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RESUMO

Introdugédo: O condrossarcoma é um tumor maligno, raro, osteodestrutivo, com alta propensdo a
recorréncia, formado por matriz cartilaginosa, representado cerca de 0,1% dos tumores na regido de cabeca
e pescogo, ocorrendo principalmente na regido de maxila anterior. Relato de Caso: Relatamos o caso de
um homem de 37 anos, sem histéria médica prévia, que chegou ao ambulatério com aumento de volume de
consisténcia firme a palpacéo, localizado em regido de posterior de maxila direita, com evolugdo de onze
meses e auséncia de sintomatologia dolorosa. Aos exames radiologicos e histopatoldgicos, o tumor
revelou-se um condrossarcoma de grau histopatolégico | com areas de grau Il. O paciente foi tratado com
excisdo cirurgica do tumor e encontra-se sem sinais de recidiva. Consideragées Finais: O
Condrossarcoma tem ocorréncia rara na regido de cabeca e pescoco, sendo mais frequente na maxila, o
diagnéstico inicial e importante devido ao alto risco de recidiva. Os tumores grau histolégico | e I,
apresentam bons prognésticos.

Palavras-chave: Condrossarcoma; cabega e pescog¢o; Maxila, tumor cartilaginoso

ABSTRACT

Introduction: Chondrosarcoma is a malignant tumor, rare, osteodestructive, with high propensity to recur,
formed by cartilaginous matrix, representing about 0.1% of tumors in the head and neck, occurring mainly in
the anterior maxilla region. Case Report: We report the case of a 37-year-old man, with no previous medical
history, who came to the clinic with a volume increase of firm consistency on palpation, located in the
posterior region of the right maxilla, with an evolution of eleven months and absence of painful symptoms.
Radiological and histopathological examination revealed a chondrosarcoma of histopathological grade | with
areas of grade Il. The patient was treated with surgical excision of the tumor and is now without signs of
recurrence. Concluding Remarks: Chondrosarcoma is rare in the head and neck region, and is more
frequent in the maxilla; the initial diagnosis is important due to the high risk of recurrence. The histological
grade | and Il tumors have a good prognosis.
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INTRODUGAO

O condrossarcoma € um tumor maligno raro e agressivo, caracterizado pela
formacgao de matriz cartilaginosa, descrito pela primeira vez por Lichtenstein e Bernstein
em 1959 '2. Histologicamente, s&o caracterizados pelo aumento da celularidade,
multinucleagdes, mitoses e pleomorfismo *#°. Embora mais comumente observados em
ossos longos, regido da pélvis, extremidades e costelas " ¢, ocasionalmente também
podem surgir em tecidos moles em varias partes do corpo 7. Além disso, podem se
desenvolver em outras regides onde tecidos cartilaginosos estdo presentes, como septo
e seios nasais, laringe, articulagdo temporomandibular (ATM) e mandibula. Na maxila, o
condrossarcoma ocorre principalmente na regiao anterior, onde a cartiliagem nasal
pré-existente esta presente ® °.Constitui aproximadamente 10% a 20% de todos os
tumores 6sseos malignos primarios ©. Na regido da cabega e pescogo, sua incidéncia
varia de 1% a 12% dos casos " °. Devido a sua raridade, ha escassez de estudos
publicados sobre o comportamento biolégico desse tumor °. Assim o objetivo deste
relato de caso é descrever os aspectos clinicos, radiograficos e histopatologicos de uma
neoplasia maligna rara na maxila, e comparar esses achados com informag¢des obtidas

em uma revisao de literatura.

METODOLOGIA

Apds a aprovacdo do Comité de Etica e Pesquisa sob o numero CAAE
70060323.3.0000.5024, foi realizada a analise de um prontuario, com a coleta dos
aspectos clinicos, radiograficos e histopatoldégicos de uma neoplasia maligna rara na

maxila, seguida por uma reviséo da literatura relevante.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 37 anos de idade, esteve no ambulatério com
aumento de volume de consisténcia firme a palpagao, localizado em regido de posterior
de maxila direita, com evolugdo de onze meses e auséncia de sintomatologia dolorosa.
Com base nas caracteristicas clinicas observadas, foram levantadas as hipdteses
diagndsticas de lesdes fibro-6sseas. A radiografica panoramica (Fig.1) demonstrou a
presenca de uma massa radiopaca com limites mal definidos, envolvendo os dentes
molares. Foi realizada uma biopsia incisional, contendo pequenos fragmentos
irregulares de tecido pardo e acinzentado medindo em conjunto 2,0 x 2,0 cm, a qual

revelou a presenca de uma neoplasia em forma de I6bulos contendo matriz cartilaginosa



hematoxifilica e condrdcitos pleomodrficos atipicos de tamanhos variados, uni ou
binucleados e por vezes hipercromaticos, mitoses atipicas, discreta invasdo em areas
de osso alveolar e auséncia de necrose (Fig.2). O estudo anatomopatologico das
amostras mostrou achados histologicos consistentes com condrossasarcoma de grau
histopatoldgico | com areas de grau Il. O tratamento indicado foi a ressecgéao cirurgica e

0 mesmo encontra-se sem sinais de recidiva.

Figura 1. Radiografia panorédmica, demarcando a lesao radiopaca em regido de molares
superiores direitos (A); recorte da radiografia panoramica, em maior aumento, na area da

lesao (B).

Figura 2. Fotomicrografias do exame anatomopatoldgico (200X). Area de grau
histopatolégico | de condrossarcoma (A). Area de grau histopatoldgico misto - | e Il (B-C).

Areas de condrossarcoma grau Il com a presenca de inimeros condrdcitos atipicos (D)




DISCUSSAO

Este estudo relata um caso de tumor ésseo primario na regido posterior da maxila
em um homem de 37 anos. A frequéncia dos condrossarcomas maxilofaciais varia de
0,1%-12% ' " 12.13 No entanto, apesar de incomuns, sdo classificados como a terceira
malignidade primaria O0ssea mais prevalente, superando apenas o0 mieloma e o
osteossarcoma *. Com maior frequéncia de desenvolvimento entre a terceira e a quarta
décadas de vida, o condrossarcoma tem uma discreta preferencia pelo sexo masculino '
com uma razéo de 2:1 ',

A etiologia do condrossarcoma parece estar relacionada com a proliferacéo
descontrolada das células Merkel 4, no entanto, outras hipéteses sugerem que restos de
cartilagem de falhas da ossificagdo do condrocranio podem persistir na base do crénio e
dar origem ao condrossarcoma, ou que a presenga de ilhas de cartilagem hialina na area
do ducto nasopalatino em adultos também podem ser responsaveis por

. Outra hipdtese seria que os condrossarcomas

condrossarcomas na maxila anterior
surgem de condrocitos, restos embrionarios ou células mesenquimais e sofrem
diferenciagdo multidirecional, semelhante as células tumorais do tecido conjuntivo,
formando assim, elementos cartilaginosos ou 0sseos °.

As principais manifestagdes clinicas do condrossarcomas de cabeca e pescogo
incluem inchago indolor ou, ocasionalmente, como uma massa persistente acompanhada
por dor, parestesia, trismo, movimentos mandibulares limitados, ma oclusao, separagao
ou perda dos dentes '® 7. Neste caso, o tumor foi descoberto devido a um aumento de
volume com consisténcia firme a palpacgéo, evoluindo ao longo de onze meses, sem
apresentar sintomas.

O exame radiografico comumente revela uma imagem radiolucida com margens
mal definidas, acompanhada de focos radiopacos dispersos, indicando calcificagao ou
ossificagdo da matriz cartilaginosa. Além disso, observa-se um alargamento do espacgo do
ligamento periodontal e a reabsorgdo radicular'® . Entretanto, Cuevas-Gonzélez et al. %
destaca que as caracteristicas radiograficas podem muitas vezes ser inespecificas,
podendo também se apresentar como uma massa radiopaca e bem definida. Esses
achados sao observados no presente caso, com a particularidade de que a lesdao em
questdo € mal definida. Existe também a possibilidade de invasdo do tumor com

destruigédo de estruturas dsseas adjacentes -2,



O método diagnéstico padrao de referéncia é a bidpsia incisional seguida de exame
histopatologico, recomendado especialmente quando a lesdo é acessivel '. Os critérios
para o diagnostico de lesdes malignas incluem aumento do numero de células, aumento
do tamanho dos nucleos, presenca de células binucleadas e formacdo de tumores de
células gigantes 8. No caso relatado, foi realizada uma bidpsia incisional e posterior
analise histoldgica, que revelou a presenca de uma neoplasia maligna.

Os condrossarcomas sao classificados com base em seus padrées
histopatoldgicos, com a presencga de condrécitos neoplasicos tipicos 7. No que concerne
aos padrdes, o condrossarcoma convencional € o mais comum, representando cerca de
90% de todos os casos °. Este tipo de tumor é classificado em trés graus de acordo com a
diferenciagao histolégica: I, Il ou Ill. No caso relatado, o diagnéstico final foi de
condrossarcoma de grau histopatoldgico |, com areas de grau Il. Nesta situagéo, foram
verificadas atipias celulares discretas com raras mitoses, o0 que caracteriza o
condrossarcoma de grau |, bem como areas especificas apresentando uma maior
quantidade de nucleos, com uma maior celularidade com matriz cartilaginosa mixoide e
baixa taxa mitotica, confirmando areas de grau Il. Por outro lado, tumores de grau
histologico Il sdo altamente celularizados, apresentam atipia nuclear e podem ter alta
taxa de mitose %21,

O subtipo grau | também conhecido como baixo grau ou bem diferenciado, € o mais
frequente, estando associado a um melhor progndstico ¢, isso corrobora com o que foi
relatado no presente caso, onde o paciente apresentou um bom progndstico apds a
ressecgao cirtrgica. O estudo realizado por Ellis et al. 7 também confirma o que foi visto
no relato de caso onde os condrossarcomas de cabega e pescogo apresentam um grau e
estagio mais baixos no momento do diagndstico, bem como um progndstico
significativamente melhorado quando comparado com o condrossarcoma encontrado em
outros locais.

O tratamento de escolha para o condrossarcoma é variavel, mas inclui ressecc¢ao
cirdrgica com amplas margens '* ¢ 7 ou uso de radioterapia e quimioterapia em lesées de
alto grau que nao podem sofrer excisdo '>'°. No entanto, Mirestean et al. '° e Obeso et al.
% mostram que, mesmo apos tratamento cirdrgico radical, os condrossarcomas podem ter
uma taxa de recorréncia de até 80%, especialmente nos casos de grau histoldgico Il ou
[ll. Neste relato de caso, o paciente apresentou resolugdo do quadro apos a ressecgao
cirurgica e nenhum sinal de recorréncia foi percebido até o momento, o que indica um

bom progndstico. Apesar disso, o acompanhamento deste paciente deve ser realizado em



longo prazo pois, os tumores podem dar origem a recorréncia local ou até mesmo vir a
surgir metastases muitos anos apdés o diagndstico inicial. Casos de recidiva local

representam a principal causa de morte ".

CONCLUSAO

Os Condrossarcomas sao tumores malignos de ocorréncia rara na regiao de
cabeca e pescogo, sendo mais frequente na maxila. Frequentemente se manifestam
como lesdes indolores, sendo muitas vezes descobertos devido ao aumento de volume
detectado durante a palpagdo, sem sintomas aparentes. O diagnostico padrdo de
referéncia é baseado no exame histopatoldgico do material coletado em biopsia incisional,
uma vez que as caracteristicas imaginologicas da lesdao nao sao suficientemente
especificas para um diagnostico definitivo. A cirurgia com ressecgao total do material é
tratamento mais eficaz, necessitando algumas vezes do auxilio de quimioterapia ou
radioterapia. Os Condrossarcomas de grau histolégico | e Il, apresentam bons

prognoésticos como foi observado em nosso relato de caso.
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