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Paratesticular Rhabdomyosarcoma: Case Report
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Resumo

Os rabdomiossarcomas paratesticulares sao tumores raros do tecido mesenquimal, geralmente localizados no
epididimo, tiinica vaginal ou cordio espermdtico. Na maioria das vezes, apresentam-se como uma massa intra-
escrotal indolor e usualmente ocorrem antes da segunda década de vida. Seu estadiamento pode ser feito tanto pela
classificagio TNM quanto pela classificagao Intergroup Rbabdomyosarcoma Study (IRS). O tratamento preconizado
baseia-se na ressecgio radical do tumor primdrio com quimioterapia adjuvante, podendo ainda ser utilizada a
radioterapia e a linfadenectomia retroperitoneal em casos selecionados. Relata-se o caso de uma crianca de 3 anos
de idade que apresentou histéria de dor e aumento do volume escrotal 2 esquerda. A ultra-sonografia escrotal
evidenciou uma drea hipoecdica a esquerda. Os niveis de alfa-fetoproteina e beta-HCG eram normais. Foi indicada
a exploragdo cirdrgica com orquiectomia radical esquerda. O exame anatomopatoldgico e o estudo
imunoistoquimico evidenciaram a presenga de um rabdomiossarcoma paratesticular. O estadiamento nao demonstrou
metdstase a distAncia ou comprometimento linfonodal. O paciente submeteu-se ao tratamento quimioterdpico
preconizado e, trés anos apds, evolui sem evidéncia de doenca tumoral ativa.
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INTRODUGCAO

O rabdomiossarcoma ¢ um sarcoma de tecidos
s6lidos que ocorre mais freqiientemente na infincia e
na adolescéncia, representando cerca de 5% a 10 % de
todos os tumores malignos das criangas!. A incidéncia
anual ¢ de 4,5 por milhdo de individuos brancos e de
1,3 por milhdo de criangas negras. FE mais comum em
homens, em uma propor¢io de 3:1%

Do total de rabdomiossarcomas, 13% a 25%
desenvolvem-se no trato genitourindrio® e cerca de 7% a
10% originam-se especificamente do cordio espermdtico
distal. Esses sio denominados rabdomiossarcomas
paratesticulares?, cuja incidéncia anual ¢ de
aproximadamente 1 por 20 milhées de homens’.

Acredita-se que esse tumor possa se originar a partir
do mesénquima indiferenciado que mantém a
capacidade de diferencia¢do rabdomiobldstica, ou a
partir do tecido muscular embriondrio posicionado
inadequadamente durante os estdgios iniciais do
desenvolvimento tecidual®.

Até a primeira metade do século passado, o
progndstico era reservado para todos os casos de
rabdomiossarcoma. Nio havia relato até 1951 de
nenhum caso com sobrevida a longo termo, bem como
de tratamento especifico para a doenga’. Com o advento
da radioterapia, da quimioterapia e a melhoria das
técnicas cirdrgicas, diversos estudos multicéntricos
realizados na década de 1970 alcangaram taxas de
sobrevida de 70% a 80% para todos os casos de
rabdomiossarcoma e de até 90% para os
paratesticulares®.

O objetivo deste relato
rabdomiossarcoma paratesticular, em uma crianca de 3

é descrever um caso de

anos, que se apresentou clinicamente como uma massa
intra-escrotal.

RELATO DE CASO

Paciente masculino de 3 anos, branco, compareceu
ao servico médico com histéria de dor e aumento
progressivo do volume escrotal 4 esquerda, de inicio hd
cerca dois meses. Ao exame fisico, palpou-se uma massa
endurecida e dolorosa, contigua ao testiculo esquerdo e
com teste de transiluminagio negativo.

Foram requisitados exames bioquimicos e de
imagem de acordo com os sinais clinicos apresentados
pelo paciente. Alfa-fetoproteina e Beta-HCG
apresentaram niveis séricos normais. O estudo ultra-
sonogrdfico indicou uma drea hipoecdica na hemibolsa
escrotal esquerda medindo 24x24x19 mm, com a
possibilidade de tratar-se de uma epididimite.
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Foi realizada antibioticoterapia. O paciente nao
apresentou resposta terapéutica, sendo indicada a
exploragio cirdrgica do testiculo esquerdo.

Executou-se a exploragio via inguinotomia esquerda,
dissec¢do e clampeamento do cordio com posterior
exteriorizagdo da massa. A bidpsia transoperatdria
evidenciou um processo mitético. Seqiiencialmente, foi
realizada a orquiectomia radical esquerda.

O exame anatomopatoldgico revelou a presenca de
rabdomiossarcoma paratesticular (Figura 1), confirmado
pelo estudo imunoistoquimico (Figura 2).
estadiamento por imagem nio demonstrou metdstase a
distdncia ou comprometimento linfonodal. O paciente
submeteu-se ao tratamento quimioterdpico preconizado
e, trés anos apds, evolui sem evidéncia de doenca
tumoral ativa.
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HHF35, 1:100, C, MW). Positivo padrao multifocal (X200)



DISCUSSAO

O rabdomiossarcoma paratesticular é um tumor intra-
escrotal raro, localizado na tdnica vaginal, epididimo
ou corddo espermdtico’. Tem sido observado 80% das
vezes antes dos 21 anos, tendo dois picos de incidéncia:
aos 4 anos e entre os 11 e 16 anos. Cerca de 70% dos
casos ocorrem na primeira década de vida®.

Clinicamente, apresenta-se como tumefagio indolor
da regido inguinal ou massa intra-escrotal, sendo dificil
sua diferenciacio de um tumor de testiculo’. A dor €
encontrada em 7% dos casos’. Diagnésticos diferenciais
consistem em tor¢do testicular, hidrocele e epididimite!®.

A investiga¢do ultra-sonogrdfica ¢ indicada em
criangas com qualquer massa intra-escrotal, devendo ser
realizada inclusive contralateral i lesio'. E possivel
caracterizar o padrio sélido do tumor, medir seu
tamanho e definir o envolvimento testicular, sendo um
exame de grande utilidade, apesar da auséncia de um
padrio ultra-sonogréfico especifico'?.

A tomografia computadorizada de abdémen e pelve
¢ um mérodo difundido, com acurdcia de 81% a 91%
para a pesquisa de envolvimento linfonodal'®. Tomografia
computadorizada ou radiografia de térax, cintilografia
4ssea e bidpsia de medula déssea sio outros exames
utilizados no estadiamento de doenca metastdtica.

Rabdomiossarcoma Paratesticular

, .

A confirmagio histoldgica ¢ imprescindivel, j4 que
12% a 22% das lesdes paratesticulares sao malignas®.
Bidpsias ou manipulagdo transescrotal, porém, sio
contra-indicadas, devido ao risco de contaminagio por
rotura tumoral, podendo alterar o estddio de uma
categoria de baixo risco para uma de alto risco, com
implicagbes terapéuticas'®.

Microscopicamente, o achado diagnédstico ¢ a
presenca de rabdomioblastos®. Tipos histolégicos
desfavordveis apresentam estruturas ativas alargadas com
hipercromatismo nuclear difuso e pleomorfismo ou
células monomérficas redondas com uma distribuicio
regular de tamanho e caracteristicas citoldgicas similares
distribuidas no tumor. O grupo de histologia favordvel
apresenta tumores de células embriondrias, refletindo a
célula primitiva e todas as outras configuracoes celulares
que nio pertencem ao grupo desfavordvel'.

O estadiamento pode ser feito pelo sistema TNM
(Quadro 1) ou pela classificacio Intergroup
Rbabdomyosarcoma Study (IRS) (Quadro 2)'% Pedrick ez
al. concluiram que a classificagio TNM clinica
diferencia mais adequadamente os pacientes quanto aos
fatores relevantes do progndéstico em longo prazo do
que a classificagao IRS", achado confirmado pelo estudo
de Lawrence ez al.”

Quadro 1. Estadiamento para rabdomiossarcoma segundo o sistema TNM

Estadio Locais T: invasdo T: tamanho N M
Orbita
1 Cabeca e pescogo* T,ouT, aoub Ny, N; ou Ny M,
Genitourindrio**
Préstata/Bexiga
Trato biliar
2 Extremidades TiouT, A Ny ou Ny My
Parameninge craniana
Outro***
Prostata/Bexiga T,ouT, A N, My
3 Extremidades
Parameninge craniana T,ouT, B No, N; ou Ny
Outro***
4 Todos T,ouT, aoub N, ou N, M,
T: Estagio do tumor N: I:Info!‘lodos M: Metastases
regionais
N,: Néo envolvidos
T,: Confinado ao local de origem clinicamente
T,: Extenséo: N;: Clinicamente Mq: Sem metastases a distancia
a: menos do que 5mm de didmetro envolvidos M,: Metastases a dist@ncia presentes
b: 5mm ou mais de diGmetro N,: Estado clinico
desconhecido

* Excluindo parameningeo
** Excluindo préstata e bexiga
** Inclui tronco, retroperitonio etc.

Fonte: Adaptado de Lawrence ez al. ] Clin Oncol 1987; 5(1):46-54. e Lawrence et al. Cancer. 1997; 80(6):1165-70
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Quadro 2. Estadiamento segundo o Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS)

I. Tumor localizado, ressecado por completo

a. Confinado ao musculo ou 6rgéo de origem e ressecado por completo
b. Infiliracdo além do musculo ou érgéo de origem

residual

I1. Resseccdo completa com evidéncia de infiltragéo regional
a. Resseccdo total macroscépica com doenca microscépica residual
b. Acometimento de linfonodos regionais totalmente ressecados e sem doenga microscépica residual
¢. Acometimento de linfonodos regionais totalmente ressecados e com disseminagéo macroscépica

a. Apos biépsia somente

I1l. Ressecgdo incompleta com doenca residual macroscépica

b. Apés resseccdo parcial ampla de mais de 50% do volume do tumor

IV. Metdastases a disténcia no advento do diagnéstico

Fonte: Adaptado de Mora Nadal ez a/. Actas Urol Esp. 2004;28(3):245-8

Os sistemas de estadiamento TNM e IRS
complementam-se um ao outro e ambos s3o usados nos
esquemas mais recentes para avaliagdo progndstica e
terapéutica de rabdomiossarcoma. O esquema de
estratificagdo progndstica adotado pelo protocolo do IRS
corrente (IRS V) combina informagoes de ambos os
sistemas TNM e IRS, estratificando os pacientes em
grupos conforme o progndstico, geralmente usados como
base para a sele¢do de terapéutica dirigida ao paciente'.

A disseminagio linfdtica é comum e ocorre
principalmente para os linfonodos retroperitoneais'’. Em
diferentes estudos, o envolvimento das cadeias para-
adrtica e para-cava variam de 26% a 71%’. No momento
do diagndstico, cerca de 20% j4 possuem metdstases
para os pulmdes e ossos'.

O grupo com o pior prognéstico constitui-se de
pacientes com mais de 10 anos ou com um tumor maior
do que 5 cm?. Aproximadamente, 60% dos
rabdomiossarcomas paratesticulares sao diagnosticados
no estddio I (IRS)®. Em um grupo de 19 criangas com
esse estddio, Olive ez a/. encontraram uma taxa de
sobrevivéncia de 100%?'.

O tratamento inicial consiste na ressecgio radical
via inguinal do tumor primdrio (orquiectomia) com
clampeamento do corddo. Em pacientes com estddio I
(IRS), deve-se considerar o
poliquimioterapia sistémica. J4 em pacientes com os
estadios II, III e IV se aconselha a linfadenectomia
retroperitoneal seguida de poliquimioterapia e

tratamento com

radioterapia'®.

A quimioterapia adjuvante padrio-ouro para todos
os protocolos IRS tem sido a combinagio de vincristina,
dactinomicina e ciclofosfamida. A adi¢dao de outros
agentes quimioterdpicos individualmente nio produziu
acréscimo de resultado®.
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A disseccio linfonodal retroperitoneal é controversa.
Estudos propéem sua realizacio de rotina em pacientes
com mais de 10 anos ou com imagem sugestiva de
comprometimento linfonodal. Hermans et al. afirmam
em seu estudo que, para adultos, a dissecgio de
linfonodos retroperitoneais estadia corretamente o tumor
e elimina a necessidade de radioterapia abdominal para
os pacientes com estddio II (IRS)®. Em pacientes com
menos de 10 anos com imagem negativa, a
quimioterapia pode curar um possivel comprometimento
linfonodal microscépico®®.

A realizagio de hemiescrotectomia é recomendada
nos rabdomiossarcomas com invasio da bolsa escrotal,
nos tumores testiculares submetidos 2 biépsia da massa
por via escrotal, na doenga residual palpdvel e presenga
de margens positivas*.

Na pesquisa realizada, foram encontrados apenas dois
outros casos de rabdomiossarcoma paratesticular
publicados em revistas nacionais>”. Nio obstante, é
importante considerd-lo como diagndstico diferencial de
massa intra-escrotal, especialmente quando essa for indolor
e nao houver alteracoes testiculares ao exame fisico.
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Abstract

Paratesticular rhabdomyosarcoma is a rare tumor of the mesenchymal tissue, often located in the epididymis,
tunica vaginalis, or spermatic cord. Most cases present as painless intra-scrotal masses and usually occur before the
second decade of life. Staging can be performed with TNM classification as well as IRS classification (Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study). Recommended treatment is radical removal of the primary tumor and adjuvant
chemotherapy, while radiotherapy and retroperitoneal lymphadenectomy can be used in selected cases. We report
the case of a 3-year-old child with a history of increasing left scrotal volume and pain. Scrotal ultrasound showed
a left hypoechoic area. Serum alpha-fetoprotein and beta-HCG were normal. Surgical exploration and radical left
orchiectomy were recommended. Anatomopathology and immunohistochemistry confirmed the presence of
paratesticular rhabdomyosarcoma. Staging showed no distant metastasis or lymph node involvement. Patient
underwent chemotherapy and has been followed for three years with no evidence of active tumoral disease.

Key words: Rhabdomyosarcoma; Testicular neoplasms; Chemotherapy, adjuvant
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