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Os sarcomas 0sseos e das partes moles consistem em grupo heterogéneo de
neoplasias malignas de origem mesenquimal que podem ocorrer em qualquer faixa
etaria. O estadiamento preciso destas lesoes determina as melhores estratégias
terapéuticas e estimativas de prognéstico. Dois sistemas de estadiamento sao os
mais frequentemente empregados no manejo destas neoplasias: o sistema proposto
pelo grupo da Universidade da Flérida, liderado pelo Dr. William F. Enneking (1980),
adotado pela Musculoskeletal Tumor Society (MSTS) e o sistema desenvolvido pela
American Joint Committee on Cancer (AJCC) (1977) que se encontra em sua 8° edicao
(2017). O presente artigo busca atualizar o leitor a respeito do estadiamento dos
sarcomas 0sseos e das partes moles que acometem o sistema musculoesquelético.

Bone and soft tissue sarcomas consist of a heterogeneous group of malignant tumors
of mesenchymal origin that can affect patients from any age. The precise staging of
these lesions determines the best therapeutic strategies and prognosis estimates.
Two staging systems are the most frequently used: the system proposed by the
University of Florida group, led by Dr. William F. Enneking (1980) and adopted by the
Musculoskeletal Tumor Society (MSTS), and the system developed by the American
Joint Committee on Cancer (AJCC) (1977), currently in its 8 edition (2017). This
paper updates the reader on the staging of bone and soft tissue sarcomas affecting
the musculoskeletal system.
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Introducao

Os sarcomas 6sseos e das partes moles acometem, respecti-
vamente, 1 e 5 pacientes a cada 100.000 individuos/ano.
Juntos, correspondem a ~ 1% de todas as neoplasias malignas
que acometem o ser humano.'

As manifestagdes clinicas mais frequentes dos sarcomas
6sseos e das partes moles - respectivamente, dor e aumento
de volume do segmento acometido - tornam o ortopedista,
frequentemente, o primeiro especialista a avaliar estes
pacientes. Diante da suspeita clinica, o acompanhamento
especializado, mediante realizacdo de exames de imagem
apropriados ao estadiamento e ao planejamento e execu¢ao
da biépsia, permitirdo o diagndstico preciso e oportuno e a
rapida instituicdo do tratamento adequado, fundamental a
preservacdo do membro acometido e a cura da doenga.

Por definicdo, sarcomas possuem o potencial para o
desenvolvimento de metastases,? o que impacta no prog-
noéstico dos portadores destas neoplasias.

O estadiamento consiste na abordagem ao paciente do
exame inicial ao diagnéstico histolégico e classificacdo defi-
nitiva de uma neoplasia.?

Ha décadas, o estadiamento tem constituido instrumento
critico nas estimativas de prognéstico, fundamentando deci-
sdes relacionadas as opg¢des terapéuticas, e estratificando
pacientes em categorias de risco para ensaios clinicos.? A
Union for International Cancer Control (UICC) definiu os
principais objetivos do estadiamento: guiar o planejamento
terapéutico; estimar o progndstico; auxiliar na avaliacdo dos
resultados do tratamento; tornar a comunicagdo interinsti-
tucional eficaz; e contribuir para a pesquisa cientifica.*

O estadiamento do cancer é considerado critico para o
controle da doenca.” Diversos sistemas foram descritos para
o estadiamento dos tumores malignos primarios que acome-
tem o sistema musculoesquelético.3‘12 Entretanto, o sistema
proposto por Enneking et al.,, adotado pela Musculoskeletal
Tumor Society(MSTS),° e o sistema desenvolvido pelo American
Joint Committee on Cancer (A]CC)&9 sdo os mais utilizados na
pratica clinica. O presente artigo busca atualizar o leitor a
respeito do estadiamento destas lesdes, utilizando o sistema
Enneking/MSTS® e a 8 edigdo (2017)%° da classificacio TNM
(Tumor, Node, Metastasis) (AJCC).

O Papel da imagiologia e da patologia na
avaliacao dos sarcomas dsseos e das partes
moles

As neoplasias que afetam o sistema musculoesquelético sdo
diagnosticadas em pelo menos um dos seguintes cenarios clini-
cos: dor, proeminéncia 6ssea, massa palpavel nas partes moles,
fratura patolégica, ou achado incidental em exames de imagem.'?

Histéria clinica e exame fisico sdo frequentemente sufi-
cientes para levantar a suspeita de um tumor musculoes-
quelético, embora o exame radiografico seja 0 meio mais
comum de revela-lo.">'4

A imagiologia é utilizada nas etapas de deteccdo, diagnos-
tico e diagnostico diferencial, e na avaliagdo (estadiamento)
das neoplasias musculoesqueléticas malignas primarias.’>
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Radiografias simples, tomadas em incidéncias ortogonais,
propiciam informacgdes referentes a aparéncia, extensao
intradssea, matriz tumoral, e margens entre o tumor e
osso hospedeiro. Destruicdo cortical e reacdo periosteal
estdo associadas a neoplasias 6sseas invasivas.'*1> Ao avaliar
tumores de partes moles, as radiografias permitem detectar
e definir o padrao de mineralizacdo da lesdo, auxiliando no
diagnéstico/diagnéstico diferencial com outros tumores ou
lesdes pseudotumorais (miosite ossificante, calcinose tumo-
ral, malformacdes vasculares, gota, condrossarcoma mesen-
quimal extraesquelético, osteossarcoma extraesquelético,
lipossarcoma e sarcoma sinovial), além de prover valiosa
informagdo sobre a densidade tumoral (tumores adipociti-
cos) e eventual envolvimento do osso subjacente.'*1°

Diante do diagndstico de lesdo 6ssea ou das partes moles
com caracteristicas clinicas e radiograficas de agressividade
biolégica, é necessario realizar exames de imagem adicio-
nais,'? buscando informacdes sobre extensio local, dissemi-
nacdo a distancia (metastases) e diagndstico histolégico destas
lesGes (=Figura 1).

Estadiamento local

A extensdo local de um sarcoma é definida pelos espacos
anatémicos envolvidos. A compreensdo da anatomia topo-
grafica relevante é fundamental na definicdio da melhor
abordagem terapéutica a cada situacdo clinica."”

Nos segmentos apendiculares, capsula e cartilagem articu-
lar, cortical e peri6steo, septos fasciais, origens e insercoes
musculares atuam como barreiras naturais a disseminacao
neoplasica, definindo compartimentos - um tumor confinado
a um compartimento é considerado intracompartimental,
estagio inferior a uma lesdo que rompe estas barreiras, tor-
nando-se extracompartimental. Sarcomas crescem centrifuga-
mente através de areas de menor resisténcia e sdo contidos
parcialmente por uma pseudocapsula, onde podem permane-
cer confinados - as células malignas, entretanto, costumam se
estender para além desta - se isto ocorre, mas o tumor
permanece confinado a determinado compartimento anato-
mico, este é considerado extracapsular e intracompartimental;
se a lesdo invade um compartimento adjacente, é classificada
como extracompartimental.'®

A capacidade de avaliagdo multiplanar e o contraste de
partes moles propiciado pela ressonancia magnética (RM) ou,
quando esta modalidade estd contraindicada ou indisponi-
vel 811 da tomografia computadorizada (TC) contrastada, tor-
naram estas modalidades indispensaveis no estadiamento
local'®- eventualmente, RM e TC podem ser solicitadas em
conjunto, por propiciarem informag¢des complementares que
auxiliam no delineamento das lesdes em estudo.'” E impor-
tante mencionar que estes exames devem ser realizados antes
da bidpsia, para evitar artefatos que interfiram na interpretacao
das imagens.?’

ARM é considerada superior a TC no estadiamento local dos
sarcomas 6sseos e constitui o pilar na avaliagdo por imagens
dos sarcomas de partes moles.?’ Os fatores determinantes para
o estadiamento, referentes a morfologia da lesao, sdo tamanho
e extensdo local,’’ melhor avaliados através da RM com
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ALGORITMO PARA AVALIAGCAO INICIAL E ESTADIAMENTO POR IMAGENS DAS SUSPEITAS
DE SARCOMAS OSSEOS E DAS PARTES MOLES
: ::::xn::“ oral Cendrio clinico
* Extensdo intradssea DETECCAO Faln'etim
* Margens Histéria Clinica/Exame Fisico Localizagio
* Padrdo de destruigdo cortical Tempo de evolucio
« Reagdo periosteal Progressdo dos sinais/sintomas
Achados do exame fisico
DIAGNOSTICO OU DIAGNOSTICO DIFERENCIAL TUMOR DE PARTES
TUMOR 6SSEQ | <= <o =2 o
* Padrdo de mineralizagio
Suspeita de tumor ésseo Tumor com caracteristicas « Densidade tumoral
benigno latente ou lesdo clinicas e radiogréficas * Envolvimento do 0sso subjacente
pseudotumoral intermedidrias ou malignas
Suspeita de tumor de partes Tumor com caracteristicas
moles benigno latente ou lesio clinicas e radiogréficas
pseudotumoral intermedidrias ou malignas
Conforme suspeita: Estadiamento local: '
* Observagio * RM ou TC, ou ambas modalidades (vide texto)
o Tratamento cirdrgico || Estadiamento sistémico: Conforme suspeita: Estadiamento local:
(biépsia excisional, . diografias e TC do térax * Encaminhamento * RM
infiltragdo etc.) « Cintilografia éssea com tecnécio (angiologia, reumatologia) Estadiamento sistémico:
Outras modalidades: * Observagio * Radiografias e TC do térax
RM corpo total, PET-CT, PET-RM ou outras lidad . irGrgi Outras modalidades:
indicadas de acordo com a demanda por estadiamento (bibpsia excisional) PET-CT, PET-RM ou outras modalidades, indicadas de
mais preciso acordo com a demanda por estadiamento mais preciso
_ BIGPSIA A

Fig. 1 Algoritmo para avaliacdo inicial e estadiamento por imagens das suspeitas de sarcomas 6sseos e das partes moles.

gadolinio, utilizando técnicas avancadas de perfusdo e difu-
s30,'"? 0 que permite determinar a configuracio, localizag3o,
profundidade, tamanho e extensdo local destas lesdes e sua
relacdo com musculos isolados, compartimentos musculares,
planos fasciais, estruturas neurovasculares, articulacdes e
érgios situados em sua proximidade (~Figuras 2 e 3).">'8 £
mandatério obter imagens de todo o segmento anatomico
acometido (osso inteiro), para definir a extensao do envolvi-
mento intramedular e identificar eventuais tumores 6sseos
descontinuos (skip metastasis), cuja presenca guarda implica-
¢oes importantes no prognc')stic:o.s'”’m’1 >.20

Ao avaliar sarcomas 6sseos, a op¢do por RM ou TC pode
basear-se nos achados radiograficos. Se ha destruicdo cortical e
tumor extracompartimental, a RM é a modalidade mais dese-
javel, por proporcionar excelente contraste nas partes moles e
determinar a extensdo extradssea do tumor melhor que a TC."®
A RM permite estadiamento mais acurado por sua capacidade
de imageamento multiplanar (sagital, coronal, axial e obliquo)

e auséncia de artefatos de endurecimento de feixe a partir do
osso cortical, que ocorrem ao utilizarmos TC.'® Apesar de
raramente Util em diagndsticos especificos, a TC é indicada
quando ndo ha evidéncia radiografica de extensdo do tumoral
para as partes moles, por permitir visualizar mais claramente
calcificacdo, detectar reagao periosteal, invasdo sutil ou des-
truicdo da cortical e determinar a extensdo intradssea da
neoplasia>' A TC ainda é dtil em delinear tumores em
estruturas anatdémicas complexas como esqueleto axial e
cinturas pélvica e escapular, além de permitir melhor e mais
compreensivel demonstra¢do dos sarcomas 6sseos de super-
ficie, tais como o osteossarcoma parosteal ou o condrossar-
coma justa cortical, através da reconstrugao tridimensional.'®

Estadiamento sistémico

A disseminacdo a distancia constitui o principal fator prog-
ndstico para os sarcomas 6sseos e das partes moles. Sarcomas

e ——

Fig.2 Osteossarcoma convencional no calcaneo. (A) radiografia em perfil mostrando éreas liticas e escleréticas no calcaneo (B) corte sagital de
ressonancia magnética com sequéncia ponderada em T1 evidenciando hipossinal difuso no calcaneo sem tumor extracompartimental (C) via de

acesso para ressec¢ao do calcaneo. Estadiamento MSTS IA, AJCC lIA.
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ANTES DO TRATAMENTO
A B
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{

CINCO MESES APOS O TRATAMENTO
E
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Fig.3 Sarcoma pleomorfico de alto grau no joelho direito. Sequéncias em densidade proténica com supressao de gordura no plano sagital antes
do tratamento (A) demonstrando lesdao heterogénea no compartimento posterior. Estudo dindmico axial (B) e mapa colorido (C) demonstrando
realce precoce na porgdo posterior e superficial da lesdo (linha vermelha em D). Cinco meses apds o tratamento, a ressonancia magnética
convencional ndo evidencia mudanca significativa na intensidade de sinal da lesdo (E). Entretanto, o estudo dindmico axial (F) e mapa colorido
(G) evidenciam mudanca no padrao do realce da lesdo (linha vermelha em H), indicando boa resposta ao tratamento. Analise histolégica

evidenciou mais de 90% de necrose tumoral. Estadiamento AJCC IlIA.

possuem via de difusdo preferencial hematogénica - pulmao
e esqueleto sdo os sitios mais frequentes para o desenvolvi-
mento de metastases. Apesar de menos frequente, o com-
prometimento linfatico tem importancia no prognéstico -
alguns subtipos histologicos de sarcomas de partes moles
costumam disseminar para linfonodos locorregionais (sar-
coma sinovial, sarcoma epitelioide, sarcoma de células claras
e angiossarcoma).]4’22

Na avaliagdo do pulmado, sdo utilizadas radiografias do
térax, tomadas em duas incidéncias, e/ou, preferencialmente,?
TC do térax de alta resolugdo, mais sensivel na deteccdo de
lesdes. > 114

A National Comprehensive Cancer Network (NCCN) reco-
menda a realiza¢do de TC do abddémen e pelve no estadia-
mento de alguns sarcomas das partes moles com propensao
para metdastases nestes sitios: lipossarcoma mixoide, sar-
coma epitelioide, leiomiossarcoma e angiossarcoma.14'23'24

No estadiamento de sarcomas 6sseos, a cintilografia 6ssea
deve ser obtida para mapear o esqueleto em busca de lesdes
similares ou doenca 6ssea metastatica.>® O mapeamento
6sseo ndo é indicado rotineiramente no estadiamento inicial
dos sarcomas das partes moles.'*

A indicacdo rotineira de RM de corpo total,2 PET-CT%® ou
PET-MR? ainda estd sob avaliagio no estadiamento dos
sarcomas 6sseos e das partes moles. Entretanto, quando
necessarias, modalidades de imagem adicionais podem ser
realizadas na avaliagdo de sitios suspeitos, considerando que
0 exato estadiamento da doenga possui impacto no trata-
mento e no desfecho clinico.?

Diagnostico histologico

A bidpsia completa o processo de estadiamento clinico,®

confirmando o diagnéstico e determinando o grau histold-
gico dos sarcomas pelo exame anatomopatol6gico, comple-

Rev Bras Ortop  Vol. 56 No. 4/2021

mentado pela imunohistoquimica e biologia molecular,
quando necessario.

Pacientes com suspeita de sarcoma devem ser preferen-
cialmente biopsiados em um centro de referéncia com
expertise no manejo dos sarcomas.® A avaliagdo por imagens
deve preceder a realizacio da biépsia.?2°

Uma amostra da neoplasia deve ser obtida através de
biépsia percutanea com trefina (core needle), guiada pelo
método de imagem apropriado (ultrassonografia, TC, fluo-
roscopia, etc.), ou mediante bidpsia incisional. A localizagdo
da biépsia deve ser planejada cuidadosamente para permitir
a resseccao de todo o seu trajeto em conjunto com a peca
cirargica, no momento da resseccdo definitiva do tumor.?

Subtipo e grau histol6gico permitem prever o comporta-
mento biolégico da neoplasia, varidvel com maior impacto no
risco para disseminacio metastética e na sobrevida geral.'' O
grau histolégico correlaciona-se com o padrdo de proliferacdo
celular, atividade mitética e o potencial metastatico do tumor.

Sarcomas sdo classificados histologicamente como de alto
ou baixo grau de acordo com a presenca de atipia celular,
ntmero de figuras de mitose, grau de necrose e vasculariza-
¢30.%2 Frequentemente, lesdes de baixo grau sio biologica-
mente menos ativas, possuem potencial metastatico minimo,
requerem tratamento cirdrgico menos radical e ndo tém
indicacdo para adjuvancia mediante quimio e/ou radioterapia
- estes tratamentos costumam ser inefetivos, devido a reduzida
proliferacdo celular. Por outro lado, lesdes de alto grau fre-
quentemente necessitam de tratamento local e sistémico mais
radical, devido ao comportamento biolégico agressivo.??

Sistema de estadiamento da
Musculoskeletal Tumor Society(MSTS)

En 1980, a MSTS adotou o sistema de estadiamento cirtrgico
dos sarcomas do sistema musculoesquelético criado em

© 2020. Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. All rights reserved.



Atualizacao no estadiamento dos sarcomas 6sseos e das partes moles

Gainesville, em 1977, pelo grupo da Universidade da Flérida de
liderado pelo Dr. William F. Enneking, a partir de dados coleta-
dos entre os anos de 1968 a 1976.> Este sistema baseia-se na
definicdo da extensdo tumoral em relacdo aos limites anatémi-
cos e na graduacdo histolégica, reunindo os fatores progndsticos
mais importantes em uma classificagdo concisa para estimar a
sobrevida, guiar o tratamento cirirgico e servir como diretriz
para a indicagdo de terapias adjuvantes.S'6 O seu desenvolvi-
mento, baseado em observagdes cirirgicas, torna os parametros
intuitivos, facilitando o planejamento operatoério. E o sistema
mais utilizado por oncologistas ortopédicos, porém menos
utilizado no estadiamento dos sarcomas das partes moles,
sobretudo por oncologistas clinicos, cirurgides oncologicos e
outros especialistas.11

Este sistema considera a combinacdo de trés variaveis: grau
histopatolégico da neoplasia (I = baixo grau, Il =alto grau);
extensdo local, para além do compartimento de origem
(A =intracompartimental, B = extracompartimental) e pre-
senca de metastases a distancia (IlI) (~Tabela 1).>° Lesdes
de baixo grau (I) correspondem as classes 1 ou 2 de Broder
(baixa taxa mitética, baixa propor¢do niicleo/citoplasma, pleo-
morfismo limitado, baixo risco [<25%] para metastases).
Lesoes de alto grau (II) correspondem as classes 3 e 4 de Broder
(figuras de mitose, nucle6los proeminentes, pleomorfismo,
maior incidéncia de metastases). As subcategorias A (intra-
compartimental) e B (extracompartimental) sdo definidas pela
avaliacdo por imagens do segmento afetado. O estagio III
representa qualquer tumor com metastase a distancia, defi-
nido pela avaliacdo por imagens.S'6

O estadiamento determina a extensdo da ressec¢do cirdr-
gica, considerando a viabilidade para obten¢do de margens
oncolégicas adequadas. Em geral, uma lesdao de alto grau é
biologicamente mais agressiva, portanto, possui maior proba-
bilidade de invadir tecidos circundantes - isto coloca o paciente
em maior risco pararecidiva local e metastase; o uso de terapias
adjuvantes é entdo preconizado para erradicar as células
tumorais que permaneceriam apds a ressecco cirtirgica.®

Como principais desvantagens do sistema MSTS enume-
ramos: 1. ndo inclui a variavel tamanho em seu escopo,
implicada como fator prognéstico importante para diversos
subtipos de sarcomas de partes moles (lesGes maiores cos-
tumam ter maior potencial metastatico e podem beneficiar-
se da quimioterapia neoadjuvante)’; 2. possui limitado poder
prognéstico discriminatério para estratos intermedidrios,
por conta da dicotimizacdo simplificada das variaveis (grau

Guedes et al.

histol6gico, extensdo local e a distancia), que tende a agrupar
a maior parte dos osteossarcomas e sarcomas de Ewing em
um mesmo estagio; no osteossarcoma, a maioria dos pacien-
tes é enquadrada no estagio IIB; no caso dos sarcomas de
Ewing, a limitacdo é mais evidente por constituir neoplasia
maligna de alto grau - o parametro grau histolégico nao é
variavel, impedindo a classificacdo no estagio IA'%; 3. Lesdes
originadas no cranio possuem comportamento clinico dife-
rente e nio podem ser classificadas por este sistema’; 4. Ndo
leva em conta a presen¢a de um compartimento peridural
continuo nos tumores da coluna, variavel que possui impli-
cagdes neurolégicas (possibilidade de sacrificio da medula e
das raizes espinhais, e a necessidade de estabilizagdo).?

Sistema de estadiamento do American Joint
Committee on Cancer(AJCC)

O sistema de estadiamento proposto pelo AJCC para os
sarcomas musculoesqueléticos, desde a descri¢do original
do Manual for Staging of Cancer (MSC), em 1977,2> sofreu
atualizagdes e refinamentos com base na evolugdo das
evidéncias cientificas sobre o prognéstico e sobrevida asso-
ciados a estas neoplasias.

Estadiamento dos tumores 6sseos malignos
primarios (AJCC)

A 1 edicdo (1977) do MSC? recomendava a utilizagio de
protocolo para tumores 6sseos malignos primarios desenvol-
vido pela Task Force On Primary Malignant Bone Tumor no
registro da identificacdo dos pacientes, histéria, dados clinicos,
de imagem (radiografias), patolégicos, histoldgicos (classifica-
¢do paratumores 6sseos primarios e lesdes pseudotumorais da
Organizacdo Mundial da Sadde (OMS) e das recidivas ou
metastases no seguimento. Ndo indicava sistema especifico
para o estadiamento destas neoplasias, porém sugeria que
estudos clinicos prospectivos, com maior nimero de casos,
permitiriam criar uma classificacdo clinica satisfatéria para o
estadiamento e registro de desfechos, no futuro.

A partir da 2? edic;e”lo26 (1983), o MSC passou a trazer um
sistema para o estadiamento destas neoplasias, baseado no
método TGNM: tamanho da neoplasia (T), grau histolégico
(G), presenca ou auséncia de metastase regional linfonodal
(N) e presenga ou auséncia de metastase a distancia (M). A
esta altura, ja eram definidos os estagios (IA, IB, IIA, IIB, III,

Tabela 1 Sistema de estadiamento adotado pela Musculoskeletal Tumor Society para os tumores musculoesqueléticos malignos,
baseada no grau cirlrgico, extensdo local, e presenca ou auséncia de metastases

Estagio Grau Sitio Metastase

IA Baixo (G1) Intracompartmental (T1) MO

1B Baixo (G1) Extracompartimental (T2) MO

1A Alto (G2) Intracompartimental (T1) MO

1IB Alto (G2) Extracompartmental (T2) MO

1l Qualquer G Qualquer T Metdstases regionais ou a distancia

Fonte: Enneking et al.®
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IVA, IVB), com gradacdo progndstica atribuida com base na
avaliagdo combinada dessas variaveis.

Na 6? edi¢do (2002) do MSC,?! até aquele momento, a
extensdo tumoral era definida como contida ou ndo no osso
hospedeiro, assemelhando-se ao sistema Enneking/MSTS. O
tamanho de oito centimetros tornou-se ponto de corte entre
as designacdes T1 e T2, substituindo a classificacdo da
extensdo tumoral como intra ou extracompartimental. A
escolha foi controversa,?’ por basear-se na literatura rela-
cionada ao sarcoma de Ewing, limitada para o osteossarcoma.
Estudos posteriores confirmaram seu valor no estadiamento
do sarcoma de Ewing28 e, até hoje, o MSC recomenda que o
tamanho de nove centimetros constitui melhor indicador
prognostico para o osteossarcoma. A adi¢do da designacao T3
para tumores descontinuos (skip metastasis)>'® foi outra
modificagio ~-Wuisman et al.>® compararam 224 pacientes
que ndo possuiam skip metastasis ao diagndstico com 23
pacientes que as possuiam - 22 destes dltimos tiveram
recidiva local ou metdstase a distancia, e faleceram; o uso
de quimioterapia adjuvante ndo melhorou o prognéstico
destes pacientes, impactando no prognéstico. A terceira
atualizacdo consistiu na diferenciagdo das metastases de
acordo com a localizagdo, distinguindo as pulmonares
(IVA) das extrapulmonares (IVB) baseado nas evidéncias de
melhor prognéstico para sarcomas 6sseos associados a
metastases pulmonares comparados aqueles com metasta-
ses para outros sitios>*'-a presenca de mltiplas metasta-
ses pulmonares demonstrou pior prognéstico, embora ndo
tenha se tornado parte de nenhum sistema de estadiamento
até o momento.'"3°

A 7* edicdo do MSC? (2010) restringiu a defini¢io do
estagio Il apenas para tumores grau 3 (pouco diferenciado) e
grau 4 (indiferenciado). O mesmo estadiamento foi empre-
gado, independentemente do sitio primadrio, para os sarco-
mas 6sseos e das partes moles.

A8%edicdo (atual)do MSC,? publicadaem 2017, trouxe novas
mudangas. A principal foi a inclusdo de segmentos definidos do

Guedes et al.

esqueleto axial como parte da classificagdo (T), perfazendo trés
sitios para sarcomas 6sseos (i) esqueleto apendicular, tronco,
ossos do cranio e faciais; (ii) coluna e (iii) pelve. Embora ndo afete
o estadiamento desses tumores, isto permitiu determinar a
estrutura para pesquisas futuras que aprimorem o sistema -
estudos mostraram evidéncias de que sarcomas 6sseos com
localizagdo axial tém prognéstico marcadamente pior.>>

Sarcomas 6sseos e das partes moles foram descritos
separadamente, de acordo com os sitios primadrios, princi-
palmente devido a diferengas no progndstico e estratégia de
tratamento (=Tabela 2). Outra modificacdo ocorreu na clas-
sificagdo do grau histopatolégico (G), que passou de quatro
para trés niveis, reservando o estagio Il para G2-G3 (tumores
de alto grau), eliminando a designacdo G4, conforme reco-
mendac¢ao do American College of Pathologists, que utiliza o
sistema da Fédération Nationale des Centres de LutteContre-
leCancer(FNCLCC) para classificar os sarcomas das partes
moles,® possibilitando uniformidade as classificacdes dos
sarcomas 6sseos e das partes moles."’

Estadiamento dos sarcomas das partes
moles (AJCC)

O sistema de estadiamento AJCC para sarcomas das partes
moles é o mais utilizado na estratificacdo de prognéstico e
definicdo de abordagem destas neoplasias. Considera fatores
adicionais na estimativa de progndstico e possibilita melhor
comunicacdo interdisciplinar. A presenca de numerosos
subtipos de sarcomas de partes moles demanda estadia-
mento mais complexo, 0 que ndo ocorre cOm 0S Sarcomas
6sseos, com poucos subtipos histolégicos.!

Desde a 12 edigdo (1977),%> o MSC ja trazia o sistema
TGNM para o estadiamento destas neoplasias, e, com base na
avaliacdo combinada dessas variaveis, foram definidos os
estagios IA, IB, IIA, 11B, IlIA, I1IB, I1IC, IVA e IVB, com graduagao
prognostica atribuida. Esta classificagdo se manteve na 22
edicio do MSC (1983),%° e passou por mudancas paulatinas a

Tabela 2 Classificacdo da American Joint Committee on Cancer (AJCC) para sarcomas 6sseos. Grupos de estagios prognésticos
para sarcomas 6sseos no esqueleto apendicular, tronco, cranio e ossos faciais (ndo existem grupos de estagios prognosticos AJCC

para coluna e pelve)

Estagio Tumor primario (T) Linfonodo regional (N) Metastase a distancia (M) Grau histolégico (G)

1A T1 NO MO G1 ou GX

1B T20uT3 NO MO G1 ou GX

1A T1 NO MO G2 ou G3

1B T2 NO MO G2 ou G3

i T3 NO MO G2 ou G3

IVA Qualquer T NO M1la Qualquer G

IVB Qualquer T N1 Qualquer M Qualquer G
Qualquer T Qualquer N M1b Qualquer G

Abreviacdes: G1, bem diferenciado, baixo grau; G2, moderadamente diferenciado, alto grau; G3, pobremente diferenciado, alto grau; CX, o grau ndao
pode ser acessado; MO, sem metdstases a distancia; M1a, metastases a distancia (pulmao); M1b, metastases a distancia (ossos ou outros sitios a
distancia); NO, sem metdstases linfonodais regionais; N1, metastases linfonodais regionais; T0, ndo ha evidéncia de tumor primario; T1,

tumor < 8cm; T2, tumor > 8cm; T3, tumores descontinuos no sitio 6sseo primario; TX, o tumor primario ndo pode ser acessado.

Fonte: Amin MB, Edge S, Greene F, Byrd DR, Brookland RK, Washington MK, et al., eds. A|CC CancerStaging Manual. 8th ed. Switzerland: Springer; 2017.8
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Tabela 3 Classificacdo AJCC para sarcomas de partes moles situados no tronco e extremidades. Grupos de estagiosprognésticos

Estagio Tumor primario (T) Linfonodo regional (N) Metastase a distancia (M) Grau histolégico (G)

1A T1 NO MO G1, GX

1B 12,73, T4 NO MO G1, GX

Il T1 NO MO G2, G3

1A T2 NO MO G2, G3

11IB 13, T4 NO MO G2, G3

\Y Qualquer T N1 MO Qualquer G
Qualquer T Qualquer N M1 Qualquer G

Abreviacdes: G1, diferenciacao total, contagem mitética e escore de necrose 2 ou 3; G2, diferenciacdo total, contagem mitdtica e escore de necrose
4 ou 5; G3, diferenciacdo total, contagem mitética e escore de necrose 6, 7 ou 8; GX, o grau ndo pode ser acessado; M0, sem metastases a distancia;
M1, metastases a distancia; NO, sem metdstases linfonodais regionais ou status linfonodal desconhecido; N1, metastases linfonodais regionais; T0,
ndo ha evidéncia de tumor primario; T1, tumor <5 cm em sua maior dimensdo; T2, tumor >5cm e < 10 cm em sua maior dimensao; T3,
tumor > 10 cm e <15 cm em sua maior dimensdo; T4, tumor > 15 cm em sua maior dimensdo; TX, o tumor primario ndo pode ser acessado.
Fonte: Amin MB, Edge S, Greene F, Byrd DR, Brookland RK, Washington MK, et al., eds. AJCC Cancer Staging Manual. 8th ed. Switzerland: Springer; 2017.8

partir da 32 edicdo (1988),>* considerando o surgimento de
novas evidéncias clinicas.

Na 6 edicdo do manual A]CC,21 angiossarcoma e mesen-
quimoma maligno foram considerados excecdes e removi-
dos, enquanto o tumor estromal gastrointestinal (GIST) e o
sarcoma de Ewing de partes moles foram adicionados. Além
disso, os tumores G1-2, T2b, NOMO foram reclassificados
como estagio [ ao invés de estagio II.

Na 7¢ edigio do manual AJCC>? fibromatose, sarcoma de
Kaposi, fibrossarcoma infantil e GIST foram removidos
do sistema. A doenca linfonodal N1 foi reclassificada como
estagio IIIB ao invés de estagio IV, com base em evidéncias de
nivel IV - o estudo classico de Fong et al.>> demonstrou que
sarcomas de partes moles com linfonodos positivos apresentam
taxa de sobrevida similar aquela da doenca localmente avan-
¢ada, porém melhor do que aquela associada a presenca de
metéstases a distancia.>*7 O esquema de graduaco histol6-
gicatambém foi alterado para trés niveis, conforme preconizado
pelo College of American Pathologists, baseado em evidéncias de
nivel II, onde observou-se que o sistema da FNCLCC prediz a
sobrevida com precis3o significativa.® Foi também retirada da
classificacdo a variavel profundidade do tumor na determinagao
doestagio e prognéstico' - as recomendagoes para descricio de
tumores como superficiais ou profundos a fascia foram manti-
das, porém consideradas irrelevantes no estadiamento; no
estudo de Rydholm et al.>° a profundidade ndo foi considerada
fator prognéstico quando analisada independentemente do
tamanho tumoral - outros estudos sugeriam pior sobrevida
com tumores mais profundos, razdo pela qual permaneceu
como parte do estadiamento do sarcoma das partes moles
por décadas; entretanto, quando realizadas andlises mais deta-
lhadas, a profundidade revelou-se variavel de confusdo - o
tamanho é o verdadeiro fator independente associado ao pior
prognéstico.>

Na 8? edi¢ido do MSC (2017),° quatro sitios tumorais foram
descritos para os sarcomas das partes moles: (i) extremida-
des e tronco; (ii) retroperitdneo; (iii) cabeca e pescoco e (iv)
sitios viscerais. Todas as referéncias a profundidade das
lesdes foram removidas,® decisio baseada em evidéncias
de nivel II publicadas por Maki et al.>> que confirmaram

Rev Bras Ortop  Vol. 56 No. 4/2021

que esta variavel ndo constituiu fator de risco independente
apos realizacdo de andlise multivariada. Outra modificacao
consistiu no aumento do nimero de categorias de tamanho
do tumor de duas (<5 cm ou >5 cm) para quatro (<5 cm, >5/
<10cm, >10/<15cm, >15 cm). Adecisdo de agrupar T3 e T4
(>10/<15cm e >15cm) no estagio IIIB foi corroborada por
evidéncia de nivel II, proporcionada por estudo envolvendo
1.091 pacientes que mostrou que tumores divididos em
categorias de tamanho de <5cm, >5/<10cm e >15cm
apresentam taxas de mortalidade marcadamente diferentes;
este estudo ndo mostrou diferencga significativa na sobrevida
entre as categorias >5/<10cm e >10/< 15 cm*®4!; ainda
assim, a categorizacdo de tamanho em quatro niveis foi
incluida, de acordo com dados publicados no estudo de Maki
et al,>> que demonstraram diferencas significativas na sobre-
vida global livre de recidiva local entre os quatro grupos e platd
na sobrevida em tumores de 10 cm. Esse achado foi apoiado
por estudo recente, no qual nomogramas foram utilizados para
prever a sobrevida global; para qualquer mudanca unitaria no
tamanho dos tumores >10cm, houve efeito marcadamente
menor na sobrevida, quando comparado ao efeito sobre a
sobrevida dos tumores < 10 cm.?* Ainda na 82 edicdo, a doenca
linfonodal N1 associada a tumores situados no tronco e
extremidades foi reclassificada como estagio IV, provavel-
mente porque o progndstico nestes casos é mais proximo a
doenca metastatica qualquer TNOM1 do que qualquer TNOMO,
mas permanece IIIB para tumores situados em outros sitios*!
(=Tabela 3).

Consideracoes finais

O dominio do conhecimento sobre os sistemas de estadia-
mento dos sarcomas 6sseos e das partes moles, assim como
sobre os métodos de imagem e de diagndstico e graduagao
histolégica empregados na classificacdo destes tumores é de
fundamental importancia ndo sé para os especialistas envol-
vidos diretamente no tratamento destes pacientes, mas
também para os ortopedistas que frequentemente tornam-
se responsaveis por seu primeiro atendimento, cuja quali-
dade tem o potencial para interferir no desfecho clinico.
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