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APRESENTAÇÃO
 
Uma definição categórica sobre as Ciências Médicas, basicamente, gira em torno 

do aspecto do desenvolvimento de estudos relacionados à saúde, vida e doença, com 
o objetivo de formar profissionais com habilidades técnicas e atuação humanística, que 
se preocupam com o bem estar dos pacientes, sendo responsáveis pela investigação e 
estudo da origem de doenças humanas, e além disso, buscando proporcionar o tratamento 
adequado para a recuperação da saúde. 

O campo teórico da saúde no geral é um pilar fundamental, haja vista que todo 
conhecimento nas últimas décadas tem se concentrado nos bancos de dados que 
fornecem investigações e métodos substanciais para o crescimento vertical e horizontal 
do conhecimento. Atualmente as revisões bibliográficas no campo da saúde estabelecem 
a formação dos profissionais, basta observarmos a quantidade desse modelo de material 
produzido nos trabalhos de conclusão de curso das academias, assim como nos bancos 
de dados internacionais, onde revisões sistemáticas também compõe a geração de 
conhecimento na área.

Assim, formação e capacitação do profissional da área da saúde, em sua grande 
maioria, parte de conceitos e aplicações teóricas bem fundamentadas que vão desde 
o estabelecimento da causa da patologia individual, ou sobre a comunidade, até os 
procedimentos estratégicos paliativos e/ou de mitigação da enfermidade.

Dentro deste aspecto acima embasado, a obra que temos o privilégio de apresentar 
em cinco volumes, objetiva oferecer ao leitor da área da saúde exatamente este aspecto 
informacional, isto é, teoria agregada à formação de conhecimento específico. Portanto, 
de forma integrada, a nossa proposta, apoiada pela Atena Editora, proporciona ao leitor 
produções acadêmicas relevantes abrangendo informações e estudos científicos no campo 
das ciências médicas.  

Desejo uma proveitora leitura a todos!
 

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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SARCOMA - CARACTERÍSTICAS E RESULTADOS 
EM UM CENTRO DE REFERÊNCIA ONCOLÓGICA 

NO SUL DO BRASIL

Shermann Brandão Rodrigues Moreira 
Centro de Pesquisas Oncológicas – CEPON

Florianópolis – SC

RESUMO: Revisar as características clínicas de 
pacientes com sarcoma ósseo e de partes moles 
confirmados histologicamente, internados de 
2000 a 2019 em um hospital público de oncologia 
no Brasil. Material e métodos: Foram analisados   
dados clínicos e epidemiológicos de prontuários 
médicos de 918 pacientes com sarcoma ósseo 
e de partes moles. Resultados: Dos casos 
avaliados 53,6% eram do sexo masculino e 46,4% 
do feminino. A média de idade foi de 40,78 anos. 
Os sarcomas mais frequentes foram de partes 
moles, correspondendo a 650 casos (70,81%). 
O subtipo mais comum de sarcoma ósseo foi o 
osteossarcoma e o tecido mole mais comum foi 
o leiomiossarcoma. Os pulmões foram o local 
de metástase mais afetado. A sobrevida global 
para sarcomas incluindo osso e tecido mole foi 
de 20,7 meses. Conclusão: O perfil clínico e 
epidemiológico dos pacientes com sarcomas 
indicou predomínio do osteossarcoma, entre os 
sarcomas ósseos, e do leiomiossarcoma, entre os 
sarcomas de partes moles. 22,1% apresentavam 
metástases ao diagnóstico, sendo o local mais 
comum o pulmão. 
PALAVRAS-CHAVE: Sarcoma. Oncologia 
Médica. Epidemiologia. Fatores de risco. Serviço 
Hospitalar de Oncologia.

ABSTRACT: To review the clinical characteristics 
of patients with histologically confirmed bone and 
soft tissue sarcoma, admitted from 2000 to 2019 
in a public oncology hospital in Brazil. Material 
and methods: Clinical and epidemiological data 
from medical records of 918 patients with bone 
and soft tissue sarcoma were analyzed. Results: 
Of the cases evaluated, 53.6% were male and 
46.4% were female. The mean age was 40.78 
years. The most frequent sarcomas were of soft 
tissues, corresponding to 650 cases (70.81%). 
The most common subtype of bone sarcoma 
was osteosarcoma and the most common soft 
tissue was leiomyosarcoma. The lungs were the 
most affected site of metastasis. Overall survival 
for sarcomas including bone and soft tissue 
was 20.7 months. Conclusion: The clinical and 
epidemiological profile of patients with sarcomas 
indicated a predominance of osteosarcoma, 
among bone sarcomas, and leiomyosarcoma, 
among soft tissue sarcomas. 22.1% had 
metastases at diagnosis, the most common site 
being the lung.
KEYWORDS: Sarcoma. Medical Oncology. 
Epidemiology. Risk factors. Hospital Oncology 
Service.

INTRODUÇÃO
Os sarcomas são um grupo raro e 

heterogêneo de tumores sólidos, com origem 
nas células mesenquimais e com achados 
clínicos e patológicos únicos. Os sarcomas são 
divididos em dois grandes grupos: (i) sarcomas 
de tecidos moles (STS), que inclui cânceres 
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originados no tecido adiposo, músculo, nervo, vasos sanguíneos e outro tecido conjuntivo 
e (ii) sarcoma ósseo, osteossarcomas, que são tumores ósseos (1 ) Os sarcomas de 
partes moles mais frequentes são: lipossarcoma (LPS), leiomiossarcoma (LMS) e sarcoma 
pleomórfico indiferenciado (UPS) (2). Osteossarcoma, condrossarcoma e sarcoma de 
Ewing são os cânceres ósseos mais frequentes (3). Além disso, os sarcomas têm um amplo 
espectro histopatológico, pois as células mesenquimais podem se diferenciar em uma 
variedade de tipos de células, incluindo miócitos, adipócitos e condrócitos, entre outros.

Os sarcomas representam quase 1% de todos os cânceres em adultos e 15% de todos 
os cânceres pediátricos. Em 2018, um total de 13.040 casos de STS foram identificados 
apenas nos Estados Unidos, e 5150 deles tiveram um desfecho fatal (2). Em 2019, 3.500 
casos de osteossarcoma foram identificados nos Estados Unidos e 1.600 tiveram um 
desfecho fatal (3). A verdadeira incidência do sarcoma é subestimada, em parte devido à 
sua incidência rara e em parte devido aos seus achados anatomopatológicos desafiadores. 
Os sarcomas são provavelmente originados de mutação de novo e não de uma lesão pré-
existente, embora sua patogênese permaneça obscura. Vários agentes foram associados à 
incidência de sarcoma: fatores hereditários (síndrome de Li Fraumeni, neurofibromatose tipo 
I), quimioterapia, radioterapia, outros irritantes químicos, linfedema e retinoblastoma. Além 
disso, devido à sua raridade e complexidade, os pacientes com sarcoma requerem uma 
abordagem de equipe multidisciplinar para tratamento e manejo. Um centro de referência 
com cirurgia oncológica, ortopédica e plástica disponível; oncologista clínico adulto e 
pediátrico; além da capacidade de radioterapia e patologista experiente, são uma equipe 
mínima ideal para tratar pacientes com sarcoma. É bem descrito que centros que oferecem 
abordagem multidisciplinar para tratar sarcomas apresentam melhores resultados, e que 
quanto mais cedo os pacientes podem ser admitidos em centros de referência, melhores 
resultados eles experimentam (5).

Na Suécia, pacientes não encaminhados a um centro de referência de sarcoma 
tiveram 2,4 vezes mais recidivas do que pacientes encaminhados antes da cirurgia e 
pacientes vistos apenas após a cirurgia nesses centros tiveram 1,3 vezes mais recidivas 
do que pacientes admitidos antes da cirurgia definitiva de sarcoma (6). 

No Brasil, a estimativa do Instituto Nacional do Câncer (INCA) é entre os anos de 
2020-2023, 450 mil pacientes serão diagnosticados com câncer a cada ano, sendo que 
cerca de 4.500 serão diagnosticados com sarcomas. Existem poucos relatos sobre o manejo 
do sarcoma no Brasil e os relatos muitas vezes estão relacionados a um centro ou área 
específica, por exemplo, o sarcoma de Ewing, que possui um centro de pesquisa brasileiro 
designado e oferece um banco de dados de casos e protocolos de tratamento (7,8) . Em 
2019, um estudo retrospectivo identificou a incidência de tumores ósseos em crianças e 
adultos jovens no Brasil entre 1973 e 2013 em 5,74 e 11,25 / milhão para crianças e adultos 
jovens, respectivamente (9).

É de extrema relevância o conhecimento das características, incidência, 
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morbimortalidade relacionadas aos sarcomas em crianças e adultos no Brasil. Este estudo 
relata as características basais e os resultados de pacientes com sarcoma tratados em um 
centro de referência em câncer no sul do Brasil.

MÉTODOS
Este é um estudo retrospectivo, descritivo e observacional. O estudo utilizou dados 

do Sistema de Informação em Saúde (SIS), revisando dados do Centro de Pesquisas 
Oncológicas (CEPON) de Florianópolis - Santa Catarina, Brasil. Os SIS são instrumentos 
padronizados de monitoramento e coleta de dados, com o objetivo de fornecer subsídios 
para análise e melhor entendimento de importantes problemas de saúde da população, 
subsidiando a tomada de decisões nos níveis municipal, estadual e federal.

O CEPON é um hospital de financiamento público, referência em terapias oncológicas 
em Santa Catarina e também apontado pela Organização Mundial da Saúde (OMS) como 
centro de referência em terapias paliativas no Brasil.

O CEPON possui mais de 139930,84 metros quadrados, com 896 funcionários; 117 
desses funcionários são médicos. O complexo conta com pronto-socorro, especialidades 
clínicas de oncologia, hospital-dia, unidade de terapia intensiva, centro cirúrgico, radioterapia 
e unidades de internação. O atendimento médio anual é de 8 mil pacientes no pronto-
socorro e mais de 120 mil no ambulatorial. O pronto-socorro funciona diariamente, 24 horas 
por dia, e é destinado ao atendimento de complicações exclusivamente de pacientes com 
prontuário aberto na instituição. As equipes são organizadas por grupos de tumores; o 
presente estudo é resultado do trabalho da equipe de sarcomas e melanoma. Essa equipe 
é composta por oncologistas clínicos, oncologista pediátrico, radioterapeuta, cirurgião, 
ortopedistas, patologistas e radiologistas, além da equipe de enfermagem.

Os critérios de elegibilidade para este estudo foram pacientes com qualquer tipo de 
sarcoma, em qualquer localidade, admitidos no CEPON entre os anos de 2000 e 2019. A 
amostra não estratificada foi baseada no início de um registro de câncer (Registro Hospitalar 
de Câncer) no SIS , usando a terceira edição do “CID-1O”.

Os Registros Hospitalares de Câncer (RHCs) são centros que registram, 
armazenam, processam e analisam, de forma sistemática e contínua, informações de 
pacientes atendidos em uma unidade hospitalar, com diagnóstico confirmado de câncer. 
O principal objetivo dos RHCs é monitorar e avaliar a qualidade do trabalho realizado nos 
hospitais, incluindo os resultados do tratamento do câncer. Para consolidar as informações, 
a maioria do RHC utiliza o SisRHC, sistema de informatização de dados, desenvolvido e 
disponibilizado pelo INCA (Instituto Nacional do Câncer).

Os dados são enviados de cada hospital para compor o banco de dados nacional de 
registros hospitalares de câncer, sob custódia do INCA.

A manutenção e exportação de dados do RHC para o sistema RHC é obrigatória 
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para hospitais habilitados na Atenção Especializada em Oncologia do SUS, conforme a 
instituição estudada (10).

A Classificação Internacional de Doenças para Oncologia (CID-O) é uma extensão do 
Capítulo II (neoplasias) da Classificação Internacional de Doenças (CID). O ICD-O permite a 
codificação de todas as neoplasias por topografia, histologia (morfologia) e comportamento 
biológico (maligno, benigno, “in situ”, incerto se benigno ou maligno e metastático). Assim, 
o CID-O é uma nomenclatura codificada que pode ser utilizada tanto para topografia quanto 
para tipos histológicos de neoplasias. O CID-O não fornece códigos para outros tipos de 
informações, como estadiamento clínico, extensão da doença, lateralidade, método de 
diagnóstico e tratamento.

Para mortalidade e outros desfechos, foi utilizado o “Sistema de Informação de 
Mortalidade” (SIM) administrado pelo Ministério da Saúde, utilizando o código “CID 10”. 
Depois que os dois conjuntos de dados foram obtidos, eles foram revisados   para remover 
duplicatas. Excluímos pacientes com tumor de estroma gastrointestinal (GIST) e também 
pacientes com informações incompletas no banco de dados.

Coletamos dados de idade, sexo, raça, cidade de origem, data da primeira avaliação, 
data da confirmação do diagnóstico, método usado para confirmar o diagnóstico, história 
familiar de câncer, achados histológicos, localização do tumor primário, presença de 
metástases, localização das metástases e desfecho no último prontuário.

Os dados foram analisados   no SPSS versão 22.0. Usamos análise univariada; para 
dados demográficos, e clínicos, usamos média e desvio padrão, para variáveis   nominais 
usamos frequências relativas (como porcentagens). Além disso, utilizamos o teste do qui-
quadrado e adotamos 5% como estatisticamente significativo.

Este estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa com Seres Humanos 
(CEPSH), número 3.901.963 e não foi considerado necessário o consentimento informado 
para a publicação desses dados, uma vez que foi totalmente anônimo e garantiu o uso 
adequado do mesmo.

RESULTADOS 
No total, 918 registros de sarcoma foram identificados e incluídos no estudo, após a 

remoção das duplicatas. Destes, 426 (46,4%) eram mulheres e 492 (53,6%) eram homens, 
856 (93,24%) eram brancos, 32 (3,48%) eram negros, 18 eram pardos (1,96 %), 1 (0,10%) 
era indígena, faltava informação sobre raça em 11 (1,19%) prontuários.

A distribuição etária foi identificada como: 23 (2,5%) pacientes tinham entre 0 e 10 
anos, 145 (15,8%) pacientes tinham entre 11 e 20 anos, 286 (31,2%) pacientes tinham 
entre 21 e 40 anos anos, 312 (34%) tinham entre 41 e 60 anos, 134 (14,6%) tinham entre 
61 e 80 anos e 18 (1,9%) pacientes tinham mais de 80 anos. A mediana de idade foi de 41 
anos (intervalo interquartil 24-54).
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Os pacientes eram originários de várias regiões do Brasil, mas a grande maioria era 
dos estados do Sul: 741 (80,71%) de Santa Catarina; 76 (8,27%) do Rio Grande do Sul; e 
43 (4,68%) do Paraná, e 58 (6,31%) de outras regiões do Brasil.

A história familiar de câncer foi negativa em 254 (27,7%) pacientes e positiva em 249 
(27,1%) pacientes. Essa informação estava faltando em 415 (45,2%) arquivos.

Em relação ao estado civil e escolaridade, as tabelas 1 e 2 mostram que a maioria 
dos pacientes era casada e não havia concluído o ensino fundamental no momento do 
diagnóstico do câncer. 

A Tabela 3 mostra que o laudo histológico da lesão primária foi o teste diagnóstico 
mais relevante para selar o diagnóstico de sarcoma em 93,9% dos pacientes (11). 

Uma possível explicação para a falta de dados em relação ao estado civil do 
paciente, nível de escolaridade e história familiar de câncer é que o CEPON mudou do 
papel para o sistema de mapeamento eletrônico (Tasy®) em 2011 e esses agora são 
campos obrigatórios, levando a preencher coleta de dados desde 2012.

Osteossarcomas foram os cânceres mais frequentes em nosso estudo, um total 
de 108 (11,76%) pacientes foram diagnosticados com osteossarcoma, seguido por 
leiomiossarcoma em 93 (10,13%) pacientes e sarcoma de Ewing em 80 (8,71%) pacientes 
(tabela 4). 

O nível de escolaridade é um bom indicador das condições socioeconômicas, 
bem como da compreensão intelectual dos pacientes. 56,10% desta amostra possuía, no 
máximo, o ensino fundamental completo; 23,96% tinham ensino médio completo e 8,49% 
haviam iniciado ou concluído o ensino superior, conforme tabela 1. Esses dados diferem da 
média nacional que gira em torno de 40,2% no ensino fundamental completo e incompleto, 
31,9% no máximo possuem ensino médio completo e 21,4% possuem ensino superior 
completo e incompleto. 

Table 1: Education level 

 

 N % 

Primary  

(incomplete)  

266 29 

Primary (complete) 249 27,1 

Secondary  220 24 

Terciary  78 8,5 

No education  42 4,6 

Missing information  35 3,8 

Terciary  

(incomplete)  

28 3,1 

Total 918 100 

 

Table  2: Marital status at time of diagnosis 

  

 N % 

Married  438 47,7 

Single 337 36,7 

Divorced  57 6,2 

Widowed 54 5,9 

Common-law  20 2,2 

Missing 

information  

12 1,3 

   

Total 918 100 

Table 1: Education level
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Table 3: Most relevant diagnostic testing sealing the diagnosis of  sarcoma 

 

  N % 

Histology of primary 

site 

862 93,9 

Histology of 

metastase site  

26 2,8 

Radiologic test 15 1,6 

Missing information  7 0,8 

Citology 6 0,7 

Clinical findings  2 0,2 

Total 918 100 

 

 

Table 4: Sarcoma morphology  

  N % 

Osteosarcoma  108 11,76 

Leiomyosarcoma 93 10,13 

Ewing Sarcoma  80 8,71 

Sarcoma de Kaposi 79 8,60 

Sarcoma Fusocelular 77 8,38 

Rhabdomyosarcoma  71 7,73 

Liposarcoma 61 6,64 

Chondrosarcoma  51 5,55 

Sarcoma Synovial 46 5,01 

Sarcoma no specified  34 3,70 

Dermatofibrosarcoma 32 3,48 

Gigantes cells 29 3,15 

Sarcoma Pleomorphic 28 3,05 

Fibrosarcoma 22 2,39 

Sarcoma do Stromal Endometrial 21 2,28 

Table 3: Most relevant diagnostic testing sealing the diagnosis of sarcoma
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Table 3: Most relevant diagnostic testing sealing the diagnosis of  sarcoma 

 

  N % 

Histology of primary 

site 

862 93,9 

Histology of 

metastase site  

26 2,8 

Radiologic test 15 1,6 

Missing information  7 0,8 

Citology 6 0,7 

Clinical findings  2 0,2 

Total 918 100 

 

 

Table 4: Sarcoma morphology  

  N % 

Osteosarcoma  108 11,76 

Leiomyosarcoma 93 10,13 

Ewing Sarcoma  80 8,71 

Sarcoma de Kaposi 79 8,60 

Sarcoma Fusocelular 77 8,38 

Rhabdomyosarcoma  71 7,73 

Liposarcoma 61 6,64 

Chondrosarcoma  51 5,55 

Sarcoma Synovial 46 5,01 

Sarcoma no specified  34 3,70 

Dermatofibrosarcoma 32 3,48 

Gigantes cells 29 3,15 

Sarcoma Pleomorphic 28 3,05 

Fibrosarcoma 22 2,39 

Sarcoma do Stromal Endometrial 21 2,28 

Table 4: Sarcoma morphology

Os membors inferiores foram os locais mais acometidos, cerca de 30% dos pacientes, 
seguido de pelve e abdome em 27% dos pacientes, 11,5% dos pacientes apresentava no 
tórax e 11,5% na pele. Cerca de 10% dos pacientes apresentavam localização primária 
do sarcoma em membros superiores, 7,8% na região de cabeça e pescoço e 2,06% na 
localização do tumor primário desconhecido (conforme Figura 1).

O desconhecimento da localização primária do tumor provavelmente ocorreu devido 
ao extenso quadro metastático dos pacientes ao chegarem à instituição, quando não é mais 
possível designar o local de início, ou, no caso específico desta instituição, devido ao falta 
de registro sistemático e padronizado em prontuário antes da implantação do prontuário 
eletrônico, ocorrida em 2011.



 
Medicina: Campo teórico, métodos e geração de conhecimento 3 Capítulo 18 134

Figure 1: Primary tumor site and number of patients.

No momento do diagnóstico, 203 (22,1%) pacientes já apresentavam metástases. O 
local de metástase mais frequente foi o pulmão em 152 (74,8%) pacientes, seguido por ossos 
em 37 (18,2%) pacientes e fígado em 36 (17,7%) pacientes. Entre os pacientes com metástases 
no momento do diagnóstico, 57 (28%) já apresentavam dois ou mais sítios metastáticos.

A sobrevida global dos sarcomas analisada por método estatístico e estimativas de 
Kaplan Meyer foi de 20,7 meses (IC95% 18,1-23,2meses). Em análise de subgrupo, os 
sarcomas de partes moles apresentaram uma sobrevida de 20,7 meses (IC95% 17,4-24meses) 
e os sarcomas ósseos uma sobrevida de 20,5 meses (IC95% 16,9-24 meses).

Graph - Soft tissue/bone tissue - subgroup analysis - overall survival  
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Ao explorar os dados em relação a pacientes com doença metastática e não 
metastática, foi observado uma sobrevida global para pacientes com doença metastática 
de 17,8 meses (IC 95% 14,4-21,2 meses) e pacientes sem metástase foi de 21,9 meses 
(IC95% 18,5-25,3meses). 

Não houve diferença estatística significante na sobrevida global em relação aos tipos 
histológicos(p=0,890) e nem em relação a metastáticos ou não(p=0,073), contudo, houve 
uma concordância em relação a literatura mundial corroborando a eficácia em caracterizar 
e demonstrar o perfil dos pacientes portadores de sarcoma do trabalho.

DISCUSSÃO 
Os sarcomas representam cerca de 1% de todos os cânceres adultos e 12-15% de 

todos os cânceres pediátricos (11). A população mais jovem é principalmente afetada por 
câncer ósseo, com o osteossarcoma e o sarcoma de Ewing tendo sua maior incidência em 
crianças e adolescentes e os pacientes idosos são os mais afetados por condrossarcoma. 
Sarcomas ósseos são em geral formas mais raras de sarcomas, com sarcomas de partes 
moles ocorrendo em 80% dos casos de sarcomas e aumentando exponencialmente com 
a idade, embora em comparação com todos os outros tipos de câncer, os sarcomas ainda 
sejam considerados raros (12).

Este estudo mostrou que mais de um terço dos sarcomas ósseos e sarcomas de 
tecidos moles foram encontrados em uma população de 40 anos ou menos. Em geral, a 
incidência relatada de STS na literatura é em torno de 18% entre 15 e 40 anos de idade, 
com idade média de incidência de 49 anos, para os osteossarcomas a idade média 
de incidência encontra-se em torno de 32 anos (11-13). . É importante ressaltar que o 
CEPON, centro onde foi realizado este estudo, é referência em terapias oncológicas para 
adolescentes (a partir de 15 anos) e adultos jovens, o que pode afetar a média de idade 
identificada em nosso estudo.

Um recente estudo italiano revisou todos os casos de sarcoma, num total de 112 
anos de dados analisados, mostrou que de 7830 eram casos de câncer ósseo primário, 
28,2% do total de sarcomas identificados, e desses, os mais frequentemente vistos foram 
osteossarcoma, condrossarcoma e Sarcoma de Ewing. Nosso estudo mostrou resultados 
semelhantes, sendo o osteossarcoma, o sarcoma de Ewing e o condrossarcoma os 
cânceres ósseos primários mais frequentes, representando 26,2% do total dos sarcomas 
(13). Com base nas “Estatísticas do Câncer 2020”, os homens têm mais prevalência e 
maior mortalidade por câncer em comparação com as mulheres, conforme confirmado por 
nosso estudo (13). Nosso estudo também mostrou um maior número de pacientes brancos, 
refletindo a maioria da população do estado de Santa Catarina (83,85% da população) 
baseada principalmente na colonização europeia (14).

As síndromes genéticas associadas a defeitos genéticos da linha germinativa estão 
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frequentemente associadas à patogênese dos sarcomas pela ativação de oncogenes ou 
inibição de genes de supressão tumoral (15,17,18). Entre muitas síndromes genéticas 
associadas à etiologia do sarcoma podemos citar: síndrome de Beckwith-Wiedemann, 
síndrome de Gorlin, síndrome de Bloom, Maffuci, Retinoblastoma. Em relação ao 
nosso relato, a síndrome de Li-Fraumeni tem maior incidência no sul do Brasil (16-19), 
possivelmente levando ao maior número de sarcomas identificados em nosso estudo, 
em comparação com outras áreas do Brasil e da literatura internacional. A colonização 
europeia do sul do Brasil e especialmente a colonização portuguesa nas regiões de Santa 
Catarina são responsáveis   pela ampla disseminação de uma mutação chave para a 
síndrome de Li-Fraumeni, a p.R3337H (20), levando a uma inibição do gene supressor de 
tumor TP53, aumentando o risco de múltiplos cânceres, especialmente sarcoma de tecidos 
moles, osteossarcoma, câncer de mama, leucemias e tumores cerebrais (21). É importante 
reconhecer e identificar essas síndromes genéticas para melhor aconselhar os pacientes 
e familiares sobre o risco de desenvolvimento de sarcoma. Além disso, coletar a história 
familiar de câncer é fundamental durante uma visita oncológica (3). Em nosso estudo, as 
informações sobre história familiar de câncer não foram coletadas em todos os pacientes, 
mas o CEPON se esforça para coletar esses dados em todos os pacientes, através do 
prontuário eletrônico agora exige que este campo seja preenchido ou implementando 
análises de gráficos de qualidade e saúde conscientização dos profissionais de saúde 
sobre sua relevância. osteossarcoma, câncer de mama, leucemias e tumores cerebrais 
(21). 

Para a distribuição anatômica dos sarcomas, identificamos quase um terço dos 
pacientes com lesão nos membros inferiores, embora tenhamos identificado cerca de um 
quarto dos pacientes apresentando pelve e abdome como sítios primários, enquanto na 
literatura é visto cerca de 40% dos sítios primários viscerais ( 22).

Sarcomas de partes moles foram os mais frequentemente vistos em nosso relato, 
como geralmente visto na literatura, embora para cânceres ósseos tenhamos notado o 
osteossarcoma como o mais frequentemente visto, seguido pelo sarcoma de Ewing, que 
é ligeiramente diferente do mais relatado com condrossarcoma como o segundo mais 
frequente câncer ósseo primário, embora isso provavelmente possa ser explicado pela 
grande população pediátrica recebendo radioterapia no CEPON. O CEPON é o único 
centro do estado a oferecer radioterapia pediátrica com sedação. Além disso, o raro tumor 
de células gigantes apresentou incidência de 3,15% em nosso relato, enquanto a literatura 
mostra de 1-3% (23). Isso pode ser explicado pelo uso institucional do denusumabe, que 
não é atendido rotineiramente pelo sistema público de saúde brasileiro. Para os sarcomas 
não especificados, onde é difícil determinar sua morfologia.

Os sarcomas podem causar morbidade e mortalidade significativas. Embora 
a progressão local possa estar associada à morbidade e, às vezes, mortalidade, a 
disseminação hematogênica é o fator de maior risco de mortalidade. Os sarcomas podem 
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ter diferentes padrões metastáticos, mas em geral os pulmões são o local metastático 
mais freqüentemente visto (24,25), como também confirmado em nosso estudo, mesmo 
outros sarcomas que muitas vezes não têm pulmões como locais metastáticos iniciais irão 
comprometer os pulmões com metástases eventualmente (26-29). A sobrevida global para 
STS com metastases gira em torno de 12 a 19 meses e cerca de um quarto dos pacientes 
com doença irressecável sobrevive de 24-36 meses, embora possa variar dependendo dos 
achados histológicos (24,30,31).

No Brasil, os relatos de desfechos de sarcoma são muito raros, em um estudo com 
209 pacientes com osteossarcoma, a sobrevida global em 5 anos foi de 50,1%, semelhante 
aos relatos internacionais (35), para os casos não metastáticos a sobrevida global em 5 
anos foi de 60,5%, enquanto para os casos com disseminação hematogênica foi tão baixo 
quanto 12,2%, com múltiplos fatores de risco para piores desfechos, como tumor primário 
maior (> 12 cm), metástase, tipo de cirurgia (se amputação de membro ou conservadora) e 
padrão histológico (35). É interessante notar que a sobrevida geral do sarcoma está mais 
ligada à fisiopatologia da doença do que à sua resposta à terapia (29).

Entre os pacientes metastáticos, 57 (28%) tinham 2 ou mais locais metastáticos. A 
sobrevida global dos sarcomas analisados   por método estatístico e estimativas de Kaplan 
Meyer foi de 20,7 meses. Em uma análise de subgrupo, os sarcomas de tecidos moles 
tiveram uma sobrevida de 20,7 meses e os sarcomas ósseos uma sobrevida de 20,5 meses

CONCLUSÃO
O perfil clínico-epidemiológico dos pacientes com sarcomas indicou predomínio do 

osteossarcoma entre os sarcomas ósseos e do leiomiossarcoma entre os sarcomas de 
partes moles. Pacientes com doença metastática ao diagnóstico representavam 22,1%, 
sendo o local mais comum o pulmão. A sobrevida global observada no estudo foi de 20,7 
meses, incluindo sarcomas de tecidos moles e ossos. O presente estudo está incluído 
na literatura nacional como um dos maiores estudos observacionais já publicados, 
descrevendo e esclarecendo várias características de uma população com sarcomas em 
um centro brasileiro.
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