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Rabdomiossarcoma do palato mole:
um desafio diagnoéstico

RHABDOMYOSARCOMA OF THE SOFT PALATE:
A DIAGNOSTIC CHALLENGE

ABSTRACT

Introduction: Rhabdomyosarcoma (RMS) accounts for 50%
of all soft tissue sarcomas in children. 10-30% of head and neck
RMS have their origin in intraoral and pharyngeal structures.
When these lesions grow rapidly reaching a large dimensions
they may cause potencially serious symptoms.

Case Report: A ten-years-old boy presented in
Otorynolaryngology emergency department with a fast growing
large soft palate lesion, causing dyspneia and dysphagia
(previously treated as an inflammatory lesion). He was submitted
to a partial excision of the lesion and histologic exam revealed
rhabdomyoma. After three months a new fast growth of the
lesion was seen. A new excisional biopsy was performed and the
extemporaneous pathological examination was compatible with
a benign lesion. Definitive diagnosis was rhabdomyosarcoma.

Discussion/Conclusion: The authors illustrate that the
diagnosis of RMS can be a challenge and emphasizes the
importance of urgent reference and multidisciplinar approach in
children with any fast growing lesion.
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RESUMO

Introducado: Os Rabdomiossarcomas (RMS) representam
50% dos sarcomas de tecidos moles em idade pediatrica. 10-
30% dos RMS da cabeca e pescoco tém a sua origem na cavi-
dade oral e faringe. Quando estas lesdes apresentam um cres-
cimento rapido, atingindo grandes dimensdes, podem causar
sintomas potencialmente graves.

Caso Clinico: Crianga do sexo masculino, de dez anos que
recorreu a urgéncia de Otorrinolaringologia por lesdo volumosa
do palato mole de crescimento rapido, condicionando odino-
fagia e disfagia (previamente tratada como leséao inflamatéria).
Foi submetido a excisdo subtotal da lesao, tendo o exame his-
toldgico revelado rabdomioma. Apds trés meses, houve novo
crescimento rapido da lesdo. Foi realizada nova biopsia exci-
sional com exame extemporaneo compativel com benignida-
de. O diagnostico definitivo revelou Rabdomiossarcoma.

Discussao/Conclusodes: Os autores demonstram com este
caso que o diagnodstico dos RMS pode constituir um desafio.
Enfatizam também a importancia da orientagédo precoce e multi-
disciplinar em criangas com lesGes de crescimento rapido.

Palavras-chave: Cirurgia; Criancas; Diagnostico; Palato
mole; Rabdomiossarcoma; Sarcoma
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INTRODUGCAO

Os sarcomas em geral sdo tumores malignos que se originam
dos tecidos mesenquimatosos em qualquer local do corpo e re-
presentam menos de 1% de todos os casos de malignidade.'?

O rabdomiossarcoma (RMS) foi inicialmente descrito por
Weber em 1854 e representa 6% de todos os tumores malignos
pediatricos e 50% de todos os sarcomas em criancas e adoles-
centes com idade inferior a 15 anos.®>* Na populagao pediatrica,
a incidéncia deste tumor é superior em criangas de um a quatro
anos, decrescendo depois até a idade adulta.’

O espectro histolégico e molecular manifestado pelos RMS,
levou a varios sistemas de classificagdo. Recentemente, a 42
Edicao do World Health Organization Classification of Tumours
of Soft Tissue and Bone classifica histologicamente os RMS nos
subtipos botrioide, embrionario, fusiforme/esclerosante, alveo-
lar e pleomorfico.® O subtipo embrionario, representa mais de
70% de todos os casos de RMS e é o mais frequentemente
identificado em criancas e na regido da cabeca e pescogo.*

Ainda ndo foram identificados os factores que contribuem
para a ocorréncia destes tumores malignos. No entanto, existe
uma evidéncia crescente que anomalias genéticas podem ter
um papel no seu desenvolvimento.”

As quatro principais localiza¢gdes dos RMS séo: a cabeca e
pescocgo (35-40%), o trato genitourinario (20%), as extremida-
des (15-20%) e o tronco (10-15%).4

Os RMS da cabega e pescogo sdo anatomicamente dividi-
dos em duas categorias: parameningeos e ndo parameningeos.®
Dos 10-30% dos RMS da cabecga e pescoco tém a sua origem
na cavidade oral e faringe."”® Os RMS orais, em regra, ndo sao
parameningeos, uma vez que ndo tendem a invadir o sistema
nervoso central.®

CASO CLINICO

Crianca do sexo masculino, de dez anos, com antecedentes
pessoais de amigdalites de repetico (amigdalectomizado quin-
ze meses antes), que recorreu a urgéncia de Otorrinolaringologia
por aparecimento de pequena lesdo junto a Uvula, de superficie
lisa, ndo vegetante, com cerca de 0,5 cm. Esta leséo foi tratada
como les@o de queimadura. Apds duas semanas, a crianca foi
readmitida na urgéncia com queixas de dificuldade respiratoria
e na degluticdo. A observagao, apresentava grande lesdo lobu-
lada, exofitica, ocupando quase a totalidade da orfaringe, com
obstrucao da via aérea iminente (Figura 1). No dia seguinte, sob
anestesia geral, foi submetida a excisdo subtotal desta leséo in-
filtrativa do palato (Figura 2). O exame anatomopatoldgico foi
compativel com rabdomioma. Foi pedida revisdo de laminas, que
confirmou o diagnostico de rabdomioma. Devido a alta suspei-
¢do clinica de malignidade, manteve-se um estreito seguimento.
Passados trés meses, houve novo crescimento rapido do tumor
(Figura 3) e o doente foi referenciado para o Instituto Portugués
de Oncologia de Lisboa. Intraoperatoriamente, verificou-se mar-
cada infiltrag@o do palato mole pela leséo, optando-se por rea-
lizar apenas uma bidpsia para nova caracterizagé@o histolégica
(excisdo subtotal). (Figura 4) O exame histologico extemporaneo
realizado ndo foi sugestivo de malignidade. O exame definitivo
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Figura 1 - Les&o exofitica lobulada ocupando a oro-
faringe.

revelou rabdomiossarcoma embrionario, com margens positivas
(estadio lll). A investigacao clinica e imagioldgica que se seguiu
demonstrou ndo existir metastizagéo (T1NOMO).

O doente foi tratado com quimioterapia e radioterapia local
de acordo com o protocolo da European Pediatric Soft Tissue
Sarcomas Study Group com o esquema IVA (ifosfamida, vincris-
tina e actinomicina) e dose de radiacdo 41,4Gy, dividida em 23
fracOes durante quatro semanas e meia.

Figura 2 - Pega operatdria.



Figura 4 - Palato mole apds ressecao subtotal do
tumor.

Doze meses ap6s o fim do tratamento, o doente ndo apre-
senta sinais de recidiva da doenga, nem sequelas funcionais
pos-cirdrgicas ou pos-radioterapia, apesar de ainda ser cedo,
pelo que continua em seguimento.

DISCUSSAO/CONCLUSAO

O RMS é um tumor maligno do musculo estriado.* E ubi-
quitario nos seus locais de apresentagdo e subdivide-se em di-
versos tipos histolégicos, que variam entre si na apresentacéo
clinica, padréo de crescimento e prognéstico. °
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Enzinger and Weiss propuseram duas possibilidades histo-
génicas para os RMS, uma a partir das células primitivas e indi-
ferenciadas e outra a partir da alteracdo de células embrionarias
do tecido muscular durante fases precoces do desenvolvimento.®
Alteracbes genéticas, sindromas familiares ou trauma ocasional
parecem poder constituir mecanismos indutores do crescimento
celular anémalo.* O doente tinha antecedentes de amigdalecto-
mia. Foi realizada uma técnica “a quente” de dissecao extra cap-
sular, com pinga bipolar. De acordo com a literatura, este trauma-
tismo local ndo tem sido considerado com fator predisponente.

Os sinais e sintomas de apresentagdo séo influenciados pelo
local de origem, idade do doente e presenca/auséncia de me-
tastases a distancia.

Na cavidade oral, os locais mais afetados s@o a lingua, o
palato e a mucosa bucal.* Quando estes tumores apresentam
um crescimento rapido, podem causar sintomas como tosse,
disfagia e dispneia, incluindo obstrucdo aguda da via aérea."
Habitualmente séo indolores.® No caso reportado, a crianga
apresentava uma lesdo que rapidamente atingiu dimensodes
consideraveis e se tornou sintomatica. A aparéncia clinica des-
tas lesbes pode exibir uma superficie lisa ou lobulada, por vezes,
botrioide ou em cacho de uva, tal como neste caso.’

O osso néo constitui uma barreira ao crescimento do tumor,
sendo por isso frequente a invas@o 6ssea nos RMS da cabeca
e pescoco. Os locais mais comuns de metastizagéo séo o pul-
méo, ganglios linfaticos e medula éssea.*

E sabido desde a década de 70 que a suspeita de lesdes
infecciosas/inflamatérias constitui uma importante causa no
atraso diagnéstico dos RMS."2

Neste doente o diagndstico foi atrasado trés meses porque
inicialmente esta lesé@o foi assumida como inflamatéria e, poste-
riormente, pelo resultado histolégico que apontava para uma le-
sdo benigna (rabdomioma). O diagndstico definitivo é baseado na
evidéncia histolégica de miogénese no tumor, incluindo mioblas-
tos gigantes ou multinucleados. No entanto, o RMS é frequen-
temente pouco diferenciado e pode exibir caracteristicas ines-
pecificas semelhantes a outros tumores embrionarios. Por este
motivo, tal como no diagndstico clinico, o diagndstico histologico
pode ser por vezes delicado, sendo normalmente necessarios
métodos complementares de diagndstico mais especificos.™?

A abordagem terapéutica dos RMS é multidisciplinar.! As
indicacoes para o tratamento sdo aplicadas dependendo da lo-
calizagé@o do tumor, tamanho, subtipo histolégico, estadiamento
e estratificagdo de risco.™

O RMS oral pode ser tratado com cirurgia radical, desde
que ndo haja qualquer morbilidade, seguida de quimioterapia
multipla. Dependendo do grupo de risco do caso em concreto
e da resposta a quimioterapia, a radioterapia pode também ser
necessaria para a cura do doente."°

Devido a natureza invasiva dos RMS, a ressegdo completa
é muitas vezes dificil. Os avangos recentes na quimioterapia e
radioterapia tém permitido alcangar uma remissdo completa na
maioria dos casos de ressecdo incompleta, evitando assim ci-
rurgias mutilantes (reservadas apenas para os casos de tumores
n&do responsivos).’
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Em idade pediatrica, os agentes quimioterapicos mais utili-
zados no tratamento dos RMS s&o: vincristina, ciclofosfamida,
actinomicina-D, doxorubicina, ifosfamida e etoposido.

O tratamento e o prognostico dependem de diversos fato-
res, como a idade, localizacdo, ressecabilidade, histologia, alte-
racoes moleculares e grupo de risco, devendo o tratamento ser
orientado de acordo com protocolos cooperativos multicéntri-
cos internacionais. 341314

A localizacdo parameningea, a excisdo incompleta, a fraca
resposta a quimioterapia, a idade superior a dez anos, o atraso
no diagndstico e a falta de cooperacgao dos doentes e da familia,
sdo reportados na literatura como fatores com impacto negativo
no progndstico." ™

O tipo histolégico embrionario e a translocacao PAX7-FKHR
conferem um prognéstico mais favoravel.'®

Com tratamento multidisciplinar de acordo com protocolos
multicéntricos cooperativos, a sobrevivéncia global aos cinco
anos para os RMS orais é aproximadamente de 85%."

No caso descrito, o RMS foi classificado como sendo do
subtipo embrionario, ndo parameningeo, e durante as investiga-
¢bes ndo houve evidéncia de metastizagcdo. Apds cirurgia com
excisdo subtotal da leséo, o tratamento pds-operatério com qui-
mioterapia e radioterapia levou a remissdo completa.

O presente caso ilustra a dificuldade em obter, por vezes,
um diagnéstico correto e atempado nos doentes com RMS. Pe-
rante lesGes de crescimento rapido, um alto grau de suspeigéo
diagnostica e orientagao precoces para um centro de referéncia
oncoldgico, bem como revisdo de resultados histoldgicos nes-
tes centros (mesmo no caso de bidpsias sem evidéncia de ma-
lignidade), s@o necessarios para um bom resultado oncoldgico.
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