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Rabdomiossarcoma subconjuntival - Relato de um caso

Subconjunctival rhabdomyosarcoma - Case Report
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RESUMO |

pia adicional para controle local.

E descrito um caso de rabdomiossarcoma epibulbar de localizagio ‘
subconjuntival em um pacientede 18 anos de idade. Foram realizados exames
de tomografia computadorizada e biopsia da lesio para confirmagio
diagnéstica. O tratamento instituido consistiu em quimioterapia e radiotera- ‘
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O rabdomiossarcoma, antes consi-
derado como um tumor maligno raro,
emergiu como um dos tumores malig-
nos primarios orbitais mais freqiiente
de crianga 2. E um tumor que freqiien-
temente origina-se em criangas, do te-
cido mesenquimal primitivo, acome-
tendo principalmente criangas de 2 a 6
anos de idade e adolescentes. Cerca de
40% dos casos de RMS situam-se na
cabega e pescogo e destes, 10% locali-
zam-se em Orbita. Proptose ocular, unila-
teral, rapidamente progressiva € o sinal
mais freqiiente desta eventualidade 3.
Na orbita o rabdomiossarcoma pode
acometer varias localidades, entretanto
a regido subconjuntival é raramente
comprometida 3. No presente artigo,
descrevemos um caso de rabdomios-
sarcoma cuja apresentac¢do inicial foi
de um tumor em regido subconjuntival,
sendo de nosso conhecimento poucos
casos semelhantes na literatura *°.

DESCRICAO DO CASO

Estudante, 18 anos de idade, mas-
culino, branco, procurou o servigo de
oftalmologia com queixa de uma lesdo
em olho esquerdo ha 2 meses, de cres-
cimento progressivo, indolor. Ndo ha-
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via histéria de trauma ou patologia
ocular anterior.

Ao exame oftalmoldgico paciente
apresentava uma acuidade visual de 20/
20 em ambos os olhos. A inspe¢io no-
tava-se uma lesdo em regido temporal
superior de conjuntiva de olho esquer-
do, polipodide, com superficie irregular,
avermelhada e que media cerca de 1,5
cm. A biomicroscopia, o tumor apre-
sentava-se subconjuntival (figura 1).
Nao observava-se proptose ocular ou
qualquer alteracdo de motilidade ocular
extrinseca. O fundo de olho era normal.

As tomografias computadorizadas
(CT) de orbita e cranio demonstravam
uma lesdo sblida, bem delimitada, em
topografia de glandula lacrimal e orbi-
tal anterior, sem evidéncias de erosido
Ossea. (figura 2).

A bidpsia deste tumor subconjun-
tival revelou tratar-se de rabdomios-
sarcoma botridide.

O paciente foi entdo submetido a
outros exames incluindo CT de térax e
abdomen, bidpsia de medula éssea e
mapeamento dssea, exames que revela-
ram-se normais.

Iniciamos quimioterapia com ifos-
famida e etoposide alternado com
VAC (Vincristina, dactinomicina e
ciclofosfamida). Apés o 4°. ciclo de
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quimioterapia, a massa tumoral redu-
ziu suas dimensdes em mais de 50%
(remissdo parcial) e iniciamos a radio-
terapia (4000 cGy) para controle local.
Atualmente o paciente prossegue com
tratamento quimioterapico e encontra-
se em remissdo completa da doenga.

EXAME ANATOMO-PATOLOGICO

A biopsia revelou neoplasia me-
senquimal constituida por células
imaturas atipicas e pequenas, de ci-
toplasma escasso, permeadas por es-
troma conjuntivo frouxo, por vezes de
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Fig.2 - Tomografia computadorizada mostrando tumoragao arredondada, bem delimitada em topografia

de glandula lacrimal esquerda.
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aspecto mixoide. A lesdo tinha aspecto
vegetante com multiplas formagdes
sobrelevadas revestidas por epitélio
conjuntival tipico adelgagado.

Foi realizado exame imuno-histo-
quimico pela técnica de peroxidase-
anti-peroxidase para confirmagdo da
histogénese. Houve imuno-expressao
de actina muscular e vimentina nas cé-
lulas neoplésicas (fig. 3).

DISCUSSAO

O rabdomiossarcoma ¢ uma neo-
plasia maligna de natureza agressiva,
que exige diagndstico rapido e terapia
efetiva. Pode acometer qualquer local
da orbita ou anexos, porém tende a en-
volver a porgdo superior da o6rbita. Ra-
ramente ela aparece abaixo da conjun-
tiva ou dentro da pélpebra, o que difi-
culta a avaliagdo clinica e abordagem
terapéutica.

A apresentacdo inicial do caso des-
crito foi similar a descrita por Cameron *
e Levy 3, uma massa de coloragdo aver-
melhada em regido epibulbar, de cres-
cimento progressivo. E importante di-
ferenciar outros tumores freqiientes
nessa idade: lesdes coristomatosas
(cisto dermoide, dermolipoma, etc..),
nevus amelanotico, cisto de inclusdo
epitelial, papiloma, granuloma piogé-
nico, linfangioma conjuntival, hiper-
plasia linféide reativa, lipoma, granu-
loma, neurofibroma, mixoma, etc.’

Em avaliagdo clinica e histopato-
logica de 302 tumores epibulbares, o
rabdomiossarcoma foi responsavel por
apenas 1 caso (0,3%) *. Em uma outra
série de 645 bidpsias de lesdes orbi-
tarias em um periodo de 20 anos ape-
nas 8 casos foram diagnosticados como
rabdomiossarcoma e destes, somente |
tinha uma massa abaixo da conjuntiva’

As caracteristicas clinicas e histo-
patologicas de rabdomiossarcoma bo-
tridide de orbita sdo idénticas ao sar-
coma botridide, um tumor do trato ge-
nitourinario de criangas do sexo femi-
nino 2. E importante diferenciar de ou-
tros tumores que podem imitar micros-
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Fig.3 - Positividade para actina nas células tumorais pelo método peroxidase anti-peroxidase (160x).

copicamente este tumor principalmente
nesta faixa etaria: sarcoma de Ewing,
melanoma maligno, linfoma maligno e
neuroblastoma metastatico. *

Embora o tumor apresentasse pro-
porcionalmente ao sitio primario, gran-
des dimensdes, ndo constatamos me-
tastases regionais ou a distancia. A es-
cassez de rede linfatica, a presenga do
arcabougo 6sseo servindo como escu-
do a propagacdo do tumor, sido fatores
utilizados para explicar este comporta-
mento. Por outro lado, acredita-se que
na regido ocular o diagndstico seja fei-
to mais precocemente que em outras
localizagdes. Apesar destas consta-
tagdes, sdo relatados na literatura, ca-
sos de rabdomiossarcoma de Orbita
com infiltra¢do de seios da face, metas-
tases regionais e a distancia >*°. Por-
tanto as pesquisas para avaliagdo do
tumor primério e das metéastases devem
ser cuidadosas e sistematicamente ins-
tituidas.

A faixa etaria de acometimento do
rabdomiossarcoma varia conforme as
séries. Em geral a idade média de apa-
recimento é de 7 a 8 anos de idade 2%
Porém pode variar de 3,5 meses até 41
anos de idade, sendo que a maioria dos
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casos, entretanto, esta em criangas me-
nores que 16 anos de idade 2. E impor-
tante notar que todos os casos de rab-
domiossarcoma subconjuntival descri-
tos aparecem em criangas menores que
16 anos de idade. O nosso paciente ti-
nha 18 anos de idade na época do apa-
recimento da tumoragao.

Atualmente, ja é bem estabelecido,
que o tratamento do rabdomiossarcoma
deve ser multimodal com poliquimio-
terapia e cirurgia e/ou radioterapia ®. A
abordagem cirargica isolada, mesmo
com exenteragdo, para o rabdomios-
sarcoma de Orbita ou conjuntival, apre-
sentou alta taxa de recidiva local e a
distancia > *'°-Na maioria dos centros,
o controle local é realizado com radio-
terapia numa dose total de 4000 cGy e
tem se mostrado efetiva; a poliqui-
mioterapia é sempre administrada para
controle sistémico * ',

O prognostico de RMS de orbita é
de cerca de 86% de sobrevida livre de
doenga no estudo do IRSI (Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study) ''. Exis-
tem poucos casos relatados na literatu-
ra de RMS de conjuntiva com trata-
mento bimodal (quimioterapia e radio-
terapia), mas acreditamos que seu

prognostico também seja bom. Embo-
ra ainda em vigéncia de terapéutica, a
expectativa é que o caso apresentado
tenha uma boa evolugdo com chance
de cura.

SUMMARY

A case of subconjunctival
rhabdomyosarcoma in an 18 years
old age male is described. CT scan
showed a localized tumor with no
bone erosion on the superior
temporal aspect of the orbit. The
diagnosis was made by lesion biopsy.
He was submitted to chemotherapy
and radiotherapy for local control.
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