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Rabdomiossarcoma embrionario uterino em paciente adulta jovem:
um relato de caso

INTRODUCAO

O rabdomiossarcoma (RMS) é um tumor de prova-
vel origem embrionaria mesenquimal, derivado de cé-
lulas progenitoras do musculo esquelético, com pato-
génese ainda indeterminada.” E uma neoplasia muito
prevalente na pediatria, correspondendo até 50% dos
sarcomas e chegando ao terceiro tumor so6lido mais
comum nesta populagdo.! Trata-se, no entanto, de tu-
mor raro entre adultos, correspondendo a menos de
4% de todos os sarcomas.?

Pode acometer qualquer topografia do corpo que
apresente este tecido, mas as regides mais frequen-
tes de manifestacéo séo: cabeca e pescoco, trato ge-
niturinario, tronco e extremidades.’

Este relato de caso ilustra a evolu¢do de um rabdo-
miossarcoma de colo uterino em uma paciente adulta.

RELATO DE CASO

C.E.V, feminina, 28 anos, nulipara, apresentando rela-
to de sangramento genital irregular ha 6 meses da admis-
sd0 na oncologia. Informava internamento recente em
outubro de 2017, em outro servico, devido a esta queixa,
quando foi submetida a transfusdo de 03 concentrados
de hemécias e no exame fisico possuia lesdo exofitica
vaginal, centrada no colo uterino, necessitando cirurgia
de histerectomia “higiénica” (uma vez que indisponivel
embolizagdo ou radioterapia de imediato).

O estudo anatomopatolégico da ocasido demonstra-
va Utero e trompas com volumosa formacéo irregular no-
dular de 17 x 12 x 7,5 cm, areas de aspecto necrosado
e purulento, ndo sendo possivel identificar com precisao
estruturas do Utero e colo uterino, sendo a concluséo
da andlise tratar-se de uma neoplasia maligna pouco
diferenciada, grau Ill, com invaséo linfatica detectada,
margens comprometidas e infiltracdo do endométrio e
miomeétrio.
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A paciente trazia histéria de exérese de “p6lipo” ute-
rino via vaginal h4 18 meses, em um segundo servico,
néo tendo realizado seguimento e nem realizado qual-
quer tratamento complementar.

Revisado o material ressecado da primeira aborda-
gem, que foi compativel com rabdomiossarcoma embrio-
nario (tipo botrioide), com imuno-histoquimica positiva
para desmina, miogenina e myo D1.

O quadro atual demonstrava, entdo, uma recidiva lo-
corregional extensa, com tomografia computadorizada
de abdome, de estadiamento de janeiro de 2018, eviden-
ciando volumosa leséo solida infiltrativa, de densidade de
partes moles e margens irregulares comprometendo pa-
redes do canal vaginal perto da sua extensdo, com com-
ponente vegetante exteriorizando pela vagina.

Iniciada a quimioterapia de resgate com o regime
VAC, (vincristina, adriamicina/dactinomicina e ciclofos-
famida), com 4 ciclos realizados até o momento, com
boa tolerancia, com proposta de reabordagem cirtrgica
se persisténcia de doenca macroscdpica, com consoli-
dacdo com radioterapia adjuvante apos.
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Figura 1 - Visdo microscopica histoldégica dos rabdo-
miossarcomas
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Figura 2 - Imuno-histoquimica com marcadores de
musculo esquelético positivos em rabdomiossarcomas

DISCUSSAO

O RMS apresenta multiplas classificagbes anato-
mopatoldgicas, sendo a mais comumente utilizada a
subdivisdo do Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
Group, um consoércio internacional que reune diversos
paises e que o separa em trés categorias: o0 embriona-
rio (com o subtipo botrioide), o alveolar e o pleomérfico
(indiferenciado).2 Os dois primeiros s&o mais comuns
em criancas e o ultimo quase que exclusivamente res-
trito aos adultos.!

Histologicamente, os RMS caracterizam-se por cé-
lulas do tipo pequenas, redondas e azuis (Figura 1),
caracteristica comum a tumores pouco diferenciados,
como linfomas, tumor de Ewing e neuroblastoma, sen-
do frequentemente necessario o estudo imuno-histo-
quimico para concluséo diagnéstica e os marcadores
de musculo esquelético habitualmente encontram-se
positivos (desmina, miogenina e myo D1)," como no
caso em questao (Figura 2).

Numa série de 30 anos do MD Anderson foram
identificados 11 casos de rabdomiossarcoma de cér-
vix, com média de idade de apresentacdo de 18 anos
e com a predominancia de sintomas de sangramento
vaginal (90%) e massa vaginal (31%). O regime de qui-
mioterapia mais utilizado foi o VAC, uma vez que qua-
tro estudos do Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
Group basearam-se neste regime.

O estadiamento é determinado pelo local primario e
tamanho do tumor, envolvimento linfonodal e de tecidos
adjacentes, além de presenca de metastases a distancia.

Ressonancia nuclear magnética da area afetada
€ 0 padréo-ouro para distinguir a estrutura das partes
moles que origina o tumor (se endometrial, miometrial
ou de cervix) e € eficaz em demonstrar a dissemina-
¢céo e relacdo com estruturas adjacentes, além de

avaliar acometimento linfonodal. A tomografia de ab-
dome pode ser utilizada em substituicao a ressonancia
quando esta nao esta disponivel e deve ser incluido no
estadiamento a tomografia computadorizada de torax
(pelo frequente acometimento pulmonar).

Em alguns casos ha acometimento de medula 6s-
sea, devendo a biépsia de medula ser considerada em
pacientes que apresentem alteracdo em alguma série
sanguinea (o que é menos frequente em adultos que
em criangas), assim como a realizag¢ao de cintilografia
Ossea.

Vale ressaltar que o prognéstico em pacientes adul-
tos e as taxas de resposta a quimioterapia s&o piores
do que na populagéo pediatrica e tendem a ter histo-
logia mais agressiva, com metéstases precoces,* além
de maior expressao de proteinas de resisténcia a qui-
mioterapias.®

O subtipo histolégico de melhor prognéstico € o bo-
trioide*, sendo considerada a possibilidade de cirurgia
conservadora, com preservacgao de fertilidade, seguido
de quimioterapia adjuvante nos tumores sem invasao
de corpo uterino ou estruturas adjacentes, para as pa-
cientes que assim desejem. E quando é possivel, o
seguimento rigoroso.

Acreditamos que a paciente em questdo tenha
apresentado curso clinico desfavoravel, devido a per-
da de seguimento e n&o realizagdo de tratamento com-
plementar de imediato adjuvante.

Com relagdo ao regime de tratamento adjuvante
ideal, ndo ha um protocolo claro, uma vez que nao te-
mos grandes estudos que comparem eficacia, sendo
apenas extrapolagfes de regimes quimioterapicos pe-
diatricos e a combinagdo de tratamentos de cirurgia
radical e radioterapia.

Ha registros de atividade com medicagbes usual-
mente consagradas para tratamento de outros tipos de
sarcoma em adultos, isoladas ou em combinag&o entre
elas, como a vincristina, dactinomicina, ciclofosfamida,
dacarbazina, ifosfamida, doxorrubicina e etoposideo.®

CONCLUSAO

A raridade do rabdomiossarcoma reflete a escassez
de dados de literatura sobre o tema. A maioria do conhe-
cimento atual esta na faixa etéaria pediatrica, tornando a
escolha do tratamento em adultos um desafio para o
oncologista clinico, devido a auséncia de padronizacdo
de sequéncia e regime de tratamento ideal da menor
tolerancia do adulto aos regimes de multidrogas.

O atraso ao diagnostico e a maior agressividade da
doencga determina um pior prognéstico nesta popula-
¢éo, ocorrendo maior identificagcdo de doenga em esta-
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gios avangados ao diagndéstico ou maior disseminagao
sistémica. Dessa forma, relatos de caso como este au-
mentam a experiéncia académica sobre o0 manejo de
tumores de histologia incomum.
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