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Resumo

Este trabalho tem por objetivo um estudo epidemiolégico e retrospectivo dos casos de
condrossarcoma extra-6sseo no INCA no periodo de 1983 a 1998. Avalia frequiéncia da
doenga, idade média dos pacientes, sexo, cor, tratamento e curva de sobrevida. Estes dados
foram comparados com os achados da literatura, sem diferenca significativa.
Palavras-chave: sarcoma; neoplasias de tecidos moles; condrossarcoma extra-6sseo;
epidemiologia.

Abstract

These tumors are uncommon, but in view of the relatively large number of cases we performed a
retrospective review of all our cases at INCA, between 1983 and 1998. We looked at epidemiologi-
cal factors - prevalence, age, sex and race. We also studied the type of treatment and results -
metastasis and disease free survival.
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INTRODUCAO

O condrossarcoma extra-0sseo é uma
doenga rara, descrita inicialmente por Stout
e Verner em 1953.! Seu comportamento
clinico assemelha-se ao de outros tumores de
partes moles, acometendo mais freqien-
temente os membros inferiores de pacientes
com faixa etaria acima dos 30 anos.?

Apresenta-se ao estudo radiol6gico
simples como massa de contornos definidos
com ou sem imagens de formacdo 6ssea tipo
salpicado, pontilhado, arco ou listras.?®
Como se trata de doenca de partes moles,
complementacdo radiolégica com RNN
(Ressonancia Magnética) e CT (Tomografia
Computadorizada) se faz necessaria no
planejamento do tratamento (Figuras 1-3).

O potencial de malignidade do
condrossarcoma extra-6sseo é dado pela
diferenciagdo histopatolégica nas variantes
mesenquimal e mixéide, também
denominada sarcoma corddide.*®> O
comprometimento metastatico se da por via
hematogénica, principalmente para o pulméo
em ambos o0s tipos.?

As duas variantes histoldgicas tém na
indicacdo cirargica com margens oncolégicas
o principal tratamento, n&o havendo consenso
na literatura sobre a complementacdo
terapéutica com radioterapia e quimiote-
rapia.t® Demonstrou-se porém, que o tipo
mesenquimal com predominio de células
redondas mostra alguma resposta a
guimioterapia.?

Figura 1A. Rx simples de condrossarcoma extra-ésseo
mesenquimal de coxa.
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Figura 1B. Rx simples de condrossarcoma extra-
bsseo mesenquimal de coxa.

Figura 2. Ressondncia magnética num corte corona
de condrossarcoma extra-ésseo de raiz de coxa.

Figura 3. Ressondncia magnética corte axial de
condrossarcoma extra-ésseo de raiz de coxa.

O condrossarcoma extra-0sseo0 mixaide,
definido por Enzinger e Shiraki em 1972, é
o tipo histologico mais freqiiente.® Localiza-
se predominantemente nos membros
inferiores, com discreta predilecdo pelo sexo
masculino.® O comportamento de baixo grau



de agressividade do condrossarcoma mixoide
¢ atualmente questionado por alguns autores,
sendo melhor descrito como tumor de grau
intermediario de malignidade.**

Histologicamente o condrossarcoma ex-
tra-6sseo mixdide se caracteriza por padrdo
multilobular com no6dulos tumorais
circunscritos separados por quantidade
variavel de material mucoide.** As células
tém caracteristicas condroblasticas arranjadas
em corddes curtos que se anastomosam,
assumindo aspecto em “teia de aranha".>* Séo
marcada intensamente na imuno-
histoquimica pela vimentina.* O indice
mitético é tipicamente baixo.** A anélise
citogenética vem documentando translocacao
envolvendo os cromossomas 2 e 13; e
cromossomas 9 e 225

O diagndstico diferencial é feito mais
freqllentemente com o cordoma.? A
localizagdo e o aspecto celular ajudam na
diferenciacdo entre as duas doengas.? O
cordoma é encontrado na base do cranio e
regido lombossacra, mostrando aspecto
celular fisaliforo, o que ndo é observado no
condrossarcoma extra-0sseo mixoide.*?4% O
diagnostico diferencial também pode ser feito
com o lipossarcoma mixoide, com adenoma
pleomdrfico de glandulas salivares e com o
paracordoma.’

O tipo histoldgico mesenquimal, mais raro,
localiza-se predominantemente na cabeca e
pescoco numa faixa etaria mais jovem, de 15
a 35 anos.>” Outro local freqiiente de
acometimento sdo 0s membros inferiores, em
pacientes com idade média acima dos 40 anos.®
Houve discreto predominio do sexo feminino
em algumas séries.3®

Histologicamente apresenta aspecto
bifasico caracterizado por células pequenas e
redondas com ndcleos hipercrdbmicos e pouco
citoplasma, com arranjo perivascular ou em
manto, misturada a ilhotas de tecido
cartilaginoso bem diferenciado, que
comumente apresentam calcificagéo central
e ossificagdo.>” De uma maneira geral, mostra
baixo indice mitdtico e pouca necrose
intratumoral.>” O padrdo de pequenas células,
marcado na imuno-histoquimica pela
Proteina S-100, vimentina, fator VIII e NSE
(Enolase Neurdnio Especifica), assemelha-se
ao tumor de Ewing, deste se diferenciando

pelo pouco glicogénio intracitoplasmatico
encontrado.?

O diagnéstico  diferencial do
condrossarcoma extra-0sseo0 mesenquimal se
faz com o tumor de Ewing / PNET (Tumor
Neuroectodérmico Primitivo) devido ao
aspecto morfologico ja citado, com o
hemangiopericitoma e com o ondrossarcoma
6sseo convencional, caso a amostragem de
bidpsia revele predominio marcado de células
cartilaginosas bem diferenciadas.?

MATERIAL E METODOS

De um total de 133.781 doentes
matriculados no Hospital do Cancer | do
Instituto Nacional de Céancer no periodo de
1983 a 1998, apenas 121 casos correspondiam
a condrossarcoma e destes somente 29 eram
extra-0sseos.

A idade média dos pacientes foi de 45
anos variando de 16 a 74 anos, sendo 16
(55,2%) do sexo masculino e 13 (44,8%) do
sexo feminino.

Houve predominio da cor branca com um
total de 19 pacientes (65,5%), seguido pela
cor parda com 9 pacientes (31%), havendo 1
caso (3,5%) de cor negra.

A localizagdo mais freqiente foi em
membros inferiores (Tabela 1). Houve
discreto predominio do condrossarcoma ex-
tra-0sseo mesenquimal sobre a variante
mixoide (Tabela 2).

Tabela 1. Llevantamento da localizagcdo do

condrossarcoma extra-ésseo no INCA no periodo de

1983 a 1998.

Localizacao Freqidn: ia %
rembms infenores 10 54,7
Cabeca e pesoogo 7 24,2
Membms supenoes 5 17,5
Fegido ormbar L 54
Fehe L 5d
Fedgido dar=al 1 5,4
Fegido paraverte=bral 1 5.4
Fedgdo =ac@ 1 5,4
Fetrope [thnio 1 5.4
Tirar anterior 1 54
Total g 1o0,0

Fonte: Setor de Arquivo - INCA (HC I)

Condrossorcomo extra-bsseo
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Tabela 2. Levantamento do tipo histolégico do
condrossarcoma extra-ésseo no INCA no periodo de

1983 a 1998.

Tipo Histolégica Freqii&ncia %
Mesenquirnal 11 380
Serm Epecificagio g 310
Mside g 310
Total g L1000

Fonte: Setor de Anatomia Patoldgica - INCA (HC 1)

A forma de tratamento desta doencga
mostrou grande varia¢do (Tabela 3), com
recidiva local em 20,7%. A sobrevida livre
de doenca em cinco anos foi de 58,6% e
metéstase a distancia foi constatada em 51%
dos doentes estudados, mais freqlientemente
para 0s pulmdes.

Tabela 3. Levantamento do tipo de tratamento do
condrossarcoma extra-ésseo no INCA no periodo de

1983 a 1998.

Tipa de TEEME Mo Freq L& ncia 2
Cimngia 7 Zd,1d
Ciunmgia + BT 9 51,05
RET ] 10,34
RET +QT Z 5,90
Ciunmgia + T + QT z E,50
Ciungia + 9T Z 5,90
o7 1 445
Fora de Possibildade Tem@ps utica I 10,%d
Total 29 100,00

Fonte: Setor de Arquivo - INCA (HC 1)

CONCLUSAO

O perfil epidemioldgico dos pacientes com
condrossarcoma extra-6sseo tratados no INCA
(HC 1) no periodo de 1983 a 1998 mostrou-
se semelhante aos de outras Instituicdes
pesquisadas.

Em nossa instituicdo, a extensdo da doenca
determinou o tratamento, que na maioria dos
casos foi cirdrgico. As condutas
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quimioterdpica e radioterapica foram
reservadas para complementacdo terapéutica
adjuvante ou método paliativo de abordagem.

Observamos que o tratamento cirdrgico
precoce melhora o prognéstico desta doenca,
dados estes ndo relatados nos trabalhos
pesquisados nesta bibliografia.

Como constatado pela revisdo
bibliografica, ndo houve mudanca significativa
na abordagem terapéutica desta doenca nos
Gltimos anos.
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