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RELATO DE CASO

Resultado a longo prazo de tratamento
conservador de rabdomiossarcoma vesical
infantil: relato de caso.

Long term result of conservative treatment of

bladder rhabdomyosarcoma in children: case report

RESUMO

Os tumores vesicais ocorrem mais frequentemente entre a quinta
e sétima décadas de vida, sendo raros antes dos 40 anos de
idade. O rabdomiossarcoma & um tumor embrionario raro
originado do tecido muscular esquelético, que, quando
localizado no trato geniturinario, se manifesta com hematdria e
sintomas urinarios obstrutivos. E um tumor que acomete
principalmente a faixa etaria infantil. Por se tratar de um tumor
muito agressivo geralmente necessita de tratamento cirurgico,
com ressecgOes parciais e até mesmo remocdo completa de
grande parte do trato geniturinario baixo. Seré relatado um caso
de rabdomiossarcoma vesical em crianca de 5 anos, cujo
tratamento sem cirurgia foi curativo e que com
acompanhamento a longo prazo nao houve recorréncia tumoral.

Palavras chaves:
conservador

Bexiga, rabdomiossarcoma, tratamento

ABSTRACT

The bladder tumors occur most often between the fifth and
seventh decades of life, being rare before forty. The embryonal
rhabdomyosarcoma is a rare tumor originating from the skeletal
muscle tissue, which, when located in the genitourinary tract,
manifested with haematuria and urinary obstruction. This tumor
is more common in the childhood. It’s a very aggressive tumor
and usually requires surgical treatment which partial resection
and even the complete removal of much of the lower urinary
tract. This is a report of one case of bladder rhabdomyosarcoma
in a 5 years old child, whose treatment was curative without
surgery, and in the long-term following there was no tumor
recurrence.
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INTRODUCAO

A ocorréncia de tumores na infancia é
rara e quando ocorre, é frequente causa de 6bito.
Nos paises desenvolvidos, corresponde a
segunda causa de morte e no Brasil, em 1994,
representou a quinta causa de 6bito em menores
de 15 anos.*

Em 90% dos casos, 0s tumores se
desenvolvem na bexiga, tendo como sede mais
frequente, o epitélio de células transicionais,
principal revestimento do trato urinério.?

Os principais fatores de risco para 0s
tumores  vesicais sdo metabdlitos, cuja
eliminac@o é a via urinaria. Dentre eles, estdo o
consumo de tabaco, aminas aromaticas,
derivados de benzeno e corantes de anilina,
fenacetina e clornafazina, drogas, como a
ciclofosfamida, infec¢des de repeticdo cafeina e
adocantes, dentre outras exposi¢des dietéticas.
O periodo de laténcia médio entre a exposi¢do
aos metabolitos e o desenvolvimento tumoral é
de aproximadamente 20 anos.?**®

O tipo histolégico tumoral mais
frequente é o derivado de células transicionais,
que corresponde a 90% dos casos. Os tumores
de células epidermoides correspondem a 3%,
seguido pelo adenocarcinoma com 0,5% a 2% e
pelos tumores de células pequenas, que
correspondem a menos de 1% dos tumores
vesicais. Outros tipos histolégicos também
podem ocorrer, mas sdo muito raros, incluindo
os linfomas, sarcomas e melanomas, dentre
outros.>**°

Um representante dos sarcomas é o
rabdomiossarcoma, um tumor embrionério de
partes moles, originado do tecido muscular
esquelético. Na infancia, representa 3,5% dos

casos de tumores nas faixas etarias de 0 a 14

anos, e seu segundo local mais frequente de
acometimento é o sistema uroexcretor.™

Seu prognéstico varia de acordo com 0
subtipo histoldgico, sendo que o embrionério é
0 menos agressivo. O progndstico depende
ainda da localizacdo e extensdo tumoral (quando
maiores que cinco centimetros tém pior
progndstico), do estadiamento, bem como da
idade, sexo e ploidia tecidual.*

Na grande maioria dos casos, 0s
tumores vesicais sdo assintomaticos. O quadro
clinico quando aparente, cursa com hematdria,
intermitente  ou  persistente sem  causas
aparentes, com média aproximada de 25% dos
pacientes apresentando hematuria macroscépica
e 9%, microscOpica. Outras manifestacdes
incluem dor em flanco, sintomas irritativos e
obstrutivos, como  frequéncia  miccional
aumentada, urgéncia miccional, retencdo,
disuria, nictdria, hidronefrose, podendo causar,
quando em fases avangadas, alteracBes da
funcéo renal. Os sinais e sintomas vao variar, de
acordo com a localizacdo e extensdo da massa
tumoral >3

Em criangas, os sintomas podem ser
inespecificos. Deve-se atentar para déficits no
desenvolvimento e crescimento, diarreias,
artralgias, febre de origem indeterminada dores
inespecificas, irritabilidade, choro facil e
presenca de massas abdominais palpaveis.*

Apesar de infrequente, o quadro clinico
pode iniciar jA com sintomas provocado pelas
metastases, dentre elas, pode-se destacar: a dor
6ssea, dor abdominal com desconforto retal e
dor perineal por invasdo pélvica e prostatica.”
8,12

O diagndstico consiste na avaliagdo da
citologia urinéria, visualizacdo vesical através
de cistoscopia e avaliagdo abdominal e pélvica,

através de métodos de imagens variados. Os
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exames de imagem avaliam altera¢des do trato
urogenital alto e baixo, assim como avaliam
acometimento de linfonodos, tecidos adjacentes
e a presenca de metastases a distancia. O
diagndstico de certeza € obtido através de

estudo anatomopatoldgico.***®

O uso de métodos mais invasivos é
utilizado para casos selecionados. A
ureteroscopia retrégrada e o uso de bidpsia sdo
Uteis para 0s casos de citologia urinaria positiva
com cistoscopia normal. JA 0s acessos
percutaneos com o uso de contraste nas
pielografias anter6gradas podem ser usados,
principalmente para lesdes pequenas em que se
pretende o tratamento minimamente invasivo.

As metastases podem ser
diagnosticadas e avaliadas através de Raios-X
de  térax, ultrassonografia,  tomografia
computadorizada, cintilografia 06ssea com
tecnécio, dosagem de fosfatase alcalina e
biopsia de medula 6ssea.®*%*3

Em até 20% dos casos ja se encontram
metéstases no momento do diagndstico inicial.
O principal sitio metastatico € o pulmonar, mas
também ocorrem metastases para linfonodos,
0ssos, figado e medula 6ssea.**®

Para o estadiamento, o sistema TNM
da unido internacional contra o cancer de 2002 é
aceito internacionalmente.’’ Os tumores sdo
divididos em superficiais e invasivos. Os
primeiros incluem o Tis, Ta e T1, a partir da
penetracdo da camada muscular, ou seja, de T2
em diante, sdo considerados invasivos.'®

O tratamento €é baseado no
estadiamento tumoral. As terapéuticas envolvem
resseccdo trasureteral, cistectomia parcial ou
radical, quimioterapia e radioterapia.’® A
resseccdo transuretral é procedimento padrdo
para tumores superficiais de bexiga!* A

cistectomia radical ainda permanece como

padrdo ouro para o tratamento da neoplasia
musculo-invasiva vesical, como 0
rabdomiossarcoma.™®

Os indices de sobrevida apo6s cinco
anos variam de acordo com o estadiamento
tumoral. Nos casos de neoplasia com
acometimento superficial a taxa é de 90%. Nos
casos infiltrativos, variam de 35 a 70%. Nos
casos em que ocorre invasdo dos tecidos
adjacentes e/ou invasdo de linfonodos e/ou
propagacdo a distancia, a sobrevida estd
reduzida a 10 a 20% dos pacientes.”> Com a
instituicio de uma conduta terapéutica que
envolva resseccdo tumoral, a sobrevida aumenta

consideravelmente.

RELATO DE CASO

O presente Relato de caso foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade
de Medicina de Itajubd, sob o numero 082/11.

Menor, com 05 anos, iniciou em 27 de
dezembro de 1996, o quadro subito de disuria e
urgéncia miccional. Quadro recorrente e com
duracdo de uma semana, quando foi entdo
levado a assisténcia médica. Paciente sem sinais
de hematuria, com leve hipocromia e auséncia
de massa abdominal palpavel.

No momento da consulta com o
pediatra, foram solicitados os exames de urina 1
com bacterioscopia, para a investigagdo de uma
possivel infeccdo urindria, sendo medicado no
momento com antibidticos de forma empirica.
Os resultados destes exames vieram inalterados.
O quadro evoluia com urgéncia miccional cada
vez mais acentuada e entdo, desta vez, ele foi
levado & consulta com um urologista. Ao exame
fisico, foi apenas constatado a presenca de

fimose grau Ill, que foi resolvida através de
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descolamento balanoprepucial no momento da
consulta e acompanhamento.

A conduta realizada ndo trouxe
melhora no quadro de disuria e urgéncia e entdo
o0 paciente foi reavaliado novamente. Nesta nova
consulta, j& com o0s exames solicitados
anteriormente em mdos, foi entdo submetido a
ultrassonografia do aparelho urindrio e
bioguimica do sangue e urina. Os exames de
sangue e urina vieram sem alteracdes. A
ultrassonografia  evidenciou bexiga com
capacidade acentuadamente reduzida (6 ml),
com espessamento importante de parede,

especialmente da regido anterior (espessura

maxima 2,6 cm) que se apresentava de forma
heterogénea e irregular, sendo questionada a
presenca de lesdo neoplasica ou inflamatéria.
Para melhor elucida¢do do quadro, foi
realizada Tomografia Computadorizada pélvica,
que demonstrava uma bexiga com capacidade
de armazenamento reduzida e espessamento de
sua parede, principalmente em sua parede
anterior, com espessura de 2,1 cm, e demais
regides, com espessura de 0,4 cm. Superficie
externa da bexiga apresentando irregularidade,
principalmente da regido anterior, sugestivo de
infiltracdo da gordura perivesical e auséncia de

linfonodomegalia pélvica (Figura 1).

Figura 1- Tomografia Computadorizada da Pelve, com contraste fase tardia

Diante de tal informacdo de
comprometimento vesical por esta lesdo
irregular, foi realizado, um més apos o inicio da
investigacdo, uma laparotomia com incisdo de
Pfannenstiel, onde se visualizou um

espessamento e irregularidade de parede

anterior da bexiga, local onde foi realizada a
biopsia incisional, ndo sendo visualizadas outras
lesBes ou linfonodomegalias.

O resultado do anatomopatolégico da
peca teve como diagndstico rabdomiossarcoma

embrionario (Figuras 2 e 3).
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Figura 2- Lamina de epitélio vesical panoramica: Visdo panoramica da mucosa vesical rosada,
com presenca de células fusiformes e células ingurgitadas, configurando o sarcoma.

Morfologia da neoplasia compativel com rabdomiossarcoma embrionario

Figura 3- Lamina de epitélio vesical em aumento 40x: Detalhes da &rea acima, ao microscépio,
evidenciando células atipicas, por vezes alongadas, com citoplasma eosinofilico.
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A partir de entdo, o paciente foi
encaminhado para tratamento oncol6gico com
quimioterapia, seguindo o seguinte esquema:
Vincristina, Adriamicina e Ciclofosfamida
(VAC) combinada a radioterapia, com o intuito
de reducdo da massa tumoral e controle da sua
progressao.

Com o tratamento instituido, a melhora
dos sintomas clinicos apareceu ap6s um més.
Constatou-se também, o inicio da regressdo da
massa apo6s o periodo de trés meses. Este fato
foi confirmado com auxilio de nova Tomografia
Abdominal.

Devido a melhora radioldgica do
paciente, concomitante a melhora clinica, foi
optado por acompanhamento, adiando a

indicacéo cirlrgica.

Ap6s um total de 39 semanas do
esquema VAC e 40 sessBes de radioterapia, foi
realizada bidpsia endoscopica da parede anterior
da bexiga, com retirada de cinco fragmentos do
mesmo local, onde foi realizada anteriormente a
biopsia. Laudo microscopico com evidéncia de
edema de mucosa, com discreto infiltrado
inflamatério crénico e auséncia de neoplasia
residual. A concluséo final foi de cistite crdnica
leve.

Com seguimento realizado
trimestralmente no primeiro ano, de seis em seis
meses nos proximos dois anos e anualmente até
0 quinto ano poés-tratamento, foi constatado cura

clinica, imaginoldgica e laboratorial (Figuras 4 e

5).

Figura 4 - Ultrassonografia de Vias Urinarias: Bexiga com apresentacdo anatémica, parede lisa e com
espessura normal. Imagem ap0s 5 anos de acompanhamento
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Figura 5 — Ultrassonografia de Bexiga e Préstata: Préstata sem sinais de acometimento. Imagem
apos 5 anos de acompanhamento

Paciente foi acompanhado por 12 anos
através de exames de citologia urinaria, raios X,
ultrassonografia e tomografias
computadorizadas. Atualmente, 0 paciente
encontra-se com 20 anos de idade, apresenta-se
saudavel, sem qualquer sintoma urinario ou
qualquer sequela proveniente do tratamento
oncolégico e ja liberado do acompanhamento

por possuir critérios de cura

DISCUSSAO

As principais diretrizes apontam a
resseccgdo parcial, possivel em aproximadamente
5% a 10% dos casos, ou a cistectomia radical
como pilares do tratamento.’* A cistectomia
radical ainda permanece como padrdo ouro para
0 tratamento da neoplasia musculo-invasiva
vesical, com controle local eficaz e
frequentemente cura da doencga.

No entanto, a longo prazo, apresenta
morbidade e reducdo na qualidade de vida e

comprometimento da sua funcdo sexual, que

podem ser significativas.’*® No homem, a
cirurgia radical envolve remocdo da prostata,
vesiculas seminais, ducto deferente proximal e
da uretra proximal, o que leva a impoténcia
sexual, a menos que 0s nervos eretores sejam
preservados. JA& no sexo feminino, envolve a
remocao do Utero, tubas, ovarios, uretra e parte
da vagina.>? Os linfonodos pélvicos geralmente
sdo ressecados no momento da realizacdo da
cistectomia radial.*®

O uso de quimioterapia intravesical ja é
um método consagrado que objetiva o controle
tumoral e a diminuicdo de recorréncias locais.
Sua aplicagdo tem sido feita rotineiramente com
importancia para a manutencédo a longo prazo do
tratamento.

A quimioterapia neoadjuvante é
reservada para tumores de grande volume, com
a intencdo de reduzir o nimero de células, para
posterior resseccdo.”’ Atua como terapia
adjuvante, eliminando as possiveis micro
metastases, e torna-se o principal método

terapéutico na doenga metastatica. O uso de
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BCG esta indicado ap6s os casos de resseccdo
transuretral %%

Em casos especificos, onde se encontra
o0 rabdomiossarcoma, as drogas que vem sendo
mais utilizadas so a ciclofosfamida, a
vincristina e a actinomicina D, apesar de drogas
como a isofosfamida, adriblastina e etoposide,
também serem eficazes.'®

A radioterapia é limitada, sendo
utilizada como adjuvante para tumores
residuais.

Atualmente, a terapia com
quimioterapia e radioterapia pré-operatérias
combinadas vem sendo empregada e segundo
alguns servigos, mostra uma taxa de sobrevida
global ap6s dois anos, de 95%.

Os indices de sobrevida ap6s cinco
anos variam de acordo com o estadiamento
tumoral. Os casos de neoplasia com
acometimento superficial a taxa é de 90%. Nos
casos infiltrativos, quando em estagio 11 (T2,
T3a) é de 70%, ja no estagio Il (T3B), varia de
35% a 50%. Nos casos em que ocorre invasdo
dos tecidos adjacentes e/ou invasdo de
linfonodos e/ou propagacdo a distancia, a
sobrevida estd reduzida a 10% a 20% dos
pacientes. 2 Com a instituicio de uma conduta
terapéutica que envolva resseccdo tumoral, a
sobrevida aumenta consideravelmente.

Hoje em dia, com o desenvolvimento
de técnicas e aparelhos endoscdpicos cada vez
mais potentes e menores, 0 diagndstico de
lesdes intravesicais € feito principalmente com
este método. A realizagcdo de procedimentos a
céu aberto, como o realizado neste relato, tem
sido reservada a casos selecionados,
principalmente no insucesso do método anterior.

Como mostram os estudos, 0s tumores
vesicais s80 muito agressivos e caracterizados

por sua grande recorréncia local. Os casos de

tumores de linhagem diferente dos tumores do
urotélio, geralmente sdo mais invasivos e
tratados com uso de técnicas mais agressivas
com resseccao cirurgica.

No caso em questdo, a primeira
conduta terapéutica foi o uso de quimioterapia e
radioterapia, como preconiza a literatura para
casos de rabdomiossarcomas infantis. Com este
tratamento, obteve-se resposta com involucdo
completa da lesdo, o que geralmente ndo é
observado na evolugédo desta doenga, ja que para
obtencdo da cura, de acordo com a literatura,
s80 necessarios procedimentos cirdrgicos. As
evidéncias clinicas e radioldgicas da regressdo
tumoral foram determinantes para o adiamento
no tratamento cirdrgico.

A confirmacdo através de bidpsia,
negativa para neoplasia, foi fundamental e
conclusiva para as condutas posteriores, que
aboliram definitivamente a conduta cirdrgica
para este caso.

O acompanhamento é fundamental e o
uso de tomografia e citologia urinéria oncética é
de grande valia. Pelo fato das recorréncias
ocorrerem mais precocemente, o inicio do
seguimento deve ser mais periodico.

Em acordo com a literatura, este caso
foi conduzido sendo realizados exames e
avaliagOes clinicas periodicas a cada trés meses
no primeiro ano, semestralmente no segundo e
anual no restante, até que o critério de cura foi
atingido.

A auséncia de recorréncia no periodo
de cinco anos pode ser caracterizada como cura,
assim evidenciada no caso em quest&o.

Em suma, o tratamento deve ser
progressivo, seguindo os diversos meios de
eliminacdo da neoplasia e conservacdo da
bexiga, principalmente em se tratando de

doenca em paciente infantil.
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CONCLUSAO

O rabdomiossarcoma vesical é raro e
apresenta piores prognoésticos. As abordagens
terapéuticas menos agressivas devem ser sempre
buscadas, por possibilitar melhor qualidade de
vida, principalmente em se tratando de criangas.
Porém, o tratamento conservador em grande
parte dos pacientes, ndo € possivel devido a sua
maior agressividade.

A proposta de preservacdo vesical
neste caso foi muito relevante, pois a resposta
ao tratamento quimioterapico e radioterapico foi
consistente e duradoura, com remissdo completa

da lesdo confirmada por biopsia de controle.
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