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INTRODUÇÃO

O osteossarcoma extra-esquelético
(OE) é uma neoplasia mesenquimal malig-
na rara que representa 1,2% dos sarcomas
em geral e 4% dos osteossarcomas(1–11),
descrita pela primeira vez na literatura por
Wilson(12), em 1941, que a caracterizou
como lesões que se localizam em tecidos

moles sem relação com o osso ou periós-
teo, por apresentar configuração sarcoma-
tosa uniforme e por produzir osteóide e/ou
matriz cartilaginosa. O osteossarcoma clás-
sico acomete principalmente pacientes
com idade entre 10 e 25 anos, enquanto as
lesões extra-esqueléticas geralmente ocor-
rem em pacientes entre a sexta e sétima
décadas de vida(1–12).

A localização mais freqüente desta neo-
plasia é nos membros inferiores, principal-
mente na região da coxa. A apresentação
clínica típica é de massa de crescimento
lento, situada em tecidos mais profundos,
e a  presença de dor. Os locais mais comuns
de metástases são os tecidos pulmonar,
hepático e linfonodos loco-regionais(1–10).

Radiograficamente, os OE se apresen-
tam como massas em regiões de tecidos
moles, com calcificações, não associadas
a erosão ou destruição óssea. À microsco-
pia óptica são observadas massas pseudo-
encapsuladas situadas nos tecidos muscu-
lar, fascial ou aponeurótico e fixadas em es-
truturas adjacentes, além de apresentarem
várias células do estroma, osteóide e/ou
osso, e cartilagem. Pode-se classificar o OE
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conforme o padrão histológico usualmen-
te observado nos osteossarcomas conven-
cionais: fibroblástico, condroblástico, os-
teoblástico, telangiectásico e misto(2–6). A
variante de pequenas células é muito rara.

O prognóstico da maioria dos pacientes
acometidos com o OE é pobre e o trata-
mento varia conforme a localização e o
tamanho, sendo o mais utilizado a ressec-
ção radical da lesão(2–8). O diagnóstico di-
ferencial da imagem radiográfica do OE
inclui a miosite ossificante e suas varian-
tes (paniculite ossificante e pseudotumor
fibro-ósseo), fibrodisplasia ossificante pro-
gressiva e o osteoma de tecidos moles.
Com exceção da miosite ossificante, todas
são extremamente raras.

Lee et al.(8), em 1995, investigaram 40
pacientes com OE na Clínica Mayo, Min-
nesota, entre os anos de 1915 e 1988. Os
autores verificaram que este tumor estava
presente em pacientes na sexta e sétima
décadas de vida (idade média de 50,7
anos), com predominância do sexo mascu-
lino, e o tamanho da lesão variava de 1 a
15 cm de comprimento. A localização de
maior freqüência foi na região da coxa
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(68%), 79% com localização profunda (in-
tramuscular). Recorrência da lesão no lo-
cal do tumor ocorreu em 45% dos casos no
prazo de três anos, metástases a distância
em 65% dos casos, sendo os tecidos pul-
monar e hepático de maior freqüência. Não
foi significante a prevalência entre os pa-
drões histológicos da lesão, porém obser-
vou-se maior sobrevida naqueles pacientes
com o padrão histológico condroblástico.
Outros autores também realizaram inves-
tigações desta natureza e encontraram re-
sultados semelhantes(2,4,9).

Ainda em 1995, Simank et al.(7) relata-
ram um caso clínico de OE na região cer-
vical de uma paciente alemã de 67 anos de
idade, que dera entrada no hospital com
dor e ulceração no pescoço. O tamanho da
lesão era de 10 cm de comprimento por 10
cm de largura, e o exame radiográfico mos-
trava grande área de calcificação acima do
ombro. O exame por ressonância magné-
tica confirmou tal área no músculo trapé-
zio. A ulceração aumentou rapidamente e
a paciente optou em não remover a lesão.
Foi, então, realizada uma combinação de
quimioterapia local e sistêmica. A pacien-
te faleceu seis meses após o diagnóstico
inicial.

Na revisão de literatura realizada obser-
varam-se apenas dois casos de OE na re-
gião cervical(4,7). O objetivo deste trabalho
é relatar um caso de OE na região cervical,
devido à raridade desta lesão e da possível
confusão com as possibilidades diagnósti-
cas diferenciais.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 19 anos de
idade, encaminhada ao setor de oncologia
da Santa Casa de Piracicaba, SP, com his-
tória de seis meses de massa na região cer-
vical, acompanhada de parestesias do
membro superior à direita. A paciente tam-
bém referiu parestesias no membro supe-
rior esquerdo nas duas semanas prévias à
consulta médica. Não havia história de
trauma no local.

Ao exame físico apresentava abaula-
mento duro e pulsátil, não doloroso, na
região cervical direita, estendendo-se para
a região occipital, com atrofia cérvico-es-
capular deste lado. Apresentava, ainda,
queixa clínica compatível com síndrome

radicular C4-C5-C6 à direita e C4-C5 à
esquerda.

Foram realizadas radiografias conven-
cionais da região cervical da paciente, que
mostrou massa na região cervical direita,
com áreas de calcificações amorfas e ossi-
ficações, distribuídas predominantemente
na região central da lesão. Para melhor
visualização da lesão, optou-se pela reali-
zação de tomografia computadorizada com
aquisição helicoidal, utilizando-se cortes
de 5,0 mm e reconstruções a cada 5,0 mm,
sem e com administração do contraste io-
dado endovenoso “em bolo”. No corte
axial ao nível de C5-C6 observou-se mas-
sa com densidade heterogênea, de limites
imprecisos, com áreas de calcificações e
ossificações centrais paravertebrais à direi-
ta, medindo, no seu maior eixo, cerca de
72 × 46 mm, insinuando-se anteriormen-
te à coluna vertebral, deslocando para a
frente o espaço carotídeo e a traquéia (Fi-
gura 1). Em corte mais superior notou-se
evidente invasão do canal vertebral ao ní-
vel do osso hióide, com erosão do proces-
so transverso e calcificações densas intra-

raquianas, no espaço epidural, anterior-
mente ao saco dural (Figura 2).

Realizou-se exame por ressonância
magnética com equipamento de campo fe-
chado Philips 1,0 Tesla, observando-se, no
plano coronal (aquisições em T1-SE com
TR de 425 ms, TE de 15 ms, espessura de
corte de 4,0 mm e intervalos de 10%, FOV
de 350, RFOV de100, matriz de reconstru-
ção de 512 × 512), sem a utilização do
contraste paramagnético, massa medindo
cerca de 98 × 75 × 45 mm, com sinal in-
termediário predominantemente isointen-
so à musculatura paravertebral à direita,
obliterando os planos adiposos por entre
os processos transversos dos corpos verte-
brais de C3 a C7, determinando atrofia e
abaulamento do músculo semi-espinal do
pescoço e levantador da escápula, bem
como do tecido subcutâneo, notando-se
ainda pequeno nódulo de contorno irregu-
lar e bem delimitado, com o mesmo com-
portamento de sinal da lesão cervical, lo-
calizado no ápice pulmonar direito, indi-
cativo de implante secundário (metástase)
(Figura 3). Foram obtidas seqüências no

Figura 1. Tomografia com-
putadorizada com contras-
te endovenoso, corte axial
ao nível de C5-C6. Obser-
va-se massa heterogênea
com calcificações de per-
meio paravertebral direita,
insinuando-se anteriormen-
te à coluna vertebral, des-
locando anteriormente o
espaço carotídeo e a tra-
quéia.

Figura 2. Tomografia com-
putadorizada com contras-
te endovenoso, corte axial.
Neste corte nota-se, de
modo evidente, a invasão
do canal vertebral ao nível
do osso hióide, com erosão
do processo transverso e
calcificação anteriormente
ao saco dural.
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plano coronal na ponderação em T2-TSE
(TR de 2.244 ms, TE de 140 ms, espessu-
ra de corte de 4,0 mm e intervalos de 10%,
FOV de 280, RFOV de 100, matriz de re-
construção de 512 × 512), demonstrando-
se massa de limites nítidos, medindo cer-
ca de 98 × 75 × 45 mm, com sinal predo-
minantemente hiperintenso, com áreas
mosqueadas de ausência de sinal (repre-
sentando calcificações) e com nítidos pla-
nos de clivagem com os planos músculo-
adiposos adjacentes, observando-se tam-
bém o nódulo de sinal isointenso à massa
no ápice pulmonar (Figura 4). Nos planos
axial e sagital, utilizando-se a ponderação
em T1-SE, após o uso do contraste para-
magnético (gadopentetato de dimeglumi-
na) por via endovenosa, evidenciou-se
massa com realce heterogêneo insinuando-
se por entre a coluna cervical e a traquéia,
onde a integridade dos elementos ósseos da
coluna cervical evidenciou que a massa
não invadia o espaço pré-vertebral, encon-
trando-se limitada ao espaço retrofaríngeo
(Figura 5). A massa estendia-se através do
forame intervertebral entre C4-C5, inva-
dindo o canal vertebral, com comprome-
timento evidente do processo transverso
direito do corpo vertebral de C4 (Figura 6).

A paciente foi encaminhada para a rea-
lização de biópsia, e na análise do exame
histopatológico observaram-se células fu-
siformes, formação de células anaplásicas
de permeio a osteóide maligno, e depósito
de colágeno (Figura 7) em matriz cartila-
ginosa. O diagnóstico final foi de OE, es-
tádio G4T1N0M1, IV, classificação TNM
de 1997, com padrão histológico misto. O
tratamento de escolha foi a ressecção ra-
dical, realizada um mês após a consulta ini-
cial, sendo que logo após a cirurgia houve
involução das parestesias em ambos os
membros superiores.

DISCUSSÃO

O OE é neoplasia de origem mesenqui-
mal bastante rara, representando 1,2% dos
sarcomas e 4% dos osteossarcomas. No
presente caso, ocorreu em paciente jovem,
sendo que usualmente este tumor é mais
comum em pacientes na sexta e sétima
décadas de vida. O osteossarcoma de ori-
gem óssea é encontrado com maior fre-
qüência que o OE na razão de 25:1, com

predileção em pacientes entre 10 e 25 anos
de idade(1–16). O OE produz tecido osteói-
de e/ou osso, porém em metade dos casos
relatados na literatura não necessariamente
está calcificado no momento do diagnós-
tico. Sua etiologia não está definida, não
tendo relação com traumatismos prévios,
porém é citado como uma das complica-

ções após exposição à irradiação, casual ou
terapêutica (considera-se o fibro-histioci-
toma maligno como a mais freqüente neo-
plasia secundária à irradiação)(16). O OE é
de ocorrência esporádica, aparentemente
sem relação com outras lesões sugeridas
como predisponentes (miosite ossificante,
por exemplo)(17).

Figura 5. Ressonância magnética, plano sagital,
seqüência T1-SE (425/15) com contraste. Eviden-
cia-se massa heterogênea insinuando-se entre a
coluna cervical e a traquéia.

Figura 3. Ressonância magnética, plano coronal,
seqüência T1-SE (425/15) sem contraste. Observam-
se massa com sinal intermediário paravertebral di-
reita, abaulando o tecido subcutâneo e comprome-
tendo o plano muscular, e também nódulo no ápice
pulmonar direito, indicativo de metástase.

Figura 4. Ressonância magnética, plano coronal,
seqüência T2-TSE (2.244/140) sem contraste. No-
tam-se massa com sinal heterogêneo paravertebral
direito e nódulo no ápice pulmonar.

Figura 6. Ressonância magnética, plano axial, se-
qüência T1-SE (500/10) com contraste endoveno-
so. Massa paravertebral à direita, insinuando-se no
forame intervertebral e invadindo o canal interverte-
bral, com comprometimento evidente do processo
transverso do corpo vertebral de C4.
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Muitos trabalhos sobre OE citam dife-
rentes localizações da lesão, como mamas,
pulmões, glândula tireóide, rins, mediasti-
no, próstata e bexiga(2,4,8,9,11–13), porém in-
vestigações consideram que o local de
maior ocorrência é nas extremidades infe-
riores, principalmente a coxa(1–14). Neste
trabalho, o local da lesão é na região cer-
vical, salientando-se mais uma vez a rari-
dade do caso. A apresentação clínica típi-
ca é de massa com crescimento lento, em
região de tecidos moles, que pode ser
acompanhada de dor (ausente neste caso).
As parestesias referidas pela paciente eram
relacionadas a compressão neural, bem
demonstrada pelos exames de imagem. No
presente caso, a paciente negou qualquer
possibilidade de trauma no local da lesão.

Os locais mais freqüentes de metástases
são para pulmões, fígado e linfonodos
loco-regionais(1–8). Foi encontrado, nesta
paciente, nódulo no ápice pulmonar direi-
to, sugestivo de metástase. O prognóstico
deste tumor é pobre, e a maioria dos pa-
cientes vai a óbito por metástases em dois
a três anos após o diagnóstico inicial(2,4,8).
Porém, as dimensões da massa tumoral por
ocasião do diagnóstico são o principal pa-
râmetro para se determinar o prognóstico
da lesão, independentemente do tipo his-
tológico. As melhores evoluções clínicas
com sobrevida mais longa são observadas
nos pacientes com massa tumoral menor
que 5,0 cm, sendo que as lesões maiores

que 5,0 cm determinam menor sobrevida
ao paciente(14,16). Um tratamento combina-
do, incluindo ressecção radical, quimiote-
rapia e radioterapia, pode ser utilizada,
sendo o mais freqüente apenas a ressecção,
o que foi indicado neste caso(2,8).

Para o diagnóstico, ainda poderiam ter
sido utilizadas a cintilografia, visando ca-
racterizar o padrão de captação dos mar-
cadores radioativos, tanto na lesão primá-
ria como nas metástases, e a análise da ati-
vidade da fosfatase alcalina, elevada nes-
tes casos, porém isto não foi necessário,
devido à utilização dos outros exames, que,
combinados, levou ao diagnóstico.

A miosite ossificante, principal consi-
deração diagnóstica diferencial por ser uma
lesão que tem alta incidência em pacien-
tes jovens, é uma entidade de ocorrência
comum, limitada à musculatura esqueléti-
ca. Sua origem é incerta, tendo sido des-
critos diversos tipos, de acordo com sua
possível origem (miosite ossificante pro-
gressiva, miosite secundária a trauma, mio-
site relacionada com desordens neurológi-
cas e miosite de origem desconhecida)(18).
Na paciente em questão, não se observou
anomalia esquelética, como microdactilia,
encurtamento falangiano, anormalidades
no polegar e hálux, fusão de corpos verte-
brais cervicais e anquilose das articulações
interfalangianas e metatarsofalangianas,
que ocorrem na fibrodisplasia ossificante
progressiva (miosite ossificante progressi-

va). Os sintomas mais comuns da miosite
ossificante circunscrita pós-traumática in-
cluem dor local e abaulamento de partes
moles, situando-se principalmente nos pla-
nos musculares profundos das extremida-
des, geralmente na face ântero-lateral da
coxa e braço, músculo temporal, pequenos
músculos da mão, musculatura glútea, do
joelho, cotovelo e mamas, porém não as-
sociado ao periósteo, separado dele por
uma zona radiolucente ao exame radiográ-
fico. São lesões que possuem componen-
te fibroso, circundadas por tecido muscu-
lar atrófico, e nas fases iniciais, edema pe-
rilesional. Possui um padrão de maturação
que progride da região central, onde se en-
contram áreas de proliferação celular
acentuada, com fibroblastos e miofibro-
blastos dentro de estroma mixóide, para a
periferia, onde predomina o osso lamelar,
típico da lesão. Esta maturação é bem evi-
denciada pela cintilografia, que demonstra,
nas fases iniciais, intenso acúmulo do mar-
cador radioativo, e nas fases de maturação
da lesão, pouca captação, podendo então
a ossificação heterotópica ser retirada ci-
rurgicamente(17). Pelos exames de tomogra-
fia computadorizada e ressonância magné-
tica, as fases de maturação também são
bem demonstradas, devendo-se salientar,
na ressonância magnética, a zona central
de hiperintensidade de sinal em T2-TSE e
áreas periféricas laminares com ausência de
sinal em T1-SE e T2-TSE, representando
calcificações. Na lesão madura, as carac-
terísticas imagenológicas refletem o predo-
mínio da fibrose e ossificação, sem evidên-
cias de ossificações centrais nem edema
perilesional.

A miosite ossificante foi a entidade pa-
tológica que teve maior consideração nes-
te caso. Porém, no momento em que se
observou o padrão amorfo de calcificações,
concentradas na região central da massa,
bem como a metástase pulmonar nos exa-
mes de tomografia computadorizada e res-
sonância magnética, e ao exame histopato-
lógico não se demonstraram trabéculas
ósseas maduras na periferia da lesão, típi-
cas da miosite ossificante(2,4,17), pôde-se,
então, descartar esta hipótese. Outras con-
dições descritas que apresentam calcifica-
ções dos planos de partes moles, como a
calcinose idiopática universal e a fibrodis-
plasia ossificante progressiva (miosite os-

Figura 7. Corte histopatológico corado com hematoxilina-eosina, aumento de 40×, demonstra células
osteóides em padrão disseminado (setas largas), de permeio à matriz cartilagínea (setas estreitas).
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sificante progressiva), que têm acometi-
mento associado a anomalias nas mãos e
pés, com menor comprometimento do es-
queleto axial, foram descartadas. Lesões
proliferativas sarcomatosas, como o sarco-
ma sinovial e o fibrossarcoma, com forma-
ção óssea, também puderam ser descarta-
das por demonstrarem padrões histológi-
cos distintos e mais raros.
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