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O condrossarcoma é um tumor relativamente raro, representando 13% dos
tumores malignos de osso e menos de 10% dos tumores Osseos primitivos <.
Situa-se mais frequentemente na pelvis, costelas, esterno e femur 5, sendo excep-
cional sua ocorréncia em localiza¢Ges tais como: nasofaringe, cavidade nasal e
seios paranasais (10 casos relatados por Yao Shi Fu e col.8), orbita (6 casos
registrados na literatura segundo Sevel 12), cranio (3 casos citados por Wu e
Lapi " e um por Waga e col.1%) e um caso na jungdo crénio-vertebral (Djind-
jian e col. +).

A literatura nacional registra apenas dois casos de condrosarcoma, na tibia
e fibula® e no esterno!, sendo este, portanto, o primeiro registro de condros-
sarcoma em ossos da Orbita, com expansdo intracraniana. A raridade desta
localizagdo e a importancia de seu diagndstico precoce, que muito vai influir no
prognostico, justificam este registro.

OBSERVACAO

T.P.X., sexo feminino, parda, 45 anos, registro hospitalar ne¢ 2.247.324/01, procurou
o Hospital dos Servidores da Unifio em 07-7-75 com queixas de aumento do globo ocular
e deficit visual progressivo A esquerda, iniciados h4 duas semanas, acompanhados de
cefaléia generalizada e anosmia. Exame oftalmolégico — Exoftalmia A esquerda, bloqueio
de todos os movimentos do olho esquerdo, acentuado deficit da acuidade visual;
o fundo de olho mostrava hemorragia temporal esquerda. Exames complementares —
Radiografias simples de crénio mostraram lesdes liticas comprometendo o teto da
6rbita esquerda; grande massa com densidade de partes moles crescendo em diregdo ao
lobo frontal, para dentro dos seios etmoidal e esfenoidal e para a fossa nasal esquerda;
destruicio dos septos intercelulares do seio etmoidal, de sua lAmina papircea e da
parede anterior esquerla do seio esfenoidal. Foram feitas duas tentativas de bi6psias
por via nasal e antro maxilar esquerdo, sem atingir o tumor. O caso foi considerado
inoperdvel e a paciente recebeu alta hospitalar.

Quatro meses ap6s foi reinternada com sinais de hipertensdo intracraniana, acentua-
¢8o dos sinais oculares e amaurose & esquerda. Havia acometimento do trigémeo &
esquerda. Exames complementares — Novas radiografias de crAnio mostraram aumento
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da lesio 6ssea, destruindo o etméide, invadindo o esfendide & esquerda e apresentando
expanséio intracraniana calcificada, arredondada, na linha média da fossa anterior, além
de hiperostose frontal interna, sendo aventada a hip6tese de meningioma calcificado.
Uma angiografia carotidea esquerda mostrou que a les#o expansiva rechagava a carétida
cavernosa para fora, a cerebral anterior para cima, para trds e para a direita e a
oftdlmica para baixo, demonstrando ocupar a fossa anterior, o esfenéide e a Orbita
esquerda, além do etméide. Observou-se que a lesfo era extracraniana e mal vascula-
rizada. A cintilografia cerebral mostrou a presenca de importante 4rea hipercaptante

anormal situada na regiio fronto-temporal esquerda, com aproximadamente 8x5 cm (ver-
tical e transversal).

Fig. 1 — Caso T.P.X. Amgiografia carotidea esquerda: & esquerda, mostrando massa
calcificada ma fossa anterior e desvio da cerebral anterior para cima, para trds
e da artéria oftdlmica para baixo; & direita, observa-se que a massa talci-
ficada ocupa a fossa anterior, o esfendide e a Ordbita esquerda, além do
etméide. A artéria cerebral anterior estd bastante desviada para a direita,
e a car6tida cavernosa estd rechacada para fora.

Cirurgia e evolucdo — Em 15-12-76 foi feita craniotomia bifrontal e retirado material
do tumor para exame histopatolégico. Com o diagnéstico de tumor cartilaginoso, a
paciente foi reoperada em 7-1-76. Levantado o lobo frontal esquerdo, trepanado o teto
da 6rbita, havia espessamento do osso de quase 3 centimetros, O seio etmoidal e a face
lateral do teto da 6rbita estavam invadidos por massa tumoral. Foi excisada a projecdo
do tumor para o cérebro. A evolugdo foi boa no pés-operatério imediato, com regresséio
dos sinais e sintomas de hipertensio intracraniana. Nessa ocasiio surgiram mudangas
no comportamento da paciente com indiferenca em relagio & sua doenga. Apés um
més comegou a piorar gradativamente; em fins de fevereiro de 1976 apresentou amau-
rose bilateral. A assimetria facial por crescimento tumoral foi se acentuando, apare-
cendo também paresia total da musculatura extrinseca do olho direito, hipoestesia
completa na face esquerda, hipoacusia & esquerda. Novo exame radiogrifico mostrou
progressfio acentuada da les#io, que agora invadia a face. O tumor progrediu rapida-

mente, atingindo o oro e nasofaringe. A paciente faleceu em 28-6-76, ndo sendo possivel
a autépsia.
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Histopatologia — Cortes revelando tecido de linhagem cartilaginosa cujos condré-
citos apresentam irregularidade de distribuigio havendo 4reas hipercelulares onde se
observa graus varidveis de atipias nucleares tais como variagdo de forma, volume e
multinucleagdo. O estroma condréide ora se apresenta de aspecto mixomatoso, ora
revela calcificagdes irregulares. Diagnéstico: Condrossarcoma (grau III),

Fig. 8 — Caso T.P.X. Na parte superior, espiculas 68seas no interior do tecido tumoral
cujas células mostram-se pleomérficas e ma sua maioria fusiformes (H.E.
médio aumento); na parte inferior, fotomicrografia em grande aumento para
ilustrar o pleomorfismo celular, vendo-se & direita células atipicas de

linhagem cartilaginosa.

DISCUSSAO

Devido a sua raridade, tem-se encontrado dificuldade em estabelecer o
diagndstico desta condi¢do patologica. Inicialmente, com as radiografias simples
de crénio revelando extensa destrui¢do o6ssea, foi aventada a hipdtese de carci-
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Fig. 8 — Caso T.P.X. Na parte superior, vista em médio aumento wmostrando tecido
tumoral com células acentuadamente pleomérficas com mnicleos volumosos,
hipercromdticos e mitoses atipicas; ma parte inferior, fotomicrografia em

grande aumento mostrando células tumorais em lacunas.

noma que é um dos tumores mais frequentes nesta regido. Porém a evolugio
veio mostrar calcificagdo da massa tumoral, impondo-se entdo o diagnostico de
meningioma calcificado (paciente de média idade, sexo feminino, com tumor calci-
ficado da fossa anterior, além da hiperostose frontal interna). No entanto, devido
a grande destruicdo dssea e, ulteriormente, observando-se na arteriografia a sua
pouca vascularizagdo, foi considerada a hipotese de tumor cartilaginoso. Anali-
sando do ponto de vista da evolugdo, que foi bastante rapida, ndo se podia deixar
de pensar em sarcoma osteogénico.
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Do ponto de vista histopatologico os condrossarcomas sdo os tumores 0sseos
malignos que trazem maiores dificuldades diagnosticas, excetuando aqueles alta-
mente malignos, nos quais a anaplasia franca, com numerosas mitoses atipicas
nio oferece problemas. Entretanto os critérios que separam um condrossarcoma
de baixa malignidade de um condroma sdo sutis e requerem um estudo anatomo-
patologico cuidadoso, mesmo dos mais experimentados patologistas.

Lichtenstein e Jaffre1! propdem os seguintes dados como sugestivos de
potencial maligno: 1) numerosas células com estumescimento nuclear; 2) mais
do que ocasionais células com dois de tais micleos; 3) células cartilaginosas
gigantes com um ou multiplos niicleos volumosos, cuja cromatina é de aspecto
grumoso.

O diagnostico correto depende de acurada interpretacdo destas caracteristicas
qualitativas. Os condrossarcomas, entretanto, podem apresentar apenas pequenos
focos com estas caracteristicas e estes podem estar mascarados por zonas de
necrose, de tal forma que, para um diagnostico definitivo, 0 material enviado
para exame anatomopatologico, deve ser suficientemente abundante de modo a
permitir 0 exame de numerosas 4reas da lesdo. Além disso, a correlagdo com os
achados clinicos e radiograficos é imprescindivel, incluindo volume do tumor, loca-
lizagdo, dor, rapidez de crescimento, extensdo extradssea e sinais radiograficos
de malignidade.

Erlandson e Huvos 7, utilizando critérios de microscopia 6ptica, classificaram
0s condrossarcomas em graus I, Il e Ill de malignidade, correlacionando-os com
o progndstico. Para isso utilizaram os aspectos citologicos citados anterior-
mente ''. Observaram também que altera¢ghes mixomatosas e degeneragies cis-
ticas se correlacionavam bem com os graus 1 e I, enquanto a auséncia micros-
copica de lobulagbes cartilaginosas e a presenga de células tumorais fusiformes
eram caracteristicas do grau Il e comportavam pior progndstico.

Taniguchi 5, estudando a submorfologia dos condrossarcomas humanos,
observou trés tipos basicos de células e classificou-os em: 1) condroblasticos,
que podem ser observados nos graus I a IIl; 2) fibroblasticos, nos quais as
células tumorais lembram fibroblastos e se correlacionam com o grau IIlI; 3) me-
senquimais, compostos de pequenas células redondas com niicleos extremamente
pleomorficos. Este ultimo tipo, provavelmente, representa outra forma de con-
drossarcoma anaplastico.

Os condrossarcomas, quando diagnosticados precocemente e sendo de locali-
zacdo facilmente abordavel pela cirurgia, tem um prognéstico bom, com sobrevida
relatada de até 10 anos, em caso de condrossarcoma mesenquimal de Orbita 12.

Autores como Sevel 12 recomendam o uso de radioterapia (3500 a 5500 rads),
associada ou ndo a citostaticos (Actinomicina D, 2700 mg), relatando diminuigdo
do tumor, tornando a cirurgia mais facil e melhorando o progndstico. Outros
recomendam a radioterapia apOs a cirurgia, sobretudo quando em localizagdo
de dificil acesso para o cirurgido 2. ¢.%, No entanto o tratamento radioterdpico
nem sempre da resultados satisfatorios 13: 14,

No presente caso a localizagdo intraorbitaria, a expansdo intracraniana e
para os seios da face tornaram o prognostico reservado, pela impossibilidade de
ressec¢do total do tumor.



CONDROSARCOMA DE OSSOS8 DA ORBITA 161

As metastases sistémicas foram descritas para pulmdes, coragdo, figado,
pancreas, rins e adrenais!¢ e para ossos como pelvis e femur¢. Leedham e
Swash 10 descreveram invasido direta do espaco epidural e disseminagdo pelo
liquido cefalorraqueano, com comprometimento radicular difuso.

RESUMO

Os autores registram um caso de condrossarcoma primitivo de orbita que
se apresentou inicialmente com sintomas de dificuldade visual, dor e exoftalmia,
registrando a raridade desta localizagdo, que constitui o primeiro caso da litera-
tura nacional. S3o discutidas as possibilidades de diagnoéstico diferencial mediante
exame radiologico com carcinoma, meningioma e sarcoma osteogénico. Na histo-
patologia procura-se mostrar ndo tanto a dificuldade diagnostica, mas principal-
mente a determinagdo do tipo do tumor, com seu grau de diferenciacdo. O prog-
ndstico sera tanto melhor quanto mais precoce for o diagndstico, quanto mais
ressecavel for a lesdo.

SUMMARY
Chondrosarcoma of the orbit: a case report.

A case of chondrosarcoma of the orbit is reported. The pacient complained
of marked deterioration of her vision, pain and presented exophatalmus of the
left eye. Chondrosarcomas of the orbit are rare and this is the first case reported
in the Brazilian literature. Diagnostic and prognostic are discussed.
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