RELATO DE CASO

Rabdomioma extracardiaco do tipo fetal em masseter

Fetal extracardiac rhabdomyoma in masseter
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RESUMO

O rabdomioma extracardiaco é um tumor benigno de-
rivado de muUsculo esquelético. E raro, com poucos casos
relatados na literatura. De uma forma geral, séo classifi-
cados clinicamente e morfologicamente em trés tipos: adul-
to, fetal e genital e representam menos que 2% dos tumo-
res de mUsculo estriado. Este trabalho objetiva, por meio
do relato de caso clinico, fazer uma revisdo dos dados da
literatura existente, acerca do rabdomioma extracardiaco,
ressaltando os aspectos clinicos, histopatolégicos, diag-
ndsticos e terapéuticos.

Descritores: Rabdomioma. Neoplasias de cabeca e
pescoco. Neoplasias de tecido muscular.

SUMMARY

The extracardiac rhabdomyoma is a squeletal muscle
benign tumor. It's rare, with few literature cases related. In
a general view, these tumors are morphologic and clinical
classified in three types: adult, fetal and genital and represent
less than 2% of squeletal muscle tumors. The purpose of
this article is a literature review about extracardiac
rhabdomyoma by a case relate, emphasizing the clinic,
histopathologic, diagnostic and therapeutic aspects.

Descriptors: Rhabdomyoma. Head and neck
neoplasms. Neoplasms, muscle tissue.
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Rabdomioma extracardiaco do tipo fetal em masseter

INTRODUCAO

O rabdomioma extracardiaco € um tumor benigno deri-
vado de musculo esquelético. E raro, com poucos casos
relatados na literatura. Representam menos que 2% dos tu-
mores de musculo estriado. O tipo fetal, ilustrado neste re-
lato de caso, acomete principalmente regi&o cervicofacial,
com predilec8o para regido retroauricular. Possui caracte-
risticas histopatol gicas muito peculiares, as quais dificul-
tam o diagndstico, podendo este ser confundido com
fibromatoses e neoplasias de baixo grau. O tratamento ci-
rargico é efetivo, com minima possibilidade de recidiva.

Este trabal ho objetiva, por meio do relato de caso clini-
co, fazer umarevisdo dos dados daliteratura existente acer-
ca do rabdomioma extracardiaco, ressaltando os aspectos
clinicos, histopatolégicos, diagnosticos e terapéuticos.

RELATO DO CASO

F.N.C., sexo masculino, 7 anos de idade, encaminhado
ao servico de Cirurgia Plastica do Hospital Universitéario
Sdo José, apresentando quadro de hipertrofia da hemiface
direita, aqual foi percebida por sua mée aos 3 anos de ida-
de, épocaem quefoi realizadabidpsiae cujo laudo, ao exa-
me histopatol 6gico, sugere o diagndstico de fibromatose.
Dos 3 aos 7 anos, a crianga apresentou aumento lento e
progressivo datumoracdo. Ao exame fisico, o paciente apre-
sentava assimetria facial, com hipertrofia a direita, em re-
gido de masseter. O exame da cavidade oral demonstrava
distopiaoclusal, além de massa de consisténciafibroel astica
e limites bem definidos a pal pacéo em é&reajugal, lateral ao
ramo da mandibula. Foi realizada tomografia
computadorizada de face que evidenciava: lesdo bem deli-
mitada, solida, em topografialateral ao ramo mandibular di-
reito, além de deformidade nacortical externado ramo man-
dibular, secundariaacompressdo pelalesdo (Figural). Re-
alizada bidpsia por acesso intra-oral, cujo exame

Figura 1 - Lesdo bem delimitada & fomografia computadorizada

histopatoldgico demonstrava presenca de neoplasia com-
posta por células ora fusiformes, dispostas em feixes, ora
poligonais, com citoplasma eosinofilico, além da presenca
de estriacBes transversais. A confirmacdo diagnéstica de
rabdomioma extracardiaco do tipo fetal foi feitapor meio da
imunohi stoquimica com imunomarcagéo para desmina (Fi-
gura 2). O paciente foi submetido a ressecc¢éo da leséo por
acesso submandibular (Figura 3), evoluindo sem
intercorréncias no pés-operatdrio (Figura 4).

DISCUSSAO

Os tumores benignos derivados do musculo esquel ético
sdo raros, e se considerarmos a localizagao extracardiaca,
tornam-se ainda mais raros. Dentro deste grupo, os
rabdomiomas séo consideravel mente menos frequentes que
os rhabdomiossarcomas, perfazendo ndo mais que 2% dos
tumores do musculo estriado®.

De uma forma geral, séo classificados clinicamente e
morfologicamente em trés tipos: adulto, fetal e genital’.
Os tipos adulto e fetal mostram predilecdo por cabeca e
regido cervical, entretanto diferem quanto a faixa etéria de
maior acometimento®2. O tipo fetal, ilustrado neste relato
de caso, é extremamente raro, sendo encontrado tanto em
regido cervical ou cabeca (com predilecdo para regido
retroauricular) de criangas abaixo de 4 anos de idade, ou no
trato genital baixo feminino, como vagina, ectocérvice e
grandes | abios'*®. Por outro lado, o rabdomiomatipo adul -
to, a forma mais comum de rabdomioma extracardiaco, é
quase que restrito a cabeca e pescoco (63% dos casos aco-
metendo cavidade oral, e 13% laringe e faringe), predomi-
nando no sexo masculino (4H:1M), com idade média de di-
agnostico aos 52 anos, sem predilecdo por ragat*.

Usual mente, se apresenta como um nddulo arredonda-
do ou polipdide, mével, fibroel astico, solitério, mas ocasio-
nal mente multifocal, assintomético, acometendo o musculo
esternoclei domastoideo, Orbita, regido retroauricular, larin-
ge, faringe, palato mole e assoalho da boca®. Pode ainda se
apresentar como uma massa intramuscular, circunscrita,
indolor em regides como a lingua, regido sublingual e
submandibular. Apesar de assintomaticos em sua maioria,
podem determinar sintomas compressivos locais, causan-
do obstrucéo parcial dafaringe ou laringet. Como conseqi-
éncia, advém rouquidao, dificuldade respiratériaou mesmo
de degluticdo. Apresentam crescimento lento e variam de
alguns milimetros a 15 cm de extens&o®“.

Histologicamente, os rabdomiomas tipo fetal tém em
comum a caracteristica de serem constituidos de células
imaturas, alongadas e fusiformes de musculo esquel ético,
em diferentes graus de diferenciacdo. Entretanto, séo divi-
didos em dois subtipos histol 6gicos distintos: 0 mixoide e
avariante celular®, este Ultimo se aproximando clinicamente
do rabdomioma tipo adulto ao predominar-se em cabeca e
pescoco, apesar de relato na literatura de um caso de aco-
metimento géstrico em crianga de 3 anos de idade?.

A suspeita diagndstica pré-operatéria € feita com base
nas caracteristicas clinicas, imaginol 6gicas (ultra-sonografia,
tomografia computadorizada) e bidpsia (citopatologia /
anatomopatol ogia e imunohistoquimica)*.

Na maioria dos casos, o rabdomioma é adequadamente
tratado com resseccao local, devendo ser ressecados todos
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Figura 2 — A: Células fusiformes ou poligonais. B: presenca de estriacées
transversais. €: Imunomarcacdo para desmina.

Figura 3 — Intra-operatério: aspecto da lesdo. No detalhe,
observa-se a peca cirrgica.

Figura 4 — A: Pré-operatério.
B: Pés-operatério.

os lébulos do tumor e ndo sendo necesséaria ampla mar-
gem de seguranca. Se ndo ressecados completamente,
podem apresentar recidivas, sendo estas mais freqien-
tes nos casos de tumores multilobulados, multifocais e
ndo completamente encapsulados-24.

Os rabdomiomas ndo mostram degeneracéo maligna,
ou mesmo invasdo local de estruturas adjacentes. Reci-
divas ocorrem em 16% dos casos relatados naliteratura,
sendo que em todas houve ressecgao incompletal.

O diagndstico diferencial deve ser feito com tumor de
células granulares, rhabdomiossarcoma (especialmente
o0 sarcoma botriéide), bem como pdlipos vaginais benig-
nos, no caso do tipo genitall24,

Nao ha relatos na literatura de associacao do
rabdomioma com o rhabdomiossarcoma, e tampouco com
metastases a distancia.

CONCLUSAO

Na medicinanéo é incomum encontrarmos varias do-
encas com apresentagdes clinicas semelhantes, porém
com tratamento e prognostico diversos. E neste contex-
to que insere a importancia do correto diagnostico do
rabdomioma extracardiaco, umadoencgabenignade trata-
mento cirargico efetivo com minimo indice derecidiva.
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