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RESUMO

O condrossarcoma mesenquimal é uma variante rara de condrossarcoma, que raramente atinge os tecidos extradsseos. Este
tipo de tumor normalmente ocorre em adultos jovens, sendo altamente agressivo, e tende a apresentar recorréncia tardia e
metastases a distancia. No exame histolégico, caracteriza-se por apresentar abundantes células mesenquimais indiferenciadas
entre ilhas de células cartilaginosas bem diferenciadas. O tratamento cirtirgico com ressecgio completa do tumor é o trata-
mento padrio para o condrossarcoma mesenquimal. Apresentamos aqui o caso de uma paciente de 56 anos que apresentava
um condrossarcoma mesenquimal de grandes proporgdes na regido do couro cabeludo. O diagnostico da lesio foi tardio e,
ap6s o estadiamento da mesma, a paciente foi submetida a ressecgio total da neoplasia e reconstrucdo com retalho de rotagio
extenso de couro cabeludo e enxertia de pele parcial. No presente estudo, pode-se concluir que ainda ndo ha um tratamento
realmente efetivo para o condrossarcoma mesenquimal avangado.
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ABSTRACT

Mesenchymal chondrosarcoma is a rare variant of chondrosarcoma, which rarely reaches the extra-osseous tissues. This type of tumor usually occurs in
young adults and is bighly aggressive, tending to present late recurrence and distant metastases. On bistological examination it is characterized by abundant
undjfferentiated mesenchymal cells between islands of well differentiated cartilage cells. Surgical treatment with complete surgical resection is the standard
treatment for mesenchymal chondrosarcoma. Here we present the case of a 56-year-old female patient who had a mesenchymal chondrosarcoma of great
proportions in the region of the scalp. The diagnosis was late and after the staging of i, the patient underwent total resection of the tumor and reconstrue-
tion with extensive rotation flap of scalp and partial skin graft. In this study we can conclude that as yet there is no really effective treatment for advanced
mesenchymal chondrosarcoma.
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INTRODUGAO

O condrossarcoma mesenquimal é uma neoplasia
rara, de alto grau de malignidade, descrita primeira-
mente por Lichtenstein e Bernstein em 1959 (1, 2, 3).
Constitui menos de 0,2% de todos os sarcomas existen-
tes e apenas 20,2% de todos os tumores Osseos prima-
rios. Raramente ocorre em tecidos extradsseos, sendo
um tumor altamente agressivo nestes locais (1, 2). Por
esse motivo, apresentaremos neste estudo um caso de
condrossarcoma mesenquimal desenvolvido no couro

cabeludo.

RELATO DE CASO

E apresentado o caso de uma paciente de 56 anos,
feminina, branca, encaminhada da equipe da Neuroci-
rurgia do Hospital Sdo Lucas da PUCRS, apresentando
tumoragdo recidivada de grande dimensio em regido
parietal direita.

A paciente referia ter observado o crescimento rapi-
do e progressivo — ha cerca de um ano e meio - de um
nodulo no couro cabeludo, em regiio parietal direita,
presente ha vinte anos e até entdo assintomatico. Havia
sido realizada excisio cirargica da lesio em outro servi-
¢o ha sete meses com diagnostico anatomopatolédgico
de fibroma com multiplos focos de ossificagio metapla-
sica.

Apbs 6 meses da ressecgio inicial houve recidiva
local rapidamente progressiva da lesio, apresentando-
-se como tumoragdo pétrea, indolor, medindo 10 x 10
cm (Figura 1). Para estadiamento foram realizados cin-
tilografia Ossea e tomografia de torax e abdoémen sem
evidéncias de metastases a distancia. Na CT de cranio

FIGURA 1 — Tumoracéao de consisténcia pétrea na regido parietal direita.
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evidenciava-se presenga de lesdo expansiva de aproxima-
damente 8 x 7 cm de didmetro em tabua Ossea externa
da regido parietal direita, radiologicamente compativel
com diagnostico de osteoma local (Figura 2).

FIGURA 3 — Cranlotomla e resseccgao de parte da calota craniana
acometida pelo tumor.
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FIGURA 4 — Reonstrugéo através de retalho de rotagdo extenso de
couro cabeludo e enxertia de pele parcial em area doadora do retalho.

f ' 0 4 . FIGURA 7 — Aspecto pds-operatoério apds 2 semanas da reconstrucao.
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FIGURA 5 — Condrécitos neoplasicos entre células indiferenciadas,
caracterizando o condrossarcoma mesenquimal grau Il1.
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FIGURA 6 — Condrossarcoma mesenquimal grau Il FIGURA 8 — Aspecto pds-operatorio apds 2 semanas da reconstrucao.
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FIGURA 9 — Apds 2 meses da ressecgao e reconstrugédo, com recidiva
local da lesdo, demonstrando a agressividade do tumor em questéo.

Foi realizada ressec¢io da lesdo pela equipe da neu-
rocirurgia. O exame macroscopico da pega cirurgica
evidenciava porgdo irregular de tecido firme que me-
dia 4,8 x 4,0 x 3,0 cm, sendo, aos cortes, uma massa
pardo-clara, com areas de aspecto mixoide, atingindo
6,8 cm de espessura. Ao exame histologico, tratava-se
de um condrossarcoma mesenquimal grau IT com mar-
gem profunda comprometida. A paciente foi entdo sub-
metida a ampliagio das margens cirtrgicas, resultando
num defeito local de aprox1madamente 10 cm em seu
maior didmetro e exposi¢do da dura-mater nesta regido
(Figura 3). A reconstrugdo do defeito resultante foi feita
através de um retalho rotacional simples de couro ca-
beludo, nutrido por ramos das artérias occipitais, para
cobertura do tecido nobre exposto a direita (Figura 4).
A area doadora do retalho foi coberta através de enxer-
to de pele parcial do membro inferior esquerdo. O exa-
me anatomopatologico da pega cirtrgica neste segundo
procedimento confirmou novamente o diagnostico de
condrossarcoma mesenquimal grau ITI, com invasdo ex-
tradural e aparentemente com margens livres de tumor
(Figuras 5 e 6). A paciente nio apresentou intercorrén-
cias, tendo boa evolugio pés-operatéria (Figuras 7 e 8).
Apds dois meses de seguimento, notou-se a presenca
de nova lesdo compativel com recidiva local da doenga
(Figura 9), sendo encaminhada para avaliagio e acom-
panhamento com o servigo de oncologia.

DISCUSSAO

O tumor denominado condrossarcoma mesenqui-
mal representa um raro tipo dentre o grupo dos con-
drossarcomas. Segundo Dantonello et al., existem me-
nos de 500 casos descritos na literatura desde o primeiro
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relato, em 1959. Tyagi et al. referern que ele representa
apenas 20,2% de todos tumores 6sseos primarios (1).
Normalmente 0s 0ssos sdo os locais mais acometidos,
sendo a maxila e a mandibula os sftios de maior ocor-
réncia (4). Ja os tecidos moles extradsseos sio locais ra-
ros de origem deste tipo de tumor, respondendo por
cerca de 30% dos casos de condrossarcoma mesenqui-
mal. O cérebro e as meninges representam os tecidos
extradsseos mais acometidos por esta neoplasia (4). Nas
poucas séries relatadas na literatura, parece haver um
equilibrio quanto ao género nos casos descritos. Esta
neoplasia predomina entre adultos jovens nas 22 e 32
décadas de vida, mas ha relatos de casos em pacientes de
5 e 74 anos de idade. O tamanho do tumor é variavel,
normalmente apresentando poucos centimetros, mas
pode atingir até 30 cm de diametro. Ainda ha pacien-
tes que podem desenvolver esta neoplasia em multiplos
sitios (1, 2, 3, 5). No caso clinico relatado, a paciente
apresentava-se em uma faixa etiria em que o condros-
sarcoma mesenquimal ocorre com uma frequéncia me-
nor, além de atingir grandes proporgdes e estar em lo-
calizagdo extremamente rara. A falta de um sistema de
satde publico organizado e eficiente parece ser uma das
causas do atraso no tratamento desta paciente.

A origem do tumor ainda é obscura. Acredita-se que
ele provém do mesénquima cartilaginoso. Ao exame
patoldgico, este tumor normalmente possui margens
bem definidas, é firme a palpagio multilobulado, de
cor avermelhada a acinzentada e & frequentemente inva-
sivo. Na sua superficie ha vascularizacio proeminente e

calcificagdes focais. No exame histologico, caracteriza-
-se por apresentar abundantes células mesenquimais in-
diferenciadas entre ilhas de células cartilaginosas bem
diferenciadas. Além disso, Tyagi et al. referem que ha
dois tipos morfologicos de condrossarcoma mesenqui-
mal descritos: a variante hemangiopericitomatoide e o
do tipo pequenas células menos diferenciadas (1). His-
tologicamente, o condrossarcoma mesenquimal tem
como diagnosticos diferenciais as metastases, o heman-
giopericitoma, sarcoma de Ewing, sarcoma de tecidos
moles e condroma de tecidos moles (4, 6). Chen et al.,
em estudo prévio sugerem que 0 condrossarcoma me-
senquimal nio estd bem definido citogeneticamente,
existindo uma relagdo histogenética entre o mesmo, o
Sarcoma de Ewing e o tumor neuroectodermal primi-
tivo (6).

Os sintomas, geralmente, n3o diferem daqueles des-
critos para qualquer outro tumor maligno. Edema e
dor sdo os sinais e sintomas predominantes neste tipo
de condrossarcoma. Em alguns casos, os condrossar-
comas mesenquimais sio achados radiograficos oca-
sionais. Normalmente, este tipo de tumor demonstra,
ao raio X simples, um processo osteolitico destrutivo.
Hashimoto et al. referem que, na maioria dos casos, o
condrossarcoma mesenquimal extradsseo forma uma
zona de calcificagdo granular bem definida, sendo um
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padrio caracteristico para o diagnéstico deste tipo de
tumor (3) Ao exame de ressonancia magnética, este tu-
mor nio apresenta sinais especificos para o diagnéstico,
tendo como diagnosticos diferenciais o mixocondros-
sarcoma e o hemang1oper1c1toma

O tratamento cirargico com ressecgdo completa do
tumor é o tratamento padrdo para o condrossarcoma
mesenquimal (1). A radioterapia e/ou quimioterapia
neoadjuvante ainda € um tratamento controverso. O
tratamento radioterapico é descrito como uma opgio
de tratamento ad]uvante local para diminuir o risco
de recidivas e metastases (4). Tyagi et al. referem que
a quimioterapia ¢ o tratamento de escolha no caso de
recidiva do condrossarcoma mesenquimal e no subtipo
pequenas células (1). A paciente relatada anteriormente
submeteu-se ao tratamento cirlirgico com ressecgio de
toda a lesio, sendo entdo encaminhada a equipe da on-
cologia clinica. Apos avaliagio criteriosa desta equipe,
optou-se por complementar o tratamento com radio-
terapia local. Chen et al. referem que o beneficio da
radioterapia e da quimioterapia no tratamento do con-
drossarcoma mesenquimal ainda nio esta claro, devido
a raridade deste tipo de tumor (6).

O prognostico dos pacientes acometidos pelo con-
drossarcoma mesenquimal demonstra-se pobre a longo
prazo (7, 8,9, 10). Esse tumor em sitios extradsseos ten-
de a ser muito agressivo localmente, sendo considerado
o subtipo de condrossarcoma de maior malignidade.
As taxas de sobrevida em 5 e 10 anos nio ultrapassam
68% e 32% dos casos, respectivamente. Ele tende a apre-
sentar nio s6 destruicio de tecidos locais, mas também
metastases a distancia, principalmente 6sseas. Além dis-
so, foram descritas na literatura metastases em Orgios
intra-abdominais e disseminagdo pelas menmges (6).
No caso descrito neste estudo, a paciente nio apresen-
tava metéstases a distincia de acordo com exames de
estadiamento tumoral, mas existia intensa destrui¢do
tecidual local. Embora o periodo de fo/low-up seja curto,
a recidiva local do tumor em cerca de dois meses apos
a ressec¢do demonstra a alta agressividade do mesmo,
corroborando dados relatados na literatura.

160

COMENTARIOS FINAIS

O condrossarcoma mesenquimal € um tumor extre-
mante raro, mas que deve ter seu diagndstico sempre
aventado em frente a lesdes Osseas de crescimento ra-
pido e progresswo O diagnostico e a 1nst1tu1(;ao do
tratamento cirirgico precoce e agressivo ainda sdo as
condutas mais adequadas frente a uma neoplasia de
prognostico reservado. Casos com o diagnostico tar-
dio, como o apresentado, ainda carecem de tratamento
consensual e efetivo.
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