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RESUMO

Os condrossarcomas sdo tumores malignos de etiologia desconhecida, em que as
células tumorais formam tecido cartilaginoso. Embora a ocorréncia seja rara,
principalmente na regido de cabeca e pescoco, € o segundo tumor ésseo primdrio maligno
mais freqiiente.

O objetivo deste trabalho foi correlacionar os dados clinicopatolégicos ao
progndstico dos pacientes portadores de condrossarcomas de cabeca e pescogo tratados no
Departamento de Cabeca e Pescoco e Otorrinolaringologia do Hospital do Céancer A.C.
Camargo. Foram selecionados 16 casos tratados no Hospital do Cancer A.C. Camargo entre
1953 e 2002. A idade média de acometimento no momento do diagnéstico foi de 36,5 anos,
variando de 11 a 70 anos. Observou-se ligeira predilecao pelo género masculino (56,2%).
De acordo com a localizagdo, 7 casos (43,8%) acometeram a maxila; 5 casos ocorreram em
outros sitios (regido etmoidal, fossa nasal [2 casos], fossa infra-temporal, regido parieto-
occipital) e 4 pacientes (25,0%) desenvolveram condrossarcomas em mandibula. A maioria
dos casos foi tratada somente com cirurgia (6 casos, 40% do total). A sobrevida global,

observada foi de 66,7% em 3 anos € 56,4% em 5 anos.



ABSTRACT

Chondrosarcomas are malignant tumors of unknown etiology, in which tumoral cells
form cartilagenous tissue. Although rare in head and neck region, chondrosarcomas are the
second primary osseous tumor in frequency.

The aim of the present study was correlate clinicopathological data to prognostic of
patients with head and neck chondrosarcomas treated in the Head and Neck and
Otolaringology Department of the A.C. Camargo Cancer Hospital. There were 16 cases
treated in the institution from 1953 to 2002. The mean age at diagnosis was 36.5 years,
ranging from 11 to 70 years. A slight male preference was observed (56,2%). According to
the location, 7 cases (43,8%) accomited maxilla; 5 cases occured at other sites (ethmoidal
region, nasal fossa [2 cases], infratemporal fossa, parieto-occipital region) and 4 patients
(25,0%) had mandibular lesions. Most of cases were treated with surgery alone (6 cases,

40%). The observed overall survival was 66,7% for 3-year and 56,4% for 5-year.



1. INTRODUCAO

O condrosarcoma € uma neoplasia maligna mesenquimal de etiologia desconhecida,
que acomete comumente 0ssos longos e costelas (FECHNER & MILLS,1993). Em regido
de cabeca e pescoco a ocorréncia € rara, correspondendo de 1 a 12% dos condrossarcomas
(RUARK et al., 1992). Acomete adultos com dois picos de incidéncia: 30 e 50 anos, com
igual distribuicdo entre os géneros masculino e feminino (GARRINGTON & COLLETT,
1987).

Clinicamente, observa-se aumento de volumétrico e a dor € relatada em menos da
metade dos casos (AL-BAYATY et al, 2003). Radiograficamente observa-se
radioluscéncia irregular com bordas mal definidas, com possibilidade de dareas de
calcificacdo (GARRINGTON & COLLETT, 1987).

Microscopicamente os condrossarcomas contém uma matriz condrdide a mixdide
com células de nicleos pequenos e hipercromadticos, dreas de calcificagdo e/ou ossificagao,
alguns nicleos bilobulados e pleomérficos (EVANS et al., 1977).

A forma de tratamento mais utilizada para os condrossarcomas de cabega e pescoco
¢ a remog¢do cirirgica com adequada margem de seguranca. Terapias adjuvantes sdo
empregadas dependendo do subtipo histolégico, local, idade e estadiamento do tumor
(KOCH et al., 2000).

Poucos estudos tém avaliado as caracteristicas clinicopatolégicas dos
condrosarcomas de cabeca e pescogo. Foi objetivo deste trabalho correlacionar os dados
clinicopatoldgicos ao progndstico dos pacientes portadores de condrossarcomas de cabega e
pescoco tratados no Departamento de Cabeca e Pescoco e Otorrinolaringologia do Hospital

do Cancer A.C. Camargo.



2. REVISAO DA LITERATURA
Consideracoes gerais e epidemiologia

Os sarcomas sdo neoplasias malignas de origem mesenquimal. Sdo classificados de
acordo com o tecido de origem como fibrossarcoma, rabdomiossarcoma, leiomiossarcoma,
osteossarcoma, condrossarcoma, entre outros. Na regido de cabeca e pescoco tais
neoplasias sdo raras, constituindo aproximadamente 15% de todos os sarcomas,
representando menos de 1% de todos os tumores malignos que acometem esta regiao
(FREEDMAN et al., 1986; FARHOOD et al., 1990).

As descri¢des e classificacdes dos condrossarcomas permaneceram confusas até a
publicacdo de Lichtenstein e Jaffe (1943), onde os autores apresentaram critérios
histolégicos para a diferenciacio dos condrossarcomas de ‘“‘sarcomas osteogénicos’.
Atualmente, o condrossarcoma tem sido definido como um tumor maligno de etiologia
desconhecida em que as células tumorais formam tecido condréide (cartilagem), mas ndo
ostedide (FECHNER & MILLS, 1993). Constitui aproximadamente 11% de todos os
tumores Osseos primdrios, sendo o segundo sarcoma mais comum (DAHLIN & UNNI,
1986; SI & LIU, 2001). Acomete mais comumente os 0ssos pélvicos, seguido pela regido
proximal do fémur, proximal do timero, distal do fémur e costelas (FECHNER & MILLS,
1993). A incidéncia na regido de cabeca e pescoco tem sido relatada como incomum,
correspondendo de 1 a 12% dos condrossarcomas (VENER et al., 1984; GARRINGTON &
COLLETT, 1988; RUARK et al., 1992). De acordo com a localizagao, classificam-se como
condrossarcomas centrais aqueles originados no espago medular dos ossos, periféricos ou
justacorticais quando se originam na superficie 6ssea, ou ainda de tecidos moles, sem
aparente relacdo com ossos adjacentes. PRITCHARD et al. (1980) relataram que setenta e

cinco por cento dos condrossarcomas primdrios de ossos longos sdo centrais. De modo



geral, ocorrem mais em tecido 6sseo do que cartilaginoso. Apesar de raro, podem também
se desenvolver em tecidos moles. Quando isto ocorre, possivelmente as células tumorais
sdo oriundas de células mesenquimais primitivas (GARRINGTON & COLLETT, 1988).

Os condrossarcomas secunddrios se originam de alguma lesdo pré-existente,
normalmente um encondroma ou osteocondroma (BRENNAN er al., 2005), tornando ainda
mais dificil a distin¢do histolégica entre tais lesdes.

SAITO et al. (1995) descreveram as caracteristicas de condrossarcomas de maxila,
mandibula e ossos da face em 56 pacientes da Clinica Mayo, 24 pacientes oriundos dos
arquivos da propria Clinica do periodo entre 1927 e 1992 e 32 casos de inter-consulta no
periodo de 1958 a 1992. Todos os casos eram de condrossarcoma convencional. As
localizacdes mais comuns foram: septo nasal, etméide e esfendide, 23 casos (41,1%); seio
maxilar 14 casos (25%); porcao alveolar da maxila 11 casos (19,6%); ramo mandibular 11
casos (7,1%); corpo mandibular 2 casos (3,6%) e cartilagem nasal 2 casos (3,6%).

KOCH et al. (2000) relataram que os locais mais acometidos pelo condrossarcoma
na regido de cabega e pescoco sao 0s 0ssos desta regido (48%). Neste estudo os autores ndo
discriminaram os ossos separadamente, agruparam todos os 0ssos de cabecga e pescoco em
uma categoria s6. O unico local citado separadamente foi a mandibula, sendo a mesma
acometida em 7,7% dos casos de condrossarcomas 6sseos da série. A drea laringo-traqueal
foi acometida em 23% dos casos, sino-nasal em 12% e tecidos moles em 11% dos tumores
analisados. Afetaram mais pacientes leucodermas, com ligeira predilecdo pelo género
masculino, com idade média no momento do diagnéstico ao redor dos 50 anos, quando
todas as variantes histoldgicas foram consideradas em conjunto. No entanto, a idade média

relatada na literatura varia entre 30 e 32 anos (GARRINGTON & COLLETT, 1988). Esta



diferenca pode ser explicada pelo fato da maioria dos trabalhos considerarem somente o
subtipo convencional, 0 mais comum.

Clinicamente a caracteristica mais observada ¢ um aumento de volume, sendo que
em cerca da metade dos casos também ha relato de dor (AZIZ et al., 2002; AL-BAYATY
et al., 2003). O comportamento das lesdes € muito variado, podendo apresentar crescimento
lento, auséncia de metdstases e alta taxa de sobrevida. Podem também ter comportamento
agressivo, com crescimento extremamente rapido, metdstases ocorrendo em um curto
espaco de tempo e baixa sobrevida. Para os condrossarcomas periféricos pode-se observar
grandes massas sem a presenca de dor. Por outro lado, os condrossarcomas centrais
normalmente produzem dor, e comparativamente aos condrossarcomas periféricos,
raramente se apresentam com grandes volumes (BRENNAN et al., 2005). Além disso,
alguns autores afirmam que os tumores cartilaginosos de cabeca e pescoco sdo mais
agressivos que os correspondentes em outras partes do corpo (HERTZANU et al., 1985;

GARRINGTON & COLLETT, 1988).

Caracteristicas imagenolégicas

A imagem radiogréfica dos condrossarcomas comumente € uma radioluscéncia de
forma irregular e bordas mal definidas, com dreas esclerdticas no interior de areas de lise
Ossea, indicativas de calcificacdo, podendo ser vistas em 60 a 78% das lesdes de 0ssos
longos. As lesdes de maior grau de malignidade frequentemente mostram menos dreas de
calcificacdo de matriz-extracelular quando comparadas as lesdes de menor grau de
malignidade (MURPHEY et al., 2003). Pode-se observar elevacdao do peridsteo adjacente,
levando a uma imagem radiografica com padrio de ‘“raios de Sol”, aspecto mais

caracteristico dos osteossarcomas. Algumas vezes pode-se observar a perfuracdo do o0sso



cortical, o que € indicativo de provdvel malignidade (GARRINGTON & COLLETT, 1988;
MURPHEY et al., 1998). Eventualmente, na regido de cabeca e pescoco as imagens
radiograficas dos condrossarcomas ndo mostram alteracdes detectiveis (POTDAR &
SRIKHANDE, 1970). O diagnéstico diferencial para os achados radiograficos inclui os
osteossarcomas e fibrossarcomas (GARRINGTON & COLLETT, 1988). Os
condrossarcomas periféricos podem ser observados como grandes massas calcificadas
sobre 0 0sso (BRENNAN et al., 2005).

As Tomografias Computadorizadas t€m sido utilizadas no diagnéstico dos
condrossarcomas da regido de cabeca e pescoco, principalmente aquelas com contraste,
revelando-se uma ferramenta util para definir invas@o local em tecidos moles adjacentes

(GARRINGTON & COLLETT, 1988; KING et al., 1992).

Bidpsia e caracteristicas macroscopicas

Os espécimes para bidpsia devem ser retirados de dreas cuidadosamente escolhidas
em regides nio calcificadas da lesdo. Areas periféricas sio geralmente mais celularizadas,
com menos calcificacdes (GARRINGTON & COLLETT, 1988).

Os condrosarcomas de ossos longos apresentam-se macroscopicamente como
grandes massas tumorais, a maioria com tamanho superior a 4 centimetros (RESNICK et
al., 2002). Embora a aparéncia macroscépica dos condrossarcomas possa variar de acordo
com o grau do tumor e o local de origem, geralmente apresentam coloracdo azul-
esbranquicada, com I6bulos entre as dreas tumorais. Algumas dreas mais centrais podem
apresentar calcificacbes com consisténcia granular. A textura do espécime ¢é

predominantemente firme (HUVOS, 1979; KOCH et al., 2000; MURPHEY et al., 2003).



Caracteristicas histopatolégicas e citologicas

O diagndstico de tais neoplasias se dd pela anélise microscopica juntamente com 0s
achados clinicos e radioldgicos. Histologicamente, os condrossarcomas de cabeca e
pescogo sdo subdivididos principalmente em: convencional, o subtipo mais comum (80,8
%) apresentando abundante quantidade de cartilagem hialina com lacunas contendo células
arredondadas ou ovais, células binucleadas, e algumas células tumorais multinucleadas. A
variante mixéide (10,5%), com as células poligonais ou fusiformes arranjadas em I6bulos
multiplos com abundante estroma mixéide. O subtipo mesenquimal (8,8%) mostra um
padrdao caracteristico bifdasico consistindo de pequenas células pequenas com pouco
citoplasma e nucleos hipercromdticos com forma circular a fusiforme (componente
mesenquimal) e ilhas de cartilagem atipica (KOCH et al., 2000; GNEPP, 2001; AZIZ et al.,
2002). H4 poucos relatos da variante de células claras em cabeca e pescoco, todos eles
ocorrendo na laringe (OBENAUER et al., 1999; KOCH et al., 2000; SAID et al., 2001;
KLEIST et al., 2002).

A bidpsia aspirativa por agulha fina tem sido utilizada por alguns autores como
ferramenta inicial de diagndstico, com relatos de bons resultados ao obterem espécimes de
diferentes areas e profundidades da lesdo (POTDAR, 1970; SCHAJOWICZ, 1981;
HANDA et al., 2005), embora haja a especulacdo de que este método diagndstico possa

disseminar a lesaio (GARRINGTON & COLLETT, 1988).

Gradacao histologica
A gradacdo de tumores cartilaginosos tem sido correlacionada com a taxa de
crescimento e prognostico (EVANS et al., 1977; FINN et al., 1984; ISHIDA et al., 1991).

A maioria dos condrossarcomas tem um padrdo dominante. Entretanto, € comum um tnico



tumor apresentar mais de um padrao com caracteristicas diferentes (KOCH et al., 2000).
Para fins de classificacdo de gradacdo histoldgica sdo observados os seguintes aspectos:
hipercelularidade, pleomorfismo nuclear (tamanho e hipercromatismo, multinucleagao, taxa
mitdtica), calcificagcdes e caracteristicas da matriz intercelular (EVANS et al., 1977;
HUVOS et al.,1979; SCHAJOWICZ, 1981). Os condrossarcomas de cabega e pescoco
geralmente categorizam-se como Grau I e II, sendo raros os tumores classificados como
Grau III. Nem sempre o comportamento biolégico dos condrossarcomas corresponde a

aparéncia histolégica (EVANS et al., 1977).

Imunohistoquimica

Pouco se sabe a respeito das alteragdes moleculares envolvidas na patogénese dos
condrossarcomas. Nakamura et al. (1983) e Okajima et al. (1988) reportaram reatividade
para a proteina S-100. Oshiro e colaboradores (1998) relataram superexpressdo do gene
supressor de tumor p53 em 27 casos (22,9%) dos 118 estudados. Si e Liu (2001) estudaram
a expressdo das proteinas Ciclina D1, CDK4, p27, E2F-1 e Ets-1 em 20 condrossarcomas
de maxila e mandibula e relataram haver superexpressdo de Ciclina D1, CDK4, E2F-1 e
Ets-1 e baixa expressdo de p27, entretanto ndo encontraram relagcdo significativa entre a
expressdo de tais proteinas e gradacdo histopatoldgica. Até o momento ndo existem

marcadores especificos ou painel de valor diagndstico para os condrossarcomas.

Citogenética
Estudos citogenéticos permitiram detec¢do de alteragdes cromossdmicas em
neoplasias condrogénicas, porém tais alteragdes se mostraram aleatdrias, ndo denotando

padrao nem relevancia entre o comportamento bioldgico de tais neoplasias (AIGNER,



2002). Foi detectado um padrao de alteracdo cromossOmica somente para OS
condrossarcomas mixoéides periféricos ou extra-esqueléticos, que € a translocagdo
t(9;22)(q22;q12) considerada caracteristica para diagnostico dos condrossarcomas mixoides
extra-esqueléticos (HINRICHS er al., 1985). Os condrossarcomas esqueléticos
convencionais apresentam variacOes cariotipicas que vao desde alteracdes numéricas
simples até aberragdes estruturais complexas (TALLINI er al., 2002). Entretanto, como

citado anteriormente, tais alteragdes t€ém-se mostrado totalmente heterogéneas.

Tratamento

O tratamento eletivo consiste na ampla excisdo cirirgica com margem de seguranca
adequada (HUVOS, 1979; OZAKI et al., 1996). Os condrossarcomas originarios de tecidos
moles sem invasdao 6ssea t€m sido tratados com remog¢do completa de tumor e possivel
cépsula fibrosa, uma vez que apresentam menor tendéncia a metastizar (GOLDENBERG et
al., 1967). Em uma série de 557 pacientes com condrossarcoma tratados no Centro de
Cancer Memorial Sloan Kettering, 28 pacientes apresentaram condrossarcomas na regiao
de cabeca e pescoco, e taxas de 100% de sobrevida em 15 anos foram obtidas quando
observadas margens livres nas pecgas descalcificadas (RUARK et al., 1992).

A criocirurgia tem sido utilizada por alguns autores, principalmente nas lesdes de
baixo grau, com indices de sucesso satisfatorios. MARCOVE et al. (1977; 1982) relataram
sucesso no tratamento de 29 casos de condrossarcoma com tal técnica, havendo somente
uma recorréncia local. A principal vantagem desta técnica € a preservacao 0ssea, que aliada
a utilizacdo de enxertos 6sseos pode melhorar significativamente a qualidade de vida dos

pacientes (Van DerGEEST et al., 2002).
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O uso de terapia adjuvante, principalmente radioterapia e quimioterapia, também
tem sido utilizado e depende particularmente do subtipo histologico, local, idade e
estadiamento da lesdo (KOCH et al., 2000). A sensibilidade dos condrossarcomas a
radiacdo € controversa. Alguns autores relatam que os condrossarcomas sao radioresistentes
(GITELIS et al., 1981). Em ossos longos, alguns autores relatam tumores
morfologicamente intactos mesmo apds exposicdo a 10,000 cGy (HARWOOD et al.,
1980). A radioterapia tem sido indicada para controle da dor, indu¢do de regressdao de
tamanho de tumor previamente a cirurgia, controle de recorréncia local, como terapia
adjuvante pos-cirurgia quando ha suspeita de tumor residual e como terapia primdria
quando ndo ha possibilidade de cirurgia (HARWOOD et al., 1980; McNANEY et al.,
1982; KIM et al., 1983).

A quimioterapia tem sido utilizada no tratamento de tumores de alto grau de
malignidade (BERTONI er al., 1983). As drogas mais utilizadas para o regime
quimioterdpico sdo similares as empregadas para o tratamento dos osteossarcomas,
metotrexato, adriamicina, cisplatina e ifosfamida (MURPHEY et al., 2003). Alguns estudos
tém relatado a expressdo do gene resistente-multidrogas 1, P-Glicoproteina na maioria dos
casos estudados (ROSIER et al., 1997; TEREK et al., 1998), que resulta em quimio-
resisténcia in vitro a doxorrubicina (WYMAN et al.,1999). Alguns autores hipotetizam que
devido a alta quantidade de matriz extra-celular ocorre uma menor difusdo dos agentes
quimioterdpicos, além disso a maioria das drogas quimioterdpicas age diretamente nas
células em divisdo, e como grande parte dos condrossarcomas cresce de maneira lenta, sua

acio fica limitada as poucas células ativas (BOVEE e al., 2005).
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Recorréncia

Na regido de cabeca e pescogo as recorréncias sdo relativamente comuns. Este fato
pode ser explicado em parte pelas dificuldades de excisdo completa dos tumores.
Conseqiientemente, o prognéstico comumente relatado na literatura € pior quando
comparado ao progndstico de condrossarcomas de outras partes do corpo (POTDAR &
SRIKHANDE, 1970; GARRINGTON & COLLETT, 1988). Comparando-se o0s
progndsticos dos condrossarcomas e osteossarcomas de cabega e pescoco, relata-se melhor
progndstico para os condrossarcomas (SAITO et al., 1995). KOCH et al. (2000) analisaram
400 casos de condrossarcomas de cabeca e pesco¢o da Base Nacional de Dados de Cancer
dos Estados Unidos da América. Nesta série o progndstico foi bom, com sobrevida em 5
anos de 87,2%, e em 10 anos de 70,6%. Tais autores atribuiram esta melhora nas taxas de
sobrevida e consequentemente de progndstico aos avangos na drea de imagenologia e ao
desenvolvimento de técnicas cirdrgicas expansivas, como ressec¢do craniofacial e
reconstru¢ao com retalho livre, o que possibilitou maior capacidade de excisdo das lesdes

de cabeca e pescogo.

Metastase

O potencial metastatico dos condrossarcomas parece ter correlagdo com o grau
histolégico. Relata-se que para as lesdes de grau I e Il o indice de metéstase varia de 15 a
40%. Para as lesOes mais severas, relata-se potencial metastidtico semelhante aos
Osteossarcomas (BRENNAN et al., 2005). BJIORNSSON et al. (1998) relataram para 0ssos

longos metéstase em 13,7% dos casos tratados na Clinica Mayo em um periodo de 8 anos.

12



3. PROPOSICAO
O presente estudo tem como objetivo avaliar as caracteristicas clinicas e
histopatoldgicas em condrossarcomas de cabeca e pescoco oriundos de uma unica

instituicdo, verificando possiveis fatores associados ao progndstico.
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4. MATERIAL E METODOS
Casuistica
No periodo de 1953 a 2002 foram admitidos para tratamento no Departamento de
Cirurgia de Cabeca e Pescoco e Otorrinolaringologia do Hospital do Cancer — A.C.
Camargo, Sao Paulo, aproximadamente 50.000 pacientes com tumores nesta regido.
Levantamentos preliminares mostraram que 19 pacientes apresentaram condrossarcomas.
As informacgdes referentes a idade, género, raga, queixa principal, tempo de evolucao,
caracteristicas da lesdo, estadiamento, metdstases, tipo de tratamento, recidivas, e
resultados foram coletados em fichas (modelo em anexo). Para o estadiamento clinico
(TNM), consideramos as lesdes de tamanho clinico igual ou menor a 5 cm como T1, e as
maiores que 5 cm como T2. Foram selecionados somente os casos com informacdes

completas sobre o tratamento.

Analise Histopatolégica

Para o presente estudo foram utilizados os blocos de parafina disponiveis dos casos
diagnosticados e admitidos para tratamento.

Cortes de 5 um de espessura foram realizados nos tecidos emblocados em parafina
para a confeccdo das laminas, que foram coradas com Hematoxilina e Eosina. Estas
laminas foram revisadas para a confirmacdo do diagndstico e classificacdo dos tumores
quanto ao tipo histolégico: Condrossarcoma convencional, mesenquimal, mixéide, células
claras, e quanto ao grau de diferenciacdo os seguintes aspectos foram avaliados:
hipercelularidade, pleomorfismo nuclear (tamanho e hipercromatismo, multinucleagao, taxa

mitdtica), calcificagcdes e caracteristicas da matriz intercelular (EVANS et al., 1977;
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HUVOS et al.,1979). Tal avaliacdo foi realizada por duas pessoas separadamente (F.O.P.,

M.A.L.) e nos casos em que ndo houve concordancia, houve reandlise até haver consenso.

Analise Estatistica

Sobrevida Global

A sobrevida global, a qual corresponde ao tempo decorrido entre a data do inicio do
tratamento e o Obito do paciente ou o tempo entre o inicio do tratamento e a ultima
informacdo objetiva, foi realizada através do método de Kaplan-Meier. A comparacio entre
as curvas de sobrevida global de acordo com as varidveis estudadas (informacdes clinicas e
histopatoldgicas) foi realizada através do teste estatistico log-rank.

Sobrevida livre de doenca

A sobrevida livre de doenca, representada pelo tempo decorrido entre a data do inicio
do tratamento e a ocorréncia de recidiva (local, regional ou a distancia) ou o tempo entre a
ultima informagdo objetiva para os casos que ndo apresentaram recorréncia foi realizado

através do método de Kaplan-Meier.
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5. RESULTADOS
Caracteristicas clinicas e demograficas

ApO6s reandlise dos prontudrios e laminas dos casos disponiveis, do total de 19
pacientes levantados preliminarmente foram excluidos 3 casos, todos devido a presenca de
ostedide nas laminas observadas, totalizando em 16 o numero final de casos avaliados no
presente estudo.

A idade dos pacientes no momento do diagndstico variou de 11 a 70 anos (média 36,5
anos, mediana 37 anos). Usando como idade de corte 37 anos, foi observado que houve um
discreto predominio de pacientes mais jovens com idade igual ou inferior a 37 anos,
correspondendo a 9 pacientes (56,2%). Em contrapartida, 7 pacientes (43,8%) tinham idade
superior a 37 anos (Tabela 1). Quando separados por décadas, observou-se maior nimero
de pacientes na quarta década de vida (4 casos, 25%), seguido pela segunda, terceira e sexta
décadas (3 casos cada, 18,75%). Na quinta década 2 pacientes (12,5%) foram acometidos e
na sétima década apenas 1 (6,25%). Nao houve ocorréncia de condrossarcomas de cabeca e
pescoco na primeira década de vida na casuistica do Hospital do Cancer A.C. Camargo

(Tabela 2 e Grafico 1).

Tabela 1. Varidveis clinicas e demogréficas.

Varidvel Medidas / Categoria Medidas ou freqiiéncia (%)
Idade (anos) N 16
Variagdo 11-70
Mediana 37
Média 36,5
Desvio padrao 17,17
Faixa etdria (anos) <37 9 (56,2)
> 37 7 (43,8)
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Tabela 2. Freqiiéncia dos condrossarcomas de cabeca e pesco¢o de acordo com a faixa

etaria
| freewhlwy  Wwedpes *
0l—10 0 0
10 1I— 20 3 18,75
201—30 3 18,75
301—40 4 25
40 1— 50 2 12,5
50 I— 60 3 18,75
60 1— 70 1 6,25

@ Numero de pacientes

0]—10 10 |—20 20 |— 30 30 |— 40 40 |— 50 50 |— 60 60 |— 70

Faixa etaria

Grifico 1. Freqiiéncia dos condrossarcomas de cabeca e pescogo de acordo com a faixa
etaria.
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Com relacdo ao género, observou-se ligeira predilecdo pelo género masculino na
casuistica analisada, correspondendo a 9 pacientes (56,2%). O género feminino foi

representado por 7 pacientes (43,8%) (Tabela 3 e Grafico 2).

Tabela 3. Freqiiéncia dos condrossarcomas de cabeca e pescogo de acordo com o género.

Masculino

Feminino

43,8

@ Masculino
® Feminino

56,2

Grifico 2. Freqiiéncia dos condrossarcomas de cabeca e pescogo de acordo com o género.

O tempo de queixa variou de 1 a 12 meses, com média de 6,7 meses entre o
aparecimento do motivo da queixa e a procura pelo atendimento. Dez pacientes (62,5%)

procuraram tratamento antes de seis meses e seis pacientes (37,5%) buscaram assisténcia
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apos seis meses de sintomatologia. A maioria dos pacientes (5; 31,25%) relatou tempo de
queixa entre 5 e 6 meses, ou entre 11 e 12 meses (5; 31,25%). Apenas 3 pacientes (18,75%)

relataram tempo de queixa inferior a 2 meses. (Tabelas 4 e 5).

Tabela 4: Tempo de queixa.

Meses N 16
Variagdo 1-12
Mediana 6
Média 6,7
Desvio padrao 4,28

Faixa Meses <6 10 (62,5)
>0 6 (37,5)

Tabela 5. Freqiiéncia de tempo de queixa para os condrossarcomas de cabeca e pescoco.

0-2 3 18,75
3-4 2 12,5
5-6 5 31,25
7-8 1 6,25
9-10 0 0
11-12 5 31,25

A distribuicdo de acordo com a sintomatologia na consulta inicial mostrou que a

grande maioria (13 pacientes, 81,2%) ndo relatou sintomatologia dolorosa. Apenas 3

pacientes (18,8%) reportaram dor (Gréfico 3).



@ Nao (n=13)
m Sim (n=3)

Grafico 3. Freqii€ncia de dor no momento da primeira consulta para os condrossarcomas
de cabeca e pescoco.

Foi analisada também a possivel realizacdo de tratamento prévio do tumor, sendo
observado que a maioria dos pacientes (11; 68,75%) ndo recebeu nenhum tratamento, ou
seja, ndo foram submetidos a nenhuma modalidade terapéutica antes de chegar ao Hospital
do Cancer A.C. Camargo. Entretanto, os outros 5 pacientes (31,25%) relataram que foram
submetidos a algum tratamento. Destes, dois (12,5%) foram submetidos a radioterapia
exclusiva, um (6,25%) foi submetido a quimioterapia exclusiva, um paciente (6,25%) foi
submetido a radioterapia e quimioterapia € um paciente (6,25%) foi tratado com cirurgia,

radioterapia e quimioterapia (Tabela 6).

Tabela 6: Historia de tratamento prévio

Tratamento prévio Nao 11 (68,75)
Sim 5(31,25)

Radioterapia 2 (12,5)

Quimioterapia 1(6,25)

Radioterapia e quimioterapia 1 (6,25)

Cirurgia radioterapia e quimioterapia 1 (6,25)
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Dos dezesseis casos avaliados, havia informacdo relativa ao tamanho clinico de tumor
em 15 casos. Os tumores variaram de 3 a 20 cm, com média de 6,8 cm. Seis pacientes
(50%) tiveram tumores menores ou iguais a 5 cm e outros 9 pacientes apresentaram
tumores maiores que 5 cm. Quatro pacientes (35,7%) apresentaram tumor menor que 5 cm,
9 pacientes apresentaram tumores entre 5 e 10 cm, 1 paciente teve tumor entre 10 e 15 cm e

outro paciente entre 15 e 20 cm (Tabelas 7 e 8, Grafico 4).

Tabela 7: Tamanho clinico dos condrossarcomas de cabega e pescogo.

Tamanho clinico (cm) N 15
Variagdo 3-20
Mediana 5.5
Média 6,8
Desvio padrao 4,2

Faixa, tamanho clinico. <5 6 (40,0)
>5 9 (60,0)

Tabela 8. Freqiiéncia dos condrossarcomas de acordo com os tamanhos clinicos (cm).

01—S5 4 28,0
51—10 9 60,0
10 |I— 15 1 6,0
15 1—20 1 6,0

* 1 caso sem informagao disponivel.



Numero de casos
O = N W H 01 O N 0 © O

0]—5 5|— 10 10 |— 15 15 |— 20

Tamanho (cm)

Grafico 4. Freqiiéncia dos condrossarcomas de acordo com a faixa de tamanho

clinico do tumor (cm).

Com relacdo ao tamanho andtomo-patolégico das lesdes, a informagdo estava
disponivel em 10 casos e variou de 1 a 10 cm. A mediana foi de 4,5 cm, e a média de 5,2
cm. Quando agrupados por faixas de tamanho de acordo com a mediana, 5 casos (50,0%)
apresentaram-se com tamanho igual ou menor a 4,5 cm e 5 casos (50,0%) com tamanho

maior que 4,5 cm (Tabela 9)

Tabela 9: Distribui¢@o de acordo com o tamanho anatomo-patolégico.

Tamanho andtomo-patolégico N 10
Variag¢do 1-10
Mediana 4.5
Média 5,2
Desvio padrao 3,20

Faixa, tamanho anatomo- <45 5(50,0)

patolégico >4,5 5 (50,0)
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Figura 1: Lesdo nodular em regido posterior de rebordo alveolar esquerdo,

com area central ulcerada.

Figura 2: Radiografia panordmica evidenciando reabsor¢do Ossea de limites

mal-definidos em crista alveolar posterior esquerda (setas vermelhas).
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Figura 3: Aspecto histolégico do condrossarcoma, evidenciando pleomoffismo

celular e presencga de material condréide (H/E, 400x).

Figura 4: Lesdao nodular em regido anterior de palato, com mucosa de

revestimento com coloragcdo normal.
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diolticidas em palato.

areas ra

7z

tando

amica apresen

Radigrafia anor

5

Figura
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Quanto a localizagdo, foi observado que quase a metade dos casos (7; 43,8%)
acometeram a maxila (Figuras 1 a 6); cinco casos (31,2%) acometeram outros sitios (regiao
etmoidal, fossa nasal - 2 casos, fossa infra-temporal, regido parieto-occipital); e os outros 4

pacientes (25,0%) desenvolveram condrossarcomas em mandibula (Tabela 10, Gréfico 5).

Tabela 10. Freqiiéncia dos condrossarcomas de cabeca e pescogo de acordo com a

localizacao.
I

Mandibula 4 25,0
Maxila 7 43,8
Outros sitios 5 31,2

Regido etmoidal 1

Fossa nasal 2

Fossa infra-temporal 1

Regido parieto-occipital 1



o Mandibula
m Maxila

0O Outros sitios

43,8

Grafico 5. Freqiiéncia dos condrossarcomas de acordo com a localizag@o.

Os tumores foram reclassificados de acordo com o estadiamento TNM . Para tal
classificacdo, havia informagdo disponivel para 15 casos, sendo que um caso ndo foi
operado no Hospital do Cancer A.C. Camargo e encaminhado para seu Estado de origem
para tratamento. Cinco casos (33,3%) foram classificados como T1 e 05 casos foram
classificados como T2 (33,3%). Cinco casos foram classificados como TX (Tumor primério
ndo pdde ser avaliado), pois estes pacientes ja haviam sido submetidos a algum tipo de
tratamento previamente a chegada ao Hospital. A quase totalidade dos pacientes ndo
apresentou metdstases regionais para linfonodos (14 casos, 93,3%) e somente um caso

apresentou metastase regional (6,7%). Nenhum caso de metéstase a distancia foi observado.
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Tabela 11: Distribuicio dos pacientes de acordo com a classificacdo clinica.

Varidvel Categoria Freqiiéncia (%)
Classificagdo T X 5(33,3)
1 5(33,3)
2 5(33,3)
Classificacdo N 0 14 (93,3)
1 1(6,7)
Classificacdo M 0 15 (100,0)
1 0
Tratamento

O tratamento mais frequentemente utilizado foi o cirtrgico exclusivo (6 casos,
40%). Trés pacientes (20%) foram submetidos a cirurgia e radioterapia, dois pacientes
(13,3%) receberam apenas radioterapia, um paciente (6,7%) recebeu quimioterapia
somente, um paciente (6,7%) recebeu quimioterapia e radioterapia, € um paciente (6,7%)
recebeu tratamento cirdrgico, quimioterdpico e radioterdpico (Tabela 12, Gréfico 6) Para
um paciente ndo havia informacgdo disponivel a respeito do tratamento, uma vez que
retornou ao Estado de origem para realizagdo de tratamento e foi perdido o contato. Dos
quatro pacientes que receberam quimioterapia, um recebeu o tratamento antes de chegar ao
Hospital do Cancer A.C. Camargo, dois receberam o tratamento no Hospital, e um paciente

foi submetido a quimioterapia fora do Hospital, apos ter passado pelo mesmo (Tabela 12).
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Tabela 12: Distribuicdo dos pacientes de acordo com a modalidade de tratamento.

Seqiiéncia tratamento* Nenhum 1(6,7)
Cirurgia 6 (40,0)
Radioterapia 2 (13,3)
Quimioterapia 1(6,7)
Cirurgia e radioterapia 3(20,0)
Radioterapia e quimioterapia 1(6,7)
Cirurgia, radioterapia e quimioterapia 1(6,7)
Quimio Nao 11 (73,3)
Sim 4 (26,7)
Pré-tratamento no Hospital 1(25,0)
Tratamento no Hospital 2 (50,0)
Tratamento apds passar no Hospital 1 (25,0)

* Para uma paciente as informagdes nao estavam disponiveis.

@ Cirurgia

m Cirurgia e Radioterapia
O Radioterapia

O Radioterapia e

quimioteapia
m Cirurgia, radio e quimio

@ Quimioterapia

® Nenhum

Grifico 6. Freqiiéncia dos tipos de tratamento dos condrossarcomas de cabeca e pescogo.
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Margens cirirgicas e Recidiva Local

Dos dez pacientes que receberam tratamento cirdrgico, havia informagdo nos
prontudrios sobre margens cirirgicas em cinco casos. Destes, 4 (80%) apresentaram
margens livres de neoplasia, enquanto um caso (20%) apresentou margem comprometida
(Tabela 13). Este paciente com margem comprometida foi reoperado e recebeu
radioterapia, porém veio a 6bito.

Dos casos operados, seis (60%) nao apresentaram recidiva local, enquanto quatro
(40%) sofreram recorréncia do tumor. Dos pacientes que apresentaram recidiva, trés foram
reoperados e um foi considerado inoperdvel. O tempo médio até a recidiva local foi de 13
meses, variando de 1,2 meses até 23,7 meses.

Dos 16 pacientes, havia informacdo relativa ao status para 15 pacientes. Destes,
cinco (33,3%) encontraram-se até o momento da coleta dos dados vivos e sem doenca.
Nove pacientes (60,0%) morreram, sendo que sete (46,6%) pela doenca e dois (13,3%) por
outra causa. Um paciente (6,2%) permaneceu vivo com a doenga. Foi perdido o contato
com um (6,2%) paciente.

Foi obtido seguimento em 15 casos, variando o tempo em meses de 1,2 a 482.5,

com média de 76,3 meses (Tabela 13).
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Tabela 13: Distribui¢do dos pacientes de acordo com margens cirtrgicas, recidiva
local, tempo até recidiva, status, tempo de seguimento.

Margens cirtrgicas

Recidiva local

Tempo até recidiva (meses)

Status

Tempo de seguimento (meses)

Livres
Comprometidas

Nao
Sim

N

Variagdo
Mediana
Média

Desvio padrao

Vivo sem doenca
Vivo com doenga
Mortes
Morte pela doenca
Morte por outras causas
Perdido contato

N

Variagdo
Mediana
Média

Desvio padrao

4 (80,0)
1 (20,0)

6 (60,0)
4 (40,0)

4
1,2 -23,7
13,5
13,0
9,53

5(31,2)
1(6,2)
9 (56,2)
7
2
1(6,2)

15
1,2 - 482,5
35,7
76,3
121,01

Sobrevida global

Na andlise de sobrevida global, pudemos observar taxa de sobrevida de 66,7% em 3
anos e em 5 anos 56,4% (Tabela 14, Gréfico 7). Notamos também que a maioria dos 6bitos
pela doenga ocorreram em periodos relativamente curtos, anteriores a 3 anos apds o inicio
do tratamento. Ao analisarmos a sobrevida de acordo com a faixa etaria, notamos melhores
indices nos pacientes mais jovens (pertencentes a faixa etdria igual ou menor a 37 anos),
com valores de 75% tanto em 3 quanto em 5 anos. J4 na faixa etdria maior que 37 anos

notamos pior sobrevida correspondendo a 57,1% em 3 anos e 40,8% em 5 anos. No

entanto, ndo houve diferenca estatisticamente significante (p=0,6272) (Tabela 14).
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Quando analisados os géneros, apesar de notarmos melhores porcentagens de
sobrevida para o género masculino (75% em 3 anos e 60% em 5 anos), para o género
feminino (57,1% em 3 e 5 anos) ndo houve diferenca estatisticamente significante
(p=0,9055) (Tabela 14).

Ao analisarmos a sobrevida global de acordo com o tempo de queixa, encontramos
maior porcentagem de sobrevida nos pacientes com menor tempo de queixa (menos de 6
meses), com valores de 77,8% em 3 anos e 58,3% para 5 anos, e piores valores para
pacientes que relataram periodo de queixa superior a 6 meses, com valores de sobrevida de
40% tanto para 3 como para 5 anos (p=0,2450) (Tabela 14).

Com relagcdo a queixa de dor, os pacientes que ndo relataram este sintoma tiveram os
melhores valores de sobrevida, com 75% vivos em 3 anos € 63,5% vivos em 5 anos. Por
outro lado, dos pacientes que relataram dor, 33,3% estavam vivos em 3 anos e nenhum apds
cinco anos (p=0,1676) (Tabela 14).

Dentre os pacientes que receberam ou ndo tratamento prévio antes de chegar ao
Hospital, seja cirurgia, quimioterapia e radioterapia isoladamente ou em conjunto, aqueles
que ndo sofreram qualquer tipo de tratamento tiveram melhor sobrevida quando
comparados aos que receberam algum tipo de tratamento, com valores de 77,8% de
sobrevida em 3 anos e 58,3% em 5 anos. Ja os pacientes que receberam algum tratamento
tiveram piores porcentagens de sobrevida, correspondendo a 50% tanto para 3 quanto para
5 anos (p=0,1829) (Tabela 14).

A sobrevida em relacdo ao tamanho clinico do tumor mostrou que pacientes com
tumores menores ou iguais a 5 centimetros apresentaram melhores valores de sobrevida
global (83,3% em 3 anos e 59,5% em 5 anos) quando comparados aqueles com tumores

maiores que 5 centimetros (55,6% em 3 e 5 anos) (p=0,4124) (Tabela 14).
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Com relacdo ao tamanho andtomo-patolégico dos condrossarcomas, 0s pacientes
portadores dos tumores menores ou iguais a 4,5 centimetros apresentaram menor sobrevida
tanto em 3 quanto em 5 anos (66,7% e 40%, respectivamente) quando comparados aqueles
pacientes com tumores maiores que 4,5 centimetros, que apresentaram valores de sobrevida
de 80% tanto para 3 quanto para 5 anos (p=0,3591) (Tabela 14).

Quanto a localizagdo, os melhores valores de sobrevida foram observados em 03 anos
para os tumores da mandibula (66,7%). Para outras localidades que ndo os ossos gnaticos, a
saber: regido etmoidal, fossa nasal, fossa infra-temporal, regido parieto-occipital, foram
observados valores de 60,0% para 3 anos. Em seguida, os tumores encontrados na maxila
apresentaram sobrevida de 57,1% tanto para 3 quanto para 5 anos. (Tabela 14).

A andlise de sobrevida em relagdo aos estddios T mostrou que os pacientes
classificados como T1 apresentaram 100% de sobrevida para 3 anos e 71,4% para 5 anos.
Ja os pacientes classificados como T2 apresentaram menores taxas de sobrevida quando
comparados aos pacientes T1, com 50,0% de sobrevida tanto para 3 quanto para 5 anos.
(p=0,1492) (Gréfico 8, Tabela 14).

Os pacientes que sofreram quimioterapia apresentaram melhores taxas de sobrevida
tanto para 3 quanto para 5 anos (75%) quando comparados aos pacientes que ndo
receberam este tipo de tratamento (42,9% para 3 anos e 0% para 5 anos). No entanto, a

diferenca ndo foi estatisticamente significante (p=0,1109) (Tabela 14).
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Grifico 7. Sobrevida global, método de Kaplan-Meier.
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Tabela 14. Probabilidade de sobrevida global de acordo com as varidveis.

Varidvel Categoria Sobrevida (%) p-valor
3 anos 5 anos

Global 66,7 56,4

Faixa etaria (anos) <37 75,0 75,0 0,6272
> 37 57,1 40,8

Género Masculino 75,0 60,0 0,9055
Feminino 57,1 57,1

Tempo queixa (Meses) <6 77,8 58,3 0,2450
>6 40,0 40,0

Dor Nio 75,0 63,5 0,1676
Sim 33,3 -

Tratamento prévio Nio 77,8 58,3 0,1829
Sim 50,0 50,0

Tamanho clinico <5 83,3 59,5 0,4124
>5 55,6 55,6

Tamanho anidtomo- patolégico <45 66,7 40,0 0,3591
>45 80,0 80,0

Localizacao Mandibula 66,7 33,3 0,8927
Maxila 57,1 57,1
Outros 60,0 -

Estadiamento T 1 100,0 71,4 0,1492

50,0 50,0

Sobrevida livre de doenca

Ao analisarmos a probabilidade de sobrevida livre de doenca, observamos iguais valores tanto
para 3 quanto para 5 anos correspondendo a 67,2% (Gréfico 8, Tabela 15).

A andlise de sobrevida livre de doenca de acordo com a faixa etdria mostrou maior

probabilidade de sobrevida livre de doenga na faixa etdria mais jovem (< 37 anos), com valores de
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83,3% tanto para 3 quanto para 5 anos. Para a faixa etdria mais avangada (>37 anos), observamos
taxa de 49,5% tanto para 3 quanto para 5 anos (p=0,1249) (Tabela 15).

Com relacdo ao género dos pacientes, observamos uma taxa de sobrevida livre da doenca
melhor para o género feminino, com valores de 83,3% para 3 e 5 anos. Ja para o género masculino,
a taxa observada foi de 55,2% tanto para 3 quanto para 5 anos (p=0,4055) (Tabela 15).

Segundo o tempo de queixa, os pacientes com mais de 6 meses de queixa apresentaram melhor
taxa de probabilidade livre da doenca para o periodo de 3 anos (75%) quando comparados ao
mesmo periodo de seguimento dos pacientes com tempo de queixa igual ou inferior a seis meses
(63%) (p=0,7729) (Tabela 15). A anilise relacionada a dor ndo foi possivel de ser realizada.

Os pacientes que realizaram tratamento prévio apresentaram melhores taxas de sobrevida livre
de doenca tanto para 3 quando para 5 anos (77,8%) quando comparados aos pacientes que nao
foram submetidos a nenhum tipo de tratamento previamente a chegada ao Hospital (65,2% em 3 e 5
anos). No entanto, a diferenca ndo foi estatisticamente significante (p=0,9896) (Tabela 15).

A probabilidade de sobrevida livre de doenca de acordo com a faixa de tamanho clinico foi
melhor para os pacientes com lesdes de menor tamanho, correspondendo a 80,0% tanto para 3
quanto para 5 anos, quando comparados aqueles com lesdes maiores nos mesmos periodos (58,3%
em 3 e 5 anos) (p=0,3454) (Tabela 15).

De acordo com o tamanho andtomo-patoldgico, a sobrevida livre de doencga foi melhor para os
pacientes com lesdes maiores que 4,5 cm (60% em 3 e 5 anos), sendo que menores valores foram
encontrados para os pacientes com lesdes menores ou iguais a 4,5 cm tanto para 3 quanto para 5
anos (55,6% em 3 e 5 anos) (p=0,8624) (Tabela 15).

De acordo com a localizacdo, os melhores valores de sobrevida livre de doenga foram
encontrados nas lesdes localizadas na maxila, que apresentaram valor de 69,2% tanto para 3 quanto
para 5 anos. As lesdes mandibulares e de outros sitios apresentaram valor de sobrevida livre de

doenca de 66,7% para 3 anos. (p=0,9064) (Tabela 15).
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Os pacientes classificados como T1 mostraram valores de sobrevida de 80% tanto para 3
quanto para 5 anos, ja os pacientes estadiados como T2 apresentaram valores de 59,5% tanto em 3
anos quanto para 5 anos (p=0,3796) (Tabela 15).

Os pacientes que ndo receberam quimioterapia mostraram piores valores de sobrevida (27,3%
para 3 anos) quando comparados aqueles que receberam esta modalidade de tratamento (75% tanto
para 3 quanto para 5 anos). No entanto, a diferenca nao foi estatisticamente significante (p=0,4606)

(Tabela 15).

Kaplan-Meier survival estimate
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Griéfico 8. Sobrevida global livre de doenca, método de Kaplan-Meier.
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Tabela 15. Probabilidade de sobrevida livre de doenga de acordo com as varidveis.

Variavel Categoria Sobrevida (%) p-valor
3 anos 5 anos

Livre de doencga 67,2 67,2

Faixa etaria (anos) <37 83,3 83,3 0,1249
> 37 49,5 49,5

Género Masculino 55,2 55,2 0,4055
Feminino 83,3 83,3

Tempo de queixa (meses) <6 63,0 63,0 0,7729
>0 75,0 -

Dor Nao 80,2 80,2 NA
Sim 0,0 -

Tratamento prévio Nao 65,2 65,2 0,9896
Sim 77,8 77,8

Tamanho andtomo-patolégico <45 55,6 55,6 0,8624
>45 60,0 60,0

Localizacdo Mandibula 66,7 66,7 0,9064
Maxila 69,2 69,2
Qutras localidades 66,7 -

Estadiamento T 1 80,0 80,0 0,3796

59,5 59,5

Quimioterapia 0 27,3 - 0,4606

1 75,0 75,0
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6. DISCUSSAO

Os condrossarcomas s3o neoplasias mesenquimais raras, que acometem mais
comumente os o0ssos longos (FECHNER & MILLS, 1993). E rara a ocorréncia de
condrossarcomas na regido de cabega e pescoco, com tais tumores nesta regido sendo
responsdveis por 1 a 12% de todos os condrossarcomas (VENER er al., 1984;
GARRINGTON & COLLETT, 1988; RUARK et al., 1992). Por ser um tumor raro, ha
poucos trabalhos na literatura abordando o comportamento e progndstico destes tumores.

No presente estudo, analisamos 16 casos atendidos no Departamento de Cirurgia de
Cabeca e Pescogo e Otorrinolaringologia do Hospital do Cancer A. C. Camargo no periodo
de 1953 a 2002. Na literatura, existem poucos relatos de séries de condrossarcomas de
cabeca e pescoco advindas de uma tnica instituicio. ARLEN et al. (1970) relataram 18
casos resultantes dos arquivos do Memorial Hospital e do Sloan-Kettering Institute de
Nova Iorque, em um periodo de 36 anos. BURKEY et al. (1990) descreveram 14 casos
tratados em um periodo de 25 anos na Universidade de Michigan, Estados Unidos da
América. MARK et al. (1993) relataram 18 casos na Universidade da Califérnia, campus de
Los Angeles, em um periodo de 33 anos. SAITO et al. (1995) relataram 24 pacientes com
condrossarcomas de cabeca e pesco¢o dos arquivos da Clinica Mayo no periodo de 1927 a
1992 e 32 casos dos arquivos de interconsulta do periodo de 1958 a 1992, totalizando 56
€asos.

A idade média reportada para os condrossarcomas de cabeca e pescogo € de 30 a 32
anos, ou durante a quarta década de vida (GARRINGTON & COLLETT, 1988), com
acometimento de pacientes mais jovens quando comparado aos condrossarcomas de 0ssos
longos (MURPHEY et al., 2003). No presente estudo, a idade média dos pacientes no

momento do diagnéstico foi de 36,5 anos, bem préximo a média comumente relatada na
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literatura, variando de 11 a 70 anos. Quando agrupados por décadas, observamos que a
quarta década agrupou maior nimero de casos, em conformidade com o reportado na
literatura. KOCH et al. (2000) ao analisar a Base Nacional de Cancer dos Estados Unidos
com 400 casos, encontraram idade média um pouco maior, de 50 anos para os
condrossarcomas de cabega e pescogo.

Em nosso estudo, observamos ligeira predilecio pelo género masculino,
correspondendo a 56,2% dos casos. A maioria dos estudos relata predominancia pelo
género masculino (FINN et al., 1984; BURKEY et al., 1990; RUARK et al., 1992; KOCH
et al., 2000). Entretanto, alguns autores encontraram ligeira predominancia no género
feminino (SAITO et al., 1995) e MARK et al. (1993) relataram grande predominancia pelo
género feminino, com taxa de 2:1.

SAITO et al. (1995) relataram tempo de queixa variando de 2,5 meses a 35 anos, com
mediana de 1 ano. GARRINGTON & COLLETT (1988b) reportaram média de tempo de
queixa de nove meses para a casuistica estudada. GADWAL et al. (2000) reportaram para
pacientes pedidtricos tempo médio de queixa de 7,2 meses. Em nosso estudo, o tempo
médio de queixa variou de 1 a 12 meses, com média de 6,7 meses.

A dor ndo parece ser um achado comum nos condrossarcomas de cabeca e pescogo, e
quando ocorre € mais comumente observada em lesdes centrais (HUVOS, 1979). Alguns
autores relatam ocorréncia de dor em metade dos casos (ANWAR et al., 1992; AZIZ et al.,
2002; AL-BAYATY et al., 2003). SAITO et al. (1995) relataram dor em dois dos 56
pacientes analisados, ou 3,6% do total. No presente estudo, trés pacientes (18,8%)
relataram dor no momento da primeira consulta.

Alguns autores consideram o tamanho dos tumores como um dos principais fatores de

progndstico para os condrossarcomas (EVANS et al., 1977; SAITO et al., 1995). O
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tamanho histolégico dos tumores em nosso estudo estava disponivel para 10 casos, com
média de 5,2 cm e mediana de 4,5 cm, variando de 2 a 10 cm. SAITO et al. (1995) em 56
pacientes obtiveram informacdes relativas ao tamanho dos tumores para 33 pacientes, €
notaram tumores variando de 1 a 12 cm, com mediana de 4 cm, valores préximos aos
observados em nosso estudo. Todavia, MARK et al. (1993) descreveram em sua casuistica
de 18 pacientes predominancia de tumores maiores que 5 cm (15 casos).

Na literatura existe variacdo nos locais relatados por acometimento pelos
condrossarcomas centrais na regido de cabecga e pescoco. ARLEN et al. (1970) relataram 10
casos em maxila, 4 casos em mandibula, um caso em glabela, um em 6rbita, dois na regido
cervical. Outros autores relatam predominédncia de casos na regido de seio nasal ou
paranasal (BURKEY et al., 1990; MARK et al., 1993), septo nasal no estudo de SAITO et
al. (1995), com 41,1% dos casos acometendo tal regido. KOCH et al. (2000) em sua
casuistica de 400 pacientes, agruparam os ossos da face em uma sé categoria, sendo tal
regido responsavel por 59,7% dos casos, com a mandibula sendo afetada em 7,7% dos
pacientes. A regido sino-nasal foi acometida em 12% dos casos. Em nosso estudo, a
maioria dos casos (7 casos; 43,8%) acometeram a maxila, seguido pela mandibula com 4
casos (25,0%) e por outros sitios (5 casos; 31,2%) como regido etmoidal, fossa infra-
temporal, regido parieto-occipital, todas com um caso cada e fossa nasal com 2 casos.

Realizamos o estadiamento clinico de acordo com a sexta edicdo do manual de
Classificagao dos Tumores Malignos (2002). Em nosso estudo, obtivemos informacdo em
15 casos. Houve similaridade entre os casos classificados como T1 e T2, com 5 pacientes
(33,3%) classificados em cada categoria respectivamente. Cinco pacientes nao puderam ter
as lesdes avaliadas (TX) porque ja haviam sido submetidos a algum tipo de tratamento

previamente a chegada ao Hospital do Céncer, porém estes pacientes apresentavam lesdes
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de tamanho maior que 5 cm. MARK er al. (1993) relataram maioria (15 casos de 18
analisados) de tumores com classificacio T2, porém a maioria dos casos (8 pacientes)
ocorreu em seios paranasais. Em nosso estudo, quatro pacientes dos cinco classificados
como T2 foram acometidos em maxila.

Com relacdo ao tratamento, cinco pacientes (31,25%) receberam algum tipo de
tratamento anteriormente a chegada ao Hospital do Cancer A.C. Camargo. Dois pacientes
(12,5%) receberam tratamento radioterdpico, um paciente (6,25%) recebeu quimioterapia
somente, outro paciente (6,25%) radioterapia e quimioterapia e ainda um paciente (6,25%)
recebeu tratamento cirtrgico, radioterdpico e quimioterdpico. A caracteristica comum aos
cinco pacientes era o tamanho clinico dos tumores igual ou maior do que 5 cm.

Na literatura, o tratamento eletivo para os condrossarcomas da regido de cabeca e
pescoco é a excisdo cirdrgica com amplas margens de seguranca (GARRINGTON &
COLLETT, 1988; LEE et al., 1999; LEE et al., 2005). Em nosso estudo, a maioria dos
casos (6; 40%) foi tratada com cirurgia exclusivamente. Tal modalidade tem sido
predominante na maioria das séries de casos (ARLEN et al., 1970; BURKEY et al., 1990;
MARK et al., 1993; SAITO et al., 1995; GADWAL et al., 2000).

A utilizacdo de radioterapia como modalidade de tratamento para condrossarcomas
de cabeca e pescogo € controversa. Entretanto, na maioria das séries de casos relatadas,
ocorre o emprego desta modalidade terap€utica, geralmente associada a cirurgia,
principalmente em tumores de alto grau de malignidade ou muito extensos, ou ainda
quando se detecta margens positivas apos excisdo cirurgica (BURKEY er al., 1990).
ARLEN et al. (1970) descreveram a utilizacdo desta modalidade terap€utica em 4 pacientes
de um total de 18, porém em associacdo com a excisao cirdrgica dos tumores. BURKEY et

al. (1990) em casuistica de 14 pacientes constataram o uso de radioterapia em 3 pacientes,
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todos associados a resseccdo cirtrgica. MARK ef al. (1993) do total de 18 pacientes,
relataram 5 tratados com cirurgia e radioterapia, € um tratado somente com radioterapia.
SAITO et al. (1995) relataram em casuistica de 56 casos da Clinica Mayo a utiliza¢do de
radioterapia somente em um caso, e associacdo de radioterapia e quimioterapia em 2 casos.
GALDWAL et al. (2000) descreveram em 14 casos, um caso tratado com radioterapia
exclusivamente, e quatro casos tratados com a associacdo de cirurgia e radioterapia. KOCH
et al. (2000) em sua casuistica, relataram a utiliza¢do de radioterapia exclusiva em 16 casos
dos 400 analisados e associacdo da radioterapia a cirurgia em 84 casos. Em nosso estudo,
trés pacientes (20%) foram submetidos a cirurgia e radioterapia. Estes pacientes tinham em
comum o fato de apresentarem lesdes de grande tamanho. Dois pacientes (13,3%)
receberam radioterapia como unica modalidade de tratamento. Tal modalidade de
tratamento foi empregada como paliativa, pois os dois pacientes apresentaram tumores
considerados inoperdveis pela extensio, tendo um dos tumores 10 cm de tamanho clinico.
A dose total de tratamento radioterdpico relatada na literatura tem se situado entre 4000 a
7000 cGy (ARLEN et al., 1970; BURKEY et al., 1990; MARK et al., 1993; GADWAL et
al., 2000). Em nosso estudo, as doses totais de tratamento radioterdpico variaram de 3500 a
5600 cGy, estando em conformidade com a faixa relatada na literatura.

Da mesma maneira que a radioterapia, a quimioterapia tem sido utilizada como
tratamento, porém os resultados sdo controversos. Mesmo havendo a controvérsia, a
maioria das séries relata pacientes tratados com quimioterapia. BURKEY er al. (1990)
relatam 2 pacientes em 14 tendo utilizado quimioterapia exclusivamente como tratamento
paliativo, porém ndo foi notado resultado, e os pacientes evoluiram a ébito rapidamente.
MARK et al. (1993) relataram dois pacientes tratados com cirurgia e quimioterapia, um

deles permanecendo livre da doenca apds 5 anos. GADWAL et al. (2000) relataram em
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casuistica de 14 pacientes, um tratado com quimioterapia e radioterapia e um tratado com
cirurgia e quimioterapia. Para o primeiro, a lesdo envolvia vértebras cervicais, impedindo a
cirurgia, e para o outro, devido as margens positivas, foi realizada quimioterapia adjuvante.
Em nossa casuistica, um paciente (6,7%) recebeu apenas quimioterapia, um (6,7%) recebeu
quimioterapia e radioterapia e outro (6,7%) além da cirurgia, recebeu radioterapia e
quimioterapia. O paciente que recebeu quimioterapia somente apresentou lesdo extensa em
palato, considerada inoperdvel. O paciente que recebeu quimioterapia e radioterapia
apresentou a lesdo com maior tamanho da casuistica, com 20 centimetros. Para o paciente
tratado com a combinacdo das trés modalidades de tratamento ndo obtivemos os dados do
tratamento porque deu continuidade ao mesmo fora do Hospital, sendo apenas informado
por carta que havia realizado a cirurgia, quimioterapia e radioterapia.

A recorréncia local dos condrossarcomas de cabeca e pescogo € relativamente
comum, devido a complexidade anatdomica da regido, o que pode em certos casos impedir a
completa excisdo do tumor pela proximidade a estruturas vitais (NEVILLE et al. 2002).
ARLEN et al. (1970) descreveram 10 pacientes com recorréncias de um total de 18, com
tempo de recorréncia variando de 2 meses a 2 anos ap0s a cirurgia. MARK ez al. (1993)
relataram que do total de 18 pacientes, oito pacientes operados desenvolveram recorréncia
local, com cinco destes pacientes desenvolvendo também metdstases a distdncia, € um
paciente desenvolveu somente metéstase a distdncia. Estes mesmos autores relatam como
locais de metédstase os pulmdes em trés casos, € o cérebro, figado, ossos (sem outra
especificacio) e linfonodos. A literatura relata uma taxa de metdstase de 5%, o que denota
o cardter localmente agressivo dos condrossarcomas (MARK et al., 1993; KOCH et al.,
2000). Em nosso estudo, obtivemos informacdo sobre margens cirtirgicas em 5 casos dos

dez operados, sendo que 4 casos apresentaram margens livres da neoplasia e um caso
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mostrou margem comprometida. Este paciente veio a obito 13 meses apds o tratamento
cirdrgico. Os pacientes que apresentaram margens livres da doenga encontram-se sem
evidéncia de recorréncias. Do total de casos operados e com informacgdo disponivel (10),
seis ndo desenvolveram recidiva local, enquanto os 4 restantes sofreram recorréncia da
neoplasia. Destes quatro, um encontra-se vivo com a doenga, € 0s outros trés morreram em
decorréncia da doenca. Todos estes pacientes apresentaram lesdes extensas. Nao houve
nenhum caso de metdstase a distancia. O intervalo médio decorrido da cirurgia até a
recorréncia foi de 13 meses, variando de 1,2 a 23,7 meses, valor semelhante ao encontrado
na literatura, de 2,0 a 24 meses (ARLEN et al., 1970).

O indice de sobrevida global relatado para os condrossarcomas de todas as
localizacdes varia grandemente, com valores variando de 14 a 78% (HOFFMAN et al.,
1998). ARLEN et al. (1970) relataram indice de sobrevida global de 44% para 18 pacientes
portadores de condrossarcomas da regido de cabeca e pescoco. A taxa de sobrevida relatada
por FINN et al. (1984) para 23 pacientes foi de 81%. MARK et al. (1993) relataram
porcentagem de 68% de pacientes vivos apds 5 anos. KOCH et al. (2000) relataram valores
de sobrevida para 5 anos de 77,6%. Estes autores atribuem a melhora da taxa de sobrevida
as novas técnicas cirdrgicas e aos tratamentos adjuvantes, uma vez que a casuistica
analisada foi a partir do ano de 1985. Em nosso estudo, observamos indice de sobrevida
global de 66,7% em 3 anos e 56,4% em 5 anos.

Comparando-se os indices de sobrevida de acordo com a idade, sugere-se que
pacientes mais jovens apresentem melhores taxas quando comparados aos pacientes de
mais idade. GADWAL et al. (1995) encontraram taxa de sobrevida global de 100% em 5
anos para sua casuistica de pacientes pediatricos, embora a média relatada na literatura para

tal faixa etaria seja de 67% (YOUNG et al. 1990). Em nosso estudo, notamos maiores
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valores de sobrevida global para os pacientes mais jovens (75% em 3 e 5 anos), ou seja,
aqueles com idade menor do que a mediana calculada (37 anos).

Em nosso estudo, observamos melhores valores de sobrevida para pacientes do
género masculino (75% em 3 anos e 60% em 5 anos), porém tal diferenca nio foi
estatisticamente significante (p=0,9055). Na literatura ndo achamos dados para comparar
nossos achados.

Embora seja relatada grande heterogeneidade de comportamento dos
condrossarcomas, variando de lesGes de crescimento lento até tumores extremamente
agressivos, notamos em nosso estudo que os pacientes que procuraram o atendimento em
um periodo menor de 6 meses desde o aparecimento da queixa principal obtiveram maior
porcentagem de sobrevida global (77,8% em 3 anos e 58,5% em 5 anos), porém sem
significancia estatistica (p=0,2450).

Alguns autores associam a presencga de dor a piores prognésticos (KAUFMAN et al.,
1977). A dor pareceu também ser fator de diminuicdo de sobrevida global, embora sem
significincia estatistica, com 33,3% dos pacientes que relataram dor vivos em 3 anos e
nenhum vivo apds 5 anos. Os pacientes que ndo relataram dor apresentaram indices de
sobrevida global de 75% em 3 anos e 63,5% em 5 anos. Ao analisarmos os casos com dor
presente, notamos que todos apresentavam grandes dimensoes clinicas, acima de 5 cm.

Os pacientes que receberam tratamento previamente a chegada ao Hospital
mostraram piores indices de sobrevida (50% em 3 e 5 anos) quando comparados aqueles
que chegaram ao Hospital sem qualquer tipo de intervencao (77,8% em 3 anos e 58,3% em
5 anos). Tal fato pode ser explicado pela extensdo da lesdo, pois todos os pacientes que
foram submetidos a algum tipo de tratamento apresentavam lesdes maiores do que 5 cm.

Além disso a maioria dos pacientes foi submetida a tratamento radioterdpico e/ou
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quimioterdpico sem cirurgia, chegando ao Hospital com os tumores apresentando grandes
dimensdes.

O tamanho clinico dos tumores per se nao parece ser fator progndstico importante. A
total ressecabilidade dos tumores dependera do sitio anatdmico. Podemos observar mais de
50% de tumores com tamanho maior do que 10 cm em ossos longos (MURPHEY et al.,
2003), porém mais facilmente ressecdveis do que aqueles encontrados em cabega e
pescoco, que apresentam em média, tamanhos menores. Em nosso estudo, observamos
melhores indices de sobrevida para os pacientes com tumores de menor tamanho clinico
(menores de 5 cm), com valores de sobrevida global em 3 anos de 83,3%, porém para 5
anos os valores praticamente se assemelharam, com os pacientes com tumores maiores
apresentando indice de 55,6% e os pacientes com tumores menores com taxa de 59,5%.

A localizacdo € relatada na literatura como um fator que pode influenciar no
prognéstico dos condrossarcomas de cabega e pescoco (BURKEY er al., 1990). As
melhores taxas de sobrevida de acordo com a localizagdo variam na literatura. Alguns
autores relatam os tumores de nasofaringe e cavidade nasal posterior como sendo os de pior
prognéstico, devido a dificuldade de resseccdo adequada (BURKEY er al., 1990). Em
nosso estudo, os melhores valores de sobrevida foram observados para a regido mandibular
com indice de 66,7% em 3 anos, seguido pelos tumores da regido etmoidal, fossa nasal,
fossa infra-temporal e regido parieto-occipital, com sobrevida de 60,0% em 3 anos, sendo
os piores valores de sobrevida encontrados para os tumores maxilares, com indice de
sobrevida de 57,1% em 3 e 5 anos. Porém, ndo houve significancia estatistica.
ACKERMAN & DELREGATO (1970) relataram pior indice de sobrevida em 3 anos para
condrossarcoma de mandibula quando comparado aos encontrados em nosso estudo, ou

seja, 50%.
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Analisando a sobrevida global de acordo com a classificagdo T, notamos indices
melhores para os pacientes classificados como T1 tanto em 3 quanto em 5 anos (p=0,1492).
Notamos apesar da auséncia de significincia estatistica, devido ao numero da
casuistica desta rara lesdo, que nossos achados assemelham-se aos descritos nas séries de

casos relatados na literatura.
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7. CONCLUSOES

1. Os condrossarcomas de cabega e pescogo sdo lesdes raras, com apenas 16 casos
encontrados em aproximadamente 50.000 pacientes admitidos no periodo de 1953 a
2002 no Departamento de Cirurgia de Cabega e Pescoco e Otorrinolaringologia do
Hospital do Cancer A.C. Camargo.

2. A idade média dos pacientes com condrossarcomas de cabeca e pescoco foi de 37,5
anos, com maior freqiiéncia na quarta década. Houve discreta predominancia pelo
género masculino.

3. O tempo de queixa variou de 1 a 12 meses, com média de 6,7 meses, sendo a queixa
mais comum o aumento de volume. A localizacdo mais comum foi a maxila, o
tamanho médio dos tumores foi 6,8 cm.

4. O tratamento mais freqiiente foi o cirtrgico exclusivo (40%), também foi observada
a associagdo de cirurgia a radioterapia (20%). Ocorreram recidivas em quatro casos
de dez operados.

5. As taxas de sobrevida global foram de 66,7% em 3 anos e 56,4% em 5 anos.

6. Nenhuma das varidveis estudadas modificou o prognostico.
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ANEXO 4

ANOVA Table for pH

DF  Sum of Sguares  Mean Square F-Value  P-Value Lambda Power
GRUPC 8 17.238 2156 1 165.850 <0001 | 1325.198 1.000
Residual | 71 924 013

Means Tabie for pH
Effect: GRUPD

Count Mean Sid Dev.  5id En

A - AGUA 9 | 5.087 129 043
8 - PERIOGARD 9 | 5658 145 049
¢ - DENTIFRICIO g9 | 5.687 087 028
0 - EMULSAC A 0,5% 9 | 4.316 085 028
E - EMULSAQ 1% 904520 [ .148 049
F - EXTRATO FOLHA 5% 915078 048 016
G - EXTRATO FOLHA 10% 9 ]5.087 119 040
H - EXTRATO FOLHA 25% g ] 5.087 085 028
|- CONTROLE AGUA + TWEENS 8 | 4428 140 050

inferaction Bar Plot for pH
Effect: GRUPO

Error Bars: 4 1 Standard Deviation{s)

A - AGUA
B« EMULSAG 1%

B - PERIOGARD
G - DENTIFRICIO
D - EMULSAC A 0,5%
F - EXTRATO FOLHA 5%
G - EXTRATO FOLHA 10%
H - EXTRATO FOLHA 25%
t- CONTROLE AGUA + TWEENS

35



Case Report
Chondrosarcoma of the maxilla: report of two cases

Running title: chondrosarcoma of the maxilla

Ademar Takahama Junior - D.D.S., M.Sc.!
Fébio de Abreu Alves - D.D.S., Ph.D.!
Fabio Ornellas Prado - D.D.S., MSc.!
Miarcio Ajudarte Lopes - D.D.S., Ph.D.!

Luiz Paulo Kowalski - M.D., Ph.D.2

! Department of Oral Diagnosis, Piracicaba Dental School, University of Campinas, Brazil.
2 Department of Head and Neck Surgery and Otorhinolaryngology, A.C. Camargo Cancer

Hospital, Sao Paulo, Brazil.

Corresponding author:

Maircio Ajudarte Lopes, DDS, PhD

Department of Oral Diagnosis

Piracicaba Dental School, UNICAMP

Av. Limeira, 901- Areido - Piracicaba/SP - CEP: 13.414.900 - Brazil
Phone: +55-19-3412-5319 Fax: +55-19-3412-5218

E-mail: malopes @fop.unicamp.br

62



Abstract

Head and neck chondrosarcomas are uncommon and potentially lethal tumors,
presenting frequently poor prognosis. It can occur anywhere in the body, being more
commonly found in long bones and pelvis. Of all the chondrosarcomas, only about 10%
affect the head and neck region. In the present report we described two cases of
chondrosarcoma affecting the maxilla, which had different behaviors. The first patient died
because local recurrence after treatment. On the other hand, the second patient is alive and

free of disease 32 months after the treatment.

Key words: chondrosarcoma, maxilla, prognosis
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Introduction
Chondrosarcoma is a rare malignant tumor which arises from cartilaginous tissue or

bone derived from chondroid precursors.' Its incidence in the head and neck region is
extremely rare, accounting for less than 10% of all cases and affects more commonly the
mandible, maxilla, paranasal sinuses and nasal Cavity.Z’ 3

The most frequent clinical manifestations of this tumor in head and neck is local
swelling. Pain is also frequent being present in about 50% of the cases.” The prognosis for
patients with chondrosarcoma is generally poor and it seems to be influenced by site of
origin and histological grade of malignancy.” We present two cases of chondrosarcoma

affecting the maxilla.

Case 1: A 47-year-old white woman was referred to the Orocentro (Oral Diagnosis Clinic)
for evaluation of a symptomatic swelling on the gingiva, present for about four months.
Patient also mentioned weight loss of about 5 kg in the last 5 months. On intra oral
examination it was observed a round lesion on the left superior alveolar ridge measuring
approximately 4.0 x 3.0cm. The mass was hard on palpation and the overlying mucosa was
reddish with a central ulceration (Fig. 1). Panoramic and periapical radiographies showed
discreet erosion on bone surface (Fig. 2). Oclusal radiography displayed a round radiopaque
image (Fig. 3). The patient underwent an incisional biopsy under local anesthesia.
Microscopically, we could observe a neoplastic tissue exhibiting a lobulated growth pattern
of hyaline cartilage, which was composed by pleomorphic chondrocytes with nuclear
atypia. Binucleated cells and some mitotic figures could also be observed. Based on these
characteristics it was established the diagnosis of high-grade chondrosarcoma (Figs. 4 and

5). The patient was referred to A. C. Camargo Cancer Hospital, Sao Paulo, Brazil, where
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she underwent surgical resection of the tumor composed by left maxillectomy. Histological
examination of the surgical specimen confirmed the diagnosis of chondrosarcoma, and
showed positive surgical margins, being decided for post-operative radiation therapy with a
total dose of 50 Gy. After 8 months the patient presented local recurrence and another
surgery was performed with cranio-facial approach and removal of the left orbit.
Microscopical examination showed again positive bone surgical margins and the patient
died after 6 months.

Case 2: A 55-year-old white woman was referred to the Orocentro complaining of swelling
on the palate present for about one year. Intraoral examination showed an exophytic mass,
measuring about 3,5 x 3,0 cm, located on the anterior region of the hard palate (Fig. 6).
Panoramic and oclusal radiographs showed areas of ill-defined radiolucency on the hard
palate (Figs. 7 and 8). It was performed an incisional biopsy under local anesthesia, and the
histological examination showed areas of well differentiated hyaline cartilage composed by
cells with moderate atypia, occasionally with two nuclei and rare mitosis. With these
characteristics it was established the diagnostic of low-grade chondrosarcoma (Figs. 9 and
10). The patient was then referred to A. C. Camargo Cancer Hospital, Sao Paulo, Brazil,
where a surgical resection of the tumor, composed by maxillectomy and removal of the
floor of nasal cavity, was performed. Microscopy examination of the surgical specimen
showed malignant cells affecting soft and subcutaneous tissue with free margins. The

patient is in follow-up for 48 months and has shown no evidence of disease.

Discussion
The most common sites for head and neck chondrosarcomas are the mandible,

. . .2 .
maxilla, paranasal sinuses and nasal cavity.” The two cases presented here were affecting

65



the maxilla. The literature shows that the mean age of the patients at the diagnosis is around
50 years. ” Our two cases affected the maxilla and the mean age of the patients was also
around 50 years (47 and 55).

The main clinical manifestation of chondrosarcomas in head and neck are local
swelling, paresthesia, and pain.4 In both of our cases, the main complaining was also a local
swelling. In addition, the first patient reported pain.

The common radiographic appearance is of an osteolitic lesion, often with poorly
defined borders and sometimes showing radiopaque sclerotic areas, representing
calcification.” ° The radiographic features of the first case were a round radiopaque image
in the palate with a discrete resorption on the surface, and in the second case it was
observed an ill-defined radiolucent lesion.

Histologically, the chondrosarcomas can be classified according to the microscopic
appearance in conventional, clear cell, myxoid, mesenchymal and dedifferentiated
chondrosarcoma.® The conventional chondrosarcomas are characterized by a lobulated
malignant cartilage, nuclear pleomorphism, mitosis and binucleated cells.” The low-grade
chondrosarcomas, the most frequent in head and neck, are very difficult to distinguish of
benign tumor.! In our cases, the histological appearance was conclusive of
chondrosarcoma, where none area of osteoid formation was found. The first case was
classified as high-grade and the second one as low-grade of malignancy.

The main modality treatment for head and neck chondrosarcomas is surgical
excision of the primary tumor.” For maxillary tumors an appropriately designed
maxillectomy is necessary.'® The efficacy of adjuvant therapies is still not clear, but some
authors have noted acceptable outcomes with the use of radiotherapy.' In our first case the

patient was treated with surgical resection and radiotherapy because of the positive surgical
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margins. The second patient was treated only with surgery. In both cases the surgical
resection was composed by maxillectomy.
The incidence of local and distant metastasis is low, occurring in 5% of the cases,

and generally occurs as a late stage event." '

The main cause of death in patients with head
and neck chondrosarcomas is local extension of tumor involving vital structures. The main
prognostic factors are histological grading, anatomical location and adequacy of surgical
resection.* ' The overall survival of patients with head and neck chondrosarcomas is about
60% in 5 years and 50% in 10 years.” Neither of our cases developed metastasis. In the first
case the patient died of local recurrence. On the other hand, in the second case where we

observed free surgical margins and the tumor was histologically classified as low-grade of

malignancy, the patient is alive without evidence of disease after 32 months of follow-up.
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