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CONDROSSARCOMA MIXOIDE EXTRA-OSSEO DE PERINEO: RELATO DE CASO

EXTRAOSSEOUS MYXOID CHONDROSARCOMA OF THE PERINEUM: CASE REPORT
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INTRODUGAO

O condrossarcoma mixoide extra-6sseo (CEM) é um
tumor maligno raro, que foi descrito pela primeira vez em 1953
por Stout e Verner. Ele é responsavel por menos de 3% dos
sarcomas de tecido mole (SASBOU et al, 2015). Trata-se uma
neoplasia maligna, de origem mesenquimal de diferenciacédo
incerta caracterizada por rearranjos do gene NR4A3. A maioria
das CEMs surge nos tecidos profundos das extremidades
proximais e nas cintas dos membros, sendo a regido da coxa o
local mais comum. Os locais menos comuns incluem o tronco,
cabeca e pescoc¢o, abddmen, pelve, tecidos moles paraespinhais e
pés; locais raros incluem cranio, retroperitonio, pleura e 0sso
(PAOLUZZI; GHESANI, 2018).

A neoplasia em questdo, tem predominio no sexo
masculino, na propor¢do de 2:1. Sua incidéncia é maior em
adultos a partir da terceira década de vida, com idade média de
acometimento de 52 anos. Apresenta uma morfologia variavel,
atingindo tamanho médio de 7 cm. As metastases tendem a
ocorrer principalmente nos pulmdes (SASBOU et al, 2015).

O quadro clinico é inespecifico, frequentemente
apresentado por dor e edema, com curso lento e indolente. A base
do tratamento é a ressec¢do cirlrgica, que pode ser curativa em
alguns casos. O uso de quimioterapia tem sido utilizado mas tem
mostrado pouca ou nenhuma efetividade (PAOLUZZI,
GHESANI, 2018).
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Por se tratar de um tumor raro, pouco foi publicado a seu
respeito. Esse estudo tem como objetivo relatar o caso de um
condrossarcoma mixoide extra-6sseo em regido de perineo em
uma paciente que foi submetida a ressecgdo cirurgia de carater
curativo e a radioterapia adjuvante.

APRESENTACAO DO CASO

Paciente género feminino, 65 anos, com queixa de dor em
regido perineal ao se sentar. Ao exame fisico, apresentava
abaulamento de parede lateral esquerda da vagina,
aproximadamente 10 cm ao toque. A  Tomografia
Computadorizada, imagem de massa ovalada com centro
hipoatenuante e periferia hiperdensa, contorno lobulado sem
realce pds contraste endovenoso, medindo 4,5x5,0x3,0 cm,
paramediana esquerda de regido perineal com borramento de
gordura local, sem sinal de envolvimento 6sseo local. PAAF
(Puncdo Aspirativa por Agulha Fina) revelou neoplasia epitelial
maligna sugestiva de carcinoma. Submetida a cirurgia com
resseccdo total, RO (resseccdo da lesdo com margens
oncolégicas). Anatomo patoldgico sugestivo de
hemangioendotelioma epitelidide; com margens negativas.

Imuno-histoquimica com intensa expressdo pela vimentina e
baixa expressdo Ki-67 (marcador de taxa de proliferagdo celular),
definindo o diagnéstico de condrossarcoma mixoide extra-dsseo.
Submetida a radioterapia adjuvante.

s~
.\__

4

~“ .

Figura 1. Marcacgdo positiva para a vimentina nas células (setas) do hemangioendotelioma epitelidide (A). Marcagéo

imuno-histoquimica para a vimentina visualizada em célula (seta) do hemangioendotelioma epitelidide com aumento (B).

DISCUSSAO

O condrossarcoma extra-6sseo é um tipo de tumor maligno
raro que acomete partes moles, preferencialmente regides
profundas e intramusculares de membros inferiores (CUNHA et
al, 2008). Apresenta-se aos estudos de imagem como uma massa
de contornos bem definidos, com ou sem formacgfes Gsseas
associadas (MEOHAS et al, 2002).

O potencial de malignidade desse tumor é dado de acordo
com o grau de diferenciacdo histopatoldgica expressada dos seus
subtipos mesenquimal ou mixoide (sendo este segundo o subtipo
mais comum). A principal via de metastase de ambos os tumores
¢ a hematogénica e seus focos tém como principal sitio de
instalacdo os pulmdes, podendo acometer também, com menor
frequéncia, tecidos moles, ossos, cérebro e linfonodos, como
relata MEOHAS et al (2002) e HAN et al (2009).
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O condrossarcoma mixoide extra-6sseo & descrito como
um tumor de intermediario grau de malignidade por Meohas et al
(2002). Acomete geralmente individuos com mais de 50 anos,
com discreta predilecdo pelo sexo masculino e corresponde a 3%
dos sarcomas de tecido mole. Como os demais condrossarcomas
extra-0sseos, acomete preferencialmente membros inferiores
(80% dos casos). Outros locais menos comuns sdo dedos, regido
intracraniana, retroperitoneo e pleuras (SASBOU et al, 2015).

Os portadores podem apresentar sinais e sintomas clinicos
inespecificos, como dor, inchacgo e ulceracdo da pele adjacente do
tumor. A sua evolugdo é lenta e progressiva, fazendo com que os
pacientes portadores do condrossarcoma mixoide extra-0sseo
apresentem sobrevida prolongada (SASBOU et al, 2015). Apesar
disso, apresenta altas taxas de recorréncia (37 - 48% dos casos) e
de metastases (50% dos casos) a longo prazo. Por esse motivo o
prognostico é marcado e definido pelas recorréncias locais e pela
presenca de metéstases ou nao. A sobrevida média dos portadores
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do tumor é de 82 a 90% em 5 anos, de 65 a 70% em 10 anos e de
58 a 60% em 15 anos (PAOLUZZI; GHESANI, 2018).

Histologicamente as células se apresentam como
condroblastos dispostos em corddes que se anastomosam e
adquirem aspecto em "teia de aranha". Essas células sao
intensamente marcadas na imuno-histoquimica pela vimentina e
apresentam indice mit6tico baixo (MEOHAS, 2002). A anélise
citogenética percebe-se que a maioria desses tumores apresentam
alteracBes cromossdmicas envolvendo o gene NR4A3 no
cromossomo 9 (PAOLUZZI; GHESANI, 2018), que promove
translocacfes entre 0s cromossomos 9 € 22; 9 e 17; 9 e 15 (Yl et
al, 2004).

O principal diagndstico diferencial do condrossarcoma
mixoide extra-6sseo é o cordoma, um tumor maligno formado por
células remanescentes da notocorda. A diferenciagdo entre os dois
¢ feita por andlise citologica e por local de acometimento
(MEOHAS et al, 2002).

PAOLUZZI e GHESANI (2018), SASBOU et al (2015),
HAN et al (2009) e Y1 et al (2008) concordam que o tratamento
dos condrossarcomas extra-6sseos em geral é feito por excisdo
cirdrgica, ndo havendo consensos sobre a realizacdo de
quimioterapia ou radioterapia (relatados como métodos de baixa
efetividade nesse tipo de neoplasia). Segundo MEOHAS et al
(2002), por ser um tumor de partes moles, a realizacdo de
Tomografia Computadorizada e/ou de Ressonéncia Nuclear
Magnética é utilizada no planejamento do tratamento. Esses
pacientes devem ser acompanhados a longo prazo com o objetivo
de detectar e tratar precocemente as recidivas, evitar a progressdo
do tumor e o desenvolvimento de focos metastaticos.

CONSIDERACOES FINAIS

O condrossarcoma mixoide extra-6sseo é um tumor de
dificil diagnéstico e muitas vezes atrasado, apesar de geralmente
ter uma sobrevida prolongada e agressividade local, é considerado
um tumor de malignidade intermediaria. Os pacientes apresentam
sinais clinicos inespecificos, como dor ou inchago que podem
ulcerar a pele. A excisdo local ampla é o Unico tratamento que se
mostrou potencialmente curativo. A quimioterapia ou
radioterapia geralmente demonstraram pouca ou nhenhuma
atividade. Como se trata de um tumor com consideravel taxa
recidivante é necessario acompanhamento a longo prazo.
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