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INTRODUCAO

Sarcomas sdo canceres que se originam nos te-
cidos conectivos do corpo, incluindo musculos, te-
cido adiposo, membranas que revestem as articula-
coes e vasos sanguineos (VOLTAN,2021). Assim,
a musculatura esquelética comega a se formar no
embrido por volta da sétima semana apos a fertiliza-
¢do, quando os rabdomioblastos comegam a se de-
senvolver. Essas células sdo precursoras dos mus-
culos esqueléticos e, quando sofrem transformagdes
malignas, podem originar o cancer conhecido como
rabdomiossarcoma. Por ser um céncer de origem
embriondria, ¢ mais prevalente em criangas e € ex-
tremamente raro em adultos (DE MATTOS, 2014).

Esse tipo de cancer geralmente afeta areas
como a cabega e 0 pescogo, o sistema urinario e as
extremidades. O RMS pode se dividir em 2 tipos, o
alveolar, que ¢ mais frequente em criangas mais ve-
lhas e adolescentes, atingindo principalmente o to-
rax, os bragos e as pernas. O céncer recebe esse
nome porque as células do tumor formam pequenos
espacos ocos nos musculos, chamados alvéolos.
Além do alveolar, temos o tipo embrionario, 0 mais
comum e que acontece com mais frequéncia em be-
bés e criangas. Esse tende a desenvolver-se nas
areas da cabega, do pescoco, da bexiga, da vagina,
da prostata e dos testiculos (PARHAM,2013).

Em relac@o a histologia, o rabdomiossarcoma
possui subtipos histologicos, incluindo o embriona-

rio (que se subdivide em embrionario, botrioide e de
células fusiformes), alveolar e pleomorfico. O seu
local de crescimento mais comum € na cabega e pes-
cogo em criangas, com o tipo histologico embriona-
rio sendo o mais predominante, seguido pelo tipo
alveolar (ISSA,2022).

O rabdomiossarcoma nao possui fatores de risco
especificos conhecidos, uma vez que a maioria dos
casos sdo esporadicos. No entanto, estudos sugerem
uma possivel associagdo entre suscetibilidade gené-
tica e algumas sindromes familiares, como neurofi-
bromatose, sindrome de Noonan, sindrome de Li-
Fraumeni, sindrome de Beckwith-Wiedemann e sin-
drome de Costello, conforme evidenciado pelo se-
quenciamento do genoma. Estima-se que apenas 5%
dos pacientes com RMS tenham alguma dessas sin-
dromes de susceptibilidade genética concomitante.
Por outro lado, o desenvolvimento secundario do ra-
bdomiossarcoma esta associado a diversos fatores
ambientais, tais como a exposi¢ao a radiagao durante
a gestacdo, um crescimento intrauterino acelerado,
um baixo nivel socioeconémico e o uso de drogas re-
creativas durante a gravidez. Esses elementos podem
contribuir para o aumento do risco de desenvolvi-
mento desse tipo de cancer, enfatizando a importan-
cia de um ambiente saudavel durante a gestagdo e o
crescimento infantil (JIVRAIJ, 2019).

E importante considerar também diferencas re-
lacionadas ao sexo € a etnia, a fim de desenvolver
estratégias de prevengdo mais eficazes e adaptadas
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a diferentes grupos populacionais. Além disso, € es-
sencial que os profissionais de satide e a populacdo
em geral estejam cientes dos principais sintomas do
RMS. Isso possibilita uma suspeita clinica precoce,
0 que ¢ crucial para um diagnoéstico precoce € um
manejo adequado e eficaz da doenca (LOU-
SEK,2023).

EPIDEMIOLOGIA

O rabdomiossarcoma ¢ um dos tipos de tumo-
res malignos mais comuns em criangas e adolescen-
tes, representando entre 3 a 10% desses casos. E o
sarcoma de tecidos moles mais prevalente, corres-
pondendo a cerca de metade dos casos. A incidéncia
¢ de aproximadamente 3,5% em criangas de 0 a 14
anos e 2% em adolescentes de 15 a 19 anos. Esse
tipo de tumor afeta apenas cerca de 1% dos adultos.
Ha uma tendéncia para uma maior ocorréncia em
individuos do sexo masculino, com uma propor¢ao
de 1,3 para 1 (LOUSEK, 2023).

QUADRO CLINICO

O rabdomiossarcoma pode se manifestar como
uma massa que geralmente nao causa dor, cujos sin-
tomas variam de acordo com sua localizagao, tama-
nho, estruturas adjacentes e presenga de metastases.
Os sinais clinicos sdo escassos e o diagnostico pre-
coce ¢ desafiador, muitas vezes com a queixa inicial
sendo a alteragdo estética que acompanha o cresci-
mento do tumor (LOUSEK, 2023).

Os sinais e sintomas mais frequentes resultam
da compressao de estruturas adjacentes ou de teci-
dos neurovasculares, como dispneia, epistaxe e dis-
fagia em casos de RMS na nasofaringe. Os tumores
orbitais frequentemente apresentam-se de forma
unilateral, causando proptose e, as vezes, estra-
bismo. Normalmente temos também os sintomas
constitucionais, como febre e perda de peso que po-
dem acompanhar a progressdo do tumor. Os sinais
clinicos sdo normalmente inespecificos e tardios, o
que dificulta o tratamento precoce e diminui a
chance de remissdo (ROGELIO, 2022).

DIAGNOSTICO

A avaliagdo diagnostica dos RMS deve incluir
uma historia clinica completa, exame fisico, exame
laboratorial e de imagem (LOUSEK, 2023).

SEMIOLOGIA
A semiologia do tumor varia de acordo com seu

tamanho, localizagao e extensdo (LOUSEK, 2023).

EXAMES LABORATORIAIS
Os exames laboratoriais ndo sdo especificos

para o diagnoéstico do cancer, mas sdo uteis para
avaliar a funcdo geral do paciente, procurar sinais de
metastase e auxiliar na classificagdo do tipo histolo-
gico do RMS (INCA, 2022).

Devendo incluir: hemograma (podendo haver
anemia, trombocitopenia e neutropenia), gasome-
tria, eletrélitos, funcdo renal (devendo ser avaliada
antes do inicio da quimioterapia), fungdo hepatica
(podendo se encontrar alterada em casos de metas-
tase hepatica) e exame de urina - EAS (em caso de
RMS geniturinario). Além disso, alteragdes nos ni-
veis de minerais, como potassio e fosforo, podem
indicar problemas renais ou musculares, que podem
ser frequentes em pacientes com RMS. Os resulta-
dos dos exames quimicos podem auxiliar na adap-
tacdo do tratamento, como a dosagem de medica-
mentos quimioterapicos, de acordo com as necessi-
dades individuais do paciente (INCA, 2022).

EXAMES DE IMAGEM
A avalia¢do de imagem no rabdomiossarcoma

¢ crucial para delinear com precisdo a extensdo local
do tumor, sua localizagdo precisa, o grau de com-
prometimento dos linfonodos e a presenga ou au-
séncia de metastases a distancia. Essa investigacdo
detalhada fornece informagdes valiosas que guiam
o diagnostico definitivo, a defini¢ao do estagio da
doenca e a escolha do tratamento mais adequado
(BERG, 2023).

Essa avaliagdo engloba uma série de exames,
como tomografia computadorizada de torax, aspira-
¢do de medula ossea, cintilografia 6ssea, ressonan-
cia magnética da base do cranio e cérebro, analise
do liquido cefalorraquidiano e PET-CT, que pode
ser particularmente util no estadiamento e avaliagdo
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pré-operatéria de RMS em pacientes pediatricos
(LOUSEK, 2023).

A tomografia computadorizada (TC) do tumor
primario revela a extensdo da doenga e sua relagdo
com estruturas vitais. O remodelamento 6sseo su-
gere um tumor benigno ou uma condicdo de cresci-
mento lento, enquanto a destruicio 6ssea e a perda
de tecidos moles sdo indicativos de malignidade. A
ressondncia magnética oferece uma resolucao supe-
rior para avaliar os tecidos moles adjacentes ¢ as es-
truturas perineurais, perivasculares e as invasoes in-
tracranianas. Outros exames de imagem serdo soli-
citados conforme necessario, dependendo da situa-
¢do (JOSHI, 2022).

O diagnostico e avaliagdo do tratamento do
RMS envolve a andlise direta do tecido tumoral ob-
tido por bidpsia incisional, excisional ou core-bi-
opsy, seguida por uma série de estudos anatomopa-
tologicos, histologicos e andlise molecular (inclu-
indo citogenética, FISH e RT-PCR). Critérios como
a expressao de marcadores musculares esqueléticos,
como myf-4, um fator de transcri¢do miogénico, e
miosina rapida, sdo necessarios para o diagndstico
de RMS, além da avaliacdo do subtipo histologico
(JOSHI, 2022),

Ap6s o diagnostico, é necessario realizar uma
avaliacdo sistémica extensa para determinar o esta-
diamento da doenca. Isso inclui diversos exames
como TC de térax, puncdo de medula ossea, resso-
nancia magnética, analise de liquido cefalorraquidi-
ano e PET-CT, especialmente em pacientes pedia-
tricos. As metastases podem afetar varios orgaos,
incluindo pulmdes, 0ssos, sistema nervoso central e
ganglios linfaticos (LOUSEK, 2023).

DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS
Embora os diagnosticos diferenciais incluam

massas benignas, como lipomas, neurofibroma ou
mesmo hematoma, qualquer massa nova ou persis-
tente deve alertar para sarcoma de partes moles e
outras neoplasias malignas (SILVA, 2022).

Em criangas e jovens, é prudente suspeitar de
linfadenopatia dependendo da localizagdo dos sin-
tomas. Além disso, ¢ importante investigar diversos
sarcomas, como lipossarcomas, que geralmente sao
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assintomaticos;  osteossarcoma, especialmente
quando ocorre em ossos longos, apresentando dor e
inchago 6sseo; e Sarcoma de Ewing, um tumor neu-
roectodérmico periférico (PNET) insidioso caracte-
rizado por dor cronica intermitente em 0ssos ou te-
cidos moles (LOUSEK, 2023).

Outras condigdes neoplasicas devem ser consi-
deradas como possiveis diagnosticos diferenciais
nessa faixa etaria, incluindo neoplasias linfoprolife-
rativas, que podem apresentar outras manifestagoes
sistémicas e exigem diagnostico e intervengdo pre-
coce; Sindrome de Li-Fraumeni; Neurofibromatose
Tipo 1; tumor desmoplasico de células redondas pe-
quenas (DSRCT); e Tumor de Wilms, especialmente

em casos de RMS geniturinarios (LOUSEK, 2023).

TRATAMENTO

A escolha do tratamento e a resposta clinica do
paciente dependem do sitio do tumor primario, sub-
tipo histologico, tamanho do tumor, idade do paci-
ente, extensdo da doenga e tratamento prévio (MO-
RETTIL 2010).

A proposta de tratamento do RMS envolve uma
abordagem multimodal, em centros especializados,
com equipe multiprofissional especializada. Podera
ser realizada quimioterapia sistémica, cirurgia € ra-
dioterapia, individualizada para cada paciente de
acordo com a forma de apresentagdo inicial do tu-
mor (BRASIL, 2017).

A cirurgia ¢ indicada e realizada sempre que pos-
sivel a resseccdo tumoral com margens livres, para
remocdo da maior parte possivel do tumor, seguida
de quimioterapia, para redugdo tumoral e destruicdo
de depositos microscopicos residuais de células can-
cerosas. Sem a quimioterapia, ¢ provavel uma reci-
diva, mesmo que o tumor tenha sido completamente
retirado. A excisdo cirirgica nem sempre ¢ possivel,
especialmente em areas anatomicas de dificil acesso
ou tumores que invadem estruturas intracranianas.
Alguns pacientes com tumores iniciais irressecaveis
podem ser submetidos a cirurgia apds a quimio-tera-
pia e a radioterapia reduzirem o tumor para remogao
de tumor residual (MORETTI, 2010), (BRASIL,
2017). Também pode ser indicada radioterapia em
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pacientes com RMS do subtipo histologico alveolar
ou para pacientes com tumores residuais apos o tra-
tamento inicial MORETTI, 2010).

O Estudo de Tumor Mesenquimal Maligno
(MMT), realizado pela Sociedade Internacional de
Oncologia Pediatrica (SIOP), na Europa, preconiza
quimioterapia seguida por quimioterapia alternativa
no caso de uma pobre resposta a terapia inicial, a
fim de se evitar a terapia local devido a morbidade
cirtirgica e efeitos colaterais da radioterapia. A as-
sociacdo de vincristina, ciclofosfamida e actinomi-
cina-D ¢ o padrao ouro (MORETTI, 2010).

posta do cancer a terapia. Muitos destes testes sdo
feitos periodicamente ao término do tratamento para
detectar precocemente uma eventual recidiva da do-
enga. Por outro lado, efeitos colaterais do trata-
mento do cancer podem ocorrer por meses ou anos
apos o tratamento e sdo chamados efeitos tardios do
tratamento do céncer, tais como problemas pulmo-
nares, atrasos no crescimento dos 0ssos, alteragdes
no desenvolvimento sexual, infertilidade ou proble-
mas de aprendizagem. Por isso, é necessario acom-
panhamento regular para prevenir, detectar ou
mesmo tratar complicagdes (INCA, 2022).

Alguns testes que sdo feitos ao diagnostico, sao
repetidos durante o tratamento para avaliar a res-
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