Caso do més SBP

Paciente do sexo masculino, 26

anos com lesoes osseas multiplas
em diafise da tibia de longa
duracao.

Laboratorio AnatomiaB I_Platologia Diagnostica
Dr Marco Antonio Dias Filho




Duas lesdes liticas (uma dominante), com esclerose periférica,
cortical e medular na diafise.




Aspecto em “bolha de sabao” com pequenas fraturas patoldgicas.




Padrao displasia osteofibrosa-simile com escasso componente
epitelial




Ninhos solidos de células epiteliais sem atipias




Ninhos e tubulos (simulam vasos) em meio a tecido fibroso.
Coroa de osteoblastos ao redor da trabécula éssea.




Reticulo estrelado Palicada periférica e porgao central
“‘escamaoide”




Espacos pseudo-vasculares que se fundem com
areas mais epitelidides




IMUNOHISTOQUIMICA

(nao é necessaria para o diagnostico)




)
LL
g
U
<
™
o




DIAGNOSTICO

Adamantinoma diferenciado
(displasia osteofibrosa-simile) de
0Sso0s longos




ADAMANTINOMA DE OSSOS
LONGOS

Neoplasia maligna de baixo grau, “borderline”
[cresce lentamente, pode recorrer (30%) e raramente
dar metastases (pulméao e linfonodos)].

Extremamente raro (menos de 1% dos tumores 0sseos).

Semelhantes aos adamantinomas odontogénicos da
mandibula (ameloblastomas).

Exibem diferenciagao epitelial (IHQ e ME).

Origem: componente epitelial se origina do componente
mesenqguimal (controversso).

Tratamento: resseccao do osso afetado visando
margens cirurgicas livres.




ASPECTOS CLINICOS E
EPIDEMIOLOGICOS

Acometem adolescentes e adultos jovens
(média - 32 anos).
H=M (séries contraditorias)

Acomete diafise da tibia (90%), fibula e ja foram
descritos em outros ossos tubulares longos.

A dor de longa duracao (5a-50a) € o sintoma
mais comum.




ASPECTOS RADIOLOGICOS

Lesao unica ou multipla
na diafise tibial.

Areas liticas, excéntricas
(>la corticals)
circundadas por zonas de
esclerose.

Tipicamente uma lesao
dominante (maior e mais
destrutiva) se faz
presente.

A medular pode estar
acometida.




MORFOLOGIA

A microscopia é extremamente variavel:
componente epitelial com padroes basalodide,
fusocelular, tubular e escamoso.




TIPOS HISTOLOGICOS

» Adamantinoma diferenciado (displasia
osteofibrosa-simile):
- geralmente ocorre em criancas e tém um
comportamneto benigno.
- poucos ninhos epiteliais.
- sa0 considerados os precurssores da forma
classica e o elo de transicao com a displasia
osteofibrosa (DOF).




Componente epitelial escasso e Trabéculas ésseas circundadas por
abundante tecido fibroso osteoblastos




TIPOS HISTOLOGICOS

« Adamantinoma classico:
- geralmente ocorre em
adultos e tem um
comportamento mais
agressivo.

- componente epitelial
exuberante.
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TIPOS HISTOLOGICOS

* Adamantinoma desdiferenciado:
- recentemente reconhecido e descrito.
(Hazelbag, HM et al. AJSP, 2003)
- geralmente ocorre em pessoas mais velhas e
tem comportamento muito agressivo.
- Transformacao sarcomatosa de alto grau
(mesenquimal) do componente epitelial tumoral.
- /Coram para CKs do fenodtipo basal alem de
8/18.




Dedifferentiated Adamantinoma With Revertant
Mesenchymal Phenotype

Hans Marten Hazelbag, MD, PhD,* Juan B. Laforga, MD, PhD,1 Hendrik J. L. Roels, MD, PhD, } and
Pancras C. W. Hogendoorn, MD, PhD*




DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS

metastase 0ssea de carcinoma: ndo acomete 0Sso0s
abaixo do joelho, 0s pacientes sao mais /dosos e as
células sao mais atipicas,

angiossarcoma 0sseo: confunde com o padrao de
crescimento tubular/sinusoidal do adamantinoma porém
sdo CD31+ (cuidado! CK pode ser + em ambos),

sarcomas 0sseos de alto grau: sempre considerar a
possibilidade de adamantinoma desdiferenciado ou
fusocelular em casos de BX tibial com sarcomas CK+,




DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS

» Displasia osteofibrosa:
- as células CK+ quando presentes sao isoladas
e ndo formam ninhos.




DOF X Adamantinoma

Semelhancas:

- aspectos radioldgicos,

ocal de acometimento,

nistologia (tipo diferenciado),

HQ (presenca de células epiteliais CK+)
achados cariotipicos, produtos oncogénicos,

- copias extras - cromossomos 7, 8, 12 e 21.

Diferencas:

- 0S adamantinomas possuem copias extras —
cromossOmo 19 e sao cariotipicamente mais
complexos.




Displasia osteofibrosa




Especula-se que a DOF possa
progredir, ganhar mais
anormalidades cromossomicas €

se transformar em
adamantinoma
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