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RESUMO

Os condrossarcomas sdo tumores cartilaginosos malignos de
crescimento lento mais comumente encontrado na pelve,
0ssos longos e costelas, representando 10 a 20% dos tumores
primarios malignos. Correspondem a aproximadamente
0,1% de todos os tumores de cabega e pescogo. 5 a 10%
dos condrossarcomas estdo localizados na regido cervical e
craniana e geralmente envolvem a laringe, maxila, mandibula
e 0s 0ssos da base do cranio — o septo nasal, apesar de seu
envolvimento ser extremamente raro com aproximadamente
50 casos relatados na literatura.
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ABSTRACT

Chondrosarcomas are malignant, slow-growing, cartilaginous
tumors more commonly found in the pelvis, long bones, and
ribs, for 10% to 20% of malignant primary bone tumors.
Represent approximately 0.1% of all head and neck tumours.
Chondrosarcomas located in the head and neck region account
for 5%-10% of all chondrosarcomas and most commonly
involve the larynx, maxilla, mandible and the skull base.
The involvement of the nasal septum is extremely rare with
approximately 50 cases reported in the literature.
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INTRODUGAO
Oscondrossarcomassaotumorescartilaginososmalignos
de crescimento lento mais comumente encontrado
na pelve, ossos longos e costelas, representando 10 a
20% dos tumores primarios malignos!. Correspondem a
aproximadamente 0,1% de todos os tumores de cabeca
e pescogo?.

5 a 10% dos condrossarcomas estdo localizados na
regido cervical e craniana e geralmente envolvem
a laringe, maxila, mandibula e os ossos da base do
crénio? — o septo nasal, apesar de seu envolvimento ser
extremamente raro com aproximadamente 50 casos
relatados na literatura®*> — é o local de origem em
aproximadamente 0,05% até 41% dos casos de cabeca
e pescogol.

A idade média de diagndstico na cabega e no pescogo
é ao redor da quarta década’?, ou 10 a 20 anos mais
jovem em relagdo aos outros locais. Os homens sdo
mais afetados — relagdo homem/mulher indo de 1:1 até
10:1%. O envolvimento do septo nasal é extremamente
raro, sendo relatados cerca de 50 casos na literatura®*>®,

RELATO DO CASO

Mulher de 79 anos referindo dor no pescogo e na cabeca
apos queda da proépria altura ha duas horas. Realizada
tomografia computadorizada (TC) do cranio que, nao
demonstrou lesGes cerebrais, porém demonstra grande
massa na cavidade nasal com matriz hipoatenuante e
calcificagbes em forma de anel no septo nasal (Figuras
le?2).

Diante de tais achados, sugeriu-se tumor de origem
cartilaginosa maligna — condrossarcoma como principal
hipotese diagndstica, sendo indicada a bidpsia, cujos
achados concluiram condrossarcoma de baixo grau
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FIGURA 1

Em A, TC de partes moles no corte axial e em B de partes 6sseas, demonstra uma grande massa ocupando a cavidade nasal com uma
matriz hipoatenuante e calcificagdes em forma de anel esparsas pelo septo nasal (seta cinza).

FIGURA 2

Em A, TC de partes moles no corte coronal e em B TC de partes dsseas no corte sagital, demonstra uma grande massa ocupando a
cavidade nasal com uma matriz hipoatenuante e calcificagdes em forma de anel esparsas pelo septo nasal (seta cinza).

histolégico, confirmado pela imunohistoquimica (Anticorpo
S100 positivo). A paciente apresentou complicagdes
durante o procedimento cirdrgico para retirada da
lesdo, falecendo posteriormente.

DISCUSSAO

Os sintomas dos condrossarcomas sdo relacionados
com o local de origem®? — acometimento da cavidade
nasal, septo e seios paranasais usualmente apresentam

obstrugdo®?. Qutros sintomas de apresentagdo menos
comuns incluem epistaxe, cefaléia, dor, neuropatia
craniana, anosmia, baixa acuidade visual ou até mesmo
proptose®?3,

A etiologia é desconhecida, mas condi¢des associadas
incluem a exostose multipla hereditdria, doencade Ollier,
sindrome de Maffucci, infusdo endovenosa de didxido
de tdrio, doenga de Paget, fibroma condromixdide e
irradiagdo prévial?3,
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A endoscopia nasal mostra a mucosa nasal e a lesdo,
fornecendo informagGes sobre a extensdo para a
nasofaringe e obstrugdo das trompas de Eustaquio’.
O exame oral é importante para detectar invasdao
do palato duro enquanto a avaliagdo da cabeca e do
pescoco é uma obrigacdo para detectar linfonodos
acometidos’. A avaliagdo oftalmoldgica é importante
para detectar a extensdo para a Orbita, que pode se
manifestar como diplopia, proptose, movimentos
oculares limitados ou, até mesmo, perda de visdo’. O
exame auditivo é necessario para detectar a oclusdo da
trompa de Eustdquio pela lesdo, que pode se manifestar
como perda auditiva devido a efusdo do ouvido médio’.
O exame neuroldgico é importante para detectar
extensdo intracraniana’.

Os exames de imagem sdo necessdrios para avaliar
suas caracteristicas e extensdo, sendo essenciais
no planejamento do tratamento®®. A radiografia
ndo promove muitas informagles, diferentemente
da TC e da ressonadncia magnética (RM)® Na TC, os
condrossarcomas do septo nasal demonstram matriz
hipodensa com calcificagbes, podendo apresentar,
também, erosdo septal e das estruturas O&sseas
adjacentes'?*%>®8  As calcificagbes podem variar de
calcificagbes amorfas até grandes calcificagdes®.

A RM produz imagens com baixa intensidade na
sequéncia ponderada em T1. A alta intensidade de
sinal na sequéncia ponderada em T2 demonstra uma
grande quantidade de conteldo liquido e os Idbulos
cartilaginosos sdo circundados por septos de baixo
sinal, relacionados a matriz mineralizada e fibrose>®. O
sinal é heterogéneo em T1 apds a infusdo de gadolinio,
demonstrando um padrdo periférico e septado
caracteristica***® - este padrdo de realce corresponde
aos feixes fibrovasculares que cercam os lobos
cartilaginosos, sendo o padrdo tipico do condrossarcoma
de baixo grau>¢. A RM permite uma precisa definicdo da
extensdo tumoral e do comprometimento intracraniano
— essencial no estadiamento®*+,

Os condrossarcomas podem  ser
histopatologicamente em trés graus*®:

classificados

e Grau 1: Abundante matriz condréide, agregrados
de condrécitos com um nucleo normal ou levemente
reduzido e nucleos hipercromaticos vesiculares
aumentados.

e Grau 2: Exibe menos matriz condrdide e mais
condrécitos que no grau 1, com raras mitoses,
nucleos hipercromaticos vesiculares aumentados e
multinucleagGes.

* Grau 3: Tumores de alta celularidade, matriz mixdide
com condrécitos de forma irregular, pleomorfismo
nuclear proeminente e aumento das mitoses em relagdo
aos tumores de baixo grau.

O diagnéstico diferencial inclui**>7:
e Adenocarcionoma

e Carcinoma adendide cistico.

e Carcinoma de células escamosas.
e Cordoma condroide.

e Cordoma.

e Hemangioma.

* Melanoma nasossinusal.

e Meningeoma.

¢ Osteoblastoma.

e Osteocondroma.

e Osteoma.

e Osteossarcoma.

¢ Papiloma invertido.

e Schwannoma.

e Tumor benigno das glandulas salivares menores.

Emumrecente estudo publicado sobre condrossarcomas
de cabeca e pescogo, os autores concluiram que a
cirurgia, associada ou ndo a radioterapia, é o tratamento
de escolha®**8, Os fatores progndsticos incluem o grau
de diferenciagdo tumoral, localizagdo, extensdo e
adequada excisdo cirdrgica®’, sendo que tumores bem
diferenciados implicam em um melhor progndstico?.
Lesdes restritas a cavidade nasal, sem evidéncia
de acometimento intracraniano, da base do cranio
ou extensdo orbital, sdo adequadas para ressecc¢ao
endoscopica®. A cirurgia endoscépica fornece
iluminagcdo, nenhuma cicatriz facial, melhor efeito
cosmético e visualizagdo angular, facilitando a ressec¢ao
completa do tumor endonasal®.

A sobrevida em 05 anos para todos os tumores é
de aproximadamente 44-81%3% sendo a doenga
localmente agressiva a causa mais comum de morte*.
Contudo, pacientes que apresentam metastases e / ou
recorréncias locais tem prognéstico significantemente
pior3, tanto que devido a recorréncias apds longos
intervalos livres da doenga, o acompanhamento com
exames de imagem e endoscépico é recomendado®.
Cerca de 7-20% dos pacientes desenvolvem metastases
a distancia, principalmente nos pulm&es e o0ssos®®.
Geralmente, a cavidade nasal e nasofaringe posterior
sdo os locais com prognéstico reservado devido a
manifesta¢do tardia da doenga’.

CONCLUSAO

Relatamos um caso de condrossarcoma de baixo grau
do septo nasal, entidade frequentemente insuspeitada
na avaliagdo clinica inicial, mesmo quando existem
gueixas relacionadas a mesma, algo que ndo ocorreu
neste caso, visto que o motivo da realizagao da TC foi
uma queda da prdpria altura. Contudo, este achado de
exame permitiu ja a sua sugestdo histoldgica no laudo
do exame, devido a suas caracteristicas peculiares ao
estudo de imagem, orientando a conduta de forma
mais agil, principalmente por se tratar de uma doencga
maligna.
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