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Introdução

O osteossarcoma  extraesquelético  (OSEE)  é um  sarcoma
maligno  raro  de  tecidos  moles  com  uma  semelhança  histoló-
gica  com  o osteossarcoma  ósseo  primário,  mas  não  aderido
ao  osso  ou  periósteo.1---9 É responsável  por  1% de  todos  os
sarcomas  de  tecidos  moles  e  cerca  de  4% dos  osteossarco-
mas  osteogênicos.1,2,6,8 Desde  que  foi  descrito  pela  primeira
vez  por  Wilson  em  1941,10 várias séries  importantes  foram
publicadas.3,8 Embora  seja  um  tumor que  aparece  em  ida-
des  avançadas, a  mediana  da  idade  do grupo  é  de  60  anos.1---9

Na  literatura,  os estudos  enfatizam  a  similaridade  na  ocor-
rência  em  pacientes  do  sexo  masculino  ou  a feminino.2,3,5,8

O osteossarcoma  extraesquelético  é  um  subtipo  muito  raro
que  representa  4% a  5%  de  todos  os  osteossarcomas.1---9 Extre-
midade  inferior,  cintura  escapular,  extremidade  superior  e
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retroperitônio,  especialmente  a  coxa  e  o quadril,  são  os
locais  mais  comuns  para  o  OSEE;1---9 esses  tumores  raramente
são vistos  na  região  da  cabeça e  pescoço.1---3,5---7 Apenas  6%
a  10%  dos  pacientes  apresentam  esses  tumores  na  região
da  cabeça e  pescoço; nesses  casos,  a mandíbula  e  a  maxila
são  os locais  predominantes.1,2,5,6 Na  literatura,  o  osteos-
sarcoma  extraesquelético  da  área  parafaríngea  ainda  não
foi  relatado.  Aqui,  o  primeiro  caso  de OSEE  com  origem  na
área  parafaríngea  é  apresentado  com  a literatura.

Relato de caso

Paciente  do sexo  masculino,  69  anos,  apresentou-se  em
nossa  clínica  com  dor na área parafaríngea  esquerda,  com
dificuldade  para  engolir,  disfagia,  rouquidão  e dificuldade
de  fala. No  exame  físico do  paciente,  ele  apresentava  uma
lesão  tumoral  dura  na  palpação profunda  da  área  parafa-
ríngea  esquerda.  Além disso, ao  exame  da  cavidade  oral  o
paciente  apresentava  deslocamento  da  úvula  à  esquerda  em
relação  à  linha  média.  O paciente  também  mostrava  parali-
sia  do  nervo  hipoglosso  esquerdo  e  a língua  apresentava-se
desviada  para  o mesmo  lado.  Paralisia  de corda  vocal
esquerda  estava  presente  no  exame  endoscópico.  Na  histó-
ria  clínica  do paciente  não havia  relato  de lesões malignas,
exposição  à radiação  ou  história  familiar  de lesões  malignas.
Em  relação aos  exames  de imagem,  a tomografia  computa-
dorizada  (TC)  identificou  a presença de uma  lesão  tumoral
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Figura  1  (A---B) Imagens  de  ressonância  magnética  do  paciente  nos  planos  axial  (A)  e coronal  (B).  (C)  Imagens  de tomografia
computadorizada  do  paciente  no  plano  coronal.  (D)  Imagens  de angiografia  do paciente  no  plano  coronal.

na  bifurcação  da  artéria  carótida  esquerda  que  media  5
×  3,5  ×  3,5  cm, com  calcificações  puntiformes  e mostrava
distensão  entre  a artéria  carótida  interna  (ACI)  e  a arté-
ria  carótida  externa  (ACE)  em  área  parafaríngea  esquerda,
foi  sido  considerada  um  paraganglioma  em  primeiro  plano
(fig.  1).  No exame  de  imagem  por  ressonância  magnética
(MRI),  foi  reportada  presença  de  um  paraganglioma  que
media  52  ×  36  ×  33  mm,  com  focos de  calcificações  pun-
tiformes,  que  se acreditou  serem  originários  da  bifurcação
da  carótida  esquerda,  com  retenção  de  contraste  na área
parafaríngea  esquerda  (fig.  1). A angiografia  da  carótida
mostrou  uma  lesão  fracamente  nutrida  pelo  ramo faríngeo
ascendente  da  ACE  esquerda,  observando-se  compressão,
distensão  e irregularidades-estenose  luminal  pelo tumor  da
ACI  (fig.  1). A citologia  aspirativa  por  agulha  fina  não foi
planejada  para  o  paciente  devido  ao pré-diagnóstico  de
paraganglioma.  O paciente  foi  preparado  para  a  cirurgia  e
foi  operado.  Durante  a cirurgia,  observou-se  que  a arté-
ria  carótida  interna  tinha  sido  invadida  e  circundada  pela
lesão  maligna.  Durante  a dissecção do  tumor,  a  artéria  caró-
tida  interna  foi  lesionada  e  observou-se  que  ela  estava
quase  totalmente  infiltrada  pela  lesão. Então,  a artéria  caró-
tida  interna  foi  submetida  à  ligadura.  No  pós-operatório,
o  paciente  não  desenvolveu  acidente  vascular  cerebral  ou

déficits  neurológicos.  Essa  situação foi  explicada  pelo  pre-
domínio  da  artéria  carótida  interna  contralateral  devido
à longa duração da  invasão  e infiltração da  artéria  caró-
tida  interna  pela  lesão.  O  tumor  foi removido  em  bloco.
As  margens  cirúrgicas  limpas  almejadas  não puderam  ser
alcançadas,  principalmente  devido  à  invasão  do canal  por
onde  a artéria  carótida  interna  entra na base  do  crânio
e  da  mucosa  da  base  do crânio  que  delimitava  a lesão.
Observou-se  no  intraoperatório  que  o  nervo  vago  e  o  nervo
hipoglosso  tinham  sido  invadidos  pelo  tumor  (fig. 2). O paci-
ente  apresentava  paralisia  pré-operatória  dos  nervo  vago  e
hipoglosso.  Portanto,  não  houve  alteração  em  seu  estado
de  disfagia  e  disfonia  já  presentes.  O  material  foi  enviada
ao  laboratório  de patologia  em  solução  de formaldeído  a
10%.  Ao  exame  macroscópico,  os  tecidos  apresentavam-se
fragmentados  e  de aspecto  irregular.  As  superfícies  do  corte
dos  tecidos  apresentavam-se  parcialmente  sólidas,  parcial-
mente  duras  e  ásperas.  Após  o  processamento  de rotina  do
tecido,  seções  de tecido  embebidas  em  parafina  foram  cora-
das  com  hematoxilina  e  eosina  (H&E).  Microscopicamente,
o tumor  era caracterizado  por  neoformação  óssea  entreme-
ada  por células  fusiformes  e  epitelioides  atípicas  (fig.  3 A
e  B). Imuno-histoquimicamente,  as  células  tumorais  foram
coradas  para  anticorpos  de vimentina,  CD99  e sinaptofisina.
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Figura  2 Fotos  intraoperatórias  do  paciente.

Não  houve  coloração para  anticorpos  CD34,  CD31,  PanCK,  S-
100  e  alfa  actina  de  músculo  liso.  O caso  foi  relatado  como
osteossarcoma,  de  acordo  com  os achados  morfológicos  e
imuno-histoquímicos.  O  foco  primário  do  tumor  foi  investi-
gado  para  metástases  de  osteossarcoma.  Nenhum  outro  foco
tumoral  foi  detectado  radiologicamente.  Assim,  o  caso foi
aceito  como  um  OSEE,  de  acordo  com  os achados  patoló-
gicos  e radiológicos.  O  paciente  recebeu  quimioterapia  por
cisplatina  e  adriamicina  de  acordo  com  a  oncologia  clínica,
foi  posteriormente  encaminhado  para  o  setor  de  oncologia
para  acompanhamento.  O  paciente  se encontra  em  quimio-
terapia  há  6  meses  e  está  vivo. No entanto,  a expectativa
de  vigilância  do  setor  de  oncologia  é  baixa.

Discussão

O osteossarcoma  extraesquelético  é  um  sarcoma  maligno
raro  de  tecidos  moles  com  uma semelhança  histológica  com
o  osteossarcoma  ósseo  primário,  mas  não está  aderido  ao
osso  ou periósteo.1---9 O  osteossarcoma  extraesquelético  é
muito  raro,  justifica  o  baixo  número  de  pacientes  nos gru-
pos  de  estudo  atuais.  A incidência  do  OSEE  é  tão baixa
que  a  incidência  anual em  um  estudo  conduzido  na Noru-
ega  foi  definido  como  sendo  0,2  por milhão.3 Ele pode  se

desenvolver  secundariamente  à radioterapia.1,3,6,8 Conside-
rando  a literatura  atual,  ele  pode se desenvolver  no  campo
recebendo  radioterapia  10  a 15  anos  depois  dela.  Em algu-
mas  publicações,  o desenvolvimento  do  tumor  secundário
a  trauma  é  mencionado.1,6,7 O  osteossarcoma  extraes-
quelético  é  raramente  observado  na região  da  cabeça e
pescoço.1---3,5---7 Quando  a  literatura  atual  é  revisada,  não  há
casos  de OSEE  na área  parafaríngea.  Portanto,  nosso  caso
atual  é  o  primeiro  apresentado  na  literatura.

A  citologia  aspirativa  por  agulha  fina  é considerada  um
teste  para  citologia  maligna  no  diagnóstico  de  OSEE e
geralmente  é  inadequada  em  relação à sua natureza.6 O
osteossarcoma  extraesquelético  não  mostra  achados  radi-
ológicos  específicos.  O  ponto  mais  importante  é que  não  há
conexão  óssea  ou  periosteal.  A tomografia  computadorizada
e  os exames  de  RM  não  são  específicos  e  a  mineralização foi
observada  em  menos  de  um  terço  dos  casos  extraesqueléti-
cos;  e a ossificação mostrou  a presença  de osteoide  maduro
em  vez  de imaturo  e  excêntrica  em  vez  de central.7

Não  há  padronização  do tratamento  do OSEE.  Se  puder  ser
aceito  atualmente,  o  tratamento  seria  uma  ressecção  cirúr-
gica  ampla.1---9 Entretanto,  recentemente,  modalidades  de
tratamento  com  múltiplas  abordagens  são  recomendadas,
mas  a  eficácia  e  o uso de quimioterapia  e  radiotera-
pia nessas  abordagens  não são  completamente  claros.
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Figura  3  (A)  Tumor  composto  de  células  fusiformes  a  epite-
lioides,  com  atipia  grave  e  osso  neoplásico  semelhante  a  uma
renda (estrelas)  (H&E,  ×2,5).  (B)  Invasão  vascular  de  osteossar-
coma  (a  seta  indica  a  parede  do  vaso,  a  estrela  indica  trombo
tumoral)  (H&E,  ×2,5).

Quimioterapia/radioterapia  não  são  padronizados  devido  ao
pequeno  número  de  pacientes  e  aos  resultados  que  dife-
rem  entre  os  centros.  A ressecção  do  OSEE  principalmente
na  região  da  cabeça e  pescoço  é  bastante  difícil  devido  à
sua  localização  anatômica  e  as  margens  cirúrgicas  desejadas
podem  não  ser alcançadas,  o  que  aumenta  a  importância  da
quimioterapia  e  da  radioterapia.  No  entanto,  não  há con-
senso  em  relação aos  osteossarcomas  de  cabeça e  pescoço
existentes:  a sobrevida  média  de  pacientes  com  OSEE  fica
entre  25%  e  77%.1---9

Conclusão

Apresentamos  esse caso  extremo  de  OSEE,  visto  pela  pri-
meira  vez  na área  parafaríngea,  para  fins  educacionais.
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