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RELATO DE CASO

Endoscopic management of adult-type rhabdomyoma
of the glottis: case report and review of the literature*
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Introducao

Rabdomiomas sao tumores mesenquimais benignos compos-
tos de células estriadas maduras da musculatura esquelética.
Constituem menos que 2% de todos os tumores de musculo
estriado,' e sao divididos em subtipos cardiaco e extracar-
diaco. Os rabdomiomas cardiacos geralmente ocorrem em
criancas, sendo considerados como les6es hamartomatosas,
estando frequentemente associados com facomatoses, como
a esclerose tuberosa,’? e hamartomas do rim e de outros
orgdos.' Clinica e morfologicamente, os rabdomiomas extra-
cardiacos sao ainda divididos em trés subtipos: variantes
vaginal, fetal e adulta. O tipo vaginal € uma massa tumoral
polipoide de ocorréncia rara, observada na vagina e vulva de
mulheres de meia-idade. O tipo fetal, subdividido em rabdo-
mioma juvenil,* é prevalente nas regioes da cabeca e pesco-
¢o em criancas. Em geral, o rabdomioma extracardiaco do
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tipo adulto € um tumor unifocal de cabeca e pescoco em
pacientes de meia-idade,*> sendo multifocal em 14-26% dos
casos.® Embora os rabdomiomas adultos ocorram em tecidos
moles da cabeca e pescoco em até 70-93% dos casos,’ as le-
soes gloticas sao extremamente raras. Até a presente data,
apenas 22 casos foram relatados. Com esse artigo, descreve-
mos mais um caso de rabdomioma glético do tipo adulto e
revisamos a literatura pertinente com dois objetivos: (I) ava-
liar o padrao de referéncia terapéutica dessa doenca, para
evitar tratamento inadequado; e (Il) aumentar o conheci-
mento sobre essa entidade entre cirurgides e patologistas.

Relato de caso

Um homem com 75 anos foi encaminhado ao nosso Departa-
mento com histdria de quatro anos de disfonia progressiva.

“Como citar este artigo: Carta F, Sionis S, Gerosa C, Puxeddu R.Endoscopic management of adult-type rhabdomyoma of the glottis: case report and review

of the literature. Braz J Otorhinolaryngol. 2016;82:244-7.
* Autor para correspondéncia.
E-mails: filippocarta@unica.it, pippocarta@tiscali.it (F. Carta).

© 2015 Associagao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este € um artigo Open Access sob

a licenca CC BY (https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.pt).



Endoscopic laser CO, management of adult-type laryngeal rhabdomyoma 245

0 exame com endoscopio flexivel demonstrou edema homo-
géneo na submucosa do terco médio da corda vocal direita,
associado ao comprometimento da mobilidade da corda vocal.
A tomografia computadorizada (TC) do pescoco com contraste,
revelou uma lesao profunda da corda vocal direita, estenden-
do-se até o espaco paragldtico, com realce patologico do
contraste baixo e uniforme (fig. 1). Os achados clinicos e ra-
diologicos sugeriam natureza benigna; diante disso, planeja-
mos uma cirurgia conservadora. Depois da anestesia geral, o
paciente foi submetido a uma excisao transoral com laser de
CO, (Digital AcuBlade™, Lumenis®, Israel) regulado para
10 watts, com onda continua em emissao de modo superpul-
sado. O tumor, situado profundamente na corda vocal direita,
foi facilmente enucleado en bloc, tendo um aspecto de nodu-
lo oval medindo 22 mm em sua maior dimensao (fig. 2). A de-
pressao na corda vocal direita deixada pela incisao (fig. 3)
cicatrizou por segunda intencao. O curso pés-operatdrio trans-
correu sem eventos dignos de nota: o paciente recebeu alta
um dia apos a cirurgia, tendo readquirido a mobilidade da
corda vocal e a fala normais. No estudo histologico, foram
observadas caracteristicas morfologicas tipicas de rabdomio-
ma do tipo adulto com folhetos de grandes células poligonais
separadas por pouco tecido conjuntivo. As células apresenta-
vam citoplasma eosinofilico abundante com nucleos excentri-
camente posicionados, enquanto que, em algumas areas, foi
observada vacuolizacao citoplasmatica com niicleo em posicao
central. Os estudos imuno-histoquimicos demonstraram forte
positividade celular para actina e desmina de musculo esque-
lético. No seguimento de 12 meses, observou-se completa
oclusao da depressao (fig. 4), sem evidéncia de recidiva.

Discussao

Provavelmente, os rabdomiomas extracardiacos dos tipos
adulto e fetal tém origem no musculo esquelético do ter-
ceiro e quarto arcos branquiais.’” Sua natureza neoplasica
nao fica clara, porque, geralmente, as células tumorais nao
expressam marcadores de proliferacao celular, como Ki-67
e PCNA, se assemelhando mais com hamartomas do que com
neoplasias.” Em 1992, Gibas e Miettinem demonstraram

Figura 1

Tomografia computadorizada com intensificacao por
contraste. Demonstra a intensificacdo de uma massa laringea
direita localizada profundamente no musculo vocal.
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Figura 2 Rabdomioma de laringe em seguida a excisao: 22 x
15 x 9 mm.

Figura 3 Visualizacao endoscopica em seguida a remocao.

Figura 4 Laringoscopia indireta 12 meses apo0s a cirurgia.

poucas anomalias clonais cromossémicas em suporte a na-
tureza neoplasica dos rabdomiomas.? Até a presente data,
foram descritos apenas 22 casos de rabdomioma de laringe
do tipo adulto (tabela 1). Johansen et al., em 1995, revisa-
ram todos os casos de rabdomioma de laringe do tipo adulto
(n = 12) previamente descritos'; depois de 1995, mais dez
casos foram publicados. Os pacientes se encontravam na
faixa etaria de 16-79 anos (média, 59 anos; 59% de todos os
pacientes pertenciam as sexta e sétima décadas de vida, com
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Tabela 1 Rabdomiomas de laringe do tipo adulto
Fonte/ano Localizacao Idade/ Queixa principal/ Tratamento Comentarios
género duracao dos sintomas
Clime et al. Corda vocal 48/M Rouquidao/trés meses Excisao endoscopica Nao foi informada
(1963) recidiva
Battifora et al. Glote 55/M Rouquidao/trés anos Excisao com Sem informacao
(1969) laringofissura de seguimento
Bianchi e Muratti  Falsa corda 52/F Rouquidao Excisao endoscopica Nao foi informada
(1975) vocal direita recidiva
Bagby et al. Localizacao 55/M = Excisdo endoscopica Nao foi informada
(1976) recidiva
Ebbesen et al. Corda vocal 64/F Rouquidao e sensacdo  Excisao endoscopica Nao foi informada
(1976) de corpo estranho/ recidiva
seis meses
Winther (1976) Glote 39/M Rouquidao/trés anos Excisdo endoscopica Recidiva
Boedts e Falsa corda 76/F Rouquidao/dois meses  Excisao endoscopica Nao foi informada
Mestdagh (1979)  vocal direita recidiva
Kleinsasser e Ventriculo 16/M Obstrucao aguda das Laringectomia total Diagnostico inicial
Glanz (1979) direito vias respiratorias/ equivocado de
inicio repentino rabdomiossarcoma
Helliwell et al. Corda vocal 52/M Rouquidao/seis meses  Excisao com Nao foi informada
(1988) faringotomia lateral recidiva
Heliwell et al. Corda vocal 66/M Rouquidao/oito anos ? Sem informacao
(1988) de seguimento
Hamper et al. Glote 51/F Dispneia e disfagia ? Recidiva
(1989)
Johansen et al. Corda vocal 51/M Rouquidao, Hemilaringectomia Nao foi informada
(1992) esquerda ronco/1 ano recidiva
Selme et al. Corda vocal 31/F Rouquidao Remocdo completa ap6s Anomalias
(1994) direita bidpsia endoscopica cromossomicas clonais
LaBagnara et al.  Aritenoide 69/F Rouquidao/cinco anos  Excisao endoscopica Restauracao da funcao
(1999) normal das cordas vocais
dentro de seis meses
Orrit et al. (2000) Ventriculo 66/M Rouquidao e disfagia/ Remocao externa Paralisia de corda vocal
esquerdo quatro meses
Brys et al. (2005) Corda vocal 79/M Rouquidao/cinco anos  Remocao externa Alta apos dez dias
de hospitalizacao
Liess et al (2005) Corda vocal 69/M Assintomatico — Multifocal
Jensen e Swartz  Aritenoide 66/M Disfagia, rouquidao/ Excisdo endoscopica Alta reatividade para
(2006) Falsa corda trés anos e dispneia desmina. Seguimento
vocal direita sUbita de 18 meses
Koutsimpelas Epiglote 72/F Globus e Excisao endoscopica Lesao multifocal
et al. (2008) rouquidao/1 ano
Farboud et al. Aritendide 76/M Rouquidao, disfagia Traqueostomia e Bilateral
(2009) direita e apneia do sono varios procedimentos
endoscopicos de
citorreducao
Friedman (2012) Prega - Disfonia Excisdao endoscopica -
ariepigldtica
esquerda
Cain et al. (2013) Aritendide 67/F Rouquidao e dispneia  Traqueotomia e Apods 16 meses,
progressiva hemilaringectomia fechamento completo da
glote com fonacao e sem
evidéncia de recidiva
Caso presente Glote 75/M Rouquidao/4 anos Excisao endoscopica Sem recidiva
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relacao entre géneros (H/M) = 1:1,75). Em 12 casos, o tumor
se localizava na glote; em quatro, na aritenoide; e em sete
pacientes, na regiao supraglotica. Embora estridor e obstru-
¢ao das vias aéreas possam ocorrer abruptamente, em geral
a lesao permanece assintomatica até causar sintomas como
disfonia (86%), disfagia (18%) e dispneia (8%), normalmente
com progressao lenta (duracao mediana = 2,5 anos) (tabe-
la 1). Habitualmente, o aspecto macroscopico é o de uma
tumefacao na submucosa, com possivel extensao profunda
para o interior da estrutura da laringe; mas o tumor pode ter
aspecto séssil. Os diagnosticos diferenciais sao: tumores neu-
rogénicos ou vasculares, oncocitoma, osteoma, tumor de
Abrikossoff e rabdomiossarcoma. Nos estudos radiograficos,
o rabdomioma do tipo adulto aparece nas imagens de resso-
nancia magnética ponderadas em T1 - mas também em T2 -
como uma lesdao homogénea, isointensa ou ligeiramente
hiperintensa com relacdo ao muUsculo; e como uma lesao li-
geiramente hiperdensa na tomografia computadorizada.* Os
tipos adulto e fetal devem ser histologicamente diferencia-
dos: o tipo adulto mimetiza de perto a estrutura do musculo
esquelético adulto e contém grande numero de granulos de
glicogénio positivos para PAS e sensiveis para diastase, en-
quanto que o tipo fetal é composto de células neoplasicas
menos diferenciadas.? A imuno-histoquimica demonstra o
imunofendtipo muscular, com forte positividade para marca-
dores musculares especificos. Em nosso caso, e também na
literatura, desmina mostrou ser um marcador confiavel.'?

O tratamento definitivo para rabdomiomas de laringe do
tipo adulto é realizado com uma excisao completa. Embora
em oito casos da literatura a presenca de lesdes extensas
tornasse necessaria uma abordagem externa (tabela 1), inclu-
sive com laringectomia total, nos casos em que o rabdomioma
estava confinado a endolaringe deve-se dar preferéncia a
abordagem transoral. A excisao transoral minimamente inva-
siva (CO,) e assistida por laser parece ser ideal em termos de
eficacia e também pela baixa morbidade, e, para tanto, é
necessaria apenas a incisao do misculo vocal, ou da mucosa,
sem qualquer remocao. Uma vez que ainda nao foi documen-
tada diferenciacao de um rabdomioma do tipo adulto para
uma variedade maligna, é possivel que uma abordagem mais
invasiva se constitua em tratamento excessivamente cuidado-
so. Entretanto, a excisao radical é obrigatoria, devido a pos-
sibilidade de recidiva (dois casos na literatura),’'® que pode
ser atribuida a uma excisao primaria incompleta - passivel de
ocorrer devido a consisténcia friavel da lesao.

Conclusao

0 rabdomioma de laringe é um tumor benigno raro que deve
fazer parte do diagndstico diferencial para todas as lesoes

submucosas da laringe. E aconselhavel uma abordagem con-
servadora, pois o tumor pode ser enucleado por técnica en-
doscopica.
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