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SARCOMA DE EWING: ASPECTOS CLINICOS E RADIOGRAFICOS
DE 226 CASOS*

Julian Catalan’, Alexandre Calabria da Fonte', Joel Rodrigo Beal Lusa’, Alex Dias de Oliveira’,
Elisa Soares de Melo', Carlos Marcelo Goncalves?

OBJETIVO: Avaliar os aspectos radiograficos e clinicos presentes em pacientes com o diagnéstico de sar-
coma de Ewing confirmado por histopatologia. MATERIAIS E METODOS: Foram analisados, neste trabalho,
os dados clinicos e radiograficos (quando disponiveis) de 226 pacientes com o diagnéstico de sarcoma de
Ewing 6sseo. RESULTADOS: Dos casos avaliados, 61,5% (139) eram do sexo masculino e 83,7% (189)
eram brancos. A mediana de idade dos pacientes foi de 14 anos e a topografia mais freqliente das lesGes
foi o osso iliaco, em 13,7% (31) dos casos. O aspecto radiografico mais comum foi o de leséo litica com
reacédo periosteal (padrdes variados), em 32,7% (74) dos casos. CONCLUSAO: O sarcoma de Ewing 6sseo
é uma neoplasia bastante agressiva, ocorrendo mais comumente em individuos na segunda década de vida
e cujo aspecto radiografico mais comum é o de lesdo litica com reacao periosteal tipica de lesdo agressiva.
Unitermos: Radiologia convencional; Sarcoma de Ewing; Neoplasias ésseas.

Ewing’s sarcoma: clinical and radiographic aspects of 226 cases.

OBJECTIVE: To review the clinical and radiographic findings in patients with histologically confirmed Ewing’s
sarcoma. MATERIALS AND METHODS: Clinical and radiological (whenever available) data of 226 patients
with Ewing’s sarcoma of the bone were analyzed. RESULTS: Of the evaluated cases, 61.5% (139) were
male and 83.7% (189) were white. The average age was 14 years old and the most common site of the
lesions was the iliac bone, seen in 13.7% (31) of the cases. The most common radiological findings were
lytic lesion with periosteal reaction, seen in 32.7% (74) of the patients. CONCLUSION: Ewing’s sarcoma of
bone is an aggressive neoplasm, occurring mainly in the second decade of life, which main radiological find-

ings are lytic lesions with periosteal reaction, typical characteristic of aggressive lesions.
Key words: Conventional radiology; Ewing’s sarcoma; Bone neoplasms.

INTRODUCAO

O sarcoma de Ewing € uma neoplasia
0Ossea de comportamento biol 6gico bastan-
te agressivo, que acomete principalmente
individuos abaixo dos 30 anos de idade e
apresenta discreto predominio em pacien-
tes do sexo masculino. Pode surgir em
qualquer osso do corpo, predominando
nas extremidades e pelve, aém de existir
uma variante que surge em partes moles e
€ histologicamente indistinguivel.

Nos o0ssos tubulares, vérias entidades
s80 similares com rel ag&o a seu aspecto ra-
diogréfico, porém, diante deumalesdo os-
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teolitica, permeativa, com reagdo perios-
teal laminada e interrompida, dando ori-
gem aos denominados “tridngul os de Cod-
man”, e com grande aumento das partes
moles associado, deve-se aventar estapos-
sibilidade diagndstica.

Com a evolucdo dos agentes quimiote-
rdpicos, asobrevida e achance de curados
pacientes com este tumor tém melhorado
consideravelmente nos Ultimos anos.

MATERIAISE METODOS

Foram analisados, neste trabalho, 226
casos de sarcomade Ewing diagnosticados
entre 1980 e 2000 em nossa instituicdo e
histologicamente confirmados, através de
dados colhidos em prontuérios e de revi-
s80 do arquivo de imagens do setor de ra-
diologia.

N&o houve padronizagéo na realizacdo
dos exames, por terem sido efetuados na
rotinado servico ao longo dos anos, em di-
ferentes aparelhos, sem defini¢éo de pro-
tocolo proprio.

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
negrose 1,3% (trés) 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-
quentes foram dor, presente em 79,6%
(180) dos pacientes, e aumento de volume
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Figura 1. Gréfico demonstrando a distribuicdo dos
pacientes com relagéo a faixa etaria.
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Figura 3. Radiografia pélvica demonstrando lesdo mista, de limites mal
definidos, no osso iliaco direito.
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Figura 2. Desenho esquematico do esqueleto demonstrando a distribuicdo topo-  Figura 4. Sarcoma de Ewing. Radiografia do fémur distal com lesdo escle-

grafica das lesoes.

local, em 52,2% (118). Emagrecimento foi
relatado por 12% (27) dos pacientes e fe-
bre foi referida por 6,6% (15). Fratura pa-
tologica foi o sintoma inicial em apenas
0,9% (dois) dos pacientes. O tempo médio
entre o inicio dos sintomas e o diagnostico
foi de oito meses.

A topografia mais freqiiente das lesbes
(Figura2) foi o ossoiliaco (Figura3), com
13,7% (31 casos), em seguida a metéfise
distal do fémur (Figura 4), com 8,4% (19
casos), escapula (Figura 5), diéfise femo-
ral (Figura6) e metéfise proximal do fémur
(Figura 7), com 8% (18 casos), metéfise
proximal da tibia com 6,6% (15 casos),
arcos costais com 5,3% (12 casos) e met&
fise proximal do Umero e isquio-pubis em
4,4% (dez casos).
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rética metafisaria e reacao periosteal espiculada (em “raios de sol”). Tanto
o0 padrao radiogréfico da lesdo quanto da reagéo periosteal sdo mais carac-
teristicos de um osteossarcoma.

Figura 5. Sarcoma de Ewing da escapula. Radiografia (A) e tomografia computadorizada (B) mostrando
destruicdo 6ssea por lesdo litica com grande componente de partes moles associado.
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Figura 6. Sarcoma de Ewing do fémur. Lesao diafi-
séria litico-permeativa (roido de traga), com limites
mal definidos.

Dos 190 pacientes em que ndo houve
perda de seguimento, 36,3% (69) encon-
travam-sevivos durante o levantamento de
dados e 63,7% (121) evoluiram para 6bi-
to. Destes, a sobrevida média foi de dois
anos e dois meses. O fato de ser umainsti-
tuicdo de referéncia em oncologia, para
onde muitos pacientes com poucas opgoes
terapéuticas e em avancado estagio de evo-
lucdo da doenga sdo encaminhados, além
de muitos dos casos serem antigos, do ini-
cio dadécadade 80, justificaacurtasobre-
vida observada nesta série.

Os 6rgdos mais acometidos por metés-
tases foram o pulmao, em 36,2% (82) dos
pacientes, 0ssos em 30% (68), figado em
5,3% (12) e linfonodos em apenas 1,3%
(trés) dos pacientes.

Osaspectosradiograficos maisfrequien-
temente encontrados foram os de lesdo li-
tica com reacao periosteal (varios padrdes
diferentes) em 32,7% (74) dos pacientes,
lesdo liticapuraem 18,1% (41), lesdo mis-
ta pura em 6,2% (14) e lesdo permeativa
em 5,3% (12) dos pacientes. N&o havia
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Figura 7. Sarcoma de Ewing do fémur. Lesao me-
tafisaria proximal, litica, com reagao periosteal lami-
nada interrompida, dando origem ao “triangulo de
Codman”.

descricdo radiografica do aspecto inicia e
pré-tratamento em 22,1% (50) dos casos,
fatojustificavel, em parte, poisgrande parte
dos pacientes do estudo foi encaminhada
em avancado estégio da doenca e apés al-
gum tipo de tratamento. Entretanto, mui-
tos prontuarios eram preenchidos de for-
ma incompleta.

Tratamento quimioterapico foi aplica
do em 96% (216), tratamento cirdrgico em
70,3% (159) etratamento radioterdpico em
48,2% (109) dos pacientes.

DISCUSSAO

O sarcoma de Ewing responde por cer-
ca de 6% a 10% dos tumores 0Sseos ma-
lignos primarios, sendo, portanto, o quar-
to mais fregiiente deste grupo de lestes™®.
E um tumor de pequenas células redondsas,
bastante agressivo, muito semelhante, do
ponto de vista histolégico, a outras lesdes
como linfomas, neurobl astomas metastéti-
cos e alguns tumores indiferenciados.

Muito sediscute arespeito daverdadei-
ralinhagem celular neopléasica desses sar-
comas, entretanto, evidéncias recentes
apontam para células de origem neuroec-
todérmica. De fato, estas mesmas evidén-
cias questionam se o sarcoma de Ewing e
0 tumor primitivo neuroectodérmico
(TPNE) no s3o umamesmaentidade®. A
translocagdo de uma porgéo do brago lon-
go dos cromossomos 11 e 22 foi identifi-
cada nestas lesbes®.

A distingdo entre linfomas e 0 sarcoma
de Ewing é geralmente simples, porém um
grupo de lesBes apresenta caracteristicas
préprias de cada uma delas, com células
grandes e irregulares, sendo conhecido
como sarcomas de Ewing atipicos®. Ou-
tradoencga que pode simular a presenca de
um sarcomade Ewing é aosteomielite; seu
quadro clinico e os aspectos histol 6gicos
e radiolGgicos podem ser absolutamente
similares. Um dado de valor nadiferencia-
¢ao radiol 6gica de ambos € que na osteo-
mielite comumente h& perda da interface
entreagordurasubcutaneae amusculatura
adjacente, bem como obliterac&o dos pla-
nos de gorduraintermuscul ares por edema
secundério a inflamacéo local. O sarcoma
de Ewing, por sua vez, raramente produz
obliteracdo destes planos, mesmo com o
grande aumento de partes moles quase
sempre associado®.

Existe também uma variante do sarco-
ma de Ewing que esporadicamente surge
em partes moles, indistinguivel histologi-
camente dalesdo 6ssea. Ocorre mais comu-
mente em jovens, naparedetoréacica, mem-
bros inferiores e regides paravertebrais®.

Tipicamente, 0 sarcomade Ewing 6sseo
acomete individuos na segunda década de
vida, sendo que 75% apresentam menos de
20 anos de idade na época do diagnosti-
co®; raramente surge em individuos acima
dos 50 anos de idade. Cerca de 66% dos
pacientes sd0 do sexo masculino.

O sintoma mais freqliente é dor, locali-
zadaou generalizada, que progressivamen-
te se torna intensa e persistente. Surge,
amilde, vérias semanas ou meses antes de
qualquer ateracdo radioldgica ser identi-
ficada. Aumento de volume adjacente ao
sitio da lesdo é frequientemente relatado,
porém raramente é aqueixainicial. Outros
sintomas, mais raros, sdo derrame articu-
lar, febre, dificuldade de locomoc&o, ane-
mia e perda de peso®?.

Qualquer 0sso do corpo pode ser afe-
tado, porém os 0ssos das extremidades o
s30 mais comumente; 0 acometimento dos
0ssos das maos (Figura 8) e pés é raro®?.
A localizagdo mais comum nos 0ssos |on-
gos étemade divergénciaentre autoresque
revisaram grandes séries de pacientes com
esta neoplasia®*®. Na realidade, o tumor
pode surgir em qualquer porcao da medu-
lar de um osso tubular, principalmente nas
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Figura 8. Sarcoma de Ewing do primeiro metacar-
po. Os 0ssos das maos e pés raramente sao acome-
tidos por esta entidade.

metéfises, entretanto, a diéfise também é
comprometida com freqliéncia consider&
vel. Tumores epifisarios, apesar de muito
raros, também sfo descritos®.

O sarcoma de Ewing é definido como
periosteal quando seu componente subpe-
riosteal ndo invade a cavidade medular™®.
E uma entidade rara, com apenas poucos
casos descritos, que acomete predominan-
temente adol escentes do sexo masculino e
raramente apresenta metastases na época
do diagnadstico.

O aspecto radiografico do sarcoma de
Ewing é bastante variavel, porém apresenta
padrbes mais preva entes de acordo com o
tipo de osso envolvido. Em ossos tubula-
res, 0 aspecto mais encontrado € o de le-
sdo fusiforme, mal delimitada, permeativa,
com aumento de partes moles e reacdo
periosteal associada. Duas formas de rea-
¢do periosteal sdo encontradas. uma é a
laminar ou paralela (conhecida como pa-
drdo em “casca de cebold’) eaoutra é a
perpendicular ou espiculada. Raramente a
forma espi culada se apresentaisoladamen-
te, sem um componente laminar. Nestes
casos o diagndstico diferencial com osteos
sarcoma se torna mais dificil. Incomum
também é a forma esclerdtica deste tumor,
bem como a presenca de calcificagdes de
permeio. Nos 0ssos chatos, as |esdes sao
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tanto liticas quanto esclerdticas e mistas™
€ s30 similares a varios outros processos
malignos, como o osteossarcoma, as metés-
tases e lesdes dsseas pseudotumorais e cer-
tas infec¢Oes. Portanto, nestes 0ssos, o
padréo de imagem pouco auxilia no diag-
néstico diferencial®©.

Em cercade 2% dos sarcomasde Ewing
0 aspecto de imagem é absolutamente be-
nigno®?. Existeinclusive um caso relatado
de apresentagdo radiogréfica simulando
cisto 6sseo solitario™. A tomografiacom-
putadorizada (TC) e aressonancia magné-
tica(RM) sdo exames Uteis no estadiamen-
to destas |esbes, definindo mais claramen-
te as ateragbes da cortical, 0 componente
de partes moles envolvido (musculatura e
feixe neurovascular) e a presenca de me-
téstases na medular do mesmo 0sso.

Nas lesdes de parede torécica, onde o
sarcoma de Ewing apresenta-se como a
mais comum lesdo maligna em criangas, a
TC é superior as radiografias simples na
avaliagdo de presenca e caracterizacdo de
uma lesdo conhecida, bem como para de-
terminar a caracteristica litica ou blastica
da mesma, invasdo da cavidade torécica e
para eventualmente diferenciar derrames
pleurais de massa de tecidos moles'?.

EmexamesdeRM, o sarcomade Ewing
demonstra sinal de baixa intensidade em
seqliéncias ponderadasem T1 e sina ele-
vado em seqiiéncias ponderadas em T2,
STIReT2*(19 com definicio excelente da
extensdo da lesfo na medular éssea e do
edema peritumoral .

Com o surgimento demdiltiplosenovos
agentes quimioterdpicos, o progndstico
desta classe de tumores mudou sensivel-
mente. Hoje, a sobrevida em dez anos va-
ria de 50% a 70%*® e a RM tem papel
importante na monitoragdo da resposta a
quimioterapia®®. Nos tumores em que a
cirurgia pode ser realizada com margens
seguras, pode se abrir méo de radioterapia
pos-operatdria e o progndstico de sobre-
vida em dez anos sobe para 75%*". Por
sua vez, os tumores da coluna ou agueles

muito volumosos na pelve, geralmenteino-
peréveis, apresentam progndstico sombrio
e aradioterapia é usada de formaadjuvan-
te, em conjunto com a quimioterapia.
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