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Diretrizes de tratamentos oncológicos 2026
Sarcomas ósseos

Apresentação 
Esta diretriz tem como objetivo apoiar as decisões clínicas no tratamen-
to de sarcomas ósseos. As diretrizes seguem níveis pré-definidos de evi-
dência científica e força por trás de cada recomendação (Sistema Grade). 
Não são objetivos dessas diretrizes recomendações a respeito de consi-
derações fisiopatológicas sobre as doenças. Cada opção terapêutica reco-
mendada foi avaliada quanto à relevância clínica, mas também quanto ao 
impacto econômico. Assim, algumas alternativas podem ser recomenda-
das dentro de um cenário de restrição orçamentária no sistema público de 
saúde brasileiro.
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Lista de abreviaturas
AUC	 Área sob a curva
DHL	 Desidrogenase láctica
ETS	 Gene Etyhroblast Transformation Specific
ETV	 Gene ETS variant transcription factor 
EV	 Endovenoso
EWSR1	 Gene Ewing Sarcoma breakpoint region 1
FDG	 Fluorodesoxiglicose
FEV	 Gene Fifth Ewing variant
FLI1	 Gene Friend leucemia integration 1
FR	 Força de recomendação
IDH	 Gene Isocitrato desidrogenase
LFN	 Linfonodo(s)
NE	 Nível de evidência
OMS	 Organização Mundial da Saúde
PET/CT	 Positron emission tomography/computed tomography
QT	 Quimioterapia
RM	 Ressonância magnética
RT	 Radioterapia
RX	 Radiografia 
SG	 Sobrevida global
SLF	 Síndrome de Li-Fraumeni
SLP	 Sobrevida livre de progressão
TC	 Tomografia computadorizada
TCG	 Tumor de células gigantes ósseo
VO	 Via oral
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 � Estadiamento(
1

Tumor primário 
Esqueleto apendicular, tronco, crânio e ossos faciais

Estádio Definição

Tx Não avaliável

T0 Sem evidência de tumor primário

T1 Tumor ≤ 8 cm

T2 Tumor > 8 cm

T3 Tumor descontínuo no local ósseo primário

Coluna

Estádio Definição

Tx Não avaliável

T0 Sem evidência de tumor primário

T1 Tumor confinado a 1 segmento vertebral ou 2 segmentos 
vertebrais adjacentes

T2 Tumor confinado a 3 segmentos vertebrais adjacentes

T3 Tumor confinado a 4 ou mais segmentos vertebrais adjacentes

T4 Extensão para o canal espinhal ou grandes vasos

T4a Extensão para o canal espinhal 

T4b Extensão para grandes vasos (invasão vascular macroscópica 
ou trombo tumoral em grandes vasos)



5

Diretrizes de tratamentos oncológicos 2026
Sarcomas ósseos

Pelve

Estádio Definição

Tx Não avaliável

T0 Sem evidência de tumor primário

T1 Tumor confinado a 1 segmento pélvico sem extensão 
extraóssea

T2a Tumor ≤ 8 cm na maior dimensão

T2b Tumor > 8 cm na maior dimensão

T3 Tumor abrangendo 2 segmentos pélvicos com extensão 
extraóssea

T3a Tumor ≤ 8 cm na maior dimensão

T3b Tumor > 8 cm na maior dimensão

T4 Tumor abrangendo 3 segmentos pélvicos ou cruzando a 
articulação sacroilíaca

T4a Tumor envolve a articulação sacroilíaca e se estende 
medialmente ao neuroforame sacral

T4b Invólucro tumoral de vasos ilíacos externos ou presença de 
trombo tumoral grosseiro nos principais vasos pélvicos

Linfonodos 

N Definição

N0 Sem metástase para LFN regionais ou desconhecido

N1 Metástase em LFN regionais

Metástases

M Definição

M0 Ausência de metástases à distância

M1 Presença de metástases à distância

M1a Metástases pulmonares

M1b Metástases em osso ou outros locais distantes
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Grau histológico

G Definição

GX Não avaliável

G1 Bem diferenciado, baixo grau

G2 Moderadamente diferenciado, alto grau

G3 Pouco diferenciado, alto grau

Agrupamento TNM

Estádio T N M Grau

IA T1 N0 M0 G1 ou GX

IB T2-T3 N0 M0 G1 ou GX

IIA T1 N0 M0 G2 ou G3

IIB T2 N0 M0 G2 ou G3

III T3 N0 M0 G2 ou G3

IVA Qualquer N0 M1a Qualquer

IVB
Qualquer N1 Qualquer Qualquer

Qualquer Qualquer M1b Qualquer
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 � Exames para estadiamento

Avaliação inicial2,3

A investigação inicial de uma suspeita de tumor primário de sarcoma ósseo deve 
ser realizada preferencialmente em um centro de referência em sarcoma e deve 
incluir história médica, exame físico, avaliação radiológica e biópsia   NE ALTO/FR FORTE  .

O diagnóstico patológico deve ser feito por um patologista especializado em 
tumores ósseos, de acordo com a classificação da OMS de 2020, e deve ser 
apoiado por investigações auxiliares sempre que relevante   NE BAIXO/FR FORTE  .

O estadiamento deve ser realizado para avaliar a extensão da doença local e à 
distância, incluindo radiografia do sítio primário acompanhada de preferencial-
mente RM da área afetada e dos seguimentos adjacentes, quando aplicável, TC 
ou RX de tórax, cintilografia óssea. Se disponível, o PET/CT com 18-FDG pode 
ser útil, conforme indicação clínica. A análise sérica basal em Sarcoma de Ewing 
e osteossarcoma deve incluir níveis de fosfatase alcalina e DHL   NE BAIXO/FR FRACA  .

Exames de imagem   NE BAIXO/FR FRACA   
- RX do sítio primário em 2 planos;
- RM do segmento acometido e das regiões adjacentes, em caso de suspeita de 
sarcoma ósseo;
- TC e RX de tórax;
- Cintilografia (Osteossarcoma e Sarcoma de Ewing);
- PET/CT, quando disponível (Sarcoma de Ewing).
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Diagnóstico   NE BAIXO/FR FORTE  
2,4,5 

A biópsia de uma área suspeita de sarcoma ósseo primário deve ser realizada 
pela equipe cirúrgica que realizará a ressecção definitiva do tumor ou por um 
radiologista intervencionista dedicado, após discussão e planejamento com o 
cirurgião   NE MODERADO/FR FORTE  ;

Para diagnósticos de Patologia obtidos fora de uma rede de referência, é reco-
mendada uma revisão patológica especializada em um centro de referência em 
sarcoma   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Na maioria dos pacientes, uma biópsia com agulha grossa, realizada sob 
orientação de imagem, representa uma alternativa apropriada à biópsia 
aberta   NE BAIXO/FR FRACA  ;

As amostras histológicas devem ser interpretadas por um patologista experiente 
em tumores ósseos, em colaboração com o radiologista, e discutidas em uma 
equipe multidisciplinar.   NE BAIXO/FR FORTE  ;

Pacientes com Síndrome de Li-Fraumeni (SLF) apresentam maior risco de desen-
volver osteossarcoma, embora a incidência seja baixa. A SLF é uma síndrome 
de câncer familiar associada a variantes patogênicas germinativas no gene 
supressor de tumor TP53, que está envolvido na regulação do ciclo celular e na 
manutenção da integridade do genoma.

No momento da ressecção do tumor primário, para peças cirúrgicas, deve ser 
registrado o tamanho do tumor no osso ressecado (pelo menos o diâmetro 
máximo, mas preferencialmente medição tridimensional, em mm). O relatório 
patológico deve descrever a extensão da disseminação local do tumor, incluindo 
o envolvimento de tecidos moles anatômicos específicos e compartimentos 
ósseos   NE BAIXO/FR FORTE  ;

Deve-se registrar se as margens de ressecção estão claras (R0) ou microsco-
picamente (R1) ou macroscopicamente (R2) envolvidas. No caso de margens 
negativas, deve-se medir a distância (em mm) do tumor à margem de res-
secção mais próxima, bem como a distância à margem da osteotomia mais pró-
xima   NE BAIXO/FR FORTE  ;

A percentagem de tumor viável/percentagem de resposta histológica (incluindo 
necrose, fibrose e calcificação) deve ser documentada, pois tem valor prognós-
tico, especialmente no sarcoma de Ewing e no osteossarcoma   NE ALTO/FR FORTE  .
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 � Tratamento
Dada a sua raridade e a complexidade do manejo, o padrão aceito para sarcoma 
ósseo é o tratamento em centros de referência e/ou dentro de redes de refe-
rência capazes de fornecer acesso a todo o espectro de cuidados e conheci-
mentos específicos para a idade   NE MODERADO/FR FORTE  .2,6

Osteossarcoma7–24

Os osteossarcomas se dividem intramedulares (90%) e extra-medulares, com-
postos por paraosteal, periosteal, superficial de alto grau e extraesquelético. 
Histologicamente, os subtipos englobam o osteossarcoma convencional (com-
posto por osteoblástico (50%), condroblástico (25%), fibroblástico (25%)), de 
pequenas células, telangectásico, multifocal, pleomorfo. Não possuem altera-
ções moleculares características;

O tratamento curativo do osteossarcoma de alto grau consiste em QT e 
cirurgia   NE ALTO/FR FORTE  ;

A cirurgia deve ser realizada por uma equipe cirúrgica familiarizada com uma 
ampla gama de reconstruções cirúrgicas. Pacientes pediátricos e adolescentes 
precisam ser tratados por cirurgiões com experiência na área de tumores ósseos 
pediátricos, incluindo desafios de reconstrução específicos da idade, como a 
reconstrução de ossos em crescimento   NE MODERADO/FR FORTE  ;

A maioria dos pacientes deve ser considerada candidata ao salvamento do 
membro. As margens R1 e R2 aumentam a taxa de recidiva local, que está 
associada à redução da SG. Assim, margens claras são o primeiro objetivo da 
cirurgia   NE MODERADO/FR FORTE  ;

A fratura patológica não requer necessariamente uma amputação. A QT neoad-
juvante primária pode ser usada com a expectativa de permitir a contração do 
hematoma da fratura e permitir a ressecção subsequente do tumor e dos tecidos 
moles envolvidos   NE MODERADO/FR FORTE  ;

Doxorrubicina, cisplatina, metotrexato em altas doses (HD-MTX) têm atividade 
antitumoral no osteossarcoma   NE ALTO/FR FORTE  ;

O regime de doxorrubicina/cisplatina/HD-MTX (MAP) é mais frequente-
mente usado como QT de primeira linha em crianças e pacientes adultos 
jovens até 25 anos. Entretanto, HD-MTX pode ser difícil de administrar em 
adultos   NE MODERADO/FR FRACA  ;

O esquema padrão em adultos acima de 25 anos é cisplatina e doxorru-
bicina. O tratamento deve envolver preferencialmente QT perioperatória e 
cirurgia   NE MODERADO/FR FORTE  ;
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A avaliação da resposta patológica à QT tem valor prognóstico, com as escalas 
de Picci e Huvos servindo de referencial para a avaliação   NE ALTO/FR FORTE  ;

Classificação baseada na resposta histológica à QT

Picci22 Huvos23

Resposta completa:  
ausência de tumor viável IV: ausência de tumor viável

Resposta boa:  
90-99% de necrose III: focos esparsos de tumor viável

Resposta razoável:  
60-89% de necrose

II: áreas de necrose com tumor 
viável

Resposta ruim:  
< 60% de necrose I: pouca ou nenhuma resposta

Não há benefício em modificar o esquema pós-operatório com a adição de ifos-
famida e etoposídeo ou ifosfamida em dose alta, mesmo em maus responde-
dores   NE MODERADO/FR FORTE  ;

A RT pode ser considerada em pacientes com osteossarcoma com tumores 
primários irressecáveis, nos quais a cirurgia seria inaceitavelmente mórbida, ou 
como tratamento adjuvante de tumores com alto risco de recorrência local e 
com opção limitada para cirurgia adicional   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Pacientes com osteossarcoma metastático primário devem ser tratados com 
intenção curativa seguindo os mesmos princípios aplicados em osteossarcomas 
não metastáticos. A cirurgia de metastasectomia pulmonar pode ser conside-
rada em casos selecionados após discussão multidisciplinar, visando ressecção 
de todos os sítios de metástase, se possível   NE MODERADO/FR FORTE  ;

O manejo do osteossarcoma recorrente precisa levar em consideração o 
momento das recorrências e o número e locais das metástases. O tratamento 
do osteossarcoma recorrente é principalmente cirúrgico em pacientes com 
metástases pulmonares isoladas ou recorrência local. A remoção completa 
de todas as metástases ressecáveis deve ser discutida em equipe multidisci-
plinar   NE MODERADO/FR FORTE  .

A escolha do tratamento do osteossarcoma recorrente pode levar em conside-
ração a SLP anterior, regimes de QT utilizados anteriormente e inclui:

1. Ifosfamida, possivelmente em associação com etoposídeo e/ou carbo-
platina   NE MODERADO/FR FRACA  ;
2. Gencitabina e docetaxel   NE BAIXO/FR FRACA  ;
3. Regorafenibe  NE BAIXO/FR FRACA .
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Os osteossarcomas centrais e parosteais de baixo grau são neoplasias malignas 
com menor potencial metastático, tratadas apenas com cirurgia   NE MODERADO/FR FORTE  ;

O uso de QT poderia ser considerado para casos com componente de alto 
grau   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Já nos casos de osteossarcoma periosteais, considerar uso de QT devido ao 
risco de metástases   NE BAIXO/FR FRACA  ;

O osteossarcoma crânio facial ocorre principalmente em adultos acima de 20 
anos com predominância do subtipo condroblástico. O benefício com a QT neste 
subtipo permanece controverso, porém, pode ser considerado no cenário neo-
adjuvante tendo em vista a alta morbidade da cirurgia. A RT pode ser proposta 
quando a cirurgia completa não é viável, e em pacientes submetidos à ressecção 
com margens positivas, após discussão em reunião multidisciplinar. Técnicas 
modernas de RT, como IMRT, podem oferecer uma vantagem técnica para admi-
nistrar altas doses e podem ser consideradas   NE BAIXO/FR FRACA  .
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Esquemas de QT

Osteossarcoma adjuvante e/ou neoadjuvante ou 1ª linha metastática

População Medicações Periodicidade 

Adultos  
> 25 anos

Cisplatina 50 mg/m²  
EV D1 e D2

Doxorrubicina 25 mg/m²  
EV D1 a D3

A cada 3 semanas,  
6 ciclos*

Adultos  
< 25 anos

Pré-operatório:
Cisplatina 60 mg/m²  
EV D1 e D2

Doxorrubicina 25 mg/m²  
EV D1 a D3

Metotrexato 12 g/m²  
EV D1

Cisplatina + Doxo: 
semanas 0 e 5

MTX:  
semanas 3, 4, 8 e 9

Pós-operatório:
Cisplatina 60 mg/m² 
EV D1 e D2

Doxorrubicina 25 mg/m² 
EV D1 a D3

Metotrexato 12 g/m² 
EV D1

Cisplatina + Doxo: 
semanas 12 e 17

Doxo: 
semanas 22 e 27

MTX: 
semanas 15, 16, 20, 21, 25, 
26, 30, 31

* No caso de neoadjuvância, considerar 3 ciclos antes e 3 ciclos após a cirurgia

Osteossarcoma recorrente

Esquema Medicações Periodicidade

Etoposídeo + 
Ifosfamida

Ifosfamida 1,8 g/m² 
EV D1 a D5

Etoposídeo 100 mg/m² 
EV D1 a D5

A cada 3 semanas

Etoposídeo + 
Ifosfamida + 
Carboplatina

Ifosfamida 1,8 g/m² 
EV D1 a D4

Etoposídeo 100 mg/m² 
EV D1 a D4 

Carboplatina 400 mg/m² 
EV D1 a D2

A cada 3 semanas

Gencitabina + 
Docetaxel

Gencitabina 675-900 mg/m² 
EV D1 e D8

Docetaxel 75-100 mg/m² 
EV D8

A cada 3 semanas

Pacientes MSI-H/dMMR/TMB>10

Esquema Medicações Periodicidade

Pembrolizumabe Pembrolizumabe 200 mg EV D1 A cada 3 semanas
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Sarcoma de Ewing25-31

Trata-se de um sarcoma de células redondas, marcado por uma fusão genética 
envolvendo um membro da família FET (geralmente EWSR1) e um membro da 
família ETS de fatores de transcrição. Todos os casos são de alto grau. Em 85% 
dos casos, uma translocação recíproca t(11; 22)(q24; q12), resultando na fusão 
EWSR1-FLI1, pode ser detectada, enquanto a t(21; 22)(q22; q12), resultando na 
fusão EWSR1-ERG, pode ser encontrada em ~10% dos casos. Outras transloca-
ções também podem ocorrer, envolvendo outros genes ETS (FEV, ETV1, E1AF);

A confirmação molecular é obrigatória para a distinção entre Sarcoma de Ewing 
e outros sarcomas de células redondas   NE MODERADO/FR FRACA  ;

O estadiamento deve ser realizado para detectar metástases pulmonares, ósseas 
e de medula óssea e deve incluir biópsia em caso de lesões duvidosas. PET/CT 
é preferido em relação à cintilografia óssea para imagens do esqueleto, se dispo-
níveis   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Biópsias e aspirados de medula óssea (de locais distantes das lesões metas-
táticas primárias ou conhecidas) não são obrigatórios se for realizado PET/
CT   NE BAIXO/FR FRACA  ;

O esquema com multiagentes incluindo vincristina (V), doxorrubicina (D), ciclo-
fosfamida (C) alternando com ifosfamida (I) e etoposídeo (E) é o tratamento 
padrão em 1ª linha para doença localizada   NE ALTO/FR FORTE  ;

O uso de busulfan e melfalan pode ser considerado para pacientes selecionados 
com má resposta à indução VDC/IE   NE MODERADO/FR FRACA  ;

O regime VDC/IE dose densa, ou seja, com ciclos a cada duas semanas, pode ser 
considerado em 1ª linha para pacientes adultos jovens   NE MODERADO/FR FORTE  ;

Geralmente, até 9 ciclos de indução de QT são administrados após a biópsia, 
seguidos de terapia local e consolidação a partir de então. A duração geral do 
tratamento é de 14 a 17 ciclos de QT alternados   NE ALTO/FR FORTE  ;

O momento ideal para o controle local deve ser discutido com equipe multidis-
ciplinar, tendo em vista o local primário, o tamanho, a resposta, a morbidade 
prevista da cirurgia e a tolerabilidade. A alteração no tamanho da massa de 
tecidos moles é facilmente avaliada na RM, um bom preditor da resposta do 
tumor.   NE MODERADO/FR FORTE  ;

A excisão cirúrgica completa, quando viável, é considerada a melhor modalidade 
de controle local   NE BAIXO/FR FORTE  ;

A RT isolada com intenção definitiva deve ser usada se a excisão cirúrgica 
completa não for possível, ou em casos desafiadores, como tumores axiais ou 
espinhais, onde a cirurgia seria inaceitavelmente mórbida. A discussão multidis-
ciplinar é imprescindível   NE BAIXO/FR FORTE  ;
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A dose de RT adjuvante (45-60 Gy) reduz significativamente a recorrência local 
em pacientes com tumores de grande volume (>200 mL), baixa resposta histoló-
gica ou margens cirúrgicas inadequadas e deve ser discutida nestas circunstân-
cias   NE BAIXO/FR FRACA  ;

A RT adjuvante deve ser considerada em pacientes com Sarcoma de Ewing pél-
vico não-sacral, independentemente das margens cirúrgicas, do volume do tumor 
ou da resposta histológica, pois demonstrou ter controle local superior e resul-
tados de sobrevivência em comparação com a cirurgia isolada   NE MODERADO/FR FORTE  ;

O tratamento de pacientes com Sarcoma de Ewing extraesquelético segue os 
mesmos princípios do Sarcoma de Ewing ósseo, incorporando assim QT em 
todos os casos, bem como RT auxiliar   NE MODERADO/FR FORTE  ;

Na doença metastática, o tratamento local primário, especialmente na presença 
de doença metastática responsiva, provou estar associado à melhoria dos resul-
tados e, portanto, deve ser tentado   NE MODERADO/FR FRACA  ;

A RT pulmonar bilateral, especialmente quando se atinge a remissão completa de 
todas as metástases pulmonares, pode ser usada neste cenário, embora faltem 
dados que demonstrem uma melhoria no resultado   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Em pacientes com doença óssea oligometastática, o controle local em locais 
metastáticos com RT deve ser considerado   NE BAIXO/FR FRACA  ;

O papel da QT em altas doses em pacientes com metástases extrapulmo-
nares permanece controverso, sem evidências randomizadas para apoiar seu 
uso   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Os regimes de QT para Sarcoma de Ewing recorrente incluem agentes alquilantes 
(ciclofosfamida e ifosfamida) em combinação com inibidores da topoisomerase 
(etoposídeo e topotecano), irinotecano com temozolomida, gencitabina e doce-
taxel, ifosfamida em altas doses ou carboplatina com etoposídeo   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Sarcoma de células redondas com fusões EWSR1 não-ETS, sarcoma rearranjado 
por CIC e sarcoma com alterações BCOR são atualmente reconhecidos como 
entidades distintas, com características moleculares, imuno-histoquímicas, clí-
nicas e epidemiológicas distintas. O comportamento clínico dessas entidades 
permanece incerto, e não há consenso sobre se elas devem ser tratadas com 
uma abordagem semelhante ao Sarcoma de Ewing, ou consideradas como sar-
coma de alto grau   NE BAIXO/FR FRACA  .
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Esquemas de QT

Sarcoma de Ewing inicial ou metastático

Esquema Medicações Periodicidade

Vincristina + 
Doxorrubicina + 
Ciclofosfamida 
(VDC)

Vincristina 2 mg 
EV D1

Doxorrubicina 75 mg/m² 
EV D1 

Ciclofosfamida 1.200 mg/m² 
EV D1

A cada 2 ou 3 semanas*

Ifosfamida + 
Etoposídeo

Ifosfamida 1,8 g/m² 
EV D1 a D5

Etoposídeo 100 mg/m² 
EV D1 a D5

A cada 2 ou 3 semanas*

Gencitabina + 
Docetaxel

Gencitabina 675 mg/m² 
EV D1 e D8

Docetaxel 75-100 mg/m² 
EV D8

A cada 3 semanas

Ciclofosfamida + 
Topotecano

Ciclofosfamida 250 mg/m² 
EV D1 a D5 

Topotecano 0,75 mg/m² 
EV D1 a D5

A cada 3 semanas

Ifosfamida 
Altas doses

Ifosfamida 3 g/m² 
EV D1 a D5 A cada 3 semanas

*Estudos demonstram que o regime VDC intercalado com IE a cada 2 semanas 
melhorou a sobrevida livre de evento comparado com o regime a cada 3 semanas, 
sem aumentar a toxicidade inaceitável. As decisões sobre o protocolo exato 
dependem da idade do paciente, estágio da doença e decisão multidisciplinar.
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Condrossarcomas32-34

Os condrossarcomas são subdivididos em:

1. Condrossarcoma convencional (90%) - baixo grau G1 (axial) e tumor car-
tilaginoso atípico (apendicular); 
2. Intermediário G2;
3. Alto grau G3 (5-10%);
4. Periosteal (1%);
5. Desdiferenciado (10%);
6. Mesenquimal (2%);
7. Células claras (2%). 

A análise molecular pode ajudar no diagnóstico diferencial, mas não é funda-
mental. Os condrossarcomas convencionais e desdiferenciado podem apre-
sentar mutação de IDH1 e IDH2 em até 50% dos casos; o rearranjo dos genes 
HEY1-NCOA2 está presente no subtipo mesenquimal   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Tumores cartilaginosos atípicos nos ossos longos dos membros podem ser tra-
tados por curetagem com ou sem terapia adjuvante local (por exemplo, fenol, 
cimento e crioterapia)   NE BAIXO/FR FORTE  ;

Os condrossarcomas de grau superior (graus II-III) e todos os condrossarcomas 
da pelve ou do esqueleto axial devem ser excisados cirurgicamente com margens 
amplas, se morbidade aceitável   NE BAIXO/FR FORTE  ;

A RT pode ser considerada para doença não ressecável (primária ou recorrente), 
após cirurgia incompleta e para paliação dos sintomas   NE BAIXO/FR FRACA  ;

A RT em altas doses é recomendada para condrossarcomas da base do 
crânio   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Os condrossarcomas mesenquimais são geralmente tratados com QT neo- e 
adjuvante, com esquema de QT baseado em Sarcoma de Ewing.   NE BAIXO/FR FORTE  ;

A QT adjuvante/neoadjuvante baseado em esquema de osteossarcoma 
também pode ser considerada para condrossarcoma desdiferenciado locali-
zado   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Pacientes com doença pulmonar oligometastática e ressecável, cirurgia, RT ou 
ablação local podem ser consideradas, especialmente para condrossarcomas 
convencionais   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Em pacientes com doença amplamente metastática, a QT tem benefício limitado, 
com respostas mais altas observadas em pacientes que recebem terapia combi-
nada à base de antraciclinas e naqueles com condrossarcoma desdiferenciado 
ou condrossarcoma mesenquimal   NE BAIXO/FR FRACA  ;
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Oferecemos o pazopanibe como uma opção para pacientes com condrossar-
coma convencional avançado. Em estudos inciais, condrossarcoma conven-
cional irressecável ou metastático, a taxa de controle da doença em 16 semanas 
foi de 43%  NE BAIXO/FR FRACA .

Cordoma35-38

O cordoma convencional é marcado pela expressão nuclear do gene da braqui-
úria e sua avaliação diagnóstica é recomendada   NE BAIXO/FR FRACA  ;

A biópsia pré-operatória com agulha grossa é recomendada, e o trajeto da biópsia 
precisa ser incluído na ressecção cirúrgica   NE BAIXO/FR FORTE  ;

O cordoma da base do crânio, a biópsia pré-operatória não é recomendada se o 
tumor não puder ser alcançado com facilidade ou segurança, ou se houver um 
alto risco de disseminação de células tumorais   NE BAIXO/FR FORTE  ;

O estadiamento inicial deve incluir imagens do local primário, RM da coluna axial 
e TC de tórax, abdome e pelve   NE BAIXO/FR FRACA  ;

A ressecção em bloco R0 é o tratamento recomendado da doença primária locali-
zada quando viável e as sequelas são aceitas pelo paciente   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Em cordomas de base do crânio e do trato cervical superior, a ressecção com 
margens negativas raramente pode ser feita, e margens microscopicamente 
positivas devem ser o objetivo da cirurgia   NE BAIXO/FR FRACA  ;

A RT adjuvante deve ser considerada para cordomas da base do crânio e da 
coluna cervical, e para cordomas da coluna sacral com margens de ressecção 
R1   NE BAIXO/FR FORTE  ;

A cirurgia R1-R2 mais RT em altas doses é o tratamento de escolha para cordoma 
da base do crânio e do trato cervical superior   NE BAIXO/FR FORTE  ;

As indicações para RT definitiva incluem doenças para as quais a res-
secção R0 ou R1 não pode ser alcançada de acordo com um centro especia-
lizado, pacientes inoperáveis e comprometimento neurológico não aceito pelo 
paciente   NE BAIXO/FR FORTE  ;

Nas recidivas locais, o tratamento inclui cirurgia e/ou RT e/ou terapias sistê-
micas   NE BAIXO/FR FRACA  ;

A QT citotóxica é pouco eficaz em cordomas. O imatinibe é o tratamento mais 
usado, com baixa taxa de resposta objetiva, porém com razoável controle de 
doença   NE BAIXO/FR FRACA  ;
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Tumor de células gigantes 
ósseo (TCG)39

As opções de tratamento para TCG incluem excisão em bloco   NE BAIXO/FR FORTE   e 
curetagem intralesional com ou sem terapia adjuvante em casos cuidadosa-
mente selecionados   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Denosumabe é o tratamento padrão em TCG irressecável ou metastá-
tico   NE MODERADO/FR FORTE  ;

O uso de denosumabe no pré-operatório de TCG potencialmente ressecável e 
com alta morbidade deve ser individualizado e reservado para casos complexos 
após discussão multidisciplinar   NE MODERADO/FR FRACA  .

Sarcoma ósseo pleomórfico 
indiferenciado de alto grau40

As estratégias de tratamento seguem as do osteossarcoma e incluem QT neoad-
juvante e adjuvante, e ressecção completa em bloco   NE BAIXO/FR FRACA  .
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 � Seguimento41

O seguimento dos sarcomas ósseos de alto grau pode incluir exame físico, RX do 
local primário, juntamente com RX de tórax ou TC de tórax   NE BAIXO/FR FORTE  ;

O seguimento recomendado pode prever intervalos de aproximadamente a 
cada 3 meses durante os primeiros 2 anos; a cada 6 meses durante o 3º ao 5º 
ano; a cada 6-12 meses durante os anos 5-10; e, posteriormente, a cada 0,5-1-2 
anos   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Nos sarcomas ósseos de baixo grau, a frequência das consultas de acompanha-
mento pode ser maior (6 meses durante 2 anos e depois anualmente)   NE BAIXO/FR FRACA  ;

Os efeitos tóxicos a longo prazo da QT, da cirurgia e da RT devem ser avaliados, e 
a monitorização dos efeitos tardios deve continuar durante por mais de 10 anos 
após o tratamento, dependendo da situação e do protocolo utilizado   NE BAIXO/FR FRACA  ;
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ANEXO 1  

Sistema Grade de níveis de evidência 
e força da recomendação
Níveis de evidência

Nível Definição Implicações Fonte de informação

Alto
Há forte confiança de que 
o verdadeiro efeito esteja 
próximo daquele estimado.

É improvável que 
trabalhos adicionais irão 
modificar a confiança na 
estimativa do efeito.

- Ensaios clínicos bem 
delineados, com amostra 
representativa.
- Em alguns casos, estudos 
observacionais bem 
delineados, com achados 
consistentes*.

Moderado Há confiança moderada no 
efeito estimado.

Trabalhos futuros 
poderão modificar a 
confiança na estimativa 
de efeito, podendo, 
inclusive, modificar a 
estimativa.

- Ensaios clínicos com 
limitações leves**.
- Estudos observacionais bem 
delineados, com achados 
consistentes*.

Baixo A confiança no efeito é 
limitada.

Trabalhos futuros 
provavelmente terão 
um impacto importante 
em nossa confiança na 
estimativa de efeito.

- Ensaios clínicos com 
limitações moderadas**.
- Estudos observacionais 
comparativos: coorte e caso 
controle.

Muito 
baixo

A confiança na estimativa 
de efeito é muito limitada.
Há importante grau de 
incerteza nos achados.

Qualquer estimativa de 
efeito é incerta.

- Ensaios clínicos com 
limitações graves**.
- Estudos observacionais 
comparativos presença de 
limitações**.
- Estudos observacionais não 
comparados***.
- Opinião de especialistas.

Força de recomendação

Público alvo Forte Fraca (condicional)

Gestores
A recomendação deve ser 
adotada como política de saúde 
na maioria das situações

É necessário debate substancial e envolvimento 
das partes interessadas

Pacientes

A maioria dos indivíduos 
desejaria que a intervenção 
fosse indicada e apenas um 
pequeno número não aceitaria 
essa recomendação

Grande parte dos indivíduos desejaria que a 
intervenção fosse indicada; contudo alguns 
indivíduos não aceitariam essa recomendação

Profissionais 
de saúde

A maioria dos pacientes 
deve receber a intervenção 
recomendada

O profissional deve reconhecer que diferentes 
escolhas serão apropriadas para cada paciente 
para definir uma decisão consistente com os seus 
valores e preferências
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Fonte: Elaboração Grade working group - <htp://www.gradeworkinggroup.org>. *Estudos de coorte sem limitações metodológicas, com 

achados consistentes apresentando tamanho de efeito grande e/ou gradiente dose resposta. **Limitações: vieses no delineamento do 

estudo, inconsistência nos resultados, desfechos substitutos ou validade externa comprometida. ***Séries e relatos de casos.
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