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RESUMO

Introducio: Os tumores localizados ao sacro sdo uma patologia que, embora rara,
abrange diversos tipos histologicos, incluindo tumores primarios e metastaticos. A data de
diagnostico, geralmente tardia, encontra tumores em estadios avancados o que dita impacto na
sobrevivéncia. Objectivos: descrever a casuistica de um servigo de referéncia no tratamento
de tumores de localizacao sagrada e identificar possiveis factores de progndstico com impacto
estatisticamente significativo na sobrevivéncia global dos doentes com tumores localizados ao
sacro. Metodologia: Estudo retrospectivo dos doentes submetidos a tratamento de tumores
localizados ao sacro na Unidade de Tumores do Aparelho Locomotor, dos Hospitais da
Universidade de Coimbra no periodo decorrido entre 1988 e 2011. Foram identificados um

total de 35 casos. Os dados colhidos consistiram em notas clinicas e operatdrias, analises
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radiograficas e relatdrios anatomo-patoldgicos. Resultados: Num periodo de 23 anos,
identificaram-se 35 casos de doentes com diagnostico histoldgico confirmado de neoplasia de
localizagdo sagrada, tratados na Unidade de Tumores do Aparelho Locomotor, dos Hospitais
da Universidade de Coimbra. Destes 62,9% dos casos eram do sexo feminino. A idade
mediana a data do diagnostico foi 49 anos. Quanto ao tipo de tumor, 33 eram tumores 6sseos
e 2 eram tumores de tecidos moles. Na generalidade, 31,4% eram tumores benignos ¢ 68,6%
eram tumores malignos. O grupo histoldégico mais frequente foi o Linfoma (20%) logo
seguido pelo Cordoma (17,1%). O periodo de follow-up variou entre os 0 e os 192 meses,
com um valor mediano de 36 meses.

Dezanove doentes (54,3%) foram submetidos a intervengdo cirurgica em alguma das fases
do tratamento, sendo que as complicacdes cirdrgicas major mais frequentes foram
complicacdes neurologicas (20%). Conclusido: A grande maioria dos casos correspondia a
doentes do sexo feminino. Verificou-se um predominio de tumores malignos nesta
localizagdo. E evidente uma grande diversidade de tipos histologicos, sendo que no grupo dos
tumores malignos os mais frequentes foram os Linfomas e os Cordomas e no grupo dos
tumores benignos, os mais frequentes foram os Tumores de Células Gigantes. A taxa de
sobrevivéncia global e a taxa de sobrevivéncia livre de doenga aos 5 anos foi respectivamente
60,8% e 49,4% para o total de casos. Especificamente no caso dos tumores benignos,
verificou-se taxa de sobrevivéncia global aos 5 anos de 80% baixando no caso dos tumores

malignos para 51,5 %.

Palavras-chave

Tumores; Sacro; Tumores 6sseos; Cordoma; Sacrectomia; Linfoma.
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ABSTRACT

Background: Tumors located at the sacrum are a condition which, although rare, includes
different histological types. The date of diagnosis, often delayed finds tumors in advanced
stages, which dictate impact on survival. Objectives: To describe a series of reference service
in the treatment of tumors at sacred location and identify possible prognostic factors with
statistically significant impact on overall survival. Material and Methods: Retrospective
study of patients who underwent treatment for tumors located in the sacrum at a single tertiary
referral center in the period between 1988 and 2011. There were identified a total of 35 cases.
The data collected consisted of clinical notes, operative reports, radiographic analysis and
anatomo-pathological evaluation. Results: Over a period of 23 years, we identified 35 cases
of patients with histologically confirmed cancer at sacral location, treated at this center. Of
these 62.9% were females and the median age at diagnosis was 49 years.

There were identified 33 bone tumors and 2 soft-tissue tumors. Overall 31.4%
corresponded to benign tumors and 68.6% to malignant tumors. The most frequent
histological group was lymphoma (20%) closely followed by chordoma (17.1%). The follow-
up period ranged from O to 192 months, with a median of 36 months.
Nineteen patients (54.3%) underwent surgical intervention and the most frequent major
surgical complications were neurological (20%). Conclusion: The most cases correspond to
female patients. There was a predominance of malignant tumors and there were clearly a wide
variety of histological types. Lymphoma and chordoma were the most common histological
types at the group of malignant tumors. In which concerns to benign tumors, the most
frequent were the Giant Cell Tumors. The overall survival rate and the rate of disease-free
survival at 5 years was respectively 60.8% and 49.4% for all cases. Specifically in the case of
benign tumors, it was found overall rate of survival at 5 years, 80% lowering in the case of

malignant tumors to 51.5%.
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1. Introducao

Os Tumores primarios malignos e benignos localizados ao sacro, constituem uma
patologia rara e heterogénea, compreendendo 1-7% de todos os tumores da coluna vertebral e
2-4% de todas as neoplasias, sendo o tipo histoldégico mais comum o Cordoma (40% de todas
as neoplasias sagradag) (/+!1:16-23:26:30.33.34)

Tendo em conta o particular desenvolvimento embrionario da regido sagrada e a presenca

an

de tecidos 0sseo e neural * ’, entende-se que nesta localizagdo, além de tumores metastaticos,

.. ) T s (33
possam surgir diversos tipos histologicos de tumores primarios 3)

, 0 que contribuiu para a
existéncia de uma grande heterogeneidade de casos.

O diagnostico ¢ dificil, devido a baixa especificidade dos sinais e sintomas, dai que sejam
encontrados tumores de grandes dimensdes e em estadios avangados, atingindo nervos
sagrados e 6rgdos envolventes.

O tratamento cirtrgico ¢ um dos campos mais desafiantes no que respeita ao cumprimento
do objectivo major (eg resseccdo alargada da massa tumoral), obtencdo de estabilidade
biomecanica e reconstru¢do de tecidos moles, devido a complexa anatomia da regido sagrada,

exigindo a existéncia de um esforgo multidisciplinar '*%*?

. Em muitos casos, apenas
cirurgias radicais (eg sacrectomia total ou parcial) podem assegurar um eficaz controlo local.
Como principais complicacdes dessa abordagem surgem complicacdes neuroldgicas como
paraparésias, disestesias, parestesias e mioclonias, disfung¢des esfincterianas a nivel vesical e
anal e ainda disfun¢do sexual, volumosas perdas sanguineas e instabilidade pélvico-vertebral.
(11.33.36)

O presente estudo apresenta a experiéncia a longo prazo de um centro de referéncia no
tratamento de tumores localizados apresentando uma analise descritiva e das frequéncias da

casuistica da referida unidade e identifica possiveis factores de progndstico com impacto

significativo na sobrevivéncia.
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2. Material e Métodos

Este estudo consiste numa analise retrospectiva dos processos clinicos de 35 doentes com
tumores primarios localizados ao sacro, com confirmacao histoldgica obtida através da analise
anatomo-patoldgica macro e microscopica, admitidos e tratados na Unidade de Tumores do
Aparelho Locomotor do Servico de Ortopedia dos HUC, entre Fevereiro de 1988 e Fevereiro
de 2011.

Os casos clinicos a incluir neste estudo foram identificados através de pesquisa na base de
dados informatizada do Departamento de Anatomia Patologica dos Hospitais da Universidade
de Coimbra. Foram excluidos casos tratados exclusivamente noutros servigos do hospital e
casos em que o processo clinico ndo estava disponivel. Indispensavel referir que ndo foram
incluidas quaisquer lesdes metastaticas, de localizagcdo secundéria no sacro ou outros tumores
cuja localizacdo especifica ndo fosse indubitavelmente o sacro.

Obtiveram-se assim um total de 35 casos estudados com base em notas clinicas de
internamento, de follow-up e operatorias, analises radiograficas e relatorios anatomo-
patologicos. As variaveis a estudar foram as seguintes: idade, sexo, localizagdo anatémica e
tamanho do tumor, tipo histologico, estadiamento, tratamento realizado, tipo de cirurgia e
respectivas margens cirurgicas, resposta ao tratamento, recidiva loco-regional e metastizagao,
tempo até a morte ou tempo de follow-up. As margens cirargicas foram definidas consoante o
estudo histoldgico (margens microscopicas). O estadiamento foi feito segundo o Sistema de
Estadiamento de Enneking/MSTS para os tumores 6sseos enquanto os dois Unicos casos de
tumores de tecidos moles identificados foram estadiados de acordo com o Sistema de
Estadiamento AJCC. Por falta de informacao, o estudo do impacto funcional ndo esta incluido

no ambito deste trabalho.
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A Sobrevivéncia Global foi definida como o tempo, em meses, decorrido entre a data de
término do tratamento e a data do ultimo follow-up ou de 6bito e considerou-se Sobrevivéncia
Livre de Doenga o intervalo, em meses, sem evidéncia de doencga, apos tratamento da doenga

neoplasica inicial.

Analise estatistica

A analise estatistica foi realizada com recorrendo ao sofiware IBM SPSS® v.19.

A nivel da analise descritiva determinaram-se medidas de tendéncia central (média e
mediana) e de dispersao (desvio-padrao e amplitude inter-quartil) para as variaveis
quantitativas, bem como frequéncias absolutas e relativas para variaveis qualitativas.

Relativamente a analise de sobrevivéncia, foi analisada com recurso a curvas de
Kaplan-Meier, a partir das quais foram determinadas a mediana de sobrevivéncia, quando
possivel e a sobrevivéncia aos 60 e 120 meses. Foram avaliadas a sobrevivéncia global e o
intervalo livre de doenga. A comparacao de curvas de sobrevivéncia entre grupos foi realizada
com recurso ao teste log-rank.

A normalidade da distribui¢do das varidveis quantitativas foi avaliada com recurso ao
teste de Shapiro-Wilk para grupos com dimensdo inferior ou igual a 30 ou ao teste de
Kolmogorov-Smirnov no caso contrario. Como as varidveis quantitativas analisadas ndo
mostraram uma distribuicao normal foi utilizado o teste de Mann-Whitney para a comparagao
dessas variaveis entre duas amostras independentes.

Foi considerado um nivel de significancia de 5%.
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3- Resultados

Tumores localizados ao Sacro

Trinta e cinco doentes com tumores localizados ao sacro e com diagnéstico confirmado
histologicamente, foram submetidos a tratamento na Unidade de Tumores do Aparelho
Locomotor dos Hospitais da Universidade de Coimbra entre Janeiro de 1988 ¢ Dezembro de
2011. Dos 35 doentes, 22 (62,9%) eram do sexo feminino e 13 (37,1%) eram do sexo
masculino. A idade mediana a data do diagnostico foi de 49 anos, sendo a idade minima de 12
anos ¢ a idade méxima de 77 anos. A populacdo em estudo inclui 33 casos (94,3%) de
tumores Osseos e 2 casos (5,7%) de tumores de tecidos moles, sendo que 11 casos (31%) eram
tumores benignos e 24 casos (69%) de tumores malignos.

O periodo de follow-up variou entre os 0 e os 192 meses, com um valor mediano de 36
meses. As caracteristicas clinico-patologicas dos doentes com tumores dsseos e de tecidos

moles estdo sumarizadas na tabela I. A localizacdo dos mesmos estd esquematizada na figura

1.

Sacro + Sacro-iliaca
Sacro-iliaca 3 (8,6%)

8 (22,8%)

Sacro 24 (68,6%)

Figura 1 — Localiza¢do anatomica dos tumores dsseos/tecidos moles da populagdo em estudo
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Tabela 1 — Caracteristicas clinico-patologicas dos doentes com tumores osseos/tecidos

moles de localiza¢do sagrada tratados na UTAL-HUC (n=35)

Parametro Numero (%)
Histologia

Cordoma 6 (17,1%)
Linfoma 7 (20%)
Paraganglioma 1(2,9%)
Sarcoma Ewing 4 (11,4%)
Osteossarcoma 2 (5,7%)
Condrossarcoma 4 (11,4%)
Outros Sarcomas 4 (11,4%)
Tumor de células gigantes 3 (8,6%)
Plasmocitoma 2 (5,7%)
Estadio

Localizado ° 8 (22,9%)
Avancado " 2 (5,7%)
Sarcomas

IB 2 (8,6%)
A 4 (11,4%)
1B 3 (8,6%)
111 2 (5,7%)
Linfomas ¢

v 7 (20%)
Benignos 6 (17,1%)
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Metastases a data do diagndostico
Sim* 5(14,3%)

Nio 30 (85,7%)

“ Locais de Metastizagdo: Pulmonar (2 casos); Mediastino posterior (I caso);
Rectal/Hepatica (1 caso ); Cerebral (I caso);

? Classifica¢do usada para os Sarcomas de Ewing, tendo em conta a ocorréncia
(avangado) ou ndo (localizado) de metastizagdo.

“Recorreu-se a classificagdo de Enneking para os tumores dsseos, de AJCC para os

tumores de tecidos moles e de Ann Arbor para os Linfomas;

Tratamento

Dezanove doentes (54,3%) foram submetidos a intervengdo cirdrgica pelo menos numa
das fases do tratamento, tendo sido a cirurgia de sacrectomia total a técnica mais frequente
(73,3 %), logo seguida pela sacrectomia parcial (20%). Em termos de abordagem cirtirgica, a
maioria dos doentes foi operado numa tUnica sessdo operatéria. No entanto, em 6,7% dos
casos foi utilizada uma abordagem cirtrgica a dois tempos.

Dos dezanove casos de tratamento cirlrgico, nos 3 casos correspondentes a
condrossarcomas, bem como nos 5 correspondentes a cordomas e dada a habitual resisténcia
destes tipos histologicos a quimioterapia, a cirurgia foi o unico tratamento usado. J4 no que

diz respeito as margens cirurgicas em 93,8 % dos casos em estudo, as margens obtidas foram
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alargadas focalmente marginais, sendo os restantes 6,3% dos casos correspondentes a
margens alargadas (no sentido estrito do termo).

Em 54,3% dos doentes foi realizada quimioterapia neoadjuvante, sendo que 4
correspondiam a Sarcomas de Ewing. No mesmo contexto 42,9 % dos doentes foram
submetidos a radioterapia ainda que apenas 2,9 % correspondam a radioterapia como Unica
intervengao terapéutica.

Da populacdo em estudo 27 doentes (87,1%) terminaram o tratamento, sendo que 4
(12,9%) ndo chegaram completar o mesmo.

As varias abordagens usadas no tratamento estdo sumarizadas na figura 2.

mCIR mQT+RT mQT+CIR mQT mRT+QT+CIR mRT mVIG mRT+CIR

3% 3% 3%

Figura 2- abordagens usadas no tratamento dos tumores dsseos/tecidos moles com

localizagao sagrada
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Complicagoes

Dos doentes intervencionados cirurgicamente em 25% foram descritas alteracdes
neurologicas como complicagdo major (incluindo neste grupo parestesias e disestesias nos
membros inferiores) apresentando-se este tipo de complicagdes como o mais frequente. De
referir que em 18,8 % dos casos ndo foram descritas complicacdes ciriirgicas major.

Quando a abordagem foi a sacrectomia total, registou-se a ocorréncia de complicacdes
neuroldégicas em 50% dos casos, comparativamente com os 33,3% de casos registados quando
se recorreu a sacrectomia parcial.

A figura 3 sumariza as percentagens de complicacdes major descritas nos processos dos

doentes intervencionados cirurgicamente;

Neuro+Deiscéncia

GUE+Paraparésia

Deiscéncia

GUE+Deiscéncia

GUE+Deiscéncia+Neuro

Sem complica¢des

Neuro

Figura 3 — Frequéncia das complicac¢des cirtirgicas major registadas

Neuro (complicagoes neurologicas incluindo parestesias, disestesias e mioclonias), GUE
(complicagdes genito-urinarias e esfincterianas - incluindo disfun¢do sexual, ejaculagdo
retrograda, incontinéncia de esfincteres e reten¢do urindria), deiscéncia (incluindo

deiscéncia da ferida operatoria e ocorréncia de trajectos fistulosos); Paraparésia.
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Outcome

O periodo de follow-up dos doentes com tumores Osseos/tecidos moles localizados na
regido sagrada variou entre 0 ¢ os 192 meses, com um valor mediano de 36 meses. O
intervalo livre de doenca (ILD) mediano foi de 24 meses, com um minimo de 0 € um maximo
de 108.

Em 57,1% dos casos verificou-se remissdo completa apds tratamento inicial, sendo que
em 31,4% dos casos ocorreu progressao da doenga.

Observaram-se 12 casos (34,3%) em que ocorreu recorréncia (englobando neste ponto
recidiva local e metastizacao) sendo que, no que trata ao local da primeira recidiva do tumor
inicial, 54,5% corresponderam a recidivas loco-regionais e 36,4% a metastizacdo. Destes 12
casos de recorréncia de doenca, 3 casos (25%) eram cordomas e outros 3 (25%)
correspondiam a diagnéstico histologico de sarcomas de Ewing. Dos restantes 50% ¢ de
destacar a recorréncia da doenga num doente com tumor de células gigantes cujo tratamento
inicial foi embolizagdo das artérias tributarias ao tumor por dificuldade de individualizagao
cirargica do mesmo, tendo a sacrectomia total sido realizada mais tardiamente e com margens
focalmente invadidas.

No tratamento desta primeira recidiva, 44,4% dos casos realizaram intervengao cirrgica
sendo que 54,5% dos casos tratados entraram em remissao completa.

Um significativo nimero dos doentes faleceu da doenga (DOD) (42,4%), no entanto ha
um numero importante para este tipo de lesdes e localizagdo que se encontram vivos sem
evidéncia de doenca (CDF+NED) (29,6%), ainda que 11,4 % (NED) tenham apresentado
anteriormente progressdo ou recidiva da doenca. E ainda de realgar que a data de follow-up,
uns significativos 50,8% dos doentes se encontravam vivos.

O outcome dos doente em estudo, esta sumariado na tabela II.
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Tabela II — Outcome dos doentes com tumores osseos/tecidos moles localizados ao sacro.

Mediana (Min-Max)

Follow-up (meses) 36 (0-192)

Mediana (Min-Max)

Intervalo livre de doenca (meses) 24 (0—-108)

Recorréncia da doenc¢a

Sim 12 (34,3%)
Ndo 23 (65,7%)
Loco-regional 6 (54,5%)
Metastiza¢do 5 (45,5%)

Resposta ao tratamento inicial

Remissdao Completa 20 (57,1%)
Doenga Progressiva 11 (31,4%)
Status

CDF 6 (18,2%)
NED 4 (11,4%)
DOD 14 (42,4%)
DOC 2 (6,1%)
AWD 7 (21,2%)

CDF — continuously disease free; NED — no evidence of disease; DOD — dead of disease;

DOC - death of other cause; AWD — alive with disease;
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Sobrevivéncia

A sobrevivéncia global (SG) mediana foi de 36 meses, variando entre um minimo de 0
meses ¢ um maximo de 192 meses. Relativamente a sobrevivéncia livre de doenca, a mediana
situa-se nos 24 meses, variando entre um minimo de 0 e um maximo de 108 meses.

A taxa de sobrevivéncia livre de doenca (DFS) ¢ de 49,4 % aos 5 anos.

A taxa de sobrevivéncia global ¢ de 60,8% aos 5 anos, mantendo-se nos 35,6% a partir
dos 10 anos de follow-up.

As curvas de sobrevivéncia sdo apresentadas nas figuras 4 e 5.

1.07 IC o5 [0; 108]
Mediana: 24 meses
0,8
E 0,61
[
3 ’—s
E
3 04
0,2
0,0
[ [ [ | [ [ [
0 20 40 60 80 100 120
DFS(meses)

Figurad — Sobrevivéncia livre de doenga dos doentes com tumores osseos/tecidos moles localizados

ao sacro.
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1,07

0,81

0,6

Cum Survival

0.4

0,2

0,0

&1 IC 95% [0; 192]

Mediana: 36 meses

|
o 50 100 150 200

SG(meses)

Figura 5 — Sobrevivéncia global dos doentes com tumores osseos/tecidos moles

localizados ao sacro

Tumores Benignos

2012

Dos 35 casos de tumores localizados ao sacro, 11 (31,4%) eram benignos, sendo que

destes, 27,3 % correspondem a doentes do sexo masculino, verificando-se uma maior

frequéncia de casos no sexo feminino (72,7%). Importa referir que o tipo histologico

prevalente nos tumores benignos ¢ o tumor de células gigantes (3 casos), destacando-se que

num Unico caso se verificou recorréncia da doenga (local ¢ metastatica). Destes 3 casos, 2

foram tratados com cirurgia (um dos quais tendo realizado emboliza¢do das artérias tributarias

ao tumor pré-cirurgia) e 1 caso encontrava-se a realizar Denusumab ®.
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A idade média de diagndstico de tumores benignos localizados ao sacro ¢ de 56 anos,
variando entre um minimo de 30 e um maximo de 37 anos. Relativamente ao outcome, a faxa

de sobrevivéncia global aos 5 anos, para os tumores benignos é de 8§0%.

Tumores Malignos

Do universo de estudo, 24 (68,6%) casos foram confirmados histologicamente como
tumores malignos, sendo que destes 14 (58,3%) eram do sexo feminino e 10 (41,7%)
pertenciam ao sexo masculino.

Destes tumores, importa referir que os tipos histolégicos mais prevalentes sdo os linfomas
e os cordomas (apesar de serem um grupo de tumores de crescimento lento e localmente
agressivos, sdo considerados tumores malignos, dado o seu potencial de transformag¢do
sarcomatosa em 2-8% dos casos ”), com frequéncias de 20% e 17,1% do total de casos
identificados em todo o estudo, respectivamente.

Dos Linfomas, em particular destacam-se os 75% correspondentes a taxa de sobrevivéncia
livre de doenga aos 5 anos, comparativamente com os 33,9% dos outros tumores malignos e
que a taxa de sobrevivéncia global aos 5 anos ¢ de 71,4% em oposicdo aos 46,7%
apresentados pelos restantes tumores malignos.

Especificamente em relacdo aos cordomas importa referir que 50% dos casos
apresentaram recorréncia da doenca, sendo que num dos casos se verificou metastizagao
(pulmonar e hepatica).

A idade média ao diagndstico € de 44 anos para os tumores malignos, variando entre um
minimo de 12 e um maximo de 75 anos. Relativamente ao outcome, a taxa de sobrevivéncia
global ¢ de 51,5 % aos 5 anos e de 36,1% aos 10 anos. As curvas de sobrevivéncia para

tumores benignos e malignos estdo apresentadas na figura 6.
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Figura 6 - Curvas de sobrevivéncia para tumores benignos e malignos

Variaveis com impacto na sobrevivéncia

Nos doentes sujeitos a tratamento de tumores Osseos/tecidos moles, das varidveis
estudadas apenas a comparagdo da sobrevivéncia entre os tumores benignos e os tumores
malignos apresentou um impacto estatisticamente significativo na SG. A andlise univariada
dos parametros clinico-patolégicos na sobrevivéncia dos doentes com tumores Osseos/tecidos

moles localizados ao sacro encontra-se sumarizada na tabela I11.
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Tabela IIlI — Analise univariada dos parametros clinico-patologicos na sobrevivéncia dos

doentes com tumores osseos/tecidos moles localizados ao sacro.

Parametro Sobrevivéncia Valor de p

mediana (meses)

Sexo
Feminino 108

0,779
Masculino 108
QT adjuvante
Sim -
Nao 108 0,463
Metastases a data do diagnostico
Sim 36 0,636
nao 108
Histologia - 0,225
Recidivas local da lesdo primaria
Sim 118 0,464
Niao 72
Tipo de cirurgia
Radical 12

0,147
Conservadora 3
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Benignos * 0,049

Malignos *

Variaveis com impacto na resposta a terapéutica

De entre as variaveis em estudo, apenas a idade dos doentes a data do diagndstico mostrou
impacto estatisticamente significativo na resposta a terapéutica (p=0,041).

A mediana das idades dos doentes que se apresentaram remissdo completa apds
tratamento do tumor primario foi de 44 anos, variando entre um minimo de 17 anos e um
maximo de 65 anos revelando-se desta forma mais baixa que nos doentes com doenca
progressiva ap6s tratamento do tumor inicial, em que a mediana de idades registada ¢ de 64
anos, variando entre um minimo de 29 ¢ um maximo de 77 anos.

Foi ainda estudado o possivel impacto das dimensdes tumorais e do tempo decorrido entre
a data de diagnostico e a cirurgia, ndo tendo a andlise destes parametros revelado relevancia

estatistica.
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Discussao

Apesar dos tumores metastaticos da coluna vertebral serem um achado relativamente

frequente, os tumores Osseos primarios sdo incomuns (4-13% de todos os tumores

(13,16) (11

0sse0s) ,sendo que destes apenas 1-7%" . Existem poucos ensaios multicéntricos no que
toca a tumores localizados ao sacro, sendo mais comuns publicagdes baseadas em “case-
reports” que, apesar de interessantes tém valor estatistico limitado.

O presente estudo apresenta a experiéncia a longo prazo (de 1988 a 2011) de um centro de
referéncia em doentes com tumores 0sseos/tecidos moles submetidos a tratamento/vigilancia
dos mesmos, contabilizando um total de 35 casos sendo que destes dois foram perdidos para
follow-up. Neste sentido, pretendemos apresentar resultados da casuistica do referido servigo,
revelando inicialmente a visdo global dos casos identificados e especificamente, fazendo
referéncia a alguns dados relevantes dos dois grandes grupos de divisdo destes casos: tumores
benignos e tumores malignos. Pretendeu ainda identificar-se factores de prognostico em
correlacdo com a sobrevivéncia. No entanto e como ja referido, a reduzida amostragem,
devido a localizagdo rara, e a grande diversidade encontrada na histologia dificultou que os
dados apresentados por um Unico centro gerassem observacdes estatisticamente validas neste
ponto em particular.

Sexo

Verificou-se um claro predominio de casos de tumores sagrados no sexo feminino, com a
expressiva frequéncia de 62,9% dos casos para apenas 37,1% de casos no sexo masculino.
Syed R. et al @ num estudo abrangendo um periodo de 20 anos, descreveu 91 casos de
tumores sagrados, em que esta diferenga de sexos nado foi tdo expressiva, revelando 50,6% dos

casos no sexo masculino e 50,4% dos casos no sexo feminino. Num outro estudo, com 34

doentes, Zileli, M. et al (36), descreveu resultados coincidentes com os do nosso estudo,
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indicando 41,1 % de frequéncia de tumores sagrados no sexo masculino e 58,9% de casos no
sexo feminino.

De acordo com o descrito por Kelley SP et al '®, 66% dos casos de tumores benignos
localizados ao sacro ocorreu em individuos do sexo feminino, estando assim em
conformidade com os 72,7% dos casos identificados neste estudo

Idade

A idade mediana a data do diagndstico foi de 49 anos, correspondendo o limite inferior da
variagdo corresponde a uma crian¢a de 17 anos com o diagndstico de sarcoma de Ewing, que

4

em 67% dos casos surgem em individuos com idade igual ou superior a 14 anos “ e o limite

superior corresponde histologicamente a um caso de linfoma primario do osso, cuja mediana
de idades a data de diagndstico ¢ de 48 anos .

Segundo Zileli, M. et al ®®, a mediana de idades a data do diagnostico dos doentes com
tumores sagrados ¢ de 56 anos, sendo que, no nosso em concreto a mediana de idades mais
baixa, se podera dever a existéncia de tipos histologicos prevalentes em idades mais baixas
como o caso do sarcoma de Ewing (nas primeiras duas décadas de vida) ©*.

Histologia

O tipo histologico primario mais comummente encontrado em localizagdo sagrada ¢ o
cordoma, representando 40% de todas as neoplasias sagradas - '* ** ¥ Neste estudo o tipo
histolégico mais prevalente foi o linfoma 6sseo (20%), logo seguido pelo cordoma (17,1%),
diferindo ambos apenas em um caso, o que numa amostragem reduzida ndo tem relevancia
estatistica significativa para se considerar um resultado divergente daquele que ¢ descrito de
forma globalmente aceite na literatura.

Tratamento

Nos casos de tumores sagrados primarios, o objectivo terapéutico na maioria dos casos ¢

escolher um tratamento curativo, sendo que a gestdao ¢ baseada na resseccao do tecido tumoral
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a par de uma reabilitagdo adequada e um follow-up prolongado. Na maioria dos referidos
tumores, o controlo local ¢ conseguido eficazmente através da resseccao cirurgica do tumor.
A sacrectomia total com margens alargadas ¢ o tratamento ideal na maioria dos casos ©%*),
Quando a localizagdo ¢ acima do bordo inferior da articulagdo sacro-iliaca, podem implicar
dissec¢do das raizes nervosas de S3, S2 e por vezes S1 ?% %3 E globalmente aceite na
literatura que o risco de recorréncia local depende da viabilidade da realizagao de sacrectomia
total com margens cirrgicas alargadas como procedimento inicial ©* ** 3%, Neste estudo,
verificou-se que a cirurgia foi preconizada em 54,3% dos casos, sendo que em 73,3% dos
casos se optou por realizacdo de sacrectomia total. Em 98,3% dos casos obtiveram-se
margens alargadas focalmente marginais na andlise anatomo-patologica microscopica das
pecas operatorias, o que segue o apresentado na literatura. No entanto, outros métodos
terapéuticos como radioterapia e quimioterapia, devem apresentar-se como recurso valioso
como terapéutica neoadjuvante ou adjuvante em determinados casos e/ou tipos histologicos
©3) Desta forma, é de referir que 54,3% dos doentes realizaram quimioterapia neoadjuvante
no contexto de tratamento do tumor primario, sendo que os referidos 4 casos de Sarcomas de
Ewing, foram tratados segundo trés protocolos de quimioterapia neoadjuvante
(resumidamente, um protocolo englobando vincristina, ciclofosfamida, adriamicina,
dactinomicina C e os outros englobando ifosfamida e etoposido), estando de acordo com os
protocolos descritos na literatura para este tipo histologico em particular M,

Complicagoes

Devido a técnica cirurgica complexa, cirurgias morosas € sangramento intra-operatorio
consideravel nos 30 dias que se seguem a cirurgia, ¢ comum o surgimento de complicacdes
(33.36)

Estdo reportadas na literatura morte durante a cirurgia € no periodo pds-operatdrio

imediato, danos nas raizes nervosas, perfuracdes intestinais (a cirurgia a dois tempos, com
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realizagdo de colostomia para evitar necrose intestinal apresenta-se como uma solugdo vidvel
em casos seleccionados, tendo no presente estudo sido preconizada em 6,7% dos casos),
danos em grandes vasos, incontinéncia de esfincteres, deiscéncia/infeccao da ferida operatoria
e infeccdes urogenitais como complicagdes cirargicas major ©%**°%. Neste estudo foram
descritas alteracdes neurologicas em apenas 25% dos casos, facto este que podera dever-se
entre outros aspectos, ao recurso a abordagens anterior e anterior/posterior combinada, que
permite identificar o plano de ressec¢ao mais adequado, uma vez que expde anteriormente o
tumor, bem como a niveis de ressec¢do baixos poupando uma ou mais raizes de S2 e as raizes
de S1 ©% 3 Refira-se ainda que, se o nivel de S2 néo estiver atingido pelo tumor, pode-se
optar por realizar apenas abordagem posterior, enquanto que se houver invasao dos niveis de
S2 para cima (incluindo S2), a opcao cirtrgica deverd ser efectuada por via antero-posterior.
A preservacao da funcionalidade dos esfincteres anal e vesical nos casos em que nao se
registaram complicacdes, pode dever-se a conservagdo de S1 e S2 ainda que apenas de um
dos lados do sacro.®”

Sobrevivéncia

Muito poucos dados de outcome foram encontrados relativamente a SG para tumores em
localizagdo sagrada, sendo que as taxas de sobrevivéncia global aos 5 anos que estdo
descritas, correspondem a tipos histologicos especificos de tumor

Chegou-se uma taxa DFS aos 5 anos de 49,4 % e a uma taxa de SG de 60,8% aos 5 anos e
35,6% aos 10 anos. Dadas as limitagdes, refere-se a taxa de SG aos 5 anos descrita na
literatura para os tipos histologicos mais frequentes neste estudo: linfoma: 88% 7
comparativamente comparativamente com 71,4% neste estudo; cordoma: 70% (7); tumor de

células gigantes: 90% @9 sendo que no presente estudo a taxa de SG aos 5 anos ¢ de 80%

para os tumores benignos.
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Factores de prognostico

Neste ponto em particular, dos resultados obtidos apenas ¢ como seria de esperar, s a
comparagdo entre a SG dos tumores benignos e malignos se mostrou com relevancia
estatistica significativa, sendo que se pode retirar directamente que os tumores benignos tém
melhor prognéstico que os tumores malignos. Também a idade a data de diagndstico mostrou
ser um factor de bom prognostico, uma vez que os doentes mais jovens entram mais
frequentemente em remissao completa em resposta ao tratamento do tumor primario.

As restantes comparacdes, revelaram-se sem significado estatistico, com p>0,05, o que ¢
facilmente justificdvel pela reduzida amostragem, devido a localizagdo rara de tumores
Osseos/tecidos moles a nivel sagrado e a grande diversidade encontrada na histologia que

limitam a analise estatistica.

Limitacoes

A natureza retrospectiva deste estudo € logo por si s6 uma limitacdo importante, devido a
variabilidade e subjectividade dos dados registados e colhidos dos processos clinicos o que
acabou por ditar, também, a necessidade de exclusdo de alguns casos e a impossibilidade de
avaliacdo de todos os factores de prognostico. Por outro lado, o facto de os resultados serem
baseados numa amostra pequena de doentes tratados numa tnica unidade de referéncia, ¢ um

factor negativo para que se obtenham dados com relevancia estatistica.
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Conclusdao

A grande maioria dos casos correspondia a doentes do sexo feminino. Verificou-se um
predominio de tumores malignos nesta localizagdo. E evidente uma grande diversidade de
tipos histologicos, sendo que no grupo dos tumores malignos os mais frequentes foram os
Linfomas e os Cordomas e no grupo dos tumores benignos, os mais frequentes foram os
Tumores de Células Gigantes. A taxa de sobrevivéncia global e a taxa de sobrevivéncia livre
de doenca aos 5 anos foi respectivamente 60,8% e 49,4% para o total de casos.
Especificamente no caso dos tumores benignos, verificou-se taxa de sobrevivéncia global aos
5 anos de 80% baixando no caso dos tumores malignos para 51,5 %.

Poucos centros a nivel mundial t€ém experiéncia abrangente na realizacdo de um grande
nimero de cirurgias em tumores de localizagdo sagrada, pelo que a existéncia de cooperagao
entre eles a nivel organizacgdo e registo de todos os casos, poderia ser uma mais valia para se

alcangarem estudos multicéntricos com boa significancia estatistica.
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