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RESUMO

Os cordomas sacrais (CS) sdo tumores Osseos malignos primarios da coluna vertebral de ocorréncia rara,
com incidéncia entre 0,000005-0,000027%. O objetivo deste estudo é relatar um caso de CS metastatico. Homem
de 41 anos, sem comorbidades, chega ao servico de referéncia apresentando lesdo sacral. Ressonancia magnética
mostrou tratar-se de tumor com 9,3 cm sugestivo de mieloma ou cordoma. Realizou-se bidpsia e histopatoldgico,
confirmando o diagndstico de CS. O paciente submeteu-se a excisdo cirurgica do tumor. Seis meses apos a cirurgia,
evoluiu com recidiva e implantes metastaticos em coluna vertebral, partes moles da parede toracica, figado e espa-
co pleural, evoluindo com paraplegia. Ndo havia indicagdo de radioterapia e/ou quimioterapia adjuvante. Ndo havia
também possibilidade de liberagdo de imatinibe pelo Sistema Unico de Salide. Em cerca de 28 meses de seguimento
clinico mensal, o paciente foi a 6bito. O caso apresentado mostrou um CS sem sucesso cirdrgico, o que é associa-
do a pior prognostico. O paciente apresentou disseminacgdo sistémica do tumor e paraplegia poucos meses apods a

cirurgia, indo a 6bito em 28 meses de seguimento.
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INTRODUGAO

Primeiramente descritos em 1857 por Vir-
chow, os cordomas sdo os tumores 6sseos malig-
nos primarios da coluna vertebral mais comuns.
Os cordomas sdo originarios de remanescentes da
notocorda, sendo sua incidéncia de 0,18-0,84 ca-
sos/milhdo de pessoas ao ano, com acometimen-
to sacral (CS) em cerca de 29-32% dos casos?3.

O tratamento de escolha dos cordomas €é ex-
cisdo cirlrgica. Nao existem atualmente estratégias
de terapia adjuvante eficazes nestes casos, uma vez
que os cordomas sao resistentes aos esquemas de
quimioterapia e radioterapia disponiveis3*.

O objetivo deste estudo é relatar um caso
de cordoma sacral com metastases para coluna
vertebral, partes moles da parede toracica, figado
e espaco pleural.

RELATO DE CASO

Homem de 41 anos, sem comorbidades,
chega encaminhado ao servigo de referéncia para
investigacdo diagnostica de lesdo sacral com

guadro de dor e desconforto na regido ha cerca
de dois meses. Foi realizada ressonancia mag-
nética (RM), que mostrou tratar-se de uma vo-
lumosa formagdo expansiva lobulada de 9,3 cm
com caracteristicas de mieloma ou cordoma,
comprometendo sacro com extensdo de S2 a S5,
com invasao do canal e forames sacrais e com
grande componente exofitico anterior ocupando
espaco pré-sacral. Outras pequenas lesGes seme-
lhantes no iliaco junto a articulacdo sacroiliaca
foram detectadas.

Realizou-se bidpsia por curetagem e estu-
do histopatoldgico da lesdo com coloracdo hema-
toxilina-eosina (H&E). Os resultados indicaram
tratar-se de um cordoma moderadamente dife-
renciado (G2), com indice mitético de 1 mitose/
10 campos microscopicos de grande aumento;
necrose e invasao angiolinfatica negativas.

Foi realizado resseccao marginal do tumor
por via posterior, sem sucesso. Ndo se realizou
andlise histopatolégica e imunohistoquimica da
peca cirdrgica, uma vez que estes tumores sdo
nao-responsivos as possibilidades de tratamento
adjuvante com radioterapia e/ou quimiotera-
pia disponiveis atualmente. Cerca de seis meses
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depois da cirurgia a doenga recidivou com ocor-
réncia de lesGes na parede toracica (Figuras 1A
e 1B) e o paciente ficou paraplégico. Em tomo-

grafia computadorizada (TC) da coluna realizada,
péde-se observar multiplos implantes metastati-
Cos na regiao.

Figura 1: (A e B): Lesdes toracicas apresentadas pelo paciente.

TC de térax (Figura 2A) mostrou lesGes
expansivas com grande componente de partes
moles, comprometendo varios arcos costais bila-
teralmente, associado a lise dssea extensa, com
algumas lesOes projetando-se para espaco pleural,
bem como para partes moles da parede toracica,
as maiores medindo 8,4 cm no terco médio do he-
mitérax direito e 9,2 cm na regido anterossupe-
rior deste mesmo hemitérax. Fratura compressiva
em T8 com volumosa massa de tecidos moles na
regido que apresentava extensdo para-vertebral,
bem como para o interior do canal vertebral. Na RM
(Figura 2B), observou-se volumosa formagdo ex-
pansiva heterogénea com &reas cisticas e hemor-
ragicas de permeio, limites imprecisos e contornos
lobulados com realce heterogéneo pds-contraste,
medindo 28 cm na regido posterior da pelve, maior
componente localizado a direita, caracterizando-se
por comprometimento extenso do sacro, do iliaco

e ramos isquiopubicos a direita. Houve grande
componente na regido glutea direita e extensao
até a raiz da coxa. A direita, a lesdo ocupava ainda
forames obturatérios e isquiaticos, bem como fo-
rames isquiaticos a esquerda, com extensdo para
planos musculares gluteos deste lado. Mdltiplas
lesbes focais de aspecto secundario no iliaco
esquerdo, regido proximal dos fémures e isquio
esquerdo. Lesdao nodular com realce heterogéneo
pos-contraste na musculatura da parede abdomi-
nal anterior compativel com implante secundario.
Figado com ndédulo de 2,3 cm no segmento VII
podendo representar lesdo secundaria. Multiplas
lesGes dsseas em corpos vertebrais dorsais e lom-
bares, grande componente de partes moles para-
vertebrais e para interior do canal raquiano, com
estenose do canal e compressao medular em T8,
L2 e L3. Ocorreram outras lesdes em arcos costais
inferiores compativeis com implantes secundarios.

https://www.revistas.usp.br/rmrp



Costa REAR, Visgueira ARL, Coutinho Neto ES, S& CEC

Figura 2: Metastases apresentadas pelo paciente em coluna vertebral, partes moles da parede toracica, figado e espago
pleural. (A): Tomografia computadorizada de térax. (B): Ressonancia magnética.

Foi conversado com a familia sobre a ndo pos-
sibilidade terapéutica do paciente, uma vez que a
doenca apresentou grande disseminagao sistémica
e o tumor ndo tem possibilidades classicas de te-
rapia adjuvante. Ndo havia também condicdes de
aprovacdo do uso de terapia-alvo molecular com
imatinibe no contexto do Sistema Unico de Saude.
Foi iniciado protocolo para controle sintomatico.
Em cerca de 28 meses de seguimento clinico mensal
(31/08/2019 - 20/12/2021), o paciente foi a obito.

Este estudo foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa da Universidade Estadual do
Piaui, Teresina (PI), Brasil (nimero do parecer:
5.209.669; CAAE: 52368921.5.0000.5209; data
de aprovacgdo: 24/01/2022). O familiar respon-
savel pelo paciente assinou o termo de consenti-
mento livre e esclarecido (TCLE).

DISCUSSAO

Os CS sdo raros, apresentando uma incidén-
cia de cerca de 0,000005-0,000027%. Portanto,
é importante considerar os possiveis diagnds-
ticos diferenciais frente a suspeicdo de um CS,
uma vez que varias condi¢cbes podem mimetiza-lo.
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O condrossarcoma é semelhante aos CS tanto
radiologicamente como histologicamente, sendo
um dos principais diagnosticos diferenciais.
Tumores de células gigantes e plasmocitomas
também podem apresentar semelhancas radiold-
gicas com os CS. Além disso, ndo é incomum a
ocorréncia de lesdes metastaticas no sacro deri-
vadas de tumores na prostata, mama, tireoide,
pulmdes e coélon, especialmente em idosos?3°,

Os CS entram como hipdtese diagndstica
apos a realizagdo de RM sugestiva. O diagndstico
definitivo é usualmente realizado histopatologica-
mente apds bidpsia em coloracdo H&E. Contudo,
em algumas situacbes de diagndstico mais de-
safiador, pode ser estudado a possibilidade de
uso de imunohistoquimica, na qual os cordomas
mostram positividade para antigeno epitelial de
membrana (EMA) e pancitoqueratina (panCK)35.
No presente caso, o diagndstico definitivo de cor-
doma foi alcancado apenas com a realizacdo do
histopatoldgico em H&E, ndo tendo sido necessa-
rio a realizagdo de imunohistoquimica.

Os CS sao mais comuns de ocorrer entre a
quinta e a sexta décadas de vida, apresentando taxa
de recidiva apés cirurgia de 40-50%. Os cordomas
sdo nao-responsivos aos esquemas de radioterapia
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e quimioterapia disponiveis atualmente, ndo ha-
vendo ainda possibilidades classicas de tratamen-
to adjuvante nestas modalidades3+¢. Contudo, em
casos de cordomas recidivantes ou avangados,
o imatinibe pode ser usado como um agente de
primeira linha, partindo do principio de que este
inibe o receptor do fator de crescimento derivado
de plaquetas beta, expresso em cordomas. Alguns
estudos vém mostrando também a possibilidade
de uso de erlotinibe (inibidor do receptor do fator
de crescimento epidérmico) em casos de cordo-
mas avangados nao-responsivos ao imatinibe’.

Geralmente, os cordomas sdo tumores pou-
co agressivos com baixa tendéncia a ocorréncia
de metastases a distancia, que ocorrem principal-
mente em pulmdes, ossos, tecidos moles, linfono-
dos, figado e pele. Apesar disto, tem sido relatado
que cerca de 40-60% dos pacientes com cordoma
desenvolvem metastases a distancia ao longo da
doenca. Até o presente, a obtencdo de margens
negativas na cirurgia ainda é o principal marcador
de melhor progndstico, sendo associada a menor
taxa de recidiva local e melhor sobrevida. Em pa-
cientes com margens positivas ou com tumores
nao-operaveis, pode-se langcar mao de radiotera-
pia paliativa. No entanto, as evidéncias mostram
que os beneficios sdo bastante limitados. Ferra-
resi et al. mostrou em uma série de 25 pacientes
com cordoma sobrevida global em 5 e 10 anos
de 76,7% e 59,7%, respectivamente, e sobrevida
livre de progressdo em 5 anos de 78,3%?8.

No caso apresentado neste estudo, o pa-
ciente evoluiu com recidiva do tumor em um peri-
odo de seis meses apos a cirurgia, havendo exten-
so acometimento metastatico posterior da coluna
vertebral, partes moles da parede toracica, figado
e espaco pleural, o que o levou a ficar paraplégico.
Nota-se que este caso mostra uma tipica evolu-
¢do de CS com cirurgia sem sucesso, uma vez
gue estes tumores, nestas condigdes, apresentam
pior evolugdao e ndo ha possibilidade de uso de
estratégias classicas de tratamento adjuvante.
Este caso é interessante por abordar um tumor
raro com poucas possibilidades terapéuticas,
acrescentando na literatura dados que podem ser

Uteis para a avaliacdo dos fatores progndsticos e
sobrevida relativos a doenca.

CONCLUSAO

O caso apresentado mostra a evolugdo de
um cordoma sacral no qual ndo se obteve sucesso
cirdrgico. Como estes tumores sdao ndo-respon-
sivos aos esquemas de radioterapia e quimiote-
rapia adjuvantes disponiveis atualmente, o prog-
nostico costuma ser pior nestes casos. De fato,
o paciente evoluiu com disseminacao sistémica do
tumor e paraplegia poucos meses apos a cirurgia,
indo a obito 28 meses apds o encaminhamento
ao servigo.
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