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Resumo

R abdomiosarcoma € uma neoplasia maligna originaria de cé-
lulas mesenquimais primitivas, podendo ocorrer em qualquer lugar
do corpo. E o sarcoma de partes moles mais comum na infincia, e
localiza-se mais freqlientemente na cabeca e pescoco. Objetivo:
Estudar a ocorréncia de RMS na cabega e pescoco na infincia,
correlacionando aspectos clinicos e histopatolégicos. Forma de
estudo: Clinico retrospectivo. Método: Oitenta e dois pacientes com
diagndstico de sarcomas de partes moles, atendidos no Instituto de
Oncopediatria da UNIFESP-EPM de 1988 a 2002 foram incluidos
neste estudo. Foram estudados os seguintes parametros: incidéncia
de RMS na infincia e na cabeca e pescoco, distribuicio segundo
sexo, faixa etdria, tipo histologico, localizacao primdria, 6bito X
localiza¢do, causa mortis. Resultados: Neste estudo 65% dos casos
de sarcomas de partes moles corresponderam a RMS; 33% dos
casos de RMS localizavam-se na cabeca e pescoco; 77% dos casos
de sarcoma de partes moles de cabeca e pesco¢o corresponderam
ao RMS. A média de idade no diagnéstico foi de 7,62 anos, predo-
minando na faixa etdria dos 5 aos 9 anos (41%). Em relacao ao
sexo, encontramos 47% do sexo feminino e 53% do sexo masculi-
no. Quanto ao tipo histologico, o mais comum foi 0 RMS embrio-
nério correspondendo a 64,6% do total. O sitio primario mais co-
mum foi o orbital (52,8%). Cem por cento, 50% e 33,3% dos pacien-
tes com RMS parameningeo, niio parameningeo e orbital, respecti-
vamente, evoluiram para 6bito. Conclusao: O RMS € o sarcoma de
partes moles mais comum na infancia, localizando-se preferencial-
mente na cabeca e pescoco. Houve predominancia do sexo mas-
culino neste estudo; idade média de 7,62 anos predominando a
faixa etdria dos 5 aos 9 anos. O tipo histologico predominante foi o
embriondrio e a localizacao orbital foi mais frequente. O maior
indice de 6bito pertenceu aos RMS parameningeo e o menor ao
orbital.
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Summary

Rhabdomyosarcoma (RMS) is a malignant tumor of
immature mesenchymal cells; it can arise from any part of the
body. RMS is the most common soft tissue sarcoma in the
childhood and its most frequent primary site is the head and
neck. Aim: The purpose of this study was to review the
occurrence of head and neck RMS in childhood and its clinical-
histopathologic features. Study design: Clinical retrospective.
Method: Eighty-two patients with soft tissue sarcoma treated in
the Institute of Pediatric Oncology, UNIFESP-EPM, between 1988
and 2002 were included in this study. The medical records of
the patients with head and neck soft tissue sarcomas were
reviewed. The following parameters were analyzed: incidence
of RMS in the childhood and in the head and neck, sex, age,
histological classification, primary site, follow-up. Results: In
this study, 65% of soft tissue sarcomas were RMS; 33% of RMS
were in the head and neck region; 77% of soft tissue sarcoma
in this region were RMS. The mean age at diagnosis was 7.62
years, 41% were between 5 and 9 years. In this sample, there
were 47% men and 53% women. Embryonic RMS was the
predominant histological type (64.6%) and the orbit was the
most common primary site (52.8%). One hundred percent, 50%
and 33.3% of the parameningeal, nonparameningeal and orbital
RMS, respectively, led to death. Conclusion: RMS is the most
common soft tissue sarcoma in the childhood and the head
and neck is the most frequent primary site. Males were more
affected by RMS than females. The mean age at diagnosis was
7.62 years and the most frequent age interval was between 5
and 9 years old. The embryonic histological type and the orbit
as primary site were predominant. The highest mortality was
found for parameningeal RMS and the lowest, for orbital RMS.
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INTRODUCAO

Rabdomiosarcoma (RMS) € uma neoplasia maligna
origindria de células mesequimais primitivas. E o sarcoma
de partes moles mais frequiente na crianga, e pode ocorrer
em qualquer local do corpo. A expressao clinica da doenca
estd diretamente relacionada a sua localizagio. O sitio primario
mais frequiente do RMS ¢ a cabeca e pescoco seguidos pelo
trato génito-urindrio e extremidades.*? Considerando todos
os sarcomas de partes moles de cabeca e pescoco, o RMS é
também o mais comum.*® Tém predominincia pelo sexo
masculino com dois picos de incidéncia: um na primeira
década, outro na segunda década de vida.

Existem varias classificacoes histopatologicas para o
RMS. A adotada pelo nosso servico € a Classificacio
Internacional de Rabdomiosarcomas. Esta classificacao inclui
os seguintes subtipos: botridide, de células fusiformes,
embriondrio, alveolar, indiferenciado e sem outras
especificacoes (SOE).® O tipo histologico mais freqgiiente é
o embrionario. RMS botridide é considerado um subtipo do
RMS embriondrio e € o de prognostico mais favoravel 378

O Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS) € uma
equipe multidisciplinar, multicéntrica, composta por
pesquisadores provenientes de grandes centros para
tratamento de cincer nos EUA e Europa. O IRS vem
conduzindo varios protocolos que estudam a biologia e o
tratamento do RMS em criancas desde 1972, cujos resultados
norteiam as condutas em casos de RMS em varios paises.

O primeiro IRS (IRS-D) classificou os pacientes com
RMS em 4 grupos clinicos baseados na extensio da doenca
e no tipo de cirurgia realizada (Tabela 1).>1°

Tabela 1. IRS — Grupos clinicos

Grupo | A: Tumor localizado, confinado ao 6rgao de origem,
completamente ressecado.B: Tumor localmente

infiltrativo, completamente ressecado.

Grupo |l A: Tumor localizado, ressecgéo total com restos
microscépicos da doengaB: Tumor localmente
extenso, comprometendo linfonodos regionais ou
6rgdos adjacentes, completamente ressecado.C:
Tumor extenso com comprometimento de
linfonodos regionais, ressecc¢éo total grosseira, com

restos microscépicos da doenga.

A: Tumor localizado ou localmente extenso, restos
tumorais grosseiros apds somente biépsia.B: Tumor
localizado ou localmente extenso, restos tumorais
apos resseccgao de 50% ou mais da lesédo.

Grupo Il

Grupo IV Tumor primério de qualquer tamanho com ou sem
comprometimento linfonodal, com presenca de
metastase a distancia, independente da

abordagem cirargica do tumor primario.

A sobrevida estd muito relacionada ao grupo clinico a
que pertence o paciente. Um estudo realizado pelo IRS
mostrou que a sobrevida em cinco anos para pacientes nos
grupos clinicos I, II, III, TV foi de 83%, 70%, 52% e 20%
respectivamente.!

IRS definiu, na cabeca e pescoco, trés grandes re-
gides anatdmicas de acometimento primario pelo RMS
com importancia para o prognostico: orbital, paramenin-
geo, nao parameningeo. A localizacdo parameningea € a
mais freqiente e compreende: fossa infratemporal,
nasofaringe, orelha média, mastéide, seios paranasais. A
localiza¢do nao parameningea compreende todo o resto:
parétida, regiao submandibular, couro cabeludo,
orofaringe, laringe."*'® O RMS orbital é o de melhor prog-
nostico, seguido pelo RMS nio parameningeo e pelo pa-
rameningeo devido a dificuldade de realizar resseccao
cirtrgica completa das lesoes nesta localizagao. IRS I re-
feriu sobrevida em 5 anos de 89%, 55% e 47%, para le-
sdes orbitais, ndo parameningeas e parameningeas res-
pectivamente.!

Além do tipo histolégico, da localizacao da lesao, de
sua ressecabilidade, o prognostico depende também do
tamanho do tumor e de sua vascularizacio. Os tumores
maiores e mais vascularizados t€ém pior progndstico.

O tratamento de escolha para o RMS é uma
combinacio de cirurgia, quimioterapia, radioterapia como
demonstraram os estudos realizados pelo IRS."*” Antes desses
estudos a principal forma de tratamento para o RMS era
cirurgia, com sobrevida pobre. Sutow et al. analisaram
retrospectivamente prontuarios de 78 criancas com
diagnéstico de RMS tratados no periodo de 1946 a 1960,
observando sobrevida global em cinco anos igual a 28%."
Com a terapia combinada, a sobrevida global em cinco anos
subiu para 55% no IRS I e 63% no IRS I1.12

O nosso objetivo € estudar a ocorréncia de RMS de
cabeca e pescoco na infincia e respectivos aspectos clinicos-
histopatologicos e evolutivos.

METODO

Oitenta e dois pacientes com diagndstico de sarcomas
de partes moles atendidos no Instituto de Oncopediatria da
Universidade Federal de Sao Paulo — Escola Paulista de
Medicina (UNIFESP — EPM) no periodo de agosto de 1988 a
abril de 2002 foram incluidos neste estudo. Selecionamos os
24 prontudrios de pacientes com acometimento de cabega
e pescoco (lesoes localizadas acima do plano formado pela
clavicula e corpo da sétima vértebra cervical). Foram
excluidos dois prontuarios incompletos. Dos prontudrios
foram obtidos os seguintes dados: sexo, idade, classificacao
histolégica, grupo clinico, localizagio da lesao, evolugio. Na
nossa amostra nenhum paciente foi submetido a cirurgia
como terapia definitiva; o procedimento cirargico limitou-
se a biopsia. A classificacdo histolégica foi realizada pelo
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Departamento de Anatomia Patologica da UNIFESP — EPM.

Os pacientes foram classificados retrospectivamente de

acordo com os grupos clinicos estabelecidos pelo IRS.
Foram estudados os seguintes parimetros:

1) Incidéncia de RMS na infancia
2) Incidéncia de RMS na cabeca e pescoco na infancia
a) Distribuicao segundo o sexo.
b) Distribuiciao segundo faixa etaria.
¢) Distribuicao segundo tipo histologico.
d) Distribuicao segundo localizacao primaria.
e) Obito X Localizacio da lesio.
f) Causa do 6bito.

RESULTADOS

Do total de 80 casos de sarcomas de partes moles
que entraram para o estudo, 52 casos corresponderam ao
RMS (Grafico 1), destes ultimos, 17 casos localizavam-se na

35%

B rRVS

] Outros

Grafico 1. Porcentagem de RMS (n=52) em relagédo a outros
sarcomas de partes moles na infancia (n=28)

CJcp

. Outros

Grafico 2. Porcentagem de RMS localizados na cabega e pescoco
(n=17) em relacdo a outras localizagbes (n=35)

cabeca e pescoco (Grafico 2). Foram encontrados 22 casos
de sarcomas de partes moles de cabeca e pescoco, dos quais
17 eram RMS (Grifico 3). Os cinco casos restantes de
sarcoma de partes moles de cabeca e pescoco correspon-
deram a: sarcoma alveolar de 6rbita, leiomiomiosarcoma de
mandibula, fibrosarcoma de seio maxilar, fibrosarcoma de
mandibula, neoplasia mesequimal de labio.

HRMS
[ Outros

Gréafico 3. Porcentagem de RMS (n=17) em relagdo a outros
sarcomas de partes moles na cabeca e pescogo (n=5)

Tabela 2. Andlise descritiva

N (%)
TOTAL DE PACIENTES N (%) 17 (100)
Sexo: F 8 (47,2)
M 9 (52,8)
Idade: <1la 3 (17,75)
1-4a 3 (17,75)
5-9a 7 (41)
10-14a B
> ou = 15a 4 (23,5)
Tipo histolégico:
Embrionéario 10 (64,6)
Botridide 2 (11,8)
Alveolar 2 (11,8)
SOE 2 (11,8)
Sitio primario:
Orbital 9 (52,8)
Parameningeo 6 (35,4)
N&o Parameningeo 2 (11,8)

Tabela 3. Obito/Causa mortis X Localizagio tumoral

Parameningeo Orbital N&o
parameningeo

N (%) N (%) N (%)
Causa mortis:
Progressao do tumor 5 (83,3) _ _
Complicagdo do
tratamento 1 (16,7) 2 (22,2) 1 (50)
QOutros _ 1(111) _
Obito 6 (100) 3 (33,3) 1 (50)
Total 6 (100) 9 (100) 2 (100)
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Em relagio aos 17 pacientes com diagnostico de RMS

de cabeca e pescoco, os achados foram:

* A idade dos pacientes variou de 4 meses a 20 anos com
idade média de 7,62 anos.

¢ Oitenta e oito por cento dos pacientes pertenciam ao
grupo clinico IIT e 12% ao grupo clinico IV.

® A Tabela 2 mostra uma analise descritiva dos dados
encontrados.

® A Tabela 3 mostra a porcentagem de 6bito em relacio a
localiza¢ao do tumor; fazendo um paralelo com a causa
mortis.

DISCUSSAO

No nosso estudo, 33% dos casos de RMS localiza-
vam-se em regido de cabeca e pescoco. Intergroup Rha-
bdomyosarcoma Study I IRS 1) acompanhou 686 paci-
entes até 21 anos de idade, com diagndstico de RMS, por
um periodo de 7 anos; observaram incidéncia de RMS
nesta regido igual a 37%.' A imagem do primeiro estudo,
o IRS II acompanhou 999 criangas, encontrando incidén-
cia de 34% de RMS na cabeca e pescoco.? Karakas et al.
realizaram estudo retrospectivo dos prontuarios de 51
pacientes; a incidéncia de RMS nesta localizaciao foi de
31,4%.%

RMS € o sarcoma de partes moles mais comum na
cabeca e pescoc¢o na infancia. No presente estudo, o RMS
foi o responsavel por 77% das neoplasias nessa regiao.
Weber et al., analisando retrospectivamente fichas médicas
de 188 pacientes adolescentes e adultos com sarcomas
de partes moles de cabeca e pescoco, também
encontraram um maior nimero de casos de RMS nesta
regido, mas numa incidéncia bem menor (18%).4 Nos
adultos existem outros sarcomas de partes moles a serem
considerados, que tem importincia devido a maior
incidéncia, por exemplo: liposarcoma, histiocitoma,
angiosarcoma, leiomiosarcoma.

Em relacido ao sitio primario de acometimento,
encontramos em torno de 53% dos pacientes com
comprometimento orbital. A literatura aponta a
localizacao parameningea como a mais freqliente: 50%
dos casos de RMS de cabeca e pescoc¢o ocorrem nesta
localizacao.™

O tipo histolégico mais freqiiente neste estudo foi
o RMS embrionario (64,6%) seguido pelo botridide
(11,8%). IRS T e II classificaram os RMS utilizando o
“Sistema Convencional”: RMS alveolar, embrionario,
botridide, pleomérfico e indiferenciado. No estudo
realizado pelo IRS I e 11, respectivamente 56% e 51% dos
casos eram RMS embrionario."* Karakas et al. também
observaram predominiancia deste tipo histolégico em
80,4%.3

Oitenta e oito por cento dos pacientes pertenciam

ao grupo clinico III, 12% ao grupo IV. A literatura também
mostra uma maior prevaléncia do grupo clinico III. Segundo
Karakas et al., as porcentagens de pacientes nos grupos
clinicos I, II, I, IV foram 3,9%, 23,6%, 47%, 25,5%,
respectivamente.* Em relacio ao grupo clinico, IRS 1
encontrou os seguintes resultados: 15%, 25%, 41%, 19%,
pertencentes aos grupos I, 11, III, IV, respectivamente.' Da
mesma forma, IRS II mostrou as seguintes proporcoes:
12,5%, 17%, 53,25%, 17,25% do grupo I para o IV,
respectivamente.? Na populacio deste estudo nio houve
pacientes nos grupos I e II. Isso se deve ao fato de que
nenhum paciente pode ser submetido a cirurgia como terapia
definitiva, devido a localizagdo da lesdao. O procedimento
cirargico limitou-se a biépsia.

A idade média no diagndstico foi de 7,62 anos, com
predominancia na faixa etdria dos 5 aos 9 anos (41%). O
IRS I observou idade média de 7 anos, com predominancia
na faixa etdria de 1 a 4 anos (34%).! Karakas et al. e Daya
et al. relataram idade média de 4,5 e 4,9 anos,
respectivamente.?’

A literatura aponta predominancia do RMS de cabega
e pescogo no sexo masculino (59%).” No nosso estudo
encontramos 53% dos pacientes deste sexo.

Dos sete pacientes vivos, 5 encontravam-se livres de
doencga, todos com diagnostico de RMS embrionario (1
botridide), de localizacao orbital, pertencentes ao grupo
clinico III. Dos 2 pacientes vivos com doenc¢a, um
apresentava RMS alveolar de pardtida, pertencente ao grupo
clinico 1V, resistente ao tratamento, outro era RMS orbital
recidivado.

Cem por cento dos pacientes com RMS na localizagao
parameningea foram a 6bito, na maioria por progressao do
tumor, confirmando o pior progndstico da lesio nesta
localizagio.

CONCLUSAO

Do estudo de 80 casos de sarcoma de partes moles
de cabeca e pescoco em criancas pudemos concluir, em
relacao ao Rabdomiosarcoma:

1. E o sarcoma de partes moles mais comum na crianca
como um todo, bem como na regiio de cabeca e
pEeEScoco.

. Houve diferen¢a na distribuicio quanto ao sexo, com
predominidncia do sexo masculino.

. Foi mais comum na faixa etaria dos 5 aos 9 anos.

. Tipo histolégico mais comum foi o embrionario.

. Na cabeca e pescoco, o sitio primario orbital foi o mais
frequiente.

. RMS parameningeo apresentou um maior indice de 6bito,
principalmente como resultado da progressao do tumor.
O RMS orbital apresentou o menor indice, na maioria por
complicacao do tratamento.

WO
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