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Resumo Os sarcomas musculoesqueléticos sao doencas raras que exigem atengdo. Frequente-
mente, apresentam alto grau de malignidade ao diagnoéstico e se subestimados podem
evoluir de forma agressiva local e sistemicamente. Apresentam-se como sarcoma de
partes moles e sarcomas dsseos, sendo os de partes moles quatro a cinco vezes mais
comuns. A maioria dos sarcomas de partes moles ocorre nos membros. Os subtipos
mais comuns nas criancas e adolescentes sdo o rabdomiossarcoma e o sarcoma
sinovial, nos adultos o sarcoma pleomorfico indiferenciado, lipossarcoma, leiomios-
sarcoma, mixofibrossarcoma e sarcoma sinovial; todos de alto grau de malignidade
histologica. Muitos sarcomas de partes moles sdo confundidos com tumores benignos
de partes moles, 100 vezes mais comuns, por isso sao ressecados sem o planejamento
necessario, acarretando em amputacdo de um membro que poderia ter sido preser-
vado. Como em todos os canceres, o fator progndstico mais importante é a doenca
metastatica. Na sua vigéncia, a taxa de sobrevida global cai em torno de 20 a 30%. As
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taxas de sobrevida no geral sdo parecidas entre os sarcomas 6sseos e de partes moles,
portanto o sarcoma de partes moles, além de mais prevalente, mostra-se tao agressivo
quanto os sarcomas 0sseos, por isso merece muita atencao dos ortopedistas que
frequentemente sdo a primeira linha de atendimento dos portadores destes tumores.
Abstract Musculoskeletal sarcomas are rare diseases that require attention. They often present a

high degree of malignancy at diagnosis and, if underestimated, they can evolve
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aggressively locally and systemically. They present as soft tissue sarcoma and bone
sarcomas, with soft tissue being four to five times more common. Most soft tissue
sarcomas occur in the limbs. The most common subtypes in children and adolescents are
rhabdomyosarcoma and synovial sarcoma, in adults undifferentiated pleomorphic sarco-
ma, liposarcoma, leiomyosarcoma, myxofibrosarcoma and synovial sarcoma; all with a
high degree of histological malignancy. Many soft tissue sarcomas are confused with
benign soft tissue tumors, 100 times more common, so they are resected without the
necessary planning, resulting in amputation of a limb that could have been preserved. As in
all cancers, the most important prognostic factor is metastatic disease. In its lifetime, the
overall survival rate falls by ~ 20 to 30%. Survival rates are generally similar between bone
and soft tissue sarcomas, so soft tissue sarcoma, in addition to being more prevalent, is as
aggressive as bone sarcomas, so it deserves a lot of attention from orthopedists, who are

often the first line of care of carriers of these tumors.

Introducao

Os sarcomas musculoesqueléticos sdo doencgas raras, de
origem mesenquimal, presentes em qualquer idade e que
se desenvolvem em qualquer lugar do corpo. Estas neoplasias
sdo classificadas como sarcomas de partes moles (SPM) ou
sarcomas 6sseos.

Em 2013, a Organizacdo Mundial de Saade (OMS) descre-
veu mais de 50 tipos de sarcomas de partes moles e cerca de
30 tipos 6sseos.! Atualmente, os sarcomas sio um grupo
heterogéneo de mais de 100 tumores.?

Epidemiologia

Apesar dessa grande variedade, os sarcomas musculoesque-
léticos correspondem a < 1% dos tumores malignos nos
adultos e a cerca de 15% dos tumores malignos pediatri-
cos'37%; assim, os SPM correspondem a < 1% de todos os
tumores malignos. Os sarcomas 6sseos sdo ainda mais raros e
correspondem a cerca de 0,2%.1°® Portanto, os SPM sio 4 a 5
vezes mais comuns do que os sarcomas 6sseos.

A taxa mundial da incidéncia dos SPM varia de 1.8 a 5.0 por
100.000 pessoas/ano.” Podem ocorrer em qualquer idade,
embora mais de 65% desses sarcomas ocorram em pes-
soas > 65 anos.” De acordo com o Scandinavian Sarcoma
Group (SSG, na sigla em inglés) no periodo de 1987 a 2011
foram registrados 6.027 casos de sarcomas de partes moles a
uma taxa de 1.5 a 2.0 por 100.000 habitantes/ano.? No Japo, o
Bone and Soft Tissue Tumor (BSTT, na sigla em inglés), 6rgao de
registro de cancer especifico em todo o pais para tumor 6sseo e
partes moles registrou, no periodo de 2006 a 2012, 44.709
pacientes com tumores musculoesqueléticos benignos e
malignos. Destes, 2.773 eram 6sseos malignos e 8.228 eram
malignos de partes moles.>'® Em 2004, foram diagnosticados
nos EUA cerca de 8.700 casos novos de SPM e 1.500 no Reino
Unido.” Na Europa, a incidéncia dos sarcomas em geral é de 6
casos por 100.000, com 28.000 casos por ano. Em 2008, os SPM
representaram quase 87% de todos os sarcomas.'’ The Ame-
rican Cancer Society estima que em 2019 havera nos EUA
aproximadamente 1.762.450 novos casos de cancer e aconte-
cerdo 606.880 Gbitos pela doenca.* Desses casos, cerca de 3.500
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acometerdo os 0ssos e as articulagdes e 1.660 irdo a 6bito, ja a
incidéncia dos tumores de partes moles sera de 12.750 casos
com aproximadamente 5.270 bitos.*

Durante sua carreira, um ortopedista geral vai se deparar
no minimo com um osteossarcoma ou um sarcoma de
Ewing.'? Tendo em vista a maior prevaléncia dos SPM, um
ortopedista geral deve se deparar com quatro ou mais destas
neoplasias.

Aspectos Clinicos

Os sarcomas musculoesqueléticos sdo um grupo heterogéneo
de tumor com diferentes manifestac¢ées clinicas, localiza¢des,
evolugdes e condutas. Aproximadamente 75% dos SPM estdo
localizados nos membros e cinturas pélvica e escapular. A coxa
é 0 local mais acometido." Cerca de 10% dos casos acometem o
tronco e o 1"etroperitc‘)nio.1

Na infancia e na adolescéncia, os tumores malignos mais
frequentes de partes moles sdo o rabdomiossarcoma e o
sarcoma sinovial.'> Na fase adulta, os SPM mais frequentes
sdo sarcoma pleomoérfico indiferenciado, lipossarcoma, leio-
miossarcoma, mixofibrossarcoma e sarcoma sinovial."® A
doenca metastatica é a principal causa de morte relacionada
aos sarcomas. As metastases dos sarcomas de tecidos moles e
dos sarcomas 6sseos de alto grau disseminam-se para os
pulmdes pela via hematogénica.* Como cerca de trés quar-
tos dos SPM sdo histologicamente classificados como alto
grau de malignidade,’ durante a investigacdo diagnéstica e
estadiamento, espera-se que 10% dos pacientes apresentem
metastases predominantemente para os pulmdes.' Durante
a evolucdo, cerca de 50% dos pacientes portadores de SPM
desenvolvem metdstases a distancia com média de sobrevida
global de 12 a 18 meses. Dos portadores de metastases, < 20%
estardo vivos em dois anos.'> Além da presenca de metésta-
ses, as margens cirtrgicas desses sarcomas possuem grande
impacto no prognéstico.'®'?

Apesar de menos frequentes no grupo pediatrico, os SPM
podem acometer esta faixa etaria, e o rabdomiossarcoma é o
SPM mais comum. Aproximadamente 50% dos casos de SPM no
grupo pediatrico é rabdomiossarcoma, e os subtipos embrio-
ndrio (cabeca, pescoco e trato geniturinario) e o alveolar (térax
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e membros) sdo os mais comuns. J4 o rabdomiossarcoma
botridide e outros subtipos sdo mais raros.'® O rabdomiossar-
coma embriondrio tem como caracteristica sua apresentacao
bimodal, ou seja, apresenta seus picos de incidéncia nos
pacientes com idade de 2 a 6 anos e dos 15 aos 19 anos.'1?
O subtipo alveolar é mais comum nos adolescentes.'®

Os maiores problemas em relacdo a abordagem dos SPM
ocorrem devido a conceitos equivocados que ainda fazem
parte da pratica clinica. Um deles é que tumores malignos de
tecidos moles precisam ser dolorosos, apresentar cresci-
mento rapido e serem profundos. Na verdade, podem crescer
lentamente, serem indolores e localizados superficial-
mente.?® Por isso, o quadro clinico pode ser arrastado e,
mesmo em paises desenvolvidos, o encaminhamento para os
servicos de referéncia pode levar de 6 a14 meses.”'

Diagnéstico e Estadiamento

Nos centros oncolégicos de referéncia, os pacientes sdo
cuidados por equipes multidisciplinares. Em um mesmo
servico serdo realizados exames para estadiamento local e
a distancia. Neste sentido, a ressonancia magnética (RM) é
mandatéria. A bidpsia ainda é necessaria na maioria dos
pacientes, entretanto a bidpsia pode ndo ser realizada em
tumores de partes moles que na RM apresentem caracteris-
tica obviamente adiposa.

A 8° edicdo do Cancer Manual Staging da American Joint
Committee on Cancer (AJCC, na sigla em inglés) atualizou em
2018 o estadiamento dos tumores de partes moles (TNM).
Neste sistema é considerado o grau histolégico do tumor, o
tamanho, presenca de linfonodos e presenca de metastases. A
diferenciacdo entre tumores superficiais e profundos deixa
de existir. O T (tamanho) apresenta quatro niveis (T1 a T4)
variando em < 5cm, até 10cm, até 15cm e > 15cm. O N avalia
acometimento linfonodal regional e 0 M metastases a dis-
tancia. Nos sarcomas, a presen¢a de comprometimento de
linfonodos é considerada acometimento sistémico pela neo-
plasia e possui a mesma importancia de uma metastase a
distancia. Assim, NO e MO ndo ha acometimento sistémico,
mas N1 ou M1 considera-se acometimento sistémico. Os
pacientes sdo classificados em 4 estagios, de I a IV, com
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algumas subdivisdes. Os tumores que apresentarem N1 ou
M1 sio classificados no estadio IV, o mais avancado.?

0 grupo de Birmingham descreveu um critério que estima a
probabilidade de malignidade dos tumores de partes moles:
tumor ser > 4,3 cm (tamanho de uma bola de golfe), aumento
progressivo de tamanho, profundo a fascia e presenca de dor.
Destes critérios, os dois primeiros sdo os de maior importan-
cia.23 Com trés ou quatro critérios positivos, hd uma possibi-
lidade > 80% da lesdo de partes moles ser maligna,24

Ao deparar-se com uma lesdo de partes moles, a RM do
segmento afetado com contraste (gadolinio) é o principal
exame de imagem para sua avaliagdo. Através dela é possivel
avaliar caracteristicas do tumor, sua extensdo e definir o
melhor local para a realizacdo da bidpsia. As principais
caracteristicas a serem consideradas na ressonancia magné-
ticas sdo: se o tumor é sélido e se ha presenca de tecido
adiposo, assim qualquer lesdo de partes moles que ndo seja
cistica e ndo apresente sinal de gordura homogénea na
ressondncia magnética deve ser abordada potencialmente
como um sarcoma (=Figura 1). O cirurgido deve planejar a
via de acesso e a técnica da biépsia para permitir que todo o
trajeto seja ressecado em bloco juntamente com o tumor,
portanto procedimentos com vias de acesso transversais ou
acompanhando linhas de for¢ca devem ser evitados quando as
biépsias forem realizadas nos membros. A incisdo da bidpsia
deve acompanhar o sentido das fibras musculares e violar o
menor nuimero possivel de compartimentos (~Figura 2).
Atualmente, muitas das biépsias sdo executadas com agulha
e guiadas por ultrassonografia ou tomografia computadori-
zada (TC). Isso exige entrosamento do cirurgido e do médico
radiologista intervencionista para garantir que o procedi-
mento seja executado na via de acesso adequada.

O estadiamento deve ser realizado antes da ressec¢ao do
tumor solicitando, no minimo, o exame de TC para rastrea-
mento de metdstases pulmonares.?®> Diversos servigos de
referéncia em oncologia disponibilizam a tomografia por
emissdo de pésitrons associada a tomografia computadori-
zada (PET-CT) com 18F-fluorodesoxiglicose (18F-FDG) para
ser utilizado no estadiamento. O exame de PET-CT avalia o
metabolismo de glicose, e quanto mais agressivo o tumor,
maior a avidez por glicose. Por avaliar todo organismo, além

Fig.1 Cortes de ressonancia magnética de um joelho. (A) sequéncia coronal T1, (B) Sagital T2 SPAIR, (C) axial T1 POS GD. Observe que a lesdo é
solida, relativamente pequena, tamanho préximo ao de uma bola de golfe ou de ténis de mesa. Trata-se de um SPM de alto grau.
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Fig. 2 Foto da mesma paciente da =Figura 1. Regido posterior do
joelho direito de uma paciente submetida a uma biépsia aberta com
via de acessoinadequada. Observa-se cicatriz transversa que precisara
ser ressecada por completo. O fechamento de pele podera ser
comprometido.

dos pulmdes, o PET-CT muda o estadiamento quanto detecta
metastases de diagnéstico duvidoso dentro ou fora dos
pulmdes. Além disso, o valor do standard uptake value
(SUVmax) demonstrado no PET-CT pode predizer ndo s6 a
atividade biolégica, como também o grau do tumor e por isso
tornou-se um fator prognéstico Gtil na andlise de sobrevida
de pacientes com SPM. O PET-CT também possui importante
papel na avaliacdo da resposta a quimioterapia e no plane-
jamento do volume da radioterapia. Como permite a avalia-
¢do prévia da agressividade do tumor, o PET-CT pode
direcionar a realizacdo de ressec¢des mais agressivas com
margens adequadas e, por outro lado, pode evitar a realiza-
cdo de bidpsias desnecessarias.>'"2°

Apesar das tentativas de evitar a realizacdo de bidpsias
desnecessarias, este procedimento ainda esta indicado na
vasta maioria dos pacientes. O material para estudo anato-
mopatolégico deve ser avaliado por um médico patologista
com experiéncia em tumores musculoesqueléticos. Atual-
mente, os patologistas complementam a analise histopato-
légica com um painel de marcadores imunoistoquimicos.
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Testes moleculares tém sido empregados para complemen-
tacdo do diagnéstico. Independentemente da necessidade de
testes moleculares para apoiar certos diagnosticos, a analise
genética detalhada do tecido tumoral de um paciente pode
ter implicagdes importantes para a terapia direcionada.?’
Técnicas como o Fluorescent In Situ Hybridization (FISH) e
o Next Generation Sequencing (NGS) aos poucos estao com-
provando a existéncia, dentro de um mesmo diagnéstico, de
subtipos diferentes de tumores, com padroes muitas vezes
semelhantes e que provavelmente necessitarao de terapias
alvo para seu tratamento, gerando provavelmente um
impacto positivo na sobrevida.>?’

Tratamento

O tratamento dos SPM depende fundamentalmente do grau
histol6gico, da sualocaliza¢do e do seu tamanho. Os protocolos
utilizam quimioterapia neoadjuvante ou adjuvante e combi-
nam o tratamento cirdrgico com a radioterapia pré- ou pés-
operatoéria. A resseccdo dos sarcomas de partes moles tem
como objetivo alcangar margens cirdrgicas microscopicas
livres de tumor.'® As margens de resseccio dos sarcomas sio
atualmente definidas como RO margem microscopica nega-
tiva, R1 microscépica positiva, R2 margem macroscopica
positiva, ou seja, permanéncia de tumor residual evidente. A
extensao da margem RO ndo é importante desde que nao haja
tumor residual,'® ou seja, no ha diferenca entre uma margem
chamada exigua e uma margem de trés centimetros. Apesar da
busca incessante pela preserva¢ao do membro acometido por
um SPM, as amputacdes ainda sdo indicadas nos casos em que
as margens cirrgicas microscépicas livres (R0) ndo podem ser
obtidas sem que o tumor seja ressecado junto com estruturas
criticas como os grandes feixes neurovasculares. Como men-
cionado anteriormente, pacientes que foram submetidos a
ressec¢des ndo planejadas de um SPM com utilizacdo de vias
de acesso transversais apresentam maior possibilidade de
serem submetidos a uma amputacdo. A ampliacdo das mar-
gens cirdrgicas nos pacientes submetidos a ressec¢des ndo
planejadas de sarcomas é fundamental. Esta ampliacdo per-
mite que o prognostico de sobrevida dos pacientes submetidos
aos procedimentos ndo planejados seja semelhante aos que se
submeteram a tratamento planejado.?®

Os pacientes com rabdomiossarcoma apresentam com
frequéncia doenca metastatica ao diagnéstico, portanto
necessitam de tratamento sistémico neoadjuvante. A poli-
quimioterapia é a base do tratamento dos SPM e deve ser
utilizada em todos os pacientes. Normalmente, os SPM
apresentam boa resposta (80-90%) a quimioterapia e a
radioterapia, consequentemente a ressec¢do torna-se um
procedimento mais conservador e as doses de radioterapia
sdo reduzidas para limitar o risco de sequelas.'?

Prognostico

Os tumores de partes moles benignos, como os lipomas, sdo
100 vezes mais comuns do que os sarcomas de partes moles.>>
Devido a sua raridade, muitos médicos e pacientes ndo reco-
nhecem um SPM, o que contribui para atrasos nainvestigacdo e
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no diagndstico. Isso ocasiona aumento do volume das lesdes. O
tamanho < 5 cm e a profundidade sdo fatores de pior prog-
nostico.2? Além disso, a maior incidéncia de tumores de partes
moles benignos frequentemente leva a realizacdo de ressec-
¢des ndo planejadas de sarcomas que deixam tumor residual.
Hanasilo et al. relatam que os servicos de referéncia chegam a
receber ~ 50% dos casos novos de pacientes portadores de SPM
que foram submetidos a ressec¢des ndo planejadas, e 90%
desses pacientes apresentam tumor residual 28 Ap6s uma
resseccdo ndo planejada, ha maior risco de complicagdes e
pode ser necessario uma amputacdo para que a margem livre
de tumor seja obtida.?3303!

A sobrevida global dos tumores musculoesqueléticos é
multifatorial e depende na maioria das vezes dos fatores de
risco, como subtipo histolégico do tumor, grau de maligni-
dade, idade do paciente, localiza¢do, tamanho, margens
cirargicas alcancadas, presenca de metdstases, tratamento
quimioterapico neoadjuvante/adjuvante e radioterapia.

Baptista et al.>? relatam que nos pacientes com diagnéstico
de sarcoma sinovial ndo metastatico os fatores prognoésticos
desfavoraveis a sobrevida eram o alto grau histolégico, loca-
lizagdo (tumores proximais ao joelho ou cotovelo) e necrose
espontanea de tumor > 25%. A recidiva local ndo influenciou
nasobrevida.]Ja Zumarraga et al.>? relataram que nos pacientes
com mixofibrossarcoma um pior prognéstico da sobrevida
global estava relacionado com o grau histolégico do tumor,
margens comprometidas, recidiva local e metastases a distan-
cia. Wu et al.>* relatam que nos lipossarcomas mixéides a idade
(> 30 anos), sexo masculino, grau do tumor (alto grau) e
tamanho do tumor (> 10cm) eram fatores prognoésticos
independentes para sobrevida global e na doenga especifica
em pacientes com SPM das extremidades. Tsuda et al.° rela-
taram que em pacientes > 65 anos as margens cirdrgicas
negativas estavam associados com uma maior sobrevida.
Nakamura et al.® relataram que a presenca de inflamacio
sistémica esta associada a pior prognostico. A elevacdo dos
niveis de proteina c-reativa (PCR), hipoalbuminemia e anemia
refletem o comportamento agressivo do tumor. Os dois pri-
meiros marcadores séricos podem ser Gteis para prever a
sobrevida dos pacientes com doenca metastatica ao diagnos-
tico. Ishiraha et al. relataram que o grau histolégico de malig-
nidade (alto grau), o tamanho do tumor>10cm e as
metastases alteram o progndstico. A recidiva local ndo esta
realmente relacionada com a ocorréncia de metastases, tama-
nho do tumor, grau histolégico e 6bito.’

O rabdomiossarcoma, de modo geral, apresenta sobrevida
global de 70% em 5 anos. Em varias séries pediatricas, pacien-
tes>10 anos de idade foram relatados como tendo pior
prognéstico do que criancas mais novas.'> Nos tumores 6sseos
(osteossarcoma e sarcoma de Ewing) a doenca metastatica
diminui a sobrevida global para entre 20 e 30%. Nos osteossar-
comas, cerca de 15 a 20% dos pacientes ja apresentam evidén-
cias macroscépicas de metastases ao diagnéstico, e de 15 a 35%
no Sarcoma de Ewing.38'42 Aliteratura mostra que os sarcomas
de partes moles sdo tumores com alto poder metastatico e com
grande potencial de recidiva local se ndo forem ressecados
corretamente.'®!” Ao diagnéstico, aproximadamente 10% dos
pacientes apresentam metastase e cerca de 50% dos pacientes
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com SPM irdo desenvolvé-las. Menos de 20% desses pacientes
estardo vivos em 2 anos. Portanto, como a maioria dos SPM
ocorrem nos membros, os ortopedistas serao provavelmente os
primeiros profissionais a abordar essas lesdes.

Consideracoes Finais

Em conclusdo, é importante que qualquer tumor de partes
moles seja submetido a avaliacdo de imagem adequada e,
caso seja solido e ndo adiposo, precisa ser submetido a
biépsia com técnica adequada antes que seja realizada uma
resseccdo sem planejamento que possa comprometer o
tratamento e o progndstico do paciente.
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