CASO I

Osteossarcoma Telangiectasico

Caso contribuido pelo Dr. J.C. Prates Campos (*)

Trata-se de um homem de 27 anos, admitido
em julho de 1967 com a seguinte histéria:
dor no 1/3 inferior da coxa ha trés meses,
sem sintomatologia geral e sem perda de
peso. Ao exame fisico nao se verificava tu-
mor visivel, mas havia dor a palpagao e au-
mento de temperatura local.

Fig. 111-1 - Rx inicial.

Dr. Fausto — A radiografia em AP mostra
uma imagem excéntrica de lise, mal deli-
mitada, no 1/3 inferior do fémur. A cortical
€ mal visualizada ao nivel da uniao da meta-
fise com a epifise e se véem pontos arredon-
dados de maior transparéncia ao nivel da le-
sao. Nao sao vistas as partes moles nesta
radiografia. O perfil mostra que a lesao se si-
tua posteriormente e a cortical de um dos la-
dos parece normal. Nao posso dizer se ha
um componente de partes moles e portanto
nao é possivel dizer se a lesao €& primi-
tivamente 6ssea ou de partes moles inva-
dindo o osso. (Fig. 111-1)

Dr. Fernandes — Observa-se que a cortical
esta destruida em um ponto, o que nos le-
varia a pensar em malignidade. Porém ela
me parece benigna e, como é metafisaria, o
primeiro diagnéstico que eu aventaria seria
Fibroma Condromixéide.

Prof. Schajowicz — Um fibroma condro-
mixo6ide teria um limite muito caracteristico,
escavado e ligeiramente escleroso. Esta lesao
nao tem limites nitidos. Nao creio que, do
ponto de vista radiol6gico, seja um fibroma
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condromixéide. Esta lesao rompeu a corti-
cal, é litica, de limites imprecisos. Eu pen-
saria em primeiro lugar num Fibrossarcoma,
que € a lesao mais comum com esse aspecto
nessa zona.

Dr. Prates — Foi feita entao uma biépsia e,
diante do resultado, foi feita uma desarticu-
lacao.

Prof. Schajowicz — Na foto da peca vé-se
uma zona meta-epifisaria, mais metafisaria,
hemorragica, que destruiu a cortical e com-
promete as partes moles. E muito dificil di-
zer se o tumor & de partes moles com in-
vasao Ossea ou 6sseo com invasao de partes
moles e isto & fundamentai. Radiologica-
mente parecia primitivamente 6sseo. Na
fotografia da peca é& mais dificil dizer
(Fig. 111-2).

Dr* Nany — Pela radiografia eu diria que é
primitivo do osso. Gostaria de perguntar so-
bre aquelas pequenas areas osteoliticas, o
senhor lhes da algum valor?

Prof. Schajowicz — A primeira vista nao
creio que tenham valor. Porém, se avaliar-
mos do ponto de vista de um tumor vas-
cular, eles tém um significado, pois espacos
vasculares dao esse aspecto.

Dr. Kalil — Em vista da radiografia e do tem-

po que se passou entre esta e a cirurgia, nao

seria mais logico considerar que a lesao es-
tava de fato contida no osso a principio,
como mostra a radiografia e que, com esse
periodo que se interpés, a lesao tenha in-
vadido as partes moles, dando margem a
confusao na macroscopia?

Prof. Schajowicz — E muito pouco tempo,
28 dias apenas.

Dr. Prates — Passemos a histologia que era
igual na biopsia e na peca. O coagulo que se
vé na peca é conseqtiéncia da bi6psia.

Prof. Schajowicz — Mas pode também ser
devido ao préprio tumor, pois a histologia
mostra grande namero de capilares dilata-
dos com o endotélio formado por células ati-
picas e, além disso, o estroma entre os vasos
também é muito atipico, com atipias nuclea-
res, mitoses, etc. Nos classificamos isso como
um classico Angiossarcoma, que é o tumor
mais maligno entre os vasculares (Fig. 111-3).
Na classificagago da O.M.S. nés separamos
dois tipos de tumores malignos. Um tipo
intermediario, o Hemangioendotelioma,
quando prolifera o endotélio, que corres-
ponde ao Hemangioendotelioma maligno,
grau |, de Dahlin, ou quando prolifera o
peritélio, os pericitos, o Hemangioperici-
toma. Porém, quando proliferam os dois
tipos celulares nés classificamos como
Angiossarcoma, que corresponde ao grau

Fig. 111-2 - Peca da desarticulagao (detalhe).
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Fig. I11-3 - 12 Biopsia - 19-7-67.

11l de Dahlin. Este tem um prognéstico mui-
to desfavoravel e metastatiza rapidamente
por disseminacao vascular. Muito impor-
tante na diferenciacao de Hermangioendo-
telioma, Hemangiopericitoma e outros é a
reticulina. Neste caso vemos que houve pro-
liferacao do endotélio e também por fora.
Por isso, nos tumores vasculares temos que
fazer uma reticulina, para ver se a prolifera-
cao é do endotélio, do peritélio ou de
ambos.

Dr. Brenner — Quero chamar a atengao
que geralmente se faz uma radiografia para
0sso e se esquecem as partes moles. Ha sem-
pre a necessidade nesses casos de se fazer
uma radiografia adequada para partes moles.

Prof. Schajowicz — Pergunto ao Dr. Prates
se se palpava tumor nas partes moles.

Dr. Prates — Nao havia tumor palpavel nem
visivel. O paciente acusava apenas dor a pal-
pagao.

Prof. Schajowicz — Entao € muito mais pro-
vavel que seja um tumor intra-6sseo, o aue &
bastante raro.

Dr. Consentino — Sobre a evolugao desses
tumores: nés tivemos dois Hemangioen-

doteliomas que evoluiram com metastases
6sseas e depois pulmonares.

Prof. Schajowicz — Vamos comentar isto
que é muito importante porque todos os tu-
mores vasculares, mesmo benignos como os
Hemangiomas, podem ser multicéntricos.
Os malignos dao metastases e podem tam-
bém ser multicéntricos. Eu vi varios casos,
especialmente Hemangioendoteliomas —
deixemos de lado os Hemangiopericitomas,
que sao muito raros — que apresentaram fo-
cos mdltiplos. E muito comum a ocorréncia
de focos multicéntricos na série vascular.

Dr* Nany — E quanto ao efeito da radiotera-
pia nos Hemangioendoteliomas?

Prof. Schajowicz — N6s temos pouca experi-
éncia nesse sentido. Sempre que possivel fa-
zemos cirurgia.

Dr* Nany — O termo Hemangioendotelio-
ma é aplicado nas formas mais variadas na
patologia geral pelos mais diversos patologis-
tas. A confusao & enorme. O senhor consi-
dera maligno esse tumor?

Prof. Schajowicz — Noés o classificamos no
grupo intermediario ou indeterminado, um
pouco mais para maligno. Nao conside-
ramos, em se tratando de osso, um Heman-
gioendotelioma Benigno como existe nas
partes moles. Nao chamamos de benigno ou
maligno, apenas os classificamos no grupo
indeterminado porque nao podemos pre-
dizer a evolugao. De qualquer modo, de bai-
xa malignidade. Stout também é da mesma
opiniao. Chama-os do mesmo modo que
nés. Ja vi metastases em casos de Heman-
gioendoteliomas considerados benignos. De
maneira que é melhor deixar de lado os ter-
mos benigno e maligno e apenas chamar de
Angiossarcoma aos francamente malignos.

z

Dr. Rossi— Quero perguntar se € indi-
ferente uma amputagao ou uma desarticu-
lagao neste caso em particular.
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Prof. Riicker — Nés temos quase sistema-
ticamente, nos tumores malignos dessa
localizagao, onde se indica cirurgia radical,
feito amputacgao intertrocantérica, porque
julgamos que nao altera o prognéstico e fa-
cilita a adaptagao da prétese.

Prof. Rossi — E exatamente esse comentario
que eu queria fazer, porque o paciente, de-
pois que se desarticula, vai se tornar um
“sentador’”” e a conservacgao do trocédnter fa-
cilita muito os cuidados de higiene, etc.

Prof. Schajowicz — Este € um tumor vas-
cular e nao temos experiéncia quanto ao ti-
po de propagacao desses tumores pelo canal
medular, se tem importincia ou nao.
Enneking acredita que o Osteossarcoma da
comumente ‘‘skip metastasis’’ pela medular,
isto &, metastases muito acima do local da le-
sao e por isto recomenda a desarticulacao.
No6s achamos que se deve amputar alto. Em
Angiossarcoma, porém, nao temos experién-
cia e nao sabemos de ninguém com experi-
éncia que afirme que o Angiossarcoma se
propague pelo canal medular. Entretanto,
pode existir um foco mais acima nao visivel
na radiografia mas nao se pode afirmar nada.
Neste caso, vendo nada mais que esta lesao,
esta indicada uma amputacao alta e ndao uma
desarticulacao.

Dr. Prates — O paciente sobreviveu cinco
anos voltando entao ao hospital com uma
metastase no lobo superior do pulmao di-
reito (Fig. l11-4). Dois anos mais tarde, ele vol-
tou com outra metastase no lobo inferior do
pulmao esquerdo (Fig. 111-5). Quanto a pri-
meira metastase, foi irradiada e feita lobec-
tomia superior direita. A histologia deste ma-
terial mostrou grandes areas de necrose e al-
gumas areas evidentes de calcificacao ou tal-
vez de ossificagao (Fig. 111-6). Foi também fei-
ta lobectomia inferior esquerda sete anos
ap6s a lesao inicial do fémur e a histologia
mostrou aspecto de osteossarcoma. Como fi-
camos agora?

Prof. Schajowicz — Isto comega a ficar mui-
to interessante. Eu gostaria de saber se o tu-
mor primitivo foi estudado em toda sua
extensao.

Dr. Prates — Fiz inGmeros cortes, encon-
trando muita hemorragia e processo de re-
paragao porque a cirurgia foi feita 28 dias
ap6s a biopsia. Examinei fora dessas areas e
em nenhum lugar consegui demonstrar, no
tumor primitivo, células com potencialidade
osteoformadora, como foi visto na metas-
tase.

Prof. Schajowicz — Isto é interessante pela
seguinte razao: existe, como todos sabem,
uma forma telangiectasica do Osteossar-
coma, muito rica em vasos e de progndstico

Fig. 11l-4 - 1* metastase -
15-9-72.

Fig. 111-5 - 22 metastase -
19-8-74.

oty § L 4
Fig. I11-6 - 2? metastase (aspecto de osteossarcoma).
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muito mais desfavoravel. Temos mais dados
sobre a evolugao?

Dr. Prates — O paciente desenvolveu mais
metastases bilaterais e ja morreu.

Porf. Schajowicz — A metastase é eviden-
temente de Osteossarcoma. De modo que
temos duas possibilidades: a de um tumor
vascular que parece um Angiossarcoma mas
que tem alguma zona osteoformadora que
nao foi vista nos preparados histologicos, tra-
tando-se entao de um Osteossarcoma tipo
telangiectasico que deu metastases pul-
monares muito tardias, o que é raro nesse ti-
po de tumor; ou entao trata-se de um
Angiossarcoma que se transformou em um
Osteossarcoma e isto eu nunca vi descrito
nem mencionado. Acredito mais na pri-
meira hipétese, a de um Osteossarcoma
Telangiectasico com metastases pulmonares
tardias. Em todo caso, é realmente fora do
comum.

Dr. Prates — Essa foi a interpretagao que nés
demos. Antes das metastases aparecerem eu
apresentei o caso em varias reunides de
patologistas, de radiologistas e de ortopedis-
tas com o diagnéstico de Hemangioen-
dotelioma e este foi sempre aceito. Como
eu tive que retificar o meu diagnéstico, em
vista da evolugao, estou reapresentando o
caso para mostrar que realmente a evolugao
veio evidenciar que provavelmente se tra-
tava de um Osteossarcoma Telangiectasico
desde o inicio e que eu nao tive a sorte de
encontrar um pequeno foco, que prova-
velmente deveria existir, de tecido osteofor-
mador na lesao primaria.

Dr* Nany — Se nao me engano, foi falado
que o nédulo pulmonar direito tinha sofrido
radioterapia prévia.

Dr. Prates — A primeira vez, sim.

Dr* Nany — Nao poderia entao ser a altera-
¢ao causada pela radioterapia prévia?

Prof. Schajowicz — Tem razao a doutora em
levantar essa hip6tese mas a histologia da le-
sao do lado esquerdo, que nao sofreu ra-
dioterapia, também tem aspecto de Osteos-
sarcoma.

Dr. Prates — E para ser um Osteossarcoma
secundario a radioterapia, o tempo é muito
curto: a radioterapia foi feita apenas dois
anos antes.

Prof. Schajowicz — Nao creio. A ossificagao
pode aparecer rapidamente. A transforma-
¢ao de um tumor benigno em maligno, esta
sim, demora anos.

Dr. Prates — Eu me refiro a transformacao
tumoral porque, para mim, & tipicamente
um Osteossarcoma.

Dr. Toroni — Nao valeria a pena discutir a
possibilidade de potencialidades da célula
que mostrou, na localizagao primaria, ten-
déncia para diferenciagao vascular e, na
metastase mostrou a outra potencialidade
que &, no caso, a formacao 6ssea?

Prof. Schajowicz — Nao é ma idéia. E uma
teoria de Trueta, que osteoblasto é origina-
rio de células endoteliais indiferenciadas. -
Nao se pode negar a possibilidade, mas até
agora nada se publicou sobre isto em se tra-
tando de tumores. Podem-se fazer varias
hipéteses, mas um Angiossarcoma, que na
metastase apresentou uma metaplasia ou
neoformagao 6ssea tumoral, para nés é des-
conhecido. Mas, de qualquer modo, este é
realmente um caso fora do comum.

Dr. Campos da Paz — Para alimentar a sua
polémica, Dr. Torloni, eu queria lembrar
que o Prof. Trueta, com quem eu também ti-
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ve o privilégio de trabalhar, baseou os seus
estudos, de transicao de célula endotelial
indiferenciada em osteoblasto, em micros-
copia eletrénica e, no seu ultimo livro, ele
reproduz sua idéia original. O senhor, po-
rém, Professor, considera isso uma questao
ainda em aberto?

Prof. Schajowicz — Nao creio que uma cé-
lula tao bem diferenciada como o é a célula
endotelial possa se desdiferenciar e, dai, ori-
ginar osteoblasto.

Dr. Bitar — Eu perguntaria ao Dr. Brenner
se, em face da microscopia, ele faria uma
interpretagao da radiografia encaminhando
o diagnostico.

Dr. Brenner — O aspecto radiografico da le-
sao nao favorecia o diagnéstico de Osteos-
sarcoma porque nao existia formagao de
osso. Havia ruptura da cortical, era um tu-
mor evidentemente maligno, mas intei-

teiramente litico que poderia ser um Fibros-
sarcoma como bem falou o Prof. Schajowicz,
ou poderia ser um outro tumor de partes
moles. Um tumor como Osteossarcoma tipo
fibrogénico também entraria em considera-
cao, mas me parece que a lesao nao era tao
agressiva como sao esses tumores.

Prof. Schajowicz — Mas o tipo telangiectasi-
co é puramente osteolitico, nao fazendo fal-

ta, isto &€, pode nao se encontrar nenhuma
neoformacao 6ssea nesse tumor, predomi-

nando a grande vascularizagao. De modo
que esta radiografia é perfeitamente compa-
tivel com Osteossarcoma Telangiectasico.

Gostaria de saber do Prates como terminou
este caso.

Dr. Prates — Depois da ultima lobectomia,
sete anos depois da cirurgia inicial, o pa-
ciente desenvolveu metastases pulmonares
generalizadas e morreu antes de completar
oito anos de sobrevida. Nao foi feita necr6-
psia.



