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EPIDEMIOLOGIA DOS
SARCOMAS

Epidemiology of the sarcomas

MARIA DO ROSARIO D.O. LATORRE! EDUARDO L. FRANCO?

Os estudos epidemioldgicos sdo grandes auxiliares na luta contra o cancer, pois descrevem a ocorréncia das neoplasias
malignas, fazendo comparagdes geogrdficas e andlises da tendéncia ao longo do tempo. Da mesma maneira, através dos
estudos epidemioldgicos observacionais, pode-se estudar seus Jatores de risco e os progndsticos, fornecendo subsidios para
se atuar em trés niveis de preservagdo. No primeiro deles, através da eliminagdo ou redugdo dos fatores de risco, propriamente
dito. No segundo, com a detecgdo precoce poder-se-ia exercer influéncia no desenvolvimento do tumor, em sua fase inicial. E,
por iiltimo, a atuagdo seria no sentido néo sé de prolongar a sobrevida do paciente, mas a sua qualidade de vida.

Neste trabalho séo apresentados os coeficientes de incidéncia, segundo sexo, para neoplasia de ossos e neoplasias malignas
do tecido conjuntivo e partes moles, como um todo e para alguns tipos especificos, como o rabdomiossarcoma, osteossarcoma
e sarcoma de Ewing. Além disso foi feita uma revisdo dos principais fatores de risco e fatores progndsticos, bem como as taxas
de sobrevida para pacientes acometidos por esses tumores. Optou-se por expor cada um dos grupos separadamente devido s
caracteristicas diferentes de cada um.

Embora os coeficientes de incidéncia tenham declinado, principalmente na Europa, nos iiltimos anos e as taxas de sobrevida
tenham melhorado consideravelmente, ainda permanece obscuro quais seriam os grupos de risco que mereceriam atengdo
especial dos profissionais da drea da saiide. Isso possibilitaria a detecgdo precoce e, conseqiientemente, evitaria a utilizagéo
de terapias mais agressivas. O principal problema nessa drea é a raridade de cada um dos tipos de cdncer, que fazem com que
os estudos tenham amostras pequenas, o que dificulta a identificagdo de fatores de risco significativos, do ponto de vista
estatistico, que dariam respaldo as hipdteses etioldgicas. Em que pesem as dificuldades e os custos de estudos multicéntricos,
acredita-se que se deva incentivar estudos dessa natureza, com metodologias padronizadas, sejam eles do tipo coorte ou
caso-controle. Isso propiciard medidas de prevengdo ao se identificar grupos de risco, principalmente no que diz respeito das
diversas categorias profissionais e & exposi¢do a vdrios agentes carcinogénicos.
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ragdes geograficas e andlises de tendéncias no tempo e, as-
sim, gerar hipéteses que possam ser testadas em estudos
epidemiolégicos analiticos (9,14).

As fontes de dados para os estudos epidemiol6gicos des-
critivos sdo as estatisticas de morbidade e de mortalidade.

As estatisticas de morbidade sfo produzidas pelos regis-
tros de cancer de base populacional (9,14,16), que sdo insti-
tui¢des que coletam informagoes sobre todos os casos novos
de cancer de uma determinada drea geografica definida. Com
isso € possivel se obter os coeficientes de incidéncia para cada
uma das localizagdes de cancer, segundo varidveis importan-
tes do ponto de vista de distribuig¢do da doenga, como sexo,
idade, raga, ocupacio e outras. Esse coeficiente é definido
como o nimero de casos novos dividido pela populagdo do
meio do periodo, em determinada drea, multiplicado por uma
base, que no caso de cancer geralmente é 100.000. Ao se
compararem dreas com estrutura etdria diferentes, ou anali-
sarem tendéncias dentro de uma mesma drea durante um pe-
riodo de tempo em que possivelmente ocorreram mudancas
na distribuig@o etdria da populagéo, deve-se trabalhar nio com
os coeficientes brutos (conforme definido anteriormente),
porém com os coeficientes padronizados por idade. Para o
cdlculo dos coeficientes padronizados escolhe-se uma popu-
lagdo de referéncia (para comparagdes internacionais reco-
zaenda-se a populagio mundial de 1960) e estima-se qual se-
ria o coeficiente de incidéncia para a populagfo-padrio se cla
estivesse submetida aos coeficientes idade-especificos da(s)
populagdo(des) de estudo.

No mundo existem, atualmente, mais de 200 registros de
cncer de base populacional (cerca de 30 especificos para
cancer em crianga) (12) ¢ no Brasil funcionam apenas cinco:
Belém, Campinas, Fortaleza, Goidnia e Porto Alegre, sendo
que os primeiros do Brasil (Recife ¢ Sdo Paulo) estio com
suas atividades de coleta de dados interrompidas. Isso se deve,
fundamentalmente, aos altos custos requeridos na sua manu-
tengdo. Pelo fato de os registros de céncer de base
populacional brasileiros ndo serem represcntativos da popu-
lagdo, ndlo ¢ possivel s¢ estimar a incidéncia de cincer para o
pais como um todo. Na América do Norte, redes de registros
de céncer sdo responsdveis pela continua vigilancia
epidemioldgica na ocorréncia de neoplasias. O Canadd, por
exemplo, dispde de cobertura completa, com virtualmente
100% de sua populagio sendo servida pelos registros provin-
ciais. J4 nos Estados Unidos, pais de populagio dez vezes
maior, os dados de incidéncia siio coletados, desde 1973, pelo
programa governamental Surveillance, Epidemiology and End
Results (SEER). Esse programa recebe informagdes de va-
rios registros de cincer de base populacional, que cobrem,
aproximadamente, 10% da populagio americana e faz esti-
mativas da incidéncia para o pais como um todo.

A Agéncia Internacional de Pesquisas de Céncer
(International Agency for Research on Cancer - IARC) pu-
blica a série Cancer Incidence in Five Continents, onde apre-
senta os coeficientes de incidéncia de todos os registros de
cancer do mundo, segundo regido anatémica do tumor, sexo
e idade (12). Essa série encontra-se em scu scxto volume
(27) e sdo publicados os dados cuja confiabilidade foi consi-
derada adequada pelo IARC.

Outra maneira de se estudar a distribuigio dos cinceres é
através dos dados de mortalidade. Estes dados referem-se a
causa bdsica de 6bito (ou seja, a causa que inicia o processo
que levou o individuo ao 6bito), que é preenchida pelo médi-
co na Declaragio de Obito. Em quase todos os pafses do
mundo existem séries histéricas de mortalidade hd muitos
anos. Especificamente para o Brasil, os dados de mortalidade
estdo coletados, uniformemente, para o pais como um todo,
desde 1977. O maior problema com que se depara ao se tra-
balhar com os dados de mortalidade é o sub-registro de ébito,
tanto do ponto de vista quantitativo (cobertura), quanto qua-
litativo (correto preenchimento da causa basica do ébito). O
Ministério da Saide estima que, para o Brasil como um todo,
exista um sub-registro da ordem de 20%, sendo cstas propor-
¢Oes mcenores nas capitais dos Estados, principalmente nas
regides Sul e Sudeste (Ministério da Satide, 1996). No que se
refere a causa bésica de 6bito, em algumas localidades a pro-
porcio de 6bitos classificados no capitulo de “sintomas, si-
nais e afecgdes mal definidos” (Classificacio Internacional
de Doencas — 97 revisdo) chega a mais de 50%, o que faz com
que os cstudos de mortalidade fiquem prejudicados.

Em que pese o fato de a mortalidade representar apenas
indiretamente a incidéncia do cancer, como as séries histéri-
cas geralmente disponiveis sdo as de mortalidade, clas sio
muito utilizadas para se realizar estudos da distribuigdo geo-
grifica das neoplasias. Para aquelas localizagdes de céncer
em que a letalidade ¢ alta e a taxa de sobrevida néio tem se
altecrado substancialmente, a mortalidade poderia estar retra-
tando o comportamento da incidéncia. Porém isso ndo é o
que tem ocorrido com os sarcomas, onde as taxas de sobrevi-
da, para varios tipos de tumores, t€ém aumentado muito nos
ultimos anos. Nesse caso, um baixo coeficiente de mortalida-
de poderia estar indicando tanto uma baixa incidéncia quanto
a facilidade de acesso ¢ a boa qualidade das unidades de tra-
tamento de cincer.

Estudos epidemiolégicos analiticos

Os estudos epidemiolégicos analiticos sao realizados com
o objetivo de se testar hipéteses etioldgicas. Esses estudos
podem ser observacionais ou experimentais, porém neste tra-
balho serdo apresentados os estudos observacionais. Os estu-
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Tabela 1 - Apresentagéo dos resultados de um
estudo epidemiolégico examinando a associagcao
entre um determinado fator e risco da doenca.

FATOR DOENCA TOTAL
PRESENTE AUSENTE
PRESENTE a b n,
AUSENTE c d n,
TOTAL m, m, N

dos observacionais analiticos podem ser transversatis, de coorte
ou caso-controle, possibilitando que se fagam combinagdes
dos mesmos. H4, ainda, o cstudo ecolégico, que também nio
serd examinado aqui. Geralmente a escolha por um estudo
observacional, e nio experimental, é devida as questdes de
ética e/ou de custo (33). A tabela | sintetiza os resultados de
um estudo epidemioldgico, para um determinado fator de
exposicao.

Todos os estudos analiticos fornecem medidas de risco e
analisam a associag¢fio cxistentc entre o fator em estudo ¢ o
cancer. Porém vale ressaltar que nio é apenas a forga da asso-
clagdio que garante que esse fator scja causal. Outros crité-
rios, como a seqiiéncia temporal, a plausibilidade biolégicae
resultados consistentes com outros estudos também devem
ser observados. Para tanto sdo necessdrios tanto os estudos
observacionais quanto os cxperimentais.

Qualquer que seja o tipo de estudo epidemioldgico, ge-
ralmente, hd uma varidvel de interesse, também chamada de
varidvel dependente ou resposta. Essa varidvel pode ser o
nimero de casos de determinada doenga, ou a sua incidéncia,
ou sua probabilidade de ocorréncia, ou outra medida que vise
descrever a freqiiéncia com que a mesma ocorre. As vezes, a
varidvel dependente de interesse ¢ o tempo decorrido até o
aparecimento de algum cvento. H4, ainda, uma ou mais va-
ridveis, denominadas independentes, preditoras ou cova-
ridveis, cujo relacionamento com a varidvel dependente € o
objetivo do estudo epidemiolégico. Devem ser consideradas,
também, outras varidveis que poderiam interferir nas andli-
ses por estarem relacionadas tanto ao fator cm estudo quanto
a doenga. Estas sdo consideradas varidveis de confusio (ou
de confundimento) e devem ser incorporadas no estudo e con-
troladas na andlise.

Nos estudos transversais parte-se de uma amostra repre-
sentativa da populagdo em estudo (N) e pode-sc estimar nio
somente a prevaléncia (m /N) de determinado evento, como,
também, estudar a associagfio entre virios fatores de interes-
se e a doenga em questdo. Tem-sc a oportunidade, ainda, de
se estimar algumas medidas de risco. Uma delas € o risco
relativo (RR) que mede quantas vezes o risco de um indivi-

duo exposto € mais alto ou mais baixo em relacdo aquele nio
exposto ao fator em questio [RR=(a/n,)/(c/n,)]. Quando o RR
€ proximo a um, indica que a presenca do fator em questio
ndo aumenta o risco de um individuo ter a doenga.

Outra medida que expressa risco é a razdo de chances,
também conhecida como odds ratio (OR). Ela avalia a rela-
¢do entre a chance de um individuo exposto ter a doenga,
comparado com a do ndo exposto [OR=(a/b)/c/d)=(a.d)/(b.c)].
Essa medida também é chamada de razio dos produtos cru-
zados. A OR ¢ uma boa estimativa do RR somente quando a
doenga € relativamente rara, como no caso-de um tipo especi-
fico de céncer.

Muita atengdo € necessdria nos estudos transversais, pois
ndo € possivel se determinar a temporalidade entre o fator em
andlise e a doenga. Ou seja, niio se tem a garantia de qual ocor-
reu em primeiro lugar e isso prejudica estudos de causalidade.
Além disso, como o céncer € uma doenca rara, um inquérito
com esse delineamento (estudos transversais) necessita de uma
amostra muito grande, o que o torna um estudo caro. Os custos
sdo potencializados pelos recursos necessdrios para se diagnos-
ticar um doente na amostra. Por isso estudos transversais s3o
pouco utilizados na epidemiologia do cincer, exceto na investi-
gagdo de lesdes precursoras cujos riscos sdo tipicamente mais
altos que o dos tumores que delas resultam.

Um outro tipo de estudo observacional é o de coorte. Na
forma mais simples desse delineamento seleciona-se uma
amostra de individuos expostos a determinado fator (n)eoutra
de individuos néo expostos (n,), ambos livres da doenga, e
acompanham-se os dois grupos, por determinado periodo de
tempo, ao final do qual verificam-se quantos individuos ado-
eceram. Esse € o melhor tipo de delineamento para se estudar
causalidade, pois se tem a garantia de que o fator antecedeu
doenga. Além disso a abordagem de estudos de coorte per-
mite analisar quais os fatores que poderiam estar influindo na
histéria natural da doenga, apés o diagnéstico, propiciando o
célculo de taxas de sobrevida até a recidiva local ou até o
aparecimento de metdstases, ou mesmo até o 6bito, segundo
diversas varidveis, como sexo, tipos histol6gicos, anormali-
dades genéticas e outras caracteristicas. Esses sdo considera-
dos fatores progndsticos, ou seja, fatores que estariam influen-
ciando o desfecho de uma doenca, dado que ela jd est4 insta-
lada. O estudo de coorte, além de sua utilidade em pesquisa
ctioldgica, € o mais utilizado na avaliagio de protocolos cli-
nicos e muito tem auxiliado nessa drea de pesquisa sobre o
cncer. Em pesquisa etiolégica, no entanto, estudos de coorte
sdo, relativamente, menos utilizados, devido ao seu alto custo
e a0 longo periodo de tempo necessdrio para se obter resulta-
dos para divulgacio cientifica.

Por dltimo, tém os estudos do tipo caso-controle, em que
0 processo de amostragem é definido a partir de individuos
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doentes (m ) e seus correspondentes pares (controles) de ndo
doentes (m,). Geralmente os controles sdo pareados segundo
variaveis que seguramente tém uma influéncia no risco da
doenga, como sexo ¢ idade, e sdo escolhidos, na maioria dos
estudos, na mesma instituigio em que foram atendidos os casos
(para garantir a comparabilidade no que se refere ao acesso
ao servigo) ou entre os moradores da mesma drea dos casos
(para garantir a comparabilidade dos aspectos socioeco-
noémicos). No entanto, nesse tipo de estudo depara-se com
um sério vicio em potencial, que € o vicio de meméria (recall
bias), pois a coleta de informacéo € retrospectiva, ou seja, o
entrevistado ¢ inquerido sobre fatos ocorridos hd tempos ¢ a
quantificagiio da exposigao pode ser, muitas vezes, falha. Esse
problema ¢é agravado ao se considerar que a habilidade de lem-
brar eventos de exposi¢do no passado pode ser diferente entre
casos e controles. Particularmente em neoplasias em criangas,
o entrevistado, que geralmente € a mie da crianga, estd sob im-
portante tensdo emocional, o que pode afetar a qualidade das
respostas. Apesar de estudos caso-controle fornecerem somen-
te a OR como medida de risco, esta estima, de forma aproxima-
da, o RR real da populagio, caso ndo existam distor¢des impor-
tantes na relagiio das amostras de casos e controles.

O tamanho da amostra é sempre uma questdo importante
no planejamento do estudo. Fundamentalmente quando o
evento € raro, em termos do nimero absoluto, os estudos tém
amostras muito pequenas e isso prejudica a andlise estatisti-
ca, pois ¢é dificil se obter significincia estatistica devido ao
pequeno tamanho da amostra (15). Tal problema € indepen-
dente do tipo de estudo. Enquanto que, para tumores em adul-
tos, os estudos epidemiolégicos freqiientemente envolvem
vdrias centenas de casos, estudos de neoplasias na infancia
raramente conseguem abranger mais de 200 casos, mesmo
quando conduzidos de forma cooperativa entre instituigdes.

A andlise de certos fatores de risco, principalmente aque-
les relacionados a ocupagio, ¢ dificil de ser realizada sem
viés (1,32). A comparag@o entre os trabalhos pode ficar pre-
judicada se os diversos estudos utilizarem metodologias dife-
rentes. Por exemplo, na aferi¢do da ocupacéo, as vezes € uti-
lizada entrevista e, em outras, ¢ realizada consulta em algu-
ma fonte onde a informagfo jd foi coletada (Declaragio de
Obito, Declaragio de Nascimento ou prontudrios médicos)
prejudicando tanto a quantificagdo do tempo de exposi¢io
quanto a identifica¢do do agente (24).

Nos dltimos 20 anos houve um avango considerdvel na
informdtica, ocasionando uma democratizacio do uso do
microcomputador. Ocorreu uma evolugio na capacidade de
armazenamento e processamento de informagdes em
microcomputador, o que possibilitou o emprego de softwares
potentes, com grandes recursos de cdlculo, rapidamente, e
permitiu que se utilizassem técnicas estatisticas sofisticadas,

como as andlises de regressdo, em todos os estudos
epidemiolégicos (9).

Contudo, utilizar a técnica € a parte mais simples de todo
o processo de modelagem. Questdes do tipo qual modelo uti-
lizar, quando, por que e para que exigem que o pesquisador
tenha sélidos conhecimentos de estatistica e epidemiologia,
uma razodvel compreensio das relagdes etiolégicas ou
prognésticas da doenga em questdo ¢ criatividade. Andlises
estatisticas razoavelmente sofisticadas passaram a ser muito
empregadas e sdo comuns em artigos da literatura médica,
porém muitas vezes a sua utilizagao ¢ discutivel. Isso enfatiza
a necessidade de que as escolas de graduagio na drea da sai-
de, em geral, se dediquem, também, ao treinamento em rela-
¢lo as técnicas estatisticas aplicadas a Epidemiologia. Os
alunos de graduacio, de pds-graduagiio e pesquisadores, de-
vem aprender, também, a ler criticamente as se¢des de mate-
rial e métodos e de resultados de qualquer trabalho cientifico,
melhorando, assim, a qualidade de suas pesquisas no que se
refere a andlise estatistica (17).

Além disso, os avangos na biologia molecular, durante os
liltimos dez a 15 anos, muito tém auxiliado na pesquisa em
cancer, tanto de fatores de risco quanto de prognésticos. A
detecgdo de conjugados DNA-carcindgeno, de anomalias em
oncogenes ¢ da presenga, no tumor, de DNA de origem viral,
apresenta novos horizontes na explicagio da histéria natural
do cancer em geral (9).

Através dos estudos epidemioldgicos é possivel, pois,
descrever como as neoplasias malignas ocorrem e sua distri-
bui¢io pelo mundo. Da mesma maneira pode-se estudar seus
fatores de risco e os progndsticos, fornecendo subsidios para
se atuar em trés niveis de prevengéo. No primeiro deles, atra-
vés da eliminagdo ou redugdo dos fatores de risco, propria-
mente dito. No segundo, com a detec¢@o precoce poder-se-ia
exercer influéncia no desenvolvimento do tumor, em sua fase
inicial. E, por dltimo, a atuagiio seria no sentido ndo s6 de pro-
longar a sobrevida do paciente mas a sua qualidade de vida. Os
intimeros estudos epidemiolégicos muito contribuiram para o
atual conhecimento dos sarcomas (6), enfatizando a importante
participag¢io dos estudos multicéntricos que utilizam
metodologias de coleta e andlise de dados padronizadas.

Epidemiologia dos sarcomas

Os sarcomas de osso e de tecido conjuntivo ¢ partes mo-
les representam cerca de 1% de todos os cinceres em adultos,
porém essa propor¢do aumenta para quase 10% em criangas
com menos de 15 anos (12,10). Esses tumores representam
um grupo heterogéneo de neoplasmas cuja etiologia ainda €
pouco conhecida. Raramente as publicagdes existentes for-
necem as informagdes segundo cada um dos tipos de sarcoma
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Tabela 2 - Coeficientes padronizados*
de incidéncia anual de neoplasia maligna
dos ossos**, segundo drea, periodo

e sexo.
Area Periodo | Coeficiente padroniza-
do* de incidéncia anual
(por 100.000 hab.)
Masculino Feminino
AFRICA
Setif (Argélia) 86/89 0,9 1,2
Gémbia 87/89 0,5 05
Bamako (Mali) 87/89 1,4 0,9
AMERICA
Goiania (Brasil) 88/89 1,0 0,4
Porto Alegre (Brasil) 87 2,0 1,2
Cali (Colémbia) 82/86 1,0 09
Cuba 86 1,9 1,3
Canada 83/87 1,2 0,9
SEER Program: brancos | 83/87 1,0 07
negros 06 04
ASIA
Tianjin (China) 83/87 2,1 1,6
Madras (india) 83/87 0,7 0,7
Israel : judeus 82/86 1,0 0,7
ndo-judeus 0,8 0,8
Nagasaki (Japdo) 83/87 04 0,5
EUROPA
Dinamarca 83/87 1,0 0,7
Saarland (Alemanha) 83/87 1,2 0,5
Florenca (ltdlia) 85/87 2,1 1,1
Murcia (Espanha) 84/87 1,4 0,4
Inglaterra e Pais de Gales | 83/87 0,9 0,7
OCEANIA
New South Wales 83/87 1,0 0,8
(Australia)

Fonte: Parkin e col., 1992

* populacdo-padrdo é a populagdo mundial
“*categoria 171 da CID-92 revisdo

separadamente. Somente em nivel de registro de base
populacional e ndo em publicag¢des € que se consegue a infor-
magao para cada um dos tipos de sarcoma. -

Os principais tumores malignos nos o0ssos, a saber,
osteossarcoma, condrossarcoma e sarcoma de Ewing so co-
dificados dentro da mesma categoria pela Classificagio In-
ternacional de Doengas (CID), embora sejam entidades clini-
cas diferentes. Embora em alguns registros de cancer de base
populacional esses dados possam ser obtidos, os anudrios for-
necem os coeficientes de incidéncia na denominagdo neoplasia
maligna de osso (CID 9* revisdo). Esse problema se agrava
quando se lembra que 0 0sso é uma localizacdo de metdstase
freqiente para tumores primdrios de mama ou préstata, por
exemplo. A confirmagdo histolégica auxilia na distingo en-
tre uma neoplasia primdria ou secunddria, pois a maioria dos
tumores primdrios de 0sso sio sarcomas e os metastdticos
sdo tumores epiteliais. A porcentagem de confirmagido
histolégica varia muito de um registro para outro registro.
Enquanto que em pafses menos desenvolvidos essa porcenta-
gem estd em torno de 60%, em registros com longas séries
essa porcentagem € superior a 90% (3). A acurdcia do diag-
ndstico poderia, entdo, interferir nas andlises. A tabela 2 ¢ a
figura | apresentam os coeficientes de incidéncia para tumo-
res malignos dos ossos para diversos pafses.

Observa-se que as taxas de incidéncia de tumores 6sseos no
sexo masculino variaram de 0,4 a 2,1 casos por 100.000 habi-
tantes em todos os continentes. Nas dreas em que o coeficiente
de incidéncia para o sexo masculino € baixo, o mesmo se veri-
fica no sexo feminino, como o que ocorre na Gambia, entre os
negros do Programa SEER ou em Nagasaki (Japdo). Os maio--
res coeficientes foram os de Porto Alegre (Brasil), Cuba, Tianjin
(China) e Florenga (Itdlia). Apenas a cidade de Setif (Argélia)
mostrou taxa de incidéncia maior para o sexo feminino, compa-
rativamente ao sexo masculino. Relativamente ao Brasil, Goi4nia
tem um valor que pode ser considerado intermedidrio (1,0 para
0 sexo masculino e 0,4 para o sexo feminino), bem abaixo do
que se verificou em Porto Alegre (2,0 para o sexo masculino e

Area

Setif (/}}lgér{)a) P

Bamako Mahai
Gotania (Brasily |
Porto Ale%re éBrastl [

om;al;

anada

SEER (brancos [
SEE 0s) i |
Tianpin 1na R
Madras (Indm)
Israel (judeus) | |
Israel (ndo judeus) | |
agas 1(Japao o
amarca .
Saaxland(Alemama L
Foren%\(ltaha .
Murcia ( FP ha) : |
Inglaterrae Gales o
Wales |

25 2

L. 1 44
coet.pad. incidéncia {por 100GOU hab )

005 1 LS 2 25

! i Masculino |
11 C1Femining

1,2 para o sexo feminino).

Com os dados temporais disponiveis (3)
verifica-se que na Europa a incidéncia tem se
mantido estdvel ou em declinio, o mesmo acon-
tecendo na Australia. Na Asia nio hd um pa-
dr@o uniforme, mas, geralmente, nas dreas em
que tem ocorrido um aumento na incidéncia,
como Miyagi, Nagasaki e Osaka (Japao), isso
se deve, fundamentalmente, pelo aumento da
porcentagem de confirmagdes histoldgicas, ou

Figura 1 - Coeficientes padronizados por idade de
incidéncia anual (por 100.000 habitantes) de
neoplasia maligna dos ossos (rubrica 170 da CID-
9), segundo drea, periodo e sexo.




EPIDEMIOLOGIA DOS SARCOMAS |

Acta Oncol. Bras. Vol. 18 - n? 1, 3-13, Jan-Fev-Mar-Abr-Mai-Jun, 1998

Tabela 3 - Coeficientes padronizados* de

incidéncia anual de neoplasia maligna do tecido

conjuntivo e parte moles**, segundo drea,

periodo e sexo.

Area Periodo | Cogficiente padroniza-
do* de incidéncia anual
(por 100.000 hab.)
Masculino Feminino
AFRICA
Setif (Argélia) 86/89 1,2 0,4
Gambia 87/89 05 o1
Bamako (Mali) 87/89 0,3 0,5
AMERICA
Goiania (Brasil) 88/89 1,2 0,7
Porto Alegre (Brasil) 87 1,3 1,5
Cali (Colébmbia) 82/86 25 24
Cuba 86 1,4 1,8
Canada 83/87 2,3 1,6
SEER Program: brancos 83/87 22 2.0
negros 1,7 2,0
ASIA
Tianjin (China) 83/87 1,6 1,0
Madras (India) 83/87 0,9 0,7
Israel : judeus 82/86 2,2 0,6
ndo-judeus 1,6 0,6
Nagasaki (Japao) 83/87 0,6 0,6
EUROPA
Dinamarca 83/87 1,6 1,3
Saarland (Alemanha) 83/87 22 1,6
Florenga (Italia) 85/87 2,56 1,6
Mudrcia (Espanha) 84/87 1,4 1,3
Inglaterra e Pais de Gales | 83/87 1,4 1,1
OCEANIA
New South Wales 83/87 1,9 1,2
(Austrdlia)

Fonte: Parkin e col., 1992

* populagdo-padrao é a populagdo mundial

““categoria 171 da CID-92

revisao

seja, pela melhoria da qualidade dos dados. Os coeficientes
de incidéncia de tumores de osso em Cuba tém permanecido
altos ao longo do tempo (em torno de 2 por 100.000 habitan-
tes). Esse padrao ¢ praticamente o dobro do que se observa
no Canadd e Estados Unidos, ondc as taxas tém permanecido
em torno de 1 por 100.000 habitantes. Para o municipio de
Sao Paulo, no periodo de 1969 a 1978, o cocficiente de inci-
déncia padronizado esteve sempre por voltade 1,7 por 100.000
habitantes (22).

Os sarcomas de tecido conjuntivo e partes moles sdo agru-
pados na categoria 171 na CID-9" revisdo. Nessa catcgoria
encontram-se os fibrossarcomas, hemangiossarcomas,
leiomiossarcomas e outros tipos de sarcomas, separados pela
localizag@o anatdmica e ndo pela histologia do tumor. O
sarcoma de Kaposi cra classificado na categoria 173 da CID-
9% revisdo, juntamente com outros tipos de ncoplasmas da
pele (com excegdo dos melanomas). Somente na 10? revisdo
da CID ¢ que foi detectada uma categoria especial para
sarcoma de Kaposi, porém as publicacdes existentes refercm-
sc a dados anteriorcs a implanta¢io da 10? revisio da CID. A
tabela 3 e o grifico 2 apresentam os coeficientes de incidéncia
padronizados pela populaciio mundial para os neoplasmas de
tecido conjuntivo e partes moles, segundo drea, periodo ¢ sexo.

Os menores coeficientes de incidéncia encontram-se em
algumas localidades da Africa, além de Goiania (Brasil),
Madras (India), ndo-judeus de Israel e em Nagasaki (Japdo).
Porto Alegre apresenta um valor intermedidrio, assim como
Cuba, Tianjin (China), Dinamarca, Miircia (Espanha) e na
Inglaterra ¢ Pais de Gales. As maiores taxas estao no Canada,
areas do Programa SEER (Estados Unidos), tanto para bran-
cos como para negros, Saarland (Alemanha) ¢ Florenga (Ita-
lia). Porém as diferentes incidéncias ndio mostram uma rela-
¢do uniforme entre os sexos. Em algumas localidades, como
em Setif (Argélia), Canadd ou Florenga (Itdlia) o coeficiente
para o sexo masculino € superior ao do sexo feminino. O
mesmo jd ndo ocorre em Cali (Coldmbia), ou negros do pro-
grama SEER ou em Nagasaki (Japao), onde a razio entre os

Area
Setif (Algérli)a)
Bamako (Mah)
Goiama (Brasil) @
l’ono Alegre f Brasil

Cah (Colombia)
“uba :

Canada : .
SPFR (bramos ik
ER (negros
Tlaer (Lﬁma ;
ras (India
Istael (judeus
lsxael {nio Judeus
Nagasaki {Japdo) .
inamarca
Saarland { Alemanha
Florenga (1falia) ©
Murcia (Espanha
mglaterra ¢ P Gales
New S. Wales :

3 25

2151050051 152253
Cocf.pad. tncidéncia (por 10000 hab )

mMasculino |
T Feminino

sexos ¢ praticamente |. Em Porto Alegre (Bra-
sil) ¢ cm Cuba o coeficiente de incidéncia fe-
minino € maior do que o masculino. As varia-
¢des internacionais nio sio muito grandes ¢ a
flutuagfo estatistica observada nos coeficien-
tes de incidéncia referem-se mais ao pequeno
numero de casos do que algum comportamen-
to da doenga, propriamente dito (35).

Os sarcomas representam um conjunto de
tumores diferentes, cuja etiologia provavelmen-

Figura 2 - Coeficientes padronizados por idade de
incidéncia anual (por 100.000 habitantes) de
neoplasia maligna do tecido conjuntivo e partes
moles, segundo drea, periodo e sexo.
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Tabela 4 - Coeficientes padronizados*
de incidéncia anual de rabdomiossarcom
em menores de 15 anos, segundo érea,
periodo e sexo.

frea periodo |G et oo
(por 1.000.000 de
habitantes < 15 anos)
Masculino Feminino
AMERICA
Canada: Prov. Atlantico 70/79 3,4 24
Prov. Oeste 4.3 3,4
SEER Program: brancos 73/82 50 4,4
negros 52 1,7
Cuba 70/81 1,9 20
Cali (Colémbia) 77/81 2,3 2,6
Fortaleza (Brasil) 78/80 1,2 :
S&o Paulo (Brasil) 69/78 36 27
Recife (Brasil) 67/79 2,5 29
AsIA
Osaka (Japao) 71/80 2.4 1,9
Israel: judeus 70/79 45 26
ndo-judeus 0,8 2,5
Hong Kong 74/79 2,3 2,0
Bombaim (fndia) 70/79 1,9 1,6
Xangai (China) 72/79 1,6 4,2
EUROPA
Zaragoza (Espanha) 73/82 54 8,6
Saarland (Alemanha) 67/82 3,0 1.2
Dinamarca 78/82 7,2 0,9
Turim (ltalia) 67/81 3,3 29
Inglaterra e Pais de Gales| 71/80 51 3,5
OCEANIA
New South Wales 72/82 8,6 3,5
(Austrélia)

Fonte: Parkin e col., 1988A
" Populagdo-padrao é a populagdo mundial

le € diversa. Dentre os vdrios fatores de risco estudados, mui-
ta énfase tem sido dada na relagfio entre o aparecimento de
sarcoma e a cxposi¢ao a fatores ambientais ou ocupagio, po-
rém nenhum resultado conclusivo foi encontrado. A dificulda-
de de se quantificar a exposi¢do segundo cada um dos possiveis
agentes € a principal critica aos diversos trabalhos (30). Porém
ncm s6 fatores exdgenos devem estar relacionados. A maior
incidéncia em criangas também sugere a possibilidade de exis-
tirem alguns fatores de risco genéticos ou de distribui¢io fami-
liar.

O aumento das taxas de sobrevida em pacientes com tu-
mores na infincia possibilitou a anslise da probabilidade de
se adquirir um segundo tumor na idade adulta. Mcadows e
cols. (20), em estudo multicéntrico verificaram que os pri-
meiros tumores que mais apresentaram aparecimento de uma
scgunda neoplasia foram: retinoblastoma, doenca de Hodgkin,
sarcoma de tecidos moles e tumor de Wilms. Dos 52 pacien-
tes com retinoblastoma, 20 (38%) tiveram sarcoma de 0sso
como segundo cincer € 16 (31%) sarcoma de tecidos moles.
Dos 40 pacientes com sarcomas de tecidos moles com ocor-
réncia de segundo tumor, 10 (25%) tiveram sarcoma
ostcogénico € 9 (23%) um segundo sarcoma de partes moles.
Do total de pacientes que tiveram um segundo tumor, os
sarcomas foram os mais freqiientes nesse segundo cincer.

A sobrevida global dos pacientes com sarcomas de tecido
conjuntivo e partes moles é de 50% cinco anos apés o inicio
do tratamento e tumores das extremidades tém progndstico
mais favordvel do que aqueles de outras localizagdes (12).

Os tumores de tecidos moles sdo mais comuns na cabega
e pescogo. Resultados do Registro de Sarcoma de Cabega e
Pescogo (37) mostram que a sobrevida global apés cinco anos
foi de 70% e os maiores fatores progndsticos foram a ade-
quada ressec¢do do tumor ¢ o tipo histoldgico. Pacientes com
condrossarcoma ¢ dermatofibrossarcoma tiveram taxa de so-
brevida proxima a 100%, apés cinco anos de acompanha-
mento. Essa porcentagem foi de 70% para o fibrossarcoma e

Area

Canada, Prov. Atlant.
Canada Prov. Qeste
E.UA SEER brancos
E UA  SEER, negros

uba

Cali (Colémbla
Fortaleza (Brasil
Sé&o Paulo (Brasil
Recife (Brasit
Osaka (Japao
Israel (judeus
tsrael (néo judeus
g.Kon

Bombarm india
Shangai (China
Zara ozaiEs anha
Saarland Iemanha
Dinamarca
Torino (ltalia)
Inglaterra e P. Gales

New S~ Wales (Australia)
10 8 6 4 2 0 2 4 6 8

CoetIncid. por 1 mithdo hab, < 13 anos

as piores taxas foram para osteossarcoma,
angiossarcoma e rabdossarcoma, todos com ta-
xas abaixo de 50%.

Cerca de 10% a 20% dos sarcomas sio
rctroperitoneais, com taxas de sobrevida geral-
mente baixas sc ndo houver detecgiio precoce do
céneer (7,19). Os sarcomas sdo as neoplasias mais
comuns no coragdo, pericardio ¢ grandes vasos
(31,36). Embora extremamente raros, os
sarcomas de dtero, ovdrio, vagina ¢ vulva tém
progndstico muito pobre (5).

W Mascutino
CIFeminino

Figura 3 - Coeficientes padronizados por idade de

10 incidéncia anual (por 1.000.000 criangas) de

rabdomiossarcoma em menores de 15 anos,
segundo drea, periodo e.sexo.
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Tabela 5 - Coeficientes padronizados* de

incidéncia anual de osteossarcoma em menores

de 15 anos, segundo drea, periodo e sexo.

frea periodo |2k pucshctmes”
(por 1.000.000 de
habitantes < 15 anos)
Masculino Feminino
AMERICA
Canada: Prov. Atlantico 70/79 1,2 29
Prov. Oeste 2,5 1,5
SEER Program: brancos 73/82 23 2,7
negros 3,0 3,8
Cuba 70/81 1,5 1,5
Cali (Colébmbia) 77/81 24 3,0
Fortaleza (Brasil) 78/80 2,8 6,3
S&o Paulo (Brasil) 69/78 4.2 3,7
Recife (Brasil) 67/79 1,0 4,3
ASIA
Osaka (Japao) 71/80 2,3 1,9
Israel: judeus 70/79 3,3 2,6
ndo-judeus 1,6 2,4
Hong Kong 74/79 1,5 2.1
Bombaim (India) 70/79 1,7 1,6
Xangai (China) 72/79 1,5 2,3
EUROPA
Zaragoza (Espanha) 73/82 7,4 3,3
Saarland (Alemanha) 67/82 3,1 4,3
Dinamarca 78/82 1,5 2,1
Turim (Itdlia) 67/81 2,8 4,8
Inglaterra e Pais de Gales| 71/80 2,6 2,4
OCEANIA
New South Wales 72/82 29 2,5
(Australia)

Fonte: Parkin e col., 1988A

* Populagao-padrao é

a populacao mundial

O risco de desenvolvimento de sarcomas apds a radiote-
rapia foi estudado por Mark e cols. (18). Eles analisaram to-
dos os casos de sarcoma de cabega e pescogo tratados no Cen-
tro Médico da Universidade da Califérnia e ndo encontraram
cvidéncias de que os pacientes pudessem ter desenvolvido
céncer ap6s a radioterapia.

Hartley e cols. (10), em estudo caso-controle com crian-
¢as com menos de 15 anos, encontraram associagio estatisti-
camente significante entre mées com sintomas de toxemia na
gravidez e sarcoma de tecidos moles. O estadiamento da doen-
¢a e o tamanho do tumor parecem ser fatores prognésticos
importantes para esses sarcomas (8). Zahm e cols. (38), em
estudo caso-controle com adultos de 21 anos ou mais, encon-
traram como fatores de risco para sarcoma de tecidos moles o
tabagismo e a utiliza¢fio de cloranfenicol (antibidtico) para
tratamento clinico. Outros tipos de medicamentos, anteceden-
tes familiares de cancer, ocupag@o ¢ associagdes com outras
doengas também foram analisados, mas ndo se encontrou
nenhum outro fator de risco estatisticamente significante.

Os tipos mais comuns de sarcomas de tecidos moles sdo o
leiomiossarcoma, lipossarcoma, o fibrossarcoma ¢ o
rabdomiossarcoma, nessa ordem (34). Porém, ao serem ana-
lisados somente os cinceres na infancia, verifica-se que cer-
ca de dois tergos dos sarcomas de tecido mole sdo os
rabdomiossarcomas, tendo como localizagdes primdrias mais
freqiientes a cabeca e o pescogo (40%), trato geniturindrio
(20%) e as extremidades (20%) (4). Hartley e cols. (10), ana-
lisando criangas com menos de 15 anos, também encontra-
ram associacio entre utilizagdo de antibiético logo apés o
nascimento e rabdomiossarcoma.

Ao se analisarem todas as idades, as taxas de sobrevida
piores s@o para os rabdomiossarcomas: 26% para brancos e
32% para negros, apds cinco anos de seguimento (34). Os
fatores progndsticos mais importantes para os rabdomios-
sarcomas s#o a localizagdo primdria e o estadiamento, porém

Canada, Prov. Atlant.

E.UA., SEER, brancos
E.UA. SEER ne rgs

uba
Cali (Colombia
Fortaleza (Brasil
S&o Paulo (Brasil
Recife (Brasil
Osaka (Japao
Israel (judeus
Israel (ndo judeus
Hong Kon
Bombaim (India
Shangai (China

Zaragoza ‘(\Espanha
Saarland (Alemanha
inamarca

Canada, Prov. Oeste

Torino (ltalia)
Inglaterra e P. Gales
New S Wales (Australia)

Area

diversos estudos tém mostrado que sexo, idade
¢ a ploidia também podem influenciar no prog-
nostico. Geralmente tumores embriondrios tém
um melhor prognéstico. Segundo dados ame-
ricanos, a taxa de sobrevida global cinco anos
ap0s o diagndstico passou de 53% no periodo

mMasculino
O Feminino

de 60/63, para 71% em 80/85 (4).
Nio existem evidéncias de diferencas sig-

8 6 4 2 O

Coef Incid. por 1 milhdo hab. < 15 anos

nificativas na incidéncia de rabdomiossarcoma
em meninos € meninas (26). As informagdes
disponiveis sobre a incidéncia de rabdomios-
sarcoma referem-se s criangas menores de 15

Figura 4 - Coeficientes padronizados por idade de
incidéncia anual (por 1.000.000 criangas) de
osteossarcoma em menores de 15 anos, segundo
drea, periodo e sexo.
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Tabela 6 - Coeficientes padronizados* de incidéncia
anual de sarcoma de Ewing em menores de 15 anos,
segundo drea, periodo e sexo.

Area Periodo |*°Gieen Ladonzade’
(por 1.000.000 de
habitantes < 15 anos)
Masculino Feminino
AMERICA
Canada : Prov. Atlantico 70/79 26 1,8
Prov. Oeste 24 22
SEER Program: brancos 73/82 2,5 24
negros 0,3 04
Cuba 70/81 1,1 1,1
Cali (Colémbia) 77/81 0,8 -
Fortaleza (Brasil) 78/80 1,2 -
Séo Paulo (Brasil) 69/78 3,3 1,6
Recife (Brasil) 67/79 1,0 2,0
ASIA
Osaka (Japao) 71/80 05 0,7
Israel: judeus 70/79 22 1,8
nao-judeus - 1,7
Hong Kong 74/79 04 05
Bombaim (India) 70/79 23 20
Xangai (China) 72/79 0,3 04
EUROPA
Zaragoza (Espanha) 73/82 3,8 1,0
Saarland (Alemanha) 67/82 3,1 4.3
Dinamarca 78/82 2.4 4,0
Turim (ltalia) 67/81 2.7 1,2
Inglaterra e Pais de Gales| 71/80 1,9 1,5
OCEANIA
New South Wales 72/82 27 2,5
(Australia)

Fonte: Parkin e col., 1988
* Populagdo-padrdo é a populacdo mundial

anos e estdo apresentadas na tabela 4 ¢ grafico 3, segundo
sexo, em diferentes regides geograficas.

Observa-se que, geralmente, os rabdomiossarcomas sdo
mais incidentes no sexo masculino do que no feminino, com
cxcegdo de Zaragoza (que apresenta o maior coeficiente de
incidéncia para o sexo feminino), criancas ndo-judias de Is-
rael e em Xangai, na China. As maiores taxas de incidéncia,
referentes aos meninos, sio as da Dinamarca (onde esse tu-
mor € raro em meninas) ¢ na Austrdlia (New South Wales).
Em contrapartida, os dados de Fortaleza ¢ Bombaim mos-
tram que o rabdomiossarcoma é raro em ambos os sexos.

A maioria dos sarcomas de 0ss0 $d0 0s osteossarcomas € o
sarcoma de Ewing, que ocorrem, geralmente, em pacientes jo-
vens (26). Outros, como os condrossarcomas e fibrossarcomas
sdo relativamente raros. O osteossarcoma ocorre, principalmente,
na adolescéncia, durante o periodo de acentuado crescimento
no jovem, sendo que em 90% dos casos a localizagdo primdria
¢ atibia. Porém ocorre outro pico de incidéncia entre os 70 e 75
anos (34). A tabela 5 e o gréfico 4 apresentam os coeficientes
de incidéncia padronizados por idade, segundo sexo, para esse
tipo de tumor, em pacientes menores de 15 anos.

A incidéncia de osteossarcoma € semelthante, para ambos
0s sexos, na maioria das populagdes analisadas. Zaragoza
mostra um alto coeficiente para o sexo masculino, quando
comparada com as demais localidades, o mesmo acontecen-
do cm Fortaleza, em relagdo is meninas. Recife, que apre-
senta baixos coeficientes de incidéncia para os tumores na
infincia, especificamente para o osteossarcoma, tem alta taxa
para o sexo feminino. Sio Paulo apresenta altos coeficientes
de incidéncia para ambos os sexos.

Cercade 10% a 20% dos casos de osteossarcoma apre-
sentam metdstases, geralmente pulmonares, ao diagndsti-
co. Porém mesmo naqueles casos iniciais, cerca de 80%
aprcsentam metdstases apds um ou dois anos de segui-
mento. Os fatores mais associados a um pior prognéstico,

Area

Canada, Prov. Atlant,
Canada, Prov. Oeste
E.UA  SEER. brancos
E'U.A., SEER, negros

) . Cuba

Cali (Colémbia
Fortaleza (Brasit

&0 Paulo (Brasil
Recife (Brasil
Osaka (Japao
Israel (judeus

Israel (ndo judeus
Hong Kon
Bombaim (India
Shangai (China
Zaragoza (Espanha
Saarland (Alemanha
Dinamarca

Toring (italia)
Inglaterra e P. Gales
New S_ Wales (Australia)

quando o paciente € jovem, $sd0 0 sexo mas-
culino e o cstadiamento avangado da doen-
¢a. Vdrios protocolos t&€m sido desenvolvi-
dos para avaliar a melhor combinacio de te-
rapias ¢, atualmente, a preservacido do mem-
bro € sempre recomendada, a ndo ser nos

casos de estddio muito avancado (28,29).

mMasculino — .
Nos dltimos anos a taxa de sobrevida global

OFeminino

5 4 3 2 1 0

Coellncid. por 1 milhdo hah. < 15 anos

1 2 3 4 5

tem melhorado muito. Dados americanos
mostram que no periodo de 60/63 apenas
21% dos pacientes sobreviviam cinco anos
apds a doenca; atualmente essa porcentagem

Figura 5 - Coeficientes padronizados por idade de
incidéncia anual (por 1.000.000 criangas) de
sarcoma de Ewing em menores de 15 anos,

segundo drea, periodo e sexo.
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¢ de 59% (4). A exposi¢ao a radiagio por fons tem sido rela-
tada como fator de risco para o osteossarcoma (34,10). Em
estudo caso-controle, Moss ¢ cols. (23), encontraram uma
associacdo entre ostcossarcoma e residéncia em localidade
com menos de 9.000 habitantes e sugerem que isso podc es-
tar relacionado com alguma exposicdo ambicntal. Esses au-
tores pesquisaram alguns agentes, mas nenhum teve associa-
¢do estatisticamente significante com o risco da doenga.

O sarcoma de Ewing, cmbora raro, ¢ um tumor muito grave
que ocorre na infincia, sendo que dados americanos mos-
tram que apenas 44% das criangas sobrevivem até cinco anos
apds o diagnéstico, ndo tendo se alterado muito esse valor
nas duas dltimas décadas. O pico de incidéncia ocorre dos
dez aos 20 anos (34). O pior progndstico é para as criangas
com tumores pélvicos (4). Holli e cols. (11) em estudo caso-
controle, detectaram um maior risco de adquirir sarcoma de
Ewing em criangas cujos pais trabalharam na agricultura nos
seis meses anleriores ao nascimento ¢ em criangas que tive-
ram excesso de exposi¢do a certos medicamentos. No entan-
to, alguns autores consideram que nio existem evidéncias de
que fatores ambientais ou familiares poderiam estar associa-
dos a csse tipo de sarcoma (10). Geralmente sua freqiiéncia é
semelhante para ambos os sexos até os |3 anos, quando passa
aexistir uma pequena predominancia no sexo masculino (11).
Schottenfeld & Fraumeni (34) referem que esse tipo de can-
cer € praticamente inexistente na populag@o ndo-branca. Os
avangos na terapia que ocorreram nos Ultimos 30 anos fize-
ram com que a sobrevida livre da doenga, apés cinco anos,
passasse de 15% para mais de 50% (11). A tabela 6 ¢ o grifi-
co 5 apresentam coeticientes de incidéncia para o sarcoma de
Ewing para criangas menores de 15 anos.

Sdo Paulo e Zaragoza apresentam os maiores coeficientes
de incidéncia para os meninos, enquanto que para o sexo fe-
minino as taxas mais expressivas encontram-se em Saarland
¢ na Dinamarca. As menores incidéncias referem-se 4 popu-
lagdo negra de menores de 15 anos coberta pelo programa
SEER, Cali, Osaka, Hong Kong e Xangai

Desde o aparecimento da sindrome da imunodeficiéncia

adquirida (Aids), a incidéncia de sarcoma de Kaposi tem au-
mentado gradativamente e, atualmente, nos Estados Unidos,
cla ¢ 20.000 vezes mais comum do que antes do inicio da
epidemia. Embora o sarcoma de Kaposi seja considerado
como uma manifestagdo comum cm pacientes com Aids, a
causa disso ainda € desconhecida. Esse tipo de sarcoma é dez
vezes mais comum em homossexuais ou bissexuais masculi-
nos do que em outros homens com Aids e quatro vezes mais
em mulheres cujos parceiros eram bissexuais quando compa-
radas com mulheres com parceiros heterossexuais (2). Nao
se sabe ainda se essa forte associag@o esta ligada a algum
agente infeccioso e/ou a mecanismos imunoldgicos (2,35).
Sarcoma de Kaposi no coragdo tem sido encontrado em pa-
cientes com Aids ¢ naqueles que ficaram imunodeprimidos
ap0s a realizacdo de transplante (31).

Perspectivas futuras

Os estudos epidemiolégicos sdo grandes auxiliares na luta
contra o cincer. Especificamente em relagio aos sarcomas,
devido a sua raridade, muito pouco se tem avancado em ter-
mos de compreensdo dos fatores etiolégicos. Ainda perma-
nece obscuro quais seriam os grupos de risco que mereceri-
am atengao especial dos profissionais da drea da saide. Isso
possibilitaria a detecgéo precoce ¢, conseqiientemente, evita-
ria a utilizag@o de terapias mais agressivas.

Porém muito se tem conseguido em termos da melhora
das taxas de sobrevida e das condigdes de vida dos sobrevi-
ventes, gragas a protocolos clinicos que procuram definir a
terapia mais efetiva, com um minimo de efeitos colaterais.

Uma nova perspectiva se abre com os estudos na drea da
epidemiologia molecular, na pesquisa em relagiio a impor-
tancia dos oncogenes, da utilidade dos marcadores biolégi-
cos ¢ outros “dosimetros” moleculares de exposicdo a agen-
tes ambientais. E de se esperar que os avancos nessa drca
venham a ampliar os horizontes da epidemiologia como dis-
ciplina maior, na busca incessante de vias de prevengio dos
sarcomas em nosso meio.

Summary

Epideniiologic studies have helped the fight against cancer. They describe the occurrence of cancer and how it spreads

around the world. In addition, observational epidemiologic studies analyze the risk factors and the prognostic factors, which
help us to aid into three levels of prevention. First, we try to eliminate or reduce the risk factors. Second, we can try to detect

the tumor in the early stages. And the last level, we would attempt to improve the survival rates of the patients and improve

their quality of life.

This paper presents the incidence rates, according to gender, for bone and soft tissue sarcoma and some specific sarcomas,
namely: rhabdomyosarcoma, osteosarcoma and Ewing’s sarcoma. Moreover it reviews the main risk and prognostic factors,

as well as the survival rates for these tumors. We decided to review each group of tumor separately as they have different

characteristics.
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The incidence rates have decreased, specially in western countries and the survival rates have increased. But few risk
Jactors have been found in the past few years, although much research has been devoted to the problem. The main issue is the
rarity of the sarcomas and often the sample sizes of the studies are very small. This makes it more difficult to find the significant
risk using standardized protocols are recommended in order to deal with this issue. It will be useful to identify risk groups and

then apply preventative actions.
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