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OSTEOSSARCOMA EXTRA-ESQUELETICO NA REGIAO CERVICAL
— REVISAOD DA LITERATURA E RELATO DE CASO CLiNICO*

José Jorge Gomes Lima’, Flavio Ricardo Manzi?, Fabio Luis da Silva®, Mauricio Zuccollotto
Baptista®*

O osteossarcoma extra-esquelético é uma neoplasia rara caracterizada pela producao de ostedide “malig-
no”. Esta condicdo tem sido descrita em faixa etaria acima da esperada para o osteossarcoma 6sseo, e a
coxa é o local de predilecdo. Realizamos revisao da literatura e descrevemos o caso clinico de uma paciente
de 19 anos de idade com histéria de massa na regido cervical direita associada a parestesia dos membros
superiores, a qual foi diagnosticada como portadora de osteossarcoma extra-esquelético. Enfatizamos as
caracteristicas clinicas, os aspectos das imagens em diversos métodos empregados (exames radiograficos
convencionais, tomografia computadorizada, exame por ressonancia magnética), analise histopatolégica e
os principais diagnésticos diferenciais desta afeccéao.

Unitermos: Osteossarcoma extra-esquelético. Tomografia computadorizada. Ressonancia magnética.

Extraskeletal osteosarcoma in the neck — a case report and review of the literature.

Extraskeletal osteosarcoma is a rare neoplasm characterized by the formation of a malignant osteoid. This
condition is usually described in patients aged greater than expected for other intraosseous osteosarcomas,
and the thigh is the most common site. We report a clinical case of a 19-year-old female patient and review
the literature. The patient presented with a mass in the right side of the neck and paresthesia of the upper
limbs. The mass corresponded to an extraskeletal osteosarcoma. We discuss the clinical findings, image
findings (conventional radiographs, computed tomography, magnetic resonance imaging), histopathology

results and differential diagnosis of this condition.
Key words: Extraskeletal osteosarcoma. Computed tomography. Magnetic resonance imaging.

INTRODUCAO

O osteossarcoma extra-esquelético
(OE) é uma neoplasia mesenquimal malig-
na rara que representa 1,2% dos sarcomas
em geral e 4% dos osteossarcomas!1V,
descrita pela primeira vez na literatura por
Wilson™?, em 1941, que a caracterizou
como lesdes que se localizam em tecidos
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moles sem relagdo com 0 0sso ou perids-
teo, por apresentar configura¢do sarcoma-
tosa uniforme e por produzir ostedide e/ou
matriz cartilaginosa. O osteossarcoma clas-
sico acomete principalmente pacientes
com idade entre 10 e 25 anos, enquanto as
lesoes extra-esqueléticas geralmente ocor-
rem em pacientes entre a sexta e sétima
décadas de vida®1?,

A localizagdo mais freqiiente desta neo-
plasia é nos membros inferiores, principal-
mente na regido da coxa. A apresentagio
clinica tipica ¢ de massa de crescimento
lento, situada em tecidos mais profundos,
ea presenga de dor. Os locais mais comuns
de metastases sdo os tecidos pulmonar,
hepético e linfonodos loco-regionais®%.

Radiograficamente, os OE se apresen-
tam como massas em regides de tecidos
moles, com calcifica¢des, ndo associadas
a erosdo ou destrui¢do 6ssea. A microsco-
pia optica sdo observadas massas pseudo-
encapsuladas situadas nos tecidos muscu-
lar, fascial ou aponeurotico e fixadas em es-
truturas adjacentes, além de apresentarem
varias células do estroma, ostedide e/ou
0ss0, ¢ cartilagem. Pode-se classificar o OE

conforme o padrao histologico usualmen-
te observado nos osteossarcomas conven-
cionais: fibroblastico, condroblastico, os-
teoblastico, telangiectasico e misto®™®. A
variante de pequenas células é muito rara.

O prognostico da maioria dos pacientes
acometidos com o OE ¢ pobre e o trata-
mento varia conforme a localizacdo e o
tamanho, sendo o mais utilizado a ressec-
¢do radical da lesao®®. O diagnéstico di-
ferencial da imagem radiografica do OE
inclui a miosite ossificante e suas varian-
tes (paniculite ossificante e pseudotumor
fibro-6sseo), fibrodisplasia ossificante pro-
gressiva e o osteoma de tecidos moles.
Com excecao da miosite ossificante, todas
sdo extremamente raras.

Lee et al.®, em 1995, investigaram 40
pacientes com OE na Clinica 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 predominancia do sexo mascu-
lino, e o tamanho da lesdo variava de 1 a
15 cm de comprimento. A localizagdo de
maior freqiiéncia foi na regido da coxa
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(68%), 79% com localizagao profunda (in-
tramuscular). Recorréncia da lesdo no lo-
cal do tumor ocorreu em 45% dos casos no
prazo de trés anos, metastases a distancia
em 65% dos casos, sendo os tecidos pul-
monar e hepético de maior freqiiéncia. Nao
foi significante a prevaléncia entre os pa-
droes histologicos da lesdo, porém obser-
vou-se maior sobrevida naqueles pacientes
com o padrdo histoldgico condroblastico.
Outros autores também realizaram inves-
tigacdes desta natureza e encontraram re-
sultados semelhantes®*%,

Ainda em 1995, Simank et al.? relata-
ram um caso clinico de OE na regido cer-
vical de uma paciente alema de 67 anos de
idade, que dera entrada no hospital com
dor e ulceragdo no pescogo. O tamanho da
lesdo era de 10 cm de comprimento por 10
cm de largura, e o exame radiografico mos-
trava grande area de calcificag@o acima do
ombro. O exame por ressonancia magné-
tica confirmou tal area no musculo trapé-
zio. A ulceragdo aumentou rapidamente e
a paciente optou em ndo remover a lesdo.
Foi, entdo, realizada uma combinagéo de
quimioterapia local e sistémica. A pacien-
te faleceu seis meses apds o diagnostico
inicial.

Narevisao de literatura realizada obser-
varam-se apenas dois casos de OE na re-
gido cervical®”. O objetivo deste trabalho
¢é relatar um caso de OE naregido cervical,
devido a raridade desta lesdo e da possivel
confusdo com as possibilidades diagnosti-
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-
toria de seis meses de massa na regido cer-
vical, acompanhada de parestesias do
membro superior a direita. A paciente tam-
bém referiu parestesias no membro supe-
rior esquerdo nas duas semanas prévias a
consulta médica. Nao havia histéria de
trauma no local.

Ao exame fisico apresentava abaula-
mento duro e pulsatil, ndo doloroso, na
regido cervical direita, estendendo-se para
a regido occipital, com atrofia cérvico-es-
capular deste lado. Apresentava, ainda,
queixa clinica compativel com sindrome
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radicular C4-C5-C6 a direita e C4-C5 a
esquerda.

Foram realizadas radiografias conven-
cionais da regido cervical da paciente, que
mostrou massa na regido cervical direita,
com areas de calcificagdes amorfas e ossi-
ficagoes, distribuidas predominantemente
na regido central da les@o. Para melhor
visualizag@o da lesdo, optou-se pela reali-
zacao de tomografia computadorizada com
aquisi¢do helicoidal, utilizando-se cortes
de 5,0 mm e reconstrugdes a cada 5,0 mm,
sem ¢ com administragdo do contraste io-
dado endovenoso “em bolo”. No corte
axial ao nivel de C5-C6 observou-se mas-
sa com densidade heterogénea, de limites
imprecisos, com areas de calcificagdes e
ossificagdes centrais paravertebrais a direi-
ta, medindo, no seu maior ¢ixo, cerca de
72 X 46 mm, insinuando-se anteriormen-
te a coluna vertebral, deslocando para a
frente o espago carotideo e a traquéia (Fi-
gura 1). Em corte mais superior notou-se
evidente invasao do canal vertebral ao ni-
vel do osso hidide, com erosao do proces-
so transverso e calcifica¢des densas intra-

raquianas, no espago epidural, anterior-
mente ao saco dural (Figura 2).
Realizou-se exame por ressonédncia
magnética com equipamento de campo fe-
chado Philips 1,0 Tesla, observando-se, no
plano coronal (aquisigdes 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-
¢do de 512 X 512), sem a utilizagdo do
contraste paramagnético, massa medindo
cerca de 98 X 75 X 45 mm, com sinal in-
termediario predominantemente isointen-
so a musculatura paravertebral a direita,
obliterando os planos adiposos por entre
0s processos transversos dos corpos verte-
brais e C3 a C7, determinando atrofia e
abaulamento do musculo semi-espinal do
pescoco e levantador da escapula, bem
como do “‘ecido subcutaneo, notando-se
ainda pequeno nodulo de contorno irregu-
lar e bem delimitado, com 0 mesmo com-
portamento de sinal da lesdo cervical, lo-
calizado no apice pulmonar direito, indi-
cativo de implante secundario (metastase)
(Figura 3). Foram obtidas seqiiéncias no

Figura 1. Tomografia com-
putadorizada com contras-
te endovenoso, corte axial
ao nivel de C5-C6. Obser-
va-se massa heterogénea
com calcificagbes de per-
meio paravertebral direita,
insinuando-se anteriormen-
te a coluna vertebral, des-
locando anteriormente o
espago carotideo e a tra-
quéia.

Figura 2. Tomografia com-
putadorizada com contras-
te endovenoso, corte axial.
Neste corte nota-se, de
modo evidente, a invasao
do canal vertebral ao nivel
do osso hidide, com erosao
do processo transverso e
calcificagao anteriormente
ao saco dural.
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plano coronal na ponderagdo 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-
construcdo de 512 X 512), demonstrando-
se massa de limites nitidos, medindo cer-
cade 98 X 75 X 45 mm, com sinal predo-
minantemente hiperintenso, com areas
mosqueadas de auséncia de sinal (repre-
sentando calcificagdes) e com nitidos pla-
nos de clivagem com os planos musculo-
adiposos adjacentes, observando-se tam-
bém o nddulo de sinal isointenso & massa
no apice pulmonar (Figura 4). Nos planos
axial e sagital, utilizando-se a ponderacéo
em T1-SE, ap6s o uso do contraste para-
magnético (gadopentetato de dimeglumi-
na) por via endovenosa, evidenciou-se
massa com realce heterogéneo insinuando-
se por entre a coluna cervical e a traquéia,
onde a integridade dos elementos 6sseos da
coluna cervical evidenciou que a massa
ndo invadia o espago pré-vertebral, encon-
trando-se limitada ao espago retrofaringeo
(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-
lizagdo de bidpsia, e na analise do exame
histopatologico observaram-se células fu-
siformes, formagao de células anaplasicas
de permeio a ostedide maligno, e deposito
de colageno (Figura 7) em matriz cartila-
ginosa. O diagnostico final foi de OE, es-
tadio G4TINOMI, IV, classificagio TNM
de 1997, com padrio histolégico misto. O
tratamento de escolha foi a ressec¢@o ra-
dical, realizada um més apds a consulta ini-
cial, sendo que logo apos a cirurgia houve
involugdo das parestesias em ambos 0s
membros superiores.

DISCUSSAO

O OE ¢ 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 ¢ mais
comum em pacientes na sexta e sétima
décadas de vida. O osteossarcoma de ori-
gem Ossea ¢ encontrado com maior fre-
qiiéncia que o OE na razdo de 25:1, com
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Figura 3. Ressonancia magnética, plano coronal,
sequiéncia T1-SE (425/15) sem contraste. Observam-
se massa com sinal intermediario paravertebral di-
reita, abaulando o tecido subcutaneo e comprome-
tendo o plano muscular, e também nédulo no apice
pulmonar direito, indicativo de metastase.

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

predile¢@o em pacientes entre 10 e 25 anos
de idade®'®. O OE produz tecido oste6i-
de e/ou 0sso, porém em metade dos casos
relatados na literatura ndo necessariamente
esta calcificado no momento do diagnos-
tico. Sua etiologia ndo esta definida, ndo
tendo relagdo com traumatismos prévios,
porém ¢ citado como uma das complica-

Figura 4. Ressonancia magnética, plano coronal,
sequéncia T2-TSE (2.244/140) sem contraste. No-
tam-se massa com sinal heterogéneo paravertebral
direito e nédulo no pice pulmonar.

Figura 6. Ressonancia magnética, plano axial, se-
qléncia T1-SE (500/10) com contraste endoveno-
s0. Massa paravertebral a direita, insinuando-se no
forame intervertebral e invadindo o canal interverte-
bral, com comprometimento evidente do processo
transverso do corpo vertebral de C4.

¢des apos exposicao a irradiagao, casual ou
terapéutica (considera-se o fibro-histioci-
toma maligno como a mais freqiiente neo-
plasia secundéria a irradiagdo)'®. O OE ¢
de ocorréncia esporadica, aparentemente
sem relagdo com outras lesdes sugeridas
como predisponentes (miosite ossificante,
por exemplo)!?.
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Figura 7. Corte histopatoldgico corado com hematoxilina-eosina, aumento de 40, demonstra células
ostedides em padrao disseminado (setas largas), de permeio a matriz cartilaginea (setas estreitas).

Muitos trabalhos sobre OE citam dife-
rentes localizagdes da lesdo, como mamas,
pulmdes, glandula tiredide, rins, mediasti-
no, prostata e bexiga®*3>!1-13 porém in-
vestigacdes consideram que o local de
maior ocorréncia € nas extremidades infe-
riores, principalmente a coxa™'¥. Neste
trabalho, o local da lesdo ¢ na regido cer-
vical, salientando-se mais uma vez a rari-
dade do caso. A apresentagdo clinica tipi-
ca ¢ de massa com crescimento lento, em
regido de tecidos moles, que pode ser
acompanhada de dor (ausente neste caso).
As parestesias referidas pela paciente eram
relacionadas a compressdo neural, bem
demonstrada pelos exames de imagem. No
presente caso, a paciente negou qualquer
possibilidade de trauma no local da lesdo.

Os locais mais freqiientes de metastases
sdo para pulmdes, figado e linfonodos
loco-regionais!®. Foi encontrado, nesta
paciente, nodulo no apice pulmonar direi-
to, sugestivo de metastase. O progndstico
deste tumor ¢ pobre, e a maioria dos pa-
cientes vai a 6bito por metastases em dois
a trés anos apos o diagnostico inicial®*®.
Porém, as dimensdes da massa tumoral por
ocasido do diagndstico sdo o principal pa-
rametro para se determinar o prognostico
da lesdo, independentemente do tipo his-
tologico. As melhores evolugdes clinicas
com sobrevida mais longa sdo observadas
nos pacientes com massa tumoral menor
que 5,0 cm, sendo que as lesdes maiores
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que 5,0 cm determinam menor sobrevida
ao paciente*'®_ Um tratamento combina-
do, incluindo resseccao radical, quimiote-
rapia e radioterapia, pode ser utilizada,
sendo o mais freqiiente apenas a ressecgao,
o que foi indicado neste caso®®.

Para o diagnoéstico, ainda poderiam ter
sido utilizadas a cintilografia, visando ca-
racterizar o padrao de captagdo dos mar-
cadores radioativos, tanto na lesdo prima-
ria como nas metastases, ¢ a analise da ati-
vidade da fosfatase alcalina, elevada nes-
tes casos, porém isto ndo foi necessario,
devido a utilizagdo dos outros exames, que,
combinados, levou ao diagndstico.

A miosite ossificante, principal consi-
deracdo diagnostica diferencial por ser uma
lesdo que tem alta incidéncia em pacien-
tes jovens, ¢ uma entidade de ocorréncia
comum, limitada a musculatura esqueléti-
ca. Sua origem ¢ incerta, tendo sido des-
critos diversos tipos, de acordo com sua
possivel origem (miosite ossificante pro-
gressiva, miosite secundaria a trauma, mio-
site relacionada com desordens neurologi-
cas e miosite de origem desconhecida)!'®.
Na paciente em questdo, ndo se observou
anomalia esquelética, como microdactilia,
encurtamento falangiano, anormalidades
no polegar e halux, fusdo de corpos verte-
brais cervicais e anquilose das articulagdes
interfalangianas e metatarsofalangianas,
que ocorrem na fibrodisplasia ossificante
progressiva (miosite ossificante progressi-

va). Os sintomas mais comuns da miosite
ossificante circunscrita pos-traumatica in-
cluem dor local e abaulamento de partes
moles, situando-se principalmente nos pla-
nos musculares profundos das extremida-
des, geralmente na face antero-lateral da
coxa e brago, musculo temporal, pequenos
musculos da mao, musculatura glatea, do
joelho, cotovelo e mamas, porém nao as-
sociado ao peridsteo, separado dele por
uma zona radiolucente ao exame radiogra-
fico. Sao lesdes que possuem componen-
te fibroso, circundadas por tecido muscu-
lar atrofico, e nas fases iniciais, edema pe-
rilesional. Possui um padrao de maturagao
que progride da regido central, onde se en-
contram dareas de proliferacdo celular
acentuada, com fibroblastos e miofibro-
blastos dentro de estroma mixoide, para a
periferia, onde predomina o osso lamelar,
tipico da lesdo. Esta maturagdo é bem evi-
denciada pela cintilografia, que demonstra,
nas fases iniciais, intenso acimulo do mar-
cador radioativo, ¢ nas fases de maturagéo
da lesdo, pouca captagdo, podendo entdo
a ossificagdo heterotdpica ser retirada ci-
rurgicamente'”. Pelos exames de tomogra-
fia computadorizada e ressonancia magné-
tica, as fases de maturacdo também sdo
bem demonstradas, devendo-se salientar,
na ressonancia magnética, a zona central
de hiperintensidade de sinal em T2-TSE e
areas periféricas laminares com auséncia de
sinal em T1-SE e T2-TSE, representando
calcifica¢des. Na lesdo madura, as carac-
teristicas imagenologicas refletem o predo-
minio da fibrose e ossificagao, sem evidén-
cias de ossificagdes centrais nem edema
perilesional.

A miosite ossificante foi a entidade pa-
toldgica que teve maior consideracao nes-
te caso. Porém, no momento em que se
observou o padrao amorfo de calcificagdes,
concentradas na regido central da massa,
bem como a metastase pulmonar nos exa-
mes de tomografia computadorizada e res-
sonancia magnética, e ao exame histopato-
logico ndo se demonstraram trabéculas
Osseas maduras na periferia da lesdo, tipi-
cas da miosite ossificante®*!”, pode-se,
entdo, descartar esta hipdtese. Outras con-
digdes descritas que apresentam calcifica-
¢des dos planos de partes moles, como a
calcinose idiopatica universal e a fibrodis-
plasia ossificante progressiva (miosite os-
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sificante progressiva), que tém acometi-
mento associado a anomalias nas maos e

pés, com menor comprometimento do es-
queleto axial, foram descartadas. Lesdes
proliferativas sarcomatosas, como o sarco-

ma sinovial e o fibrossarcoma, com forma-
¢do Ossea, também puderam ser descarta-
das por demonstrarem padrdes histologi-
cos distintos e mais raros.
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