Relato de Caso

Resumo

Abstract

CONDROSSARCOMA EM PACIENTE COM OSTEOCONDROMATOSE
MULTIPLA: RELATO DE CASO E REVISAO DA LITERATURA*

Anna Caroline Nobre Gomes', Cldudio Régis Sampaio Silveira?, Roberto Guido Santos Paiva?,
Anténio Gilson Monte Aragdo Jr.2, José Roberto Cavalcante Castro Jr.3

Os autores relatam um caso de condrossarcoma em uma paciente de 14 anos portadora de osteocondroma-
tose multipla, que procurou assisténcia médica com a queixa de tumoracdo na coxa esquerda. Cortes tomo-
graficos do membro afetado evidenciaram lesdo osteodestrutiva no terco superior do fémur esquerdo. O
diagnéstico foi feito através da revisdo da lamina do servico de origem da paciente, confirmando o achado
de condrossarcoma grau | em lesdao condromatosa. Foi realizada desarticulacdo do colo femoral devido ao
extenso comprometimento de grupos musculares, de tecido celular subcutaneo e de pele. A literatura mostra
ampla variacdo nas taxas de transformacdo maligna das exostoses em pacientes portadores desta doenca,
sendo esta uma importante complicacdo nestes pacientes.
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Chondrosarcoma in a patient with multiple osteochondromatosis: a case report and review of the literature.
The authors report a case of chondrosarcoma in a 14-year-old female patient with multiple osteochondroma-
tosis who has sought medical assistance complaining of a tumor on the left coxa. CT images of the affected
limb have demonstrated osteodestructive lesion on the superior third of the left femur. The diagnosis has
been made through a review of the biopsy slide from the service of origin of the patient, confirming the
finding of a grade | chondrosarcoma in a chondromatous lesion. Disarticulation of the femoral neck was made
because of the large extent of the lesion in muscular groups, subcutaneous cellular tissue and skin. The
literature shows a wide variation in rates of malignant transformation of exostosis in patients with this dis-

ease, and this is a significant complication in patients affected by this disease.
Keywords: Chondrosarcoma; Multiple osteochondromatosis; Computed tomography; Femur.

INTRODUCAO

A osteocondromatose mdiltipla, também
chamada exostose hereditéria maltipla ou
aclasia diafisaria, € um distirbio da meté-
fise 6ssea, transmitido de modo autossd-
mico dominante, que é geneticamente he-
terogéneo e que possui penetranciaincom-
pleta em individuos do sexo feminino®.
Schmale et al.Y eKivioja et al.? relatam
prevaéncia do distirbio de 1/50.000, em-
boraoutro estudo tenhamostrado preval én-
ciade 9/1.000.000 na Europa®. Os osteo-
condromas desenvolvem-se apenas nos
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0ssos de origem endocondral e sdo o resul-
tado da displasia periférica da placa de
crescimento®, causando deslocamento de
areas da placa. Esse € o tipo mais comum
de tumor dsseo benigno® e acomete, prin-
cipalmente, os ossos longos™*®, pelve,
escapula®?, tornozelo e joelhol®.

A complicagdo mais séria apresentada
pel os pacientes portadores de osteocondro-
matose multipla é a degeneragdo maligna
das exostoses cartilaginosas para condros-
sarcomas ou, mais raramente, para outros
tipos de sarcomas. H4 ampla variacéo da
taxa de degenerac@o maligna descrita na
literatura, sendo descrita como menor que
5% em estudo mais recente®.

Condrossarcomas periféricos séo me-
nos agressivos (ou possivelmente mais
acessiveisaextirpacao cirlrgica) quetumo-
res centrais®. O tratamento adequado im-
plica ressec¢do completa do tumor e seg-
mento do 0sso onde este surgiu. O prognos-
tico de pacientes com condrossarcomades-
diferenciado € pobre, independentemente
da forma da terapia empregada; a maioria
dos pacientes morre em consequiéncia de

metéstases a distancia por voltade um ano
apds o diagndstico inicia®.

Neste trabalho, apresentamos um caso
de condrossarcoma secundério grau | em
uma paciente com osteocondromatose
muiltipla e revisdo da literatura.

RELATO DO CASO

Peciente do sexo feminino, 14 anos de
idade, encaminhada ao ambulatério de or-
topedia, com queixa de tumor na coxa es-
querda. Paciente portadorade osteocondro-
matose multipla, com tumoragéo na face
lateral do terco proximal dacoxaesquerda
de crescimento lento e doloroso h& dois
anos. N&o havia histéria familiar de exos-
toses multiplas.

Ao exame fisico a paciente apresentava
tumoragdo ocupando a face antero-lateral
do terco superior dacoxaesquerda. A coxa
esguerda apresentava diametro de 56 cm,
e adireita, de 46 cm.

Foi realizada, no nosso servico, revisdo
da l&mina da bidpsia feita no servico de
origem dapaciente. Estarevisdo confirmou
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o diagnéstico de condrossarcomagrau | em
lesdo condromatosa.

Realizamos, em nosso servico, exame
de tomografia computadorizada (TC) com
cortes axiais de 10 mm de espessura apos
administragdo de contraste iodado, que
evidenciou lesdo expansiva osteodestrutiva,
acometendo a didfise proximal, permeada
por calcificagbes grosseiras e com compo-
nente solido extravasando para partes mo-
les, envolvendo o compartimento muscu-
lar anterior ao nivel daraiz dacoxa. A le-
sd0 deslocava o feixe musculo-nervoso
femoral medial mente, mas ndo comprome-
tiaaperviedade vascular. A lesdo media 13
X 12 x 11,5 cm nos planos ortogonais. Fo-
ram observadas excrescéncias Gsseas com-
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pativeis com osteocondromas na diédfise
distal femoral lateral e medial, com ausén-
cia de rotura cortical.

Devido ao extenso comprometimento
de grupos musculares, de tecido celular
subcutaneo e de pele, foi realizada desar-
ticulag&o do colo femoral.

DISCUSSAO

Em 1786, John Huter fez a diferencia-
¢80 entre a osteocondromatose solitaria e
amultipla, sendo, portanto, o diagnéstico
desta doenca bem estabelecido atualmen-
te®. Em aproximadamente 10% dos casos
documentados das séries de Schmale et
al.M ndo havia histériafamiliar de exosto-

Figura 1. Tomografia computadorizada de coxa, janelas 6ssea (A) e de partes moles (B). Exostoses na

face posterior do fémur esquerdo.

sesmulltiplas, confirmando ainformacdo ja
existente na literatura®. Assim, o surgi-
mento da doenca foi implicado aumamu-
tacZo espontaned®. No estudo de Schmale
et al.Y) ndo foi detectada penetrancia in-
completa do distirbio em individuos do
sexo feminino, masumaausénciade detec-
G&0 de pequenas exostoses nesse grupo pela
grande deposi¢éo de tecido gorduroso du-
rante a puberdade. Os dados obtidos tam-
bém sustentam o conceito de que o gene se
expressa mais severamente em homens.

O achado radiolégico diagndstico de
aclasiadiafisariaéacontinuidade diretada
massa com a cavidade medular do 0sso
primario, com auséncia de cortex subja-
cente. | sto sedeve ao deslocamento dame-
téfise Gssea durante seu crescimento atra-
vésde um defeito no pericdndrio, com pos-
terior crescimento de 0sso espon]joso den-
tro da massa a medida que os vasos inva-
dem acartilagem. O crescimento das exos-
toses ocorre durante a infancia, cessando
guando terminao crescimento daplacaad-
jacente e podendo causar sintomas como
resultado da compressdo loca de tecidos,
e deformidades e alteragbes do compri-
mento 6sseo®.

O crescimento de uma ou mais exosto-
ses apos o fim do periodo de crescimento
esquel ético deve aertar para a possibili-
dade de degeneracdo maligna do tumor
benigno®®®, Um sintoma muito comum
¢é ador®®® embora o crescimento tenha
sido descrito como constante e indolor por
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Figura 2. Tomografia computadorizada de coxa, janelas dssea (A) e de partes moles (B). Volumosa leséo expansiva, osteodestrutiva na diéfise proximal do
fémur esquerdo, permeada por calcificagbes grosseiras. Condrossarcoma.
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Condrossarcoma em paciente com osteocondromatose multipla

Kivioja et al.®, e a degeneragio maligna,
até como assintomética por Bovée et al.©.
Outros achados s&0 complicagdes neuro-
vasculares®, fraturas patol dgicas® e espes-
samento acima de 1 cm da capsula cartila-
ginosaem adultos™*5®), Devido ao risco que
esses pacientes tém de desenvolver um tu-
mor maligno, associado & dificuldade de
deteccdo de sintomas de alarme em regides
como a pelve?, aconsaha-se que sgja feito
acompanhamento peri6dico desses pacien-
tes com radiografias bianuais®, principal-
mente dagueles com exostoses nos sitios
mais comuns de degeneragdo sarcomatosa,
ou sgja, na pelve?458 e no ombro®>9,
Quando houver protuberancias suspeitas,
deve-seredlizar umaressonanciamagnética
(RM)®@, Raramente os condrossarcomas
acometem as partes distais dos membros.

Essa complicacdo, portanto, costuma
ocorrer apos a puberdade, sendo rara du-
rante ainfancia. Ha umamaior frequiéncia
de malignizagdo entre 20 e 40 anos deida-
de®, sendo 0 aumento do risco diretamente
proporcional & idade®.

Os condrossarcomas podem ser primé
rios ou secundérios, estes surgindo como
uma transformag@o maligna de um encon-
droma, ou, raramente, da coberturacartila-
ginosa de um osteocondroma. Segundo o
local, sBo subclassificados como intrame-
dular e justacortical, e, histologicamente,
como variantes convencional (hialinae/ou
mixoide), de cdlulas claras, desdiferenciado
e mesenquimal. Estes sarcomas geralmente
tém histéria natural indolente, apresentan-
do-se como dor e tumefacéo.

O processo de transformag&o maligna
ocorre numa freqliéncia de, aproximada-
mente, 5%™%. No entanto, a literatura
mostra amplas variagdes dessa taxa. Taxas
t&0 baixas quanto 0,6%@ e t&0 elevadas
quanto 25%" s também descritas, mas
devem-se, provavelmente: a um viés de
verificagdo eaumaincompletadeteccdo de
individuos afetados que ndo desenvolve-
ram sarcoma, mas que eram membros de
familia com multiplas exostoses heredité-
rias; aum periodo de seguimento prolon-
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gado, 0 que aumenta o risco de degenera-
8o sarcomatosa?; a diferencas de idade
entre as séries de estudo®®; ao critério de
malignidade®; e ao grau de especializagio
dos centros de onde vém os casos®.
Radiografias, TC, RM, arteriografia e
cintilografia 6ssea fornecem achados que
sugerem o diagndstico de condrossarco-
ma®. O padréo de crescimento nodular da
cartilagem produz recortes endosteai s proe-
minentes radiograficamente. A matriz cal-
cificada aparece como focos de densidade
floculenta, observando-se calcificag&o
mosgueada, em pipoca, pontilhada ou anu-
lar damatriz cartilaginosa®. Radiografias
seriadas gera mente d&o algumaindicag&o
de transformag&io maligna®®. Raramente,
aradiografiaé, como Unico exame, conclu-
siva; maisfreqlientemente, deve-se ponde-
rar a avaliagdo de todas as outras evidén-
cias®. As margens bem definidas de uma
lesio podem se tornar indistintas“®, ou a
les3o pode aumentar de tamanho*>®, ou a
sua mineralizagdo pode assumir o aspecto
de vidro fosco®. Relativa lucéncia dentro
deumaregio previamente mineralizadada
capa cartilaginosa também implica a pos-
sibilidade de degeneragio sarcomatosa®®.
Embora a espessura da capa cartilaginosa
desmineralizada seja, geralmente, menor
gue 1 cm em osteocondromas benignos, ela
€, geralmente, maior que 2 cm quando
ocorretransformagao maligna®. A evidén-
cia da espessura da capa cartilaginosa &,
geramente, mas nem sempre, um sinal
confidvel de malignidade ou de benignida-
de®. Pode ser dificil avaliar essa espessura
por meio de TC, devido a radiodensidade
semelhante do pericondrio, da bursa e de
outros tecidos justapostos®. Quanto mais
radiotransparente o tumor, mais altaa pro-
babilidade de que sgja de ato grau. Um
tumor de crescimento lento e de baixo grau
causa espessamento resativo do cortex, en-
quanto uma neoplasia de ato grau mais
agressiva destr6i o cortex e forma uma
massa de tecidos moles. A TC néo é (il
paradiferenciar lesdes benignas de malig-
nas, embora uma TC negativa possa af as-

tar a possibilidade de transformac&o ma-
ligna de uma exostose?. Kivioja et al.?
utilizaram, no seu estudo, aRM como téc-
nica de screening para pelve, para fémur
proximal e para imero superior, mas asua
utilizag@o para detecgdo precoce de con-
drossarcoma e para seguimento dos pacien-
tes com exostoses mdiltiplas é ainda muito
limitada.

Para Solomon®, o problema do diag-
nostico € agravado pelatentativa de se es-
tabelecer umaprecisadivisdo entre alesio
benignae o condrossarcoma. Por definicéo,
pode-se aplicar o termo sarcoma somente
para a neoplasia que tem a capacidade de
metastatizar, eisso € 0 que se esperaevitar
com o tratamento adequado do tumor an-
tes que ele manifeste essa caracteristica®.
O que é importante, portanto, é avaliar o
provavel comportamento do tumor em vez
de sua exata designaczo®.
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