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Os sarcomas 6sseos e das partes moles consistem em grupo heterogéneo
de neoplasias malignas de origem mesenquimal que podem ocorrer em
qualquer faixa etaria. O estadiamento preciso destas lesdes determina as
melhores estratégias terapéuticas e estimativas de progndéstico. Dois sistemas
de estadiamento sdo os mais frequentemente empregados no manejo destas
neoplasias: o sistema proposto pelo grupo da Universidade da Florida, liderado
pelo Dr. William F. Enneking (1980), adotado pela Musculoskeletal Tumor Society
(MSTS) e o sistema desenvolvido pela American Joint Committee on Cancer
(AJCC) (1977) que se encontra em sua 8 edi¢ao (2017). O presente artigo busca
atualizar o leitor a respeito do estadiamento dos sarcomas 6sseos e das partes
moles que acometem o sistema musculoesquelético.

Palavras-chave: Estadiamento de Neoplasias; Sarcoma; Neoplasias de Tecido
Conjuntivo; Neoplasias de Tecido Osseo; Patologia Cirtrgica.

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

Keywords:Neoplasm Staging; Sarcoma; Neoplasms, Connective Tissue; Neoplasms,
Bone Tissue; Pathology, Surgical.
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Introducio

Os sarcomas dsseos e das partes moles
acometem, respectivamente, um e cinco
pacientes a cada 100.000 individuos/ano. Juntos,
correspondem a aproximadamente 1% de todas as
neoplasias malignas que acometem o ser humano.!

As manifestacdes clinicas mais frequentes
dos sarcomas Osseos e das partes moles —
respectivamente, dor e aumento de volume do
segmento acometido — tornam o ortopedista,
frequentemente, o primeiro especialista a avaliar
estes pacientes. Diante da suspeita clinica,
o acompanhamento especializado, mediante
realizacdo de exames de imagem e execu¢ao
da bidpsia apropriados, permitird o diagnostico
preciso e oportuno e a institui¢ao do tratamento
adequado, fundamental a preservacao do membro
acometido e a cura da doenca.

O estadiamento consiste na abordagem do
paciente ao exame inicial, diagnodstico histologico
¢ classificag@o definitiva de uma neoplasia.’

Hé décadas o estadiamento tem constituido
instrumento critico nas estimativas de
prognostico, fundamentando decisdes terapéuticas
e estratificando pacientes em categorias de risco
para ensaios clinicos.? A Union for International
Cancer Control (UICC) definiu os principais
objetivos do estadiamento: guiar o planejamento
terapéutico; estimar o prognostico; auxiliar na
avaliacao dos resultados do tratamento; tornar a
comunicagao interinstitucional eficaz; e contribuir
para a pesquisa cientifica.’

Diversos sistemas foram descritos para o
estadiamento dos tumores malignos primarios
que acometem o sistema musculoesquelético.
Entretanto, o sistema proposto por William
F. Enneking e colaboradores, adotado pela
Musculoskeletal Tumor Society — MSTS,* e
o sistema desenvolvido pelo American Joint
Committee on Cancer (AJCC)> sdo os mais
utilizados na pratica clinica. O objetivo do artigo
¢ atualizar o leitor sobre o estadiamento dessas
lesdes, utilizando o sistema Enneking/MSTS6 e a
8.%edicao (2017)>¢ da classificagdo TNM (AJCC).

O Papel da Imagiologia e da Patologia na
Avaliacio dos Sarcomas Osseos e das Partes
Moles

As neoplasias que afetam o sistema
musculoesquelético sdo diagnosticadas em pelo
menos um dos seguintes cenarios clinicos: dor,
proeminéncia dssea, tumor nas partes moles,
fratura patoldgica, ou achado em exames de
imagem.

Historia clinica e exame fisico sdo
frequentemente suficientes para levantar a
suspeita de tumor musculoesquelético, embora
as radiografias sejam o meio mais comum de
revela-lo.’

A imagiologia ¢ utilizada nas etapas de
deteccdo, diagnostico e diagnostico diferencial,
e na avaliacdo (estadiamento) das neoplasias
musculoesqueléticas malignas primarias.

Radiografias simples, tomadas em
incidéncias ortogonais, propiciam informagdes
referentes a aparéncia, extensdo intradssea,
matriz tumoral e margens entre o tumor e
0sso hospedeiro. Destruigdo cortical e reagdo
periosteal estdo associadas a neoplasias
Osseas invasivas.8 Ao avaliar tumores de
partes moles, as radiografias permitem
detectar e definir o padrdo de mineralizagao,
auxiliando no diagndstico, diagnostico
diferencial (miosite ossificante, calcinose
tumoral, malformacdes vasculares, gota,
condrossarcoma mesenquimal extraesquelético,
osteossarcoma extraesquelético, lipossarcoma
e sarcoma sinovial), além de prover valiosa
informagdo sobre a densidade tumoral (tumores
adipociticos) e eventual envolvimento do osso
subjacente.?

Diante do diagnostico de lesdo Ossea ou
das partes moles com caracteristicas clinicas
e radiograficas de agressividade biologica, ¢
necessario realizar exames de imagem adicionais,
no intuito de buscar informagdes sobre extensao
local, disseminacdo a distdncia (metéstases) e
realizagcdo de biopsia, definindo o diagnoéstico
histologico (Figura 1).
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Figura 1. Algoritmo para avaliagdo inicial e estadiamento por imagens das suspeitas de sarcomas

Osseos e das partes moles.

ALGORITMO PARA AVALIAGAO INICIAL E ESTADIAMENTO POR IMAGENS DAS SUSPEITAS
DE SARCOMAS OSSEOS E DAS PARTES MOLES
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Estadiamento Local

A extensio local de um sarcoma ¢ definida pelos
espagos anatomicos envolvidos. A compreensao
da anatomia topografica relevante ¢ fundamental
na definicdo da melhor abordagem terapéutica a
cada situagdo clinica.?

A capacidade de avaliacdo multiplanar e
o contraste de partes moles propiciado pela
ressonancia magnética (RM) ou, quando esta
modalidade esta contraindicada ou indisponivel,’
da tomografia computadorizada (TC) contrastada,
tornaram essas técnicas indispensaveis no
estadiamento local’ — eventualmente, RM e
TC podem ser solicitadas em conjunto, por
propiciarem informag¢des complementares que
auxiliam no delineamento das lesdes em estudo.8
E importante mencionar que esses exames devem
ser realizados antes da biopsia, evitando artefatos
que interfiram na interpretacao das imagens.'”

A RM ¢ considerada superior a TC no
estadiamento local dos sarcomas 0sseos e constitui

o pilar na avalia¢do por imagens dos sarcomas
de partes moles.!” Os fatores determinantes
para o estadiamento, referentes a morfologia
da lesdo, sdo tamanho e extensao local, melhor
avaliados através da RM com gadolinio, utilizando
técnicas avancadas de perfusdo e difusdo,9
0 que permite determinar a configuracgao,
localizacao, profundidade, tamanho e extensdo
local destas lesoes e sua relagdo com musculos
isolados, compartimentos musculares, planos
fasciais, estruturas neurovasculares, articulagoes
e o6rgios situados em sua proximidade. E
mandatdrio obter imagens de todo o segmento
anatomico acometido, para definir a extensao do
envolvimento intramedular e identificar eventuais
tumores 0sseos descontinuos (skip metastasis),
cuja presenca guarda implica¢des importantes no
prognostico.*”1

Ao avaliar sarcomas 6sseos, a op¢ao por RM ou
TC pode basear-se nos achados radiograficos. Se ha
destrui¢do cortical e tumor extracompartimental,
a RM ¢ a modalidade mais desejavel, por
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proporcionar excelente contraste nas partes moles
e determinar a extensdo extradssea do tumor
melhor que a TC. A RM permite estadiamento
mais acurado por sua capacidade de imageamento
multiplanar (sagital, coronal, axial e obliquo) e
auséncia de artefatos de endurecimento de feixe a
partir do osso cortical, que ocorrem ao utilizarmos
a TC. Apesar de raramente 1util em diagnosticos
especificos, a TC ¢ indicada quando ndo ha
evidéncia radiografica de extensao do tumoral
para as partes moles, por permitir visualizar mais
claramente calcificacdo, detectar reagdo periosteal,
invasao sutil ou destrui¢ao da cortical e determinar
a extensao intradssea da neoplasia. A TC ainda ¢
util em delinear tumores em estruturas anatémicas
complexas como esqueleto axial e cinturas pélvica
e escapular, além de permitir melhor e mais
compreensivel demonstragao dos sarcomas 0sseos
de superficie, tais como o osteossarcoma parosteal
ou o condrossarcoma justa cortical, através da
reconstru¢do tridimensional.’

Estadiamento Sistémico

A disseminacao a distancia constitui o principal
fator prognostico para os sarcomas 0sseos ¢
das partes moles. Sarcomas possuem via de
difusdo preferencial hematogénica — pulmao
e esqueleto sdo os sitios mais frequentes para
o desenvolvimento de metastases. Apesar de
menos frequente, o comprometimento linfatico
tem importancia no prognostico, uma vez
que alguns subtipos histologicos de sarcomas
de partes moles costumam disseminar para
linfonodos locorregionais (sarcoma sinovial,
sarcoma epitelioide, sarcoma de células claras e
angiossarcoma).”!!

Na avaliagdo do pulmao, sdao utilizadas
radiografias do torax, tomadas em duas incidéncias,
e/ou, preferencialmente,” TC do térax de alta
resolugdo, mais sensivel na detecgdo de lesdes.’

A National Comprehensive Cancer Network
(NCCN) recomenda a realizagdao de TC do
abdomen e pelve no estadiamento de alguns
sarcomas das partes moles com propensao

para metastases nestes sitios: lipossarcoma
mixoide, sarcoma epitelioide, leiomiossarcoma
¢ angiossarcoma.®’!2

No estadiamento de sarcomas 0sseos, a
cintilografia dssea deve ser obtida para mapear o
esqueleto em busca de lesdes similares ou doenga
Ossea metastatica.>> O mapeamento 0sseo nao €
indicado rotineiramente no estadiamento inicial
dos sarcomas das partes moles.’

A indicac¢do rotineira de RM de corpo total,’
PET-CT2,’ ou PET-MR,? ainda esta sob avaliagdo
no estadiamento dos sarcomas 0sseos e das
partes moles. Entretanto, quando necessarios,
modalidades de imagem adicionais podem
ser realizadas na avaliagdo de sitios suspeitos,
considerando que o exato estadiamento da doenga
possui impacto no tratamento e no desfecho
clinico.?

Diagnostico Histolégico

A biodpsia completa o processo de estadiamento
clinico,’ confirmando o diagnoéstico e determinando
o grau histologico dos sarcomas pelo exame
anatomopatoldgico, complementado pela
imunoistoquimica e biologia molecular, quando
necessarias.

Pacientes com suspeita de sarcoma devem
ser preferencialmente biopsiados em um centro
de referéncia com expertise no manejo dos
sarcomas.’ A avaliacdo por imagens deve preceder
a realizacao da bidpsia.>1°

Uma amostra da neoplasia deve ser obtida
através de biopsia percutanea com trefina (core
needle), guiada pelo método de imagem apropriado
(ultrassonografia, TC, fluoroscopia e outros), ou
mediante biopsia incisional. A localizagdo da
biopsia deve ser planejada cuidadosamente para
permitir a ressec¢do de todo o seu trajeto em
conjunto com a pega cirurgica, no momento da
resseccao definitiva do tumor.’

Subtipo e grau histoldgico permitem prever o
comportamento biologico da neoplasia, variavel
com maior impacto no risco para disseminacao
metastatica e na sobrevida geral.

www.revistacientifica.hospitalsantaizabel.org.br



50 Guedes, A; Oliveira, MBR; Costa, FM; Melo, AS

Rev. Cient. HSI 2021;5(1)

O grau histologico correlaciona-se com o
padrao de proliferagao celular, atividade mitdtica
e o potencial metastatico do tumor.

Sarcomas sao classificados histologicamente
como de alto ou baixo grau de acordo com a
presenca de atipia celular, nimero de figuras
de mitose, grau de necrose e vascularizagao.
Frequentemente, lesdes de baixo grau sdo
biologicamente menos ativas, possuem potencial
metastatico minimo, requerem tratamento
cirurgico menos radical e ndo tém indicacao para
adjuvancia mediante quimio e/ou radioterapia
— esses tratamentos costumam ser inefetivos,
devido a reduzida proliferagao celular. Por
outro lado, lesdes de alto grau frequentemente
necessitam de tratamento local e sistémico mais
radical, devido ao comportamento biologico
agressivo do tumor.!"

Sistema de Estadiamento da MSTS

En 1980, a Musculoskeletal Tumor Society
(MSTS)adotou o sistema de estadiamento cirurgico
dos sarcomas do sistema musculoesquelético
criado em Gainesville, em 1977, pelo grupo da
Universidade da Floérida de liderado pelo Dr.
William F. Enneking, a partir de dados coletados
entre os anos de 1968 a 1976.4 Este sistema
baseia-se na defini¢do da extensdao tumoral em
relacdo aos limites anatomicos e na graduacao
histologica, reunindo os fatores prognosticos
mais importantes em uma classificacdo concisa
para estimar a sobrevida, guiar o tratamento
cirurgico e servir como diretriz para a indicagao
de terapias adjuvantes. O seu desenvolvimento,
baseado em observagdes cirtrgicas, torna os
parametros intuitivos, facilitando o planejamento
operatorio. E o sistema mais utilizado por
oncologistas ortopédicos, porém menos utilizado
no estadiamento dos sarcomas das partes moles,
sobretudo por oncologistas clinicos, cirurgides
oncologicos e outros especialistas.

Este sistema considera a combinacgao
de trés variaveis: grau histopatolégico da
neoplasia (I=baixo grau, [I=alto grau); extensao

local, para além do compartimento de origem
(A=intracompartimental, B=extracompartimental)
e presenca de metastases a distancia (III).°> Lesoes
de baixo grau (I) correspondem as classes 1 ou 2
de Broder (baixa taxa mitdtica, baixa propor¢ao
nucleo/citoplasma, pleomorfismo limitado, baixo
risco <25% para metdstases). Lesdes de alto grau
(IT) correspondem as classes 3 e 4 de Broder
(figuras de mitose, nucle6los proeminentes,
pleomorfismo, maior incidéncia de metastases).
As subcategorias A (intracompartimental) e
B (extracompartimental) sdo definidas pela
avaliacdo por imagens do segmento afetado.
O estagio III representa qualquer tumor com
metastase a distancia, definido pela avaliagao por
imagens.*

O estadiamento determina a extensdo da
ressec¢do cirurgica, considerando a viabilidade
para obten¢dao de margens oncoldgicas
adequadas. Em geral, uma lesdao de alto grau
¢ biologicamente mais agressiva, portanto,
possui maior probabilidade de invadir tecidos
circundantes — isso coloca o paciente em maior
risco para recidiva local e metéstase; o uso de
terapias adjuvantes € entdo preconizado para
erradicar as células tumorais que permaneceriam
apos a ressec¢do cirurgica.*

Como principais desvantagens do sistema
MSTS enumeramos:

1. Nao inclui a variavel tamanho em seu
escopo, implicada como fator progndstico
importante para diversos subtipos de
sarcomas de partes moles (lesdes maiores
costumam ter maior potencial metastatico
e podem beneficiar-se da quimioterapia
neoadjuvante);

2. Possui limitado poder prognoéstico
discriminatorio para estratos intermedidrios,
por conta da dicotimizagao simplificada
das variaveis (grau histolégico, extensao
local e a distancia), que tende a agrupar a
maior parte dos osteossarcomas e sarcomas
de Ewing em um mesmo estdgio; no
osteossarcoma, a maioria dos pacientes
¢ enquadrada no estagio IIB; no caso dos
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sarcomas de Ewing, a limitagdo ¢ mais
evidente por constituir neoplasia maligna
de alto grau — o parametro grau histoldgico
nao ¢ variavel, impedindo a classificacao no
estagio IA;

3. Lesoes originadas no cranio possuem
comportamento clinico diferente e nao
podem ser classificadas por este sistema;

4. Nao leva em conta a presenca de um
compartimento peridural continuo nos
tumores da coluna, variavel, que possui
implicagdes neurologicas (possibilidade de
sacrificio da medula e das raizes espinhais
e necessidade de estabilizagdo).

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

O sistema de estadiamento proposto pelo AJCC
para os sarcomas musculoesqueléticos, desde
a descricdo original do Manual for Staging of
Cancer (MSC), em 1977, sofreu atualizacoes e
refinamentos com base na evolucao das evidéncias

cientificas sobre o prognostico e sobrevida
associados a estas neoplasias.

Estadiamento dos Tumores Osseos Malignos
Primarios (AJCC)

A 8. edicao (atual) do MSC6, publicada em
2017, passou a incluir segmentos definidos do
esqueleto axial como parte da classificacao (T),
perfazendo trés sitios para sarcomas 0sseos: (1)
esqueleto apendicular, tronco, ossos do cranio e
faciais; (i1) coluna e (iii) pelve. Embora nao afete
o estadiamento desses tumores, isto permitiu
determinar a estrutura para pesquisas futuras
que aprimorem o sistema. Estudos mostraram
evidéncias de que sarcomas 6sseos com localizagao
axial t€m prognodstico marcadamente pior.'?

Sarcomas 0sseos e das partes moles foram
descritos separadamente, de acordo com os sitios
primarios, principalmente devido a diferengas no
prognostico e estratégia de tratamento (Tabela
1). Outra modificacdo ocorreu na classificagao
do grau histopatologico (G), que passou de
quatro para trés niveis, reservando o estagio III

Tabela 1. Classificagao da American Joint Committee on Cancer (AJCC) para sarcomas 0Sseos.
Grupos de estagios prognosticos para sarcomas 6sseos no esqueleto apendicular, tronco, cranio e
ossos faciais (ndo existem grupos de estagios prognoésticos AJCC para coluna e pelve).

Estagio Tumor primario Linfonodo regional Metastase a distincia Grau histologico
(T) ™) ™) (G)

1A T1 NO MO Gl ou GX
IB T2 ou T3 NO MO Gl ou GX
ITA T1 NO MO G2 ou G3
1IB T2 NO MO G2 ou G3
I T3 NO MO G2 ou G3

IVA Qualquer T NO Mla Qualquer G

IVB Qualquer T N1 Qualquer M Qualquer G

Qualquer T Qualquer N MI1b Qualquer G

Abreviagdes: G1, bemdiferenciado, baixo grau; G2, moderadamente diferenciado, alto grau; G3, obremente diferenciado,
alto grau; GX, o grau ndo pode ser acessado; M0, sem metastases a distancia; M1a, metastases a distdncia (pulméo);
M1b, metastases a distancia (0ssos ou outros sitios a distancia); NO, sem metastases linfonodais regionais; N1, metastases
linfonodais regionais; T0, ndo ha evidéncia de tumor primario; T1, tumor < 8cm; T2, tumor > 8cm; T3, tumores descontinuos
no sitio 6sseo primario; TX, o tumor primario ndo pode ser acessado.

Fonte: Amin MB, Edge S, Greene F, Byrd DR, Brookland RK,Washington MK, et al., eds. AJCC CancerStaging Manual.

8th ed. Switzerland: Springer; 2017.
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para G2-G3 (tumores de alto grau), eliminando
a designacdo G4, conforme recomendagao do
American College of Pathologists, que utiliza o
sistema da Fédération Nationale des Centres de
Lutte Contre le Cancer (FNCLCC) para classificar
os sarcomas das partes moles,® possibilitando
uniformidade nas classificagdes dos sarcomas
Osseos e das partes moles.

Estadiamento dos Sarcomas das partes Moles
(AJCCO)

O sistema de estadiamento AJCC para
sarcomas das partes moles ¢ o mais utilizado
na estratificacdo de progndstico e defini¢do
de abordagem destas neoplasias. Este sistema
considera fatores adicionais na estimativa de
progndstico e possibilita melhor comunicagao
interdisciplinar. A presen¢a de numerosos
subtipos de sarcomas de partes moles demanda
estadiamento mais complexo, 0o que nao ocorre
com 0s sarcomas 0sseos, com poucos subtipos
histologicos.

Na 8.% edi¢do (atual) do MSC (2017),° quatro
sitios tumorais foram descritos para os sarcomas
das partes moles: (i) extremidades e tronco; (ii)
retroperitoneo; (iii) cabeca e pescogo e (iv) sitios
viscerais. Todas as referéncias a profundidade
das lesGes foram removidas,’ decisdo baseada
em evidéncias de nivel II publicadas por Maki e
colaboradores,® que confirmaram esta variavel ndo
constituir fator de risco independente apos realizagao
de analise multivariada. Outra modificacao
consistiu no aumento do nimero de categorias de
tamanho do tumor de duas (<5 cm ou >5 cm) para
quatro (<5 cm, >5/<10 cm, >10/<15 cm, >15 cm).
A decisdo de agrupar T3 e T4 (>10/<15 cm e >15
cm) no estagio I1IB foi corroborada por evidéncia
de nivel II, proporcionada por estudo envolvendo
1.091 pacientes que mostrou que tumores divididos
em categorias de tamanho de <5 cm, >5/<10
cm e >15 cm apresentam taxas de mortalidade
marcadamente diferentes. Porém, este estudo ndo
mostrou diferenga significativa na sobrevida entre
as categorias >5/<10 cm e >10/<15.!%15

Apesar disto, a categorizacao de tamanho em
quatro niveis foi incluida, de acordo com dados
publicados no estudo de Maki e colaboradores,®
que demonstraram diferencas significativas na
sobrevida global livre de recidiva local entre os
quatro grupos e platd na sobrevida em tumores
de 10 cm. Esse achado foi apoiado por estudo
recente, no qual nomogramas foram utilizados
para prever a sobrevida global, e para qualquer
mudanca unitaria no tamanho dos tumores >10 cm,
houve efeito marcadamente menor na sobrevida,
quando comparado ao efeito sobre a sobrevida dos
tumores < 10 cm.'? Ainda na 8. edicdo, a doenga
linfonodal N1 associada a tumores situados no
tronco e extremidades foi reclassificada como
estagio IV provavelmente porque o prognostico
nestes casos ¢ mais proximo a doenga metastatica
qualquer TNOM1 do que qualquer TNOMO, mas
permanece IIIB para tumores situados em outros
sitios (Tabela 2)."
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Tabela 2. Classificacio AJCC para sarcomas de partes moles situados no tronco e extremidades.
Grupos de estagiosprogndsticos.

Estagio Tumor(%imério Linf0n0d§ regional = Metastase N‘? distincia  Grau hi(s;tol()gico

1A T1 NO

IB T2, T3, T4 NO

11 T1 NO

1A T2 NO

111B T3, T4 NO

v Qualquer T N1
Qualquer T Qualquer N

MO Gl1, GX
MO Gl1, GX
MO G2, G3
MO G2, G3
MO G2, G3
MO Qualquer G
Ml Qualquer G

Abreviagdes: G1, diferenciacdo total, contagemmitdtica e escore de necrose 2 ou 3;G2, diferenciagio total, contagemmitotica
e escore de necrose 4 ou 5; G3, diferenciagdo total, contagemmitdtica e escore de necrose 6, 7 ou 8; GX, o grau ndo pode
ser acessado; M0, semmetastases a distancia; M1, metastases a distancia; NO, sem metastases linfonodais regionais ou
status linfonodal desconhecido; N1, metastases linfonodais regionais; T0, ndo ha evidéncia de tumor primario; T1, tumor
<5 cm em sua maior dimensdo; T2, tumor > 5 cm e < 10 cm em sua maior dimensdo; T3, tumor > 10 cme < 15 cm em
sua maior dimensao; T4, tumor > 15 cm em sua maior dimensao; TX, o tumor primario ndo pode ser acessado.
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