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Resumo

Introdugdo: A diferenciagdo entre encondromas e tumores cartilagineos atipicos (TCAs) é
fundamental para a correta abordagem dos pacientes, dada a necessidade de vigilancia imagiolégica
ou intervengdo cirdrgica nos TCAs em contraste com a abordagem conservadora frequentemente
adotada para encondromas. Este estudo visa identificar marcadores imagioldgicos distintivos que
auxiliem na diferenciacdo precisa entre estas entidades, com base na andlise de caracteristicas

radioldgicas e de ressonancia magnética.

Métodos: Realizou-se um estudo retrospetivo aprovado pelo DEFI e pela Comissdo de Etica do Centro
Hospitalar Universitario de Santo Antdénio (CHUdSA) / Unidade Local de Salude de Santo Antdnio
(ULSSA), envolvendo 50 pacientes diagnosticados com encondroma ou TCA, desde 2013. Foram
analisadas variaveis imagioldgicas incluindo dimensdo do tumor, presenca de lobulacdo, calcificacdo
da matriz, recorte endosteal, reacdo periosteal, expansao e abaulamento da cortical, entre outras,

utilizando dados recolhidos dos registos médicos e imagens no Sclinic®.

Resultados: A maioria dos pacientes foi diagnosticada com encondroma (72%). Os TCAs foram
diagnosticados em 28%, sendo que 4 desses casos verificaram ser condrossarcomas de alto grau no
resultado histoldgico cirdrgico. A analise estatistica revelou um aumento significativo no tamanho dos
TCAs em relacdo aos encondromas, com o recorte endosteal a apresentar uma grande tendéncia para
a significancia estatistica. No entanto, as outras caracteristicas imagioldgicas ndo mostraram

diferencas estatisticamente significativas entre os grupos, ainda que possam ser valorizadas.

Conclusao: Os resultados deste estudo enfatizam a complexidade do diagndstico diferencial entre
encondromas e TCAs, destacando o tamanho do tumor e o recorte endosteal como marcadores
distintivos. Contudo, a auséncia de significancia estatistica em algumas varidveis e o tamanho reduzido
da amostra sublinham a necessidade de investigacGes futuras, preferencialmente através de estudos
prospetivos, randomizados e multicéntricos, para poder determinar critérios de diagndstico
diferencial. A otimizacdo das diretrizes diagndsticas e terapéuticas para estas patologias vai promover

uma abordagem mais precisa e eficaz no tratamento destes pacientes.

Palavras-Chave: Tumor cartilagineo atipico, encondroma, diagndstico diferencial, caracteristicas

imagioldgicas, tomografia axial computorizada, ressonancia magnética, condrossarcoma, tumor ésseo



Abstract

Introduction: The differentiation between enchondromas and atypical cartilaginous tumors (ACTs) is
essential for the correct approach to patients, given the need for imaging surveillance or surgical
intervention in ACTs in contrast to the conservative approach often adopted for enchondromas. This
study aims to identify distinctive imaging markers that assist in the precise differentiation between

these entities, based on the analysis of radiological and magnetic resonance features.

Methods: A retrospective study approved by DEFI and the Ethics Committee of the Centro Hospitalar
Universitario de Santo Anténio (CHUdSA) / Unidade de Saude Local de Santo Antdnio (ULSSA), was
conducted, involving 50 patients diagnosed with enchondroma or ACT, since 2013. Imaging variables
including tumor size, presence of lobulation, matrix calcification, endosteal scalloping, periosteal
reaction, cortical expansion and bulging, among others, were analyzed using data collected from

medical records and images in Sclinico®.

Results: The majority of patients were diagnosed with enchondromas (72%). The ACTs were diagnosed
in 28% and from those, 4 cases were high-grade chondrosarcomas after the surgical pathology report.
Statistical analysis revealed a significant increase in tumor size of ACTs comparing to enchondromas,
and the endosteal scalloping showed a high trend towards statistical significance. However, other
imaging characteristics did not show significant statistical differences between the groups, although

they may be valued.

Conclusion: The results of this study emphasize the complexity of the differential diagnosis between
enchondromas and ACTs, highlighting tumor size and endosteal scalloping as distinctive markers.
However, the lack of statistical significance in some variables and the small sample size underline the
need for future research, preferably through prospective, randomized, and multicentric studies, to
validate these findings. The optimization of diagnostic and therapeutic guidelines for these

pathologies will promote a more precise and effective approach in the treatment of these patients.

Keywords: Atypical cartilaginous tumor, enchondroma, differential diagnosis, imaging characteristics,

computed tomography, magnetic resonance imaging, chondrosarcoma, bone tumor



Lista de abreviaturas:

TCA: tumor cartilagineo atipico

CHUdSA: Centro Hospitalar Universitario de Santo Anténio

ULSSA: Unidade Local de Satde de Santo Antdnio

TAC: Tomografia Axial Computorizada

RMN: Ressonancia Magnética Nuclear

PET: Tomografia por Emissao de Positroes

BACTIP: Bimingham Atipical Cartilaginous Tumours Imaging Protocol
RAS: Radiological Scoring System

DEFI: Departamento de Ensino, Formacao e Investigacao
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Revisao bibliografica

Tumores 60sseos

Os tumores 6sseos sdo um grupo heterogéneo de neoplasias que afetam o 0sso e que sdo classificados
de acordo com o tecido no qual se diferenciam.! Tumores benignos, como é o caso do encondroma,
caracterizam-se por um crescimento lento e progressivo, a maioria destes tumores é circunscrita,
muitas vezes encapsulada e n3o recidiva apds remoc¢3o completa e raramente metastiza®. Os tumores
intermédios ou malignos de baixo grau, como o tumor cartilagineo atipico no esqueleto apendicular e
condrossarcoma de grau 1 no esqueleto axial, apresentam crescimento lento, porém invasivo, com
potencial para atingir grandes dimensGes. Estes tumores tém margens imprecisas e tendem a
recidivar, especialmente se ndo forem completamente removidos com margens de tecido saudavel.
Embora raramente metastizem, com o tempo, podem degenerar e evoluir para formas mais agressivas
de malignidade, aumentando de grau na classificacdo. Tumores malignos de alto grau, como
osteossarcomas convencionais, sdo caracterizados por terem um rapido crescimento, serem
imagiologicamente agressivos, altamente invasivos e/ou destrutivos, e propensos a metastases

(disseminacdo hematogénica).*

Particularmente, os tumores condrdides representam uma variedade de neoplasias caracterizadas
pela presenca de células tumorais que sintetizam matriz cartilaginea. Esta matriz pode variar desde
uma forma mais primitiva, tipicamente encontrada em criangas e jovens adultos, até uma forma mais
evoluida de cartilagem hialina, mais comum em adultos. Estes tumores podem apresentar-se tanto na
regido cortical (superficie) quanto na regido endomedular (central)?, e a matriz cartilaginea pode ser
desde puramente litica até fortemente calcificada. Os tumores cartilagineos podem produzir

cartilagem do tipo fetal, ou cartilagem hialina, incluindo o encondroma e o condrossarcoma.?

Meios complementares de diagnéstico nos tumores 6sseos (Raio-X, TAC, RMN,

cintigrafia/PET e bidpsia)
Radiografia Convencional (Raio-X)

A radiologia convencional, ainda que seja simples e rdpida, mantém-se como ferramenta diagndstica
primaria em tumores do sistema musculo-esquelético. Permite-nos avaliar uma pandplia de
caracteristicas muito Uteis para a orientacdo diagndstica e tratamento dos doentes. Possibilita desde

logo avaliar a localizacdo da lesdo, o tipo de lesdo e o seu conteldo, o que a lesdo estd a fazer ao osso,



como o 0sso estd a responder, nomeadamente se existe rea¢do do peridsseo, se ha fragilidade da
cortical ou penetracdo, expansdo e lobulacdo. Permite ainda identificar fratura patoldgica (e auxilia
em aferir a sua iminéncia), e também pode inferir se a lesdo se estende aos tecidos moles ou se tem

edema®.

No caso dos tumores benignos, estes geralmente apresentam margens bem definidas e crescimento
lento que permite a formagdo de uma margem esclerética devido a atividade osteoblastica na
periferia do tumor designada reacdo lamelar Unica. Pode ainda ocorrer reagdo periosteal sélida, na
qual ha a fusdo entre a neocamada esclerdtica e a cortical. Estas caracteristicas sdo comuns em
encondromas. Ja os tumores malignos caracterizados por processos infiltrativos e disseminagdo
rapidos, levam a formacédo de lesdes liticas quer no 0sso esponjoso quer na cortical, que pode provocar
um adelgacamento desta ultima*. Apresentam sinais de agressividade como reac3o periosteal que
pode variar entre reagdo lamelar multipla ou “em casca de cebola”, espiculada ou o sinal do triangulo

de Codman 1.

Tomografia Axial Computorizada (TAC)

A Tomografia Axial Computorizada (TAC) oferece uma visdo detalhada da extensdo do tumor dentro
dos ossos, a sua possivel invasdo de estruturas como cdpsulas e extensdo aos tecidos moles
adjacentes. Com a TAC, é possivel distinguir claramente as diferencas de densidade dos tecidos,
calcificacdo e ossificacdo, elementos fundamentais no diagnodstico. Utilizando uma configuragdo
especifica para tecidos moles, é possivel identificar massas maiores que 5 mm e, em alguns casos, até
menores. A TAC também é til para avaliar a viabilidade de planos cirtrgicos em relagdo aos feixes
neurovasculares e a homogeneidade do tumor, com lesGes homogéneas sugerindo benignidade e

lesBes heterogéneas indicando possivelmente malignidade *.

Ressondncia Magnética Nuclear (RMN)

A Ressonancia Magnética Nuclear (RMN) avalia eficazmente tumores de tecidos moles e dsseos.
Permite distinguir tumores dos tecidos circundantes e fornece informacgdes cruciais sobre as relacdes
dos tumores com feixes neurovasculares, tamanho, compartimentalizacao e presenca de condicdes
como hemorragia, necrose e fibrose. A RMN ¢ particularmente eficaz em detetar variagdes nos sinais

de tumores nas ponderacdes Tl e T2 1.



Cintigrafia e Tomogrdfia por Emissdo de Positrées (PET)

A cintigrafia utiliza radiofarmacos especificos para avaliar diferentes 6rgdos ou tecidos, baseando-se
na fixacdo dessas substancias para observar a fisiologia e o metabolismo dos mesmos. A atividade
metabdlica, e consequentemente a captacdo do radiofarmaco nem sempre se correlaciona com a
agressividade do tumor. De facto, a cintigrafia 6ssea tem baixa especificidade e pode captar (com
precisdo anatémica) em tumores primarios benignos e malignos, metdstases (principalmente
blasticas), fraturas, patologia degenerativa, inflamatéria ou infecciosa, e doencas metabdlicas.
Fornece uma imagem meramente funcional e por este motivo tem um papel muito limitado na
avaliacdo diagndstica de tumores dsseos, e especialmente em lesdes puramente osteoliticas ndo é
sensivel. Para além disso, a maioria dos encondromas é hipercaptante e, por isso, a cintigrafia ndo tem
um papel preponderante na diferenciacdo destes tumores pois ndo deteta as diferengas subtis que
possam existir entre ambas . Por sua vez, a tomografia por emissio de positrdes (PET), por se tratar
de uma técnica hibrida, fornece uma imagem anatomofuncional e por isso melhora significativamente
a avaliac3o diagndstica, o estadiamento e a abordagem terapéutica de varios tumores >. A PET tem
apresentado um papel importante na diferenciacdo entre tumores cartilagineos de baixo grau e de
alto grau (condrossarcomas). Na diferenciacdo entre encondromas e TCAs o seu papel é limitado,

ressalvando os casos de encondromatose.

Biopsia

A bidpsia é um procedimento fundamental tanto para o diagndstico quanto para o planeamento
terapéutico de tumores. Deve, no entanto, ser bem ponderada e executada para garantir um
diagndstico preciso e nao influenciar negativamente as opg¢des de tratamento. A escolha do método
de bidpsia depende de varios fatores. Atualmente é realizada maioritariamente bidpsia percutanea
guiada por imagem (com agulha fina ou grossa) e raramente cirurgica ® . Uma das limitacdes da bidpsia
no que toca ao diagndstico de tumores dsseos (excluindo a excisional) é a incerteza da
representatividade da amostra comparativamente com a pega cirirgica. No caso de tumores
heterogéneos, a amostra retirada do tumor pode subvalorizar o grau histoldgico real do tumor, o que
pode levar a atitudes insuficientes e ao nao tratamento de um tumor potencialmente agressivo. Posto
isto, defende-se que a bidpsia deve ser realizada em Centros de Referéncia, com equipa

multidisciplinar experiente °.



Encondroma, tumor cartilagineo atipico e condrossarcoma

Os encondromas sdo tumores cartilagineos benignos, formados por tecido cartilagineo hialino
maduro. Tipicamente, localizam-se na regido endomedular metafisaria dos ossos tubulares, de forma
central e solitaria. Podem afetar pacientes de todas as idades, mas tém um pico de incidéncia na
terceira década de vida, sendo que cerca de 60% dos doentes se encontram entre os 15 e os 40 anos
de idade! . Clinicamente podem manifestar-se por dor e edema, mas geralmente sé ocorrem
associadas a fratura patoldgica. De facto, a grande maioria dos doentes com encondromas é
assintomatica. A pobreza semioldgica aliada a elevada prevaléncia destes tumores leva a que muitas
vezes sejam achados incidentais. Genericamente sdao tumores com predilecio para o esqueleto
apendicular, sendo frequentemente descobertos em ossos curtos das maos e dos pés (50%) /, e

também no Umero e fémur &.

Os encondromas raramente degeneram em condrossarcomas, sendo tanto maior a probabilidade
quanto mais central a localizacdo do tumor °. Quando um encondroma ocorre no esqueleto axial,
geralmente apresenta um comportamento biologicamente mais agressivo. Doencgas raras tais como
Doenca de Ollier e Sindrome de Maffucci estdo associadas a uma condicdo designada de
encondromatose, onde focos multiplos de encondromas s3o encontrados ®. Estas patologias tém risco

mais elevado para degeneracdo sarcomatosa é.

O diagndstico tem por base os seguintes critérios: matriz cartilaginea abundante e auséncia de atipias

celulares ou mitoses, invas3o cortical ou dos tecidos moles adjacentes .

Imagiologicamente os encondromas podem apresentar areas de ostedlise que, eventualmente,
calcificam completamente, adquirindo um aspeto de "pipoca" em imagens radioldgicas. Estas
calcificagdes também se podem apresentar como pontilhadas ou em flocos. Em ossos curtos, os
encondromas normalmente estdo localizados na diafise, podendo estender-se até a epifise. Uma
localizagdo puramente epifisaria é rara, e a cortical dssea pode estar afinada e distendida, assumindo
um aspeto de bolha. Nos ossos longos, os encondromas geralmente localizam-se na metéfise,
raramente na diafise ou epifise, sem interrupc¢do da cortical, mas com abaulamento da mesma devido
ao crescimento expansivo do tumor 8. Na ressondncia magnética, os encondromas apresentam-se
como lesdes bem definidas e lobuladas, exibindo hipersinal em imagens ponderadas em T2 devido ao
conteldo de proteoglicanos da cartilagem. Apds a administracdo de contraste, observa-se realce
apenas do pericondrio e dos septos interlobulares, enquanto a matriz cartilaginea permanece

avascular. O padr3o de realce septal é tipicamente em forma de anel ou arco .



Quando sintomaticos e/ou associados a fratura, os encondromas podem ser submetidos a curetagem
e preenchimento com cimento dsseo, com ou sem fixacdo interna, sendo que nas falanges e
metacarpos pode considerar-se o preenchimento com enxerto dsseo, pelo risco acrescido de fratura®.
Podem ainda ser tratados apds ponderar o risco de evolucdo para condrossarcoma nos casos de

encondromatose, ou deformidade se atingimento de fise em idade pediatrica .

Indicios de malignizacdo secundaria para um condrossarcoma incluem aumento significativo de
tamanho apds o crescimento pds-pubertario, e sinais de agressividade como reagdo periosteal
complexa, adelgagcamento da cortical interna em mais de 2/3 e destruicio da cortical com invasdo dos
tecidos moles. Embora nem todos os pacientes com encondromas apresentem dor, a sua presenca
pode fazer suspeitar de possivel degeneracdo sarcomatosa, e por isso, os casos sdo individualizados e

podem ficar em vigilancia imagioldgica &.

O condrossarcoma pode ser classificado em diversos graus e tipos histoldgicos e pode ser primario ou
secunddrio, caso tenha origem numa les3o benigna pré-existente 2. Ocorre em todas as idades, exceto
nos primeiros anos de vida e tém um pico de incidéncia entre os 40 e os 60 anos de idade no caso dos
condrossarcomas primarios e um pico de incidéncia entre os 20 e os 30 anos no caso dos
condrossarcomas secundarios, afetando principalmente o sexo masculino 2. E atualmente o segundo
tumor maligno primdrio dsseo mais comum . No entanto, o condrossarcoma de baixo grau tem vindo
a aumentar de incidéncia devido a realizacdo de um maior nimero de exames de imagem, sendo que
artigos publicados recentemente sugerem que em certos paises é ja o tumor maligno primario mais
comum 22 2, J4 o condrossarcoma de alto grau manteve a sua prevaléncia!? . Clinicamente pode
manifestar-se com dor com vérios meses de evolugdo, que pode ou ndo agravar durante a noite,
associado ou ndo a massa palpavel. Geralmente os condrossarcomas crescem lentamente e
manifestam-se de forma insidiosa, o que leva a que o diagndstico ocorra em média 10 a 15 meses
apds o inicio dos sintomas?. Ocorre predominantemente na bacia (25%), onde pode tomar grandes
dimensGes antes de manifestar sintomas, e nas metéfises do fémur, Umero e tibia (45%) e nas costelas
e externo (8%)3. O envolvimento dos 0ssos das m3os e pés, bem como as fraturas patoldgicas ndo s3o

frequentes, ao contrario dos encondromas .

Imagiologicamente, podem ser vistas calcificagdes associadas a matriz condroide bem diferenciada.
Apresentam-se tipicamente como padrao anelar ou “arcos”, sugerindo ossificacdo ao redor de
nédulos de cartilagem hialina 1° . Tumores de baixo grau de malignidade tendem a ser calcificados,
enquanto aqueles de alto grau muitas vezes exibem extensas areas ndo calcificadas com aparéncia de

7 10

“roedura de rato Sinais de agressividade incluem escavacao endosteal, adelgacamento cortical,

crescimento da lesdo, alteracdes de calcificacdo e fratura patoldgica®. Na altura do diagndstico 50%



dos condrossarcomas ja ultrapassaram os 10 cm de maior didmetro, pelo que podem ter um
comportamento expansivo. Na RMN, é lobulado e tipicamente exibe hipersinal nas imagens T2, devido
a sua natureza hidrofilica. Em contrapartida, na ponderac¢do T1, o tumor geralmente apresenta um
sinal baixo. E visivel, assim como na TAC, o adelgacamento da cortical. A rotura do tumor através da

cortical até os tecidos moles é um sinal claro de malignidade do tumor cartilagineo é.

O tratamento é cirtrgico, uma vez que ndo responde a quimio nem radioterapia 2. A excisdo deve ser
em bloco, com margens alargadas, ja que excisGes incompletas frequentemente levam a recidivas e
podem resultar em metdstases a distancia, especialmente pulmonares, e morte. O progndstico é

influenciado principalmente pelo grau e tipo histoldgico, e pelo estadio do tumor ao diagndstico.

Mais recentemente, segundo a classificagdo da Organizacdo Mundial de Saude, desde 2013, o
condrossarcoma grau 1 do esqueleto apendicular foi renomeado "tumor cartilagineo atipico" (TCA).
Os TCAs distinguem-se por infiltrar o osso trabecular adjacente, uma diferenca crucial dos
encondromas, que apresentam um crescimento continuo. Antigas classificacGes distinguiam somente
encondromas e condrossarcomas centrais (abrangendo todos os graus), enquanto o sistema atual
identifica os TCAs como lesGes intermediarias, devido a sua agressividade local e baixo potencial de
metastizacdo (< 2%), o que os coloca na zona cinzenta entre a benighidade e a malignidade *. No
esqueleto axial, designam-se condrossarcomas de grau 1 pois tém maior agressividade e potencial de

metastizacao.

Nas radiografias convencionais, TAC e RMN estes tumores podem ser heterogéneos, com matriz
condrdide tipicamente com calcificacBes (“pipocas”), areas osteoliticas lucentes, afinamento da
cortical por reabsorcdo da camada interna da cortical / escavacdo endosteal, padrdo com anéis e
arcos, e podem involuir septos de gordura e expansdo. Nas falanges podem nao ter calcificacdes e
serem lesGes puramente osteoliticas. As radiografias frequentemente subestimam a extensdo da
lesdo. A TAC auxilia a avaliar a extensdo articular e fratura, ou na duvida de matriz mineralizada. Na
RMN observa-se um baixo sinal em T1, captacdo de contraste em nddulos com septos e infiltracdo

adiposa entre septos, baixo sinal para a calcificacdo e hipersinal em T2, correspondente a cartilagem

11

Nos TCAs, o tratamento intralesional é preconizado com curetagem em combinacdo com adjuvantes
locais como o drilling, fenolizagdo, cimentagdo, ou crioterapia, e com ou sem associacao a fixacao
interna. Entretanto, recentemente, uma politica de "esperar e vigiar" as alteracdes suspeitas de
degeneragdo sarcomatosa, com RMN periddicas, tem sido apontada por alguns estudos como uma

abordagem igualmente eficaz!?. Isto permite prevenir riscos de complica¢des cirurgicas como infe¢do



e fratura, assim como o impacto funcional, ainda que muito menos frequentes comparativamente a
resseccao alargada. No entanto, ndo existe um consenso internacional, e o tratamento varia de Centro

para Centro 2.

Encondroma vs TCA, Revisdo da Literatura

7

A distincdo precisa entre encondromas e TCAs é essencial para o tratamento adequado, pois
encondromas geralmente ndo exigem intervengdo, ao contrario dos TCAs que necessitam de vigilancia

13 Atualmente, para diferenciar TCAs de

ou curetagem, ou até mesmo resse¢do cirurgica
encondromas, recorre-se a combinagao clinica, imagioldgica e histopatoldgica para elevar a precisdo

diagnostica.

Apds revisdao da literatura mais recente, diversos estudos consideram certas caracteristicas
imagioldgicas presentes em imagens de TAC e RMN tais como extensdo aos tecidos moles,
adelgacamento da cortical, escava¢do endosteal, alteragcGes de sinal na medula éssea e tecidos moles
adjacentes, lesGes multilobulares e expansdo éssea como as principais ferramentas diferenciadoras

entre encondromas e TCAs, dadas as limitagcdes na avaliacdo histoldgica.

No que toca ao diametro do tumor, é expectavel que quanto mais pequeno for o tumor, maior a
probabilidade de se tratar de um encondroma ja que cerca de 80% dos encondromas tém < 2 cm de
maior diametro, ao passo que os condrossarcomas apresentam, geralmente, dimensdes

14,15 Zonas de gordura na medula dssea aprisionada, circundadas ou

significativamente maiores
intercaladas com ilhas de cartilagem hialina (fat entrapment), traduzidas por focos de hipersinal em
T1, estdo presentes em 65% dos encondromas. Uma perda progressiva de gordura é observada na
progressdo para TCAs e condrossarcomas de alto grau !*1” . No que diz respeito ao recorte endosteal,
um encondroma normalmente ndao apresenta escava¢ao endosteal, ao passo que tanto os TCAs
guanto os condrossarcomas de alto grau podem apresentar escavacdo endosteal profunda que é
definido como 2/3 da espessura cortical. A escavagdo endosteal profunda esta presente em 67% de
todos os TCAs e condrossarcomas de alto grau, e em apenas 11% dos encondromas & 1920, 1516 ' p
presenca de dreas mucoides, caracteristicas dos TCAs e condrossarcomas, na RM revela hipersinal na
ponderagdo T2. Esta caracteristica ndo é tdo comum em encondromas. Nos encondromas, geralmente
nao se observa edema ésseo peritumoral e de tecidos moles, a ndo ser associado a fratura. Nos TCAs,
pode-se observar um edema dsseo peritumoral e de tecidos moles subtil 1°. Nos condrossarcomas de

alto grau, o edema ésseo peritumoral e de tecidos moles podera ser extenso, as vezes combinado com

hemorragia %!. Quanto a caracteristicas de agressividade tais como destrui¢do da cortical, invasdo ou



edema de tecidos moles ainda que frequentemente encontrados em condrossarcomas de alto grau,

sdo raros em TCAs e inexistentes em encondromas 4.

Por conseguinte, a presenca de extensdo aos tecidos moles, destruicao cortical e sinal anormal na
medula dssea e tecidos moles adjacentes revelaram elevado valor preditivo positivo !¢, ao passo que
a auséncia de escavacdo endosteal e de lesGes multilobulares revelaram um elevado valor preditivo
negativo'®. Adicionalmente, alguns estudos sugerem que exames de medicina nuclear, como
cintigrafia o6ssea e PET, aprimoram a precisdo diagndstica. No entanto, as caracteristicas
fisiopatoldgicas entre encondromas e TCAs sdo similares, e a resolucdo de exames nucleares é

insuficiente para discernir as diferencas subtis entre estas entidades %°.

De acordo com certos especialistas, a realizacdo de bidpsia para analise histoldgica é reservada para
situacbGes em que persistem incertezas quanto a agressividade e estadiamento da lesdo. A
complexidade do TCA exige uma abordagem meticulosa na programacdo da bidpsia, considerando
gue uma mesma lesdo pode apresentar simultaneamente areas com varios niveis de agressividade ou
até zonas histologicamente puramente benignas. Por conseguinte, esta abordagem pode resultar num
potencial subdiagndstico de condrossarcoma, dependendo também da experiéncia multidisciplinar de
cada Centro®. Um estudo realizado com 18 patologistas especializados em tumores Gsseos
demonstrou que a classificacdo histoldgica dos tumores catilagineos estad sujeita a uma grande
variabilidade entre os observadores, sendo a distin¢ao entre o encondroma e o TCA a mais desafiadora

delas 2* %,

Em contrapartida, segundo um estudo recente ¢, apenas 13% dos tumores cartilagineos centrais
benignos apresentaram alguma progressdo em RMN, durante um periodo de seguimento de 50
meses, em média, e nenhum desses tumores desenvolveu caracteristicas de condrossarcoma de alto
grau. Posto isto, alguns autores defendem uma mudanca de paradigma, passando o diagndstico
definitivo para segundo plano, dando prioridade a normas que definem uma abordagem de follow-up
e tratamento mais padronizada °. E o caso do protocolo BACTIP ou o mais recente RAS 30, Radiological
Scoring System, que apresentou elevada especificidade e sensibilidade na diferenciacao de
encondroma e condrossarcoma. Apesar de bastante Gtil na abordagem a doentes com diagndstico de
tumores cartilagineos centrais, estudos relataram quer sobre-seguimento de doentes, bem como um

sub-tratamento, aplicando este protocolo 62527,

Posto isto, apesar do diagndstico destas duas entidades ser desafiador, é fundamental otimizar a
abordagem destes doentes, que deve ser multidisciplinar em Centros especializados em tumores

musculoesqueléticos, como é o caso do CHUdSA.



Verifica-se que permanece ndo consensual e a diferir de Centro para Centro, a abordagem do
encondroma e TCA, em relacdo com as limitages clinicas, imagioldgicas e histopatoldgicas, para

diagndstico diferencial de ambas as lesdes.

A evidéncia atual apresenta varias limitacGes. Os estudos publicados sdo geralmente retrospetivos,
compostos por casos de uma Unica Instituicdo e com pequenas amostras. Além disso, muitas das
variaveis radioldgicas sdo sobreponiveis, envolvem uma certa subjetividade, e variam conforme a

interpretacdo do profissional médico.

Perante a evidente dificuldade de distingcdo entre encondromas e tumores cartilagineos atipicos, surge
a necessidade de elaborar normas consensuais para que a abordagem destas duas entidades seja
sistematizada e padronizada e permita maior eficacia e otimizacdo de custos e recursos. Neste sentido,
o presente estudo tem como objetivo contribuir para avangos no diagnéstico diferencial, uniformizar

e otimizar a abordagem e orientacgdo terapéutica destes doentes.



Métodos

Configuracao do estudo e amostra

Este é um estudo retrospetivo aprovado pelo DEFI e pela Comiss3do de Etica do Centro Hospitalar
Universitario de Santo Anténio (CHUdSA) / Unidade Local de Saude de Santo Anténio (ULSSA). A
informacdo foi recolhida de registos clinicos de 50 doentes com diagndstico de encondroma ou TCA
em ossos do esqueleto apendicular, com seguimento no CHUdSA a partir de 2013 (ano a partir do qual

se renomeou o CS grau 1 em TCA).

Variaveis analisadas

Os dados foram coletados dos registos médicos no Sclinic®. Inicialmente foi feita uma caracterizagdo
demogréfica da amostra analisando as varidaveis género e idade de diagndstico. As varidveis
imagioldgicas avaliadas no SECTRA® foram: dimensado do maior eixo, lobulacdo, calcificacdo da matriz
< ou > que %, reagao periosteal, expansao e abaulamento da cortical, recorte endosteal, penetragdo
da cortical interna, fat-entrapment, hipersinal e heterogeneidade em T2, edema dsseo e invasdo e
edema dos tecidos moles circundantes. As variaveis hipersinal, fat-entrapment e heterogeneidade em
T2 apenas podem ser avaliadas em doentes que realizaram RMN pelo que se excluiram os restantes
doentes. Serdo comparados os resultados dos 2 grupos diagndsticos (encondromas e TCA) e
consideradas varidveis estatisticamente significativas quando p < 0.05. Serd adicionalmente realizada

a analise comparativa entre 0ssos curtos e ossos longos do esqueleto apendicular.

Relativamente ao tamanho do tumor, este foi ainda organizado em 3 grupos: < 40 mm, 40-80 mm e 2
80 mm. Este cut-off, apesar de arbitrario, foi baseado no BACTIP (Birmingham Atypical Cartilaginous

Tumour Imaging Protocol).

No que concerne ao diagndstico definitivo, sendo este o considerado para efeitos estatisticos, é feito
com base ndo s6 na imagem mas também na bidpsia incisional e resultado histoldgico cirdrgico,

qguando aplicaveis, de modo a ndo enviesar o estudo.
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Analise estatistica

As variaveis qualitativas foram descritas através de frequéncias absolutas (n) e percentagem (%) e as
variaveis continuas com recurso a média e desvio-padrdo. Na comparacdo de varidveis categdricas
foi utilizado o teste do Qui-Quadrado de Pearson. Na comparacdo das variaveis continuas foi
utilizado o teste de Kruskall-Wallis. Foram considerados estatisticamente significativos os valores de

p inferiores a 0,05. Para a anadlise estatistica, foi utilizado o SPSS Statistics 27.0.

11



Resultados

Caracterizagao da amostra

No estudo retrospetivo realizado, foram incluidos 50 pacientes. Destes, identificamos que a maioria
era do género feminino, correspondendo a 72% (36 pacientes). A idade média ao diagndstico foi de
41,22 anos, com um intervalo que variou dos 5 aos 83 anos. Quanto ao diagndstico final, a maioria foi
diagnosticada com encondromas, representando 72% (36 pacientes), e 20% (10 pacientes) com TCAs
e 8% (4 pacientes) com condrossarcoma. De notar que inicialmente, 28% dos doentes tiveram um
diagndstico imagioldgico de TCAs, sendo que 4 pacientes verificaram ser condrossarcomas de alto

grau no resultado histoldgico pds-operatério.

Os locais mais frequentemente afetados foram em ossos longos, com 66% (33) dos casos, e dentro
desta categoria, a localizagdo mais comum foi o Umero proximal, afetando 18% (9 pacientes) dos

casos. Os 0ssos curtos da mado foram uma localizagdo individual frequente, com 26% (13 pacientes).

Quanto ao lado do corpo afetado, houve uma distribuicdo equilibrada entre os lados direito e
esquerdo, com 52% (26 pacientes) e 48% (24 pacientes), respetivamente. Em termos de outcome final,
66% dos pacientes (33 individuos) ndo apresentaram evidéncia de doenga apds tratamento, 28% (14
pacientes) estavam vivos com a doenga (tratados conservadoramente) e 6% (3 pacientes) faleceram

devido a progressdo da doenca.

A Tabela I. apresenta as caracteristicas da amostra.

Analise estatistica das variaveis imagiolégicas

A andlise imagioldgica revelou que a média do tamanho dos tumores era de 31,0 mm para
encondromas, variando de 8,2 a 90,0 mm, e significativamente maior para TCA e condrossarcomas,
com médias de 87,1 mm (valores entre 25,0 e 255,0 mm) e 97,0 mm (valores entre 38,0 e 130,0 mm),
respetivamente. Este aumento no tamanho dos tumores entre encondromas e TCA foi
estatisticamente significativo (p=0,001), assim como entre encondromas e condrossarcomas de alto
grau (p=0,004) (Tabela Il). Adicionalmente, observamos que no caso dos encondromas, 72,2 % (26)
estava abaixo de 40 mm, 25% (9) tinham entre 40 e 80 mm, e apenas 1 elemento era maior que 80
mm (2,8%, n=1). Nos TCA, 20% (2) mediam menos de 40 mm, 30% (3) entre 40 e 80 mm, e uma

proporc¢do significativa era maior que 80 mm (50%, n=5). Para os condrossarcomas de alto grau,
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nenhum dos tumores foi menor que 40 mm, 25% (1) estavam entre 40 e 80 mm, e a maioria

ultrapassava os 80 mm (75%, n=3).

Outras caracteristicas imagioldgicas, como lobulagao e calcificagdo > %, apresentaram variagdes entre
os diferentes tipos de tumores, mas sem significancia estatistica (p>0,05). Em contraste, o recorte
endosteal foi mais frequente nos TCAs (80%) (e condrossarcomas de alto grau, 100%)
comparativamente com encondromas (50%), com um valor de p tendendo fortemente para a

significancia estatistica (p=0,051).

Quanto as caracteristicas imagioldgicas adicionais, a reagdo periosteal ndo foi observada nestes
tumores. A expansao da cortical foi identificada em 44,4% dos encondromas, em 50% dos TCA, e em
50% dos condrossarcomas de alto grau. A penetragdo da cortical interna foi mais frequente nos
condrossarcomas de alto grau (100%) em comparagdo com 61,1% nos encondromas e 60% nos TCA.
O edema dsseo foi relatado em 13,9% dos encondromas, 40% dos TCA e 25% dos condrossarcomas
de alto grau. Extensdo aos tecidos moles e edema dos tecidos moles foram muito raros, com incidéncia
de apenas 2,8% em encondromas (com fratura patoldgica). Além disso, a localizagdo em ossos curtos
foi encontrada em 11,1% dos encondromas, 20% dos TCA e nao foi identificada em condrossarcomas
de alto grau, enquanto ossos longos foram afetados em 88,9% dos encondromas, 80% dos TCA e 100%
dos condrossarcomas de alto grau. De referir que nenhuma das variaveis supracitadas neste paragrafo

apresentou significancia estatistica.

No caso dos doentes que realizaram RMN, hipersinal em T2 foi observado em 88,6% dos
encondromas, o que nao diferiu significativamente dos outros tipos de tumores. A presenca de fat-
entrapment foi rara em encondromas (16,7%) e ndo foi observada em TCA, enquanto sinal
heterogéneo em T2 foi identificado em 83,3% dos encondromas e em proporgdes similares nos outros

tipos de tumores.

Analise estatistica de outras variaveis

Analisando outras varidveis (Tabela 1ll), a bidpsia foi realizada em 47,2% dos pacientes com
encondromas (17) e em todos os pacientes que se diagnosticaram como TCA (14) pre-
operatoriamente. Fraturas patoldgicas foram identificadas em 13,9% dos casos com encondromas,
mas nao houve casos reportados nos TCA. O tratamento conservador foi adotado em 38,9% dos casos
de encondromas (14), enquanto todos os pacientes com TCA foram tratados cirurgicamente. A

recidiva local ocorreu em 8,3% dos encondromas (3) e em 10% dos TCA (1). Metastases a distancia
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ndo foram reportadas em casos de encondromas, enquanto foram identificadas em 3 pacientes
(21.4%) com TCAs (2 dos 4 condrossarcomas de alto grau e 1 TCA que recidivou localmente com

progressdo para condrossarcoma de alto grau).

No que concerne ao outcome final, pacientes com encondroma tiveram um progndstico favoravel,
com 61,1% (22) sem evidéncia de doenga apds o tratamento. Adicionalmente, uma proporgao
significativa, 38,9% (14), permaneceu viva com a doenga, assintomatica, tendo-se optado por
vigilancia imagiolégica em vez de abordagem cirurgica. Dos pacientes com TCA, 90% (9) nao
apresentaram evidéncia de doenga. Um caso (10%) faleceu devido a upgrade tumoral aquando de
recidiva local pois com a progressdo para condrossarcoma de alto grau apresentou metastizacdo a
distancia (pulmonar). Entre os pacientes com diagndstico inicial de TCA mas que se verificou ser
condrossarcoma de alto grau, 50% (2) faleceram devido ao avan¢o da doeng¢a (metastizagdo) e os
restantes 50% (2) ndo apresentam evidéncia de doenga apds o tratamento e continuam sob vigilancia
oncoldgica. Esta taxa de mortalidade indica a natureza agressiva e o progndstico desafiador associado

ao condrossarcoma de alto grau, quando comparado com encondroma ou TCA.
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Discussao

O cerne da presente dissertacdo incidiu sobre a distincao precisa entre encondromas e TCAs, uma
distincdo que se revela crucial na tomada de decisGes terapéuticas. A auséncia de necessidade de
intervencdo em encondromas contrasta fortemente com a exigéncia de vigilancia apertada,
tratamento intralesional ou ressec¢do alargada em TCAs, delineando a importancia vital da precisdo
diagndstica. A nossa andlise reforcou que a integracdo de dados clinicos, imagiologicos e
histopatoldgicos potencia a distingdo entre estas lesGes, corroborando as orientagdes de estudos

precedentes que realcam o valor das caracteristicas imagioldgicas em TAC e, especialmente, na RMN.

A analise estatistica das variaveis imagioldgicas revelou um aumento estatisticamente significativo no
tamanho dos tumores ao comparar encondromas com TCAs (e condrossarcomas de alto grau). O
tamanho dos tumores emergiu como um marcador distintivo significativo, em particular lesdes
maiores que 40mm sao a favor de TCAs, alinhando-se com a nogao previamente estabelecida de que
encondromas sao geralmente menores quando comparados aos TCAs, de acordo com estudos

prévios®.

Verificou-se que o recorte endosteal tende a ser uma variavel significativa (p=0,051) para dintingcdo
de TCA. De facto, o estudo recente do RAS*® validou a sua significAncia como um dos critérios de
diferenciacdo entre condrossracoma e encondroma. O recorte endosteal reflete uma maior
agressividade local e potencial destrutivo destas lesdes. O estudo RAS* validou a correlacio dos
critérios imagioldgicos com os graus histoldgicos nos tumores cartilagineos. Sera possivelmente um
score a otimizar, com estudos futuros. Adicionalmente, e ainda que a reagao periosteal ndo tenha sido
observada, a penetracdo da cortical interna foi verificada nos condrossarcomas de alto grau,

corroborando a nogdo de que estes possuem um comportamento mais invasivo.

Além disso, apesar de algumas varidveis ndo apresentarem significincia estatistica, podem ainda
assim ter relevancia diagndstica, algo que podera ser explorado em estudos futuros com amostras
maiores. A pratica de bidpsias refletiu esta necessidade de precisdo diagndstica, visto que uma
proporg¢do consideravel de encondromas foi submetida a este procedimento, demonstrando que a

incerteza persiste apesar dos avangos tecnoldgicos.

0 estudo RAS®*® mostrou que a reacdo periosteal em radiografias, o recorte endosteal e defeito cortical
na TAC, lesdo multilobular, massa de tecidos moles, sinal anormal na medula éssea adjacente e
extensdo aos tecidos moles na RMN, e hipercaptacdo na cintigrafia 6ssea, sdo varidveis

diferenciadoras entre encondroma e condrossracoma.
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Outro aspeto importante no presente estudo foi a prevaléncia de tumores em ossos longos e curtos.
A distribuicdo em ossos longos foi notavelmente alta, em 88,9%, também de acordo com estudos
prévios . Esta predominancia pode ajudar a corroborar a maior agressividade tumoral em &reas mais

vascularizadas.

A presenca de fratura patoldgica, foi identificada em 13,9% dos encondromas (maioria em 0ssos
curtos). As fraturas patoldgicas frequentemente levantam suspeitas de malignidade e nos
condrossarcomas podem ter alguma tradugdo no progndstico; contudo, a sua presenca em
encondromas sugere que essa caracteristica isoladamente ndo é suficiente para a determinagdo da
natureza agressiva do tumor. E também terd influéncia a ocorréncia de trauma associado e a energia
do mesmo. Esta observacdo refor¢a a necessidade de uma abordagem diagndstica holistica e sugere

cautela na interpretacdo de fraturas patoldgicas como um indicador Unico de malignidade.

Este estudo apresenta limitacGes vdrias, inerentes a ser retrospetivo e de reduzida amostra, em um
Unico Centro. Além disso, existe o viés de selegdo, a grande maioria dos pacientes foram operados,
sendo que nenhum TCA incluido foi tratado conservadoramente e vigiado, assim como a maioria dos
encondromas foi operada o que significa que teriam fratura patoldgica ou outras caracteristicas ou
sintomas de maior suspeicao ou indefinicdo. Nao se incluiu um terceiro grupo de condrossarcomas de
alto grau para estudar as caracteristicas imagioldgicas, uma vez que, por um lado, o objetivo era a
distincdo entre TCAs e encondromas e, por outro lado, é consensual a maior agressividade
imagioldgica e clinica dos condrossarcomas de alto grau, sendo que a histologia permite
frequentemente o diagndstico, verificando malignidade. Em Ultima andlise, do ponto de vista
estritamente oncoldgico, a distingdo entre encondroma e condrossarcoma ou entre TCA e
condrossarcoma é importante, e para isso, determinar critérios distintivos de atividade da lesdo e de

agressividade imagioldgica sera fundamental.

No entanto, os 4 casos em que o diagndstico inicial apds bidpsia foi TCA e se verificou serem
condrossarcomas de alto grau pds-operatoriamente, confirmam a heterogeneidade destas lesdes, em
gue na sua evolugcdo podem coexistir areas ou focos de diferentes graus e constituem um desafio. Isto
reforca a importancia destas lesdes serem abordadas em Centros especializados, com equipas
multidisciplinares experientes pois, mesmo assim, podem ocorrer sub-diagndsticos. Estes 4 casos
foram submetidos a nova cirurgia imediatamente apds, com ressecdo alargada e reconstrugdo com
endoprotese tumoral. Ndo se verificou recidiva local em nenhum caso. Dois pacientes faleceram com
doenca sistémica (metastases pulmonares) e os outros dois estdo livres de doenga, em vigildncia

oncoldgica.
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N3ao se verificou nenhum caso de progressao tumoral nos encondromas. Nos TCAs, houve um caso de
recidiva local com upgrade para condrossarcoma de alto grau que progrediu para doenca sistémica

(metastizacdo pulmonar) e morte.

Os resultados ressaltam que os doentes com encondromas e TCAs vivem assintomaticos ou livres de
doenca. Adicionalmente, apesar de ndo ser o propdsito deste estudo, verifica-se um progndstico mais
favoravel para encondromas e TCA em compara¢do com condrossarcomas de alto grau. Esta
observacdo é coerente com a literatura existente, que sugere uma sobrevida substancialmente
reduzida e um pior progndstico funcional associado aos condrossarcomas de alto grau devido a sua
maior agressividade e necessidade de ressecdo alargada no salvamento do membro ou, menos

frequentemente, amputagdo.

Por fim, a escrita desta Tese revelou-se de extrema pertinéncia uma vez que, ocorreu a primeira
reunidao de Consensus multidisciplinar internacional em janeiro de 2024, Birmingham Orthopaedic
Oncology Meeting (BOOM), com especialistas de Centros de referéncia em representac¢édo de todo o
mundo. Verificou-se o atingimento de consenso em 19 das 21 questdes discutidas. O documento
resultante aguarda publicacdo mas no site online é possivel aceder, através da Orientadora desta Tese

que participou (www.boomconsensus.org). Nesta reunido, houve consenso baseado na evidéncia, de

gue a extensdo aos tecidos moles, destruicdo cortical e edema perilesional na RMN, sdo varidveis com
elevado valor predictivo positivo na diferenciacdo de condrossracomas de alto grau e tumores
cartilagineos benignos, intermediarios ou de baixo grau. Existe consenso de que o potencial de
metastizacdo das lesGes cartilagineas puramente intra-6sseas ndo é significativo. A presenca de massa
de tecidos moles extra-6ssea é um fator progndstico para metastizacdo. A bidpsia tem papel nos
tumores de alto grau, com agressividade clinica e imagioldgica, mas ja ndo tera papel nas lesGes
cartilagineas benignas ou intermediarias, por rotina, devido as suas limitacdes. Nesta reunido

concluiu-se, uma vez mais, a necessidade de prosseguir estudos multicéntricos com maior amostra.

A nossa investigacdo destaca a dificuldade persistente em diferenciar encondromas e TCAs, mesmo
com avangos em métodos de diagndstico. A subjetividade inerente a interpretacdo de variaveis
radioldgicas e a variabilidade entre observadores na avaliacdo imagioldgica e histoldgica enfatizam a
necessidade de diretrizes consensuais mais robustas. Sera pertinente diferenciar encondromas e TCAs
e atualmente podemos estar a assistir a uma nova reviravolta na abordagem destas patologias. De
uma forma algo simplista, poderemos estar a enveredar por uma orientacdao mais conservadora para
ambas as patologias e tratar agressivamente (ressecdes alargadas) quando alguma alteracdo de

agressividade surgir na vigilancia, compativel com condrossarcoma de alto grau. Para isto, os avangos

tecnoldgicos imagioldgicos, nomeadamente em RMN, e mesmo incorporagao da inteligéncia artificial
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e algoritmos machine learning, poderdo ser importantes para determinar um score de critérios

significativos e validados para diferenciacdo diagndstica e orientacdo terapéutica.

O estudo atual reforca a necessidade de um esforgo continuo para desenvolver normas consensuais
e multidisciplinares e de um paradigma diagndstico e terapéutico multidisciplinar, padronizado,
idealmente unificado em Centros especializados. Tal abordagem poderia minimizar as discrepancias
inter-Centros, promover uma melhor gestdo dos pacientes, otimizar os custos e recursos, e aumentar
a eficacia terapéutica e qualidade de vida dos doentes afetados por estas patologias complexas,
heterogéneas e varidveis, cujo comportamento biolégico ainda ndo serd perfeitamente conhecido

nem previsivel.
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Conclusao

Este estudo empreendeu a complexa tarefa de discriminar entre encondromas e tumores cartilagineos
atipicos (TCAs), uma distin¢do critica para a definicdo do tratamento adequado de pacientes afetados
por estas patologias. Através da analise retrospetiva de casos diagnosticados no Centro Hospitalar
Universitario de Santo Anténio (CHUdSA), este trabalho consolidou a importancia de uma abordagem
individualizada com integracdo sinérgica de avaliagGes clinica, imagioldgica e histopatoldgica na

elevacdo da precisdo diagndstica para os tumores cartilagineos.

Os resultados apresentados impactam a pratica clinica e corroboram a literatura existente, incluindo
0s mais recentes avancgos. Este estudo destacou a relevancia do tamanho tumoral e, em particular,
lesdes > 40mm (4cm) sdo a favor de TCA, em comparacdo com lesées menores do que 40mm serem
a favor de encondromas, e enfatizou o valor diagndstico da avaliacdo detalhada do recorte endosteal,
frequente nos TCA (e condrossarcomas) em detrimento dos encondromas. Estes parametros poderdo
ser englobados num futuro algoritmo ou score de critérios imagioldgicos com valor preditivo positivo

para diagndstico diferencial e orientacgdo terapéutica, quando em associacgao.

Apesar dos avangos metodoldgicos e da contribuicdo significativa deste estudo para o entendimento
das diferencas imagioldgicas entre encondromas e TCAs, é imperativo reconhecer as limitagGes
impostas pelo tamanho da amostra e pela natureza retrospetiva da andlise. Assim, devem ser
realizados mais estudos, idealmente prospetivos, randomizados e multicéntricos de maior escala.
Espera-se, por um lado, definir critérios imagioldgicos de diagndstico diferencial para maior
entendimento e previsdo do comportamento bioldgico evolutivo, e determinar orientagGes
terapéuticas para estas duas entidades patoldgicas. E, por outro lado, facilitar a diferenciacdo entre
ambas e condrossarcomas de alto grau, que se associam a caracteristicas consensuais de maior
agressividade e a progndstico oncoldgico mais reservado, visando o diagndstico precoce e minimizar

erros diagndsticos.

Em suma, este trabalho obteve resultados com impacto na pratica clinica e reafirma a necessidade de
abordagens diagndsticas e terapéuticas multidisciplinares, baseadas em evidéncia, para a gestdo de
encondromas e TCAs, enfatizando a importancia de Centros especializados no tratamento de tumores
musculoesqueléticos. Ao mesmo tempo, destaca-se a urgéncia de desenvolver diretrizes consensuais
gue possam padronizar o cuidado destes pacientes, minimizando discrepancias inter-Centros e
maximizando os resultados clinicos e a qualidade de vida dos pacientes afetados por estas patologias
complexas. A procura de um equilibrio entre o diagndstico preciso e o tratamento eficaz permanece

o objetivo principal, direcionando as futuras pesquisas na area.
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Tabelas

Tabela I. Descrigdo das caracteristicas da amostra.

Varidveis % (n)
Género
Masculino 28% (14)
Feminino 72% (36)
Idade de diagnéstico:
média (minimo-maximo) 41,22 (5-83)
Diagndstico final
Encondroma 72% (36)
TCA 20% (10)
Condrossarcoma alto grau 8% (4)
Lado
Direita 52% (26)
Esquerda 48% (24)
Outcome
Sem evidéncia de doenga 66% (33)
Vivo com doenga 28% (14)
Morto devido a doenca 6% (3)
Localizagdao
Umero proximal 18% (9)
Fémur proximal 10% (5)
Fémur diafise 4% (2)
Fémur distal 18 (9)
Tibia proximal 4% (2)
Perénio proximal 4% (2)
Rédio distal 4% (2)
Omoplata 4% (2)
Osso da mao 26% (13)
Osso do pé 8% (4)
Osso curto 34% (17)
Osso longo 66% (33)




Tabela Il. Das varidveis imagioldgicas analisadas, verificou-se que o aumento do tamanho é
estatisticamente significativo (p=0,001 e p=0,004) a favor de TCA e condrossarcoma, respetivamente.
LesGes superiores a 40mm (4cm) sdo a favor de TCA. O recorte endosteal é frequente nos TCAs (e
condrossarcomas) e apresenta uma forte tendéncia para a significancia estatistica (p=0,051).

*Variaveis analisadas nos doentes que realizaram RMN.

Variaveis imagiolégicas Encondroma (36) TCA (10) Condrossarcoma (4) Total p-Value
Tamanho (mm) Encondroma-TCA: p= 0,001
média (minimo-maximo) 31,0 (8,2-90,0) 87,1 (25,0-255,0) 97,0 (38,0-130,0) Encondroma-CS alto grau: p= 0,004
TCA-CS alto grau: p=0,562
<40 mm 72,2% (26) 20,0% (2) 25,0% (1) 58,0% (29) p = 0,001
40-80 mm 25,0% (9) 30,0% (3) 0,0% (0) 24,0% (12)
>80 mm 2,8% (1) 50,0 % (5) 75,0% (3) 18,0% (9)
Lobulagio 36,1% (13) 70,0% (7) 75% (3) 46% (23) p =0,093
Cacificagdo > % 52,8% (19) 70% (7) 50% (2) 56% (28) p=0,632
Reagdo periosteal 0,0% (0) 0,0% (0) 0,0% (0) 0,0% (0)
Expansdo 44,4% (16) 50,0% (5) 50,0% (2) 46,0% (23) p = 1,000
Recorte endosteal 50% (18) 80% (8) 100% (4) 60% (30) p=0,051
Penetragdo da cortical interna 61,1% (22) 60,0% (6) 100,0% (4) 64% (32) p=0,376
Edema 6sseo 13,9% (5) 40,0% (4) 25,0% (1) 20,0% (10) p=0,185
Extensdo aos tecidos moles 2,8% (1) 0,0% (0) 0,0% (0) 2,0% (1) p =1,000
Edema dos tecidos moles 2,8% (1) 0,0% (0) 25,0% (1)
Localizagdo p=0,611
Osso curto 11,1% (4) 20,0% (2) 0,0% (0) 12% (6)
Osso longo 88,9% (32) 80,0% (8) 100% (4) 88% (44)
Hipersinal em T2* 88,6% (16) 100% (9) 100% (3) 93,3% (28) p=0,633
Fat-entrapment* 16,7% (3) 0,0% (0) 33,3% (1) 13,3% (4) p=0,386
T2 heterogeneo* 83,3% (15) 77,8% (7) 66,7% (2) 80,0% (24) p =1,000
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Tabela lll. Os encondromas nos ossos curtos podem apresentar-se com fratura patoldgica. Neste
estudo todos os TCAs foram biopsados pré-operatoriamente. Os TCA encontram-se todos vivos, sem
evidéncia de doenca, exceto um paciente que apresentou recidiva local com progressdo tumoral para
condrossarcoma e 2 pacientes com condrossarcoma (pré-operatoriamente diagnosticado como TCA),
gue faleceram com doenga metastizada (pulmonar).
*Bidspia por agulha guiada por imagem ndo diagnosticou condrossarcoma de alto grau pré-
operatoriamente em 4 casos.

Varidveis Encondroma (36) TCA (10) Condrossarcoma (4) Total
Biépsia* 47,2% (17) 100,0% (14) - 60,0% (30)
Fratura patoldgica 13,9% (5) 0,0% (0) 0,0% (0) 10,0% (5)
Tx conservador 38,9% (14) 0,0% (0) 0,0% (0) 28,0% (14)
Recidiva local 8,3% (3) 10,0% (1) 0,0% (0) 8,0% (4)
Metastase a distancia 0,0% (0) 10,0% (1) 50,0% (2) 6,0% (3)
Outcome final

Sem evidéncia de doenga 61,1% (22) 90,0% (9) 50,0% (2) 66,0% (33)

Vivo com a doenga 38,9% (14) 0,0% (0) 0,0% (0) 28,0% (14)

Morto por doenga 0,0% (0) 10,0% (1) 50,0% (2) 6,0% (3)
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