Rabdomiossarcoma cutaneo primario de
padrao alveolar: relato de caso em adulto
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Primary cutaneous alveolar rhabdomyosarcoma: Case report in a
young adult
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RESUMO

Sarcomas sio neoplasias mesenquimais malignas, raras, que acometem, principalmente, criancas e
adolescentes. O rabdomiossarcoma, subtipo oriundo da musculatura esquelética, ¢ condi¢io in-
comum em adultos, acometendo sitios de localiza¢io nio habitual, crescimento rapido e de difi-
cil tratamento. Apresenta-se caso de adulto jovem com nodula¢io em lobulo auricular esquerdo,
cuja andlise histopatolégica e imuno-histoquimica confirmou tratar-se de rabdomiossarcoma
alveolar, o qual foi conduzido em conjunto com a Oncologia.
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ABSTRACT

Sarcomas are rare and malignant mesenchymal neoplasms that mainly affect children and adolescents.
Rhabdomyosarcoma, a subtype originating from skeletal muscle, is an uncommon condition in adults.
It affects sites of unusual location, presents fast growth, and is challenging to treat. We report a case of
a young adult with nodules in the left auricular lobe. The histopathological and immunohistochemical
analysis confirmed the alveolar rhabdomyosarcoma, and treatment was conducted in association with
Oncology.

Keywords: Rhabdomyosarcoma, Alveolar; Myogenin; Desmin; Lymph Node Excision

INTRODUGAO

Rabdomiossarcoma é uma neoplasia maligna incomum,
ocorrendo sobretudo em criangas. Os sitios mais comumente
acometidos sio cabeca e pescoco (35%), aparelho geniturinario e
extremidades (40%) e, menos comumente, tronco, orbita, regido
intratoracica e retroperitonio. O subtipo alveolar é o mais agres-
sivo, com pior progndstico.'?

RELATO DO CASO

Paciente de 21 anos, referindo lesio em lébulo auricular
esquerdo ha cerca de um més, com aumento progressivo de tama-
nho. Negava outros sintomas associados como dor, febre ou per-
da ponderal. Exame fisico geral normal. Ao exame dermatologi-
co, presenca de nodulacio endurecida, indolor a palpacio e sem
qualquer sinal flogistico em regiio anterior de l6bulo esquerdo,
estendendo-se para regido posterior (Figuras 1 e 2). Tentativa
de aspira¢io por agulha fina (PAAF) de contetido sem suces-
so. Apds bidpsia incisional, exame anatomopatolégico apontou
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FIGURA 1:
Nodulagdo em
16bulo

FIGURA 2:
Nodulagao
estendendo-se
para regiao
posterior

neoplasia de células redondas e pequenas, infiltrando tecido adiposo.
A imuno-histoquimica foi positiva para desmina e miogenina
(Figura 3 e 4), confirmando o diagndstico de rabdomiossarcoma
alveolar. Paciente encaminhado, entdo, ao Servico de Oncologia.
Tomogratia computadorizada de pesco¢o, em investigagio para
deteccio de metastase, evidenciou linfonodomegalias intrapa-
rotideas a esquerda, com aspecto suspeito para acometimento
neoplasico secundario. Realizadas, entdo, ressec¢io do tumor
da orelha esquerda, ressec¢do de lesio da pardtida esquerda e
linfadenectomia cervical radical modificada esquerda (Figura 5).
Analise histopatologica da ressec¢io tumoral apontou rabdo-
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FIGURA 3: Desmina positivo - Clone D 33 (40x)
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FIGURA 4: Miogenina positivo - Clone D 33 (40x)

miossarcoma alveolar, cujo estadiamento foi pT3 pN1. Produto
de ressec¢do de lesdo da pardtida apontou infiltracio por tal sar-
coma e, em linfadenectomia cervical esquerda, foi confirmada
metastase de rabdomiossarcoma em quatro dos 30 linfonodos
dissecados. O paciente foi, entio, submetido a quatro sessdes de
quimioterapia e 28 sessdes de radioterapia. Atualmente, encon-
tra-se em seguimento clinico.

DISCUSSAO
Sarcomas sio neoplasias mesenquimais malignas, raras,
que acometem, principalmente, criancas e adolescentes.
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FIGURA 5: - PGs
operatdrio de
ressec¢ao tumoral
e linfadenectomia
cervical

O rabdomiossarcoma, subtipo oriundo da musculatura
esquelética, é o tipo mais comum de sarcoma de tecidos moles
em criancas, correspondendo a cerca de 50% destes tumores, sen-
do a regido de cabeca e pescoco o local mais acometido, seguido
pelo trato geniturinario, extremidades, torax e retroperitdnio.’
Na literatura, hd poucos relatos de rabdomiossarcoma cutaneo
primario, uma vez que esta ¢ uma condi¢io extremamente rara.
Em adultos, a ocorréncia é ainda mais incomum — cerca de 90%
de todos os rabdomiossarcomas ocorrem em individuos abaixo
de 25 anos - acometendo sitios de localizagdo nio habitual, apre-
sentando crescimento ripido e dificil tratamento.?

Para o diagnoéstico, é necessaria a realizacio de bidpsia, a
qual pode ser cirtrgica, por agulha grossa ou ainda por aspiracio
por agulha fina (PAAF).
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Diagnosticos diferenciais das lesdes cutaneas da cabega e
pescoco incluem: hemangioma, linfoma, linfangioma, leucemia
cutanea, angiofibroma, neuroblastoma, hematoma, miofibroma-
tose cutanea, glioma, celulite, abscesso, mastoidite e outros sar-
comas.’

A histopatologia do rabdomiossarcoma alveolar cutineo
¢ caracterizada por um infiltrado dérmico de células pequenas,
ovaladas e com citoplasma acidofilico. Tais alteracdes podem
ocorrer em varias condi¢des patoldgicas, sendo imprescindivel a
realizacdo da imuno-histoquimica para defini¢io de diagnostico.
Em tipos bem diferenciados, podemos encontrar rabdomioblas-
tos e células gigantes multinucleadas neoplasicas caracteristicas,
embora a imuno-histoquimica seja sempre parte integrante do
diagnéstico.?

Existem quatro tipos histopatologicos, com suas varian-
tes: embrionario, alveolar, pleomorfico e esclerosante. O subtipo
alveolar é o mais agressivo, de progressdo rapida, ocasionando
metastase precoce, elevando assim as taxas de mortalidade. Neste
tipo histologico, nio ha associagdo com fatores ambientais. Acre-
dita-se que transloca¢des cromossomicas - t(2;13) e t(1;13) - se-
jam pecas fundamentais em seu desenvolvimento. Ha também
relatos de acometimento de individuos com outras alteragcdes
de SNC, trato urogenital, gastrointestinal e nevos melanociticos,
acreditando-se haver predisposicio genética em tais grupos.'

O tratamento de escolha é cirtirgico, combinado sempre
com quimioterapia adjuvante a fim de se evitarem metastases. A
radioterapia se faz necessaria quando a ressec¢do total da lesio
nio é possivel.

O prognostico depende do local de origem, tamanho da
lesdo, estadiamento clinico, da idade do paciente e do tipo histo-
l6gico.” Os fatores de bom progndstico incluem idade precoce
no diagnostico, sitio primario no trato geniturinirio e orbita e
tipos histolégicos embrionirio e botrioide.>?

As lesoes passiveis de ressecamento total estio associadas a
sobrevida de 90% em cinco anos, o que deixa clara a importancia
do diagndstico e instituigio de tratamento o mais precocemente
possivel.>* o
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