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INTRODUCAO

Os tumores 6sseos séo neoplasias, benignas ou malignas que tém origem na célula mesenquimal
primitiva. Basicamente a célula mesenquimal pode dar origem a tumores fibroblasticos,
condroblasticos e osteoblasticos. Mas ha ainda, os tumores que tem origem nas células da
medula 6ssea.

~

CLASSIFICACAO

A classificagao histologica tumores dsses serve para um entendimento didatico do assunto. Os
principais tumores sao listados abaixo:

TUMORES PRODUTORES DE OSSEO
BENIGNOS:
Osteoma
Osteoma Osteoide
MALIGNOS
Osteossarcoma

TUMORES PRODUTORES DE CARTILAGEM
BENIGNOS:
Condroma
Osteocondroma
MALIGNOS
Condrossarcoma

TUMORES PRODUTORES DE CELULAS GIGANTES
BENIGNO:
Tumor de Células Gigantes

TUMORES DA MEDULA OSSEA
MALIGNOS
Tumor de Ewing
Mieloma
Linfoma

ASPECTOS CLINICOS

As queixas que levam o paciente com um tumor 6sseo a procurar um médico sdo: a dor, a
presenc¢a de uma massa ou a fratura patoldgica. Algumas vezes, a lesao € descoberta
incidentalmente quando o paciente faz uma radiografia por outros motivos.



A dor é o sintoma mais frequente. O tumor benigno costuma ser indolor, a menos que sua presenca
cause alguma dificuldade mecanica ou resulte em uma fratura patoldgica, enquanto que o tumor
maligno costuma ser doloroso. A dor é insidiosa e transitoria em seu inicio, mas gradualmente
torna-se persistente. Inicialmente, analgésicos simples podem controlar a dor, mas eles se tornam
progressivamente ineficazes. As lesdes malignas de crescimento rapido apresentam a dor como um
sintoma precoce, geramente de maior intensidade a noite. Pode ser extremamente severa,
especialmente quando esta localizada em areas onde nao ha espacgo para o crescimento do tumor.
Crescimento rapido e hemorragia do tumor, aumentam a intensidade da dor, Quando uma fratura
patoldgica se instala, ha aumento abrupto e imediato da intesidade da dor.

A presenca de massa palpavel € um achado importante do exame fisico. Deve-se determinar o
tamanho, consisténcia, mobilidade e se o tumor é doloroso a palpagdo. Um tumor de crescimento
rapido é mais provavelmente maligno do que benigno. E sempre interessante a comparagao do
tamanho da massa com o de uma fruta, uma bola de ping-pong, tenis, futebol, etc. E extremamente
importante medir e anotar o tamanho do tumor, tdo precisamente quanto possivel para as
comparagdes futuras. Deve-se também determinar a consisténcia da massa, se € firme ou
amolecida, cistica ou 6ssea. Em geral as massas com conteudo fluido sdo benignas, enquanto que
massas grandes e endurecidas costumam ser mais malignas.

E importante também a diferenca existente entre a palpagio da massa e dos tecidos ao redor. O
edema maligno frequentemente se estende aos tecidos circundantes. Um aumento na temperatura
local é também mais sugestivo de malignidade do que benignidade.

A mobilidade da massa é de grande ajuda no estadiamento. Quando a massa é fixa, provavelente
esta aderida ao 0sso ou é intra-6ssea. A palpacao de um tumor 6sseo, nédo é alterada pela
contragdo muscular. Os tumores intra-musculares séo frequentemente méveis quando o musculo
esta relaxado e tornam-se fixos, quando o musculo esta contraido. Tumores que séo superficiais e
que podem ser movimentados, néo invadiram a fascia profunda e ndo sao indicativos de
malignidade.

O edema a palpacgdo indica um processo ativo e é devido a resposta inflamatéria. Um abcesso ou
uma infec¢do sdo muito dolorosos e frequentemente acompanhados por outros sinais inflamatérios,
entre eles, eritema, edema, linfangite e adenopatia, enquanto que um inchago moderado pode ser
indicativo de uma processo neoplasico ativo. A auséncia de edema, sugere um processo quiescente.

Nao se pode esquecer de que um Qnesmmemmmdoiaﬂegmsﬂumjummahgmm
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Quando o crescimento rapido de um tumor € subcutaneo, pode causar a dilatagao venosa,
aumento do calor local e lucidez da pele. Nesses casos, pode-se fazer o diagndstico diferencial
errdneo com tromboflebite ou processo infeccioso.

O grau de movimentagao da articulagéo pode estar limitado por causa do espasmo muscular ou
devido a interferéncia mecanica. Pode haver sinovite reacional quando a lesdo é adjacente a
articulacdo ou quando a articulagéo € diretamente envolvida.

Atrofia muscular e marcha antalgica podem estar presentes.



Suspeita-se de um tumor vascular se a elevagéo ou a firme compressao causa uma diminuigéo de
seu tamanho ou se o tamanho é aumentado pela utilizagdo de um torniquete, ou ainda quando uma
pulsagao esta presente.

Uma fratura patolégica pode ocorrer nos tumores primarios ou metastaticos, ou ainda aparecer
como complicagao de um processo benigno, como um cisto ésseo unicameral.

A invasao do nervo pode causar sintomas neurol6gicos e sinais com parestesias, hipoestesias ou
fraqueza muscular. O nervo pode estar encapsulado pelo tumor ou comprimido entre 0 0sso € a
fascia rigida. Disfung&o neuroldgica é incomum exceto quando o tumor se encontra em areas
anatdémicas onde os nervos sao incapazaes de se mover livremente, tais como a incisura isquiatica
ou o foramen neural na coluna.

DIAGNOSTICO POR IMAGEM

A radiografia € um exame importante no diagnostico das lesdes 6sseas. Primeiro, o local anatémico
da les@o; segundo, o efeito local sobre 0 0sso; terceiro, a reagdo nos tecidos ao redor na zona de
transicédo entre a lesdo e 0 0sso hospedeiro.

Nossa primeiro objetivo é distinguir um tumor benigno de um maligno. A radiografia convencional &
arma mais importante de que dispomos em oncologia ortopédica.

LOCALIZACAO ANATOMICA

E de grande valor diagnéstico. O tumor ¢ localizado no esqueleto axial ou apendicular? E localizado
em um 0sso especifico? A lesdo é intra-6ssea ou rompeu a cortical? A lesdo é sub-periosteal ou
rompeu a cortical?

ASPECTO RADIOGRAFICO INTERNO DA LESAO

Se 0 0ss0 esponjoso esta destruido indica que a lesdo é agresiva. Frequentemente a destruicéo
dssea é acompanhada pela neoformagéo de 0sso ou cartilagem. Deve-se distinguir entre ossificagéo
e calcificagdo. Ossificagao é a mineralizagdo da matriz 6ssea. O osteossarcoma &, por exemplo,
caracterizado pela formag&o de osso. Calcificagao é uma mineralizacdo sem estrutura, que aparece
na radiografia de forma desordenada e mais densa do que a ossificagdo. A calcificagdo é indicativa
de processo cartilaginoso como o visto em encondromas ou condrossarcomas.

ZONA DE TRANSICAO ENTRE LESAO E OSSO HOSPEDEIRO

Benignas: quando aparece perfeitamente demarcada e estreita com uma area de esclerose ao
redor.

Se a zona de transi¢ao é larga com um contorno irregular € uma borda nao totalmente demarcada,
indica um processo permeativo agressivo, no qual o hospedeiro ndo teve tempo de responder a
presenca da lesao.



Um tumor pode invadir a cortical dssea e provocar neo formagéo periosteal. O periésteo elevado na
margem do tumor & conhecido como "triangulo de Codman". E sugestivo de processo agressivo.
Reacao do periosteo em casca de cebola e em aspecto de raios de sol também s&o inespecificos,
mas indicam agressividade da lesé@o e geralmente estéo presentes em tumores malignos.

No tumor de Ewing ha um aspecto moteado de rarefacdo da esponjosa e da cortical adjacente
significando destruicio 6ssea. Apos permear a cortical, atinge a regido do periésteo,
frequentemente ocasionando reagdes periosteais.

A expansao, abaulamento e afilamento da cortical sem destruicao, geralmente séo causadas por
tumores benignos, como nos encondromas, displasias fibrosas ou cistos 6sseos aneurismaticos.

MAPEAMENTO DO ESQUELETO

O mapeamento do esqueleto com alteragdes na concentragéo do tecnécio € um exame
extremamente sensivel, mas inespecifico no diagndstico e estadiamento dos tumores 6sseos. A
cintilografia nos tumores 6sseos € de valor na deteccéo precoce, na delineagdo do padréo da
doenca e na localizagao da doenga. A intensidade da concentrac@o é variavel e ndo é capaz de

Fornece uma imagem axial transversa dos membros e do tronco e permite a diferenciacdo do
musculo, gordura, vasos e nervos, pela diferenciagao da densidade dessas estruturas.

E extremamente valiosa na pelve, sacro, coluna e regido subescapular.

A gordura no tecido entre os diferentes tecidos delineia os varios compartimentos. Os septos fasciais
sdo relativamente densos e demarcados pela radiolucéncia da gordura.

A TAC indica a extensao intra-6ssea do tumor primario do 0sso, no plano transverso, mas €
entretanto, melhor associa-la com a ressonancia magnética para melhores detalhes.

A TAC mostra a localizagdo anatomica da lesdo e sua relagdo com as estruturas vasculo-nervosas
adjacentes e estrutras dsseas.

RESSONANCIA NUCLEAR MAGNETICA

E uma técnica no invasiva que produz imagens de grande contraste sem expor o paciente &
radiagéo ionizante. E de grande valia no estadiamento dos tumores 6sseos e nos sarcomas de
partes moles. ,

O exame permite imagens tridimensionais: tranverso, coronal e longitudinal. E considerada superior
a TAC porque delineia as margens da maioria dos tumores de tecidos moles e as margens dos
tumores dsseos na gordura e tecidos adjacentes.



ESTUDO DO TORAX

As metastases para o pulmao devem ser também estadiadas. Radiografias de frente e perfil ou a
Tomografia Computadorizada do térax devem ser realizadas. Na Radiografia evidenciam-se
lesdes de no minimo 5 mm e além disso os nddulos podem estar escondidos atras das costelas. A
Tomografia tem uma resolugéo de 2 mm.

P

LABORATORIO

Séao poucos os testes laboratoriais que apresentam valor diagnéstico.

A velocidade de hemossedimentagao costuma estar elevada no tumor de Ewing, no linfoma 6sseo
e em alguns tumores metastaticos.

A fosfatase alcalina encotra-se elevada no osteossarcoma.

PADROES DE COMPORTAMENTO

Baseado em considerag6es biologicas e na historia natural, todos os tumores 6sseos e dos tecidos
moles, benignos e malignos, foram classificados em cinco categorias, cada uma das quais
apresentando certas caracteristicas clinicas e padrdes radiogréaficos, com determinados
procedimentos cirurgicos de tratamento. Os estagios s&o subdivididos por fatores prognosticos:

1. grau histolégico (G)
2. alocalizagao anatémica (T)
3. presenca ou auséncia de metastases (M)

Os graus s&o divididos em

1) benignas (GO0): lesdes histologicamente benignas

2) baixo grau (G1): lesdes bem diferenciadas, com poucas figuras de mitose, poucas ou
nenhuma células atipica, minima ou nenhuma necrose, sem invasao vascular; As leses
podem ser tratadas adequadamente tratadas com cirurgias conservadoras.

3) alto grau (G2): sao lesdes indiferenciadas, apresentam mitoses frequentes, células atipicas,
necrose e com invasdo vascular.

A localizagdo anatémica (T) de uma lesdo pode ser subdividida em compartimentos, por sua
relagdo com as barreiras naturais a extenséo da lesao:

1) intracompartimental (T1): quando se localiza dentro do osso
2) extra-compartimental (T2): quando rompe a cortical e cresce em direcéo aos tecidos moles

A presenca de metastases:

(M0) sem metastases
(M1) com métastases.



METASTASES

Diferentemente dos carcinomas, os sarcomas do 0sso e dos tecidos moles, disseminam quase que
exclusivamente através do sangue. Os sarcomas dos tecidos moles, disseminam-se somente em 5 -
10% das vezes, através do sistema linfatico, para os nodulos regionais. A disseminagao
hematogénica é manifestada pelo envolvimento pulmonar nos estagios precoces e pelo
envolvimento 6sseo nos estagios tardios.

RECORRENCIA ou RECIDIVA LOCAL
A recorréncia local € devida a inadequada remogao e subsequente continuag¢do do crescimento da
lesdo, seja benigna, seja maligna. A perfeita técnica cirlrgica, adequada para cada caso, é o

principal determinante do controle local. A agressividade do tumor, determina a escolha do
procedimento cirlrgico.

PRINCIPIOS DO TRATAMENTO CIRURGICO

Ha dois tipos principais de cirurgias: conservadora com a preservagao do membro e amputagao.
As margens cirurgicas podem ser divididas em 4 grupos:

INTRACAPSULAR: o tumor € removido em fragmentos através de uma curetagem, deixando tumor
macroscopico nas margens. Esse tipo de cirurgia ndo deve ser realizado.

MARGINAL.: o tumor é removido através de uma curetagem, que retira a maior parte da lesdo, mas
pode deixar tumor microscopico nas margens.

AMPLA: o tumor é removido em bloco, através de ressecgao em areas livres de tumor, com
margens microscopicamente livres de tumor.

RADICAL: quando todo o 0sso ou 0 musculo onde se localiza o tumor é ressecado.



1. OSTEOMA OSTEOIDE

E uma leséo osteoblastica, frequentemente benigna ativa, caracterizada pelo seu pequeno tamanho
(em geral menos do que 1,5 cm), com bordos claramente delimitados e a presenga frequente, mas
nao constante, de uma zona periférica de neoformagéo 6ssea reativa. Histologicamente é
constituido por um tecido celular muito vascularizado composto por 0sso imaturo e tecido osteoide.

CARACTERISTICAS CLINICAS

Aparecem sobretudo nas diafises dos 0ssos longos, especialmente na tibia e no fémur (57%).
Predominam nos adolescentes e adultos jovens. A lesdo costuma ser dolorosa, provavelmente pela
presenca de fibras nervosas no tumor e ndo parece aumentar de volume com a evolugéo. A queixa
clinica tipica € uma dor persistente, vaga, que piora a noite e € aliviada pelos salicilatos. No entanto,
outros processos neoplasicos e inflamatérios apresentam dor persistente, pioram a noite e sdo
aliviados com a ingestéo de anti-inflamatorios ou analgésicos. Quando o osteoma osteoide se
localiza em uma diafise como a da tibia, especialmente ao longo da borda subcutanea, tumefagéo,
sensibilidade, eritema e endurecimento sdo achados clinicos frequentes. Reagéo articular existe
quando localizado na regido justa-articular e espasmo, torcicolo ou escoliose, quando localizado na
coluna. O osteoma osteoide comum que ocorre na diafise dos 0ssos longos apresenta-se como um
nicho radio transparente oval ou arredondado com uma zona reacional esclerética densa ao redor da
leséo.

As radiografias e a tomografia axial computadorizada podem demonstrar efetivamente o nicho litico
osteolitico. O osteoma-osteoide pode se localizar no canal medular ou na regido sub-periosteal,
locais onde néo se observa o processo reacional. A imagem fornecida pela cintilografia do esqueleto
mostra um aumento de concentragao localizado, mas néo é patognoménico do osteoma-ostedide.



OSTEOMA OSTEOIDE

Tibia Nicho
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A distincdo entre o osteoma ostedide e 0 osteoblastoma séo: o tamanho (o osteoblastoma é maior),
grau de esclerose (o osteoma ostedide em geral tem um maior grau de tecido esclerético
circundante) e o curso natural (o osteoblastoma costuma ser mais agressivo).
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HISTORIA NATURAL

O osteoma ostedide é uma lesdo auto-limitada, com tendéncia a maturagéo espontanea em dois a
cinco anos. O nicho progressivamente se calcifica e se ossifica, confundindo-se com 0 0sso
esclerotico ao redor. Com a maturagao da lesao, a dor diminui.

TRATAMENTO

O tratamento do osteoma ostedide consiste na ressecgao "ampla" do nicho com pequena area de
esclerose a seu redor. Nao ha necessidade de resseccao de toda a area de esclerose. Os
procedimentos "intracapsulares", que penetram no nicho durante a excisdo sdo passiveis de
recorréncias. A bidpsia antes da cirurgia raramente é necessaria.

PROGNOSTICO

O prognostico é bom, podendo haver cura com a evolugao natural ou com a cirurgia. As recorréncias
podem acontecer nos pacientes submetidos a cirurgias intracapsulares ou marginais.
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2. CONDROMA

E um tumor benigno caracterizado pela formagao de cartilagem matura, benigna. Os tumores
cartilaginosos benignos sao frequentes. Aparecem como lesdes liticas, principalmente nos 0ssos
das maos e pés, nas costelas e nos 0ssos longos.

Em geral se desenvolvem na parte central do 0sso (encondroma). A lesdo pode ser solitéria
(encondroma solitario) ou formar parte de uma encondromatose mdltipla, que afeta varios 0ssos.

Os casos de encondromatose multipla, com distribuigdo predominantemente unilateral séo
designados como "Enfermidade de Ollier". Quando os encondromas se acompanham de
hemangiomas multiplos nos tecidos moles, denomina-se a sindrome de "Maffucci".

DOENCA DE OLLIER |

Prof. R. Jesus-Garcia
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CARACTERISTICAS CLINICAS

Os encondromas, na maior parte dos casos, séo achado de exame. Sdo lesdes benignas latentes
que frequentemente s&o diagnosticadas devido a radiografias realizadas por outros motivos. Nas
falanges dos pés e das maos, nos metacarpos e nos metatarsos, a presencga do encondroma é
frequentemente descoberta devido a uma fratura patologica, geralmente apés trauma leve.
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DIAGNOSTICO POR IMAGEM

As radiografias mostram uma area litica, ovoide de rarefagao, que afila e insufla a cortical adjacente.
N&o costuma haver reacdo periosteal. Nos 0ssos chatos e na coluna a tomografia axial
computadorizada ira proporcionar a visibilizagao dos detalhes intrinsecos da les&o, entre eles o
aspecto algodonoso da matriz do encondroma. A cintilografia do esqueleto com tecnécio revela
discreto aumento da concentragao, particularmente nas areas mais periféricas da lesdo ativa. Com o
crescimento 6sseo 0 encondroma lentamente aumenta de tamanho; apés a maturidade do esqueleto
0s encondromas costumam permanecer estaticos, transformando-se em lesdes benignas latentes.

! ENCONDROMA | 5 i
DE FALANGE

Insuflagdo da Diafise
da Falange
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A distincéo histologica entre o condroma (tumor benigno) e o condrossarcoma (tumor maligno) é as
vezes dificil, mesmo com o estudo da bidpsia.

TRATAMENTO

O tratamento dos encondromas de uma maneira geral € realizado através da curetagem cuidadosa
da les&o, seguida da enxertia com 0sso autégeno ou homélogo de banco de 0ssos. A cirurgia
realizada com margens "M" (marginal), & geralmente suficiente e as recorréncias sdo raras. As
fraturas muitas vezes podem levar a um espessamento das corticais e com isso a leséo pode se
tornar assintomatica, muito embora dificilmente evolua para cura. E rara a transformagao maligna do
encondroma solitario para condrossarcoma, sobretudo os localizados nas méos e nos pés; no
entanto, nos pacientes com encondromatose mdltipla, esta evolugéo € mais frequente.
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3. OSTEOCONDROMA

O osteocondroma é uma exostose 0ssea, coberta por uma capa de cartilagem e classificada como
uma leséo benigna latente (B-1) ou ativa (B-2). Pode ser considerado um defeito do
desenvolvimento em que ha& um disturbio na localiza¢do e direcao da cartilagem encondral de
crescimento, mais do que uma verdadeira neoplasia. A exostose € produzida por uma ossificagéo
progressiva da capa de cartilagem hialina, que atua como placa de crescimento e vai deixando a
jusante 0sso esponjoso desorganizado, mas histologicamente normal.

ETIOLOGIA

Parece que a causa mais provavel do osteocondroma é a modificagao na diregéo de crescimento da
placa fisaria, com protruséo lateral de por¢des dessa placa, causando o desenvolvimento de
proeminéncias 6sseas, excéntricas e cobertas de cartilagem.

INCIDENCIA e LOCALIZACAO

O osteocondroma € o tumor benigno mais comum. A exostose costuma ser detectada na infancia ou
na adolescéncia. Os osteocondromas ocorrem em 0sso0s que apresentam ossificagdo endocondral.
A localizag&o principal € a regido do joelho: metéfise distal do fémur e proximal da tibia. Em seguida
a regiao proximal do umero e do fémur. As lesdes sao localizadas na regido metafisaria do 0sso e
tendem a crescer no sentido da diafise, afastando-se da epifise.

ANATOMIA PATOLOGICA

A lesdo pode ser séssil ou pediculada. A exostose € coberta por uma camada fina de pericondrio
que é aderente a cartilagem e continuo com o periésteo do 0sso adjacente. A capa de cartilagem
costuma variar de 1 a 3 mm em espessura. Quanto mais jovem o paciente, mais espessa € a capa
de cartilagem. A estrutura interna da exostose, é constituida por 0sso esponjoso normal, que é
continuo com 0 0sso da metafise adjacente. Uma bolsa pode se formar sobre o osteocondroma e
geralmente € decorrente do processo inflamatério que ocorre pela irritagdo dos musculos e tenddes
adjacentes. A bolsa pode conter liquido e corpos fibrosos, algumas vezes calcificados. O exame
microscopico da exostose revela ossificagdo endocondral normal; focos de cartilagem proliferativa
sao encontrados nas camadas profundas. Pode haver medula 6ssea fibrosada, impregnada por
detritos de cartilagem calcificada. A medula dssea do interior da exostose € predominantemente
gordurosa.
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Cortical do osso normal
continua com a cortical

CARACTERISTICAS CLINICAS

A lesdo é frequentemente diagnosticada incidentalmente, no exame radiografico ou durante a
palpagao de uma massa na regido acometida. A dor resulta do trauma direto na exostose ou devido
ao processo inflamatério que acomete a bolsa adjacente ao osteocondroma. Pode ocorrer fratura da
base e consequente dor localizada.

DIAGNOSTICO POR IMAGEM

O osteocondroma é uma exostose, uma projegao 6ssea composta pela cortical continua com a do
0ss0 subjacente, preenchida por 0sso esponjoso que também é continuo com o da metéfise. A capa
cartilaginosa da exostose ndo é visibilizada através de radiografias simples e ha necessidade da
tomografia axial computadorizada ou uma ressonéancia magnética para determinar sua real
extensdo, assim como a presenca e tamanho da "bursa". No entanto, massas de cartilagem
calcificada podem ser visiveis como manchas algodonosas caracteristicas no exame radiografico. A
tomografia axial computadorizada é de valia no estudo dos osteocondromas que se localizam nas
cinturas escapular e toracica, coluna e na raiz dos membros, mostrando com preciséo o verdadeiro
tamanho da leséo e sua relagao com as estruturas vizinhas.
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OSTEOCONDROMA
PEDICULADO

1-

18
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continua com a cortical

LA
TRATAMENTO

A ressecgao simples do osteocondroma esta indicada quando houver compressao de nervos,
artérias, ou quando a exostose estiver interferindo com o crescimento da extremidade, levando a
alteracGes funcionais ou mecanicas, quando ha fratura do osteocondroma, ou quando ha irritagéo da
"bursa". Durante a cirurgia, a exostose com sua capa cartilaginosa e o pericondrio devem ser
removidos como um bloco, com a finalidade de se evitar a recorréncia do processo.
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HOUVE ABAULAMENTO PROGRESSIVO
DA FIBULA DURANTE O CRESCIMENTO
DO OSTEOCONDROMA

CORTICAL DO 0SSO
NORMAL
CONTINUA COM A
CORTICAL
DO OSTEOCONDROMA.

MALIGNIZACAO DA EXOSTOSE

A malignizag&o do osteocondroma deve ser avaliada como hipdtese quando o osteocondroma
comega a crescer rapidamente e o paciente refere aparecimento de dor. A incidéncia de
malignizagdo em osteocondromas solitarios é de 0.1% na E.P.M. Os achados radiogréaficos precoces
sao a perda da linha de demarcagéo na superficie externa da exostose e a perda de continuidade da
exostose com a cortical éssea, além do aumento da espessura da capa de cartilagem. O diagndstico
e o tratamento precoce devem ser realizados, ressecando-se a leséo. A transformagéo costuma
ocorrer para condrossarcoma de baixo grau de malignidade e o prognostico, desde que seja feita
uma cirurgia com margens amplas, € satisfatorio, com pequena chance de recidiva ou metastases.
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4. EXOSTOSE MULTIPLA HEREDITARIA

A exostose multipla hereditaria ou osteocondromatose mdltipla € uma anomalia do desenvolvimento
do esqueleto, caracterizada pelo aparecimento na infancia ou na adolescéncia de exostoses 0sseas
(tumores benignos) cobertas por uma capa de cartilagem hialina, preferencialmente na regiéo
metafisaria dos 0ssos longos, de dimensdes diversas, com distribuicdo geralmente simétrica. A
transmissdo da anomalia é por heranga autossdmica dominante, com penetrancia completa e
expressividade variavel.

Entre os achados clinicos mais frequentes dos portadores dessa anomalia destacam-se a baixa
estatura em relagéo aos individuos normais da familia, valgismo ao nivel do joelho e tornozelo,
assimetria das cinturas pélvica e escapular. Pode haver o encurtamento com desvio do antebrago,
acompanhado de hipoplasia da ulna com a extremidade distal afilada, desvio ulnar do punho e o
radio encurvado, com a cabega luxada pdstero-lateralmente a nivel do cotovelo (deformidade de
Bessel-Hagen). Na perna o encurtamento da fibula e a sinostose tibio-fibular distal sdo também,
achados frequentes.

& DEFORMIDADE de
BESSEL-HAGEN

Luxagdo da
Cabega do Radio

Osteocondromas
na membrana
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F | g
EXOSTOSE MULTIPLA HEREDITARIA

O crescimento das exostoses acompanha o crescimento do individuo, cessando com a fusdo das
epifises. Qualquer crescimento dessas formagdes, uma vez concluido o periodo de maturagéo do
esqueleto € indicio de atividade da exostose e na maioria das vezes, sinal precoce de transformagéo
maligna. A malignizag&o, assim como na exostose simples, & para condrossarcoma e entre suas
caracteristicas destacam-se o crescimento lento e o0 aparecimento apds a segunda década de vida.
No Setor de Tumores Osseos da EPM, estudamos 133 pacientes portadores de exostose miltipla
hereditaria e entre eles, 13 desenvolveram transformagé@o maligna, o que representa 9.77 %.

O tratamento consiste na ressecgdo das exostoses que apresentam sinais de transformagao
maligna, ou daquelas que apresentam complicagdes como a compressao de estruturas tendinosas,
nervosas ou vasculares. Procuramos também acompanhar os pacientes de uma forma expectante e
conservadora, deixando as cirurgias para apés o término do crescimento do individuo.
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5 -TUMOR DE CELULAS GIGANTES

E um tumor benigno agressivo, caracterizado por um tecido muito vascularizado constituido por um
estroma de células fusiformes ou ovoides e pela presenga de numerosas células gigantes do tipo
osteoclastico, uniformemente distribuidas por todo o tecido neoplasico. Figuras de mitose estao
presentes em cada lesdo, mas o nucleo das células mononucleares e células gigantes nao séo
hipercromaticos e nem tampouco anaplasicos. Praticamente n&o ha colageno.

Em nossa opinido o tumor de células gigantes € uma entidade benigna agressiva, mas "nao é um
tumor maligno" e deve ser tratada como tal, tanto no tratamento inicial como nas recorréncias.

CARACTERISTICA CLINICAS

A faixa etaria de acometimento € entre os 20 e 40 anos, geralmente em pacientes com as placas de
crescimento fechadas. A idade do paciente ajuda a diferenciar a lesdo de um cisto 6sseo
aneurismatico e de um condroblastoma epifisario, ambos mais frequentes em grupos etérios mais
jovens.

Desenvolvem-se principalmente nas epifises dos 0ssos longos, sendo especialmente acometidas as
epifises distais do fémur, proximal da tibia e distal do radio. Aproximadamente 50% dos TGC s&o
encontrados ao redor do joelho. A fratura patoldgica pode ser o primeiro sinal da presenca da les&o.
Aqueles localizados na coluna ou no sacro, frequentemente apresentam-se com distdrbios
neuroldgicos.

DIAGNOSTICO POR IMAGEM

Séo tumores de aspecto osteolitico, que destroem toda a epifise, chegando até a cartilagem
articular. O aspecto na maioria das vezes é de agressividade radioldgica. Na evolugao o tumor
insufla 0 osso cortical epifisario, invade a regido metafisaria e acaba por levar a fratura da
extremidade dssea.
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Lesdo
osteolitica,
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epifisaria
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Os tumores de células gigantes podem ser bem delimitados ou n&o. No entanto, anéis ou halos de
esclerose sdo extremamente raros e se presentes, sugerem outros diagnosticos. A neoformagéo
dssea periosteal é extremamente rara na auséncia de fratura patoldgica. Uma lesao grande pode
perder sua excentricidade e crescer até envolver todo 0 0sso. Nessa fase pode invadir, insuflar e
destruir a cortical, invadindo os tecidos moles. Na coluna vertebral, aparecem como lesdes liticas
puras, acometendo o corpo vertebral, as vezes insuflando 0 0sso (0 osteoblastoma e o cisto 6sseo
aneurismatico s@o mais frequentes no arco neural).

Essa classificagéo auxilia na sele¢cdo do melhor tratamento: Grau |: sdo radiograficamente
quiescentes e parecem ser relativamente indolentes; sao lesdes pequenas e inteiramente intra-
6sseas; Grau Il: parecem ser mais ativas; tém uma aparéncia radiografia agressiva, sendo mais
extensas, mas

com periosteo intacto; Grau lll: tém um aspecto ainda mais agressivo e estendem-se além do
periosteo e nos tecidos adjacentes.

TRATAMENTO

Devido a frequente localizagdo do TCG junto a articulagéo, o desafio é remover todo o tumor e
preservar ou restaurar a fungdo da articulagéo adjacente.

Nos ossos "dispensaveis”, tais como a fibula, ulna, costelas, ossos da méo e do pé, uma ressecgéo
completa pode ser feita com pequena ou nenhuma sequela funcional.
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Infelizmente, cerca de 50% dos TGC sao localizados na regiéo do fémur distal e da tibia proximal e
uma resseccao obriga a uma reconstru¢ao do tipo artrodese ou a substituicdo por um homo-enxerto
ou uma endoprotese.

Podemos dividir o tratamento em duas partes:
1. remog&o do tumor e
2. reconstrugéo do defeito criado.

1. TECNICAS PARA A REMOGAO DO TUMOR

A. CURETAGEM DA LESAO

E a abordagem da leséo através de uma grande janela cortical com remogao cuidadosa, através da
curetagem, de todo o tecido neoplasico. A utilizagdo de motores elétricos com brocas de diferentes
formas auxilia na melhor remog&o dos tecidos.

B. RESSECGAO/CURETAGEM
E a remogao em bloco de toda a metafise e epifise, com margem de seguranga, mas preservando a
extremidade e a articulagao.

C. RESSECGAO AMPLA
E a remocgdo em bloco de toda a extremidade articular, com margem de seguranga, incluindo a
articulacdo vizinha, intra ou extra-articularmente.

D. AMPUTAGAO

E uma indicacéo rara, somente para lesées avangadas, nas quais ha maciga destruigdo 6ssea, perto
de grandes articulacOes, especialmente apds multiplas recorréncias, infec¢éo secundaria ou
degeneracdo maligna.

E. RADIOTERAPIA

Indicada somente para lesdes avangadas, nas quais ha macica destruicdo 6ssea, multiplas
recorréncias ou infecgdes secundérias e nas degeneragdes malignas. Muitas vezes é o Unico
método de que dispomos para o tratamento dos tumores de células gigantes recidivados na coluna
vertebral ou no sacro, que acometem varios segmentos vertebrais. Além dessas situagoes, contra-
indicamos veementemente a radioterapia no tratamento dos tumores de células gigantes.

Deve-se lembrar que a maior parte dos tumores de células gigantes que apresentaram
transformagao maligna, foram tumores que receberam a radioterapia como forma de tratamento.

F. EMBOLIZAGAO ARTERIAL

Indicada somente para os tumores inabordaveis cirurgicamente ou ap6s fracasso nas tentativas de
ressecgao do tumor. Pode-se conseguir a ocluséo dos vasos que nutrem o tumor e a propria
circulagdo colateral. Os resultados costumam ser eficazes quanto ao alivio da dor, mas temporarios,
uma vez que ha recanalizagao dos vasos e consequente revascularizagdo com novo crescimento do
tumor. Também é considerado por nés um método de excegao e paliativo.
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2. TECNICAS DE RECONSTRUCAO DO DEFEITO CRIADO COM A RETIRADA DO
TUMOR

A. AUTO-ENXERTO

E técnica que utilizamos para a reconstrugéo de pequenos defeitos criados pelo tratamento dos
tumores de células gigantes. Deve-se sempre levar em consideragao o risco de implantagéo de
tumor de células gigantes na area doadora e por isso a cirurgia de obten¢ao do enxerto deve ser
feita antes de se iniciar a cirurgia do tumor. NUNCA deve ser realizada concomitante ou
posteriormente a abordagem do tumor, mesmo que realizada por equipes diferentes. Devido ao grau
avancgado que os tumores chegam ao nosso Servigo, raramente podemos utilizar esse método de
reconstrucao.

B. HOMO-ENXERTO

E a utilizagdo do enxerto de banco, que pode ser empregado isoladamente ou em combinagéo com
auto-enxerto, geralmente para o preenchimento de grandes cavidades. Este método ainda tem suas
limitagdes, pois embora permita a substituicdo da extremidade dssea, apresenta com o passar dos
anos, alteracdes da cartilagem articular, que tende a evoluir para uma degeneragdo, com
consequente artrose. No entanto, se conseguirmos remover o tumor em um primeiro tempo,
podemos tratar a degeneragéo articular que se instala apés alguns anos, com endoproteses
convencionais, em cirurgias de muito mais facil execugéo.

C. ARTRODESE

E a fusdo completa da articulagdo com o auxilio de auto ou homo-enxerto e sintese metalica.
Raramente utilizamos este método na Escola Paulista de Medicina porque acreditamos que outras
técnicas devem ser tentadas antes de se sacrificar definitivamente a articulag&o.

D. ENDOPROTESES NAO CONVENCIONAIS

Sao as endoproteses desenhadas para a substituicdo de grandes segmentos dsseos. Raramente
indicamos esse método no Tumor de Céluas Gigantes. Preferimos deixar esse método para as
neoplasia malignas. Acreditamos que o TGC, por ser uma lesé@o benigna, muito embora agressiva,
deva ser tratado com métodos bioldgicos de reconstrugéo.

E. POLI METIL-METACRILATO

E o cimento ésseo, que pode ser utilizado para preenchimento do defeito criado apés a ressecgdo
completa do tumor de células gigantes. Existem varias técnicas que séo utilizadas para o tratamento
das paredes da lesé@o apos a curetagem, chamadas de métodos adjuvantes locais, entre elas a
utilizacdo do fenol, o congelamento da cavidade com nitrogénio liquido, a cauterizagdo com o
bisturii-elétrico e outros. Em nosso Servigo, utilizamos a cauterizagao das paredes, apos a
curetagem, seguida do preenchimento com o cimento acrilico. Acreditamos que a alta temperatura
do cimento (perto de 100 graus Celcius), atua como um elemento cauterizador das paredes
curetadas, destruindo as células da periferia da leséo. Ha também uma reagéo quimica que € toxica
para as células neoplasicas. Além dessas duas vantagens do cimento em relagao ao enxerto,
conseguimos uma sustentacao imediata e no seguimento da lesao, ha maior facilidade na detecgéo
e diagnostico precoce das recidivas, devido a nitida interface que se estabelece entre 0 0sso e 0
cimento.
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RECORRENCIA E RECIDIVA

Os TCG recidivam com frequéncia quando tratados com curetagem simples, néo realizadas
adequadamente. A recorréncia, que ocorreu em 17% de nossos pacientes, manifestou-se em um
periodo de até 2 anos ap6s a cirurgia, com pico de incidéncia aos 8 meses de pds operatdrio.

METASTASES

A frequencia de metastases ap6s as cirurgias dos Tumores de Células Gigantes é de
aproximadamente 2-3%. A maioria das metastases é para o pulm&o. Metéstases para outras regides
incuindo os linfonodos regionais so raras.

PROGNOSTICO

Esta diretamente ligado a qualidade técnica da cirurgia. O indice de recorréncia apds a primeira
curetagem varia nos diferentes Servigos entre 20 e 35%. As recorréncias devem ser tratadas de
forma mais cuidadosa, com cirurgias mais agressivas.

PRINCIPAIS TUMORES OSSEOS
TUMORES OSSEOS MALIGNOS

1. OSTEOSSARCOMA

O osteossarcoma é o sarcoma primario do 0sso mais comum, representando aproximadamente 20%
de todos os sarcomas. A definigédo do osteossarcoma é a de um tumor maligno formador de 0sso
com: 1) presenca de um estroma francamente sarcomatoso e 2) a formagao de oste6ide neoplasico
e 0ss0 pelos osteoblastos malignos.
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Existem varias formas de osteossarcoma: 1) osteossarcoma classico ou central: desenvolve-se no
interior do 0sso; 2) osteossarcoma justacortical: desenvolve-se junto ao periosteo; 3)
osteossarcoma telangiectasico: € uma forma maligna de alto grau que mostra pouca ou nenhuma
evidéncia de ossificacdo, sofrendo necrose, degeneracao cistica e fraturas patoldgicas devido a seu
rapido crescimento; 4) osteossarcoma secundario a irradiagéo: € uma forma maligna de alto grau
que se desenvolve alguns anos depois de uma radioterapia, geralmente nas areas de "sombra" da
aplicacéo; 6) osteossarcoma secundario a Doencga de Paget: responsavel por um pico de
incidéncia nas faixas etarias mais avancadas, aparece como degeneragao maligna do Paget.

CARACTERISTICAS CLINICAS

O osteossarcoma classico ou central costuma ocorrer em adolescentes e adultos jovens.
Aproximadamente metade dos osteossarcomas centrais ocorrem na regido do joelho, sendo a
extremidade distal do fémur a localizagdo mais frequente.

O osteossarcoma central costuma acometer a regido metafisaria de um osso longo; quando a fise
ainda esta presente o tumor permanece restrito a metafise por um periodo curto de tempo, sem
atravessar a placa de crescimento e sem acometer a epifise. No entanto, com a progressao do
tumor, ha invaséo da placa e acometimento da epifise.

Assim como em outros tumores dsseos, os sintomas nédo sdo especificos. A presencga de dor e de
uma massa dolorosa séo frequentes. Pode haver aumento de temperatura e a presenga de veias do
subcuténeo dilatadas pelo crescimento do tumor. S&o frequentes as fraturas patoldgicas em 5% dos
pacientes. Os sintomas costumam estar presentes varios meses antes do diagndstico definitivo.
Raramente a crianga apresenta comprometimento do estado geral, mesmo nos osteossarcomas de
grande tamanho.

O nivel sérico da fosfatase alcalina, que indica a atividade osteoblastica pode estar elevado.
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DIAGNOSTICO POR IMAGEM

O osteossarcoma central é frequentemente visto como uma les&o destrutiva com bordos indistintos
que gradualmente destrdi a cortical 6ssea e apresenta invasao extra-6ssea. Quantidades variadas
de calcificagéo e de osso mineralizado estao presentes dentro da lesdo. A reagéo periosteal €
frequente e tem uma aparéncia em "raios de sol". Pode haver também o conhecido "tridngulo de
Codman" que representa o levantamento do peridsteo, ocasionado pelo crescimento do tumor. No
tridngulo, ha nas fases iniciais, 0sso neoformado normal, que progressivamente vai sendo invadido
pelo tumor.

Triangulo
Codma
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¢ OSTEOSSARCOMA
- TELANGIECTASICO

A tomografia computadorizada é de grande valor na avaliagao da destruicao e produgéo 6ssea. A
ressonancia magnética ¢é de valor no diagndstico da invaséo extra 6ssea dos tecidos circundantes
do tumor e € de extrema valia no estadiamento pré-operatério, mostrando a relagéo do tumor com o
feixe vasculo nervoso. A cintilografia do esqueleto com tecnécio é importante no diagnéstico da
extensdo do tumor no osso comprometido, além de auxiliar no diagnostico das metastases salteadas
e das metastases em outras regides do esqueleto.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico do osteossarcoma deve ser confirmado pela bidpsia, se possivel percutdnea com
trefinas e agulhas, antes do tratamento definitivo.

Calo 6sseo, osteomielite sub-aguda, miosite ossificante ativa, cisto 6sseo aneurismatico e
granuloma eosinoéfilo sdo algumas das condigdes benignas que podem facilmente ser confundidas
com o osteossarcoma central. Entre as lesdes malignas o tumor de Ewing é o principal.
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TRATAMENTO

Até por volta de 1975, o tratamento de escolha para o osteossarcoma central era a cirurgia ablativa.
O controle local primario da lesdo era obtido na maioria dos casos com a amputagdo do membro
acometido, ou pela desarticulagéo da extremidade. Mesmo com a amputacao, somente 20% dos
pacientes estavam vivos apds 5 anos.

Apods essa época, com a advento de novas drogas quimioterapicas, houve uma mudanga no
progndstico e na sobrevida do osteossarcoma. Atualmente, encontramos 60-70% dos pacientes
Vivos apos 5 anos de tratamento. Esses resultados sao devidos ao ao diagndstico mais precoce,
estadiamento preciso e cirurgia ortopédica com alta precisdo técnica, com quimioterapia pré e pos
operatdria.

A taxa de recidiva local apds um procedimento cirurgico conservador nos pacientes com
osteossarcoma central, é de aproximadamente 8%.

No momento, os agentes quimioterapicos utilizados em nosso protocolo séo a Cisplatina,
Doxorrubicina e o Metotrexate em altas doses.

O plano de tratamento para o osteossarcoma central consiste em:

1) Estadiamento e biopsia para se ter o diagndstico definitivo;

2) Quimioterapia neo-adjuvante (pré-operatoria), em um total de 3 a 4 ciclos, o que leva
aproximadamente 2 a 3 meses. Com a quimioterapia ocorre a redugao do edema, a
diminuigdo do tamanho do tumor e o efeito sobre as micro-metastases;

3) Cirurgia: que pode ser ablativa (amputa¢éo ou desarticulagéo) ou de preservagéo do
membro (ressecgdes, endopréteses, homo-enxertos), dependendo da resposta do tumor ao
tratamento pré-operatorio, da localiza¢do da lesdo, da idade do paciente e da perspectiva de
crescimento da extremidade;

4) Quimioterapia pds-operatodria: por um periodo de 6 a 12 meses ap6s a cirurgia.

Huvos classificou a resposta histolégica do tumor a quimioterapia:

e Grau | aquela na qual houve minimo ou nenhum efeito da quimioterapia pré-operatoria no
tumor,

e Grau Il a resposta foi parcial com 50 a 90% de resposta;

e Grau lll houve mais do que 90% de necrose, mas focos de tumor viavel sdo vistos em
algumas laminas; e

e Grau IV onde n&o se encontrou nenhuma area de tumor viavel.

Os Graus | e Il Sao considerados “ma resposta a quimioterapia” e os Graus Il e IV como “resposta
satisfatoria a quimioterapia”.

Apesar do tratamento quimioterapico neo-adjuvante ser realizado em todos os pacientes elegiveis,
nem sempre € possivel a realizagdo de uma cirurgia de preservagao do membro ("Limb salvage"). A
técnica so é possivel nos pacientes em que o tumor € diagnosticado precocemente, apresenta as
estruturas neuro-vasculares adjacentes livres e principalmente ndo apresenta um grande tamanho.
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BOA RESPOSTA AO TRATAMENTO

No membro inferior, a discrepancia esperada ao término do crescimento da extremidade, ndo pode
ser maior do que 6 cm e a cirurgia deve dar estabilidade ao membro enquanto que no membro
superior, 0 objetivo € manter a méo presente, uma vez que a sensibilidade e a fungao da méo e dos
dedos sao o objetivo do tratamento. O paciente consegue boa funcdo apesar das discrepancias
resultantes de uma cirurgia preservadora.

A presenca de metastases pulmonares, embora modifique o prognéstico da doenga, ndo contra-
indica o tratamento clinico ou cirdrgico.

O osteossarcoma central é por nés considerado um tumor radio-resistente, nio se indicando a
radioterapia como modalidade de tratamento nesses tumores.

L + QUIMIOTERAPIA PRE-OPERATORIA
TRIANGULD [ 1. CISPLATINA
De coov 2. DOXORRUBICINA
INVASAO 3. METHOTREXATE
EXTRA
CORTICAL
+ CIRURGIA

1. PRESERVAGAO DO MEMBRO
1. RESSECGAO DE 0SSO DISPENSAVEL
2. AUTO ENXERTO DE FIBULA
3. ENXERTO DE BANCO
4. PROTESE NAO CONVENCIONAL
2. AMPUTAGAO DO MEMBRO

LESAO
OSTEOBLASTICA

1. CISPLATINA
2. DOXORRUBICINA
3. METHOTREXATE

j + QUIMIOTERAPIA POS-OPERATORIA
T

RADIOTERAPIA = NAO INDICADA
METASTASES PULMONARES = 30%
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2. TUMOR DE EWING (PNET)

Em 1921, Ewing descreveu um tumor que foi classificado como endotelioma difuso do 0sso.
Subseqlentemente o tumor foi chamado de Sarcoma de Ewing e hoje em dia se questiona se é
realmente um sarcoma sendo a nosso ver a melhor denominagao a de "Tumor de Ewing".

INCIDENCIA

O tumor de Ewing compreende aproximadamente 6% do total dos tumores 6sseos malignos.

IDADE E SEXO

O tumor costuma acometer os individuos dos 5 aos 15 anos de idade sem predile¢ao por sexo em
nossa casuistica. E o tumor 6sseo maligno que acomete os individuos na menor faixa etaria.

LOCALIZACAO

As localizagdes principais s&o a diafise do fémur, seguida da regi@o proximal fémur, diafise da fibula
e ulna e os 0ssos da pelve. No entanto qualquer 0sso e qualquer localizagao do 0sso podem ser
acometidos.

SINTOMATOLOGIA

A dor e a presenca de tumor visivel ou palpavel séo os sintomas mais comuns. Tanto a dor como o
tumor costumam ser progressivos. Algumas vezes os sintomas podem persistir por meses antes de
se descobrir a verdadeira natureza do problema. Febre baixa, fratura patoldgica ou sintomas como
gripe, mal-estar, cansaco, fraqueza podem estar presentes e retardar o correto diagnéstico.

LABORATORIO

A leucocitose, febre e aumento da velocidade de hemossedimentagéo sado achados frequentes,
embora estejam presentes ndo sé em outros tumores, como também na osteomielite.

DIAGNOSTICO POR IMAGEM

As radiografias mostram uma les&o heterogénea, salpicada ou como roida por tragas, com
caracteristicas permeativas no 0sso. Areas liticas ao lado de areas blasticas sdo comuns. Enquanto
a destruigéo litica é o achado mais comum, a neoformacgao ¢ssea reacional produz areas
adensadas.



UMOR DE EWIN

Reacdo Periosteal
Lamelar
(casca de cebola

Pode haver multiplas camadas de osso neoformado reacional subperiostal, que ddo uma aparéncia
de "casca de cebola", caracteristica de lesdes de extrema agressividade, mas nao patognoménica
de Ewing.
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A TAC e a RNM sé&o de valia no diagnéstico do comprometimento de partes moles assim como na
avaliagéo da extens&o intramedular do tumor. A cintilografia do esqueleto auxilia no estudo da
extensdo do comprometimento 6sseo e na pesquisa de metastases.

ANATOMIA PATOLOGICA

Na maioria dos pacientes o tumor rapidamente se estende além dos limites da cortical, rompendo a
barreira do compartimento. O tumor pode ser solido ou semiliquido ou ter aspecto de pus. As areas
de hemorragia e necrose sdo comuns. Na histologia encontramos muito pouco estroma entre as
células que se apresentam de forma mondtona e numerosa. As células séo redondas com nucleos
redondos. O teste de MacManus que é a coloragéo do glicogénio das células, associado a pesquisa
imunohistoquimoca do P30-32 e do CD99 sdo importantes no diagnéstico do tumor de Ewing.
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TRATAMENTO

O tratamento atual do Tumor de Ewing ¢ dividido em trés partes: quimioterapia, cirurgia e
radioterapia (em alguns pacientes).

No passado, ap6s 5 anos, encontravamos no maximo 20% dos pacientes vivos. A partir de 1971 o
"Intergroup Ewing's Sarcoma Study", comegou a apresentar bons resultados de sobrevida e controle
local da doencga, com a utilizagdo de esquemas de poliquimioterapia pré-operatoria seguido de
cirurgia e quimio ou radioterapia pds-operatdria.

Independente do esquema de quimioterapia utilizado, esta estabelecido em nosso Servigo que a
quimioterapia deve ser ministrada por aproximadamente 3 meses antes do tratamento cirirgico local.
Esse tratamento, se radical ou preservador do membro, vai depender exclusivamente da resposta
que o tumor apresentar a quimioterapia pré-operatoria. Particularmente o tumor de Ewing, que
acomete criangas de baixa idade, tem como tratamento na maioria das vezes, a amputacao,
independente da resposta a quimioterapia.

A radioterapia é também utilizada no tratamento do tumor de Ewing, principalmente quando o
tratamento cirurgico € inviavel ou nos pacientes em que a cirurgia ndo conseguiu remover
completamente o tumor, deixando margens contaminadas, por exemplo, como costuma acontecer
na coluna vertebral.

TUMOR DE EWING = TRATAMENTO

+  QUIMIOTERAPIA PRE-OPERATORIA
+  IFOSFAMIDA
. +  CARBOPLATINA
LESAO PERMEATIVA, . ETOPOSIDE
OsTEOLITICA, 3
DESTRUTIVA. INICIA-SE
NA MEDULA OSSEA E *  VINGRISTINA
DESTROI A CORTICAL EM y +  ADRIAMICINA
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+  METASTASES PULMONARES = 30%

TRATAMENTO
CIRURGIA

Algumas localizagdes, dependendo da idade do paciente, permitem a cirurgia preservadora do
membro. As lesdes da regido proximal da fibula, costelas, clavicula e esterno sdo passiveis de
ressecgao caso o tumor seja pequeno e caso haja uma pequena quantidade de partes moles
envolvidas. Da mesma forma, as lesdes que acometem um dos 0ssos do antebrago podem ser
passiveis de ressecg¢ao e assim se conseguir a reconstrucdo do antebrago.
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Ja as lesbes que acometem a regido proximal do umero ou do fémur ou a diafise desses 0ssos,
apresentam problemas mais complexos. Antes de se decidir o melhor tratamento, deve-se avaliar a
idade do paciente, a extensdo do envolvimento das partes moles, a integridade do osso e a resposta
a quimioterapia adjuvante pré-operatéria.

Os tumores da pelve tém como caracteristica um diagnéstico tardio e o fato de se apresentarem ja
ao diagnostico com grande volume e com grande comprometimento dos tecidos extra-6sseos.
Devido a esses fatores, essas lesdes apresentam um pior prognostico.
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Procuramos evitar na E.P.M. as amputagdes do membro superior, pois nenhuma prétese substitui a
sensibilidade da méo e dedos do paciente. Por outro lado, as lesdes localizadas na parte distal do
membro inferior podem evoluir com bom prognéstico de fungdo, mesmo quanto submetidas a
amputacdo. Para os tumores localizados na regido do joelho, a amputagédo deve ser indicada para
0s pacientes com baixa idade, isso porque a radioterapia provavelmente ocasionara uma
desigualdade inaceitavel do comprimento das pernas. Outras indicagdes para a amputagéo sao 0s
tumores gigantes, aqueles que néo responderam a quimioterapia ou quando houver uma fratura
"intratavel".

RADIOTERAPIA

Em nosso protocolo de tratamento, indicamos a radioterapia sempre que houver suspeita, apds a
cirurgia, de tumor remanescente ou margens comprometidas, mesmo que sejam microscopicas.
Tratamos todo 0 0sso envolvido com 5000 cGy, dependendo da idade do paciente. Podemos utilizar
na area central do tumor doses de até 7000 cGy. Os tumores de Ewing s&o radio-sensiveis e, em
geral, respondem bem ao tratamento radioterapico. No entanto, devemos proteger as fises de
crescimento pois a irradiagao € lesiva, levando a alteragao do crescimento das extremidades.

PROGNOSTICO

Apos 5 anos do término do tratamento, encontramos em um estudo multicéntrico brasileiro, realizado
em 2016, 63% dos pacientes vivos e livres da doenca.
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3. CONDROSSARCOMA
DEFINICAO

O condrossarcoma é um tumor maligno no qual as células neoplasicas formam cartilagem atipica. E
diferenciado do condroma por sua alta celularidade e pleomorfismo. Ha grande numero de células
vacuolizadas com nucleos grandes ou duplos. Pode haver mitoses atipicas.

Em nossa casuistica, excluindo o mieloma mdltiplo, € o segundo tumor 6sseo maligno primario, atras
do osteossarcoma. Correspondem a aproximadamente 15% entre os tumores malignos do 0sso.
Entre nossos pacientes 54% eram centrais, 38% periféricos e 11% justacorticais.

Os condrossarcomas exibem um grande variedade de padrdes clinico-patologicos e comportamento
biolégico, com algumas variantes.

Os condrossarcomas podem ser divididos segundo sua origem em:

e PRIMARIO: que sdo aqueles que se originam em um 0sso normal ou
SECUNDARIO: que se originam de uma leséo cartilaginosa benigna pré-existente.

DIAGNOSTICO

Embora o condrossarcoma seja encontrado em pacientes desde os 5 até os 90 anos, o pico de
incidéncia para os primarios é a 5%, 62 e 72 décadas da vida. Os secundarios geralmente ocorrem
antes, com um pico de incidéncia na 32 e 4% décadas da vida. Menos do que 2% dos
condrossarcomas ocorrem em pacientes abaixo dos 20 anos.

Dor, com ou sem massa é o primeiro sintoma em aproximadamente 75% dos pacientes. De uma
maneira geral todos os condrossarcomas centrais apresentam-se com dor, mas o periférico pode
apresentar um quadro desde indolor até extremamente doloroso. A fratura patolégica é rara. A
duragéo dos sintomas pode variar de algumas semanas até meses. A clinica ndo se correlaciona
com o grau ou tamanho da les&o. Os 0ssos da pelve s&o os locais mais comuns de aparecimento
dos condrossarcomas. seguido pelo fémur proximal, umero proximal, fémur distal e costelas. O
envolvimento dos pequenos 0ssos das maos e pés é raro.

CONDROSSARCOMA !

f

Os condrossarcomas centrais ocorrem mais frequentemente na extremidade com somente 15%
envolvendo a pelve. Por outro lado, 30% dos condrossarcomas periféricos se originam na pelve,
seguido pelas extremidades, costelas e vértebras.
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Em geral € um tumor de crescimento lento, mas pode produzir metastases em 6rgaos distantes,
geralmente pulmdes.

O condrossarcoma central dos 0ssos longos acomete primariamente a diéfise ou a metéfise.
Raramente aparece de inicio na epifise ou invade a articulagdo adjacente. Podem exibir uma
disseminag&o por toda a medula éssea. Frequentemente comprometem metade ou mais do
comprimento 0sseo. Ja os condrossarcomas periféricos formam massas que se salientam da cortical
dssea.
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As calcificagbes associadas com a matriz condroide bem diferenciada no condrossarcoma de baixo
grau apresenta um caracteristico padrdo anelar. Isto provavelmente reflete a ossificagdo encondral

ao redor dos nddulos de cartilagem hialina bem formada. Os condrossarcomas de baixo grau sao

uniformemente calcificados e as margens com o0 0sso hospedeiro s&o relativamente bem definidas.
Por outro lado, os condrossarcomas de alto grau, apresentam grandes areas que ndo sao
calcificadas e quando a calcificagdo acontece, ela é sombreada e é amorfa. As margens com 0 0ss0
normal sdo geralmente irregulares e mal definidas. O tumor que apresenta calcificagdes sugere um
condrossarcoma de baixo grau enquanto que um tumor mal definido, sem areas de calcificagéo
sugere um condrossarcoma de alto grau. Pode haver espessamento da cortical com discreta reacao
periosteal e principalmente irregularidade e ondulagdo endosteal. O aparecimento de massas em
partes moles devido ao crescimento extra-cortical € frequente.

Aspecto heterogéneo na RM,
com dreas de cartilagem
neoformada em toda
extensdo do canal medular

Areas de calcificagio
e aspecto heterogéneo

TRATAMENTO

O tratamento de escolha para os condrossarcomas € o cirlirgico com ressec¢do do segmento
acometido. O objetivo é a erradicagéo da doenga local de modo que nédo comprometa a sobrevida do
paciente. Embora alguns casos selecionados de condrossarcoma possam ser tratados
adequadamente por ressec¢ao marginal, a ressec¢cdo ampla é a indicagdo mais comum. A
curetagem esta associada com uma alta taxa de recorréncia em condrossarcomas de alto grau de
malignidade.

A taxa de recorréncia em cirurgias marginais é grande e as reoperagdes sao geralmente mais
dificeis e com menor chance de erradicagéo completa do tumor e cura da les&o. A célula
cartilaginosa maligna apresenta alto risco de implantag&o e as recorréncias em partes moles sao
frequentes, devido ao tipo de nutricdo da célula cartilaginosa que se faz por embebicao.

Na regido da pelve o condrossarcoma se reveste de grandes problemas. A completa ressecgao nem
sempre € possivel e se tentada, frequentemente é acompanhada de recidiva local. As
hemipelvectomias internas, na qual se resseca parte dos 0ssos pélvicos, sem a amputagéo do
membro inferior, sdo cirurgias tecnicamente dificeis, mas possiveis e com alta taxa de sucesso. No
entanto, muitas vezes a hemipelvectomia externa, com a amputagao do membro € a unica solugéo.
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DISSEMINACAO E METASTASES

O condrossarcoma rapidamente se dissemina para a cavidade intra-medular. A cortical adjacente
frequentemente encontra-se intacta, mas as vezes se apresenta erosada, afilada ou expandida.
Pode haver erosao da cortical, sua destruigdo e comprometimento dos tecidos ao redor. Os
condrossarcomas pélvicos podem invadir a bexiga, célon, reto ou os grandes vasos regionais.

A recidiva local apds a cirurgia € frequente quando o tipo de margem obtida nao é amplo. Salienta-
se que, diferente de outros tumores, o grande problemas na obteng¢do das margens no
condrossarcoma é nas partes moles e ndo das extremidades osseas.

As metastases distantes s&o para o pulm&o, mas raramente podem atingir a pele ou os tecidos
moles. Geralmente ocorrem dentro dos primeiros 5 anos. As metastases para linfonodos séo
extremamente raras.

RESULTADOS
Tipo histolégico Sobrevida 5 anos
Convencional

Grau | 85-90%

Grau Il 70-80%

Grau Il 30-40%
PROGNOSTICO

O prognostico depende basicamente de dois fatores primordiais: 0 estagio da leséo e o grau
histolégico. Se conseguirmos realizar a ressecgao total, o prognostico ird depender exclusivamente
do grau histolégico, uma vez que este aspecto é diretamente relacionado a incidéncia de
metastases.

Cerca de 70% dos condrossarcomas convencionais de grau lll apresentam metéstases pulmonares.
Por outro lado, as metastases sao infreqlientes nos condrossarcomas grau |.
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1 - METASTASES OSSEAS DE CARCINOMAS

As metastases 6sseas sao a forma mais comum de tumores 6sseos malignos e eventualmente, todo
tumor maligno pode produzir metastases 6sseas. As metastases dsseas podem estar associadas
com dor, grave incapacidade e dar origem a complicagdes mais sérias. No entanto, raramente
causam a morte. Em geral os pacientes morrem devido ao cancer primario e por complicacdes a ele
relacionadas. Com o aumento da sobrevida e a precocidade na detec¢do das metastases,
observamos uma incidéncia crescente de metastases e de suas complicagdes.

Prof. R. Jesus-Garcia

INCIDENCIA

Na Escola Paulista de Medicina encontramos como incidéncia dos tumores primarios que
apresentaram metastase 6ssea:

49.6% mama
10.5% mieloma
9.6% rim

9.0% pulméo
49% prostata
3.7% tiredide
3.0% desconhecido
1.5% linfoma
1.5% cdlon

0.8% bexiga

0.8% leucemia
0.6% utero

0.5% estbmago
0.5% naso-faringe
0.5% parétida
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Os locais mais comuns de metastases 6sseas sao:

VERTEBRAS 69%
PELVIS 41%
FEMUR 25%
COSTELAS 25%
CRANIO 14%
UMERO PROXIMAL  9.6%
ESCAPULA 5.7%
CLAVICULA 4.1%

A rota mais frequente de disseminagao 6ssea dos carcinomas € a corrente sanguinea. A presencga
do plexo venoso, sem valvulas e sua comunicagéo livre com 0s canais venosos das visceras
abdominais, toracicas e da parede toracica, explica a ocorréncia precoce de metastases para a
coluna vertebral e pelve, nos pacientes com carcinoma de préstata, mama e tiredide.

METASTASE OSSEA

METASTASE
OSTEOLITICA AREA ANATOMICA
DE CANCER o - NORMAL DE
L 3 7 ENTRADA DO
DE MAMA. el 3 T FEIXE VASCULO
N NERVOSO DA
VERTEBRA




TRATAMENTO
1- CUIDADOS CLINICOS

Deve-se prestar atencdo ao estado geral do paciente, seu estado nutricional e a ocorréncia de
problemas metabdlicos. Dependendo da localizagéo e extenséo da leséo, os sintomas podem ser
controlados com medicamentos analgésicos. Algumas modalidades de terapia, entre elas as
orteses, podem proteger a area e ser muito Uteis.

2 - RADIOTERAPIA

A principal modalidade de tratamento das metastases dsseas € a radioterapia, sendo a principal
indicagao o alivio da dor e a manutengéo da fungao.

A radioterapia é efetiva no controle temporario da dor, assim como na diminui¢&o ou controle local
da destruicéo Ossea. A paliagéo efetiva ocorre em aproximadamente 80% dos casos. A duracao da
resposta € variavel, mas geralmente no cancer de prostata ou mama, ela costuma ser de 9 a 12
meses. Somado a isso, o tratamento sistémico da doenga primaria pode controlar o processo
neoplasico e produzir a cura 6ssea em alguns casos. Esse tratamento inclui 0 uso de drogas
citotoxicas, agentes hormonais.

IMETASTASE OSSEA

METASTASE DE CANCER
DE PROSTATA. LESAO
BLASTICA.

NAO HA RISCO DE

METASTASE DE
CANCER DE
PULMAO.
LESAO LITICA,
COM RISCO
IMINENTE DE
FRATURA

3 - TRATAMENTO CIRURGICO

Com a extrema melhoria do tratamento oncoldgico, os pacientes com lesdes metastaticas 6sseas
tem apresentado uma sobrevida ndo sé mais longa, como também com melhor qualidade.

As fraturas patologicas da coluna devido a metastases, tém absoluta indica¢édo de cirurgia.
Entretanto, em pacientes com metastases e fraturas por compressao, sem envolvimento
neuroldgico, a dor intratavel geralmente responde a radioterapia e ao uso de coletes.

Nas fraturas de coluna associadas ao envolvimento neurolégico, indicamos a laminectomia
descompressiva, seguidas de osteossitese com parafusos transpediculres, fixados por barras de
tianio. Essa abordagem € de valia quando a les&o nervosa ainda néo se estabeleceu.
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No passado, muitos pacientes foram privados dos beneficios da fixagéo interna porque a destruicéo
dssea parecia tao extensa, que se acreditava que a fixagao interna néo seria possivel. Entretanto,
com o desenvolvimento da cirurgia da coluna, demonstrou-se que a combinagéo de hastes
intramedulares e o cimento de metil-metacrilato, pode proporcionar uma fixagdo rigida na maioria
dos pacientes com lesdes avangadas. A maioria das lesdes requer radioterapia posterior a cirurgia.

METASTASE OSSEA

METASTASE DE

FRATURA
PATOLOGICA

(TRACO DE FRATURA
TRANSVERSO)

-

EROSAO DA
CORTICAL DO
FEMUR
OCASIONADA
PELA
METASTASE

A fixacao interna profilatica pode ser feita quando uma lesdo metastatica em 0ssos longos torna-se
dolorosa, devido as microfraturas e enfraquecimento da cortical éssea. A radioterapia como método
isolado costuma aliviar a dor mas a fixagao profilatica deve ser considerada antes que ocorra uma
fratura. Esta técnica € indicada quando hé lesdes liticas bem definidas (aquelas com mais do que 3
cm de didmetro no qual 50% ou mais de cortical estdo destruidas). Também nos pacientes em que a
dor persiste no foco de lise, depois do tratamento radioterapico, a fixacdo interna deve ser uma
indicacao.

A fixacao profilatica antes que a fratura patoldgica ocorra evita o deslocamento dos fragmentos da
fratura e elimina a necessidade de cirurgia de urgéncia. Além disso, o tratamento de uma les&o
intracompartimental € sem duvida mais efetivo do que o tratamento da leséo extracompartimental,
onde ja houve disseminacao local.
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[

METASTASE OSSEA — Fratura Iminente

METASTASE DE
CANCER DE RIM.
LESAO LITICA,
COM RISCO
IMINENTE DE

FRATURA

TECNICA CIRURGICA

A técnica cirurgica iré variar, dependendo da localizagao da fratura, da extensédo da destrui¢do 6ssea
e das condig¢des gerais do paciente. Nos 0ssos longos, de uma maneira geral as fraturas séo
tratadas através da resseccéo simples, ou da curetagem/ressecgao e fixagao interna, suplementada
com cimento acrilico de meta-metil-metacrilato. Nas extremidades epifisarias ou metafisarias, a
substituicdo por endopréteses néo convencionais € indicada.
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'METASTASE GSSEA

Dentre os critérios de qualificagao para essas cirurgicas esta o alivio da dor do paciente,
independente do progndstico de sobrevida. Mesmo em pacientes com um prognoéstico "fechado”,
sem chances de quimio ou radioterapia adjuvante, indicamos essas cirurgias, uma vez que 0 nao
tratamento restringe o paciente ao leito, com as complicagdes inerentes, além do dificilimo controle
da dor e da sensacao de "mobilidade dos ossos fraturados".

A pobre qualidade do osso proximal e distal a fratura ndo é, de forma nenhuma, contra-indicacao do
procedimento.

CONCLUSAO

Na doenga metastatica, cada paciente deve ser considerado individualmente e a decisao do melhor
método de tratamento deve ser feita depois de um completo estadiamento. Embora o tratamento
seja paliativo, € importante evitar uma atitude de "descrédito e abandono", entregando o paciente a
propria sorte. As consequéncias dessa atitude podem ser desastrosas e irreversiveis, levando o
paciente e a familia a situagdes desumanas.

O bom senso deve ser utilizado na decis&o dos objetivos do tratamento, métodos e abordagens e
isto sempre requer uma equipe multidisciplinar. A manutencdo de uma atitude ativa e agressiva na
abordagem da fratura patoldgica pode ajudar na melhoria da qualidade de vida por as vezes anos.
Os resultados da fixacdo interna nesses casos sao paliativos e 0s objetivos principais sao o alivio da
dor, melhora da fungéo e a facilitagdo dos cuidados médicos e de enfermagem.
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SARCOMAS DOS TECIDOS MOLES

Prof. Dr. Reynaldo Jesus-Garcia

Professor Titular, Livre-Docente do Departamento de Ortopedia da Escola
Paulista de Medicina - UNIFESP. Chefe do Setor de Ortopedia Oncoldgica do
Hospital Sdo Paulo de do Instituto de Oncologia Pediatrica - IOP-GRAACC.
Professor Titular do Curso de Pos-Graduagdo e Ortopedista Oncologista do
Hospital Israelita Albert Einstein. Fellowship ho MD Anderson Cancer Center,
Houston, USA. Ex-Presidente da Sociedade Internacional de Tumores Osseos

(ISOLS) e Membro da American Musculoskeletal Tumor Society (MSTS).

INTRODUCAO

Os sarcomas dos tecidos moles sao tumores malignos, localmente
agressivos e com um potencial variado de metastases. As
metdastases tipicamente se desenvolvem nos pulmdes, mas
ocasionalmente podem atingir os linfonodos regionais. Ha muitos
tipos histoldgicos de sarcomas dos tecidos moles, mas geralmente
a escolha e indicacao do tratamento cirdrgico dependem
primariamente do grau histoldgico (baixo ou alto grau) e da

localizagdo anatémica da lesdo.

Os principais sarcomas dos tecidos moles sao divididos de acordo

com o tipo histolégico (1) em:

e Sarcomas Fibroblasticos — Miofibroblasticos
o Fibrossarcoma do adulto
o Mixofibrossarcoma
o Dermatofibrossarcoma protuberans



e Sarcomas Fibro-Histiociticos
o Sarcoma Pleomofico Indiferenciado (fibrohistiocitoma
maligno)

e Sarcomas Lipomatosos
o Lipossarcoma

e Sarcomas do Musculo Liso
o Leiomiossarcoma

e Sarcomas do musculo estriado
o Rabdomiossarcoma

e Sarcomas dos vasos linfaticos e sangue
o Angiossarcoma

e Tumores da bainha de nervos periféricos
o Tumor maligno da bainha de nervo periférico

e Tumores sem origem determinada
o Sarcoma sinovial
o Sarcoma epitelidide

FIBROSSARCOMA DO ADULTO

O fibrossarcoma do adulto € um tumor maligno, composto de
fibroblastos, com variavel producdo de coldgeno. Atualmente é

considerado um diagnodstico de excecao pelos patologistas.

O fibrossarcoma costuma se originar do tecido fibroso inter ou
intra-muscular, da fascia, tenddes ou aponeuroses. Pode

apresentar crescimento de poucos meses até varios anos.
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Epidemioloai

Aproximadamente 70% dos fibrossarcomas aparecem entre as
idades de 20 e 50 anos. Existe uma variante infantil, que
geralmente aparece no primeiro ano de vida, sendo em alguns
casos de origem congénita. Nesses casos em criangas, a resseccao
mostra uma chance de 80% de cura, apesar do padrao histoldgico,

que mostra grande malignidade.

" tos Clini

As localizacdes mais frequentes sao os tecidos profundos do
tronco, membro inferior, cabeca, pescoco e membro superior. A
disseminagao ocorre por contiguidade para os tecidos vizinhos, em
seguida por via hematogénica para o pulmao e somente em 7%

dos pacientes, disseminagao para os ganglios regionais.

O tumor apresenta-se como uma massa acompanhada ou nao de

dor. Algumas vezes a dor é relacionada aos tecidos

comprometidos ou envolvidos pelo tumor.
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Ha relatos de aparecimento de fibrossarcomas em areas

previamente irradiadas ou ao redor de implantes metalicos.

Tratamento

O tratamento consiste em resseccao ampla de todo o tumor.
Apresenta uma alta taxa de recorréncia de aproximadamente
guando parcialmente ressecado. O tratamento quimioterapico e

radioterapico raramente é indicado nessa histologia de sarcoma.

Em criancas, sempre iniciamos o tratamento com quimioterapia
neoadjuvante, visto que frequentemente ha diminuicdo importante

do volume da lesao.

Os fatores de mau progndstico para os fibrossarcomas dos tecidos
moles sdo o alto grau, a alta celularidade em relacdo a baixa
guantidade de fibras colagenas, as altas taxas de mitose (>20/10
campos de grande aumento) e a presenca de necrose. As
metastases ocorrem no pulmao e no 0sso, principalmente do
esqueleto axial. A sobrevida global em 5 anos gira ao redor de 39-
54%.

MIXOFIBROSSARCOMA

Corresponde a um grupo de lesdes fibroblasticas malignas com
variavel estroma mixoide, pleomorfismo e padrao vascular
caracteristico. E um dos sarcomas mais comuns nos pacientes
idosos principalmente na 62 a 82 décadas de vida. Sao mais

comuns nas extremidades, principalmente nos membros inferiores
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e menos frequentemente aparecem no tronco. A massa apresenta

crescimento lento e indolor.

Seu tratamento é a resseccao completa com margens amplas. A
resseccdao incompleta é responsavel por até 60% de chance de
recidiva local. Pode evoluir com metastases pulmonares ou
ganglionares em cerca de 20-35% dos casos. Nao ha evidéncias
de resposta a quimioterapia nessa histologia de sarcoma dos
tecidos moles. A sobrevida global em 5 anos é de 60-70% nas

varias publicacoes.

Os fatores de mau progndstico nesse tumor sao a localizagao
profunda e o alto grau de malignidade, enquanto a recorréncia
local é aparentemente, influenciada apenas pelas margens

cirirgicas nao adequadas em sua ressecgao.

DERMATOFIBROSSARCOMA PROTUBERANS

Corresponde a um tumor nodular cutaneo, de malignidade
intermediaria, agressivo localmente, que cresce de maneira
infiltrativa, caracterizado por um comportamento altamente

recidivante localmente.

A forma mais caracteristica € a presenca de uma massa nodular
cutanea em pacientes adultos na 12 metade da vida. Aparecem
preferencialmente no tronco, seguido pela extremidade inferior,
superior e cabeca e pescogo. Apresentam um crescimento lento,
mas persistente, algumas vezes por anos. A manifestacgao inicial é
o aparecimento de uma massa firme, achatada palpavel e visivel
na pele e subcutaneo. Pode ficar inalterada durante anos e sem
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causa aparente, apresentar crescimento. As lesdes negligenciadas

podem atingir grandes proporgdes, com multiplos nédulos
satélites. A pele sobre o tumor frequentemente apresenta

ulceracoes.

A alta taxa de recidiva deste tumor justifica as cirurgias onde as
margens devem ter no minimo, trés centimetros de tecidos
normais, tridimensionalmente, ao redor do tumor. Essas cirurgias
devem ser realizadas obrigatoriamente com o estudo das
margens, realizados pelo patologista, com o auxilio da biopsia de
congelacdo intra-operatoria. A incidéncia de recidiva local apds
cirurgias com margens satisfatérias, com mais do que 3
centimetros é de 10 a 20%, comparadas a 43% quando a cirurgia
tem margens menores do que 2 centimetros ou sdao contaminadas.
(2) As recorréncias aparecem com até 3 anos do diagndstico,
embora a porcentagem de recidivas até 5 anos ainda seja

significativa e justifique o seguimento protocolar do paciente.

Dfﬁl\to‘ﬂmossmcom PROTUBERANS
!

A radioterapia esta indicada para pacientes com cirurgias em que
as margens continuam comprometidas, mesmo apds a revisdo. Da

mesma forma, é indicada para lesoes recidivantes. A terapia -
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alvo com imatinibe para casos recidivados ou metastaticos tem
sido a melhor opgao. A taxa de resposta nos estudos tem sido
relatada como superior a qualquer tratamento alternativo,
principalmente nos tumores que expressam fator de crescimento
derivado de plaquetas (PDGFR). Nos casos de doenca
metastatica/recorrente, o tratamento com terapia alvo baseada no

imatinibe, embora com pouca evidencia, parece a melhor opgao.

(3)

Essas lesdes raramente apresentam metdstases e nos raros casos
descritos de metastases pulmonares, estas ocorreram em 3,4%
dos casos, varios anos apos a cirurgia inicial. A disseminagao
ganglionar é relatada na Literatura e deve-se seguir o paciente
com PET-CT.

4

SARCOMA PLEOMORFICO INDIFERENCIADO DE ALTO GRAU (UPS) —
antigo FIBROHISTIOCITOMA MALIGNO

Correspondem a um grupo de sarcomas indiferenciados e
pleomérficos. O termo fibrohistiocitoma pleomérfico maligno pode
ser usado como sindnimo do sarcoma pleomorfico indiferenciado
de alto grau. Correspondem aos sarcomas de tecidos moles mais

comuns nos adultos acima dos 40 anos.

A maior parte dos sarcomas pleomorficos indiferenciados de alto
grau ocorrem nos tecidos profundos (subfasciais) das
extremidades (especialmente nos membros inferiores) e
raramente no tronco. Raramente (menos de 10%) sao
subcutaneos. Crescem progressivamente no periodo de meses ou

até anos. Em alguns casos, pode haver crescimento muito rapido,
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ocasiao em que podem ser dolorosos. Cerca de 15% apresentam
metastases pulmonares. Ha relatos de aparecimento em locais
previamente irradiados e em areas com ulceragdo cronica ou

cicatrizes.

SARCOMA PLEOMORFICO INDIFERENCIADO DE ALTO GRAU

As lesoOes situadas profundamente apresentam uma taxa de
recorréncia e de metastases maior do que as lesdes situadas na
pele e no tecido celular subcutaneo. A chance de

comprometimento de ganglios linfaticos gira entre 4 a 17%.

As lesdes mixoides crescem mais lentamente e se comportam com
menos agressividade, mas apresentam uma alta taxa de recidiva

local.

O tratamento cirdrgico deve ser a resseccdo com margens amplas
seguido do tratamento adjuvante com quimio e radioterapia. O
sarcoma pleomérfico de alto grau ndo admite a cirurgia com

margens marginais. As margens marginais, coincidentes ou
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contaminadas por tumor devem ser revisadas e ampliadas. A
guimioterapia indicada para o sarcoma pleomoérfico indiferenciado
de alto grau é a mesma utilizada para os osteossarcomas e

baseia-se em cisplatina e doxorrubicina.

Os fatores de pior progndstico nos sarcomas pleomérficos de alto
grau sao a localizagcao profunda, o tamanho do tumor, o grau e o

subtipo histoldgico e a recidiva local.

Sao tumores de alto grau, indiferenciados com taxa de recidiva
local de 19-31% nas varias publicacdes e sobrevida de 5 anos ao
redor de 65-70% no periodo de 12 a 24 meses. As metastases sao

mais frequentes no pulmao (90%) e nos 0ssos (8%). (4)

LIPOSSARCOMA

E um dos tumores mais comuns do adulto. No mesmo grupo dos
lipossarcomas encontram-se uma larga variedade de subtipos,
diferentes um dos outros e com comportamento desde os nao-
metastaticos (ex. neoplasia lipomatosa atipica) até aqueles
altamente metastaticos (ex. lipossarcoma pleomoérfico). Todas os
subtipos do lipossarcoma apresentam determinadas caracteristicas
em comum, como por exemplo, a localizacao profunda em
contraste com os lipomas que sao superficiais e raramente

ocorrerem em criangas.
A OMS divide os lipossarcomas em 4 subtipos principais:

e Lipossarcoma bem diferenciado (Neoplasia lipomatosa

atipica)
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e Lipossarcoma mixdide de células redondas
e Lipossarcoma desdiferenciado

e Lipossarcoma pleomorfico

Sao tumores derivados dos lipoblastos malignos. Acometem
qualquer tecido em que a gordura esteja presente e sao
geralmente malignos desde seu aparecimento. Apresentam grande
variagao de comportamento, desde baixo grau, bem diferenciados
até os de alto grau, com células redondas e pleomorficas.

Raramente se originam de lipomas pré-existentes.

Aparecem em todas as idades, mas o pico de incidéncia é dos 40
aos 60 anos. As localizacdes mais comuns de aparecimento sao o
membro inferior, a cavidade abdominal, o retroperiténio, o tronco,

0 membro superior, a cabeca e o pescoco em ordem decrescente.

Algumas vezes podem ser multicéntricos, principalmente na

cavidade abdominal. Sao indolores e podem atingir grandes
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volumes sem que o paciente perceba sua presencga e seu

crescimento.

O tratamento dos lipossarcomas consiste na ressecgao do tumor
com margens amplas. O tratamento adjuvante nos tumores de
alto grau de malignidade deve sempre ser discutido com os
oncologistas clinicos, avaliando as vantagens e desvantagens do
tratamento quimioterapico, principalmente em pacientes mais
idosos, ou com varias co-morbidades. Os lipossarcomas
encontram-se entre os tumores mais radio-sensiveis entre os
sarcomas. Baseado nessa alta sensibilidade, indicamos em nosso
Servigo a radioterapia, mas apenas para 0s pacientes com

lipossarcomas de alto grau.

Em alguns casos o lipossarcoma de alto grau pode ser tratado com
a braquiterapia, como alternativa a radioterapia externa. Em
pacientes com cirurgias inadequadas com margens contaminadas
Ou nos casos de recidiva, a braquiterapia pode ser utilizada no

momento da cirurgia de revisao e ampliacao das margens.

O fator prognodstico mais importante para os lipossarcomas é a
localizagdo anatomica. Lesdes localizadas em regides de facil
abordagem cirurgica apresentam baixa taxa de recorréncia (<
2%) apos a resseccao completa com margens amplas. No entanto,
os tumores que se localizam em regides de dificil acesso cirurgico,
como o retroperiténio ou o mediastino costumam apresentar altas
taxas de recidiva local (>20%), principalmente devido a cirurgias
com margens marginais ou contaminadas. Geralmente evoluem
com complicacdes locais ou com a desdiferenciacao apds varias

cirurgias e o aparecimento de metastases.
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Nos pacientes metastaticos, o esquema de quimioterapia
preferencial persiste sendo baseado em doxorrubicina combinado
ou nao a ifosfamida. Atualmente a trabectedina tem apresentado
altas taxas de resposta no lipossarcoma, especialmente no subtipo

mixoide.

A sobrevida global do lipossarcoma varia desde 100% de
sobrevida nos tumores lipomatosos atipicos até 20% de sobrevida
em 10 anos nos lipossarcomas desdiferenciados, localizados no
retroperitbnio ou no mediastino. Os lipossarcomas apresentam

uma predilecdo por metastases pulmonares.

”

LEIOMIOSSARCOMA (SARCOMA DO MUSCULO LISO)

um tumor maligno formado por células com caracteristica do

E
musculo liso.

Ocorre nas faixas etarias da meia idade e nos idosos. Sao lesdes
raras nos adultos jovens e criangas. Comp0e uma alta
porcentagem dos sarcomas do retroperitdnio e da pelve. E o
sarcoma mais comum com origem nos grandes vasos sanguineos,
principalmente da veia cava inferior e das grandes veias dos
membros inferiores. Sao raros nas extremidades. Podem
raramente se localizar na regido intramuscular ou no subcutaneo,

provavelmente originado de veias de pequeno ou médio calibre.

Apresentam-se como massas de crescimento lento e muitas vezes

nao percebidas pelos pacientes. No retroperitonio podem
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comprimir estruturas importantes, como a veia cava com 0s
sintomas relativos a compressao. Quando localizados nas raizes
dos membros, podem apresentar como primeiro sinal o edema do

membro.

O leiomiossarcoma pode evoluir com recidiva local, invasao éssea
e metastases, muitas vezes anos apds a cirurgia inicial. Os fatores
progndsticos mais importantes sao o tamanho e a localizagao do
sarcoma. As metdastases disseminadas pelo esqueleto sdo comuns.
Os leiomiossarcomas do retroperiténio tém progndstico reservado
na grande maioria dos casos devido a seu grande volume,
dificuldade ou impossibilidade de resseccao com margens
adequadas e a grande incidéncia de recorréncias locais e
metastases. Da mesma forma, tém progndstico reservado aqueles
localizados nos grandes vasos, principalmente no retroperitonio e

no mediastino.



Ao contrario, os leiomiossarcomas localizados nas extremidades
tém bom progndstico, com baixa incidéncia de metastases e de
recorréncias locais quando adequadamente ressecados. No
entanto, podem apresentar comportamento semelhante aos

leiomiossarcomas do retroperitonio.

A radioterapia deve ser utilizada sempre que possivel. A
quimioterapia deve ser realizada nos tumores de grande volume
ou naqueles que se apresentam com metastases. Novas drogas
estdao sendo utilizadas para o tratamento dos leiomiossarcomas,
ainda sem resultados de longo prazo. Damos preferéncia a
combinagao de gemcitabina com docetaxel como tratamento
inicial, mas novas drogas, como a trabectedina, tém apresentado

resultados promissores.

O rabdomiossarcoma corresponde a um grupo de tumores

derivados da célula do musculo estriado, dividido em 3 subtipos:

Rabdomiossarcoma pleomorfico do adulto (13%)
Rabdomiossarcoma embrionario (46%)
Rabdomiossarcoma alveolar (41%)

4

RABDOMIOSSARCOMA PLEOMORFICO DO ADULTO

E o subtipo que aparece mais frequentemente nas extremidades,
com especial predilecao por certos grupos musculares profundos:

guadriceps, adutores, biceps e braquial. A maior parte dos
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pacientes apresentam uma massa de crescimento rapido, com

edema e dor.

Ocorrem quase que exclusivamente nos adultos, mais
frequentemente na 42 a 72 décadas e evoluem com recidiva local

e metastases a distancia.

A resseccdo local com margens amplas é o tratamento de escolha.
Atualmente temos utilizado esquemas de quimioterapia neo-
adjuvante com multiplas drogas. Os esquemas sao baseados nos
mesmos protocolos pediatricos e utilizam vincristina, actinomicina-
D e ciclofosfamida. Entretanto devido a pior evolucao esperada
para esse grupo, novos protocolos incorporando irinotecano e
doxorrubicina tém sido testados. No pds-operatério, deve-se

seguir o tratamento adjuvante com quimioterapia e radioterapia.

O progndstico para o rabdomiossarcoma pleomorfico é reservado
com relatos de taxas de recidiva local ao redor de 40% e

sobrevida de no maximo 20% em 2 anos.



Ve

RABDOMIOSSARCOMA EMBRIONARIO

Consiste em um subtipo de rabdomiossarcoma, no qual o
comportamento fenotipico e bioldgico remonta ao musculo
esquelético embrionario. E o tipo mais comum de
rabdomiossarcoma. Sua incidéncia nos EUA é de trés por milhao
de criancgas abaixo dos 15 anos. Cerca de 50% dos
rabdomiossarcoma embriondrios acometem criangas abaixo dos

cinco anos de idade.

Embora o rabdomiossarcoma embrionario contenha células que
sao histologicamente idénticas aquelas do musculo estriado em
desenvolvimento, menos de 10% ocorre no tecido muscular das
extremidades. A grande maioria dos casos acomete a cabeca e

pescoco (47%) seguido pelo sistema génito-urinario, incluindo a

bexiga, préstata e tecidos moles para-testiculares. Pode ainda

69

ocorrer no abdémen, no retroperitonio ou em visceras abdominais.

Os sintomas estdo relacionados as areas de crescimento do

rabdomiossarcoma (proptose, diplopia, sinusite, surdez unilateral,

retencao urinaria, ictericia, massa em partes moles, etc). O
paciente tipicamente reclama de dor severa, intermitente ou
persistente na area, algumas vezes meses antes da massa

tumoral se tornar aparente.

Avancos importantes foram conseguidos no tratamento do
rabdomiossarcoma embrionario. A terapia neo-adjuvante é
instituida de inicio e algumas vezes o tumor regride quase
completamente. A cirurgia do tumor residual deve ser realizada

com a resseccao total, com margens amplas ou radicais, seguida

por tratamento adjuvante que consiste na radio e quimioterapia.
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Quimioterapia com multiplas drogas (vincristina e actinomicina-D,
doxorrubicina e ciclofosfamida) é utilizada no pré e no pds-
operatorio. A radioterapia esta efetivamente indicada em
pacientes com cirurgias com margens exiguas. No caso de
cirurgias com margens livres, em pacientes de baixa idade, pode-
se postergar a indicacao da radioterapia apenas para 0s casos

onde houver recidiva local.

O subtipo embrionario que é comum nas criangas, diferente do
pleomorfico, que € comum nos adultos, é o subtipo de melhor
prognostico entre os rabdomiossarcomas. A taxa de sobrevida com
cura, apos cinco anos é de aproximadamente 80%, com baixa
incidéncia de recorréncia local e de metastases pulmonares.
Quando as metastases pulmonares estdo presentes, a sobrevida

cai para perto de 20%.

RABDOMIOSSARCOMA ALVEOLAR

E um subtipo de rabdomiossarcoma primitivo, altamente maligho,
composto por células neoplasicas redondas que lembram o linfoma

e que mostram diferenciacao para células do musculo esquelético.

Ocorre em todas as idades, sendo mais frequente em criangas na
puberdade, nos adolescentes e adultos jovens. Desenvolvem-se
nas extremidades, na regidao para vertebral e perineal e na regiao
dos seios da face. Tipicamente apresentam-se como massas de
rapido crescimento. Geralmente ja apresentam alto grau de

malignidade ao diagndstico.
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O tratamento indicado é a cirurgia deve ser realizada com
resseccao total, com margens amplas ou radicais e o tratamento
adjuvante consiste na radio e quimioterapia. O esquema de
tratamento é semelhante ao do subtipo embrionario. A
guimioterapia com multiplas drogas (vincristina e actinomicina-D,
doxorrubicina e ciclofosfamida) é utilizada no pré e no pds-
operatodrio. A radioterapia sempre deve complementar o leito
cirtrgico. O progndstico é reservado ao redor de 20% em 2 anos,
com alta taxa de mortalidade, principalmente nos pacientes

portadores de metastases pulmonares.

ANGIOSSARCOMA

E um sarcoma maligno de células origindrias do tecido endotelial.
Sao tumores raros que se desenvolvem como tumores
subcutaneos ou associados com linfedema. Raramente se
apresentam como tumores profundos. Acometem pacientes idosos
com pico de incidéncia na 72 década. A localizagao principal é a
musculatura dos membros inferiores, bragos, tronco, cabeca e

pescoco.

Desenvolvem-se como massas que rapidamente apresentam
crescimento, geralmente associadas a coagulopatia, anemia,

hematomas persistentes ou fragilidade vascular.

Sao tumores altamente agressivos e sua cirurgia deve ser
realizada com margens amplas ou radicais. Algumas vezes
somente a amputacao pode oferecer margens adequadas para
esse sarcoma que se localiza frequentemente em areas onde sua

resseccao completa nao é possivel. A recidiva local ocorre em
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cerca de 20% dos pacientes e a taxa de mortalidade é de 50%
geralmente devido a metastases pulmonares, linfonodais, dsseas e
em tecidos moles. A idade mais avangada, a localizacao retro
peritoneal, os tumores de grande tamanho e os valores elevados

de Ki-67 estdo correlacionados ao pior progndstico.

Os angiossarcomas podem ser relativamente quimiossensiveis,
particularmente a classe das taxanas, como o paclitaxel e o
docetaxel. No entanto, o tratamento adjuvante ndo é padrao, mas
pode ser discutido individualmente. Por outro lado, para os
tumores metastaticos ou inoperaveis a quimioterapia deve ser
oferecida como primeira opgao.

”

TUMOR MALIGNO DE BAINHA DO NERVO PERIFERICO

Também conhecido como neurofibrossarcoma ou schwannoma
maligno, sao sarcomas do nervo que se desenvolvem a partir dos

nervos periféricos.

Aparecem com a sintomatologia de tumor palpavel,
frequentemente maior do que 5 centimetros de diametro. O tumor
se origina de uma estrutura nervosa profunda, por exemplo do
nervo ciatico, plexo braquial ou sacral ou mesmo de uma raiz
neural junto a medula espinhal. Outras vezes estes sarcomas,
mesmo que atinjam grandes volumes, tém origem de pequenos
ramos nervosos cutaneos e superficiais. Os pacientes podem ou
ndo apresentar sintomas neuroldgicos ou déficits sensitivos ou
motores. A degeneragao de um neurofibroma pode, em pacientes
com mais de 40 anos, dar origem a um tumor maligno da bainha

do nervo periférico.
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O diagndstico geralmente é feito através da tomografia ou da
ressonancia magnética ou sao descobertos durante o
estadiamento de outras doencas como, por exemplo, a
neurofibromatose tipo-1 ou a displasia fibrosa. Os pacientes com
neurofibromatose tipo-1 que apresentam crescimento ou dor em
um neurofibroma pré-existente, devem ser estadiados, devido ao
maior risco de malignizacao. A utilizacao do PET-CT pode ajudar
no diagnodstico da transformacao maligna de um entre centenas de

neurofibromas plexiformes na NF-1.

As massas podem dilatar o nervo proximal e distalmente ao
tumor. Sua aparéncia macroscépica é similar a de outros
sarcomas dos tecidos moles, e nem sempre se evidencia, nem n
0s exames de imagem e nem na cirurgia, o nervo de onde se

originou o tumor.

, Prof. R Jesus-Garcia

Bone Tumor image Uibrary ©

o
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Apresentam comportamento agressivo, com alta malignidade e

devem ser ressecados com margens amplas de seguranca, mesmo
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que para isso haja necessidade de se sacrificar os nervos que o

originaram.

A quimio e a radioterapia nao apresentam até o momento, efeito

comprovado no controle local desses tumores.

A taxa de recidiva local é alta (40-65%) e as reoperagdes devem
ser radicais, sempre se ampliando a margem em tecidos moles ao
redor ou mesmo no nervo. A chance de metdastases pulmonares
varia de 40-68%.

Entre os fatores de piora do progndstico encontramos a

radioterapia prévia e a cirurgia com margens contaminadas.

A taxa de sobrevida em 5 anos encontra-se ao redor de 52%, mas
cai para 15% em tumores ressecados com margens contaminadas.
No entanto, os tumores malignos da bainha do nervo periférico
que se desenvolveram a partir de neurofibromas, em pacientes
com neurofibromatose, apresentam pior progndstico com

sobrevida em 5 anos de aproximadamente 30%.

SARCOMA SINOVIAL

Sarcoma sinovial € uma entidade bem definida, que, a despeito de
seu nome, nao aparece no interior das articulagdes, mas sim nos
tecidos peri-articulares. Do ponto de vista histoldgico ndo ha
nenhuma evidéncia de que o tumor cresca do tecido sinovial.

Alguns patologistas preferem chama-lo de “carcino-sarcoma” ou
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“carcinoma de células fusiformes” que seria um termo mais

descritivo e melhor definido.

Sua incidéncia gira ao redor de 5-10% de todos os sarcomas.
Ocorre mais frequentemente nas regidoes para-articulares das
extremidades, junto a bainha dos tenddes, das bursas e das

capsulas articulares.

E uma doenca de adolescentes e adultos jovens (15-40 anos).
Aproximadamente 60% de nossos casos sao em pacientes abaixo
dos 40 anos de idade. A forma mais comum de apresentacdo é de
uma massa palpavel, localizados profundamente. Apresenta uma
predilecao pelo joelho, com 60% de acometimento nos membros

inferiores.

Cresce lentamente e se desenvolve adjacente a uma articulagao,
com envolvimento da capsula articular, bursas e bainhas
tendinosas. Nao ha relacdo com o trauma, frequentemente citado
pelos pacientes. Nas fases iniciais, nao invade o interior da
articulagcao. No entanto com a progressao do tumor, a invasao
intra-articular e dssea ocorre nos casos mais avancgados. Devido
ao lento crescimento, ou a presenca, durante varios anos, de uma
massa sem crescimento visivel, o sarcoma sinovial é

frequentemente subestimado em sua agressividade ou

malignidade pelo paciente e até pelos médicos.
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SARCOMA SINOVIAL

MASSA JUSTA-ARTICULAR,
NA REGIAO DO QUADRIL,
NAO SE EVIDENCIANDO O
COMPROMETIMENTO
ARTICILAR.

Nas mdos e nos pés, costumam ser encontrados sarcomas
sinoviais pequenos, com até 1 centimetro. Apesar do diagndstico
histolégico desfavoravel, essas lesdes parecem evoluir com bom
prognodstico. Um pequeno nimero (5-10%) de casos pode se

originar na cabeca e pescoco.

O tratamento do sarcoma sinovial é basicamente cirdrgico, sendo
imperativo a cirurgia com margens amplas ou radicais. O
progndstico é reservado nos casos submetidos a cirurgias com
margens inadequadas. Nesses casos a chance de recidiva gira ao
redor de 80%.

Nos pacientes operados com margens amplas e com radioterapia
adjuvante de altas doses, a taxa de recidiva diminui para 40%,
mas ainda assim alta em relacao aos demais sarcomas dos tecidos

moles. A recorréncia ocorre dentro de um periodo de até 2 anos.
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As amputacgoes, incluindo a desarticulacao do quadril sao
frequentemente necessarias. As margens adequadas, com

cirurgias RO, sao imperiosas nesse sarcoma.

A radioterapia deve ser utilizada sempre que a localizagao do
tumor inviabilize a resseccao com margens adequadas. No
entanto, nos pacientes submetidos a cirurgias com margens
adequadas, pode ser utilizada para aumentar a chance de controle

local.

Em nossa opinido e apoiados pela Literatura, acreditamos que o

sarcoma sinovial é quimiosensivel.

A utilizacdo de doxorrubicina associada sempre a ifosfamida é a
primeira escolha nesse subtipo de sarcoma de tecidos moles
guimiossensivel. Mesmo na falha ao primeiro esquema, a proépria
ifosfamida em altas doses pode ser oferecida como forma de

tratamento de resgate.

As metastases pulmonares ocorrem em cerca de 50% dos
pacientes, seguidos pelas metastases ganglionares e para a

medula ossea.

Os fatores de melhor progndstico para o sarcoma sinovial sao a
idade jovem (menores do que 15 anos), tamanho do tumor menor
do que 5 centimetros, localizacao distal nas extremidades e
histologia mostrando baixo grau. A sobrevida em 5 anos para o
sarcoma sinovial gira ao redor de 36-76%, caindo para 20-63%

em 10 anos devido a metastases tardias. Nos tumores que
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apresentam grande calcificagao, o que significa tumor de

crescimento lento, a sobrevida é relatada como maior (82%).

O sarcoma epitelidide € um tumor com caracteristicas
morfoldgicas distintas, mas que frequentemente é confundido com
uma variedade de condigdes benignas e malignas como processos
granulomatosos, sarcoma sinovial e carcinoma de células

escamosas entre outros.

Acomete adolescentes e adultos jovens, preferencialmente na
superficie flexora dos dedos, mao e antebraco, sendo o tumor
mais comum de partes moles da mao e do antebrago. Podem
ainda comprometer o joelho, perna e tornozelo, regido gliutea e
coxa. Ocorrem tanto superficial como profundamente.
Apresentam-se como nodulos firmes, assemelhando-se a calos
cutaneos, que podem ser solitarios ou multiplos. Crescem
lentamente e sem sintomas. Quando localizados profundamente
costumam estar aderidos firmemente a tenddes ou suas bainhas,

estruturas fasciais.
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SARCOMA EPITELIOIDE

LESAO PEQUENA DE

CRESCIMENTO LENTO

AR

O tratamento é sua resseccdo com margens amplas, sendo
necessaria na maior parte das vezes a cobertura do local operado
com retalhos livre ou pediculados fascio-cutaneos ou musculo
cutaneos. A amputacao pode, algumas vezes, ser a melhor
indicagdo para as extremidades. O risco de recorréncia local é alto
e as cirurgias com margens exiguas, devem ser evitadas. Sao
comuns as multiplas recorréncias locais, principalmente quando a
primeira cirurgia é realizada com margens contaminadas,
acarretando em reconstrugdes cada vez mais complexas e
mutilantes. Alguns casos evoluem para a necessidade de
amputacdo da extremidade. As metastases e a recidiva local

podem aparecer varios anos apos o diagndstico inicial.

Apesar de nao haver comprovacao da sensibilidade do sarcoma
epitelidide a quimioterapia, indicamos em todos pacientes essa
modalidade de adjuvancia em seguida a cirurgia, principalmente

nos tumores grandes e indiferenciados. Quando indicada, a
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guimioterapia nao foge ao padrao para os sarcomas de partes

moles e se baseia em doxorrubicina com ou sem ifosfamida.

A radioterapia em altas doses também deve ser utilizada como

método adjuvante no sarcoma epitelidide.

A sobrevida em 5 anos varia de 50-85%, decrescendo para 42-
55% em 10 anos. Os fatores de pior progndstico sdao o sexo
masculino, a localizacdo do tumor em areas diferentes das
extremidades, o tamanho do tumor maior do que 5 centimetros, o
alto indice mitético e a localizacdo em planos profundos, histologia
com hemorragia, necrose, invasao vascular e a ressecgao inicial

com margens contaminadas.

SARCOMAS DE PARTES MOLES

e Diagndstico por imagem
e Bidpsia percutanea com “tru-cut” ou Bidpsia Aberta
o Menor do que 5 cm e superficial
= Ressecgao simples e congelagao das margens
= Seguimento
o Maior do que 5 cm e Profundo
» Resseccao simples e congelacao das margens

= Avaliagao do exame anatomopatoldgico e imuno-
histoquimico:

e Grau I = observacao
e Grau II = radioterapia (tumores sensiveis)

e Grau III = radioterapia e quimioterapia (tumores
sensiveis)
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» Margens contaminadas (revisao cirirgica sempre)

~ ”
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