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RELATO DE CASO
CONDROSSARCOMA MIXOIDE EXTRAESQUELETICO:
FRATURA PATOLOGICA SECUNDARIA A NEOPLASIA?

Extraskeletal myxoid chondrosarcoma: a case of pathologic

fracture secondary to neoplasm?

Noé Carnio', Hewerthon Medrado Ribeiro’, Wilks Marques Guimar3es', Plinio

Medeiros Filho’.

RESUMO

Introdugdo: Condrossarcoma mixoide extraesquelético € uma neoplasia maligna
rara que acomete principalmente extremidades, com predilecio para membros
inferiores, possui curso clinico variavel com progndstico reservado apesar de sua
classificagdo de tumor de baixo grau. Atualmente o tratamento com melhor
progndstico se da por amputagdo do membro afetado e quimioterapia em casos
de metdstase. Esse relato demonstra um caso clinico de localizagdo usual mas de
volume e rapidez de evolugdo especiais, com a suspeita de uma fratura patoldgica
catalisada por um acidente de baixa energia. Relato de caso: Paciente do sexo
masculino, pardo, 61 anos, lavrador, solteiro, nega histérico de neoplasias na
familia e nega consumo de alcool e tabaco. Sofre queda de cavalo em junho de
2020, fraturando o fémur proximal esquerdo e dd entrada no Hospital de
referéncia em 12 de junho de 2020. Fevereiro de 2021 realizado ultima RM para
rastreamento. 15 de Abril de 2021 foi feito Hemipelvectomia esquerda. 05 de
Maio de 2021 realizou-se imunoistoquimica com presenga AE1/AE3, CK7 e CK8
Positiva. CK1, 5, 10, 11, 14 e CK20 Positiva. Desmina Positiva. S-100 Positiva no
componente condréide. Actina de musculo liso positiva. CD34 Negativa. P16
Positivo no componente epitelial. Conclusdo: O caso estudado deixa duvidas
quanto a influéncia da neoplasia no desencadeamento de fraturas patoldgicas,
sendo necessario uma maior coorte para determinar casuistica.

Palavras chaves: Condrossarcoma; Fraturas

Estadiamento de Neoplasias
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ABSTRACT

Introduction: Extra-skeletal myxoid chondrosarcoma is a rare malignant neoplasm
that affects mainly the extremities, with a predilection for the lower limbs.
Currently, the best prognostic treatment is amputation of the affected limb, and
chemotherapy in cases of metastasis. This report demonstrates a clinical case of
usual localization but of special volume and rapidity of evolution, with the
suspicion of a pathological fracture catalyzed by a low energy accident. Case
Report: A 61-year-old male patient, brown, farmer, single, with no family history
of neoplasms and no alcohol or tobacco use. He suffered a fall from a horse in
June 2020, fracturing his left proximal femur and was admitted to the referral
hospital on June 12, 2020. February 2021 last MRI was performed for screening.
April 15, 2021 left Hemipelvectomy was done. May 05, 2021 performed
immunohistochemistry with presence AE1/AE3, CK7 and CK8 Positive. CK1, 5, 10,
11, 14 and CK20 Positive. Desmin Positive. S-100 Positive in the chondroid
component. Positive smooth muscle actin. CD34 Negative. P16 Positive in the
epithelial component. Conclusion: The case studied leaves doubts as to the
influence of neoplasia in triggering pathological fractures, requiring a larger cohort
to determine casuistry..

Key-words: Chondrosarcoma; Fractures, Spontaneous; Neoplasms; Neoplasm
Staging;
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Condrossarcoma mixodide extra-
esquelético (CME) é uma neoplasia maligna
rara de partes moles caracterizada por matriz
mixoide abundante e células semelhantes a
condroblastos imaturos. Apesar do nome, nao
h& evidéncia de neoformacdo cartilaginosa,
sendo classificado como tumor de
diferenciacdo incerta®”. Representa menos de
1% de todos os sarcomas de tecidos moles e
tem predilecdo pelo sexo masculino em relacéo
de 2:1, sua faixa etaria encontra-se na quinta
década de vida em média, casos infantis séo
raros®. Relatado pela primeira vez em 1953
como condrossarcoma extra-esquelético, com
o termo mixoide vindo apenas em 1972 apos
um estudo de caso®4.

Atinge extremidades proximais e cinturas
escapulares/pélvicas em 80% dos casos, com
todos os tumores a nivel de subcutaneo ou
tecidos moles mais profundos, o tamanho do
tumor pode variar amplamente (1,1cm-25cm),
tendo em média 7cm®,

No presente estudo relatamos um caso
de um paciente que desenvolveu CME em coxa
esquerda com rapido crescimento levando a
escolha de uma hemipelvectomia esquerda.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, pardo,
61 anos, lavrador, solteiro, nega historico de
neoplasias na familia e nega consumo de
alcool e tabaco. Sofre queda de cavalo em
junho de 2020, fraturando o fémur proximal
esquerdo e da entrada no Hospital de
referéncia em 12 de junho de 2020. Em 23 de
Junho faz uma ressonancia magnética
evidenciando extensa lesdo litica no fémur
esquerdo associado a fratura, infiltracdo da
cavidade medular no sentido caudal e com
extensdo aos tecidos moles adjacentes com
agua e provavel necrose. No dia 28 do mesmo
més, realizou osteossintese de fratura
trocantérica esquerda com colocacdo de
parafuso dindmico de quadril.

Em 26 de Novembro de 2020 foi
realizado uma biopsia com varios fragmentos
irregulares de aspectos amolecidos medindo no
conjunto 4,0 x 4,0 x 0,8 cm, apdés analise
achou-se histopatologia compativel com

Condrossarcoma grau I, com anaplasia,
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células atipicas e tipicas e areas focais de
necrose(FIGURAS 1,2 e 3).
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FIGURA 2 - Parénquima tumoral com
aspecto mixdide predominante na neoplasia o
gue remete ao diagnostico de condrossarcoma
mixbide. Notar a presenca de mitoses e atipias,

com nucleos pequenos e condensados.
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FIGURA 3 - Aspecto lobulado do tumor.
N&o se identificam areas anaplasicas, elevado
indice mitoético e padréao fusiforme
predominante, o que se enquadraria em um
grau 3. Diante deste achados histologicos

classifica-se em grau 2.
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Fevereiro de 2021 realizado ultima
RM para rastreamento. 15 de Abril de 2021 foi
feito Hemipelvectomia esquerda. 05 de Maio de
2021 realizou-se  imunoistoquimica com
presenca AE1/AE3, CK7 e CK8 Positiva. CK1,
5 10, 11, 14 e CK20 Positiva. Desmina
Positiva. S-100 Positiva no componente
condrdide. Actina de mdusculo liso positiva.
CD34 Negativa. P16 Positivo no componente
epitelial.

DISCUSSAO

Esse relato coincide com achados
epidemiolégicos predominante para EMC,
como localizagcdo primaria nos membros

inferiores, que surge entre a quinta e a sexta
décadas de vida e mais presente no sexo
masculino @4 %, Outro achado importante é o
tamanho do tumor no momento da retirada
cirtrgica (FIGURA 4), na evolugédo houve ainda
a presenca de multiplos nédulos pulmonares
compativeis metastase e lesdo osteolitica 11°

vértebra toracica, sendo a disseminacdo
metastatica relacionada a menor sobrevida
global ©)

As les0es liticas encontradas na primeira
RM relatada  possivelmente é uma
manifestacdo da neoplasia ja em andamento
que cursou com fratura patolégica. A leséo
litica pode cursar com fratura patolégica e ja foi
relatada em outros casos de CM (7 8,
Acreditamos que a fratura por trauma mecanico
de baixa energia possa ter ofuscado a
patologia de base e postergou o diagndstico de
CME.

FIGURA 4 - Corte transversal do sitio
da lesdo, apresentando sinais tipicos de EMC:
septos fibrosos semelhantes a cartilagem
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hialina preenchidos por mucopolissacarideos
acidos.

Sua composicao é de pequenas células
acidofilas  tipicamente  encontradas em
condroblastos que formam arranjos suspensos
em grande quantidade de matriz mucéide rica
em mucopolissacarideos sulfatados, embora
seu nome sugira, ndo ha comprovacéo de que
0 tumor possa gerar tecido cartilaginoso @, E
um tumor de diferenciacdo incerta segundo
diretrizes da OMS 2020 para classificacdo de
tumores de partes moles ©, ja o estadiamento
da Federacdo Francesa de Centros de Cancer
classifica o EMC como grau 7.

Imunohistoquimica, as  reacles
imunohistoquimicas mais recorrentes sdo com
vimentina e proteina S-100 com taxas de
reacdo de 67% e 38% respectivamente @),
ambas positivas no caso estudado. Apesar do
uso de reagentes ser amplamente utilizado
para estudos histopatoldgicos, tém pouco valor
no prognodstico de EMC, as caracteristicas
como tamanho do tumor na excisado, idade do
paciente e localizacdo na extremidade séao
mais relevantes(@>),

O paciente realizou a cirurgia radical
RO, essa que tem taxas de recidiva e
metastase menores quando comparadas a R1

{
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com infiltragdo de margem microscépica ©.
CONCLUSAO
Condrossarcoma mixéide por ser uma

neoplasia rara ainda carece de estudos e
guidelines especificos para seu tratamento e
estadiamento. Além disso, falta consenso
para sua graduacao histoldgica, dificultando o
manejo. O caso estudado deixa duvidas quanto
a influéncia da neoplasia no desencadeamento
de fraturas patoldgicas, sendo necessario uma

“ maior coorte para determinar casuistica.
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