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Resumo

Abstract

As displasias 6sseas esclerosantes abrangem anormalidades na densidade 6ssea, divididas em hereditarias e nao hereditarias.
Diagnosticadas principalmente por radiografia, muitas vezes sao achados incidentais. Entre as formas hereditarias destacam-se a
osteopetrose, a osteopoiquilose, a esclerose diafisaria multipla, a osteopatia estriada e a doenga de Camurati-Engelmann. Entre as
formas nao hereditarias, a osteosclerose intramedular e a melorreostose apresentam caracteristicas radiograficas especificas. Di-
ferenciais importantes incluem as metastases osteoblasticas, a esclerose tuberosa e a osteodistrofia renal, exigindo diferenciacao
cuidadosa em razao das suas semelhangas.

Unitermos: Displasias 6sseas; Hiperostose; Esclerose.

Sclerosing bone dysplasias encompass abnormalities in bone density, divided into hereditary and nonhereditary forms. Primarily
diagnosed through radiography, they are often incidental findings. Among the hereditary forms, the following stand out: osteopetro-
sis, osteopoikilosis, multiple diaphyseal sclerosis (ribbing disease), osteopathia striata, and Camurati-Engelmann disease. Among
the nonhereditary forms, intramedullary osteosclerosis and melorheostosis present specific radiographic characteristics. The main
differential diagnoses include osteoblastic metastases, tuberous sclerosis, and renal osteodystrophy, requiring careful differentia-

tion because of their similarities.

Keywords: Bone diseases, developmental; Hyperostosis; Osteosclerosis.

INTRODUCAO

As displasias 6sseas esclerosantes (DOEs) sdo anor-
malidades resultantes do aumento focal ou difuso da den-
sidade 6ssea, podendo ser diagnosticadas pela radiografia
convencional, visto que apresentam aspectos caracteris-
ticos". Os radiologistas devem conhecer os achados ra-
diolégicos tipicos para diferencia-las de outras causas de
esclerose 6ssea. Este ensaio iconografico tem por objetivo
ilustrar e diferenciar as DOEs e exemplificar alguns diag-
nésticos diferenciais importantes para a pratica clinica.

DOES HEREDITARIAS

As DOEs hereditdrias podem ser sintomadticas, com
diagnostico desde a infancia, ou assintomaticas, com diag-
néstico tardio na fase adulta'?.

Osteopetrose

E uma displasia da camada esponjosa caracterizada
pela diminuicdo da atividade dos osteoclastos, que resulta
em altera¢des no remodelamento 6sseo, determinando es-
pessura aumentada e altera¢des morfolégicas, favorecendo
o risco de fraturas®. O subtipo autossdémico recessivo é
caracterizado por mortalidade precoce, ao passo que no

subtipo autossdomico dominante os pacientes podem tanto
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ser assintomadticos ou apresentar complicacdes como fra-
turas, osteomielite e lesdes de nervos cranianos®.

As altera¢des radioldgicas sdo marcadas por aumento
difuso da densidade 6ssea com perda da diferenciacio cor-
ticomedular, além de fraturas recentes ou em consolida-
¢do. Outras alteracdes caracteristicas sdo: alargamento das
juncdes costocondrais (Figura 1), alargamento metafisdrio
caracteristico (deformidade tipo frasco de Erlenmeyer),
osso dentro de osso e linhas metafisarias alternadas ra-
diotransparentes/radiodensas, e esclerose difusa da placa
terminal nos platds vertebrais (“vértebras em sanduiche”)

(Figura 1).

Osteopoiquilose (osteopatia condensante disseminada)

E um distarbio de ossificacdo endocondral que aco-
mete a esponjosa secunddria, resultando em depésitos fo-
cais de osso compacto com aparéncia de enostose dssea.
Apresenta-se como multiplos focos escleréticos, as vezes
com espiculas que se misturam com as trabéculas circun-
dantes mimetizando “forma de pincel”®. O aspecto carac-
teristico é o de muiltiplas enostoses 6sseas com tamanhos
diversos, depositadas nas extremidades de ossos tubulares
curtos, ossos do tarso, carpo e pelve, e nas regides meta-

)(1,3,4

epifisarias dos ossos longos (Figura 2 ). Em pacientes
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que apresentam risco aumentado para metéstases Osseas
escleréticas, pode ser necessdria a avaliacdo por cintilogra-
fia 6ssea, uma vez que os focos de enostose ndo demons-
tram aumento na captacao.

Osteopatia estriada

E um distiirbio secundario da esponjosa, causado por
um desequilibrio entre a formacdo de osso pelos osteoblas-
tos e reabsorcdo por osteoclastos, levando a um aumento
da formagdo ou limitagdo na reabsor¢do. Nio apresenta
anormalidades fisicas, sendo diagnosticada incidental-
mente em exames de imagem®. E caracterizada por es-
trias lineares densas nas didfises e metifises de ossos lon-
gos e tubulares. As estrias correm paralelamente ao longo
eixo do osso e sdo tipicamente vistas em dreas de rdpido
crescimento, como o fémur (Figura 3). Nos ossos iliacos,
as estrias podem apresentar aspecto em leque, em razdo

dos seus padrdes de crescimento®.

Esclerose diafisaria miiltipla hereditaria

E um distdrbio de ossificacdo intramembranosa. Ma-
nifesta-se ap6s a puberdade, podendo progredir lentamente
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Figura 1. Paciente de 1 ano e 4 meses,
com a forma autossdmica recessiva da
osteopetrose, foi submetido a radiografia
de térax por suspeita de pneumonia. No-
tar o aumento difuso da densidade dssea,
com perda da diferenciacao cortical-me-
dular. Na incidéncia posteroanterior (A),
observar o alargamento das juncdes cos-
tocondrais (setas). A incidéncia em perfil
(B) mostra a aparéncia caracteristica de
“vértebra em sanduiche”, decorrente do
aclimulo de osso nas placas terminais
vertebrais superior e inferior (setas).

Figura 2. Radiografias de ombro e punho
de paciente de 21 anos com histéria de
trauma automobilistico. Notar os mul-
tiplos focos de aumento da densidade
o6ssea na cabega umeral e glenoide na
radiografia de ombro (A), bem como nos
elementos 6sseos do punho direito (B),
achado tipico da osteopoiquilose.

Figura 3. Radiografia do joelho esquerdo de paciente de 25 anos com histéria
de trauma por atropelamento. Notar as estrias radiopacas verticais na medu-
lar 6ssea do fémur distal e tibia proximal, sem outras alteragcdes na medular ou
cortical 6ssea, achados caracteristicos de osteopatia estriada.
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ou estabilizar. Os exames demonstram espessamento corti-
cal envolvendo o periésteo e enddsteo da por¢io diafisaria
dos ossos longos, especialmente fémur e tibia, poupando as
epifises (Figuras 4 e 5). Pode evoluir com estreitamento dos
canais medulares®®. E um diagnéstico de exclusio, cujos
principais diagnésticos diferenciais sdo osteossarcoma, os-
teoma osteoide, osteomielite, fratura por estresse e doenga

de Camurati-Engelmann®®.

Doenca de Camurati-Engelmann

E caracterizada por altera¢des no cranio e didfises dos
ossos tubulares longos. Manifesta-se como dores 6sseas,

Figura 5. Ressonancia magnética de
membro inferior da paciente da Figura
4, imagens sagital T2 com saturagao de
gordura (A) e axial T1 sem saturacao (B)
no nivel da linha pontilhada verde na ima-
gem A. Notar o espessamento da cortical
no terco médio da tibia (mais bem carac-
terizado no axial T1), apresentando alte-
ragao de sinal com padrao de edema da
medular éssea adjacente (demonstrado
no sagital T2 com saturagao de gordura),
sem envolvimento de partes moles.
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reducdo da massa muscular e hipotonia dos membros in-
feriores. Observam-se hiperostose craniana e aumento 6s-
seo fusiforme e esclerose de ossos longos, associados a es-
pessamento cortical irregular das didfises com hiperostose
estendendo-se para periésteo e enddsteo. A hiperostose

geralmente ¢ bilateral, mas pode ser assimétrica'®.

DOES NAO HEREDITARIAS
Osteosclerose intramedular

E uma formacio 6ssea endosteal com esclerose diafi-

sdria em ossos longos de adultos cujo acometimento é as-
simétrico. Seu principal sintoma é dor mecanica cronica

Figura 4. Paciente de 35 anos, com histéria de dor cronica na face anterior da tibia, submetida a tomografia
computadorizada de articulagdes de membro inferior, imagens coronal (A) e axial (B). Observar o espessa-
mento da cortical 6ssea, envolvendo tanto a superficie periosteal como a endosteal, além de esclerose da
medular no terco médio da tibia bilateral. As alteragdes descritas determinam estreitamento do canal me-
dular. Na esclerose diafisaria é tipico o acometimento da tibia, de forma unilateral ou bilateral assimétrica,
com espessamento periosteal e endosteal, poupando as metéfises e epifises.
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na digfise de ossos longos'”). Caracteriza-se pelo aumento
da formacdo 6ssea no espago medular dos ossos longos (ti-
bia, fibula e fémur), sem espessamento cortical ou rea¢io
periosteal (Figura 6). Pode haver edema das partes moles
adjacentes 2 lesdo. Na cintilografia 6ssea apresenta capta-
¢do intensa nas regides afetadas, permitindo a caracteri-
zacdo da distribui¢do habitual, ajudando a diferenciar das
outras displasias esclerosantes®. O diagnéstico tende a ser
incidental e os diagnésticos diferenciais sdo: fraturas por
estresse, osteomielite, distiirbios metabélicos e endécrinos

e tumores formadores de osso!”.

Melorreostose (doenca de Leri)

E uma displasia 6ssea esclerosante mista com distir-
bio da ossificacio endocondral e intramembranosa com
distribui¢do que respeita os dermatomos. Sao caracteris-
ticamente lesdes esclerdticas com hiperostose cortical e
medular, associadas a bordas é6sseas onduladas, achado
conhecido como o sinal da “cera de vela derretida” (Fi-
gura 7) e o padrdo tende a ser segmentar e unilateral,
comumente associado a acometimento de partes moles
adjacentes, como lesdes cutaneas e atrofia muscular (Fi-
gura 8)(13),

Sindromes “overlap” (sindromes de sobreposicao
ou displasias mistas)

Sao displasias ndo hereditarias que apresentam carac-
teristicas de duas ou mais DOEs simultaneamente. Vdrias
associagdes foram descritas, sendo a mais frequente uma

Figura 6. Paciente de 32 anos, submetido a tomografia computadorizada de
membros inferiores ap6s trauma automobilistico. Nas imagens coronal (A) e
axial (B), notar a esclerose limitada a cavidade medular da diafise da tibia (se-
tas), mostrada nos eixos coronal e axial da TC, sem espessamento associado
da cortical 6ssea, achado tipico da osteosclerose intramedular.
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combina¢@o de melorreostose, osteopoiquilose e osteopa-
tia estriada. Por causa da sobreposicdo de displasias, essas
displasias podem ser mais facilmente confundidas com

metdstases escleréticas®.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS

As DOEs podem apresentar sintomas e caracteristi-
cas radiograficas que se sobrepdem a outras condicdes,
sejam metabdlicas ou neopldsicas, as quais devem ser
reconhecidas para prosseguir com o manejo adequado®®.
Alguns dos diagnoésticos diferenciais estdo explicitados a
seguir, seja por sua prevaléncia (metéstases osteobldsticas
e osteodistrofia renal) ou mesmo por sua raridade (escle-
rose tuberosa), para adequado reconhecimento pela co-
munidade radiolégica®.

Osteodistrofia renal

Essa distrofia refere-se aos achados observados no
contexto da insuficiéncia renal crénica, cursando com os-
teomaldcia e hiperparatireoidismo secundério. Em conse-
quéncia de efeito anabélico do horménio da paratireoide, o
osso acometido pode apresentar aumento difuso da radio-
densidade, chamado de osteosclerose difusa. Este achado
pode simular displasias esclerosantes e é encontrado com
mais frequéncia no esqueleto axial, onde ha maior pre-
dominio de osso trabecular em relacdo ao osso cortical
(Figura 9). Entretanto, apesar do aumento da radioden-
sidade, o osso ¢é estruturalmente fraco e mais propenso a

fraturas'©.

Figura 7. Radiografia anteroposterior do pé esquerdo de paciente masculino
de 39 anos, com queixa de dor local. As alteragdes escleréticas envolvem a
cortical e medular dssea (setas) do quarto e quinto metatarsos, e também
nas falanges do quinto raio, com contornos ondulados em aspecto de “cera de
vela” tipicos da melorreostose.

Radiol Bras. 2024;57:€20240058
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Figura 8. Radiografia do joelho realizada
na incidéncia anteroposterior (A) de um pa-
ciente de 75 anos com histéria de dor local.
Foram demonstradas lesdes escleréticas
irregulares (setas) no condilo femoral e no
platd tibial medial, com aspecto em “cera
de vela derretida”, tipicas de melorreostose.
Associam-se espessamento e densificagao
de partes moles adjacentes ao comparti-
mento femorotibial medial (asterisco) envol-
vendo a area do ligamento colateral medial,
com foco de calcificacao de permeio mais
bem caracterizada na tomografia computa-
dorizada (B), achado também comumente
encontrado na melorreostose.

Figura 9. A: Radiografia de térax em perfil
de paciente de 35 anos, portadora de insu-
ficiéncia renal cronica dialitica e hiperpa-
ratireoidismo secundario, demonstrando
aumento difuso da densidade 6ssea dos
corpos vertebrais, achado compativel com
osteodistrofia renal. B: Ressonancia mag-
nética, imagem sagital T1 sem saturagao
de gordura, mostrando reducao difusa de
sinal da medular 6ssea, sem lesdes focais
evidentes, achado que corrobora a osteo-
esclerose presente nessa paciente com
osteodistrofia renal.

Metastases osteoblasticas

Sao condic¢des que devem ser reconhecidas, para evitar
atrasos diagndsticos e prosseguir a investigacdo necessdria
para identificacdo do tumor primério. Alguns tumores pri-
marios estdo mais associados a metdstases osteoblasticas,
como os carcinomas de préstata e mama, adenocarcinoma
de pancreas, tumor carcinoide, linfoma, meduloblastoma e
neuroblastoma®. A histéria clinica, associada aos achados
radiogréficos de lesdes infiltrativas (Figura 10) que podem

Radiol Bras. 2024,57:20240058

estar associadas a erosdo da cortical e acometimento de
(3)

partes moles, devem alertar para este diagnéstico

Esclerose tuberosa

E caracterizada por tumores congénitos benignos em
muiltiplos 6rgaos. Lesdes 6sseas esclerdticas representam o
terceiro achado de imagem mais frequente nesses pacien-
tes, sendo por isso incluidas em seus critérios diagnosti-
cos. Os radiologistas devem estar cientes dessas alteracdes
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Figura 10. Radiografia de torax de paciente de 63 anos, para investigacao de
sindromes anémica e consumptiva, mostrando aumento difuso da densidade
ossea, as vezes de aspecto heterogéneo (mais bem visualizado na cabeca
umeral direita), sugerindo lesdes ésseas escleréticas infiltrativas em todo o ar-
cabouco 6sseo. Posteriormente, foi feito o diagnéstico de adenocarcinoma de
préstata, confirmando a suspeicdo de metastase osteoblastica 6ssea.

Osseas para evitar confusdo diagnéstica, sobretudo com
as metdstases osteobldsticas. As lesdes Gsseas esclerdticas
assemelham-se a ilhotas 6sseas dentro das cavidades me-
dulares dos ossos, localizadas geralmente nos corpos ver-
tebrais e elementos posteriores da coluna, também sendo
identificadas no sacro (Figura 11). A cintilografia demons-
tra auséncia de captagdo, permitindo distinguir as lesdes
da esclerose tuberosa de metastases osteoblasticas'®.

Doenca de Paget

E uma condiciio osteometabélica cronica que resulta
na remodelacdo Gssea excessiva. H4 uma fase inicial de
reabsorcdo 6ssea, com predominio de lesdes osteoliticas,
seguida por uma fase com formacdo 6ssea desordenada,
caracterizada por trabéculas grosseiras e esclerose Gssea
(Figura 12), tornando os ossos frdgeis e suscetiveis a fra-
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Figura 12. Radiografia anteroposterior da bacia de paciente masculino de 75
anos, com doenga de Paget confirmada, demonstrando alteracoes radiografi-
cas difusas, que podem ser encontradas nesta doenca, como alteragao mor-
foestrutural da bacia e fémures, além de espessamento da cortical 6ssea com
trabeculado medular irregular e grosseiro.

turas®. As alteracdes dependem da localizacdo e da fase
evolutiva da doenca, sendo a pelve, a coluna vertebral, o

crinio e os ossos longos proximais os mais comumente

afetados?.

Para facilitar o reconhecimento e a distin¢do entre
os principais achados radiograficos das DOEs, a Tabela
1 destaca as caracteristicas sugestivas de cada displasia e
a Tabela 2 descreve os diagnésticos diferenciais mais co-

muns das DOEs.
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Tabela 1—Principais achados radiograficos das DOEs.

Displasia Classificacao Caracteristicas radiogréaficas tipicas

Osteopetrose Hereditaria Aumento difuso da densidade 6ssea com perda da diferenciagéo cortico-medular, fraturas,
alargamento das juncdes costocondrais, deformidade em frasco de Erlenmeyer, osso dentro de
0sso0, linhas metafisarias alternadas transparentes/densas e sinal da “vértebra em sanduiche”

Osteopoiquilose Hereditaria Mdiltiplas enostoses 6sseas: pequenos focos escleroéticos redondos ou ovais na medular 6ssea,

tipicamente com contornos irregulares. Nao ha destruicao cortical ou reacdo periosteal
Osteopatia estriada Hereditaria Estrias lineares densas nas diafises e metéafises de ossos longos e tubulares. Localizam-se
paralelamente ao longo eixo do 0sso e sdo vistas em areas de rapido crescimento. Nos 0ssos
iliacos, as estrias podem apresentar aspecto em leque
Esclerose diafisaria mdltipla hereditaria Hereditaria Espessamento cortical envolvendo o periésteo e enddsteo da porgao diafisaria dos ossos
longos, poupando as epifises. Pode apresentar estreitamento dos canais medulares
Doenca de Camurati-Engelmann Hereditaria Hiperostose craniana, aumento 6sseo fusiforme e esclerose de 0ssos longos, associado a

Osteosclerose intamedular

Melorreostose

Nao hereditaria

Nao hereditaria

espessamento cortical irregular das diafises estendendo-se para periésteo e endésteo. O
acometimento geralmente € bilateral, mas pode ser assimétrica

Aumento da formacao 6ssea no espaco medular dos 0ssos longos, sem espessamento cortical
ou reagao periosteal. Pode haver edema das partes moles adjacentes a lesao

Lesodes esclerdticas com hiperostose cortical e medular, e bordas 6sseas onduladas (“cera de
vela derretida”) tende a ser segmentar e unilateral, acometimento de partes moles adjacentes
frequente

Tabela 2—Principais diagnosticos diferenciais das DOEs.

Diagnéstico diferencial

Caracteristicas radiograficas tipicas

Osteodistrofia renal Padréo de osteoesclerose difusa cursa com aumento difuso da radiodensidade da medular 6ssea, além de fraturas
frequentes (0sso estruturalmente fraco)

Metéastases osteoblasticas Lesoes esclerdticas infiltrativas que podem estar associadas a erosao da cortical e acometimento de partes moles

Esclerose tuberosa Focos esclerdticos medulares (semelhantes a ilhotas 6sseas), localizados frequentemente nos corpos vertebrais, elementos

posteriores da coluna e sacro

Doenca de Paget Ha uma fase inicial de reabsor¢édo 6ssea, com predominio de lesdes osteoliticas, seguida por fase com formacgao dssea
desordenada, caracterizada por trabéculas grosseiras e esclerose dssea, com alteragcao morfoestrutural frequente
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