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teolítica, permeativa, com reação perios-
teal laminada e interrompida, dando ori-
gem aos denominados “triângulos de Cod-
man”, e com grande aumento das partes
moles associado, deve-se aventar esta pos-
sibilidade diagnóstica.

Com a evolução dos agentes quimiote-
rápicos, a sobrevida e a chance de cura dos
pacientes com este tumor têm melhorado
consideravelmente nos últimos anos.

MATERIAIS E MÉTODOS

Foram analisados, neste trabalho, 226
casos de sarcoma de Ewing diagnosticados
entre 1980 e 2000 em nossa instituição e
histologicamente confirmados, através de
dados colhidos em prontuários e de revi-
são do arquivo de imagens do setor de ra-
diologia.

Não houve padronização na realização
dos exames, por terem sido efetuados na
rotina do serviço ao longo dos anos, em di-
ferentes aparelhos, sem definição de pro-
tocolo próprio.
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INTRODUÇÃO

O sarcoma de Ewing é uma neoplasia
óssea de comportamento biológico bastan-
te agressivo, que acomete principalmente
indivíduos abaixo dos 30 anos de idade e
apresenta discreto predomínio em pacien-
tes do sexo masculino. Pode surgir em
qualquer osso do corpo, predominando
nas extremidades e pelve, além de existir
uma variante que surge em partes moles e
é histologicamente indistinguível.

Nos ossos tubulares, várias entidades
são similares com relação a seu aspecto ra-
diográfico, porém, diante de uma lesão os-

RESULTADOS

Dos 226 casos avaliados, 61,5% (139)
eram do sexo masculino e 38,5% (87) eram
do sexo feminino; 83,7% (189) eram bran-
cos, 12% (27) eram pardos, 3% (sete) eram
negros e 1,3% (três) eram amarelos. A mé-
dia de idade dos pacientes foi de 14 anos,
com 56,6% (128) deles na segunda década
de vida (Figura 1). Os sintomas mais fre-
qüentes foram dor, presente em 79,6%
(180) dos pacientes, e aumento de volume
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local, em 52,2% (118). Emagrecimento foi
relatado por 12% (27) dos pacientes e fe-
bre foi referida por 6,6% (15). Fratura pa-
tológica foi o sintoma inicial em apenas
0,9% (dois) dos pacientes. O tempo médio
entre o início dos sintomas e o diagnóstico
foi de oito meses.

A topografia mais freqüente das lesões
(Figura 2) foi o osso ilíaco (Figura 3), com
13,7% (31 casos), em seguida a metáfise
distal do fêmur (Figura 4), com 8,4% (19
casos), escápula (Figura 5), diáfise femo-
ral (Figura 6) e metáfise proximal do fêmur
(Figura 7), com 8% (18 casos), metáfise
proximal da tíbia com 6,6% (15 casos),
arcos costais com 5,3% (12 casos) e metá-
fise proximal do úmero e ísquio-púbis em
4,4% (dez casos).
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descrição radiográfica do aspecto inicial e
pré-tratamento em 22,1% (50) dos casos,
fato justificável, em parte, pois grande parte
dos pacientes do estudo foi encaminhada
em avançado estágio da doença e após al-
gum tipo de tratamento. Entretanto, mui-
tos prontuários eram preenchidos de for-
ma incompleta.

Tratamento quimioterápico foi aplica-
do em 96% (216), tratamento cirúrgico em
70,3% (159) e tratamento radioterápico em
48,2% (109) dos pacientes.

DISCUSSÃO

O sarcoma de Ewing responde por cer-
ca de 6% a 10% dos tumores ósseos ma-
lignos primários, sendo, portanto, o quar-
to mais freqüente deste grupo de lesões(1).
É um tumor de pequenas células redondas,
bastante agressivo, muito semelhante, do
ponto de vista histológico, a outras lesões
como linfomas, neuroblastomas metastáti-
cos e alguns tumores indiferenciados.

Muito se discute a respeito da verdadei-
ra linhagem celular neoplásica desses sar-
comas, entretanto, evidências recentes
apontam para células de origem neuroec-
todérmica. De fato, estas mesmas evidên-
cias questionam se o sarcoma de Ewing e
o tumor primitivo neuroectodérmico
(TPNE) não são uma mesma entidade(2). A
translocação de uma porção do braço lon-
go dos cromossomos 11 e 22 foi identifi-
cada nestas lesões(3).

A distinção entre linfomas e o sarcoma
de Ewing é geralmente simples, porém um
grupo de lesões apresenta características
próprias de cada uma delas, com células
grandes e irregulares, sendo conhecido
como sarcomas de Ewing atípicos(2). Ou-
tra doença que pode simular a presença de
um sarcoma de Ewing é a osteomielite; seu
quadro clínico e os aspectos histológicos
e radiológicos podem ser absolutamente
similares. Um dado de valor na diferencia-
ção radiológica de ambos é que na osteo-
mielite comumente há perda da interface
entre a gordura subcutânea e a musculatura
adjacente, bem como obliteração dos pla-
nos de gordura intermusculares por edema
secundário a inflamação local. O sarcoma
de Ewing, por sua vez, raramente produz
obliteração destes planos, mesmo com o
grande aumento de partes moles quase
sempre associado(4).

Existe também uma variante do sarco-
ma de Ewing que esporadicamente surge
em partes moles, indistinguível histologi-
camente da lesão óssea. Ocorre mais comu-
mente em jovens, na parede torácica, mem-
bros inferiores e regiões paravertebrais(5).

Tipicamente, o sarcoma de Ewing ósseo
acomete indivíduos na segunda década de
vida, sendo que 75% apresentam menos de
20 anos de idade na época do diagnósti-
co(4); raramente surge em indivíduos acima
dos 50 anos de idade. Cerca de 66% dos
pacientes são do sexo masculino.

O sintoma mais freqüente é dor, locali-
zada ou generalizada, que progressivamen-
te se torna intensa e persistente. Surge,
amiúde, várias semanas ou meses antes de
qualquer alteração radiológica ser identi-
ficada. Aumento de volume adjacente ao
sítio da lesão é freqüentemente relatado,
porém raramente é a queixa inicial. Outros
sintomas, mais raros, são derrame articu-
lar, febre, dificuldade de locomoção, ane-
mia e perda de peso(2,4).

Qualquer osso do corpo pode ser afe-
tado, porém os ossos das extremidades o
são mais comumente; o acometimento dos
ossos das mãos (Figura 8) e pés é raro(6,7).
A localização mais comum nos ossos lon-
gos é tema de divergência entre autores que
revisaram grandes séries de pacientes com
esta neoplasia(2,4,8). Na realidade, o tumor
pode surgir em qualquer porção da medu-
lar de um osso tubular, principalmente nas
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Dos 190 pacientes em que não houve
perda de seguimento, 36,3% (69) encon-
travam-se vivos durante o levantamento de
dados e 63,7% (121) evoluíram para óbi-
to. Destes, a sobrevida média foi de dois
anos e dois meses. O fato de ser uma insti-
tuição de referência em oncologia, para
onde muitos pacientes com poucas opções
terapêuticas e em avançado estágio de evo-
lução da doença são encaminhados, além
de muitos dos casos serem antigos, do iní-
cio da década de 80, justifica a curta sobre-
vida observada nesta série.

Os órgãos mais acometidos por metás-
tases foram o pulmão, em 36,2% (82) dos
pacientes, ossos em 30% (68), fígado em
5,3% (12) e linfonodos em apenas 1,3%
(três) dos pacientes.

Os aspectos radiográficos mais freqüen-
temente encontrados foram os de lesão lí-
tica com reação periosteal (vários padrões
diferentes) em 32,7% (74) dos pacientes,
lesão lítica pura em 18,1% (41), lesão mis-
ta pura em 6,2% (14) e lesão permeativa
em 5,3% (12) dos pacientes. Não havia
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metáfises, entretanto, a diáfise também é
comprometida com freqüência considerá-
vel. Tumores epifisários, apesar de muito
raros, também são descritos(9).

O sarcoma de Ewing é definido como
periosteal quando seu componente subpe-
riosteal não invade a cavidade medular(10).
É uma entidade rara, com apenas poucos
casos descritos, que acomete predominan-
temente adolescentes do sexo masculino e
raramente apresenta metástases na época
do diagnóstico.

O aspecto radiográfico do sarcoma de
Ewing é bastante variável, porém apresenta
padrões mais prevalentes de acordo com o
tipo de osso envolvido. Em ossos tubula-
res, o aspecto mais encontrado é o de le-
são fusiforme, mal delimitada, permeativa,
com aumento de partes moles e reação
periosteal associada. Duas formas de rea-
ção periosteal são encontradas: uma é a
laminar ou paralela (conhecida como pa-
drão em “casca de cebola”) e a outra é a
perpendicular ou espiculada. Raramente a
forma espiculada se apresenta isoladamen-
te, sem um componente laminar. Nestes
casos o diagnóstico diferencial com osteos-
sarcoma se torna mais difícil. Incomum
também é a forma esclerótica deste tumor,
bem como a presença de calcificações de
permeio. Nos ossos chatos, as lesões são

tanto líticas quanto escleróticas e mistas(11)

e são similares a vários outros processos
malignos, como o osteossarcoma, as metás-
tases e lesões ósseas pseudotumorais e cer-
tas infecções. Portanto, nestes ossos, o
padrão de imagem pouco auxilia no diag-
nóstico diferencial(9).

Em cerca de 2% dos sarcomas de Ewing
o aspecto de imagem é absolutamente be-
nigno(12). Existe inclusive um caso relatado
de apresentação radiográfica simulando
cisto ósseo solitário(13). A tomografia com-
putadorizada (TC) e a ressonância magné-
tica (RM) são exames úteis no estadiamen-
to destas lesões, definindo mais claramen-
te as alterações da cortical, o componente
de partes moles envolvido (musculatura e
feixe neurovascular) e a presença de me-
tástases na medular do mesmo osso.

Nas lesões de parede torácica, onde o
sarcoma de Ewing apresenta-se como a
mais comum lesão maligna em crianças, a
TC é superior às radiografias simples na
avaliação de presença e caracterização de
uma lesão conhecida, bem como para de-
terminar a característica lítica ou blástica
da mesma, invasão da cavidade torácica e
para eventualmente diferenciar derrames
pleurais de massa de tecidos moles(1).

Em exames de RM, o sarcoma de Ewing
demonstra sinal de baixa intensidade em
seqüências ponderadas em T1 e sinal ele-
vado em seqüências ponderadas em T2,
STIR e T2*(14), com definição excelente da
extensão da lesão na medular óssea e do
edema peritumoral.

Com o surgimento de múltiplos e novos
agentes quimioterápicos, o prognóstico
desta classe de tumores mudou sensivel-
mente. Hoje, a sobrevida em dez anos va-
ria de 50% a 70%(15) e a RM tem papel
importante na monitoração da resposta à
quimioterapia(16). Nos tumores em que a
cirurgia pode ser realizada com margens
seguras, pode se abrir mão de radioterapia
pós-operatória e o prognóstico de sobre-
vida em dez anos sobe para 75%(17). Por
sua vez, os tumores da coluna ou aqueles

muito volumosos na pelve, geralmente ino-
peráveis, apresentam prognóstico sombrio
e a radioterapia é usada de forma adjuvan-
te, em conjunto com a quimioterapia.
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