NEOPLASIE OSSEE

> NEOPLASIE PRIMITIVE DELLO SCHELETRO:
0,2% di tutte le neoplasie umane (RARE)

MA é

°FREQUENTI NEI BAMBINI
> AD EZIOLOGIA ANCORA MOLTO MAL DEFINITA

°| RECENTI PROGRESSI NELLA LORO
CONOSCENZA E TRATTAMENTO
| NDI CANO CHE EO POSSI BI L
LA SOPRAVVIVENZA
ANCHE DELLE FORME AD ALT,



CLASSIFICAZIONE
WHO anno 2002

WHO classification of bone tumours

CARTILAGE TUMOURS
Osteochondroma
Chondroma

Enchondroma

Periosteal chondroma

Multiple chondromatosis
Chondroblastoma
Chondromyxoid fibroma
Chondrosarcoma

Central, primary, and secondary

Peripheral

Dedifferentiated

Mesenchymal

Clear cell

OSTEOGENIC TUMOURS
Osteoid osteoma
Osteoblastoma
Osteosarcoma
Conventional
chondroblastic
fibroblastic
osteoblastic
Telangiectatic
Small cell
Low grade central
Secondary
Parosteal
Periosteal
High grade surface

FIBROGENIC TUMOURS
Desmoplastic fibroma
Fibrosarcoma

FIBROHISTIOCYTIC TUMOURS
Benign fibrous histiocytoma
Malignant fibrous histiocytoma

EWING SARCOMA/PRIMITIVE
NEUROECTODERMAL TUMOUR
Ewing sarcoma

HAEMATOPOIETIC TUMOURS
Plasma cell myeloma
Malignant lymphoma, NOS

9210/0*
9220/0
9220/0
9221/0
9220/1
9230/0
9241/0
9220/3
9220/3
9221/3
9243/3
9240/3
9242/3

9191/0
9200/0
9180/3
9180/3
9181/3
9182/3
9180/3
9183/3
9185/3
9187/3
9180/3
9192/3
9193/3
9194/3

8823/0
8810/3

8830/0
8830/3

9260/3

9732/3
9590/3

GIANT CELL TUMOUR
Giant cell tumour
Malignancy in giant cell tumour

NOTOCHORDAL TUMOURS
Chordoma

VASCULAR TUMOURS
Haemangioma
Angiosarcoma

SMOOTH MUSCLE TUMOURS
Leiomyoma
Leiomyosarcoma

LIPOGENIC TUMOURS
Lipoma
Liposarcoma

NEURAL TUMOURS
Neurilemmoma

MISCELLANEOUS TUMOURS
Adamantinoma
Metastatic malignancy

MISCELLANEOUS LESIONS
Aneurysmal bone cyst

Simple cyst

Fibrous dysplasia
Osteofibrous dysplasia
Langerhans cell histiocytosis
Erdheim-Chester disease
Chest wall hamartoma

JOINT LESIONS
Synovial chondromatosis

9250/
9250/3

937073

9120/0
9120/3

8890/0
8890/3

8850/0
8850/3

9560/0

9261/3

975111

9220/0

* Morphology code of the International Classification of Diseases
for Oncology (ICD-O) {726} and the Systematized Nomenclature
of Medicine (http://snomed.org). Behaviour is coded /0 for benign tumours,
/1 for unspecified, borderline or uncertain behaviour, /2 for in situ carcino-
mas and grade Il intraepithelial neoplasia, and /3 for malignant tumours




INCIDENZA (dati WHO 2002)

0,2% di tutte le neoplasie
1/10 delle neoplasie dei tessuti molli

Nord America e Europa:
circa 0.8 nuovi casi per 100.000 abitanti/anno

Incidenza piu alta nei maschi di Argentina, Brasile, Israele.

Forme piu comuni

Osteosarcoma (35% deil tumor I
Percentuale ancora piu elevata nei paesi ad alta
Incidenza)

° Condrosarcoma (25%)
® Sarcoma di Ewing (16%)



ETA0O E SEDI ANATOMI CHE DI

| ITASSO DIINCIDENZBA e FRBQWENZA PER QL
dei SARCOMI OSSEI e BIMODALE
(1° picco nella seconda decade di vita
2° picco oltre la sesta decade)

Il rischio di sviluppare un sarcoma 0SSeo
~ simile nelle due cl &
ma il numero assoluto di casi e superiore nella classe oltre i 60 anr

Loandament o bi modal e del
dei SARCOMI OSSEI
differisce da quello
dei SARCOMI DEI TESSUTI MOLLI
(che presentano un progressi vec



LA FREQUENZA RELATIVA DEI SARCOMI OSSEI
VARIA NELLA RAZZA BIANCA RISPETTO A QUELLA NERA

Histological type

Osteosarcoma
Chondrosarcoma

Ewing sarcoma

Chordoma

Malignant fibrous histiocytoma
Angiosarcoma

Unspecified

Other

Total

From H. Dorfman & B. Czerniak {537}.




ETA0O E SEDI ANATOMI CHE DI

OSTEOSARCOMA:

° Soprattutto in soggetti di meno di 20 anni.

° In questo gruppanetafisiossa lunghe delle estremita (80% dei cas

° Dopo i 50 anniossa lunghe delle estremita (50% dei casi); pelvi e
ossa craniofacciali (20% dei casi); tutte le restanti sedi (30% deil ¢

CONDROSARCOMA:

° Progressivo incremento fino ai 75 anni.

° Ossa lunghe delle estremita (piu del 50% dei casi).
° Altre sedi piu frequenti: pelvi, costole.

SARCOMA DI EWING:

° Soprattutto in soggetti di meno di 20 anni.

° In questo gruppgorediligediafisi ossa lunghe.
° Predilige fortemente la razza bianca.




PRECURSORI DELLE LESIONI MALIGNE OSSEE

La maggior parte dell e neopl a

Tuttavia ci sono sempre piu evidenze che alcune di esse si svilup

assoclazione con | esi oni | C
PRECURSORI:
1. Lesioni non neoplastiche che predispongono alla trasformazic
maligna.

2. Neoplasie benigne che possono evolvere in maligne.

3. Sindromi coinvolgenti lo scheletro, geneticamente determinats
nel cui contesto possono manifestarsi neoplasie maligne 0Sse
(per es. Malattia di Ollierencondromatosie Sindrome di
Maffucci).



PRECURSORI
DELLE LESIONI

Ollier disease (Enchondromatosis)
and Maffucci syndrome

Familial retinoblastoma syndrome MALIGNE OSSEE
Rothmund-Thomson syndrome (RTS)

Moderate @

Multiple osteochondromas
Polyostotic Paget disease
Radiation osteitis

Fibrous dysplasia Fattori eziologici?
Bone infarct

Chronic osteomyelitis

Metallic and polyethylene implants

Osteogenesis imperfecta

Giant cell tumour

Osteoblastoma and chondroblastoma




ASPETTI CLINICI

Aspetti clinici dei tumori ossei: NON SPECIFICI
(spesso e la causa di gravi ritardi diagnostici).

Sintomi principali: DOLORE, GONFIORE, MALESSERE GENERAI

AN I O meno frequenti: L1 MI TAZI
FRATTURE

Osteosarcomse

steoconar
Rigonfiamento duro, liscio, nodulare del femore Rigonfiamento del femore distale. Tessuti molli
distale. Cute e tessuti molli facilmente difficilmente muovibili, di consistenza

muovibili. Rotula facilmente mobilizzabile aumentata/dura. Ipertermia cutanea. Vene conge



AR A e SR & S 2

Lesioneduree | asti c a, t es a;
prossimale. Cute lucente con tonalita grigi
bianca di fondo. Striatura cutanea venos

SINTOMI PRINCIPALI
(per ordine di gravita e frequenza)

Dolore
Se non da frattura: ingravescenza
progressiva. Spesso interpretato comq
Adol ore reumati-co
traumatico.
Gonfiore
Spesso unica manifestazione e presents
molto tempo al momento della diagnos
soprattutto in lesioni benigne.
Crescita rapida: sospetto di malignita.
Limitazione dei movimenti
Tipica dei tumori coinvolgenti le
articolazioni (osteoblastoma,
condroblastoma, tumori a cellule giganti]
In tutti i sarcomi.
Fratture patologiche
Frequenti come prima manifestazione i
cisti giovanili e in alcuni fiboromi non
ossi ficant. d ¢
Sintomi generali
Febbre, spossatezza, dimagramento
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DIAGNOSTICA PER IMMAGINI




