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B Resumo

Os tumores prostaticos malignos de origem mesenquimal sdo raros, responsaveis por
0,3% a 1% de todos os tumores malignos da prostata. Destes, aproximadamente 30% séo
rabdomissarcomas (RMS) embriondrios. 1 No presente artigo, relatamos um caso de RMS
botridide de préstata em adulto jovem atendido no servico de oncologia de um hospital
publico. Com metastases dsseas ao diagndstico e classificado em estadio IV, definiu-se
tratamento em radioterapia e quimioterapia. Apesar da boa resposta clinica inicial, o
paciente evoluiu ao 6bito nove meses apds o diagnostico devido a expansio tumoral
para pelve e ossos, além de infeccdes e toxicidades. Este artigo também apresenta uma
revisdo da literatura sobre RMS nesta faixa etaria. Por fim, conclui-se que ¢ necessaria
uma investigacio cautelosa a fim de detectar precocemente esta neoplasia em um paciente
jovem com hematuria e obstrucdo urindria subitas e dosagem do antigeno prostatico
especifico (Prostate-Specific Antigen - PSA) pouco elevado.

W ABSTRACT

The malignant prostate tumors of mesenchymal origin are rare, accounting 0.3% to 1%
of all malignant tumors of the prostate. Of these, approximately 30% are embrional rha-
bdomyosarcoma (RMS). 1 In this article, we report a case of RMS botryoides prostate in
young adult treated at the oncology service of a public hospital. With bone metastases at
diagnosis and classified as stage IV, the treatment was defined in radiotherapy and che-
motherapy. Despite the initial good clinical response, the patient died nine months after
diagnosis due to tumor expansion at bone and pelvis, as well as infections and toxicity. This
article also presents a literature review of RMS in this age group. Finally, it is concluded
that it is necessary a careful clinical investigation to detect this cancer at the beginning
in an young patient with sudden hematuria and urinary obstruction and Prostate-Specific
Antigen - PSA slightly elevated.
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B INTRODUCAO

0 rabdomiossarcoma (RMS) ¢ um tumor maligno raro,
tipico da infancia e adolescéncia, oriundo de células mesen-
quimais totipotenciais destinadas a evoluir para musculo
estriado esquelético. Sua incidéncia no sistema genituri-
nario varia de 0,5 a 0,7 casos por milhdo de criancas com
menos de 15 anos e representam 0,3% a 1% de todos os
tumores malignos da prostata. '** Destes, aproximadamente
30% sdo RMS embrionarios. O RMS de préstata é mais
frequente em criancas do que em adultos, com média de
idade de cinco anos, ao diagndstico. Segundo a literatura,
até o presente momento, menos de 20 casos de RMS pros-
taticos foram relatados na faixa etaria de 17 a 19 anos. ¢

B ReLato pE Caso

Paciente do género masculino, 20 anos de idade, me-
lanoderma, 61kg, medindo 1,68m de altura, procurou
atendimento médico em abril de 2010, por apresentar
hematuria intermitente ha dois meses. Evoluiu com
sintomas urinarios obstrutivos e o PSA apresentava-se
discretamente elevado (1,84 ng/L). Ultrassonografia de
rins e vias urinarias demonstrou volume prostatico de
111 cm3, aumentado seis vezes o seu volume normal.

Realizou tomografia computadorizada de pelve que descre-
veu bexiga urindria de parede espessada e glandula pros-
tatica globosa e com densidade heterogénea (FIGURA 1).

Figura 1. TC de pelve demonstrando préstata globosa e
bexiga com paredes espessadas.

FONTE: Prontuario do paciente (HOL).

Foi submetido a resseccdo transuretral da prostata
(RTU) e o exame histopatologico da amostra tumoral,
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corado pela hematoxilina e eosina (HE) demonstrou
invasdo do urotélio e parénquima prostatico por
rabdomioblastos, além de invasdo do leito vascular,
sugerindo metastase em curso (FIGURA 2). A imunohis-
toquimica demonstrou imunorreatividade das células
neoplésicas a desmina e miogenina, corroborando para
o diagndstico de RMS embrionario, variante botridide.

Figura 2. Corte histologico corado pela HE evidenciando
glandula prostatica (seta azul) e leito vascular (seta

roxa) invadido por rabdomioblastos, o que sugere
metastase em curso, além de areas de edema e ninhos de
rabdomioblastos (seta verde).
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FONTE: Prontuario do paciente (HOL).

Figura 3. Corte histologico demostrando
imunorreatividade das células neoplasicas a desmina, com
padrao de coloracao citoplasmatico.

FONTE: Prontuario do paciente (HOL).
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Figura 4. Corte histologico demostrando
imunorreatividade das células neoplésicas a miogenina,
com padrao de coloracdo nuclear.
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FONTE: Prontuario do paciente (HOL).

(FIGURAS 3 e 4).

Apos confirmacdo do diagnostico, em novembro de
2010, paciente foi encaminhado ao Hospital Ophir
Loyola (HOL), e realizou exames para o estadiamento
da neoplasia. A cintilografia éssea evidenciou alta pro-
babilidade de metdstases osseas na projecdo do iliaco
e articulacdes sacro-iliacas. Tomografia de pelve reali-
zada posteriormente descreveu lesio osteolitica em asa
do iliaco esquerdo e lesdo envolvendo musculo iliaco.

Paciente iniciou primeiro ciclo de quimioterapia em novem-
bro de 2010, entretanto, a partir de janeiro de 2011 houve
deterioracéo clinica, que culminou com as internagoes.

A proposta terapéutica para o paciente foi baseada
no protocolo IV de tratamento para RMS de alto ris-
co elaborado pelo International Rhabdomyosarcoma
Study Group (IRSG) 7 o qual prevé combinacdes entre
os quimioterapicos: vincristina, actinomicina/ doxor-
rubicina e ciclofosfamida (esquema VAC) e vincristina,
ifosfamida e etoposide (esquema VIVP16).

O paciente foi internado em margo de 2011 com dores
pélvica e uretral intensas, além de dor incapacitante
e parestesia em membro inferior esquerdo, bem como
obstrucdo do cateter de cistostomia por grumos e
coagulos, infeccdo do trato urindrio com evidéncia
de ectasia pieloureteral em tomografia. Desenvolveu
quadro de neutropenia febril e insuficiéncia renal
aguda pos-renal. Diante disso, a quimioterapia foi in-
terrompida temporariamente. Apds reversio do quadro
e melhora clinica e laboratorial, o paciente reiniciou
quimioterapia, com reducio de 20% da dose dos qui-
mioterdpicos e radioterapia.

Foi novamente internado em junho de 2011 com sin-
drome urémica e infeccio do trato urinario, além de
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progressdo do RMS prostatico, necessitando de nova
interrupcio do tratamento quimioterapico.

Apds reversdo das intercorréncias descritas, paciente
reiniciou a quimioterapia em 03 de julho com o es-
quema VIVP16. Evoluiu nos dias que se seguiram com
ileo paralitico, hematuria franca, obstrucéo e infecgdo
urinaria. Posteriormente desenvolveu sepse grave,
com dispnéia e rebaixamento do nivel de consciéncia.
Evoluiu ao 6bito em 19 de julho de 2011.

B Discussio

Alguns achados nos exames de imagem podem sugerir
RMS, tais como a presenca de volumosa massa no
leito prostatico, com répido crescimento, sugestiva de
infiltracdo dos planos adjacentes em paciente jovem,
com pouca ou nenhuma elevagdo do PSA, %° como
observado no presente relato.

Histologicamente, distinguem-se trés subtipos de
RMS: alveolar, pleomorfico e embrionario (com as
variantes fusiforme e botrioide), que apresentam
distribuicfo peculiar de acordo com a faixa etdria e
sitio priméario. '©

Aproximadamente 20% das criancas com RMS tém
o subtipo alveolar, geralmente com mal progndstico.
Um aumento da frequéncia deste subtipo ¢ observado
em adolescentes e em pacientes com sitios primarios
envolvendo as extremidades, tronco e perineo. !' O
RMS alveolar da prostata acomete individuos mais
velhos, com média de idade de 22 anos. '?

O RMS pleomdrfico esta associado a um pior prog-
ndstico e raramente ¢ encontrado em criancgas. Ocorre
predominantemente em adultos, entre 30 e 50 anos,
com localizacdo prostatica incomum. *

0 RMS embrionario representa cerca de 60% a 70%
dos RMS da infancia e esta associado a um prog-
nostico mais favoravel. '©!! Histologicamente, se
apresenta como um tumor de pequenas células com
caracteristicas fenotipicas e biolégicas do musculo
esquelético embrionario. '*

A variante de células fusiformes ¢ mais observada em
localizacdo paratesticular, enquanto que, o subtipo
botridide estd mais relacionado com a bexiga, sendo
raro em adultos. *

Uma busca sistemdtica com os termos rabdomiossar-
coma, prdstata e sindnimos foi realizada nas bases
de dados Pubmed, Medline, Lilacs, IBEC, Scielo, The
Cochrane Library, Portal de Evidéncias e as 154 ba-
ses alcancadas pelo portal CAPES (Coordenacio de
Aperfeicoamento de Pessoal de Nivel Superior). Nesta
busca foi possivel identificar 186 artigos, dos quais
vinte envolviam casos de RMS embrionario de pros-
tata em adultos, porém, nenhum subtipo botridide foi
encontrado nesta faixa etaria (FIGURA 5).
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Figura 5. Fluxograma com os estudos recuperados pela
estratégia de busca
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FONTE: Protocolo dos pesquisadores.

O estadiamento do RMS inclui a atribui¢do de um grupo
cirurgico-patoldgico, estadiamento TNM e grupo de risco. '*

Por apresentar metastases ao diagnostico, o paciente deste
relato foi classificado no grupo cirurgico-patoldgico 4, es-
tadio IV do TNM (T2BNxM 1) e, quanto ao risco, classificado
como de alto risco.

Para pacientes com RMS metastatico, fatores de pior prog-
nostico incluem: idade inferior a um ano ou superior a
10 anos, sitios primarios desfavoraveis, como a prostata,
envolvimento dsseo e/ou da medula Ossea, além de trés ou
mais sitios metastaticos. '

Varios regimes diferentes de QT foram testados por ensaios
cooperativos ao longo dos anos. Atualmente, o esquema
VAC (vincristina, actinomicina / doxorrubicina e ciclofos-
famida) é ainda o tratamento quimioterapico padrio na
América do Norte, enquanto que o esquema IVA (ifosfamida,

vincristina e actinomicina), é a terapia padrio na Europa.
17, 18, 19, 20, 21

A radioterapia tem papel fundamental no controle local do
tumor, porém alguns estudos divergem quanto ao momento
do tratamento local.

No protocolo IV do IRSG, a radioterapia, em geral, faz parte
do tratamento de todos os pacientes. Com esta abordagem,
obteve sobrevida global e livre de doenca superior quando
comparado a terapia proposta por outros estudos. '* Apesar
disso, as taxas de sobrevida em adultos atualmente nio
excedem 56%. **

Com relacio as toxicidades causadas pelo tratamento, sabe-
-se que a administracdo de altas doses de quimioterapicos
estd associada com elevadas taxas de obito. Mais de 90% dos
pacientes tratados com o esquema VAC tiveram mielossu-
pressio e 55% desenvolveram complicacées infecciosas. %

m ConcLusAo

Portanto, diante de um paciente jovem com hematuria
e sintomas urinarios obstrutivos de rapida evolucéo,

deve-se incluir nas hipoteses diagndsticas o RMS,
visto que o diagndstico precoce ¢ fundamental para
um prognostico favoravel.

Espera-se que este relato sirva de estimulo para
investigacdo e documentacdo de novos casos bem
como posteriores revisdes sistematicas que permitam
o aprofundamento do conhecimento em relagdo as
caracteristicas clinicas, e abordagens diagndsticas e
terapéuticas da doenca nesta faixa etaria incomum.
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