose.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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COMENTARIO QUESTAO 17-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

Histiocitoma fibroso maligno (sarcoma indiferenciado), osteossarcoma fibroblastico e fibro-
ma desmoplastico ésseo sdo os diagnosticos diferenciais mais frequentemente considerados
no caso do fibrossarcoma 6sseo.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.

COMENTARIO QUESTAO 18-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

O fibrossarcoma 6sseo envolve mais frequentemente as porcdes metafisarias dos ossos tu-
bulares longos. Semelhante ao osteossarcoma convencional, cerca de 50% dos casos ocorrem
nas metafises distal do fémur e proximal da tibia, mas todos os ossos do esqueleto podem ser
afetados. Raramente é diagnosticado na primeira década de vida e é amplamente distribuido
da segunda a sétima décadas com curva em forma de sino. O pico de incidéncia ocorre na
quinta década de vida. Nao ha clara predilecdo por sexo, mas os pacientes do sexo masculino
parecem ser ligeiramente mais afetados do que os pacientes do sexo feminino.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.

COMENTARIO QUESTAO 19-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

No fibrossarcoma ésseo, as lesdes sdo puramente liticas e apresentam padrdo de crescimento
destrutivo com bordas irregulares mal definidas. Padrdes de destruicdo 6ssea como roido-de-
-traca ou permeativo podem estar presentes. Caracteristicas de ruptura cortical precoce, as
vezes multifocal, e extensio para os tecidos moles estdo presentes. Elevacido periosteal com
tridangulo de CODMAN e outras reacoes periosteais também podem estar presentes.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.

COMENTARIO QUESTAO 20-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

O fibrossarcoma 6sseo é uma neoplasia maligna de células fusiformes do osso composta por
células tumorais fibroblasticas relativamente monomérficas com producao variavel de cola-
geno e arquitetura fascicular (comumente espinha de peixe). Dado que essas caracteristicas
fibro sarcomatosas podem ser observadas em uma grande variedade de tumores ésseos, a
grande maioria dos tumores anteriormente considerados como residentes nesta categoria
provavelmente estdo mais bem posicionados em outras categorias, como leiomiossarcoma,
sarcoma sinovial monofasico e tumor fibroso solitario. Assim, o fibrossarcoma é um diagnés-
tico de exclusado. A presenca de diferenciacao osteoide e cartilaginosa exclui o diagnéstico de
fibrossarcoma.

REFERENCIA: Dei Tos AP, Czerniak B, Inwards CY. Fibrosarcoma of bone. In: WHO Classification of Tumours

Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research on Cancer;
2020. p. 424-425.

COMENTARIO QUESTAO 21-05
AUTOR: Gustavo Costalonga Drumond

Semelhante ao histiocitoma fibroso maligno (sarcoma indiferenciado), houve melhora da taxa
de sobrevida em cinco anos, de 37% na década de 1970 para 54% na Ultima década. As taxas de
sobrevida a longo prazo para pacientes com fibrossarcoma exclusivamente de baixo grau sao
mais otimistas; estima-se que quase 80% deles estejam vivos apés 10 anos. H4 uma tendéncia
ao tratamento de tumores de baixo grau por excisado radical (procedimento de salvamento de
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membros) ou amputacdo. O tratamento dos fibrossarcomas de alto grau nao difere do trata-
mento do histiocitoma fibroso maligno (sarcoma indiferenciado).

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.

COMENTARIO QUESTAO 22-05
AUTOR: Fabio Fernando Eléi Pinto

O fibroma desmoplastico é um tumor 6sseo localmente agressivo extremamente raro, compos-
to por células fusiformes com minima atipia celular e producao de colageno em abundancia,
com histologia que remete a fibromatose do tipo desmoide. Alguns tumores sdo encontrados
incidentalmente em pacientes assintomaticos. No entanto, a maioria dos pacientes tem uma
histéria de longa data de dor ou deformidade 6ssea. Em cerca de 10% dos casos, uma fratura
patologica é o sintoma de apresentacao. Representa < 0,1% de todos os tumores 6sseos prima-
rios. O fibroma desmoplastico é um tumor lentamente progressivo e localmente agressivo,
que pode recidivar apés curetagem ou excisdo intralesional.

REFERENCIA: Suurmeijer AJH, Cleton-Jansen AM. Desmoplastic fibroma of bone. In: WHO Classification of

Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research
on Cancer; 2020. p. 422-423.

COMENTARIO QUESTAO 23-05
AUTOR: Fabio Fernando Eléi Pinto

Por tratar-se de tumores que evoluem lentamente, pouco dolorosos, pela escassa sintomato-
logia com que se manifestam, usualmente os pacientes procuram tratamento tardiamente,
meses ou anos apoés o inicio do tumor, em virtude do progressivo aumento da dor e do volume
do tumor e, dependendo do local, pela dificuldade a movimentacao. O tratamento é exclusiva-
mente cirargico. A resseccao deve ser em monobloco com maior margem possivel de tecidos
normais a fim de se evitar ou reduzir a possibilidade de recidiva. Em alguns casos. Apesar da
ampla extirpagao do tumor, houve recidiva.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores 6sseos. Sdo Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.
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Por tratar-se de neoplasia de crescimento lento, traduzido ao exame radiografico pela escle-
rose reacional, indicativa de adaptacao do osso ao tumor, permite ao radiologista a suspeita
de processos pseudoneoplasicos, como o fibroma néo ossificante, a osteofibrodisplasia, a dis-
plasia fibrosa, o cisto 6sseo aneurismatico e a miosite ossificante justadssea. Permite suspei-
tar também de neoplasias benignas como fibroistiocitoma benigno, o tumor gigantocelular, o
fibroma condromixoide e mesmo de neoplasias de baixo malignidade como o osteossarcoma
central bem diferenciado, o adamantinoma de ossos longos e o osteossarcoma parostal.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores dsseos. Sao Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.
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Os fibromas desmoplasticos sdo lesdes localmente agressivas, sem capacidade de produzir
metastases. Radiograficamente se apresentam como lesdes liticas, com bordos bem definidos,
com destruicdo do cortex 6sseo e extensao para os tecidos moles. Na imunoistoquimica reve-
lam diferenciacdo miofibroblastica e a maioria destes tumores mostra pelo menos positivida-
de focal para marcadores de musculo liso, como a actina de musculo liso (SMA).

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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O fibrossarcoma 6sseo é uma neoplasia maligna de células fusiformes que apresenta diferen-
ciacao miofibroblastica. Distingue-se do fibroistiocitoma maligno (sarcoma indiferenciado)
e do osteossarcoma fibroblastico pela auséncia de producao osteoide e por suas caracteristi-
cas células fusiformes miofibroblasticas uniformes. Com os novos achados da patologia e da
genética ndo se tem realizado o diagnéstico deste tipo de tumor na atualidade. Sdo tumores
tipicamente associados ao fibroistiocitoma maligno (sarcoma indiferenciado).

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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Os fibrossarcomas com lesdes puramente fusiformes com caracteristicas globais de baixo
grau sio considerados menos agressivas do que o fibroistiocitoma maligno (sarcoma indife-
renciado), mas, em comparacdo com a fibromatose, eles tém potencial metastatico definido.
As taxas de sobrevida em longo prazo para pacientes exclusivamente com fibrossarcoma de
baixo grau sdo otimistas; estima-se que cerca de 80% deles estejam vivos apés 10 anos. Ha
uma tendéncia ao tratamento de tumores de baixo grau por excisdo radical (procedimento de
salvamento de membros) ou amputacio. O tratamento dos fibrossarcomas de alto grau néo
difere do histiocitoma fibroso maligno (sarcoma indiferenciado).

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak's bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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Em criancas e adolescentes, predomina na metafise proximal da tibia e distal do fémur, com
lesdo de aspecto osteolitico, permeativa, de limites imprecisos e, com baixo grau de diferen-
ciacao histolégica, persiste central durante algum tempo ou, nas formas mais malignas, ultra-
passa a cortical, formando triangulo de CODMAN, por vezes com grande volume. No adulto, a
principal localizacdo é também na tibia e no fémur, apresentando aspecto permeativo, difuso
pelo osso, com limites imprecisos. Quando tem grandes proporgdes, é dificil caracterizar se é
originario das partes moles, do periésteo ou do osso.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores 6sseos. Sdo Paulo: ROCA; 200L1. p. 135-166.
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Nos casos de fibrossarcoma em metafises de ossos longos, nas primeira e segunda décadas da
vida, o aspecto radiografico é indistinguivel do osteossarcoma. Em faixas etarias mais avan-
cadas, pelo carater permeativo da lesdo, o fibrossarcoma tem sempre seu lugar nos diagnésti-
cos diferenciais ao lado do fibroistiocitoma maligno (sarcoma indiferenciado), lipossarcoma e
mesmo osteossarcoma. O fibrossarcoma é radiologicamente indistinguivel do osteossarcoma
e do fibroma desmoplastico. Em certos casos, devem ser lembradas também metastases de
carcinoma.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores ésseos. Sao Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.

COMENTARIO QUESTAO 30-05
AUTOR: Alex Guedes
Microscopicamente é neoplasia que apresenta os mesmos caracteres das demais fibroma-
toses. E constituido por densa proliferacdo de miofibroblastos entremeados por fibras co-

lagenas longas, em feixes entrelacados. A celularidade varia com o campo examinado e as
figuras de mitose sio raras, sempre tipicas. Em certas areas, a neoplasia hialiniza, pela fusao



5 — Tumores Fibrogénicos (50 Questoes)

e condensacao das fibras colagenas, em outras, pode apresentar aspecto mixoide. O aspecto
histolégico imita a estrutura dos tenddes, aponeuroses e ligamentos e por isso é designado
desmoide.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores ésseos. Sao Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.
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Sao tumores expansivos de crescimento lento, o que permite adaptacdo progressiva a neopla-
sia e, por este motivo, as imagens de ostedlise alternam-se com areas de esclerose reacional.
Pelo crescimento progressivo, capacidade de invasdo dos tecidos vizinhos e facilidade com
gue recidivam, discute-se se o fibroma desmoplastico ndo seria uma forma de fibrossarcoma
de baixa malignidade.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores 6sseos. Sdo Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.
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Pelo acentuado carater invasivo que apresenta, o fibroma desmoplastico ndo tem limites em
seu crescimento e substitui a estrutura 6ssea, ultrapassa a cortical e tende a invadir as partes
moles adjacentes. A tomografia computadorizada e a ressonancia nuclear magnética permi-
tem verificar com precisdo os limites externos do tumor. Quando o crescimento é periosteal,
o tumor faz saliéncia na superficie 6ssea, e pode atingir grandes proporc¢des. Se situado no
espaco interésseo do antebraco, o tumor invade ambos os ossos, com esclerose cortical, de
modo a formar espiculas irregulares.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores dsseos. Sao Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.

COMENTARIO QUESTAO 33-05
AUTOR: Alex Guedes

Dor, edema local e fratura sao as principais manifestacdes que levam o doente a procurar
tratamento.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores 6sseos. Sdo Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.
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Qualquer idade pode ser acometida e ndo existem diferencas de frequéncia quanto ao sexo
e a cor da pele. Localiza-se em qualquer osso, embora tenha predilecdo estatistica pelo terco
distal do fémur e proximal da tibia.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores dsseos. S30 Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.
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Depois do estadiamento do tumor e perante o grau histolégico de malignidade, estara ou nao
indicada quimioterapia pré-operatéria. A cirurgia podera ser segmentar ou radical, na depen-
déncia do volume e de demais fatores. O fibrossarcoma bem diferenciado tem evolucao rela-
tivamente boa com metastases tardias, com sobrevida de 10 anos ou mais em 80% dos casos.
Os mais indiferenciados evoluem como o osteossarcoma e sdo precocemente metastatizantes
para o pulmao.

REFERENCIA: Préspero JD. Tumores 6sseos. Sdo Paulo: ROCA; 2001. p. 135-166.
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O tumor afeta principalmente adolescentes e adultos jovens, com distribuicdo quase igual
entre os sexos.
REFERENCIA: Suurmeijer AJH, Cleton-Jansen AM. Desmoplastic fibroma of bone. In: WHO Classification of

Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research
on Cancer; 2020. p. 422-423.
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O fibroma desmoplastico pode envolver qualquer osso, mas é mais frequentemente encontra-
do na mandibula, seguido pelos ossos longos (fémur, radio, tibia) e ossos pélvicos.
REFERENCIA: Suurmeijer AJH, Cleton-Jansen AM. Desmoplastic fibroma of bone. In: WHO Classification of

Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research
on Cancer; 2020. p. 422-423.
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Alguns tumores sdo encontrados incidentalmente em pacientes assintomaticos. No entanto,
amaioria dos pacientes tem uma histéria de longa data de dor ou deformidade éssea. Em cer-
ca de 10% dos casos, uma fratura patolégica é o sintoma de apresentacao.

REFERENCIA: Suurmeijer AJH, Cleton-Jansen AM. Desmoplastic fibroma of bone. In: WHO Classification of

Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research
on Cancer; 2020. p. 422-423.
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O fibroma desmoplastico representa < 0,1% de todos os tumores 6sseos primarios.

REFERENCIA: Suurmeijer AJH, Cleton-Jansen AM. Desmoplastic fibroma of bone. In: WHO Classification of
Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research
on Cancer; 2020. p. 422-423.

COMENTARIO QUESTAO 40-05
AUTOR: Alex Guedes

Radiograficamente, o fibroma desmoplastico constitui lesdo bem definida, lobulada, radio-
transparente, que pode expandir o osso hospedeiro. Trabeculagdo intralesional esta frequen-
temente presente. Lesdes maiores podem destruir a cortical 6ssea e se estender para os tecidos
moles circundantes, o que é bem apreciado pela RM. O fibroma desmoplastico apresenta bai-
xo sinal em T1 e T2 e pode mostrar captacdo aumentada com cintilografia 6ssea ou PET FDG.
REFERENCIA: Suurmeijer AJH, Cleton-Jansen AM. Desmoplastic fibroma of bone. In: WHO Classification of

Tumours Editorial Board. Soft tissue and bone tumours. 5th Edition. Lyon: International Agency for Research
on Cancer; 2020. p. 422-423.
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O prognostico é baseado na presenca ou auséncia de metastases, no tamanho e localizacido
do tumor (como eles se relacionam com a capacidade do cirurgido de remover o tumor com
margens amplas), o grau do tumor e a resposta histolégica a quimioterapia pré-operatéria (de-
terminada por porcentagem de necrose). Relatos também mostraram que a idade avancada
esta associada a um pior prognéstico; no entanto, isso pode ser causado parcialmente pela in-
capacidade de muitos pacientes mais velhos de tolerar a quimioterapia. Nao foi demonstrada
diferenca no prognéstico entre pacientes com tumores primarios e pacientes com tumores
que surgem em uma condicio predisponente. Em geral, a taxa de sobrevida em cinco anos
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para pacientes com tumores de alto grau das extremidades sem metastases na apresentacao
é de aproximadamente 65%.

REFERENCIA: Heck Jr. RK, Toy PC. Malignant tumors of bone. In: Azar FM, Beaty JH. Campbell's operative
orthopaedics. 14th Edition. Philadelphia: Elsevier; 2021. p. 1009-1048e7.
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Triangulo de CODMAN e neoformacao éssea periosteal podem estar presentes. A lesdo loca-
liza-se mais frequentemente na metafise. Em pacientes esqueleticamente imaturos, a placa
de crescimento forma uma barreira de extensio para a epifise, que pode ser penetrada em
lesbes mais avancadas. Em pacientes esqueleticamente maduros, o tumor frequentemente se
estende para a epifise.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak’s bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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AUTOR: Alex Guedes
O fibrossarcoma tem aparéncia carnosa e fibrosa com bordas irregulares indistintas e focos

de tecido mole castanho a cinzento. Focos com aparéncia mais mixoide, necrose ou hemorra-
gia podem estar presentes.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak’s bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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A fibromatose de tecidos moles tem caracteristicas microscépicas que se sobrepdem ao fi-
broma desmoplastico e pode ser dificil de distinguir nos casos em que a lesdo de partes mo-
les invade o osso com profundidade suficiente para produzir defeitos visiveis na radiografia.
fibrossarcoma 6sseo de baixo grau raramente é tdo bem diferenciado que ndo apresenta, em
amostras adequadas de biépsia, alguma irregularidade nuclear e hiper cromatismo, bem como
um grau de atividade mitética ndo presente no fibroma desmoplastico. A displasia fibrosa as
vezes é confundida com fibroma desmoplastico quando a amostra ndo contém evidéncia his-
tolégica de osteoide ou finas trabéculas de osso esponjoso.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak’s bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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Os tumores tipicamente variam em tamanho de 3 a 10 cm, mas tumores de até 20 cm tém sido
relatados. Sdo lesdes sélidas, fibrosas, branco-acinzentadas, que lembram lesdes desmoides
de partes moles.

REFERENCIA: Czerniak B. Dorfman and Czerniak’s bone tumors. 2nd Edition. Philadelphia: Elsevier Saunders;
2016. p. 617-691.
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Neoplasia localmente agressiva, sem potencial para desenvolvimento de metastases (fibroma
desmoplastico 6sseo).

Ao diagnéstico, quase todos os tumores de origem central ji romperam a cortical, apresentan-
do componente extraésseo (fibrossarcoma ésseo).

Metastatiza primariamente por via hematogénica, produzindo depésitos secundarios mais comu-
mente no pulméao, mas também em varios locais, incluindo outros ossos (fibrossarcoma ésseo).
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Tendéncia marcante para destruicdo dssea irregular, deixando cristas ésseas intactas e pro-
duzindo aparéncia pseudo trabecular (fibroma desmoplastico ésseo).

REFERENCIA: Unni KK, Inwards CY. Dahlin's bone tumors: general aspects and data on 10,165 cases. 6th
Edition. Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins; 2010. p. 169-178.
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O fibrossarcoma 6sseo é uma neoplasia maligna rara. Desde o estabelecimento do histiocito-
ma fibroso maligno (sarcoma indiferenciado) como entidade distinta, a frequéncia do diag-
néstico de fibrossarcoma tem diminuido. Essencialmente, o termo fibrossarcoma de baixo
grau refere-se a lesdes previamente ou tradicionalmente classificadas como fibrossarcoma
de grau 1 ou 2. O diagnéstico diferencial clinico e radiografico desse tipo tumoral inclui fibro-
ma desmoplastico, histiocitoma fibroso maligno (sarcoma indiferenciado) e osteossarcoma
fibroblastico.

REFERENCIA: Lewis VO, Guadagnolo A, Rhines LD, Patel S. Rare bone sarcomas. In: Lin PP, Patel S. Bone sar-
coma. New York: Springer; 2013. p. 132-152.
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Fibroma desmoplastico 6sseo: Na angiografia e na TC, o tumor assume apenas moderadamente o
contraste, e parece relativamente “frio” na varredura isotopica.

Fibrossarcoma ésseo: na TC, densidade homogénea, massa compacta de partes moles com
margens mal definidas e realce pobre apés administracido de contraste; na RM, sinal ndo ho-
mogéneo, menor ou isointenso como o do musculo em T1, 90% acentuado, realce periférico no
gadolinio, areas escuras em fundo de intensidade intermediaria ou alta em T2.

REFERENCIAS: (1) Campanacci L. Desmoid fibroma. In: Picci P, Manfrini M, Donati DM, Gambarotti M, Righi

A, Vanel D, Dei Tos AP. Diagnosis of musculoskeletal tumors and tumor-like conditions - Clinical, radiological
and histological correlations - The Rizzoli case archive. 2nd Edition. Cham: Springer Nature; 2020. p. 61-63. (2)
Picci P, Dei Tos AP, Gambarotti M, Righi A. Fibroblastic/myofibroblastic tumors. In: Picci P, Manfrini M, Donati
DM, Gambarotti M, Righi A, Vanel D, Dei Tos AP. Diagnosis of musculoskeletal tumors and tumor-like condi-
tions - Clinical, radiological and histological correlations - The Rizzoli case archive. 2nd Edition. Cham: Springer
Nature; 2020. p. 241-272.
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O fibrossarcoma 6sseo constitui tumor puramente osteolitico com limites mal definidos, in-
terrupcao do cértex e presenca de massa nos tecidos moles. A reacdo periosteal é escassa ou
ausente. Tumores de baixo grau podem apresentar limites mais bem definidos. As calcifica-
¢coes sdo excepcionais. O osso pode ser erodido ou decorticado com minima reacao periosteal.
REFERENCIA: Picci P, Dei Tos AP, Gambarotti M, Righi A. Fibroblastic/myofibroblastic tumors. In: Picci P,
Manfrini M, Donati DM, Gambarotti M, Righi A, Vanel D, Dei Tos AP. Diagnosis of musculoskeletal tumors

and tumor-like conditions - Clinical, radiological and histological correlations - The Rizzoli case archive. 2nd
Edition. Cham: Springer Nature; 2020. p. 241-272.
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Quando as margens cirurgicas sao inadequadas, a recidiva local ocorre em 50% dos casos.
Metastases pulmonares ocorrem em 60% dos casos. A sobrevida em dez anos é de 60% para
tumores de baixo grau e 30% para tumores de alto grau. Estudos recentes tém demonstrado
gue a quimioterapia adjuvante é Gtil para um melhor prognéstico.

REFERENCIA: Picci P, Dei Tos AP, Gambarotti M, Righi A. Fibroblastic/myofibroblastic tumors. In: Picci P,
Manfrini M, Donati DM, Gambarotti M, Righi A, Vanel D, Dei Tos AP. Diagnosis of musculoskeletal tumors

and tumor-like conditions - Clinical, radiological and histological correlations - The Rizzoli case archive. 2nd
Edition. Cham: Springer Nature; 2020. p. 241-272.



