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RESUMO

A osteocondromatose € uma doenca caracterizada pelo desenvolvimento de nédulos
solitarios (osteocondromas) ou multiplos (osteocondromatose/ exostose cartilaginosa
maultipla), com encapsulamento 0sseo por cartilagem, contendo uma cavidade medular
continua com o0 0sso adjacente. Em humanos a etiologia da enfermidade é consequéncia de
mutacdes dos genes EXT-1 e EXT-2. Em cées a osteocondromatose aparece em cées jovens,
durante o periodo de crescimento 6sseo ativo. Radiologicamente, esses nodulos apresentam
cortex fundido com o do o0sso hospedeiro e por¢cdo medular em comunicacdo direta com a
cavidade medular do osso adjacente. O diagnostico é baseado em exames radioldgicos,
historico das lesBes e histopatoldgicos.

Palavras-chaves: osteocondroma, exostoses, nddulos 6sseos.



ABSTRACT

Osteochondromatosis is a disease characterized by the development of solitary
(osteochondroma) or multiple nodules (osteochondromatosis/ multiple cartilaginous
exostosis) with bone tissue surrounded by cartilage, containing a marrow cavity that is
continuous with the adjacent bone. In humam this disease is due to mutations in genes EXT1
and EXT2. In dogs the osteochondromatosis appears in young dogs during the period of
growth active bone.  The cortex of these nodules appears to be fused with the host bone in
radiographs and the nodule marrow communicates directly with the adjacent marrow cavity.

The diagnostic is base on radiological, lesions historic and histopathological findings.

Keywords: osteochondroma, exostose, bones nodules.
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1 INTRODUCAO
Osteocondroma € um tumor benigno formado pela ossificacdo endocondral da superficie
do o0sso, sendo coberto com cartilagem hialina. Esses crescimentos resultam de disturbios de

desenvolvimento e cessam de aumentar na maturidade do esqueleto (1).

Estes crescimentos 6sseos excessivos benignos recobertos por cartilagem e provenientes
das superficies dos ossos podem ocorrer como lesBes esporadicas solitarias ou monostosico
(osteocondroma) ou, menos comumente, como lesbes mdltiplas ou poliostosicos

(osteocondromatoses ou exostose cartilaginosa multipla) (2).

As exostoses, que se apresentam sob a forma de nddulos 6sseos revestidos por cartilagem,
apresentam cavidade medular continua aquela do o0sso subjacente (3). Os osteocondromas
podem se desenvolver em qualquer osso formado a partir de ossificacdo endocondral e,
embora predominem nas extremidades dos 0ssos longos — principalmente ao redor do joelho -
, a escapula, as costelas, as vértebras e a pelve também podem ter envolvimento por vezes

com a apresentacdo bilateral da lesao (4).

A osteocondromatose é uma doenca dos 0ssos que tem sido descrita em humanos, cavalos,
caes e gatos. Nos cdes € quase sempre vista em animais em crescimento, alguns casos foram
descritos em cédes mais velhos. A hereditariedade etiol6gica tem sido confirmada em homens

e cavalos, e tem sido indicada como causa genética em cdes também (5).

Nenhuma raca ou sexo tem predisposicdo para este tipo de doenca (6). Sinais clinicos
como dor, claudicacdo, paresia e paralisia ocorrem devido a compressdao de estruturas
adjacentes ao tecido neoformado. Muitos animais apresentam osteocondromatose subclinica

e, em tais casos, as lesGes sdo diagnosticadas como achados acidentais em exames de rotina

(4).

2 REVISAO BIBLIOGRAFICA

2.1 ETIOLOGIA

Muitas teorias tentam explicar o desenvolvimento de osteocondromas. Algumas sugerem
a origem de uma displasia que envolve as margens das areas de crescimento. Sinébnimo para o
surgimento destas lesdes inclui aclasia diafiseal e condrodisplasia deformante hereditaria.
Outras teorias evocam o distirbio focal do periésteo com recrudescimento da atividade

pericondrial para a membrana (6).



Outros autores sugerem que estresse fisico ou um defeito bioquimico na sintese da matriz
cartilaginosa possa causar uma proliferacdo em outras partes das areas de crescimento, na

qual resultam numa perda da habilidade dos condrécitos em se manterem juntos (7).

Em gatos, particulas virais que lembram o agente causador da leucemia felina e
fibrossarcoma felino também tém sido encontrado em componentes cartilaginosos de

osteocondromatose felina (6).

Em homens, cavalos e cdes, a origem hereditaria da osteocondromatose é associada com

um gene autossomo dominante, mas a etiopatogenia permanece obscura (8).

Em humanos, a etiologia da enfermidade ¢ atribuida a mutagdes em diferentes locais dos
genes EXT-1 e EXT-2, que resultam em inibicdo da expressao de glicosiltransferases, que
catalisam a polimerizacdo de heparan sulfato proteoglicanos (HSP) na superficie celular de
condrdcitos. Tais proteoglicanos sdo essenciais para o funcionamento correto dos mecanismos

necessarios a formagdo endocondral normal (3).

2.2 FISIOPATOLOGIA

O entendimento de ossificacdo normal € necessario para um entendimento da patogenia da

osteocondromatose.

A ossificacdo pode ocorrer em dois diferentes tipos: intramembranosa, onde o 0sso é
criado diretamente de associacdo de tecidos sem nenhuma cartilagem; e endocondral, onde
um modelo de cartilagem é criado primeiro e depois substituido por 0ssos. Muitos dos 0sso0s
planos do corpo, assim como 0s 0ssos do cranio, se desenvolvem via ossificagdo
intramembranosa, este tipo de ossificacdo também contribui para o crescimento dos 0ssos
curtos como Vvértebras e espessura dos 0ssos longos. O processo assume o lugar no
mesenguima, onde um grupo de células sdo diferenciadas em osteoblastos. Alguns destes
osteoblastos sdo encapsulados e transformados em ostedcitos, dos quais levam a construgédo

de ilhas de osso no tecido conjuntivo (5).

A ossificacdo endocondral € a fonte do crescimento priméario de todos os 0ssos longos e
curtos do corpo. Um modelo € inicialmente produzido de cartilagem hialina que tem uma
forma similar a do osso final. A ossificacdo comeca em um centro de ossificacdo primaria
localizado na diafise. Depois de um estagio de desenvolvimento, a ossificacdo assume lugar

em um secundario centro de ossificacdo na epifise. No modelo de cartilagem, o primeiro
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tecido 6sseo € construido entre as membranas em uma area ao redor da diafise. Dentro desta
camada de tecido d6sseo, os condrdcitos que fazem parte do modelo cartilaginoso, comecam a
se degenerar. Calcio é depositado e a matriz cartilaginosa torna-se calcificada. Com o tempo,
0s condrdcitos desaparecem, cavidades desenvolvem-se em cartilagem calcificada. Capilares
crescem através do peridsteo e penetram no interior da cavidade. O 0sso em desenvolvimento
ao redor do residuo de calcificacdo cartilaginosa serd sucessivamente sendo reabsorvido por
células similares aos osteoblastos. Cartilagem permanecerd em dois niveis nas epifises,
cartilagem articular e a cartilagem da zona de crescimento. O crescimento longitudinal de

0ss0s longos toma o lugar pela proliferacdo dos condrdcitos nesta zona de crescimento (5).

As exostoses cartilaginosas multiplas em cdes surgem apenas em 0SSOS COmM
desenvolvimento de ossificacdo endocondral. Os osteocondromas sdo revestidos por uma
membrana que esta conectada ao peridsteo. O crescimento das exostoses tem seu lugar
primario de desenvolvimento nos condrdcitos destas membranas. Gradualmente a cartilagem
comeca a se ossificar via ossificacdo endocondral. A estrutura e a funcdo de uma exostose é
similar a zona de crescimento (6). As vértebras, costelas, 0ssos longos, escapula e pelve sdo
areas de predilecdo. Ha alguns relatos de exostose cartilaginosa em traquéia (2). Ossos do
cranio, mandibula e maxila ndo s8o afetados devido ao seu desenvolvimento

intramembranoso.

As lesdes se localizam na superficie cortical da metéfise ou também no fim da diafise dos
0ssos longos, mas poupam as epifises (6).

Em cées, a doenca é reconhecida em cées jovens, durante o periodo de crescimento 6sseo
ativo, as exostoses respondem a estimulos tréficos, assim como ocorre com a placa epifiséaria.

Portanto o crescimento dos nodulos tende a cessar uma vez atingida a maturidade dssea (9).

Em gatos a doenca assume uma patogenia diferente. Além da etiologia, que esta
relacionada um agente viral, as exostoses também podem ocorrer em 0ssos do cranio. E o
desenvolvimento da doenca geralmente é encontrada em gatos adultos jovens de 2 a 4 anos de
idade (1)

Macroscopicamente, 0s osteocondromas se apresentam sob a forma de massas de base
ampla e séssil, de colora¢do branca ou branco-azulada, refletindo a capa de cartilagem que
recobre os maltiplos nédulos. Tais nédulos apresentam uma fina camada de cortex e espagos

medulares que se ligam as mesmas estruturas do osso do qual se originam. As lesdes tendem a
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se localizar na regido da metéfise 6ssea ou na diafise adjacente a metéfise, sem envolvimento

de superficie epifisaria (3 e 4).

Microscopicamente, a neoplasia € constituida de crescimento bifasico representado por
uma margem apical de cartilagem hialina e uma base de tecido 6sseo esponjoso intercalado

por canais medulares (10).

2.3 SINTOMAS

Em cdes muitas vezes a doenca pode ser completamente assintomaética, e a doenga pode
permanecer indetectavel durante a vida inteira do cdo ou ser detectada como um achado

acidental em exames para outras doencas (6).

Os sintomas sdo completamente dependentes da localizacdo e do tamanho das alteragdes.
Exostoses que se iniciam em vértebras podem causar compressdao da medula, provocando
ataxia, dismetria, perda da propriocepcdo, paresia ou paralisia. Os nédulos podem também
exercer pressdes sobre tenddes, musculos, nervos e vasos e consequentemente causando dor e

prejuizos a funcionalidade normal do organismo (6).

2.4 DIAGNOSTICO

O diagnostico provavel pode ser feito associando-se anamnese com o exame fisico e
radiologico do paciente. Um diagndstico definitivo requer um exame histopatolégico para

exostose (6).

Os nddulos de ostocondromatose podem ser visto como crescimentos 6sseos de diferentes
tamanhos na superficie do osso através do exame radiolégico. As alteracBes apresentam
contornos lisos e consistem de densidade mista do osso com éreas de menor radiopacidade
nas cartilagens hialinas a qual tem aproximadamente a mesma radipacidade de tecidos moles
(10 e 12).

As exostoses apresentam contornos lisos e sem destrui¢do e/ou producdo déssea adjacente.
AlteracBes no contorno e na densidade 6ssea adjacente podem indicar uma transformacao da

neoplasia (6).
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2.5 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Exostose cartilaginosa multipla pode ser diferenciada de outras alteragcdes do esqueleto
através da idade em que aparecem, sintomas clinicos, resultados de exames de sangue,

aparéncia radioldgica, localizacdes e histopatoldgico (6).

Osteocondromatose sinovial ocorrem em cédes de meia idade e em tecidos sinoviais como
tenddes, joelhos e bursa (12 e 13). Osteomielites, osteossarcomas e tumor de células gigantes
sdo alteracbes Osseas que algumas vezes podem ser similares radiologicamente aos

osteocondromas, mas histopatoldgico pode confirmar o diagndstico (1).

Diagnosticos diferenciais nos casos neuroldgicos causados pela compressdo da medula
pode-se incluir mal-formagdes congénitas e distdrbios no desenvolvimento da coluna
vertebral, trauma, inflamac6es, calcinose circunscrita, prolapso de disco e neoplasias (5, 12 e
14).

As lestes poliostoticas ou osteocondromatoses, tém sido descritas como transformadas em

malignas em cées e felinos (1).

Na maioria dos casos, a transformagdo maligna ocorre dentro da cépsula cartilaginosa,
levando a um condrossarcoma periférico secundario. A suspeita desta malignidade é indicada
por crescimento do tumor apos a puberdade e presenca de dor e/ou espessamento de mais de

1cm da cépsula cartilaginosa em adultos (3).

2.6 TRATAMENTO

O tratamento para osteocondromatose € somente indicado quando esta afeta alteracfes
funcionais normais do organismo ou quando causam dores e distirbios no movimento (14). O
tratamento é baseado na remocao cirtrgica dos nédulos, porém o prognoéstico é desfavoravel,
devido ao possivel retorno destes nédulos e em alguns casos 0s animais apresentam diversos

nodulos pelo esqueleto (6).

3 EXPERIENCIA VIVENCIADA
Um cdo macho da raca dachshund, de 6 meses de idade, foi atendido no Hospital da

Universidade Federal de Pelotas. O proprietario relatou que o cdo apresentava nodulos pelo
corpo e que estavam crescendo na medida em que o animal crescia e que com isso 0 animal
vinha apresentando dificuldades na locomocdo. Ao exame clinico, foram constatados nddulos

de consisténcia firme nos membros pélvicos, toréacicos e costelas. O animal apresentava bom
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estado geral, entretanto foi identificado diminuicdo no reflexo de propriocepcéo e dificuldades
para se locomover. O cdo foi encaminhado ao exame radioldgico, o qual evidenciou massas
com contornos regulares que infiltram para o interior do 0sso do qual emergem. Estas massas
estavam presentes bilateralmente no fémur, na articulagdo tibio-tarsal, radio e ulna direita, ilio

e costelas.

Figura 2 - Crescimento 6sseo nos membros

Figura 1 - Bart com ndédulos pelo I o
pélvicos, toracicos e costela.

corpo.

Através da anamnese e das imagens radiogréficas o clinico diagnosticou como
osteocondromatose, porém para um diagndstico definitivo seria necessario um histopatoldgico
das lesdes. A proprietaria ndo concordou com 0 exame, mas concordou em retornar ao

hospital para acompanhamento do caso.

Figura 3 - Tibia com exostose de contorno Figura 4 - Exostose de contorno regular no
regular. Ilio na regido pélvica.

Dois meses depois, 0 cdo retornou ao hospital para o controle das lesdes. Foram realizados
novos exames radiograficos de todo o animal e verificou-se aumento dos nddulos ja existentes
e a presenca de novos nodulos em diferentes ossos e locais, como radio e ulna esquerdo,
processo espinhoso de Cg e processo espinhoso do axis. O animal segue em estudo no
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hospital, para verificar quando os nodulos irdo parar de crescer e se estes nddulos néo irdo se

transformar em alteracdes malignas.

Figura 5 - Exostose no processo espinhoso Figura 6 - Inicio de proliferacdo Gssea no
de C6. processo espinhoso do Axis.

Devido aos nodulos presentes nas articulagbes, membros e coluna, que ocasiona uma
compressdo do canal medular, o cdo ndo movimenta os membros pélvicos, mas se alimenta,

urina e defeca normalmente.

Figura 7 - Bart de cadeira de rodas. O cdo ndo movimenta os membros pélvicos.

4 DISCUSSAO E CONCLUSAO

A osteocondromatose em animais ainda € considerada uma doenca rara. Talvez por ser
uma enfermidade pouco diagnosticada haja efetivamente uma maior ocorréncia em cédes do
que realmente tem sido descrito (4).

Além da real prevaléncia, a origem genética em cdes ainda ndo € bem esclarecida. Sabe-se
gue hd um padrdo autossdbmico dominante, mas, para determinar se a osteocondromatose
canina se origina das mesmas mutagdes genéticas que deflagram a doenga em humanos, faz-
se necessario o desenvolvimento de novos estudos. Vale ressaltar que, em humanos, a base

genética da osteocondromatose tem sido atribuida principalmente a mutagfes nos genes
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supressores de tumor EXT-1 e EXT-2 (12 e 15). No entanto a natureza da doenca ainda é
questionavel. Seriam alteracGes neoplésicas ou lesdes dsseas proliferativas ndo neoplasicas?
Como as células do revestimento cartilaginoso apresentam mutacGes genéticas e 0s genes
EXT s@o supressores de tumor, alguns autores propdem que o0s osteocondromas sao
neoplasias (15). J& outros autores defendem que as osteocondromatoses sdo resultantes de
displasia da placa epifisaria, visto que geralmente ocorrem proximas as placas de crescimento
e param de crescer ap0s a maturidade do esqueleto (16).

O exame radiogréfico € uma importante ferramenta diagnéstica nesses casos, Vvisto que a
aparéncia radioldgica dos osteocondromas é diferente da aparéncia radiolégica dos demais
tumores que devem ser diferenciados para o diagnostico, a exce¢do do condroma. Além da
investigacdo radiolégica completa no paciente, o diagndstico pode ser confirmado por bidpsia
das exostoses (15) e também por tomografia computadorizada (6, 11).

A ocorréncia de dor, paresia, paralisias e perda da propriocepgdo por compressdo de
nervos, musculos e outros tecidos adjacentes estd dentre as possiveis complicacdes das
osteocondromatoses (6). No caso vivenciado, sugere-se que a paralisia dos membros pélvicos
tenha ocorrido devido a presenca de exostoses nas vértebras, que comprimiram a medula, e
nas articulagcdes do joelho, que impediam os movimentos.

As transformacdes malignas tém sido descritas em cdes, quando estes atingem a idade
adulta. Tanto em cdes como em gatos ha relatos das transformacdes das exostoses em tumores
malignos como condrossarcomas, como possiveis metastases pulmonares (10).

O tratamento da doenca consiste na excisdo cirurgica das exostoses, sendo considerado
curativo (5). A remocéo cirargica dos osteocondromatoses é recomendada quando ha dor, por
razdes estéticas em humanos e quando ha indicios de transformacdo maligna (9). No caso
vivenciado, a cirurgia talvez ndo fosse o melhor tratamento, devido ao grande nimero de
lesBes exostoticas pelo corpo do animal, e as suas dificeis localizagcBes que implicam na
presenca de nervos e articulagoes.

No presente caso o diagndéstico definitivo deu-se pelo exame fisico, anamnese e exame
radiologico. Porém um histopatoldgico seria de muita importancia para real definicdo das

exostoses.
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