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Resumo

literature review

oalavras-chave Rabdomiossarcoma ¢ o sarcoma de partes moles, mais comum na infancia, portanto de rara

ocorréncia em adultos e localiza-se no trato genital feminino. Entre seus subtipos, destaca-se

Rabdomiossarcoma embriondrio

como mais freqiiente o embrionario. Representa um tumor agressivo, de dificil diagnéstico

e tratamento envolvendo excisdo cirurgica, radioterapia e quimioterapia. Os autores apre-

Neoplasias vaginais

sentam um caso de rabdomiossarcoma embriondrio localizado em vagina, enfatizando os

aspectos relevantes sobre o tema.

Imunohistoquimica

ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma is the most common soft tissue sarcoma of childhood, although it is [ ECNIIEH

rare in adults and in the female genital tract. Among its subtypes, embryonal distinguish as

the most frequent one. It represents an aggressive tumor, with difficult diagnostic and its

Rhabdomyosarcoma, Embryonal

treatment includes surgical excision, radiotherapy and chemotherapy. The authors present

a case of embryonal rhabdomyosarcoma localized in vagina, emphasizing relevant aspects

about the topic.

INTRODUCAO

Rabdomiossarcoma é um tumor maligno de partes
moles originario da célula mesenquimal primitiva, com
diferenciacio para musculo estriado. O pico de incidéncia
desta doenga ocorre na infincia, geralmente antes dos 15
anos de idade (ESNAOLA, 2001; KOMMOSS, 2002),
totalizando cerca de 50% de todos os sarcomas de partes
moles (MERGUERIAN, 2002). Sua ocorréncia em adultos
¢é extremamente rara (HARDAWAY, 2003; MIYAMOTO,
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2004). Caracteristicas importantes deste tipo do tumor sdo o
crescimento rapido e a invasio local agressiva (ESNAOLA,
2001; KOMMOSS, 2002; MERGUERIAN, 2002).

Existem trés subtipos de rabdomiossarcoma descri-
tos: embrionario, alveolar e pleomérfico (PILLAY, 2002;
GRUESSNER, 2004), e alguns autores salientam uma
quarta forma, a mista (HARDAWAY, 2003). Ainda, o sub-
tipo embrionario possui algumas subdivisoes, sendo a de

maior ocorréncia a botrioide.
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O subtipo embrionatio ¢ o mais comum do trato geni-
tal inferior da mulher (ESNAOLA, 2001; SMITH, 2001),
acometendo cinco vezes mais a vagina do que o colo do
utero (GRUESSNER, 2004). Representa 66% de todos
os casos, correspondendo a 60% da incidéncia dos rabdo-
miossarcomas da infincia (HARDAWAY, 2003), sendo uma
neoplasia maligna rara, mais comum até os 5 anos, ocorren-
do principalmente até os 2 anos de vida. Localiza-se mais
comumente em regiao de cabeca e pescoco (HARDAWAY,
2003) e apresenta-se em regiao genital em cerca de 15%
a 20% dos casos, acometendo, no trato genital feminino,
principalmente a parede anterior da vagina. Sio tumores
polipéides, multilobulares, de supetficie lisa, que levam a
sangramento vaginal anormal, leucorréia, protrusio de
massa ou até exteriorizacdo do tumor através do intréito
vaginal (KOMMOSS, 2002; MERGUERIAN, 2002).

Devido a multiplicidade de tipos histolégicos, a bidpsia
do tecido suspeito é fundamental para a correta confirma-
¢io diagnostica e estabelecimento do subtipo especifico
(MERGUERIAN, 2002; PILLAY, 2002), o que ¢ essencial
para avaliar a terapcutica adequada e o prognéstico da
paciente.

Além do subtipo histolégico, o prognéstico do rabdo-
miossarcoma ¢ ligado a determinados fatores, como idade
da paciente, presenca ou nio de metastases, tamanho do
tumor (HARDAWAY, 2003; MIYAMOTO, 2004) e sua lo-
calizaciio. A extensdo da neoplasia é outro fator de extrema
importancia, tendo as pacientes com doenga localizada ao
sftio primario e aquelas com lesdo ressecavel, a época do
inicio da quimioterapia, maiores chances de cura (SMITH,
2001). Usualmente, ha necessidade de imunoistoquimica
para definicdo diagnéstica, diferenciando esta neoplasia de
angiossarcoma, mixossarcoma, fibrossarcoma, melanoma,
neuroblastoma, entre outros (HARDAWAY, 2003).

O tratamento do rabdomiossarcoma embrionario con-
siste na combinag¢ao de excisdo cirdrgica, que varia desde
a retirada local do tumor ou até a exenteracdo pélvica e
quimioterapia adjuvante com ou sem radioterapia. Hoje,
prefere-se minima agressdo cirurgica, com tendéncia a
excisdo focal e quimioterapia (ESNAOLA, 2001; MIYA-
MOTO, 2004; SMITH, 2001) com inten¢io de preservar
a fertilidade da paciente (BERNAL, 2004). As drogas mais
usadas na terapia adjuvante sdo vincristina, actinomicina
D e ciclofosfamida (COPELAND, 1985; GRUESSNER,
2004; HARDAWAY, 2003; MERGUERIAN, 2002; ), mas
outros regimes podem ser instituidos, dependendo da res-
posta terapéutica individual. A quimioterapia geralmente é
realizada antes da cirurgia, principalmente nos casos mais
avancados (GRUESSNER, 2004). Os locais mais comuns
de metastase sio pulmdes, figado, ossos e medula 6ssea

(MERGUERIAN, 2002).

CAsO cLiNIcO

Mulher de 36 anos, negra, casada, do lar, iniciou quadro
de menorragia em marco de 2005, intercalada com perio-
dos de remissio parcial do sangramento, que entdo ocortia
aos esforgos fisicos e apds o ato sexual, sendo de moderada
a grande quantidade, acompanhada de forte odor vaginal,
descrito como sendo fétido. Estabelece que seus ciclos
eram regulares, mas, desde o inicio dos sintomas, houve en-
curtamento dos mesmos, tendo agora duragdo de 15 dias.

Refere ainda que, ha 11 anos, apresentou fortes dores
na regiao lombar e vaginal, sendo internada na ocasidao
para investigacdo, porém nenhum diagnéstico definitivo
foi estabelecido para suas queixas. Em abril de 2005, foi
evidenciada em seu exame ginecolégico uma tumoragao
exofitica, aparentemente ligada ao colo do ttero, porém o
examinador teve dificuldade em definir com mais precisio a
massa visualizada, visto que a paciente demonstrou dor im-
portante durante o exame. Dois dias depois deste primeiro
exame, a paciente foi submetida a uma colposcopia, que
se demonstrou de dificil realizacdo devido ao sangramento
existente naquele dia. Evidenciou-se uma tumoracio em
parede lateral direita da vagina, que se estendia do terco
superior até a transicdo dos tercos médio e inferior, e foi
colhida uma citologia de ecto e endocérvice, além da reali-
zac¢do de bidpsia da massa tumoral. Foi entao encaminhada
para o Hospital Universitario (HU) da Universidade Federal
de Juiz de Fora - UFJF para melhor investigacio e possivel
excisio cirdrgica da lesio.

Paciente obesa, hipertensa, em tratamento para fibro-
mialgia e ansiedade. G:V P:IV A:I Internou-se no HU no
dia 18/04/2005, referindo perda ponderal ndo quantificada
no ultimo meés. Informou ainda que sua mie havia falecido
com cancer de colo uterino.

Durante a internacdo, apresentou quadro de afonia e
instabilidade emocional importantes, tendo sido acom-
panhada pelos servicos de Psicologia e Psiquiatria. Foi
ainda avaliada pelos servicos de Neurologia e Nefrologia
e submetida a cistoscopia, que nio demonstrou extensio
do tumor a bexiga. Uma tomografia computadorizada
abdominal e pélvica nio demonstrou metastases em lin-
fonodos pévicos/paraadrticos, assim como tins, figado e
retroperitonio normais. A radiografia do térax também
ndo demonstrou anormalidades. O resultado da citologia
previamente realizada foi liberado em 25/04/2005, eviden-
ciando “amostra satisfatéria, mas limitada por presenca de
sangue, inflamacéo, cocos e bacilos”. A analise da biopsia
foi divulgada no sétimo dia de sua internagdo, mostrando
um “processo neoplasico com caracteristicas morfolégicas
de malignidade nio classificado”, e sugeria imunoistoqui-
mica na tentativa de classificacio correta, sendo assim o

material encaminhado.



Neste interim, continuava internada para investiga-
¢do complementar e estabilizacio de seu quadro clinico,
apresentando menorragia importante. A cirurgia foi
contra-indicada em func¢io da extensio local da doenca
(terco superior até terco inferior da vagina), e do biétipo
da paciente (extremamente obesa). Foi entdo transferida
para outro hospital, onde iniciou tratamento radioterdpico
com inten¢ao anti-hemorragica. O tratamento foi realizado
com técnica de quatro campos diarios em um acelerador
linear com fétons de 10MV e dose diaria de 180cGy. Em
junho de 2005, foi divulgado o laudo da imunoistoquimica,
que evidenciou “rabdomiossarcoma embtionatio”.

Nesse momento, ja havia recebido 2.520cGy de ra-
dioterapia externa e o sangramento havia melhorado em
80%. Tendo a defini¢do da imunoistoquimica, o caso foi
rediscutido de maneira interdisciplinar. Um novo exame
ginecolégico demonstrou progressio da doenga mesmo na
vigéncia do tratamento radioterapico. A cirurgia, portanto,
continuava inexeqiivel. Optou-se pela associacio de qui-
mioterapia com Adriblastina e radioterapia, mais braquite-
rapia de alta taxa de dose em vagina, quatro inser¢Ges de
700cGy com intengio neoadjuvante.

Completado o tratamento proposto, a paciente foi rea-
valiada pelo servico de ginecologia do HU-UFJE. O exame
nessa ocasido mostrou resposta objetiva ao tratamento
realizado, com reducio de mais de 50% da massa tumoral,
que agora era ressecavel.

Em 03/01/2006, foi submetida a pan-histerectomia
com resseccao de tercos superior e médio de vagina. A
avaliacdo da peca cirurgica demonstrou “margem de vagi-
na livre de acometimento neoplasico”. Nao foi encontrada
disseminacdo da doenga fora do sitio primario. O pos-
operatorio transcorreu sem anormalidades e a paciente
recebeu alta hospitalar com orientagdo de manter controle
ambulatorial.

Em 06/02/20006, foi reinternada com sangramento
transvaginal e retal de grande monta, anemia intensa, dor
pélvica e queda do estado geral. O exame ginecolégico
demonstrou lesio endofitica, ulcerada e sangrante que
acometia todas as paredes vaginais, e, ao toque retal,
havia infiltracio da parede anterior do reto pelo tumor
e pelve congelada, o que impossibilitava uma cirurgia de
exenteracdo pélvica. Foi realizada uma colonoscopia, que
evidenciou lesdo ulcerada sangrante a aproximadamente
10cm da borda anal, com biépsia retal mostrando “mu-
cosa inflamatoria com areas de ulceragdo inespecifica, sem
sinais de malignidade”.

A paciente foi considerada fora de possibilidade tera-
péutica para radio, quimioterapia e cirurgia. Seguiu subme-
tida a cuidados clinicos, hemotransfusdes e analgesia até

11/04/2006, quando evoluiu para o 6bito.
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DiscussAo

As neoplasias que ocorrem primariamente na vagina
s30 extremamente raras, € o rabdomiossarcoma embriona-
rio desponta como uma das mais comumente observadas
nesta eventualidade. A diminuta informacao na literatura
concernente ao tema e a dificuldade de meios diagnos-
ticos que a identifiquem corretamente e com a rapidez
necessaria a boa condugio e terapéutica desta afeccdo sio
os principais entraves ao médico assistente e ao paciente
acometido.

Sio caracteristicas especiais deste tumor a agressividade
e o grau de invasio local, que terminam por comprometer
o tratamento e a resposta do paciente, tornando o prog-
nostico desfavoravel. As limitadas acoes na tentativa de
combaté-lo, pelos mesmos motivos, determinam redugio
da qualidade de vida, seja pela extensa cirurgia, as vezes
necessaria como parte do arsenal terapéutico, seja pela
radio e quimioterapia adjuvantes, associadas a todos os
seus efeitos colaterais. A raridade desta neoplasia nao per-
mite critérios especificos de estadiamento. Contudo, nos
ultimos anos, houve melhora nas técnicas diagnosticas e
terapéuticas, o que conferiu maior sobrevida aos pacientes
acometidos.

No caso relatado, iniciou-se radioterapia como primei-
ra interven¢io em fungido do severo quadro hemorragico;
entretanto, houve franca progressio da doenca, apesar
da terapéutica instituida. Apds avaliacio multidisciplinar,
optou-se por nio intervencio cirurgica, tendo em vista o
estadio avancado da doenga e a escassa resposta obtida
com a radioterapia.

A quimioterapia surgiu entio como uma nova proposta
de tratamento, adicionada a radioterapia, que resultou em
excelente controle local da doenga, tornando-a ressecavel.
Mesmo assim, o intervalo livre de doenga foi pequeno ¢ a
paciente veio a ébito com recidiva local extensa, tornando-

a fora de qualquer possibilidade terapéutica oncolégica.

CONCLUSAO

A paciente foi acometida por uma neoplasia extre-
mamente rara e agressiva, em uma localizagdo pouco
usual, a vagina, e durante sua idade adulta, o que torna o
diagnéstico de rabdomiossarcoma embrionario ainda mais
improvavel.

Houve a necessidade de recorrer a imunoistoquimica
para confirmacio diagnostica, sendo evidenciada a varia-
¢do embriondria, a mais comum dentre os subtipos de
rabdomiossarcoma. Realizada a cirurgia oncolégica, foram
obtidas margens livres de neoplasia. Apesar disso, houve
recidiva do tumor em seu sitio primario, sendo este o

motivo do ébito.
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