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INTRODUCAO

Os sarcomas designam um grupo de diversos tu-
mores provenientes das células do tecido conjuntivo,
incluindo o osso, a cartilagem, os masculos, os vasos
sanguineos, os nervos, e o tecido adiposo.

A sobrevivéncia aos 5 anos para os sarcomas das
partes moles é de 50 a 60%.

A localizagao do sarcoma constitui uma varidvel
importante que influencia o tratamento e o seu re-
sultado. Cerca de 50% dos sarcomas localizam-se nas
extremidades, dois tercos nas inferiores e um terco nas
superiores. 25% dos casos sao tumores gastro intesti-
nais, e 15 a 20% sao retroperitoneais. Os sarcomas
da cabega e pescoco constituem cerca de 9% do total.

Foram identificados mais de 50 subtipos histol4-
gicos diferentes de sarcomas das partes moles (SPM).
O histiocitoma fibroso maligno é o subtipo mais fre-
quente, constituindo mais de 43% dos casos. Contu-
do esta designagao foi recentemente alterada, passan-
do a chamar-se sarcomas pleomérficos de alto grau,
incluindo mixofibrossarcomas, leiomiossarcomas, e
lipossarcomas.

A cirurgia ¢ o tratamento fundamental dos SPM
do adulto.

O ideal ¢ a ressec¢ao do sarcoma com margens su-
perioresa 1 cm.

A defini¢ao das margens ¢ feita com o contributo
do cirurgiao e do patologista.

A abordagem multidisciplinar, pelas diversas es-
pecialidades médicas envolvidas no diagndstico e
tratamento dos SPM, reunidas em equipes com ex-
periéncia, ¢ aconselhada pelas principais sociedades e
institui¢oes oncoldgicas.
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EPIDEMIOLOGIA

Foi publicado em 2010 o maior estudo epidemio-
16gico de base populacional efectuado sobre SPM das
extremidades.(*2).

Compreende um total de 6960 doentes, registados
entre 1 Janeiro de 1988, e 31 de Dezembro de 2005,
no SEER, tratados com cirurgia conservadora.

47% destes doentes receberam radioterapia (RT).

As conclusoes deste estudo confirmam a vantagem
da RT nos sarcomas de alto grau, sendo a sobrevida
total aos 3 anos de 73% nos doentes irradiados, e de
63% nos que nao receberam RT (p < 0.001).

Os doentes com sarcomas de baixo grau tiveram
sobrevidas semelhantes com ou sem RT.

ESTUDOS DE DIAGNOSTICO

A histéria e o exame fisico sio a base duma boa
pratica.

A ressonincia é o meio de diagnéstico de Image-
ologia recomendado nos tumores das extremidades
para melhor defini¢do do tamanho do tumor e da sua
relagao com as estruturas neuro vasculares.

A TC ¢ preferida nos tumores do tronco e nos re-
troperitoneais.

A TC toricica é recomendada no despiste de me-
tistases pulmonares, principalmente nos sarcomas de
alto grau.

Os lipossarcomas mixoides de células redon-
das, tém maior risco de metastizagio para a coluna,
pelo que ¢é aconselhdvel pedir-se uma ressonincia da
coluna.
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A PET é il no prognéstico, e na avaliagio da res-
posta a quimioterapia (QT).

O diagndstico histopatolédgico necessita frequente-
mente de apoio da citogenética e da genética molecu-
lar, como por exemplo nos sarcomas sinoviais e nos
lipossarcomas, para diagnéstico diferencial.

CIRURGIA

A exérese local alargada tem uma incidéncia de re-
cidiva local de 30%, e a RT consegue baixar este valor
para 10%.

A definigao das margens cirdrgicas envolve o cirur-
gido e o patologista, sendo o objectivo da cirurgia ob-
ter margens superiores a 1 cm.

Se a invasdo tumoral das partes moles e/ ou da pele
for muito extensa, ou se existir invasio de grandes va-
sos, ou de nervos ou grande invasio Gosea, pode ser
necessdrio efectuar uma amputaciao do membro.

Em alguns casos de ressec¢des R 1, os doentes de-
vem ser reoperados em centros de referéncia, para se
conseguirem margens adequadas, desde que isso seja
possivel sem causar grande morbilidade.

O cirurgido deve identificar as dreas de maior risco
de recidiva, colocando clips cirtirgicos para orientar o
planeamento da RT.

Enneking (*13) classificou as margens cirdrgicas
em fungao do risco de recidiva, do seguinte modo:
a) ressec¢do intralesional (o tumor forma a periferia
de toda ou de parte da pega operatéria; b) ressecgao
marginal (a pseudo cdpsula forma a periferia da pega
operatéria); c) ressecgao alargada (os tecidos normais
formam toda a periferia da pega operatéria); d) res-
seccdo radical (todos os tecidos normais do comparti-
mento fazem parte da peca operatdria).

O conceito da ressecgio radical baseia-se no princi-
pio de que quanto maiores forem as margens, menor
¢ o risco de recidiva local, e teve origem na época em
que nem a Imageologia, nem a Radioterapia tinham
as possibilidades actualmente existentes.

Gerraud (*12) classificou as margens cirtrgicas
positivas apds exérese de sarcomas das extremidades
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em quatro categorias distintas em funcio do risco de
recidiva local. Verificou que as margens cirdrgicas po-
sitivas de lipossarcomas bem diferenciados, e doutros
tumores de baixo grau, e também as margens cirtrgi-
cas positivas relativamente a estruturas criticas, anato-
micamente fixas, tais como 0sso, vaso ou nervo, tém
taxas de recidiva local relativamente baixas, a volta de
4%.

Pelo contririo, as margens cirdrgicas positivas apos
re-exérese de cirurgia prévia nao planeada, ou mar-
gem cirdrgica positiva por erro cirdrgico, associam-se
a taxas de recidiva local de cerca de 35%.

Segundo um estudo prospectivo do Scandinavian
Sarcoma Group, compreendendo 1093 doentes com
SPM das extremidades e da parede tordcica, registados
entre 1986 e 2005, os factores de prognéstico apura-
dos nas andlises de uni e multivariaveis, foram o es-
tado das margens cirdrgicas e o grau de malignidade.
Os doentes com sarcomas de alto grau, profundos,
constituiram 62% dos casos, e, nestes o risco de reci-
diva local sem RT foi trés vezes superior ao observado
nos doentes irradiados. O controle local aos 5 anos
nos casos de resseccao intra lesional foi 28% sem RT,
e 62% com RT; nas ressecgoes marginais foi de 74%
sem RT, e 81% com RT, e nas ressec¢oes com mar-
gens suficientes foi de 87% sem RT, ¢ 93% com RT.

Demonstra-se que a RT nio compensa uma exérese
cirtirgica insuficiente.

Nos sarcomas de baixo grau o tratamento primdrio
¢ a cirurgia, que poderd ser o nico tratamento se as
margens cirtrgicas forem maiores que 1 cm, ou, se o
plano da fascia estiver intacto. (*5)

Os sarcomas de baixo grau, com margens cirtrgicas
positivas podem beneficiar com a RT.

Num trabalho retrospectivo de sarcomas sinoviais
tratados no MD Anderson, publicado em 2007,
(*11) foram averiguados os factores associados com
o aparecimento de metdstases a distAncia, sendo con-
cluido serem: o tamanho do tumor (risco mais eleva-
do para tumores com mais de 5 cm), a presenca de
recidiva local, e a idade (risco maior em maiores de
20 anos).

Nesta série, a incidéncia de recidiva local nos do-
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entes tratados com cirurgia mais RT, foi de 20%, e a
incidéncia de metastizacio a distincia aos 10 anos foi

de 44%.

RADIOTERAPIA

A combinagio da radioterapia com a cirurgia con-
servadora dos membros, ambas planeadas com recur-
so a ressondncia magnética para avaliagio da extensao
tumoral, diminui a necessidade de excisar comparti-
mentos inteiros de membros, e permite taxas de con-
trole local de cerca de 90%.

A recidiva local é um factor de risco adverso. Num
estudo da Escandindvia foi verificado que a recidiva
local aumenta a metastiza¢io a distincia, em cerca de
4.4 vezes. (*6)

A Scandinavian Sarcoma Group recomendou for-
malmente, em 1998, radioterapia adjuvante nas res-
secgoes marginais, € nas intralesionais, qualquer que
seja a profundidade do tumor, e, também nos sarco-
mas de alto grau localizados profundamente, inde-
pendentemente do estado das margens.

Em ensaio randomizado do NCI Canada Clinical
Trial Group, publicado em 2002, comprovou-se que
a RT realizada dentro dum periodo de 4 meses apds
a cirurgia, se acompanha de uma sobrevivéncia livre
de recidiva, de 88%), superior a sobrevivéncia observa-
da em doentes tratados com RT depois dos 4 meses,
62%. (*4, *10).

Neste estudo verificou-se que a recidiva local e a
sobrevivéncia livre de progressao foram semelhantes,
quer no ramo de RT pré operatéria, quer no da RT
p6s operatéria. A incidéncia de complicagoes da feri-
da operatéria com a RT pré operatéria foi maior nos
sarcomas dos membros inferiores, 43%, comparativa-
mente aos membros superiores, 5%.

Os resultados funcionais a longo prazo, tais como
fibrose, rigidez articular e edema do membro, foram
melhores com a RT pré operatéria, do que com a RT
pos operatdria.

As vantagens da RT pré operatdria sao : menor vo-
lume irradiado, dado nao ser necessdrio abranger todo

@

o leito operatério, e diminuigao do efeito de dissemi-
nagao tumoral associado a manipulacao cirturgica.

A pseudo cdpsula torna-se mais espessa e acelular
com a RT; facilitando a ressecgao e diminuindo a po-
sibilidade de recidva. O risco de complicagdes cirtr-
gicas acrescidas, e a dificuldade de cicatrizacao tém
feito com que a maioria dos cirurgioes prefira a RT
pos operatdria.

Consegue-se minimizar essas complicacoes fazendo
um intervalo de 3 a 6 semanas depois da RT pré ope-
ratéria, antes da operagio.

Se as margens cirargicas apés RT pré operatéria
forem diminutas, ou positivas, o que acontece sO-
bretudo nos casos de proximidade do tumor ao feixe
vasculo nervoso, e, ou ao osso, pode ser administrada
radiacio adicional.

Nos centros com experiéncia pode utilizar-se bra-
quiterapia com recurso a material vector colocado per
operatoriamente, na dose de 12 a 20 Gy.

Relativamente aos sarcomas das extremidades, exis-
tem mais dados publicados sobre a combina¢io da
braquiterapia com a RT externa, relativamente a RT
intra operatéria.

A RT intra operatoria (IOERT) consiste na aplica-
¢ao de um feixe de electroes directamente sobre a drea
em risco, durante a cirurgia, imediatamente apds a
ressecgao tumoral, e é uma alternativa a braquiterapia.

Recomendam-se as doses de IOERT de 10 a 14 Gy
para margens préximas, de 16 a 20 Gy para margens
microscopicamente positivas, ¢ de 20 a 26 Gy para
margens macroscopicamente positivas.

A experiéncia do centro de Heidelberg com a 10-
ERT relativa ao periodo de 1991 a 2004 compreendeu
320 doentes com sarcomas, sendo 211 localizados nas
extremidades. (*15). A IOERT foi aplicada em tumo-
res com mais de 5 cm, com grau maior ou igual a 2, ou
em caso de recidivas tumorais, ou em ressecgdes exten-
sas com margens previsiveis inferiores a 1 cm. Os do-
entes anteriormente irradiados receberam s6 IOERT.

Em média 35 dias apds RT externa na dose de 45
Gy (36 a 50,4 Gy) foi aplicada IOERT na dose de 15
Gy, prescrita a curva de 90% cobrindo o leito tumoral
com margem de 1 a 2 cm. Devem ser colocados clips
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de titAnio para facilitar eventual planeamento futuro.
O campo de IOERT foi de 9 cm em média, e a ener-
gia de 8 MeV, em média.

A eficdcia bioldgica relativa da IOERT, e também
da braquiterapia de alta taxa sdo dificeis de compre-
ender. Tendo como base a equacao linear quadrdtica,
a eficicia bioldgica de uma dose Gnica intra operatéria
¢ cerca de 2 a 3,5 vezes mais do que o fraccionamento
convencional.

O referido estudo demonstrou um maior controle
local (85% versus 71%) para a combinagio de RT
externa e IOERT, em diversas localizagbes tumorais.

A complicacio de neuropatia por lesio radidgena
tardia grave foi detectada em 5% dos casos, relaciona-
da com a presenca do nervo no campo de electroes. E
dificil de distinguir esta complicagao, da lesao nervosa
relacionada com o trauma cirtrgico do nervo. Neste
estudo nao foram encontradas fracturas, que sao ou-
tra das complicacoes possiveis da IOERT.

A RT pos operatoria é administrada através de gran-
des campos apds completa cicatriza¢io, com 60 a 66
Gy, em fraccoes de 1,8 a 2 Gy.

Emprega-se habitualmente uma técnica em duas
fases, com reduc¢io de campos apds 50 Gy com cam-
pos mais extensos, seguindo —se 10 a 16 Gy a um
volume reduzido. Poder4 elevar-se a dose no caso de
margens macroscopicamente positivas.

A tolerincia dos tecidos normais niao deve ser ul-
trapassada. Se por exemplo o plexo braquial estiver
dentro do volume, a dose a esse nivel nao deve ultra-

passar 50 a 55 Gy.
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O volume RT tem de poupar a circunferéncia do
membro, e o osso normal, dentro do possivel, para
prevenir o edema do membro, e as fracturas relacio-
nadas com a RT. Geralmente engloba-se o volume tu-
moral pré operatério, com margem de 5 cm ao longo
do eixo muscular.

A inclusio de toda a cicatriz no volume irradiado é
discutivel, tendo sido verificado que a braquiterapia,
através de um volume com margens de 2 cm ao leito
tumoral proporcionou bom controle local.

A reacgao radidgena aguda acontece em cerca de
36% dos casos.

A avaliagao funcional apés RT pés operatdria ad-
juvante com 66 Gy demonstrou toxicidade radidge-
na tardia de grau igual ou superior a 2, em 48% dos
doentes,compreendendo fibrose, rigidez articular e
edema.

A radiosensibilidade dos sarcomas varia consoante
o subtipo histoldgico, sendo maior para os lipossarco-
mas mixdides. (*8)

Estes tumores caracterizam-se por um padrio vas-
cular tipico, que se pensa relacionar-se com a sua ra-
diosensibilidade.

Nos sarcomas retroperitoneais ¢ dificil definir o vo-
lume RT; e a dose é condicionada pela toxicidade da
RT no intestino delgado e rins.

Nessas circunstancias a dose nao deverd ultrapassar
45- 50 Gy, em frac¢oes de 1,8 Gy.

Nos sarcomas pélvicos, a tolerdncia dos tecidos
normais ¢ maior do que no andar superior do abdé-
men, podendo administrar doses mais elevadas.
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