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RESUMO

O rabdomiossarcoma (RMS) é um tumor agressivo, que se desenvolve a partir de
células mesenquimais primitivas ligadas a embriogénese do musculo estriado
esquelético. E mais prevalente na infancia e infrequente em adultos. A
apresentacaoclinica varia de acordo com a localizacdo do tumor. A ressonancia
magnética (RM) éo método de escolha para avaliar tumores de partes moles, tanto
para seu estadiamento locorregional quanto acompanhamento da resposta
terapéutica.Na RM apresentam-se com intensidade de sinal intermediaria em T1
e intermediarioa alto em T2, podendo ter aspecto lobulado e raramente cisticos
,além disso a caracterizacdo da presenca e padrdo de realce pelo contraste sao
importantes.Relatamos um caso de uma paciente feminina, 29 anos, com
diagnéstico de rabdomiossarcoma do tipo alveolar, com resposta ruim ao
tratamento quimioterapico e disseminacdo a distancia com metastases para
multiplos 6rgaos, inclusive metéstases atipicas para o parénquima mamario.

Palavras-chave: rabdomiossarcoma, rabdomiossarcoma de seio da face,
metastase para mama, metastase atipica, ressonancia magnética.

ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma (RMS) is an aggressive tumor that develops from primitive
mesenchymal cells linked to embryogenesis of skeletal striated muscle. It is most
prevalent in childhood and infrequent in adults. The clinical presentation varies
depending on the location of the tumor. Magnetic resonance imaging (MRI) is the
method of choice for evaluating soft tissue tumors, both for loco-regional staging
and for monitoring the therapeutic response.MRI shows intermediate signal
intensity on T1-weighted, and intermediate to high signal intensity on T2-weighted
images, and may have a lobulated and rarely cystic appearance; furthermore, the
characterization of the presence and contrast enhancement pattern are important.
We report a case of a 29-year-old female patient diagnosed with alveolar-type
rhabdomyosarcoma, with poor response to chemotherapy treatment and distant
dissemination with metastases to multiple organs, including atypical metastases to
the breast parenchyma.

Keywords: rhabdomyosarcoma, rhabdomyosarcoma of the facial sinus,
metastasis to breast, atypical metastasis, magnetic resonance imaging.
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1 INTRODUCAO
Rabdomiossarcoma (RMS) € um tumor agressivo, que se desenvolve a

partir de células mesenquimais primitivas, provavelmente ligadas a embriogénese
do musculo esquelético. (1)

O RMS tem maior prevaléncia na infancia, sendo extremamente
infrequente em adultos, nos quais os sarcomas de tecidos moles representam
menos de 1% de todas as doengas malignas. (1) (2) (11)

Existem trés tipos histologicos principais: embrionario, alveolar e
pleomdérfica. Observou-se melhora da sobrevida global nos udltimos 20 anos no
RMS embrionéario e no RMS alveolar, que acometem principalmente a populagéo
pediatrica. J& a RMS pleomérfica, que é o subtipo que acomete principalmente
adultos, sua biologia e genética ainda ndo sdo completamente compreendidas e
descritas, por ter menor incidéncia seu estudo é mais desafiador. (4)

A apresentacao clinica varia de acordo com a localizacdo do tumor, sendo
as mais comuns: cabeca e pescoco (35%), trato geniturinario (22%) e
extremidades (18%). (2)

As caracteristicas de imagem sdo as mais diversas devido aos seus
diferentes subtipos histolégicos, locais primarios e idades de apresentacao (3),
sendo de grande importancia o uso da RM para estadiamento locorregional e
acompanhamento da resposta terapéutica.

Devido a raridade do RMS em adultos, o diagndéstico precoce pode ser um
desafio para os médicos e isso pode reduzir a probabilidade dos pacientes
receberem uma abordagem terapéutica curativa. Apresentamos aqui um caso de
RMS com multiplas metastases, destacando-se o sitio atipico de disseminacao

que é a mama.

2 DESCRICAO

Paciente 29 anos, feminina, com sintomas iniciais de congestdo nasal
intensa a esquerda, com posterior aumento do volume para-ocular ipsilateral. Ao
exame fisico, observaram-se edema palpebral inferior importante, com hiperemia
e deslocamento superior do globo ocular esquerdo.

A ressonancia magnética (RM) de 6rbita e face evidenciaram uma

formacgéo soélida de aspecto lobulado, envolvendo as fossas nasais e células
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etmoidais bilateralmente, estendendo a rinofaringe, seio maxilar e érbita esquerda
com destruicdo das paredes Osseas ( Fig 1). A lesdo apresentava hipossinal em
T1 e hipersinal heterogéneo em T2/FLAIR, com restri¢cdo a difuséo, realce intenso

e irregular pelo contraste.

Figura 1. RM da face evidenciando volumosa e extensa leséo heterogénea. RM T1 coronal, sagital
e axial com contraste demonstrando impregnacéo heterogénea da massa pelo meio de contraste,
comprometendo a Orbita, seio maxilar e fossa nasal esquerda (A, B, C); RM CISS/FIESTA (D) axial
ilustrando a disseminacéo da lesdo pelo cone orbitario, com extenséo a regido intracraniana por
meio da disseminacao perineural.

Realizado histopatolégico da lesdo tumoral na fossa nasal esquerda, com
resultado positivo para Rabdomiossarcoma do tipo alveolar. Foi instituido
tratamento quimioterapico e apesar disso houve progressdo da doenga, sendo
entdo realizadas tomografia e ressonancia magnética de abdome e pelve que

evidenciaram lesdes tumorais secundérias na adrenal esquerda, mesentério e
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ossos (Fig 2 e 3).

Figura 2. A primeira imagem vemos RM axial T2, a segunda imagem T1 pds-contraste e por Gltimo
difusdo b 800 demonstrando implante na adrenal direita.
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Figura 3. A primeiraimagem vemos RM axial T2, a segunda imagem T1 pds-contraste e por Gltimo
difus@o b800 evidenciando implante no mesentério.

Posteriormente, a paciente referiu palpar nédulos na mama esquerda.
Sendo submetida a ultrassonografia que identificou dois nodulos soélidos
justapostos, hipoecoicos, com forma irregular com vascularizagao proeminente ao

Doppler, sendo classificados como categoria 5 BI-RADS (Fig 4).

Figura 4. Ultrassonografia mamaria com nodulos hipoecoicos, irregulares e com sombra acustica
posterior, ocupando os quadrantes superiores da mama esquerda.
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Na RM ambos os ndédulos eram irregulares, com sinal baixo em T1, alto em
T2/STIR, realce heterogéneo com predominio na periferia, sugerindo necrose
central, sendo entéo classificados como categoria 5 BI-RADS (Fig 5). Nao foram
observados

linfonodos na regido axilar. A investigacdo prosseguiu com bidpsia das
lesbes descritas, confirmando tratar-se de metastase de rabdomiossarcoma no

tecido mamaério.

Figura 5. RM T1 axial pés-gadolineo. Dinamico T1 axial (A, B) evidenciando intenso realce nos
nodulos mamarios a esquerda; RM T1 com subtracdo e MIP (C).

Na sua ultima internacédo apresentou quadro de parestesia na mao direita
e afasia.

Os exames laboratoriais destacavam a pancitopenia e elevacdo dos
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parametros inflamatérios.

Foi solicitado RM de cranio para elucidacdo do caso, que evidenciou
importante aumento da extensao da lesdo expansiva centrada no assoalho da
orbita e maxilar a esquerda, comunicando-se com os seios da face (Fig 6). Houve
também surgimento de alteracéo de sinal cortical temporal esquerda, associada a
realce meningeo, sugerindo processo infeccioso e/ou neoplasico do parénquima
cerebral do lobo temporal esquerdo (meningoencefalite). A paciente foi a 6bito no

dia seguinte ap0s o0 exame.

Figura 6. RM da face e do crénio. Em A, C e D, RM T1 com satura¢éo de gordura e pds contraste
demonstrando os aspectos destrutivos e invasivos da lesdo, erodindo as paredes orbitarias, com
extensa necrose. B, RM T2 axial com saturagdo de gordura, lesdo comprometendo a Orbita
esquerda, rechacando anteriormente o globo ocular e infiltrando a fissura orbitaria superior, além
de comprometer a regido cortico-subcortical do polo anterior do lobo temporal esquerdo.
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3 DISCUSSAO

Sarcomas de partes moles tém manifestacdes clinicas e de imagem
variaveis dependendo da idade do paciente, da localizagdo do tumor, e o contetdo
do tumor. A imagem € necessaria no momento inicial do diagnéstico e como parte
da avaliacdo da resposta tumoral apos o tratamento. (2)

A ressonancia magnética € a modalidade de escolha para avaliagdo e
caracterizagdo de sarcomas de partes moles. Técnicas convencionais de
ressonancia magnética podem demonstrar a composicdo tumoral, extensao,
envolvimento compartimental e relacdo com outras estruturas para planejamento
preciso do tratamento. (2)

Os RMS séo geralmente isointensos nas sequéncias ponderadas T1, com
grau variavel de intensidade no T2. Normalmente se manifestam com difusdo
restrita e a perfusdo tem curva tipo Il ou tipo IV (platd ou wash out) na maioria
dos casos.(2) O caso por nés relatados apresentava-se dentro dessas
caracteristicas

Os RMS séo localmente agressivos devido ao seu crescimento rapido. Os
pacientes costumam apresentar sinais de compressao ou efeito de massa sobre
estruturas circundantes, com relatos frequentes de infiltracdo 6ssea, ja descritos
no caso da nossa paciente desde o diagnéstico. (1), (2).

As caracteristicas que contribuem para o estadiamento e agrupamento de
risco do rabdomiossarcoma sdo: tamanho do tumor, localizacdo do tumor
primario, grau de resseccao cirurgica, subtipo histolégico e presenca de doenca
nodal ou metastatica. (6)

Os adultos com rabdomiossarcoma apresentam pior sobrevida do que
criangas, entretanto os preditores de pior progndstico para criangas e adultos sao
semelhantes, com excecao dos casos do subtipo alveolar. (8)

O subtipo alveolar representa 15%-20% de todos os rabdomiossarcomas e
€ mais comum em crian¢as mais velhas e adultos jovens, tipicamente entre 10 e
25 anos de idade, assim como foi encontrado em nosso caso. Os achados de
imagem sao semelhantes a aqueles em outros sarcomas de partes moles, com a
lesédo sendo iso/hiperintensa em T1 e heterogeneamente hiperintensa em T2. O

envolvimento do osso adjacente com erosdes ou formacdo éssea nova
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subperiosteal € encontrado em aproximadamente 25% dos pacientes, além de
mostrar envolvimento muscular e fascial. (2)

Devido a sua raridade, o diagnostico de RMS do adulto geralmente é tardio
e 0S pacientes costumam apresentar metastases no diagndstico. Esses pacientes
tém maior probabilidade de apresentar o subtipo alveolar, tumores primarios
maiores e tumores localizados em uma extremidade ou outro local desfavoravel.
1) (2

Em um estudo feito com 788 pacientes com RMS, o sitio mais comum de
metastase foi o pulmdo (47%), e em 145 pacientes (18%) foi o Unico sitio
metastatico. O segundo local mais comum de metastase foi a medula 6ssea
(38%). (9)

Diante disso podemos observar que a nossa paciente apresentava 29 anos,
um pouco acima da faixa etaria descrita normalmente para RMS do tipo alveolar,
com comportamento agressivo devido a presenca de multiplas metastases para
locais como a adrenal e 0 mesentério estavam presentes, além do nosso caso
descrever disseminacéo atipica para o tecido mamario, o qual ndo encontramos
na literatura médica.

A abordagem do tratamento varia de acordo com a doenca local, bem como
a caracterizacao histolégica e molecular dos tumores. A regido da cabeca e
pescoco representam um local particularmente complexo para o planejamento de
radiacdo dada a proximidade de numerosas estruturas criticas. (7)

Os resultados terapéuticos variam consideravelmente, dependendo do tipo
de RMS envolvido, portanto, é fundamental um diagndstico precoce e reconhecer
o tipo histoldgico. Entretanto, pacientes com idade mais avancada, com histologia
desfavoravel e doenca metastatica continuam a ter pior prognéstico. (5)

O desfecho desfavoravel é comumente descrito em pacientes adultos com
diagnéstico de RMS, como a nossa paciente, que além disso foi diagnosticada
como subtipo mais agressivo e apresentou progressédo da doengca mesmo com o
tratamento individualizado instituido.

Assim, a medida que as descobertas moleculares avancam no diagnéstico
e na deteccdo do rabdomiossarcoma, espera-se que as estratégias de tratamento

moleculares futuristas em desenvolvimento e testes iniciais melhorem a
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sobrevida. (10) (11).

4 CONCLUSAO

Concluimos que o rabdomiossarcoma é uma neoplasia rara e agressiva,
sendo necessario o seu conhecimento e detec¢ao precoce.

Nosso relato contribui para reforcar a importancia do diagnostico precoce
do rabdomiossarcoma e demonstrar o papel da ressonancia magnética como
método essencial no estadiamento locorregional, guiando o planejamento
terapéutico e acompanhando a resposta terapéutica. Reforcamos os fatores de
gravidade e pior prognostico deste tumor e por fim demonstramos uma forma de
disseminacdo atipica que € o acometimento secundario do tecido mamario.
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