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RESUMO

O desmoide cortical define-se como lesao fibro-0ssea reactiva auto-limitada, considerada como
uma variante da displasia fibrosa cortical, com caracteristicas bioldgicas e clinicas benignas.
No entanto, esta poder-se-a apresentar com caracteristicas clinicas e imagiologicas que podem
induzir suspeita de malignidade.

Assim, os autores t€ém como objectivo, atraveés da apresentacao de dois casos clinicos, salientar
a importancia do reconhecimento desta patologia como uma variante do normal, evitando-se
a realizacdo de exames complementares de diagndstico invasivos como a biopsia, de forma a
excluir patologia maligna.

Duas criancas recorreram ao servico de urgéncia apo6s traumatismo do joelho durante
actividades desportivas. Radiologicamente apresentavam imagens de densidade heterogénea,
com contorno espiculado da cortical ao nivel do condilo femoral interno, proximalmente a
placa fisaria. Os casos foram discutidos em reunido multidisciplinar Ortopedia-Radiologia e,
pela necessidade de distingdo entre patologia benigna ou maligna, foram realizados outros
meios complementares de diagnoéstico.

A correlacdo entre os achados imagioldgicos e a clinica, permitiram realizar o diagnostico de
desmoide cortical, sem necessidade de realizacdo de bidpsia.

Conclusdo: o desmoaide cortical ndo carece de tratamento, apenas vigilancia clinica e radioldgica
em consultas de seguimento. O seu prognostico ¢ excelente e lesdo desaparece ao atingir a
idade adulta.

Palavras chave: Desmoide cortical, criancas, variante displasia fibrosa cortical
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ABSTRACT

Cortical desmoid are self-limiting reactive fibroosseous lesions, considered to be a variant of
fibrous cortical dysplasia, which has benign biological and clinical behaviour. However, it may
present clinical and imaging features that can induce suspicion of malignancy.

Through presentation of 2 clinical cases, authors aim to emphasize the importance of diagnose
cortical desmoid as a variant of normal and thus avoid the need to perform invasive diagnostic
procedures to exclude malignancy.

2 children were observed in the emergency department after knee trauma during sport activities.
Radiologically, spiculated lesions were observed at the distal femoral metaphysis, proximal to
the growth plate. The cases were discussed in a multidisciplinary meeting between Orthopaedics
and Radiology. To distinguish between benign and malignant disease, further imaging was
done.

The correlation of imaging with clinical findings allowed to diagnose desmoid cortical lesions
and no biopsy was performed.

Conclusion: cortical desmoid doesn’t need treatment, just clinical and radiological follow-up.
The prognosis is excellent and lesion disappears upon reaching adulthood.

Key words: Cortical desmoid, children, fibrous cortical dysplasia variant
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INTRODUCAO

Nas criangas, a extremidade distal do fémur ¢ sede
de patologia benigna e maligna. As lesdes benignas
sdo maioritariamente assintomaticas e com limites
radiolégicos bem definidos, contrastando com as
lesdes malignas, que geralmente se manifestam com
dor a palpacdo local, por vezes associadas a sinais
inflamatorios, € com padrao radioldgico destrutivo
da cortical, edema tecidual e reacgdo periostal’. No
entanto, existem patologias de caracter benigno que
apresentam caracteristicas clinicas e imagiologicas
que podem induzir suspeita de malignidade.

O fémur distal ¢ a localizagdo preferencial do
desmoide cortical, lesdo fibro-6ssea benigna,
reactiva e auto-limitada, considerada por muitos
autores como uma variante da displasia fibrosa
cortical, com caracteristicas bioldgicas e clinicas
benignas’, mas que podem levantar duvidas
diagnosticas nesta localizagdo. Varios nomes tém
sido utilizados para caracterizar esta entidade:
irregularidade cortical femoral distal, desmoide
periostal ou justacortical ou irregularidade cortical
avulsiva’. A sua incidéncia ¢ maior em criangas
fisicamente activas entre os 10-15 anos de idade,
sendo de 11,5% do sexo masculino ¢ 3,6% do
sexo feminino, com atingimento bilateral em 35%
dos casos!>**°, De referir a presenga de lesdes com
maiores dimensdes no membro dominante, nunca
tendo sido descrita como achado inicial em doentes
com fises encerradas®.

Embora o desmoide cortical se encontre mais
frequentemente no fémur, também pode ser
observado em outras regides associadas a inser¢ao
muscular de grande traccdo como o umero, tibia,
peronio, radio, metatarsos, metacarpos e falanges
distais.

Na maioria dos casos, a lesdo é descoberta de forma
acidental em doentes assintomaticos, através de uma
radiografia realizada por outros motivos*’. Porém,
em alguns casos, a presenca de sintomatologia
associada pode levantar duvidas e exigir o
diagnostico diferencial com patologia oncolégica.
Os autores tém como objectivo descrever os
aspectos clinicos e radiologicos de 2 casos clinicos
de desmoide cortical no fémur distal®.
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CASO CLINICO 1

Doente do sexo masculino, 10 anos, saudavel até a
data da observagao. Recorreu ao Servigo de Urgéncia
por traumatismo do joelho esquerdo a jogar futebol.
O doente referia dor e desconforto no joelho durante
o ultimo més, no contexto da pratica desportiva.
Negava dor nocturna ou alteragdes sistémicas.

O exame fisico ndo revelou alteracdes, excepto
empastamento na face interna da extremidade distal
da coxa esquerda, com dor a palpagao.
Radiologicamente  apresentava  imagens de
densidade heterogénea, com contorno espiculado
da cortical ao nivel do condilo femoral medial,
proximalmente a placa fisaria (Figura 1).

Figura 1. Radiografia AP e perfil.

O caso foi discutido em reunido multidisciplinar
Ortopedia-Radiologia, tendo-se decidido pela
realizagao deinvestigacdo diagnosticacomplementar
com radiografia do joelho contralateral, cintigrafia
Ossea e ressonancia magnética nuclear (RMN) de
ambos joelhos.

A radiografia (Figura 2) e a RMN do joelho bilateral
(Figura 3) revelaram imagens simétricas ao nivel da
extremidade femoral distal contralateral.
ACintigrafia Ossea (Figura 4) nio revelou alteragdes
significativas.

Na RMN do joelho esquerdo (Figura 5) verificou-
se a presenca de edema periosteal e medular
postero-medial da regido supracondiliana do fémur,
apresentando-se hipodenso em ponderacao T1 e
hiperdenso em ponderagdo T2, e, em ambas as
ponderacdes, apresentava um halo negro em redor,
correlacionando-se com a inser¢ao femoral musculo-



Revista Portuguesa de Ortopedia e Traumatologia

Portuguese Journal of Orthopaedics and Traumatology

Figura 2. Radiografia AP bilateral.

Figura 3. RM bilateral.

tendinosa do grande adutor. Nao se observaram
outras lesOes de tecidos moles, medula 6ssea ou do
0sso cortical.

Ap0s periodo de 2 semanas de repouso, o doente
apresentava-se assintomdtico e sem qualquer
limitagdo funcional dos joelhos ou na actividade
fisica.

CASO CLINICO 2

Doente do sexo feminino; 14 anos.
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Figura 4. Cintigrafia ossea.

Figura 5. RM joelho esquerdo.

Recorreu ao Servigo de Urgéncia por traumatismo
do joelho direito a andar de bicicleta. Negava
episodios prévios de gonalgia, dor nocturna ou
alteragdes sistémicas.

O exame fisico ndo revelou alteragdes, excepto
edema e escoriagdes na face antero-interna do joelho
direito, com dor a palpacao.

Radiologicamente  apresentava  imagens de
densidade heterogénea, com contorno espiculado
da cortical ao nivel do condilo femoral medial,
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proximalmente a placa fisaria (Figura 6).
O caso foi, também, discutido em reunido
multidisciplinar  Ortopedia-Radiologia, tendo-se

optado pela realizacdo de investigacao diagnodstica
complementar com tomografia axial computorizada
(TAC) dos joelhos e RMN do joelho afectado.

Figura 6. Radiografia AP e perfil.

A TAC (Figura 7) do joelho bilateral revelou
imagens simétricas ao nivel da extremidade femoral
distal contralateral. Nas imagens de TAC do joelho
direito (Figura 8) observou-se um defeito da
cortical postero-medial da regido supracondiliana
do fémur, correlacionando-se com a insercao
musculo-tendinosa do gastrocnemius medial. Na
RMN do joelho direito (Figura 9) verificou-se o
mesmo defeito associado a edema periosteal e
medular, apresentando-se hipodenso em ponderagado
T1 e hiperdenso em ponderacdo T2, e, em ambas
as ponderagdes, apresentava um halo negro em
redor, correlacionando-se com a inser¢ao musculo-
tendinosa do gastrocnemius medial.

Figura 7. TAC bilateral.
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Figura 8. TAC joelho direito.

Figura 9. RM joelho direito.

Nao se observaram outras lesdes de tecidos moles,
medula 6ssea ou do osso cortical.

Apo6s periodo de repouso, a doente apresentava-se
assintomatica e sem qualquer limitagdo funcional
dos joelhos ou na actividade fisica.

DISCUSSAO

O desmoide cortical ¢ uma entidade benigna que,
no fémur, apresenta localizagdo e padrao de imagem
muito caracteristicos: irregularidade ou defeito
intracortical focal, de maior eixo paralelo ao eixo
mais longo da diéfise, na face postero-medial da
metafise distal do fémur, ao nivel das zonas de
inser¢do muscular do gastrocnemius medial ou do
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grande adutor (Figura 10)"7. Esta caracterizagdo
radioldgica ¢ melhor conseguida através de uma
incidéncia obliqua, obtida por radiografia antero-
posterior (AP) com 20-40° de rotagdo externa do
membro inferior*.

Figura 10. Seta preta: inser¢do de musculo gastrocnemius medial;

Seta branca. inser¢do do musculo grande adutor”,

Em relagdo a fisiopatologia, pensa-se que o
desmoide cortical, pelo rapido surgimento,
regressao espontanea e atingimento preferencial em
adolescentes fisicamente activos do sexo masculino,
resulte da combinagdo entre a traccdo exercida
pelas inser¢des musculares do grande adutor/
gastrocnemius medial no peridsteo/osso cortical e
o ratio aumentado de reabsor¢ao/formacao dssea
durante os periodos de maior crescimento 6sseo na
extremidade distal do fémur. Desta forma, ha uma
predisposicao para o aparecimento de microavulsdes
da cortical, que induzem uma resposta vascular
fibroblastica com consequente preenchimento do
defeito 6sseo com tecido fibrotico, o que por sua
vez vai estimular a reabsor¢do Ossea através da
activagdo de osteoclastos, gerando um ciclo vicioso
(fractura-reabsorgdo-fractura)'. Assim, do ponto
de vista histoldgico, esta patologia apresenta-se
como um defeito cortical superficial preenchido
com tecido fibroso associado a espessamento
periostal, podendo observar-se fragmentos 6sseos
em reabsor¢io no tecido fibrotico'. A medida que o
crescimento 0sseo cessa, 0 0Sso torna-se mais rigido
e este ciclo fractura-reabsor¢ao-fractura termina.

O diagnostico de desmodide cortical ¢ simples
em doentes assintomaticos que tenham achados
radiolégicos tipicos. No entanto, em casos de
dor articular associada a alteragdes radiologicas
atipicas, como presenga de um padrdo irregular

http://www.rpot.pt

75

espiculado com contornos mal definidos, ¢
necessaria investigacdo diagnostica complementar,
para distin¢do entre patologia benigna ou maligna,
com recurso a Cintigrafia Ossea, TAC ¢ RMN de
ambos os membros®’. De salientar que a RMN
podera ter um papel preponderante por ndo utilizar
radiagdo ionizante.

O diagnéstico diferencial de desmoide cortical inclui
osteossarcoma periostal, fibroma ndo-ossificante e
displasia fibrosa cortical®.

O osteossarcoma periostal trata-se de uma lesdao
progressiva e unilateral que afecta osso cortical e
trabecular, assim como o tecido mole envolvente. Ja
o fibroma nao-ossificante corresponde a uma lesao
ossea isolada e de contornos bem definidos, sem
envolvimento de tecidos moles envolventes, com
tendéncia a migrar proximalmente com crescimento
0sseo. A Displasia Fibrosa Cortical localiza-se perto
da extremidades diafisarias e atinge inicialmente a
cavidade medular com posterior progressdo para a
cortical.

A cintigrafia Ossea permite a distingdo entre
patologia maligna e benigna, sendo normal no
desmoide cortical. Tanto a TAC como a RMN
permitem caracterizar a lesdo e demonstrar a relacao
anatomica entre a lesdo e as inser¢des musculares,
condigdo sine qua non para o diagnéstico de
desmoide cortical, verificando-se muitas vezes a
presenca de lesdes com as mesmas caracteristicas
no membro contralateral.

Asinergiaentreaclinicae os exames complementares
permite realizar o diagnostico de desmoide cortical,
evitando a realizacdo de exames mais invasivos
como a biopsia.

CONCLUSAO

O desmoide cortical é observado em criangas e
adolescentes na regido pdstero-medial da metafise
distal do fémur e apresenta uma localizacdo e
aparéncia radiologica caracteristicas.

E importante o seu reconhecimento como variante da
normalidade, evitando a necessidade de realizacao
de procedimentos invasivos como a bidpsia. O
desmoide cortical ndo carece de tratamento, podendo
estar indicada vigilancia clinica e radiologica em
consultas de seguimento. O prognoéstico € excelente
e lesdo desaparece com a maturagao esquelética.
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