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RESUMO - OBJeTivo. Osteossarcoma extra-esque-
lético (OosSEg) primario de partes moles da cabeca é
raro e ndo ha, ao que nos parece, relato dele
originando na regiao frontal.

METopos. Homem de 78 anos, italiano, com histo6-
ria de tumoracao em partes moles de regiao fron-
tal ha um més. Tomografia computadorizada mos-
trou massa de densidade irregular ocupando teci-
do celular subcutdneo e fascia. Nenhum tumor
6sseo foi encontrado. A tumoracédo foi completa-
mente ressecada, media 0,8x0,6x0,5cm, e a superfi-
cie de corte era sélida. Diagnosticou-se osteossar-
coma osteobléastico extra-esquelético. A neoplasia

INTRODUCAO

Osteossarcoma extra-esquelético (OSEE) é uma
neoplasia mesenquimal maligna rara! de partes mo-
les que ndo tem conexao com a estrutura esquelética®.
Essa neoplasia foi primeiro descrita por Wilson?, em
1941, e é caracterizada pela producao de osteoide ou
0sso, algumas vezes acompanhada por cartilagem.
As partes moles da extremidade inferior € a localiza-
¢cao anatébmica mais comum? e, ao que parece, OSEE
originado na cabega tem sido raramente relatado*#”
e nenhum ocorrendo na regido frontal.

Em vista de sua raridade e ocorrendo em locali-
zacao anteriormente ndo relatada, estamos descre-
vendo um caso de OSEE em um homem de 78 anos,
envolvendo fascia e tecido celular subcutaneo de
regido frontal, sem condicdes preexistentes.

RELATO DE CASO

Homem de 78 anos, italiano, com histéria de um
més com uma massa em partes moles de regido
frontal, fixa, dura, indolor medindo 1cm de didme-
tro. A pele suprajacente ndo mostrava alteracdes.
A impressao clinica foi de um tumor de anexo
cuténeo calcificado. Uma bidpsia incisional de-
monstrou, & microscopia 6ptica de rotina, neopla-
sia maligha sugestiva de osteossarcoma. A radio-
grafiadalesdo revelou uma massa densaenvolven-
do fascia e tecido celular subcutaneo sem relacao
com o0sso. Tomografia computadorizada mostrou
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recorreu quatro meses apo6s o diagnéstico e foi
novamente ressecado. O paciente foi submetido
também a radioterapia de baixa penetracéao, e
nove meses depois da primeira bidpsia tinha sin-
tomas em decorréncia da infiltracdo neoplasica
na base do cranio. O 6bito ocorreu dez meses apos
a primeira bidpsia.

ConcLusAo. Os autores descrevem o primeiro
caso de oseke da regido frontal sem uma condicao
preexistente ou histéria de irradiacéo.

UNITERMOS: Osteossarcoma extra-esquelético. Regido
frontal. Partes moles. Cabeca.

claramente uma massa de densidade irregular ocu-
pando tecidos moles de subcutdneo e fascia. A
cintilografia 6ssea de todo o corpo feita com metil-
difosfonato e marcada com tecnécio revelou-se ne-
gativa. Nenhum tumor ésseo primario foi encon-
trado. Radiografia e tomografia de térax ndo mos-
traram metéstases pulmonares. O tumor foi total-
mente ressecado.

Ao exame macroscépico, a biopsia excisional in-
cluia pele, tecido celular subcuténeo e fascia me-
dindo 1,2x0,8x0,6cm. A superficie epidérmica esta-
va intacta e a superficie de corte mostrou tumor
branco, firme e s6lido medindo 0,8x0,6x0,5cm, com
aspecto lobulado envolvendo fascia e tecido celular
subcuténeo.

Ao exame microscopico, o tumor comprometia
fascia e subcutaneo (fig. 1), era bem definido, com
bordas irregulares. A neoplasia encontrava-se pro-
xima as margens de ressec¢do, porém sem compro-
meté-las e era composta por ostedide maligno depo-
sitado ao acaso e circundado por osteoblastos, célu-
las pleomorficas (fig. 2) e células gigantes multinu-
cleadas malignas. Células gigantes tumorais tipo
osteoclasto também estavam presentes (fig. 3). As
areas celulares eram fibrossarcomatosas e compos-
tas por células fusiformes dispostas em feixes. As
figuras de mitose, inclusive formas atipicas, eram
abundantes. N&o foram encontrados componentes
epitelial ou glandular e as células neoplasicas mos-
traram-se negativas para citoqueratina (DAKO, di-
lui¢do 1:1.000).
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Fig. 1 — f-‘ﬂj-
Sarcoma -
osteogénico
comprometendo
tecido celular
subcuténeo e
fascia [seta
grande: tumor
na transi¢édo da
pele com o tecido
subcutaneo
(espaco claro é
uma separagéo
artefatual); seta
pequena:
interface fascia e
tumor] (HE 25x).

Foi diagnosticado osteossarcoma osteoblastico
extra-esquelético. O tumor recorreu no seu sitio
original quatro meses ap6s a bidpsia, associado a
aumento e endurecimento dos linfonodos subman-
dibulares. A neoplasia foi novamente ressecada,
com amplas margens, seguindo-se de enxerto cuta-
neo. O paciente foi submetido, também, a esvazia-
mento de linfonodos cervicais bilaterais. O exame
anatomopatolégico revelou sarcoma osteogénico
recorrente, com metastases para linfonodos sub-
mandibulares. O paciente foi, ainda, submetido a
radioterapia de baixa penetracao na regiao frontal
(29 ciclos, 5.220 rads), seguida de telecobaltote-
rapia cervical bilateral. Dois meses depois, radio-
grafia de cranio ndo evidenciou lesdes dsseas ou de
partes moles. Nove meses ap0s a primeira biépsia,
0 paciente apresentava perda de peso, edema
facial, dor ocular intensa e cegueira bilateral devi-
do a infiltracdo para a base do cranio e compressao
do quiasma éptico, como evidenciadas pela tomo-
grafia computadorizada. O ébito ocorreu dez meses
apo6s a primeira biopsia.

DISCUSSAO

Este caso representa um exemplo raro de OSEE
acometendo fascia e subcutaneo de regido frontal
sem uma condicdo preexistente ou historiade irra-
diacdo. A possibilidade de origem esquelética foi
excluida pelos achados de tomografia computado-
rizada e observagdes durante a cirurgia.

OSEE tem sido descrito em varios 6rgdos?, mas a
grande maioria ocorre nas extremidades inferio-
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Fig. 2 — Sarcoma osteogénico apresentando células
neopléasicas pleomorficas entre depositos de ostedide
maligno (HE 400x).

Fig. 3 — Periferia do sarcoma osteogénico circundada
por fascia (seta grande) e infiltracdo de células gigantes
tipo osteoclasto (setas pequenas). Ha também osteoblas-
tos neoplasicos (setas abertas) (HE 200x).

res®® e raramente origina-se na cabeca. Em trés
séries'®’ de OSEE, de um total de 162 casos, somen-
te trés (1,8%) foram originados na cabega, sendo
dois na regido mentoniana e um na regido mandi-
bular direita, mas nenhum na regiéo frontal.

O diagnostico histopatolégico de osteossarcoma,
neste caso, nao foi dificil, porque o tumor produzia
ostedide maligno. A presenca de células gigantes
tipo osteoclasto favorece o diagnoéstico. A negativi-
dade das células neopléasicas paracitoqueratinae a
auséncia de componentes epiteliais no tumor des-
favorecem a hipétese de neoplasia de glandula
sudoripara com componente 6sseoc maligno ou car-
cinoma sarcomatoide. A possibilidade de um oste-
ossarcoma metastatico para a fascia e tecido celu-
lar subcutaneo foi também excluida pela auséncia
de qualquer tumor ésseo primario.

Outros tumores com ossificacdo considerados
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OSTEOSSARCOMA EXTRA-ESQUELETICO FRONTAL

no diagndstico diferencial incluiram miosite os-
sificante e sarcomas com metaplasia 6ssea, tais
como fibro-histiocitoma maligno, sarcoma sino-
vial, sarcoma epitelidide e lipossarcoma. O “efeito
de zona reversa”!® observado no presente tumor,
com formacdo de ostedide central e proliferacdo
periférica de células neopléasicas fusiformes, dife-
rencia-o de miosite ossificante. A metaplasia és-
sea observada em varios sarcomas néao €, geral-
mente, o componente predominante e ndo exibe
achados celulares malignos®. A imuno-histoqui-
mica oferece pouca ajuda no diagnéstico diferen-
cial, exceto pela expressdo de citoqueratina em
sarcomas sinoviais e epitelioides!?!®, A histogé-
nese de um osteossarcoma na fascia e subcutaneo
néo é conhecida. Supde-se que se origine de uma
célula mesenquimal pluripotencial®l. Trauma me-
canico tem sido considerado como possivel agente
causador, mas, como outras neoplasias, seu signi-
ficado etioldgico é dificil de ser avaliado®. Ao que
nos parece, ndo houve condi¢do preexistente ou
historia de irradiacdo no presente caso. Seme-
Ilhante a seu correspondente intra-6sseo, OSEE é
um tumor maligno muito agressivo, com elevada
incidéncia de recidiva apés excisdo local®>*!5 e a
maioria dos pacientes com este tumor vai a dbito
por metastases dentro de um periodo de 2 a 3 anos
ap6s o diagnostico inicial®.

Nosso paciente faleceu dez meses apds o diag-
ndstico, com disseminac¢éo local da neoplasia.

O tratatamento de OSEE deve ser agressivo, por
meios de procedimentos diversificados!®’. OSEE
comporta-se mais como fibro-histiocitoma maligno
de partes moles do que como osteossarcoma 0s-
seo!s. O principal fator progndstico é o tamanho do
tumor ao diagndstico, com progndstico melhor para
tumores menores que 5¢cm e prognostico pior para
tumores iguais ou maiores que 5cm?t. Terapéutica
combinada deve incluir cirurgia radical, com pre-
servacdo de membro ou amputacao, quimioterapia
(neocadjuvante ou adjuvante) e radioterapia®®’. As
taxas de sobrevida em trés séries publicadas na
literatura séo: 24,4% do Memorial Sloan-Kettering
Cancer Center, Nova York’; 30,8% do Armed Forces
Institute of Pathology, Washington, Dc5, e 38,4 do
MD Anderson Cancer Center, Houston!. O prognos-
tico é ruim mesmo para pacientes que receberam
terapéutica adequadal®’.

N&o houve relato de terapéutica especifica para
0s trés casos de OSEE priméario da cabeca em trés
séries®>’. No caso de OSEE primario de lingua?,
realizou-se glossectomia total e 0 assoalho da boca
foi reconstruido. O paciente estava vivo nove me-
ses apos acirurgiae sem sinais de recorréncia local
ou disseminagdo metastatica.
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SUMMARY

Extraskeletal primary osteosarcoma of the frontal
region

BackerounD. Extraskeletal osteosarcoma (ESOS)
in the head as a primary site has seldom been re-
ported and none in the frontal region.

MeTHoDs. A 78-year-old Italian man presented
with one month history of a frontal soft tissue mass.
A cT scan showed a mass of uneven density occupy-
ing the subcutaneous soft tissue and involving
fascial planes. No primary bone tumor was found.
The entire mass was excised. The mass was solid
measuring 0.8 x 0.6 x 0.5cm. Extraskeletal osteo-
blastic osteosarcoma was diagnosed by ligh mi-
croscopy. The tumor recurred four months after the
diagnosis. The tumor was again ressected. The
patient was also submitted to low penetration ra-
diation therapy. Nine months after the first biopsy
the patient had symptoms due to infiltration to the
base of the cranium. He died 10 months after the
first biopsy.

ConcLrusions. The first case with Esos of the
frontal region without a pre-existing condition or a
history of irradiation is described. [Rev Ass Med
Brasil 1998; 44(1): 43-6.]

KEY WORDS: Extraskeletal osteosarcoma. Frontal region.
Soft tissue. Head.
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