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TUMOR DE CELULAS GIGANTES DO 0SSO
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O tumor de células gigantes do osso é uma entidade rara. $6 7,5 a 15% sdo malignos e cor-
respondem a 0,5% de todos os tumores Gsseos malignos primdrios. Este caso clinico tem uma
localizagdo (isquidtica) pouco frequente neste tipo de tumores (cerca de 0,6%). Foi tratado s6
com Radioterapia (RT) por ser uma lesdo extensa em que a Cirurgia (CR) implicaria uma desar-
ticulag@io da anca e ressec¢do do ramo isquidtico do ilfaco direito e resultaria numa grande inca-
pacidade funcional. Dez anos apés o tratamento estd vivo, sem evidéncia clinica de tumor, com
membro inferior direito funcional e sem edema.

SUMMA

Giant Cell Bone Tumors: Case report and review of the literature

Giant Cell bone tumors are a rare entity. Only 7,5 to 15% are malignant tumors and corres-
pond to 0,5% of all primary malignant bone tumors. This case report has an unusual localization
(ischium) for this kind of tumor (+0,6%). The patient was treated with Radiotherapy alone,
because local extension of the disease would require very agressive surgery with functional
implications. Ten years after treatment, the patient is alive without clinical evidence of disease,

and without functional impairments.

INTRODUCAO

Os tumores 6sseos com células gigantes na sua com-
posigdo sempre foram controversos. Todos os tumores
com um componente de células gigantes foram conside-
rados intimamente relacionados.

As lesdes que frequentemente sdo confundidas com os
tumores de células gigantes sdo: quistos 6sseos aneurismd-
ticos, tumor “acastanhado” da osteite fibrosa cistica e o
granuloma reparativo de células gigantes da mandibula.

O curso clinico e o comportamento biolégico dos
tumores de células gigantes do osso nio foi devidamente
caracterizado nos primeiros estudos sobre o assunto
porque foi apresentado conjuntamente com outro tipo de
lesdes.
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Apesar desta patologia ter sido descrita pela primeira
vez por Cooper e Travers em 1818, s6 em 1940 foi sepa-
rada das suas variantes por Jaffe, Lichtenstein e Portis e
identificada como uma entidade com caracteristicas ra-
diolégicas, histoldgicas e clinicas proprias.

CASO CLINICO

Individuo do sexo masculino, com 47 anos, casado e
gasolineiro de profissio.

A primeira manifestagdo da doenga foi dor na nidega
direita com a corrida ou com o salto, em Outubro de
1984.

Consultou o médico pela primeira vez, passado um
ano, tendo tido como diagndstico: provével artrose. Dois
anos ap6s o 1°. sintoma efectuou Rx da bacia, cujo
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relatério referiu “Condrossarcoma no isquion direito”.

Nos antecedentes pessoais hé a referir apendicectomia
aos 31 anos e um acidente de viagdo aos 32 anos com
fractura da rétula direita tratada com exérese cirldrgica
que condicionou dificuldade na flexdo do joelho. Nos
antecedentes oncolégicos familiares tem uma avé com
Cancro da mama e um tio com Cancro da laringe.

Foi enviado ao IPOFG-Centro de Oncologia do Porto.
Queixava-se de dores na articulagdo coxo-femural direi-
ta, claudicacdo sobretudo na deambulagio rdpida e
endurecimento da raiz da coxa direita. No exame fisico
apresentava: bom estado geral e obesidade; tumefacgio
da face interna da raiz da coxa direita de 4x4,5 cm, mal
delimitada, dura e dolorosa a palpag@o profunda. Ndo
tinha adenopatias periféricas palpdveis e a palpagdo he-
pética era normal. O toque rectal, com palpacdo prostati-
ca era normal.

Exames efectuados:

- Rx torax de Outubro 1986 ’ “normal.”

- Rx da bacia de Novembro 1986 (Fig. 1) ’ “... lesdo
osteolitica e expansiva com cerca de 10 cm de maior
didmetro, que causa destrui¢do do ramo isquio-piibico
direito, suspeita de tumor 6sseo primdrio (tumor de célu-
las gigantes? quisto Jsseo aneurismdtico?) ou
secunddrio.”

Fig.I - Rx. da bacia de 3-11-86 (Entrada no IPO)

- Cintilograma dsseo de Fevereiro 1987 * “Zona de
extensa fixagdo electiva dos difosfonatos em lesdo vege-
tante do isquion Direito na dependéncia de lesdo tumoral
primitiva. Sem outros focos que possam sugerir envolvi-
mento metastético secundério”.

- Estudo analitico > Fosfatase alcalina elevada (141
U/D); restantes valores normais.

Em Janeiro de 1987 efectuou bidpsia incisional da
tumefac¢do do ramo isquio-piibico direito cujo relatdrio
histolégico revelou: “neoplasia com numerosos osteo-
clastos sugestiva de osteoclastoma’.

Visto o tumor ser irressecavel e ndo ser quimiossen-
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sfvel, a decisdo terapéutica foi efectuar Radioterapia.

A TAC de planeamento (Fig. 2) do tratamento de
Radioterapia revelou uma lesdo com cerca de 8 cm no
ramo isquio-pubico direito com adelgacamento da corti-
cal e mesmo evidéncia de rotura em alguns pontos, sem
significativo componente de partes moles e com desvio
da bexiga e préstata para a esquerda.
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Fig.2 -, TAc de planeamento do tratamento de Radioterapia

Iniciou RT com campos pélvico-femurais direitos Ante-
ro-Posterior e Postero-Anterior com 89Co a 200 cGy(T)/dia
a meia espessura. Totalizou uma dose de radiagfio de 6000
cGy(T). Suspendeu o tratamento durante 12 dias ao fim de
4 semanas por irritagdo hemorroiddria grave. No final da
Radioterapia queixava-se de dores na anca direita e
polaquiiiria. O Rx da bacia (final da Radioterapia) revela-
va destrui¢do do ramo isquio-pibico direito, bem como
fractura patol6gica do ramo pubico superior.

Seis meses ap6s o final da Radioterapia, do ponto de
vista clinico, apresentava marcha com discreta claudi-
cagdo e sem outras queixas, nomeadamente dores. No Rx
da bacia e TAC pélvica notava-se que a lesdo se man-
tinha com as mesmas dimensdes do exame anteriormente
efectuado, sendo de salientar apenas que apresentava um
aspecto mais denso das suas trabeculagdes internas, que
se encontravam espessadas, provavelmente em relagdo
com a terapéutica efectuada (Fig. 3).

Nesta altura foi posta em questdo se a doenca estaria
controlada e se haveria beneficio em efectuar cirurgia ou
ndo. Foi decidido manter o doente em vigilancia.

Um ano apés o tratamento, o Rx da bacia revelou uma
trabeculagio ainda mais espessa e um inicio de calcifi-
cagdo, sem aumento da lesao.

O Rx da bacia, 3 anos apés a Radioterapia, demonstra
a lesdo com limites mais definidos e mais calcificada
(Fig. 4). Efectuou também uma RM pélvica que revelou
uma lesdo expansiva, destrutiva, de contornos irregulares
mas bem delimitados, com 10 cm de maior didmetro e
com pequenas dreas de calcificagdo.
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Fig.4 - RX da bacia de 13-2-90 (cerca de 3 anos apds o tratamento)

Realizou outra RM pélvica (Fig. 5) 1 ano apés a
primeira, que revelou estabilidade dimensional da lesio
mas ndo excluiu com seguranga a hipétese de persistén-
cia tumoral, dada a existéncia de uma ligeira “captacio”
de contraste.

Dez anos apds Radioterapia o doente queixa-se de
edema do MID (membro inferior direito) e nega dores ou
limitagdo da mobilidade do membro. Ao exame fisico
apresenta bom estado geral e obesidade acentuada (108
Kg) que dificulta a observagdo. Estd sem sinais de recidi-
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va tumoral na anca direita. Ndo tem adenopatias palpd-
veis. Tem como efeitos laterais da Radioterapia, fibrose
acentuada e pigmentagao da regido inguinal, raiz da coxa
e nddega direitas. Apresenta também linfedema modera-
do do MID.

O Rx torax de Janeiro de 1994 é normal e o Rx da
Coluna lombo-sagrada e bacia de Fevereiro de 1997
(Fig. 6), demonstrou uma lesdo expansiva do ramo piibi-
co direito, com as caracteristicas jd descritas nos exames
anteriores mas agora com cerca de 12cm de maior
diametro.

Fig.6 - RX da coluna lombo-sagrada e bacia de 26-2-97
COMENTARIOS

EPIDEMIOLOGIA E CURSO DA DOENCA

O tumor de células gigantes do osso corresponde a 4 a
8% de todos os tumores Gsseos € a 0,5% de todos os
tumores Gsseos malignos primdrios!. E mais frequente
nas mulheres, numa razdo H/M de 3/2 e a maioria surge
na 3% e 5° década de vida (hd poucos casos descritos
apés os 60 anos). E muito menos frequente na raga negra
do que na raga caucasiana € é um dos tumores 6sseos
mais frequentes na China (onde é mais frequente nos
homens).

S6 7,5 a 15% dos TCG (Tumores de Células Gigantes)
sdo malignos, sendo que os tumores benignos sdo mais
frequentes na mulher e os malignos no homem.

Os TCG sdo mais frequentes em doentes com Doenca
de Paget Gssea.

Os TCG benignos t&ém uma grande propensio & recor-
réncia local. 81% das recorréncias apds Cirurgia, surgem
nos 2 primeiros anos>2.

A transformacdo maligna foi registada quer apés o
tratamento s6 com Radioterapia quer s6 com Cirurgia.
S6 que a degenerescéncia maligna apés Cirurgia surge
mais cedo (1 a 2 anos apés) e é de grau histolégico infe-
rior em relagdo 4 observada ap6s Radioterapia.

Em situagbes raras, os TCG benignos podem metasti-
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zar para os pulmdes, sem transformagdo maligna3.

LOCALIZACAO

Os TCG surgem na epifise dos ossos longos, quase
sempre envolvem também a metifise e crescem para
além da cartilagem articular.

As trés localiza¢des mais frequentes dos TCG (55%
dos casos) sdo a extremidade distal do fémur, a proximal
da tibia e a distal do radio*.

A localizagdo do presente caso clinico € muito rara.
Numa revisdo de 222 TCG efectuada por Goldenberg et
al4, foi registado apenas um caso no isquion esquerdo.
Mnaymnelh et al’ referiu também um caso (41 doentes)
e McGrath® nfio registou nenhum caso (52 doentes) de
localizag@o isquidtica.

APRESENTACAO CLINICA

Os sintomas de apresentacio desta entidade clinica ndo
sdo especificos. Os mais habituais sdo dor e/ou tume-
faccio*6. Pode haver fractura patoldgica e, por vezes,
sem sintomas precedentes. A durac¢@o dos sintomas pode
ser longa e, em alguns casos, os doentes fazem outros
tratamentos antes de ser feito o diagnéstico correcto.

Em algumas situagdes, os sintomas referidos rela-
cionam-se com a localizagfo da lesdo, por exemplo dor
cidtica e/ou sintomas de compressdo da cauda equina,
nos tumores do sacro.

ESTUDOS DE IMAGEM E LABORATORIAIS

No Rx simples manifestam-se como uma lesdo pre-
dominantemente litica, na epifise dos ossos longos, com
adelgacamento e expansdo do cortex. Geralmente ndo ha
reacgdo do periésseo. Pode haver extensdo aos tecidos
moles e também fractura patolégica. E comum encon-
trar-se extensdo para a extremidade articular. N&o € pos-
sivel distinguir lesdes benignas de malignas com o Rx.

Apés Radioterapia, as lesdes podem ossificar gradual-
mente, com esclerose da 4rea da lesdo’, como tivemos
oportunidade de observar no presente caso clinico.

Estd descrita uma reac¢do muito rara, denominada
Fenémeno de Herendeen, que consiste num alargamento
rdpido e paradoxal de um TCG, que havia reduzido apds
RT478 e que surge depois de algumas semanas até 6
meses. A lesdo pode manter-se aumentada por meses mas
sem implicar um agravamento do progndstico.

A TAC d4 boas imagens nas lesdes pélvicas (inclusivé
no isquion e sacro), especialmente se hd suspeita de
massa de tecidos moles. E melhor do que a RM para
demonstrar a cortical do osso.

A RM nido detecta pequenas 4reas de calcificagdo
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intra-lesional, mas nas lesGes tipicas de TCG define
claramente o tamanho, os limites e principalmente a
extensdo aos tecidos moles com maior eficacia do que a
TAC.

Na arteriografia € frequente observar-se marcada vas-
cularizagdo tumoral com formac@o de fistulas Arterio-
Venosas mas ndo hd correlac@o entre a vascularizagio e
o grau de agressividade da lesdo. E dtil nos tumores
pélvicos para definir a relagdo com os grandes vasos san-
guineos.

O cintilograma 6sseo com 99Tc, apesar de pouco espe-
cifico, € muito sensivel e pode complementar o estudo
com o Rx simples. Na maior parte dos casos permite
excluir o quisto 6sseo aneurismético do diagndstico
diferencial.

Os exames laboratoriais sdo pouco especificos. As
células gigantes multinucleadas sdo ricas em fosfatase
4cida, no entanto sé raramente ela estd elevada no
sangue.

PATOLOGIA

Embora as células tumorais sejam ainda de origem
incerta, os TCG sdo compostos por 2 elementos: o estro-
ma e as células gigantes. As células gigantes sdo pre-
sumivelmente o resultado da fusdo de niicleos de células
do estroma!: muitas delas 8m 20 a 35 niicleos. A proem-
inéncia destas células chama a atenc#o e, por vezes, cria
confusdo na distinggo entre TCG benigno e maligno, mas
o estroma é que deve ser estudado (celularidade, activi-
dade mitética, varia¢des).

Nascimento et al® definiu TCG maligno como: “a ca-
racteristic pattern of giant cells and stromal cells in
which the appearence of the stromal cells in many
microscopic fields gives the tissue a clearly sarcomatous
picture”.

Jaffe et all0 propuseram uma graduag@o destes tumo-
res em 3 graus. No entanto, a maioria dos autores, hoje,
€ unanime em afirmar que o grau nfo é factor de prog-
néstico e ndo se relaciona com o comportamento destes
tumores. De tal forma que, por vezes, lesdes classifi-
cadas como benignas se comportam como malignas?.

Uehlinger!! fez uma alegoria interessante entre os
TCG e o julgamento final dos cristdos com a sua “dis-
tribui¢do” pelo Céu, Inferno e Purgatério. Para os TCG
também seria necessdrio um estado intermédio entre o
maligno € o benigno e criou a nogdo de tumor “semi-
maligno” (Fig. 7).

O termo osteoclastoma tende a ser abandonado porque
as células gigantes podem ter semelhangas morfoldgicas
com os osteoclastos mas ndo tém uma origem comum
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MALIGNANT

Fig.7 - Tumor semi-maligno (Adaptado da Ref. 11)

nem participam na reabsor¢do Gssea.

TRATAMENTO

A curetagem estd associada a uma alta taxa de recor-
réncia (85%). Goldenberg* recomenda que, se se utilizar
a curetagem, com ou sem enxerto dsseo, ela deve ser
empregue apenas em lesdes benignas, pequenas, com o
cortex intacto e com sintomatologia hd menos de 3
meses. A curetagem com enxerto 6sseo é recomendada
para os tumores benignos localizados nas extremidades
proximal e distal do fémur, proximal da tibia e no sacro.

A ressecglio em bloco (todo o tumor mais 0sso € mus-
culos adjacentes), com ou sem enxerto 6sseo, é reco-
mendada para os TCG malignos, com perfuragio do cor-
tex, localizados nas extremidades proximal do radio e
perénio, distal do cibito, nos 0ssos tubulares curtos da
mdo e pé, no cdccix, sacro e nos 0ssos pélvicos. Deve-se
efectuar ressecgéio com enxerto Gsseo nos tumores locali-
zados nas extremidades proximal ou distal do tmero,
distal do radio, proximal ou distal do fémur e distal do
perénio.

A amputa¢do como primeira abordagem terapéutica
deve ser reservada para os tumores malignos com per-
furagdo do cortex e invasdo dos tecidos moles adjacentes
em que ndo € possivel efectuar com seguranca uma
ressec¢do em bloco (com ou sem enxerto 3sseo).

Segundo McGrath®, uma recorréncia dum TCG tipico
que aparece nos 2 primeiros anos apds tratamento nio é
maligna e pode ser tratada com ressec¢io ou, se for uma
lesdio pequena, com nova curetagem e enxerto 6sseo,
sem bidpsia. No entanto, se a recorréncia surgir apds 5
anos do primeiro tratamento, € suspeita de malignidade e
deve-se efectuar bidpsia da lesdo. Se o tumor nio teve
alteracdo histol6gica, uma ressec¢do em bloco é sufi-
ciente mas, se houve transformagio maligna (geralmente
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para um fibrossarcoma), é necessdrio uma amputacio
adequada e nestes casos o prognéstico é mau.

O papel da Radioterapia nos TCG tem sido motivo de
discussao.

Alguns estudos que referiram bons resultados no trata-
mento s6 com Radioterapia, foram criticados por
incluirem frequentemente lesGes benignas, como o quis-
to Osseo aneurismdtico, em vez do TCG. Outros,
indicaram que a irradiacdo resultou em altas taxas de
recorréncia e de transformagio maligna®.

Estes casos de transformagdo maligna foram usados
para justificar a ndo utilizagdo da Radioterapia como
tratamento definitivo. No entanto, se analisarmos cuida-
dosamente os trabalhos destes autores, verificamos que,
na sua maioria, ndo déo informagdes sobre o tratamento
de RT efectuado, nomeadamente doses, energia, tempo
de tratamento e equipamento utilizado”.

As doses totais referidas tiveram grandes variagdes (de
3000 a 9500 cGy) e muitas vezes utilizou-se a técnica de
split course. Segundo Harwood et al8, a transformacio
maligna pode ser atribuida ao uso de radiagio de orto-
voltagem, tratamentos em split course e/ou & selecgdo de
tumores mais agressivos para serem tratados com Ra-
dioterapia por recidiva apés Cirurgia ou Quimioterapia.

Actualmente, com os meios disponiveis de tratamento
e aparelhos de megavoltagem, € possivel uma optimiza-
¢do de tratamento que nos oferece maior seguranga e que
reduz ao minimo o risco de malignizagdo dos TCG pela
radiag@o. .

Enquanto os TCG do esqueleto apendicular podem ser
correctamente tratados com Cirurgia, 0 mesmo nao acon-
tece com os do esqueleto axial. Sempre que h4 dificul-
dade em realizar Cirurgia, a Radioterapia tem um papel
fundamental no tratamento da doenga’-!2 com preser-
vacdo funcional. Usam-se doses de 5000 a 6000 cGy T,
em frac¢des de 180 a 200 cGy T, num curso tinico didrio,
com megavoltagem, obtendo-se uma taxa de controle
local de 85%!2. A resposta a radiagfio, habitualmente é
lental3.15 e este facto deve ser tido em atencdo na avalia-
¢do clinica e radiolégica apds Radioterapia. Nos casos
em que a lesdo se demonstrar radioresistente, a Cirurgia
ainda pode ser considerada e com o beneficio da
diminuic3o da irrigacdo sanguinea tumoral pela radiagiio
(o facto de serem tumores muito vascularizados, por
vezes dificulta a Cirurgia).

A Radioterapia também pode ser utilizada como adju-
vante da Cirurgia, numa dose de 3000 a 5000 cGy T, com
megavoltagem. Dahlin!4 referiu melhores resultados no
controle local e cura, com excisdo mais Radioterapia, do
que s6 com excisdo de tumores do esqueleto axial.
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Chen!? defende que uma dose de 4000 cGy T, apés
remogdo tumoral (completa ou ndo) ou em casos de
recorréncia, pode ajudar a obter a cura. Este autor referiu
que os 10 casos tratados, sendo 2 ap6s excisdo completa,
6 com suspeita de tumor residual e 2 recorréncias,
estavam sem evidéncia de tumor ao fim de um tempo
médio de 9,5 anos.

PROGNOSTICO

Alguns autores advogam uma menor agressividade
tumoral nos casos de TCG associados a Doenga de Pa-
getl. No entanto, Goldenberg?, numa revisio da literatu-
ra, registou 26 doentes com TCG associados a Doenga de
Paget e referiu que o comportamento da lesao estava re-
lacionado com o tipo de tumor (benigno ou maligno) in-
dependentemente da associagdo com a Doenca de Paget.

A taxa de recorréncia dos TCG depende essencial-
mente do tipo de tratamento efectuado.

McGrath® fez um estudo cuidado dos factores de prog-
néstico e concluiu que:

- Nido hd uma relag@o constante entre a gravidade e du-
ragfo dos sintomas e o grau de agressividade do tumor;

- A presenca de fracturas patoldgicas ndo € sinal de
pior progndstico;

- Os tumores em locais pouco frequentes, rapidamente
expansivos, sao agressivos;

- O grau histolégico ndo € factor de prognédstico nem
serve como orienta¢do para a escolha do tipo de trata-
mento;

- Os tumores localizados no sacro tém pior prognosti-
co.

CONCLUSAO

O TCG tem um comportamento clinico relativamente
imprevisivel. Em 7,5 a 15% dos casos s3o malignos e
comportam-se como tal, mas a maioria, embora consi-
derados benignos, tém uma alta taxa de recorréncia local
(45-60%). Ha referéncia a casos de metastizacdo pul-
monar. Podem adquirir maior agressividade apds recor-
réncia e podem sofrer transformagio maligna.

O tratamento de escolha para estes tumores € a
Cirurgia. Alguns autores referem melhoria do controle
local, com diminuicdo das recorréncias e melhoria da
sobrevida global, com a associagdo de Radioterapia.

A Radioterapia tem um papel importante no tratamen-
to das lesdes do esqueleto axial em que a Cirurgia ndo €
exequivel, apds ressec¢do incompleta e nas recorrén-
cias..
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O isquion é uma localizagdo rara do TCG (cerca de
0,6%) e requer uma abordagem terapéutica individuali-
zada.

Qualquer atitude terapéutica baseada apenas nos acha-
dos radiolégicos apds Radioterapia, deve ser ponderada
pois, tal como pudemos verificar neste caso clinico,
esses achados sé@o de dificil interpretagdo.

Os conhecimentos sobre esta entidade clinica, tém evo-
luido mas ainda hé vérios pontos a necessitar de um melhor
esclarecimento. Seriam benéficos mais estudos, de prefe-
réncia prospectivos, sobre: a correlaco clinico-patoldgica;
as causas, detec¢do e tratamento das recorréncias; os fac-
tores de progndstico e as diferentes abordagens terapéuti-
cas, nomeadamente o papel da Radioterapia (como adju-
vante e como tratamento Gnico).
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