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RESUMO: E apresentado um caso de melanoma maligno primério
da regifo anorretal e discutido o assunto com base em ampla
revisio da literatura.
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O Melanoma Maligno Primdrio da Regifo Anorretal é
uma afec¢do rara, rapidamente invasiva e de muito mav
progndstico. O diagnéstico é retardado pela aparéncia
muitas vezes ndo melandtica da lesdo, que ¢ assim
facilmente confundida com lesdes polipéides ou hemorréi-
das, e sintomas nfo espectficos. A sobrevida depende do
diagndstico precoce.

Os autores apresentam um caso de melanoma primdrio
da regifo anorretal e fazem revisdo bibliogrifica do
assunto.

Reiato do caso

DM., 68 anos, pardo, sexo masculino, foi internade
em nosso servico em margo de 1987, com histéria de dor
em hipocdndrio direito, de forte intensidade e contlnua
hd um més, que havia se intensificado hé trés dias. Referia
emagrecimento de aproximadamente 6 quilos no dltimo
més, acompanhado de anorexia. Apresentava mudanga de
hdbito intestinal que antes era de duas evacuagdes ao dia
e que nos tGltimos trés meses passou para uma vez a cada
cinco dias, com eliminagio de fezes em cibalos. Negava
melena e referia enterorragia leve. Relatava ser portador
de hemorréidas.
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Ao exame fisico apresentava abdome globoso, levemen-
te tenso e defesa muscular voluntdria. Som macigo 4
percussdo de hipocondrio direito. Figado percutivel a
partir do 6° espago intercostal direito a 12 cm da borda
costal, estendendo para todo o epigastro e hipocdndrio
esquerdo, consisténcia endurecida a superffcie irregular.
Rufdos hidroaéreos ligeiramente aumentados. Pulmdes:
NDN. Cardiovascular: NDN. Membros inferiores sem ede-
ma. N3o havia linfonodos com caracterfsticas neopldsicas
4 palpacdo nas regiGes inguinais.

O exame proctolégico revelou nédulo dnico
enegrecido, de aproximadamente 8 cm de didmetro, indo-
lor e fridvel, localizado em margem anal (Fig. I). O toque
retal apresentava mucosa lisa e deslizante acima do
nddulo. A hipdtese diagnéstica de melanoma anal foi feita
com base nas caracterfsticas do nddulo, principalmente no
fato deste ser indolor 4 palpagdo.

Foi realizada retossigmoidoscopia, que mostrou lesdo
imediatamente abaixo da linha pectinea e mucosa normal
acima desta. Foi realizada bidpsia, que confirmou a
hipotese diagniéstica: o material retirado da bi6psia retal
mostrava apenas infiltrado inflamatério caracterizando
retite cronica. O material retirado da regifo anal mostrava
tumor pigmentado, necrético e formado por células que
se agrupavam em pequenas formages, com nicleos
hipercromdticos, e algumas células gigantes — compativel
com melanoma maligno da margem anal (Figs. 2, 3 e 4).

Foi solicitada ainda ecografia abdominal, que mostrou
figado de bordas irregulares, textura heterogénea por
apresentar, esparsas pelo parénquima, multiplas imagens
nodulares ecogénicas que .ndo atuavam as ondas de
ultra-som. O maior ndédulo media 34 por 32 mm. Alguns
nédulos sugeriam drea de necrose central. Volume hepiti-
co globalmente aumentado. Demais 6rgdos sem alteragGes.

O paciente evoluiu rapidamente com piora do quadro
cdfnico, icterfcia, sangramento anal, edema de membro
inferior direito, acompanhado de gdnglios linfiticos aumen-
tados, endurecidos e dolorosos na regifo inguinal corres-
pondente.
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Fig. 2 — Aspecto microscdpico — panordmico. Véem-se células neo-
pldsicas hipercrémicas incluindo tecido conjuntivo muscular.

Nenhum tratamento cinirgico foi proposto e o trata-
mento clinico foi apenas de suporte. Paciente foi a 6bito
1 més e meio apds o diagndstico. Ndo foi realizada
necropsia.

DISCUSSAQ

O melanoma maligno, gprima’uio da re%iﬁo anorretal ¢
uma doenga rarals S/ 8 %, 10, 11,713,117, 18, 19, 20,
21022, 24, 26, 29 deserita pela primeira vez por Moore
em 1857'+ 15+ 17, 2% Eoram encontrados até 1984
somente 457 casos na literatura’®. Compreende 1 a 2%
de todos os carcinomas nos Estados Unidos!S: !°

representa, apesar da grande variedade na literatura, cerca
de 1% de todos os tumores da regifo anorretal, como se
verifica em trabalhos mais recentes * ¢ 11r 20/ 24, 27,

E portanto 0 menos comum, Se comparado a outros
tumores da regido anorretal, guardando a seguinte propor-
¢d0: 1 melanoma: 8 epidermdides:
250 adenocarcinomas'?. Compreende ainda menos de
1 a 3% de todos os melanomas. Excluindo a pele e os
olhos, o anorreto é o mais freqiiente local'’ !!.

160

Fig. 3 — Maior aumento ~ mostrando pigmento acastanhado (mela-
nina) no citoplasma celular.

Fig. 4 — Detalhe da célula neopldsica.

Jaber, em 20 casos computados em 15 anos no
Roswell Park Memorial Institute, encontrou idade média
de 61,7 anos, com variagdo de 37 a 84 anos. Dez pacientes
tinham mais de 60 anos e apenas um menos de 40 anos’.
A maior incidéncia quanto 4 idade (6% ¢ 82 décadas)
atinge pacientes mais idosos que o melanoma de pele (52
a 6% décadas)' ! %4,

Nenhuma relagfo foi encontrada entre o curso da
doenga e a idade do paciente’*. Quanto ao sexo, a
maioria ndo encontrou nenhuma diferenga significativa
entre 0s sexos. A incidéncia em brancos predomina, sendo
rara em ndo brancos. Jaber encontrou em 20 casos, 19
caucasianos e um negro, constando na literatura a descri-
¢80 de mais trés casos de pacientes negros computados até
1977'. Tem sido relatada maior incidéncia de melanoma
em pessoas com baixa tolerancia ao sol??.

Os sintomas e sinais assemelham-se a outras condigGes
anorretais: sangramento retal, dor anal, mudan¢a de
hébito intestinal (tendéncia & constipagdo), dor abdomi-
nal, perda de massa corporal, puxo e tenesmo, massa anal,
evacuagdo tnucossanguinolenta, pneumatiiria e fecaluria,
nédulos inguinais, anemia, trombose hemorroidéria associ-
ada ao melanoma, doenga disseminada.
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O retardo no diagnéstico tardio e a dificuldade em
fazé-lo decorrem freqientemente do fato das lesGes serem
confundidas com condi¢G=s benignas, como hemorrdidas,
polipos e fissura anal. Contribui também o fato de lesGes
serem amelandticas em 16 a 41% dos casos, segundo
Mulder'”.

Na casurstica de Jaber, mais de 80% dos 20 casos
apresentados eram amelanot1cos (16 amelanéticos, trés
melanéticos e um ndo descrito)!. As leses amelanéticas
sdo descritas como esbranquicadas ou acinzentadas. Pyper
e Parks consideram que a minoria é pigmentada. O
diagnéstico tardio é a regra. Em 20 casos Jaber encontrou
10 com sintomas pemstentes por mais de trés meses antes
do diagnéstico definitivo' . Todos os trabalhos tém enfati-
zado a falta de especificidade dos sintomas, comparados
com aqueles de doenga benigna desta drea anatOmica. Na
série de Smgh , de 30 casos descritos, cinco apresenta-
vam doen¢a hemorroidéria concomitante. Todas as séries
revisadas apresentavam baixa porcentagem de diagnéstico
correto inicial. Pyper e Parks, em 14 casos, apresentam
seig Que foram considerados por seus médicos doenga benig-
na’".

O diagnéstico da doen¢a nfo é usualmente clinico,
devendo ser realizada avahagao histoldgica de todos os
tecidos, incluindo hemorrdidas®”’

O tamanho da lesio varia de milfmetros a mais de
10 cm de didmetro.

A melanina ¢ sintetizada a partir datirosina, que sob
acdo de tirosinase transforma-se em diidrofenilalanina
(DOPA),aqual é polimerizada e acoplada a uma protefna,
resultando em melanina. A melanina é encontrada na
camada de Malpighi mais profunda da epiderme e das
mucosas, bem como no trato uveal dos olhos e nas
leptomeninges. Ocasionalmente se encontram melandcitos
no ovdrio, na medula adrenal, na bexiga e na substancia
negra do cérebro. O melanoma maligno é a neoplasia
maligna origindria dos melanoblastos ou melanécitos e a
origem precisa autogénica, ectodermal, mesodermal ou
neurogénica é ainda dlscutnvel No entanto, a origem
ectodérmica é a mais aceita®’ 2°

Sao descritos poucos melanomas malignos que crescem
de membrana mucosa do trato respiratdrio e gastrintesti-
nal. Embora seja dificil provar que o melanoma ¢
primariamente originado de um destes locais, hd pouco
questionamento quanto & validade de muitos relatos de
melanoma maligno na cavidade nasal, oral, faringe, laringe,
esdfago, drvore traqueobronquica, vesicula biliar e regido
anorretal.

Ovdrios, cérvix, vagina, trato génito-urindrio e leptome-
ninges tém também demonstrado ‘lesSes melanomatosas
primdrias destes locais, mas é diffcil obter prova de que
muitas destas lesGes sejam metastdticas. No entanto, a
presenga de melandcitos em muitos destes tecidos normais
estabelece a base destas dreas anatdomicas como local de
origem.

Histologicamente o diagndstico de melanoma maligno
pode ser feito sem muita dificuldade. H4 usualmente
nimeros moderados de figuras mitéticas, anaplasia e um
infiltrado inflamatério. Podem ser observadas células
gigantes tumorais bizarras e multinucleadas.

Ocasionalmente as células tumorais podem ser despig-
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mentadas e muito anapldsicas, dificeis de distinguir das de
qualquer outra malignidade anapldsica em crescimento
rédpido.

As coloragdes para tirosinase e dopa-oxidase ativada
serdo usualmente positivas nos melanomas. Estas colora-
¢Oes especiais tém seu maior valor nas lesGes despigmenta-
das, quando o melanoma é suspeitado clinicamente.

A invasdo de vasos linfiticos e sangiifneos, observada
histologicamente, piora substancialmente o prognéstico. O
diagnéstico histopatolégico é fortemente presumido quan-
do hd pigmentac¢do ou atividade juncional bastante evider:-
tes; em muitos casos, porém, se torna diffcil.

O problema ¢ particularmente diffcil nas lesGes amela-
ndticas e anapldsicas. A confusdo com carcinoma anapldsi-
co € fécil, caso a ulceragdo tenha destrufdo a atividade
juncional no ponto de origem ou o tumor se apresente
como uma massa retal submucosa. Nestas circunstincias, a
presenca de células gigantes t1po sincicial pode indicar a
verdadeira natureza da lesdo'®.

Caracteristicas }ustopatologlcas devem ser procuradas
para diagnéstico, tais como actimulo de melanina nas
células tumorais, atividade juncional, dissemina¢fo submu-
cosa do .tumor no reto recoberto com mucosa retal
normal e célula gigante sincicial.

No melanoma amelanético a lesdo serd confirmada por
reagdo DOPA positiva nas células malignas.

E geralmente aceito que o melanoma anorretal origina-
se nos melandcitos do canal anal'’ '7/ 25/ 2% Em um
estudo desta regido, Walls' 7' *® ngo encontrou melanéci-
tos na mucosa retal, ou seja, préximo 4 linha dentada.
Existem casos que podem ser classificados como lesdo
retal primdria’’ '7, embora o consenso seja de que eles
cresgam no anel anal e se disseminem posteriormente por
baixo da mucosa podendo apresentar-se como uma lesdo
retal®” '7/ 2%, O tumor invade o plano submucoso do
reto e se dlsSemma proximalmente por fora da ulcera?a
principal. E raro o crescimento muito distal da lesdo®’ ' 7.
Quando o tumor envolve primariamente o reto acredlta-se
ser origindrio de restos de células epiteliais aberrantes.

»Os tumores s3o normalmente unicos. Podem ser poli-
péides (pedunculado ou séssil) ou difusamente infiltrantes.
O avan¢ado tamanho destes tumores juntamente com a
auséncia das cldssicas camadas dermatoldgicas tornam a
classificagio de Clark indtil®: 7. Devido 4 auséncia de
derme papilar nesta regifo, o método de Breslow parece
ser o melhor para avaliar estes tumores.

Cerca de 90% dos melanomas anorretais crescem a
partir da linha pectfnea'’ 2 1 . Jaber, em 20 casos, relata
quatro casos considerados como de “origem” retal e 16
como de origem anal. Destes dltimos, seis pareciam
crescer da jun¢do anorretal'’ 'S

Nenhum tratamento satisfatdrio estd estabelecido.

A maioria dos autores preconiza a ressec¢do abdomino-
perineal do reto (RAP).

A dxssecgao profildtica dos ganglios linfaticos tem sido
advogada' 7. Alguns preconizam a linfadenectomia, se
houver no pés-operatério evidéncia de disseminacdo tumo-
ral para a regifo inguinal.

Alguns autores sugerem que a RAP apresenta maior
sobrevida comparativamente a excisdo local'’ ®. Qutros
observaram maior sobrevida com a excisdo local' 7 2°. A
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cirurgia radical apresenta taxa de recorréncia alta, princi-
palmente local, hepidtica ou disseminada.

Segundo Jaber, a RAP é processo seguro e proporciona
aos pacientes maior média de sobrevida, comparada com
outras modalidades de tratamento. J4 Siegal considera que
a cirurgia radical n3o aumenta significativamente a sobre-
vida, mas mutila o paciente e afeta a qualidade de vida.

O tratamento do melanoma anorretal reside no diag-
néstico precoce e acurada avaliagdo da disseminagdo
metastdtica. Nos estdgios precoces o tratamento consiste na
completa remo¢do do tumor. Em todos os outros estdgios
a terapéutica deve ser voltada para a paliagio, dando-se
prioridade a4 qualidade de vida sobre um aumento mfnimo
de sobrevida, que é associado com marcado sofrimento.

Baskies e cols., no entanto, preconizam a exenteragdo
pélvica posterior com linfadenectomia, como descrito por
Pack e Martins, baseada no princfpio geral da ressecgdo
do tumor, linfonodos regionais e linfdticos em bloco, e
apresentam um caso com sobrevida de 12 anos.

A radioterapia é considerada ineficiente pela maioria
dos autores, que consideram o tumor radiorresistente. A
quimioterapia e a imunoterapia pouco beneficiam o
doente.

Alguns autores referem resposta satisfatéria quanto ao
prognéstico com associagdo de dimethyltriazeno-imidazo-
le-carboxamide (DTIC) e BCG!!. Foram descritos resulta-
dos encorajadores com a terapia endolinfdtica pelo
1" 3! lipiodol?S.

O melanoma anorretal pode ser classificado em 3

estdgios’ ®:
Estdgio | — lesio ainda clinicamente limitada ao local
primdrio; Estigio 2 - evidéncia de metdstases para

linfonodos regionais; Estdgio 3 — evidéncia de metdstases
a distancia.

Trabalhos demonstram maior sobrevida nos casos classi-
ficados como estdgio 1, independente do tratamento cirdr-
gico empregado, do que quando se tenta correlacionar o
tipo de tratamento sem levar em considera¢do o estdgio
dos diversos pacientes' 3.

Deste modo explica-se por que alguns casos de maior
sobrevida estio entre os pacientes submetidos & excisdo
local' '+ 1®. As opiniGes divergem quanto & superioridade
da ressec¢do abdominoperineal em relagdo 4 excisdo local
no melanoma maligno anorretal’.

Jaber apresenta sobrevida média, segundo a técnica:
RAP 20,1 meses; excisdo local 8,5 meses e excisdo ampla,
32 meses. H4 somente 11 casos conhecidos na literatura,
até 1981, de sobrevida de S anos, segundo Boey.

Wanebo considera que, como regra geral, se deveria
submeter a ressec¢do abdominoperineal, com dissecgdo de
linfonodos pélvicos,0s pacientes com melanoma medindo
menos de 3 mm. Para lesGes maiores deveria ser realizada
excisdo ampla.

A simples excisfo da massa primdria, que usualmente é
mével ou mesmo pedunculada, é uma escolha apropriada
quando estio presentes met4stases a distincia, irressecd-
veis. Os tumores que invadem linfonodos mesentéricos
representam de 33,3% a 63,77% dos tumores resseca-
dos' . A ressecgio abdominoperineal por doenga localiza-
da ganha suporte pelo fato de que o melanoma anorretal
é localmente invasivo e tende a disseminar-se sob a
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submucosa para dentro do reto. Na literatura, a média de
sobrevida varia de 9 a 2,8 anos e somente cerca de 10%
dos pacientes tratados sobrevivem cinco anos.

Segundo Jaber a sobrevida de um ano corresponde a
50%; de dois anos, a 28% e de S anos, a 7%'. Jaber'
apresenta ainda sobrevida média de 5 meses para lesdo
“primdria” retal e de 20 meses para lesdo primdria anal.

TAGLIOLATTO JR. L, MURARO CAS, MURARO CLPM, SIL-
VA CEM, LIMA NETO JR — Malignant melanoma of the anorectum.
Report of a case and review of the literature.

SUMMARY: It is presented a case of primary malignant melanoma
of the anorectum, The data obtained has been correlated to an
extensive review of the literature.
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