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RESUMO 

 

O Sarcoma de Ewing é um tumor ósseo extremamente agressivo maligno, 

manifesta-se em crianças e adolescentes pois se espalhar para outros órgãos como 

pulmões e o cérebro. A causa é desconhecida; em estudo, acredita-se que seja uma 

causa genética, uma mutação dos cromossomos 11 e 21, levando ao crescimento celular 

desordenado. Na maioria das vezes ocorre em crianças e adolescentes por volta dos 15 

anos de idade; dependendo do grau pode ocorrer uma sobrevida, mas a maioria dos 

pacientes possui um prognóstico pior, tendo uma menor taxa de sobrevida, devido às 

metástases. O sarcoma ósseo de Ewing é encontrado predominantemente na região 

diafisária dos ossos longos, bem como na pelve e nas costelas. A ressonância magnética 

é a técnica de imagem mais sensível para avaliar o sarcoma de Ewing e pode ser 

especialmente útil nos casos.  

A dor é o sintoma inicial mais comum em pacientes com sarcoma ósseo de Ewing; 

à medida que o tumor destrói o osso, os pacientes podem notar uma dor profunda na 

região ou extremidade envolvida, embora os anti-inflamatórios e os analgésicos possam 

inicialmente oferecer algum alívio, muitas vezes o seu efeito diminui à medida que o tumor 

cresce. Atualmente, o tratamento padrão do sarcoma ósseo de Ewing envolve 

quimioterapia neoadjuvante, seguida de tratamento local com cirurgia e/ou radiação, 

dependendo das características do tumor, como tamanho, proximidade de estruturas 

críticas ou até mesmo a amputação de um membro. 

 

Palavras-chave: Sarcoma de Ewing; translocação genética; epidemiologia; prognóstico 

dos pacientes. 
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ABSTRACT 

 

 

Ewing's Sarcoma is an extremely aggressive malignant bone tumor that manifests 

in children and adolescents. It can spread to other organs such as the lungs and the brain. 

The cause is unknown, but studies suggest it may be related to a genetic cause, 

specifically a mutation in chromosomes 11 and 21, leading to uncontrolled cell growth. 

Most often, it occurs in children and adolescents around the age of 15. Depending on the 

stage, there may be a chance of survival, but most patients have a worse prognosis with 

lower survival rates due to metastasis. Ewing's sarcoma is predominantly found in the 

diaphyseal region of long bones, as well as in the pelvis and ribs. Magnetic resonance 

imaging (MRI) is the most sensitive imaging technique for evaluating Ewing's sarcoma 

and can be particularly useful in these cases. 

Pain is the most common initial symptom in patients with Ewing's sarcoma. As the tumor 

destroys the bone, patients may experience a deep, aching pain in the affected region or 

limb. Although anti-inflammatory drugs and analgesics may initially provide some relief, 

their effectiveness often diminishes as the tumor grows. Currently, the standard treatment 

for Ewing's sarcoma involves neoadjuvant chemotherapy, followed by local treatment with 

surgery and/or radiation, depending on the tumor's characteristics, such as size, proximity 

to critical structures, or even the need for limb amputation. 

 

Keywords: Ewing's sarcoma, genetic translocation, epidemiology, patient prognosis. 

 

 

1 INTRODUÇÃO 

 

O Sarcoma de Ewing é a segunda neoplasia maligna osteolítica de alto grau, que 

se manifesta em crianças e adolescentes na maioria das vezes. Foi descoberto por 

James Ewing em 1921, que diagnosticou células tumorais redondas e azuis como 

endoteliom ósseo difuso, podendo se espalhar para os tecidos moles e celebro e sua 

etiologia permanece desconhecida, apesar da maioria dos casos estarem associados a 

anomalias genéticas reprodutíveis, como as translocações, entretanto, a maioria parece 

ser de natureza esporádica, uma vez que não foi encontrada nenhuma ligação hereditária 

(5). 

Os pacientes começam a apresentar dores na região em sua maioria, onde o tumor 

já iniciou o dano tecidual (parte óssea da região), que normalmente em ossos longos 

como a pelve e nos arcos costais.  (5). 
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O tratamento padrão do sarcoma ósseo de Ewing envolve quimioterapia, cirurgia 

e/ou radiação, e dependendo da gravidade da metástase pode acarretar amputação de 

membros. (5). 

 

2 REFERENCIAL TEÓRICO 

2.1 Descoberta do Sarcoma de Ewing 

 Em 1866, James Ewing, reconhecido como o patologista que se dedicou aos 

estudos de tratamento de câncer, descobriu em 1920 um tipo raro de câncer ósseo, que 

posteriormente receberia o seu nome, o sarcoma de Ewing, e após a morte de sua esposa 

tornou-se um cientista recluso, dedicando todo o seu tempo aos estudos laboratoriais 

relacionados a descobertas em câncer.  

A identificação do tumor ósseo maligno, que inicialmente acreditava-se ser um 

“endotelioma ósseo”, por suspeitar que sua origem fosse nos vasos sanguíneos do tecido 

ósseo. Avançando nas pesquisas, ele descreveu o sarcoma como um mieloma endotelial, 

distintamente separado do linfoma ou neuroblastoma (16). 

 

2.2. Dados Epidemiológicos 

Não há um consenso sobre os dados epidemiológicos do Sarcoma de Ewing. 

Catalan et al (2005) descreveram o tumor como “cerca de 6% a 10% dos tumores ósseos 

malignos primários, sendo, portanto, o quarto mais frequente deste grupo de lesões”, já 

Bellan et al (2012) descreveram a doença como a terceira malignidade de origem óssea 

em incidência, atrás apenas de mieloma múltiplo e osteossarcoma. Na população abaixo 

dos 15 anos de idade, é a primeira em incidência [...]. A idade é fator prognóstico na 

literatura” e a doença se inicia mais frequentemente na pelve, fêmur, tíbia, o úmero e na 

parede torácica, não podendo descartar que afete os outros ossos e tecidos moles. 

Percebe-se que é mais comum nos ossos longos. 
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 Dados da Fundação Centro de Controle de Oncologia do Estado do Amazonas 

(FCECON) também revelam que o Sarcoma é mais frequentemente diagnosticado na 

segunda década de vida (64%), posteriormente na primeira década de vida (27%), e em 

9% o diagnostico pode ocorrer na terceira década de vida, trazendo ainda informações 

sobre dados de 18 estudos dos EUA, Europa e Japão, com 1505 pacientes inclusos, que 

mostraram a distribuição da doença como: “Sarcoma de Ewing do osso (87%), Sarcoma 

de Ewing extra-ósseo (8%), PPNET ósseo e extra-ósseo (5%)”. 

 

2.3 Sinais e Sintomas 

O Sarcoma de Ewing, descrito em 1921 caracteriza-se por “uma neoplasia maligna 

osteolítica de alto grau”. E, com sintomatologia clássica nos tumores ósseos, a febre 

prolongada sem causa identificada e a dor por tensão, que ocorre principalmente na 

metáfise dos ossos longos, predominantemente de “ocorrência noturna, intermitente, com 

tendência a tornar-se intensa e persistente”, geralmente desproporcional aos achados de 

exame físico”, e como característica clínica, a mais relevante, há presença de massa 

palpável na maioria dos pacientes acometidos pela doença (5; 6; 17).  

 

 2.4 Diagnóstico 

O Sarcoma de Ewing tende a ocorrer em ossos chatos, onde há mais medula 

vermelha. Nas radiografias, se manifesta como uma área de destruição óssea irregular, 

com aparência de "desgaste" e reação do osso em camadas, além de uma massa de 

tecido mole ao redor. A Ressonância Magnética ou a Tomografia Computadorizada 

podem demonstrar a extensão intra e extra-óssea do tumor. Em T1 o tumor é de hipo a 

isointenso e em T2 é hiperintenso, sofrendo realce após aplicação injetável de contraste 

utilizado para evidenciar a lesão, auxiliando na diferenciação entre o tumor e tecidos 

normais, destacando a extensão da massa tumoral, áreas de necrose, envolvimento de 

tecidos moles e a vascularização do tumor, facilitando o planejamento do tratamento (2). 

Exames radiológicos são essenciais, por constituírem um parâmetro crítico 

relacionado ao diagnóstico definitivo e diferencial, permitindo visualizar o osso acometido, 
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qual a porção do mesmo foi afetada (epífise, metáfise ou diáfise, córtex, medula), além 

de permitir a caracterização radiológica da neoplasia (lesão lítica, blástica ou mista) (1; 

8; 14).  

Os exames laboratoriais, hemograma e LDH, e especificamente a avaliação da 

medula óssea, também são fundamentais por auxiliarem no diagnóstico precoce, pois a 

dosagem da enzima desidrogenase láctica (LDH como um marcador biológico, auxiliando 

na avaliação da agressividade do tumor e no planejamento do tratamento (5). 

A biópsia é um procedimento realmente importante para o Sarcoma de Ewing. E 

retirado uma pequena parte do tumor para examiná-la em um microscópio (5; 6; 10). 

Um dos tipos de biópsia é a incisional, que pode ser feita com uma cirurgia ou com 

uma agulha. Esse exame é fundamental para o médico definir o melhor tratamento para 

paciente com Sarcoma de Ewing (5; 7). 

Além disso, exames de sangue periódicos monitoram a função de órgãos vitais 

como fígado, rins e medula óssea, permitindo identificar e tratar possíveis efeitos 

colaterais da quimioterapia e radioterapia (5; 7). 

 

2.5 Tratamento 

O tratamento do sarcoma de Ewing é feito por uma equipe de multidisciplinar, de 

médicos ortopedistas, patologistas, oncologistas e fisioterapeutas (7; 12). 

 O objetivo principal a cura do paciente, procurando preservar a função das partes 

afetadas pelo tumor, minimizando eventos adversos em longo prazo (12). Os tratamentos 

são a mais utilizados são a quimioterapia a radioterapia e, em alguns casos, o transplante 

de medula óssea (7). 

Há uma reação diferente para cada organismo à quimioterapia ou à radioterapia, 

tais modalidades de tratamento podem gerar efeitos colaterais, como cansaço, náuseas 

e alopecia, podendo serem controlados com medicamentos (12). 

O tratamento é quimioterapia seguido por cirurgia e radioterapia, sendo a 

quimioterapia imprescindível para o tratamento Sarcoma de Ewing, pois possui a função 

de combate às células tumorais A administração é realizada em ciclos com intervalos de 

descanso para a recuperação do paciente, por ser debilitante.(7; 9; 12; 16). 
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A radioterapia é o tratamento no qual se utilizam radiações ionizantes, com feixes 

localizados, causando a destruição ou impedindo a multiplicação das células tumorais (9; 

10; 16) pois, ao atingir as células cancerígenas, a radiação danifica o seu DNA. O 

tratamento é realizado em várias sessões, com doses menores de radiação em cada 

sessão, para permitir que as células saudáveis se recuperem (9; 16). 

A cirurgia oncológica, uma das principais modalidades de tratamento para o câncer 

principalmente quando está localizado em regiões que permitem uma retirada completa 

e segura A tomada de decisão cirúrgica envolve fatores como o tamanho do tumor e local, 

pois o objetivo é sempre a remoção completa do tumor, sem acarretar maiores prejuízos 

à saúde do paciente (7;12). 

Estudos indicam o inibidor de neurotrofinas como promissor e potencial tratamento 

a ser desenvolvido em fases pré-clínicas in vivo para testes de potencial utilização em 

ensaios clínicos futuros para o sarcoma de Ewing além de outros tipos de sarcomas (13). 

 

2.6 Prognóstico 

Pesquisadores descrevem uma melhora sensível no prognóstico do SE, levando 

em consideração pacientes que apresentam doença localizada desde que o tumor foi 

descrito, o qual apresenta uma sobrevida de cerca de 70% em cinco anos. Alguns desses 

pesquisadores descrevem a sobrevida global de 5 anos atingindo de 65% a 75%. Outros 

citam o surgimento de múltiplos e novos agentes quimioterápicos, sendo responsáveis 

por uma melhora no prognóstico para uma sobrevida em dez anos variando de 50% a 

70%, e ainda tumores removidos com margem cirúrgica segura, podendo-se lançar mão 

de radioterapia pós-operatória, com prognóstico de sobrevida em dez anos subindo para 

75%. Entretanto, todos corroboram que a doença metastática possui uma taxa de 

sobrevivência de 5 anos de ＜30%, exceto para os casos de metástase pulmonar isolada 

(aproximadamente 50%), e que os tumores da coluna ou os muito volumosos na pelve, 

normalmente inoperáveis, ainda possuem um prognóstico sombrio, sendo a radioterapia 

utilizada de forma adjuvante, em conjunto com a quimioterapia. (3; 10; 13). 
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2.7 Cuidados Paliativos 

O agravamento do câncer em crianças e adolescentes impõe desafios complexos, 

como a incerteza sobre o futuro, a negação da morte. Diante desse cenário, a atenção à 

saúde deve transcender os cuidados médicos, oferecendo suporte integral à criança, ao 

adolescente e à família. A qualidade de vida e uma morte serena devem ser o foco 

principal, garantindo cuidado paliativo eficaz, apoio psicológico e social, além de respeito 

às necessidades individuais e familiares (13;14). 

O câncer em crianças ou adolescentes gera uma experiência familiar intensa, 

marcada por sentimentos de esperança, medo, desespero, culpa, negação e revolta O 

diagnóstico provoca várias mudanças, impactando a saúde física, mental e emocional de 

todos os envolvidos e, terapias aplicadas, religiosidade, comunicação com os pacientes 

e seus familiares trazem conforto em fase terminal da doença, promovendo uma 

qualidade de vida e bem-estar, além de contribuir para redução dos pedidos de 

intervenções médicas agressivas, fortalecendo a todos, diminuindo sentimentos de 

depressão (13; 14). 

                                                                            

2.8 Considerações finais 

É importante que qualquer tumor ósseo e de partes moles seja submetido a 

avaliação imagenológica adequada e, para tanto, as modalidades como a  Ressonância 

Magnética e/ou a Tomografia Computadorizada são essenciais para a localização 

precisa, além da diferenciação dos tipos tumorais, a RM tem grande importância na 

monitoração da resposta à quimioterapia, e caso seja sólido e não adiposo, o paciente 

ser submetido a uma biópsia com técnica adequada para avaliação microscópica do 

tecido, complementando o diagnóstico, para a realização de cirurgias com margens 

seguras, que certamente trará benefícios ao tratamento e modificará o prognóstico do 

paciente. 
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