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RESUMO

Os rabdomiossarcomas sdo neoplasias malignas do musculo esquelético,
histologicamente subdivididos em embrionario ou botriéide, alveolar e
pleomorfico. Esses tumores recapitulam a miogénese fetal, fator responséavel
pela imensa variedade de apresentacdes, as quais englobam desde formas
extremamente primitivas até as bem diferenciadas. Para a deteccdo do
rabdomioblasto neoplasico (determinante para o diagnostico) se faz necessario
0 uso da imunohistoquimica, com o0s anticorpos especificos a antigenos
musculares estriados, tais quais a mioglobina. De aparecimento mais comum até
a segunda década de vida, sendo mais prevalente no sexo masculino e em
caucasianos, localiza-se mais freqiientemente em cabega e pescoco, seguido de
trato genitourindario. Os sinais, 0s sintomas e o prognostico sao sitio-dependentes.
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As metéstases sdo freqlientes para os linfonodos regionais, os pulmdes, 0s 0ss0s
e mais raramente, a medula 6ssea.

Termos de indexacdo: sarcoma, imunohistoquimica, hematiria, metastase
hepética, miossarcoma.

ABSTRACT

Rhabdomyosarcomas are malignant neoplasms of striated muscle, which are
histologically subdivided in embryonal or botryoid, alveolar and pleomorphic
types. These tumors mime the fetal myogenesis, a process that allows them to
develop a great variety of forms, from primitive to well-differentiated ones. The
diagnosis rests on the identification of striated-muscle differentiation and
immunohistochemical stains, with the expression of striated muscle-specific
myoglobin. Such tumors most frequently occur during the two first decades of
life, and tends to affect white children more than nonwhites. Females are affected
less commonly than males. It is more incident in head and neck, and genitourinary
tract. Signs, symptoms and prognosis are site-dependent. Common sites of
metastases include regional lymph nodes, lungs, bone and more rarely, bone
marrow.

Index terms: sarcoma, immunohistochemistry, hematuria, liver metastasis,

myosarcoma.

INTRODUCAO

Os rabdomiossarcomas sdo neoplasias
malignas do musculo esquelético, histologicamente
subdivididos em embrionario ou botridide, alveolar
e pleomarfico®. Esses tumores recapitulam a
miogénese fetal, fator responsavel pela imensa
variedade de apresentacBes, as quais englobam
desde formas extremamente primitivas até as bem
diferenciadas. Para a deteccao do rabdomioblasto
neoplasico (determinante para o diagnéstico) faz-se
necessario o uso da imunohistoquimica, com 0s
anticorpos especificos a antigenos musculares, tais
como a mioglobina, desmina e actina sarcomérica.

Pode apresentar-se em qualquer sitio
anatdémico, porém sua localizagcdo mais frequiente é
na cabeca e no pescoco, seguida do trato
genitourinario®*®. Esses tumores caracterizam-se por
sua grande tendéncia a emitir metastases, sendo os
linfonodos regionais, pulmdes, 0ssos e a medula

0ssea, os locais mais comuns. Metéastases hepaticas
sdo raramente descritas. Incidente até a segunda
década de vida principalmente, é considerado evento
raro na idade adulta - corresponde de 0,27% a
1,00% de todos os tumores vesicaish>51L,

O objetivo deste trabalho é apresentar um
caso incomum de rabdomiossarcoma vesical do tipo
embrionario com metastase hepatica em paciente
do sexo feminino de 37 anos.

RELATO DE CASO

R.A.C., sexo feminino, 37 anos, parda, iniciou
em fevereiro de 2003 quadro de hematdria
macroscopica acompanhada de dor pélvica de média
intensidade, em peso e em cdlica, a qual desaparecia
com a miccao, com polacidria e auséncia de febre.

Houve intensificacao das dores e da frequién-
cia miccional, sendo que no terceiro dia apos o inicio
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do quadro, apresentou hematuiria abundante e
micgdo involuntaria, acompanhadas de palpitacdo
e perda da consciéncia. Foi levada ao Hospital
Municipal Mario Gatti, em choque hipovolémico,
permanecendo internada por oito dias. No quarto
dia de internacdo foi realizada cistoscopia, sendo
identificada lesdo vegetante de 3cm no teto vesical.
Na biépsia foi diagnosticado rabdomiossarcoma
embrionario com invasdo da muscular (estudo
imunohistoquimico positivo para vimentina, mioglo-
bina, actina sarcomérica e desmina) (Figura 1).

Figura 1. Células fusiformes com nucleos alongados. HE 400 X.

Figura 2. Tomografia Computadorizada de pelve nédo contrastada,

antes do tratamento. Lesdo em parede vesical (seta).

Figura 3. Tomografia computadorizada de térax realizada ap6s o
tratamento mostrando imagem sugestiva de metastase
pulmonar (seta).

Figura 4. Tomografia Computadorizada abdominal ap6s 5 ciclos de

quimioterapia com VAC. Nova metéstase hepética (seta).

Foram realizados exames de estadiamento
(ultrassonografia abdominal, tomografia computado-
rizada e cintilografia 6ssea), observando-se somente
a presenca de Unica metéstase hepatica (Figura 2).
Manteve quadro de hematuria persistente e anemia
ndo complicadas. Encaminhada ao Servico de
Oncologia do Hospital e Maternidade Celso Pierro,
onde foi iniciado tratamento quimioterapico paliativo
com vincristina, adriamicina e ciclofosfamida (VAC).
Ap0s o primeiro ciclo houve regressdo completa do
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qguadro de hematdria, tanto macroscépica quanto
micros-copica. Porém, passados cinco ciclos, evoluiu
com novas metastases hepaticas e imagem pulmonar
(detectadas em exames de reestadiamento
realizados em outubro de 2003) (Figuras 3 e 4).
Dessa forma, optou-se por mudanga no esquema
quimioterapico, o qual foi trocado por Cisplatina.
Ap6s dois ciclos, a paciente permanece clinicamente
estavel.

DISCUSSAO

Um aspecto relevante é a gravidade da
manifestagdo clinica inicial — hematuria evoluindo
para choque hipovolémico — afinal, como descrito
na literatura, hematudria ndo complicada esta
presente na maioria dos casos de neoplasia vesical
no adulto?®°, enquanto na infancia apresenta-se mais
comumente como massa abdominal palpavel®.

Devido a presenca de metastase no momento
do diagnostico (estadio 1V), ndo houve indicacdo de
tratamento cirargico com intuito curativo. O
diagnostico de rabdomiosarcoma foi possivel gracas
a disponibilidade da técnica de imunohistoquimica,
pois nessas neoplasias malignas indiferenciadas de
células fusiformes, os diagnosticos diferenciais,
apenas pela analise as coloracfes de rotina,
incluiriam: carcinoma sarcomatéide e outros
sarcomas e até melanoma. A decisdo terapéutica,
caso ndo houvesse a disponibilidade desta técnica
seria prejudicada, porém possivel, dado que o0s
esquemas de quimioterapia para sarcomas de todos
0s tipos usualmente incluem adriamicina.

Portanto, optou-se por quimioterapia paliativa
com VAC. Como descrito em diversos estudos®#1213,
este esquema é considerado como o que oferece
melhor resposta, por apresentar 50% de taxa de
remissdo completa nesse estadio?+*2, Estes estudos
foram realizados na populacéo pediatrica, ja que este
tipo de tumor é mais comum na infancia (constitui
mais da metade de todos os tumores de partes moles
da infancia e raro na idade adulta*>**, o que limita

0 conhecimento do comportamento tumoral nesta
faixa etéria. A principal via de disseminagdo € a
linfatica, havendo também possibilidade de
envolvimento da via hematogénica®'°. No entanto,
metastases a distancia sdo menos comuns que as
linfonodais. O figado raramente é envolvido e a
presenca de metéstase hepética no presente caso
vem reforcar a hip6tese de disseminacgédo
hematogénica, pois os linfonodos ndo estavam
envolvidos, nas avaliacdes realizadas pelos estudos
de imagem.

A revisdo da literatura mostrou apenas trés
casos descritos em individuos de 30 a 50 anos e cinco
em maiores de 70 anos?¢81013 além de outros trés
casos 0s quais nao publicaram a idade correta (média
de 44 a 81 anos)®, havendo maior prevaléncia no
sexo masculino®® como ocorre na infancia. E mais
incidente em caucasianos®* do que em negros ou
asiaticos*. No que diz respeito a sobrevida, é favoravel
em criancas*; porém, em adultos, observa-se que o
prognéstico é influenciado pelo estadio ao
diagnéstico: dos cinco individuos que evoluiram a
morte, trés apresentavam estadio V%113 com
sobrevida média de 6 semanas, enquanto 0s cinco
sobreviventes apresentavam estadio |, com média
de seguimento de 20,5 meses?®°,

CONCLUSAO

Trata-se de uma neoplasia agressiva, de
crescimento rapido, ja se manifestando com
hematuria grave. A identificacdo precisa do tumor
dependeu da técnica de imunohistoquimica, que é
dispendiosa mas necessaria. A experiéncia para uma
melhor conduc¢do destes casos sO podera ser
adquirida se as técnicas para identificagdo histo-
genética adequada do tumor tornar-se disponivel
mais amplamente.

O estadiamento clinico correto destes tumores
€ importante para que se escolha adequadamente
0 esquema terapéutico. Com isso, evita-se cirurgia
radical, desnecessaria em pacientes com doenca
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metastatica, a qual poderia comprometer a
qualidade de vida, sem melhora da sobrevida.
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