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SARCOMAS DE PARTES MOLES NO
ADULTO

Soft tissue sarcomas in adult patients

ADEMAR LOPES' BENEDITO MAURO ROSSIZ WILSON NAK AGAWA?

Os autores apresentam wma revisdo sobre sarcomas de partes moles (SPM), mostrando que sdo tumores raros, com
etiologia e epidemiologia pouco conhecidas, apesar de recentes avancos no campo da genética e biologia molecular, O
diagndstico dos SPM é de ficil realizagiio por sua localizagio preferencial em membros, tronco, cabega e pescogo, porém,
muitas vezes seu tratamento & retardado por falta de wm encaminhamento correto e rapido do paciente. Quanto ao
estadiamento, além do tamanho do tumor (1), comprometimento linfonodal (N) e metistases (M), o grau de diferenciagio
(G) tem findamental importdncia. Quanto ao tratamento, até a década de 70, a cirurgia era a unica arma disponivel, mas,
nos ultimos anos, como na oncologia de wm modo geral, a abordagem m ultidisciplinar através da associagio da radioterapia
e quimioterapia, os vesultados de tratamento com controle local e preservagdo do membro tornaram-se animadores. Porém,
o controle sistémico da doenga ainda é um desafio para o oncologista.
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Introducéo

{ ob a designagio genérica de sarcomas de partes mo-
les (SPM) inclui-se um complexo grupo de tumores
malignos oriundos da célula mesenquimal primitiva,
excetuando-se os tumores dsscos e as neoplasias de origem
hemato-linfo-poiética (leucemias ¢ linfomas). Sio neopla-
sias que podem reproduzir, por exemplo: fibra muscular
estriada, lipéeito ou fibra muscular lisa, porém nio se origi-
nam destas células como se pensava até ha algum tempo,
Assim sendo, ¢ possivel explicar a presenga de um
rabdomiossarcoma em pleno sistema nervoso central, onde
nio existe masculo estriado. Baseando-se neste conceito
histogénico, uma das maneiras de classificar estes tumores
¢ de acordo com a célula que a neoplasia reproduz
(rabdomiossarcoma, leiomiossarcoma, lipossarcoma,
fibrossarcoma). Do ponto de vista topogrifico podemos
conceituar os SPM como neoplasias malignas localizadas
entre a epiderme e.as visceras, excetuando-se 0s 0ssos.
Pela sua raridade, os SPM constituiam até hd duas déca-

175



SARCOMAS DE PARTES MOLES |

Acta Oncol. Bras. Vol. 14-n° 4, 175-179, Ago-Set, 1994J

das um capitulo bastante obscuro dentro da propria encolo-
gia. Na ultima década, embora nfio tenha havido um fato
gerador de impacto no tempo de sobrevivéncia para esses
pacientes, o controle local da doenga, em muitos casos com
preservagiio do membro e conseqiiente melhora da qualida-
de de vida, foi um fato marcante. Este progresso ocorreu em
fungiio de um melhor conhecimento dos aspectos bioldgicos
da doenga, aparecimento de novas drogas e pelo enfoque
multidisciplinar de abordagem dos pacientes, no que se refe-
re ao diagndstico, estadiamento, terapéutica e reabilitagdo.

Epidemiologia

Os SPM sifio raras, a despeito das chamadas partes
moles(misculos, tenddes, fascias, gordura) constituirem 50%
do peso corpéreo do adulto. Nos Estados Unidos, o nimero
estimado de casos novos diagnosticados em 1990 foi de
5.700, correspondendo a 2 casos novos por 100.000 habi-
tantes, equivalente a 0,55% de todas as ncoplasias malig-
nas, excluindo-s¢ os carcinomas da pele e os tumores “in
situ” (5). Sendo tumores em que os fatores raciais e geogri-
ficos parecem nio ter importincia na etiologia, o nlimero de
casos novos esperados no Brasil, seria proximao de 3.000 por
ano. Como comparagiio, vale lembrar que o nimero de
adenocarcinomas de mama, nos Estados Unidos em 1990
foi de 150.000 (5). No Departamento de Cirurgia Pélvica do
Hospital A. C. Camargo, entre 1953 e 1970, foram atendi-
dos 30.627 pacientes com tumores malignos, sendo 628 (2%)
sarcomas (18).

Em conseqiiéncia desta raridade, a historia natural e a
resposta destes tumores as diferentes formas de tratamento
sio pouco conhecidas. A formaciio de grupos cooperativos
para estudos clinicos integrados ao laboratério de pesquisa
bisica é a (inica forma de se reunir maior nimero de casos e
contribuir de maneira mais riapida para o melhor conheci-
mento deste grupo de fumores.

A distribuigio anatdmica dos 628 casos do Hospital A.
C. Camargo foi: membros inferiores 262 (42%), membros
superiores 142 (23%), tronco 132 (21%) ¢ cabega e pescego
92 (14%). A maioria destes tumores estd em locais onde
podem ser vistos e palpados, nio se justificando os diagnos-
ticos tardios e os maus resultados, que freqiientemente ocor-
rem em nosso meio em fungiio das condigdes sociais dos
pacientes ¢ da falta de experiéncia dos médicos.

Etiologia
Pouco se conhece sobre a etiologia dos sarcomas, porém

sua raridade poderia ser explicada pela pequena exposigiio
da célula mesenquimal primitiva aos fatores ambientais, ao

contrario do que acontece com a pele € mucosa dos ratos
respiratério, digestivo e urinario.

A ativagio de um ou mais oncogenes ou delegio de anti-
oncogenes provavelmente estd envolvida no desenvolvimen-
to dos SPM. Existem trabalhos mostrando que o gene Rb
estd envolvido com a génese de alguns tumores, entre eles
os SPM (7, 12). Ha evidéncias do papel do gene ras no
rabdomiossarcoma e fibrossarcoma humanos (4,6). Anorma-
lidades cromossdmicas estfio associadas com virios tipos de
SPM, como por exemplo: 1[x;18] no sinoviossarcoma (29),
t[12;16][ql3;p11] no lipossarcoma mixdide (30).

Existe uma clara associagiio de certos tipos SPM com
algumas doengas hereditarias ou familiares, tais como: a
polipose familiar e tumor desmdide (22), a doenga de Von
Recklinhausen ou neurofibromatose com neurofibrossarcoma
(20) e o retinoblastoma bilateral com sarcomas em geral (13),

Alguns pacientes procuram correlacionar a doenga com
traumatismo prévio, mas nio existe correlagio de causa e
efeito. Existem ainda outros fatores de risco, como por exem-
plo, pacientes com linfedema crnico tém maior chance de
desenvolver linfoangiossarcoma (20) e pacientes com dreas
previamente submetidos d irradiagfio tém um maior risco para
desenvolver sarcomas com longos periodos de laténcia,

Diagndstico

A histéria natural dos SPM mostra que sua disseminagéo
se faz basicamente por via hematogénica para os pulmdes,
sendo que as metidstases linfiticas siio excepeionais. Em re-
visfio de 3000 casos, apenas 5,8% dos pacientes apresenta-
ram metdstases linfonodais durante o curso da doenga (31).

No diagndstico, temos que valorizar a anamnese, o exa-
me fisico geral acompanhado de exame locoregional deta-
lhado, os exames complementares € a bidpsia com exame
anatomopateldgico, Na anamnese ¢ importante verificar
doengas predisponentes, passado de radioterapia e velocida-
de de crescimento do tumor, pois os de alto grau crescem
mais rapidamente.

No exame fisico, sempre que possivel, precisamos ca-
racterizar muito bem o tamanho do tumor, sua localizagio e
profundidade, sua relagfio com a pele (fixo, ulcerado) e pla-
no dstero-misculo-aponenrdtico, feixe vasculo-nervoso prin-
cipal e situaglio das cadeias linfonodais vizinhas, mesmo
considerando a baixa freqiiéneia de metistases linfonodais,
Os sarcomas localizam-se nos membros, tronco e cabega ¢
pescogo facilitando sua visualizagfio e palpagio. Se associ-
armos a histéria natural da doenga, anamnese e exame fisi-
co quase sempre poderemos fazer um diagndstico clinico
com grande probabilidade de acerto,

Os exames complementares sio importantes na avalia-
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¢do do tumor primdrio e suas possiveis metistases, sendo
assim obrigatérios para o estadiamento e planejamento tera-
plutico. Os métodos mais importantes para avaliagiio local
destes tumores siio a tomografia computadorizada e a resso-
nincia magnética, Estes métodos podem freqiientemente
localizar a lesdo com relagio ao grupo muscular, osso, feixe
visculo-nervoso principal e outros tecidos, A cintilografia
Gssea, arteriografia e exames de rajo X convencional tém
poucas indicagdes para avaliagio local da doenga. A avalia-
¢do pulmonar ¢ obrigatéria, porque as metdstases pulmona-
res sdo silenciosas do ponto de vista clinico e propedéutico,
sendo a tomografia computadorizada do térax o método mais
sensivel para esse fim,

O diagnoéstico definitivo ¢ dado pela bidpsia e exame ana-
lomopatologico. As bidpsias podem ser: tipo excisional, usa-
das para pequenas lesdes superficiais; tipo incisional, usadas
para lesdes maiores e profundas, com agulha aspiraliva ou
nio, que podem dar o diagnéstico de malignidade ¢ as vezes
0 tipo histolégico, mas muitas vezes nio permitem ao patolo-
gista fornecer o grau de malignidade, pré-requisito para o
estadiamento e planejamento terapéutico,

A determinagio do grau de malignidade baseia-se prin-
cipalmente na celularidade, pleomorfismo nuclear, freqiién-
cia de mitoses atipicas, grau de necrose e padriio de infiltra-
¢do (17, 23), Recentes avanc¢os nos métodos imuno-
histoquimicos tém contribuido para melhor caracterizagio
dos tipos histolégicos dos SPM. A avaliagio da ploidia do
DNA ¢ importante nos SPM, havendo em geral uma corre-
lagio com o grau de malji gnidade.

Estadiamento

Estadiar significa mensurar a extensio da doenga do ponto
de vista local, locoregional e & distincia, sendo fundamenta|
no planejamento terapéutico ¢ importante indicador de prog-
nostico. Um dos principais critérios para o estadiamento dos
fumores ¢ o que leva em consideraciio as caracteristicas do
tumor (T), os linfonodos regionais (N), as metdstases (M)
¢ 0 grau de diferenciacio celular (G), sendo denominada
de TNMG e preconizada pela Unido Internacional Contra
o Céncer,

Nesta classificagio valoriza-se o grau de malignidade
histologica, pois a tnica diferenca entre o estadio clinico
(EC) Ia (TINOMO) ¢ o ECIlIa (TINOMO) € o grau de malig-
nidade histolégica, sendo de baixo (G1) para o primeiro e
alto para o segundo (G2 ou G3). Isto significa que no ECla o
paciente tem grandes chances de cura apenas com uma ci-
rurgia adequada, mas no ECIIIa algum tratamento adjuvante
devera ser associado. Na programagio terapéutica os tumo-
res G2 e G3, sdo considerados de alto grau, pois a histopato-

logia ndio tem métodos adequados para separd-los.
Tratamento

Até a década de 70 a cirurgia era a \inica forma de trata-
mento para os SPM, pois eram considerados resistentes a
quimioterapia e radioterapia. O tratamenta dos SPM tem por
objetivos principais: controle do tumor primario preservan-
do sempre que possivel a fungdo, prevenciio ou controle de
metistases. A cirurgia e a radioterapia sdo modalidades de
tratamento local ¢ a quimioterapia tratamento sistémico.
Como os SPM podem ocorrer em qualquer parte do corpo,
as modalidades de cirurgia utilizadas sio bastante variadas,
ndo sendo possivel uma padronizacio como se faz para as
gastrectomias, colectomias ou mastectomias, dependendo
fundamentalmente do tamanho e localizagdo do tumor, rela-
¢do com as estruturas ¢/ou Orglos adjacentes, intengiio cura-
tiva ou paliativa, Em algumas circunstaneias a extensiio da
ressecedo pode ser minimizada em fungiio da associacio de
ridio e/ou quimioterapia neo-adjuvante.

O principio geral para a ressecciio dos SPM consiste em
remover todo o tumor sem visualiza-lo, com uma grande
quantidade de tecidos normais ao seu redor, nos sentidos
longitudinal, transversal e em profundidade (principio da
resseceio tridimensional). Os principais tipos de cirurgia sio:
ressecgdo local alargada, ressecgio compartimental, ampu-
tagdes, desarticulagdes, ressecgoes multiplas, linfade-
nectomias, ressecedes de metdstases pulmonares, cirurgia
citorredutora ¢ ressecgio marginal. Os dois filtimos proce-
dimentos siio formas de cirurgia inadequadas devendo ser
evitadas, sendo que a primeira funciona como uma bidpsia
incisional e a segunda como uma ressceglio paliativa, com
ou sem remogdo da pseudocdpsula tumoral. Na ressecgio
local alargada o tumor ¢ removido dentro dos principios de
ressec¢iio tridimensional e na ressecgiio compartimental,
remove-se o tumor juntamente com todo o compartimento
que o envolve, com os misculos ressecados desde a origem
até a insergiio. As taxas de falha local exclusivamente com a
excisdo local (ressecciio marginal), ressecgiio local ampla ¢
resseegdo compartimental sio de 80%, 30-00% e 10-20%,
respectivamente (15).

As amputaces e desarticulagdes sio indicadas quando
hi invasio franca do feixe vasculo-nervoso principal em
conjunto com 0sso, ou um extenso comprometimento de
partes moles no contorno destas estruturas nio permitindo a
cirurgia conservadora. A linfadenectomia s estd indicada
quando existe algum linfonodo clinicamente compromnetido
ou quando o tumor estd localizado sobre drea de drenagem
linfitica e a linfadenectomia faz parte da ressecgio, como
por exemplo na axila ou na regifio ingiiinal,
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Atualmente, a abordagem multidisciplinar se faz neces-
sria para o tratamento dos SPM (21), visando principal-
mente: diminuir a possibilidade de recidiva, transformar tu-
mores itressecdveis em ressecdveis evitando eom isso a per-
da do membro, aumentar as taxas de cura e, quando isto niio
for possivel, aumentar o intervalo livre da doenga.

A radioterapia pode ser usada tanto no pré quanto no
pés-operatdrio, ou ainda combinando-se parte no pré e parte
no pos-operatorio. As vantagens da radioterapia pré-opera-
téria sfo: plancjamento de campos operatdrios baseado no
volume tumoral, ndo hi retardo no seu inicio e diminuir o
risco de disseminagio de células neoplasicas no leito opera-
torio. As vantagens da radioterapia pds-operatéria sio: nio
retardar a cirurgia, evitar complicagdes da ferida operatéria
decorrentes da irradiagdo, fornecer a pega operatéria intacta
ao patologista facilitando a defini¢io do tipo e grau de ma-
lignidade, avaliar o tamanho exato e extensiio do tumor, além
da demarcag@io do leito tumoral com clips metdlicos para
posterior irradiagdo. As taxas de falha local com a associa-
¢io de cirurgia e radioterapia cairam muito, variando de 5 a
21% (1, 3, 11, 14,°16, 19, 24, 26, 27),

O grande impacto gerado pelo enfoque multidisciplinar
de tratamento para os SPM na ultima década foi o alto per-
centual de preservagiio de membros em pacientes que ante-
riormente seriam ampulados. As taxas de ampulagdes antes
de 1977 no Memorial Sloan Kettering Cancer Center,
Roswell Park Institute e Hospital A, C. Camargo foram de
47%, 40% e 32%, respectivamente (21, 26). As taxas de
amputagio usando-se quimioterapia intra-arterial pré-ope-
ratoria (QTIA) mais radioterapia variam de 5 a 12% (8, 9,

10). A droga mais usada na QTIA ¢ a adriamicina, na dose
de 20 mg/n*/dia, em infusiio continua durante 3 dias, sendo
que a dose de irradiagio varia de 25 até 35 Gy (21). E possi- -_
vel que resultados semelhantes possam ser obtidos com qui- -
mioterapia sistémica e radioterapia. Qutro método auxiliar -
no tratamento local ¢é a radioterapia intersticial oy
braquiterapia, e ao que parece o uso mais racional para este
procedimento seria como “boost” no leito tumoral (15). =

Embora tenha havido progressos no controle local do
doenga, o controle sistémico continua sendo um grande de-
safio. Uma série de estudos randomizados tem mostrado que
a quimioterapia sistémica ndio tem melhorado significative-
mente a sobrevida dos pacientes, embora possa melhorar o
intervalo livre de doenga (2). Portanto, a indicagiio da qui-
mioterapia deve ser criteriosa e utilizada somente em casos
selecionados.

Fatores progndsticos

O estadiamento, juntamente com o grau histoldgico d
malignidade, sfo fatores progndsticos de maior importin-
cia. Em 565 pacientes tratados no Memorial Sloan Kettering
Cancer Center, as taxas de sobrevivéncia em 5 anos foram
de 90% para os casos com SPM de baixo grau e de 60% para
0s de alto grau (22). Dentre os fatores dependentes do trata-
mento, a margem de ressec¢fio tem grande importincia,
QOutros fatores que ainda se relacionam ao progndstico sio:
tamanho do tumor, localizago, a situagiio de ploidia, pre-
senga do antigeno K1-67 e o papel dos genes supressores de
tumores, como o Rbl e o p53.

]

Summary

The authors present a review on sojt tissue sarcomas, showing that they are rare, and the epidemiology and etiology are

little known, in spite of the recent advances in the genetic field. The diagnosis of the soft tissue sarcomas is easy due to their
preferential localization in arms, legs, trunck, head and neck, but sometimes the treatment is delayed due to mis diagnosis.
The staging of the soft tissue sarcomas is based on the tumor size (T), lymph nodes (N), metastasis (M) and grade (G). Before \
1970, surgery was the only treatment available for this kind of tumor;, but during the last years, whith the multidisciplinary
approach using radiotherapy and chemotherapy, the rates of local control and limb sparing procedures were very high, but
the sistemic control remains the highest problem for the oncologist, '
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