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RESUMO 

 

A osteocondromatose múltipla constitui doença autossômica dominante causada por mutações 

nos genes EXT1 ou EXT2, na qual os pacientes desenvolvem múltiplas neoplasias benignas 

cobertas de cartilagem na superfície óssea. Apresenta frequência de ~1,5% ao ano e incidência 

de 1:50.000 pessoas na população em geral, sendo diagnosticada durante a primeira década de 

vida em mais de 80% dos pacientes. Os osteocondromas costumam se localizar nos ossos cujo 

desenvolvimento ocorre por ossificação endocondral (esqueleto apendicular, 

predominantemente ao redor do joelho), embora possam se situar em ossos planos, cujo 

desenvolvimento se dá por ossificação intramembranosa (arcos costais, ilíaco e escápula). 

Osteocondromas situados na escápula são raros (4,6% dos casos), embora sejam os tumores 

mais frequentes neste osso (14,4% dos casos) - na maioria dos casos, localizam-se na face 

anterior da escápula, havendo muito poucos relatos de lesões situadas na face dorsal deste osso. 

A ressecção dos osteocondromas situados na escápula está indicada nos casos sintomáticos, na 

necessidade de cosmese, nas complicações, nos casos de diagnóstico incerto ou nos casos em 

que há alto risco de transformação maligna. Neste trabalho, relatamos o caso de uma menina 

de cinco anos de idade submetida à excisão cirúrgica bem-sucedida de um osteocondroma 

escapular dorsal sintomático. 

Palavras-chave: Osteocondroma; Escápula; Neoplasias Ósseas; Período Pós-Operatório; 

Procedimentos Ortopédicos. 
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ABSTRACT 

 

Multiple osteochondromas is an autosomal dominant disease caused by mutations in the EXT1 

or EXT2 genes, in which patients develop multiple benign neoplasms covered with cartilage on 

the bone surface. It has a frequency of ~1.5% per year and an incidence of 1:50,000 people in 

the general population, being diagnosed during the first decade of life in more than 80% of 

patients. Osteochondromas are usually located in bones whose development occurs by 

endochondral ossification (appendicular skeleton, predominantly around the knee), although 

they can be in flat bones, whose development occurs by intramembranous ossification (costal 

arches, iliac and scapula). Osteochondromas located in the scapula are rare (4.6% of cases), 

although they are the most frequent tumors in this bone (14.4% of cases) - in most cases, they 

are located on the anterior surface of the scapula, and there are very few reports of lesions 

located on the dorsal surface of this bone. Resection of osteochondromas located in the scapula 

is indicated in symptomatic cases, in the need for cosmesis, in complications, in cases of 

uncertain diagnosis, or in cases in which there is a high risk of malignant transformation. In 

this study, we report on the case of a five-year-old girl who underwent successful surgical 

excision of a symptomatic dorsal scapular osteochondroma. 

Keywords: Osteochondroma; Scapula; Bone Neoplasms; Postoperative Period; Orthopedic 

Procedures. 
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INTRODUÇÃO 

 

A osteocondromatose múltipla (OM) é uma doença autossômica dominante1 com 

penetrância incompleta em indivíduos do gênero feminino,2 causada por mutações nos genes 

EXT1 ou EXT2, na qual os pacientes desenvolvem múltiplas neoplasias benignas cobertas de 

cartilagem na superfície óssea.1 Pacientes com OM têm história familiar positiva em ~65% dos 

casos.3 

A frequência estimada de OM na população ocidental é de 1,5% ao ano2 e sua incidência 

é de 1:50.000 pessoas na população em geral,1,3,4 embora isso possa ser subestimado, sendo 

ligeiramente mais frequente no gênero masculino.1,3,5 É diagnosticada durante a primeira 

década de vida em mais de 80% dos pacientes,3 mais precocemente que os osteocondromas 

solitários, provavelmente devido à história familiar, multiplicidade de lesões e deformidades 

associadas - crianças com mais de 12 anos sem lesão detectada não manifestarão esta condição.2  

Os osteocondromas costumam se localizar nos ossos cujo desenvolvimento ocorre por 

ossificação endocondral,1,6 especialmente no esqueleto apendicular (ossos longos), 

predominantemente ao redor do joelho, embora também possam se situar em ossos planos, cujo 

desenvolvimento se dá por ossificação intramembranosa, como arcos costais, ilíaco e escápula; 

o envolvimento sintomático da coluna vertebral é raro.1 

A presença de osso medular e cortical em continuidade com o tumor é patognomônica 

para osteocondroma,3,6-8 tornando o exame radiográfico convencional, na grande maioria das 

vezes, suficiente para o estabelecimento do diagnóstico.1-3,8 Imageamento transversal 

(tomografia computadorizada e ressonância magnética) pode ser utilizado para identificar a 

continuidade do tumor com a medular e a cortical do osso hospedeiro em áreas complexas; 

caracterizar e mensurar a espessura da capa de cartilagem que recobre as lesões; e, avaliar 

complicações.2,3,5,7,9-12 

Os osteocondromas podem se apresentar como lesões pedunculadas (base estreita) ou 

sésseis (base larga),6,7,9-11,13,16 variando amplamente em tamanho. Começam a se desenvolver e 

aumentar de tamanho nas duas primeiras décadas de vida,1,3,5 cessando o crescimento com o 

fechamento das placas fisárias, ao final da puberdade1,4,9,13 - crescimento contínuo na idade 

adulta deve levantar suspeita de transformação maligna.2,5,6,9-11  

Portadores de OM podem cursar com uma variedade de estigmas ortopédicos,1,2,5,7,8,14,15 

incluindo deformidades nos antebraços (39-60%), desigualdade no comprimento dos membros 

(10-50%), deformidades angulares nos joelhos (8-33%), deformidades nos tornozelos (2-54%) 

e baixa estatura desproporcional (37-44%). Outros achados incluem formação de bursas, artrite, 
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impacto ou compressão de tendões, nervos, vasos ou medula espinhal adjacentes às lesões;1,5,7,8, 
14,15 84% dos pacientes relatam dor frequente, com implicações na qualidade de vida.1 Pacientes 

com osteocondromatose múltipla também podem apresentar formação anormal de cicatrizes e 

dentes malformados e/ou deslocados com esmalte anormal.1 A mais grave complicação da OM, 

presente em 0.5-5% dos casos, é a desdiferenciação para tumor cartilaginoso atípico periférico 

secundário (ACT), que costuma ocorrer no esqueleto apendicular, ou condrossarcoma grau 1 

(CS1), nas lesões situadas no esqueleto axial, escápula, pelve e base do crânio; raramente há 

progressão para condrossarcoma de alto grau.1  

Osteocondromas raramente se situam na escápula (até 4,6% dos casos),6-9,11 muito 

embora sejam os tumores os mais comuns a afetar este osso (14,4% dos casos).6,9,11 Na maioria 

dos casos relatados na literatura, localizam-se na face anterior (costal) da escápula, havendo 

muito poucos relatos de lesões situadas na face dorsal deste osso.6,8-11,13-15,17  

Neste trabalho, relatamos o caso de uma menina de cinco anos de idade submetida à 

excisão cirúrgica bem-sucedida de um osteocondroma escapular dorsal sintomático. 
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RELATO DO CASO 

 

Paciente do sexo feminino, cinco anos de idade, portadora de OM, trazida pelos pais para 

atendimento em nosso serviço em julho de 2022, com queixa de tumor visível e palpável na 

topografia da escápula esquerda, doloroso à palpação e à elevação do ombro, havia 

aproximadamente três anos.  

O levantamento do histórico familiar revelou que o pai da menor também é portador de 

OM. A mãe não apresentava patologias conhecidas e a irmã, recém-nascida, não exibia sinais 

de OM. 

Ao exame físico, observamos assimetria escapular determinada pela presença de tumor 

visível e palpável na topografia da espinha da escápula esquerda, de consistência dura, medindo 

4,0 x 3,0 x 3,0 cm, sintomático à palpação e à elevação do ombro. O tumor movia em 

monobloco com a escápula à mobilização do ombro.  

O exame radiográfico revelou osteocondroma pedunculado, cuja base situava-se na 

espinha da escápula esquerda (Figura 1). 

 

Figura 1 (A-C).  Aspecto radiográfico pré-operatório. É possível observar um osteocondroma 

pedunculado surgindo a partir da espinha da escápula (setas).  

 

Diante dos achados clínicos e radiográficos, indicamos a ressecção cirúrgica do tumor, 

realizada em dezembro de 2022.  

A paciente foi submetida a anestesia geral associada ao bloqueio dos nervos 

supraescapular e intercostobraquial do membro superior esquerdo. A antibioticoterapia venosa 

profilática (1 g de cefazolina) foi completada cerca de 30 minutos antes da incisão.  
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Com a paciente posicionada em decúbito lateral direito, realizamos incisão seguindo a 

projeção cutânea da espinha da escápula esquerda. Prosseguimos com a dissecção por planos, 

sem desinserir a musculatura (técnica de preservação muscular), até identificar a base da lesão, 

onde foi realizada a osteotomia utilizando formão e martelo, procedendo-se com a ressecção 

completa do osteocondroma, incluindo a capa de cartilagem e a bursa que a recobria.  

A seguir, procedemos com a revisão rigorosa da hemostasia (o sangramento no foco de 

osteotomia foi contido mediante uso de cera de osso) e irrigação copiosa da ferida com solução 

fisiológica. Ato contínuo, fizemos a aproximação da ferida, por planos, utilizando fio 

Caprofyl® 0 (fáscia do trapézio, pontos em “U” separados), Caprofyl® 2-0 (subcutâneo, pontos 

simples separados, nó invertido) e Mononylon® 2-0 (pele, intradérmico), inserimos dreno 

aspirativo 3,2 mm Ø e confeccionamos curativo compressivo. 

A paciente permaneceu internada durante dois dias. As radiografias pós-operatórias 

permitiram confirmar a completa remoção do tumor (Figura 2). No 1.º dia pós-operatório 

apresentava dor leve no sítio operatório. O exame neurovascular do membro superior esquerdo 

era normal e a paciente apresentava alguma dificuldade para elevar o ombro operado. 

Realizamos o primeiro curativo; a ferida se encontrava limpa e seca, sem sinais de flogísticos 

e o dreno aspirativo havia coletado apenas 30 ml no período, o que motivou a sua retirada. 

 

Figura 2.  Aspecto radiográfico pós-operatório. 
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No 2.º dia pós-operatório, já sem dor, a paciente foi autorizada a mobilizar o ombro 

operado conforme tolerado, sendo prescrita alta hospitalar, com orientação para realização de 

curativos diários, uso de analgésicos se necessário e retorno para reavaliação na semana 

seguinte. 

Ao retornar ao ambulatório, a paciente encontrava-se assintomática. O ombro esquerdo 

apresentava amplitude articular simétrica à observada no membro contralateral. A ferida 

operatória encontrava-se limpa e seca, sem sinais flogísticos ou deiscência.  

No retorno seguinte, 15 dias após a operação (Figura 3), a paciente permanecia 

assintomática, mantendo mobilidade simétrica dos ombros. A ferida estava cicatrizada, 

procedendo-se com a retirada dos pontos. O exame anatomopatológico da peça ressecada 

confirmou tratar-se de um osteocondroma, apresentando margens de ressecção livres. 

 

Figura 3.  Aspecto clínico no 15.º dia pós-operatório. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

 

Nos meses subsequentes, a paciente manteve-se assintomática, com mobilidade 

preservada e simétrica à do membro contralateral, sem sinais de recidiva tumoral, tendo 

retornado às suas atividades de forma plena, sem restrições (Figura 4).  
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Figura 4.  Aspecto clínico no 2.º ano pós-operatório. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

A responsável legal pela paciente forneceu consentimento informado para este relato de 

caso, incluindo os dados clínicos e exames radiográficos. 
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DISCUSSÃO  

 

A OM é uma doença genética rara, herdada de maneira autossômica dominante, que 

apresenta significativa heterogeneidade intrafamiliar1-3 quanto ao número de osteocondromas, 

gravidade das deformidades e taxa de transformação maligna.2 A maioria dos portadores, como 

no relato de nossa paciente (pai portador de OM), apresenta história familiar positiva.3 

Mutações em um dos genes EXT podem ser detectadas em >90% dos casos,1,3 sendo que ~65% 

do total de mutações ocorrem em EXT1 e ~35% em EXT2.1 Genótipo EXT1 e sexo masculino 

são fatores aditivos que parecem resultar em fenótipo mais grave.1,3,4  

Osteocondromas situados na escápula são observados em até 4,6% da totalidade destes 

tumores6-9,11 e correspondem a 14,4% de todos os tumores que afetam este osso.6,9,11 Na maioria 

dos casos, apenas um dos ombros é acometido.6 A maior parte dos osteocondromas escapulares 

se situa na face anterior (costal) deste osso (ressalto, falsa escápula alada), sendo raros os relatos 

de lesões situadas na face dorsal,6,8-11,13-15,17 fato que nos motivou a reportar este caso. 

As manifestações clínicas dos osteocondromas escapulares correlacionam-se estritamente 

ao seu tamanho e localização.12 Osteocondromas escapulares geralmente são 

assintomáticos,2,6,8,10,11-17 sendo diagnosticados incidentalmente.14,15 É mais comum que 

portadores destes tumores procurem atendimento médico por razões estéticas6,15,16 ou eventual 

limitação funcional do ombro afetado.6 Nos casos sintomáticos, a dor pode ocorrer de forma 

secundária a: (1) irritação da bursa que recobre o tumor (incluindo dificuldade para deitar em 

posição supina); (2) impacto sobre estruturas circundantes (músculos, tendões ou outros tecidos 

moles situados sobre a lesão); (3) fraturas na base de lesões pedunculadas; (4) compressão 

neurovascular; e, (5) transformação maligna (após o fechamento das placas 

fisárias).2,6,10,12,13,15,17 Nossa paciente apresentava dor à palpação do tumor e à elevação do 

ombro afetado, o que motivou os pais a procurarem atendimento médico especializado. 

Embora a transformação maligna de osteocondromas seja rara (0.5-5% dos casos),1,5 os 

sítios mais frequentemente acometidos são o ílio, o púbis e a escápula.7 A idade média de 

detecção é de 25 a 30 anos para portadores de OM,2 sendo rara a transformação maligna antes 

dos 20 anos. Embora não existam critérios clínicos específicos que indiquem, com precisão, a 

desdiferenciação do tumor, esta costuma ocorrer após o fechamento das placas de crescimento, 

sendo caracterizada pelo rápido aumento no tamanho do tumor (geralmente associado a quadro 

álgico), sinais e sintomas neurológicos e recorrência após ressecção.5,6,11 Até o momento, 

nenhum fator prognóstico forte que permita prever a evolução da OM (número de 

osteocondromas, deformidades) foi reconhecido, recomendando-se protocolo de vigilância 
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ativa para os portadores desta condição,1-3,9 com monitoramento semestral ou anual durante a 

fase de crescimento e anual, na vida adulta, mediante exame clínico detalhado e exames de 

imagem, buscando identificar eventual desdiferenciação do tumor.2 Esta abordagem permite 

intervenções cirúrgicas precoces de caráter preventivo, e foi implementada no seguimento de 

nossa paciente logo após o diagnóstico.  

A ressecção dos osteocondromas situados na escápula está indicada nos casos 

sintomáticos, na necessidade de cosmese, nas complicações (como fratura na base do 

osteocondroma), nos casos de diagnóstico incerto ou nos casos em que há alto risco de 

transformação maligna. A ressecção deve ser completa e está associada a bom prognóstico6,15,17 

- Nos relatos descritos na literatura,5-11,13-19 em que esta abordagem foi empregada, observou-

se a cura dos sintomas e melhora da cosmese, sem indícios de recidiva local. A recorrência pós-

ressecção é de ~2% e deve-se à ressecção incompleta da lesão, deixando para trás resquícios da 

cartilagem e pericôndrio no sítio operatório. 

Há três modalidades principais para ressecção de osteocondromas situados na escápula: 

(1) técnica de preservação muscular, na qual as inserções musculares perilesionais são 

preservadas; (2) técnica de descolamento ou desinserção muscular perilesional; e, (3) técnica 

de ressecção por via artroscópica (empregada na abordagem de osteocondromas situados na 

face ventral da escápula).12 Optamos pela ressecção completa do osteocondroma pela técnica 

de preservação muscular, garantindo menor perda sanguínea, além de melhor e mais rápida 

recuperação pós-operatória – esta abordagem provou-se efetiva na cura do quadro álgico, além 

de preservar a função do ombro e prevenir possível transformação maligna do tumor. Embora 

a queixa trazida pelos pais da criança não incluísse o aspecto cosmético, a abordagem cirúrgica 

proporcionou resultado satisfatório neste item, minimizando possível impacto psicossocial à 

paciente - aspectos estéticos têm peso significativo no manejo de tumores ósseos em crianças, 

podendo causar impacto psicossocial e prejudicar a autoestima.20  
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computadorizada ou ressonância magnética - utilizados no diagnóstico e cstadinmcnto (grau) 
de sua doença. Além disso, poderão ser levantados rcgistros do seu prontuário e do banco de 
dàdos dos laboratórios de anatomia patológica das Instituições envolvidas relacionados à 
história/evolução de sua doença. 

RISCOS POTENCIAIS, EFEITOS COLATERAIS E DESCONFORTO 
O(A) senhor(a) poderá sentir desconforto ou dor durante o seu exame. O examinador 
procurará ser o mais delicado posslvel, de modo a minimizar esses sintomas. 
Não há risco de desenvolvimento de tumor no seu corpo por conta dos exames de imagem que 
você realizará. 
O(A) senhor(a) pode experimentar efeitos colaterais que não são conhecidos até o momento 
ou não foram relatados. 

BENEFÍCIOS PARA O PARTICIPANTE DA PESQUISA 
O beneficio para o participante é ter (ou afastar) o diagnóstico de uma doença oncológico-
ortopédica que pode ter desfechos mais favoráveis (com terapêutica menos invasiva) se for 
detectada mais precocemente. 
Além disso, os resultados obtidos com este estudo poderão ajudar na melhoria do serviço 
prestado pelo Serviço de Cirurgia do Tecido Ósseo e Conectivo do Hospital Aristides Maltez 
e pelo Grupo de Oncologia Ortopédica do Hospital Santa Izabel. 

COMPENSAÇÃO 
O(A) scnhor(a) não receberá nenhuma compensação ou terá qualquer despesa adicional para 
participar desta pesquisa. 
Todas as eventuais despesas geradas pela pesquisa são de responsabilidade do pesquisador 
principal. 
Será garantido o direito a assistência integral e gratuita, devida a eventuais danos decorrentes 
de sua participação na pesquisa e pelo tempo que for necessário ao participante da pesquisa. 

P ARTICIPAÇÁO VOLUNTÁRIA/DESISTtNCIA DO ESTUDO 
Sua participação neste estudo é totalmente voluntária, ou seja, o(a) senhor(a) somente 
participa se quiser. 
A sua escolha por não participar no estudo não implicará em alteração no seu 
acompanhamento médico e/ou na relação com a equipe médica do estudo. 
Após assinar o consentimento, o(a) senhor(a) terá total liberdade de retirá-lo a qualquer 
momento, e deixar de participar do estudo se assim o desejar, sem quaisquer prejuízos à 
cóntínuidade do seu tratamento e acompanhamento na instituição. 
O(A) senhor(a) receberá uma via deste termo de consentimento assinada e rubricada, na sua 
presença, pelo pesquisador principal e pelo(a) senhor(a). 

NOVAS INFORMAÇÕES 
Quaisquer informações novas que possam afetar a sua segurança ou influenciar na sua decisão 
de continuar a participação no estudo serão fornecidas ao(à) senhor(a) por escrito. Se o(a) 
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senhor(a) decidir continuar neste estudo, terá que assinar um novo (revisado) Termo de 
Consentimento lnfonnado pnrn documentar seu conhecimento sobre novas informações. 

EM CASO DE DANOS RELACIONADOS Á PESQUISA 
Em caso de dano pessoal, diretamente causado pelos procedimentos ou tratamentos propostos 
neste estudo (nexo causal comprovado), o participante da pesquisa tem direito a tratamento 
médico de forma integral, gratuita e pelo período que for necessário na Instituição, bem como 
às indenizaçõcs estabelecidas na fonna da lei. 

UTILIZAÇÃO DE REGISTROS MÉDICOS E CONFIDENCIALIDADE 
Todas as infom1ações clínicas e imagens colhidas, além dos resultados dos exames, serão 
analisados em caráter unicamente científico, mantendo-se a confidencialidade (segredo) do 
participante da pesquisa a todo o momento, ou seja, em nenhum momento os dados que o 
identifiquem serão divulgados, a menos que seja exigido por lei. 
O_s registros médicos que trazem a sua identificação, além deste TCLE, poderão ser 
inspecionados por agências reguladoras e pelos Comitês de Ética em Pesquisa do Hospital 
Aristides Maltez e do Hospital Santa Izabel. 
Os resultados desta pesquisa poderão ser apresentados e/ou divulgados em reuniões clínicas, 
apresentações em eventos ou publicações científicas, contudo, sua identidade não será 
revelada nestas situações, sob hipótese alguma. 

A QUEM DEVO PROCURAR E ENTRAR EM CONTATO EM CASO DE DÚVIDAS 
Em qualquer etapa do estudo o(a) senhor(a) terá acesso aos profissionais responsáveis pela 
pesquisa para esclarecimento de dúvidas. O responsável pelo estudo nesta instituição é Prof. 
Dr. Alex Guedes, que poderá ser encontrado no Serviço de Cirurgia do Tecido Ósseo e 
Conectivo do Hospital Aristides Maltez ou no Ambulatório do Grupo de Oncologia 
Ortopédica do Hospital Santa Izabel, no Celular/WhatsApp +55 (71) 99134-7722 e no e-mail 
alexguedes2003@yaboo.com.br. 

CEP HOSPITAL ARISTIDES MAL TEZ (HAM) 
Nome: Comitê de Ética em Pesquisa - Hospital Aristides Maltcz (HAM) - Liga Bahiana 
C ntra o Câncer (LBCC). 
Endereço: Avenida Dom João VI, n.º 325, Bairro Brotas, CEP 40296-000, Salvador-BA. 
Horário de Funcionamento: segunda a sexta, das 08h:00min às l lh:30min e das 14h:00min às 
16h:00min. 
Calendário de Reuniões: última sexta feira do mês, exceto em junho e dezembro, quando 
ocorre em meados do mês. 
E-mail: cep@aristidesmaltez.org.br 
Telefone:+55 (71) 3357-6997. 
Coordenadora: Psic. Maria do Carmo da Silva Mendes. 
Secretária: Dinália. 

CEP HOSPITAL SANTA IZAllEL (IISI) 
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