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RESUMO: A finalidade deste trabalho ¢é apresentar um caso
incomum de rabdomiossarcoma embriondrio localizado no perineo
(Estigio I de Rivard)®, em um homem de 44 anos, o qual foi
tratado com sucesso, apenas com ressecgdo cirirgica, apesar de a
maioria dos autores preconizar radioterapia e quimioterapia asso-
ciadas, O paciente permaneceu sem recorréncia durante o perfodo
de acompanhamento de dois anos. S3o realcados os aspectos
anatomopatoldgicos da doenga e sua atual classifica¢do.
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O rabdomiossarcoma embriondiio perianal é extrema-
mente raro, sendo descrito na literatura apenas 13 casos.
O tipo embriondrio é mais comum em criangas, ocorrendo
preferivelmente na cabega, pescogo, retroperitonio, ductos
biliares e trato urogenital. Em adulto é mais freqliente o
tipo pleomoérfico e acomete principalmente as extremida-
des.

Relato de caso

J.J.L., 44 anos, masculino, casado, natural de Pernam-
buco, registro 239608 — H.D.A. — DF.

Historia da doenca atual
Queixava-se o paciente de tumoragdo em regiles glitea

e perianal & esquerda, hd mais ou menos quatro meses,
com aumento progressivo, impedindo-o de sentar e cau-
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sando-lhe certo desconforto para evacuar. Negava sangra-
mento retal ou alteracdo do ritmo intestinal, bem como
anorexia ou perda de peso.

Exame fisico

Bom estado geral, eupnéico, hidratado, mucosas hipoco-
radas (++/+4), anictérico. Pressdo arterial: 110 x
80 mmHg; freqliéncia cardiaca: 80 bpm. Ap. respiratério:
boa expansibilidade, frémito toraco-vocal preservado, mur-
mirio vesicular fisiologico, auséncia de ruidos adventicios.
Ap. Cardiovascular: ritmo regular, em dois tempos, bulhas
normofonéticas, auséncia de sopros. Boa perfusdo periféri-
ca. Pulsos cheios e simétricos. Abdome: plano, normo-
tenso, auséncia de massas ou visceromegalias. Ruidos
hidroaéreos presentes. Linfonodos: impalpdveis em todas
as cadeias. Extremidades: N.D.N.

Exame proctologico

Inspecio: nas regides glitea e perianal a4 esquerda
apresentava massa tumoral, medindo 14 x 10 x 80 cm
nos maiores didmetros, consisténcia cistica, comprimindo
a musculatura esfincteriana perianal a4 esquerda (Fig I).
Toque retal: normal, havendo apenas compressio extrar-
retal da massa ao nivel da fossa isquirretal esquerda.
Anuscopia: hemorroidas internas de 1© grau. Retossigmoi-
doscopia: normal até 25 cm, mucosa retal integra em sua
total extensdo. Optou-se pela realiza¢do de bi6psia da tumo-
ra¢do, cujo laudo histopatoldgico foi de rabdomiossar-
coma.

Exames complementares

Uréia: 28 mg%; glicose: 87 mg%; s6dio: 140 mEq/l;
potassio: 4,7 mEq/l; parasitolégico: Ascaris lumbricoides;
E.A.S.: normal; RX térax: normal.
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Fig. 1 — Massa tumoral comprimindo a musculatura esfincteriana
perignal & esquerda.

Fig. 2 — Massa cfstica, capsuiada, bocelada, comprimindo o
esfincter externo em sua porgdes superficial e subcutdnea.

Cirurgia

Consistiu de incisdo eliptica com exérese da tumoragdo
com grande margem de seguranga, encontrando-se uma
massa cistica, capsulada, bocelada, pesando 700 gramas,
com compressio da musculatura esfincteriana (esfincter
exteno) em sua por¢do superficial e subcutinea i
esquerda (Fig. 2). Em decorréncia da grande ferida cirGrgi-
ca residual, optou-se pela realizagdo de incisio ao nivel da
prega glitea a esquerda, suturando-se primariamente a
ferida, sendo necessdria a complementagdo com enxerto
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de pele, sendo a zona doadora a face lateral da coxa
esquerda (Fig. 3). A peca foi enviada a patologia, que
confirmou o diagnéstico de rabdomiossarcoma embriond-
rio. O paciente evoluiu bem no pés-operatério, apresen-
tando infecgdo secundiria ao nivel da regifo doadora,
sendo tratado com solugfo de permanganato de potissio,
soro fisiolégico e cefalexina durante oito dias. Dois anos

ap6s a cirurgia o paciente encontra-se assintomdtico.

Exame anatomopatoldgico

O espécime cirlirgico consistia de massa tumoral medin-
do 14 x 10 x 8cm e pesando 700g. Parcialmente
revestido por pele, mostrava-se com limites imprecisos ¢
superficie extema bocelada, sendo constituido por tecido
de consisténcia firme, branco-amarelada, com pontilhado
hemorragico.

Os cortes histologicos demonstraram neoplasia com
caracteristicas de rabdomiossarcoma embriondrio formado
por células fusiformes, com nicleos hipercromdticos e
citoplasma geralmente escasso, eosinéfilo. Algumas células

Fig. 3B

Fig. 3 — Aspecto cirirgico apds exérese da tumoragdo: 3A -
Pos-operatbrio imediato; 3B ~ Pés-operatério tardio,
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exibiam aspecto em girino, estando seus nucleos dispostos
excentricamente em meio ao citoplasma acidéfilo (Fig. 4).
O espago intercelular apresentava aspecto mixéide e a
vascularizagdo era abundante, havendo focos de hemor-
ragia e de hemossiderose. A coloragdo pela hematoxilina
fosfotiingstica e o exame com luz polarizada demonstra-
ram esbogos de estriages transversas.

- - - -

Fig. 4 — Histologia: células fusiformes, aspecto em girino com
niicleos excéntricos.

COMENTARIOS

Weber, em 1854, descreveu o primeiro caso de rabdo-
miossarcoma envolvendo a lingua, num homem de 21
anos. Ainda que ele nfo o chamasse de neoplasia, havia
pouca divida de que se tratava de rabdomiossarcoma® . Eo
mais comum dos sarcomas de tecido frouxo em criangas,
constituindo 10-25% de todos os sarcomas'. Excedido em
freqiiéncia somente pelo lipossarcoma e possivelmente
pelo fibrossarcoma’®. Sua localizagdo no trato alimentar
é muito rara, e somente 11 casos (sete adultos e quatro
criangas) de rabdomiossarcoma da regiﬁo pararretal foram
descritos por Koji Sasajima e cols.” constituindo o seu
relato o 129 caso. Em adultos esta patologia vai desde a
fase inflamatoria, ¢ pode permanecer assintomdtica por
longos perfodos’, além de apresentar dlﬁculdades diag-
nbsticas com processos inflamatérios perianais®. Nao
existe predile¢do por sexo ou idade, embora hd algumas
décadas era relativamente freqliente em individuos jovens.

A sintomatologia ¢ usualmente relatada pela presenga
da propria massa tumoral e sua relagdo com estruturas
vizinhas, como no caso do nosso paciente, que apresenta-
va certo desconforto para sentar e mesmo para evacuar.

Na regido anorretal, onde o crescimento ndo epitelial é
infreqiiente e usualmente se origina de musculos lisos
(leiomioma e leiomiossarcoma), os rabdomiossarcomas sdo
raramente encontrados'®. Em relagdo 4 duragio do
processo maligno, desde o infcio dos sintomas até a
morte, relata-se duragio de dois meses a 14 anos®. No
presente caso, o perfodo do inicio da tumoragio até a
cirurgia foi de quatro meses, sendo realizado um diagnos-
tico precoce, justificando apenas o tratamento cirirgico,
uma vez que a sobrevida longa em adultos pode ser
possivel se o tumor ¢ detectado numa fase precoce e é
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assintomdtico’, além de ndo existir comprometimento

ganglionar. Llnfonodos regionais positivos s@o encontrados
em 35% dos casos’ no momento da cirurgia, e nfo existia
comprometimento ganglionar em nosso caso. Recidivas
locais desenvolvem-se em 60% dos pacientes?, sendo
que o0 nosso paciente encontra-se assintomatico, com
evolugdo de dois anos apds a cirurgia. A morte ocorre
usualmente como resultado de metdstases. A doenga
difundese através de linfiticos, bem como pela via
hematogénica. Os sitips mais comuns de metdstases s30 os
linfonodos, pulmdes, pleura, pincreas e ossos. Ndo existe
explicagio ou conhecimento para a alta incidéncia de
metdstases pancredticas. O progndstico ¢ estritamente
ruim. Aproximadamente 72% dos pacientes tratados pela
cirurgia morrem apds um ano®. Em.102 casos relatados
por Enzinger e Shiraki?, somente dois pacientes sobrevi-
veram mais de cinco anos, e a metade deles desenvolveu
metdstases com trés meses de cirurgia. A sobrevida média
de seus casos foi de oito meses. O diagnéstico pode ser
dificil e, deste modo, confirmado somente por estudos
histolégicos.

O conceito de rabdomiossarcoma variou consideravel-
mente ao longo dos anos. Assim,da descrigdo de casos
esporddicos j& no século XIX (Enzinger e Weiss®),
passamos 4 populariza¢o do diagnéstico do rabdomiossar-
coma pleomérfico ou adulto nas décadas de 30 e 40,
sendo que até a publicagio de Stobbe e Dargeon'', em
1950, ndo se distinguia a forma embrionéria da pleomérfi-
ca. Contudo, foi o trabalho de Horn e Enterline® que
representou o grande marco na subclassificagio dos
rabdomiossarcomas. Estes autores consideravam quatro
categorias: pleomoérfico, embriondrio, alveolar e botribide,
tendo reconhecimento posterior de que o botridide ¢é
apenas uma variante do embriondrio, reduzindo a trés o
namero de formas morfologicas. De fato, a expressdo
botridide (de origem grega e significa cacho de uva)
designa o aspecto macroscopico polipéide assumido por
alguns rabdomiossarcomas embriondrios, particularmente
os situados em visceras ocas e conseqlientemente caracte-

rizados por crescimento irrestrito (Hajdu®, Enzinger e
Weiss® )Merece ainda comentdrio o conceito de Stout e
Latres'®, partilhado por outros (Hajdu®), de que as
formas alveolar, botridide e embriondria podem ser agru-
padas num unico tipo de rabdomiossarcoma, gragas ao
prognéstico similar que apresentam. O termo “juvenil”,
proposto por estes autores para este tipo de tumor, €
porém criticdvel, pois adultos e idosos podem portar esta
neoplasia. Dentro deste conceito Hajdu® considera tam-
bém apenas dois tipos de rabdomiossarcoma: embriondrio
e pleomérfico, enfatizando que o alveolar é um dos
possiveis padres histolégicos do embriondrio, e que
raramente o tumor exibe apenas o padrdo alveolar.
Contudo, outros autores como Rosai® continuaram a
situar a forma alveolar num grupo distinto, embora
reconhecendo os vinculos desta forma com o embirionério.
Justificam-se esta separagdo com algumas diferengas clini-
co-patologicas como:o predominio da forma alveolar em
faixas etdrias um pouco mais avangadas (10 a 25 anos) e
ocorréncia mais freqilente nas extremidades.

Em suma, o rabdomiossarcoma pode ser dividido em
dois grandes grupos: embriondrio e pleomdrfico. Este
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predomina no adulto, em extremidades, e exibe acentuado
pleomorfismo celular. O tipo embriondrio é mais fre-
qiiente em criangas, ocorrendo preferivelmente na cabeca,
pescogo, retroperitdnio, ductos biliares e trato urogenital.
Pode assumir macroscopicamente o aspecto botridide.
Microscopicamente, ¢ muito sugestiva a coexisténcia de
dreas densamente celulares, sendo estas representadas por
células pequenas e fusiformes. A forma alveolar é por
alguns considerada uma variante microscopica do rabdo-
miossarcoma embriondrio, sem diferen¢a prognéstica des-
te, enquanto que outros autores a consideram como uma
categoria de rabdomiossarcoma.

Optou-se por um tratamento cirtrgico, apesar de a
maioria dos autores preconizar tratamento cirirgico asso-
ciado & radioterapia e quimioterapia: em decorréncia do
estigio precoce da doencga (estdgio I de Rivard)® (Tabela
1), sem comprometimento ganglionar ou outras repercus-
sdes clinicas, ja superando um periodo superior citado por
alguns autores quando empregado apenas o tratamento
cirdirgico.

O paciente estd sendo acompanhado semestralmente
em busca de recidivas ou outras manifestagBes que
justifiquem complementagdo terapéutica.

Tabela 1 — Estadiamento de Rivard para rabdomiossarcoma

Estigio Caracteristicas

| Tumor limitado a uma fnica estrutura anatémica,
Exemplo: prostata.

II Tumor envolvendo mais de uma estrutura anatomica,
quando eXiste evidéncia de invasdo local por
contigiiidade. Exemplo: prdstata mais bexiga e
tecidos periprostaticos.

11 Tumor envolvendo mais de uma regido ou estrutura
anatomica, com extensio do tumor através da
drenagem linfdtica direta. Exemplo: extremidade
inferior e linfonodos inguinais.

v Disseminagdo a distancia através da drenagem

linfatica direta. Exemplo: extremidade inferior e
linfonodos paradrticos.
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OLIVEIRA EJM, RESENDE MS, ARAUJO JJ, BARROSDE, MEN-
DES MBP, CARVALHO FA, FIELDMAN H - Perianal embryonary
rhabdomyosarcoma in adult.

SUMMARY: The aim of this study is to present an unusual case
of embryonal rhabdomyosarcoma localized in the perineum of a
44-year old man who was successfully treated by surgical ressec-
tion, remaining without any recurrence during a two-year-period
of follow up. The authors emphasize the importance of the early
diagnosis during Rivard’s stage I with a surgical approach instead
of a surgical, chemotherapeutic and radiotherapeutic-combined
management, as proposed for such cases by most investigators.
The morphologic features and current classification of the rhabdo-
myosarcoma are discussed as well.

KEY WORDS: rhabdomyosarcoma; tumor(s); perianal
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