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Osteossarcoma Extraesquelético de Partes Moles:
Relato de Caso e Revisao da Literatura
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Literature Review
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Introducdo: O osteossarcoma extraesquelético (OSE) corresponde a um
sarcoma bastante raro de tecidos moles, sendo mais comumente observado
em pacientes do sexo masculino e na sexta década de vida. O objetivo do
presente estudo é contribuir com a escassa literatura acerca dessa modalidade
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protocol for the disease. Considering that management is based on the protocols for intraosseous osteosarcoma,
these recommendations were followed in that case, achieving an overall survival of 25 months after surgery.
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Introducio

O osteossarcoma extraesquelético (OSE)
¢ uma neoplasia mesenquimal maligna rara,
correspondendo a cerca de apenas 1 a 2% dos
sarcomas de partes moles e, ainda, a 4 a 5% de
todos os sarcomas de origem dssea.'” Além disso,
sabe-se que possui mau prognodstico, estando o
aumento da sobrevida do paciente relacionada a
uma abordagem cuja ressec¢ao da tumefagao seja
ampla.? Geralmente, acomete membros inferiores,
destacando-se a regido de coxas, € os locais mais
acometidos por metastases sao os pulmdes, o
figado e os linfonodos regionais.!**Na literatura,
sdo encontrados raros relatos de casos, porém
percebe-se que a sua prevaléncia esta relacionada
principalmente ao sexo masculino e a sexta década
de vida.**7 Ademais, sdo limitados os estudos que
abordam a eficacia da terapia adjuvante para este

tipo de tumor. Evidéncias recentes sugerem que o
resultado do tratamento pode ser mais satisfatorio
se o OSE for abordado de forma semelhante ao
osteossarcoma convencional .’

Caso Clinico

Paciente do sexo feminino, com 35 anos de
idade, apresentava massa palpavel, volumosa,
assintomatica, pouco movel e de aproximadamente
12 cm em regido latero-proximal da coxa direita.
Foram realizados exames de imagens para
avaliagcdo da massa, assim como para estadiamento,
evidenciando uma formagao expansiva solida na
topografia das fibras posteriores do musculo vasto
lateral, ao nivel do ter¢o médio proximal da coxa
direita, com extensdo aproximada de 10 x 5 x 6
cm, sem evidéncia de doenca a distancia (Figura
1). Foi realizada biopsia por agulha grossa,

Figura 1. Formacao expansiva solida na topografia das fibras posteriores do musculo vasto lateral, ao
nivel do terco médio proximal da coxa direita, com extensdo aproximada de 10 x 5 x 6 cm.
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Figura 2. Resseccdo cirtirgica do tumor, com
incisdo longitudinal seguindo o eixo da coxa.

Figure 4. Pequeno aumento evidencia neoplasia
com acentuada celularidade, formando feixes
(setas pretas), e permeada por areas tipo osteoide
(setas azuis). A periferia da lesdo encontra-se em
intimo contato com musculo estriado esquelético
— HE, 40x.

o

guiada por ultrassom, obtendo-se o diagndstico
histopatologico de OSE. Nesse contexto, foi
programada a resseccdo cirurgica do tumor,
com incisdo longitudinal seguindo o eixo da
coxa (Figura 2), cuja abordagem foi realizada
em abril de 2019. Fora, entdo, identificada uma
tumoragdo no vasto externo ¢ definidos os limites
com ultrassom intraoperatoriamente (Figura 3).
O laudo histopatologico definitivo foi de OSE
convencional, condroblastico, sem invasao

Figura 3. Pega cirtrgica.

Figure 5. O maior aumento mostra, em detalhe, as
areas osteoides (areas rosas amorfas) frequentes
na neoplasia (setas pretas), além da presenca de
células gigantes multinucleadas tipo osteoclastos
(setas vermelhas). O componente neoplésico
estromal ¢ composto de células fusiformes
de citoplasma eosinofilico, formando feixes,
exibindo atipias moderadas a intensas, além de

angiolinfatica, mitose presente em 23/10 campos
de grande aumento, margens livres e pele livre
de neoplasia, estadiamento T2NOMO - ECIIB
(Figuras 4-7). A paciente foi encaminhada para a
oncologia clinica, sendo indicado o esquema de

www.revistacientifica.hospitalsantaizabel.org.br



Rev. Cient. HSI 2022;6(1)

Osteossarcoma Extraesquelético de Partes Moles 43

Figure 6. Na periferia da lesdo, além do material
roseo osteoide, condicdo indispensavel para
diagnodstico de osteossaroma (primario 0sseo e
de partes moles), visualiza-se o carater infiltrativo
da lesdo, evidenciado pela presenca de fibras de
musculo estriado esquelético atréficas, isoladas
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quimioterapia com cisplatina e doxorrubicina,
6 sessodes a cada 28 dias. Manteve-se durante
oito meses sem evidencia de doenga, entretanto,
durante a realizagdo de radioterapia em janeiro
de 2020, foi realizada tomografia de térax,
evidenciando ndédulos pulmonares bilaterais
(Figura 8), tendo, entdo, iniciado novo ciclo

Figure 7. Areas de diferenciacio condroide de
aspecto nodular (setas pretas), ao lado das éareas
osteoides classicas (caracteristica presente em
alguns osteossarcomas) — HE, 200x.

de quimioterapia com gemzar e docetaxel (4
sessdes) e mantida em acompanhamento com o0s
servicos de oncologia clinica, oncologia cirtirgica
e cuidados paliativos de instituicdo médica com
especializacdo para tratamento oncologico em
Salvador, Bahia. Finalmente, uma terceira linha
de tratamento com quimioterapia foi instaurada

Figure 8. Tomografia de térax evidenciando ndédulos pulmonares bilaterais.
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com isofosfamida e etoposideo, com boa resposta,
mas com evolugdo para quadro de acometimento
avangado de parénquima pulmonar, ocasionando
dependéncia de suporte de oxigénio. A paciente
foi internada e evoluiu a 6bito em maio de 2021.

Discussao e Conclusao

O OSE ¢ uma neoplasia maligna mesenquimal
que pode manifestar-se na forma osteoide,
condroide ou oOssea. No referido caso, trata-se
de um OSE convencional condroblastico,'
incomum na idade inferior a trinta anos.!! Apenas
quatro pacientes de uma série de cinquenta e trés
casos descritos por Choi e colaboradores (2014)
encontravam-se nessa faixa etaria, com baixa
prevaléncia de pacientes do sexo feminino.!'>!3
Além disso, trabalhos publicados por Chung e
Enzinger (1987) e Choi e colaboradores (2014)
descreveram como local mais frequente a
extremidade inferior (77,4%), sendo a coxa o local
mais acometido (46%), seguidos da extremidade
superior (20%) e do retroperitonio (17%), mas
podendo ocorrer em qualquer area do corpo.'>*
A maioria dos tumores primarios sao profundos
a fascia compartimental superficial (79%), o
que corrobora o encontrado em nosso caso, cuja
paciente apresentava uma tumorag¢ao na coxa
direita que se encontrava profundo a fascia.

O prognéstico do OSE ¢ ruim, especialmente
quando comparado ao osteossarcoma
convencional, e a maioria dos pacientes evolui a
obito dentro de 24 a 36 meses. Aproximadamente
50 a 90% dos pacientes desenvolvem recorréncias
locais e, mais de 65%, metastases a distancia,
sendo o pulmdo o local mais frequente.'>!® O
periodo de tempo entre a remogao cirtrgica da
neoplasia primaria e a recorréncia varia de 2
meses a 10 anos. Tumores com tamanhos iguais
ou maiores a 5 cm t€m sido associados com pior
prognostico.'>'” Em comparagdo ao evidenciado
neste caso, o tumor apresentado pela paciente
possuia tamanho superior a 5 cm e a paciente
evoluiu com metéastase pulmonar oito meses

apos a resseccao, vindo a obito 25 meses apos a
cirurgia.

O tratamento descrito na literatura consiste
em amputacdo ou ressec¢cao ampliada, sem
diferenga na sobrevida global entre pacientes
tratados com resseccdo e aqueles tratados por
amputagdo.®!> Pacientes com doenga localizada
submetidos a quimioterapia adjuvante seguindo
0 esquema para osteossarcoma, composto
por doxorrubicina, ifosfamida, cisplatina e,
possivelmente, metotrexato, mostraram resultados
promissores com taxa de sobrevida em 5 anos
de 66 a 77% em comparacdo com aqueles que
foram submetidos unicamente a cirurgia, inferior
a 25-50%."5 A paciente do caso apresentado
fez trés linhas de tratamento adjuvante com os
seguintes quimioterapicos: doxorrubicina, gemzar,
docetaxel, isofosfamida e etoposideo. Além
disso, foi submetida a radioterapia adjuvante,
apresentando progressao de doenca e evoluindo
com baixa sobrevida.

Em conclusdao, o OSE ¢ uma patologia
bastante rara, com tratamento heterogéneo e pior
progndstico quando comparado ao osteossarcoma
convencional. Devido a sua raridade, torna-
se dificil a defini¢do e padronizacdo de um
modelo adequado ao manejo da doenga. Os
tratamentos destinados a estes casos limitam-
se a uma extrapolagao daquele aplicado para
0 osteossarcoma convencional, o que indica
uma necessidade emergente de ampliagao do
conhecimento sobre o comportamento desta
doenga e, por conseguinte, de um modelo
tratamento mais apropriado.
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