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RESUMO

Introdugao: O rabdomiossarcoma ¢ um subtipo raro de neoplasia maligna de tecidos moles cujas células sao semelhantes a mioblastos.
Representa 1% das neoplasias em adultos, com mau progndstico e alta taxa de recidiva. Neste trabalho, objetiva-se relatar um caso
ultrarraro de rabdomiossarcoma alveolar que acometeu a mao de uma paciente adulta, além de realizar uma revisio integrativa de casos
semelhantes, haja vista que cAnceres primdrios na mio tém incidéncia inferior a 1%. Relato do caso: Mulher, 33 anos, procurou atendimento
clinico por presenca de lesao arroxeada e nao ulcerada em regido de tenar da mio esquerda, com linfadenomegalia em axila esquerda.
Inicialmente, a ressonincia revelou uma formacio expansiva na regiio tenar, na qual a bidpsia incisional e o exame-histoquimico sugeriram
rabdomiossarcoma alveolar de alto grau. Realizou-se amputa¢io do primeiro metacarpo de mao esquerda e dissec¢io axilar dos linfonodos
comprometidos, além de quimioterapia SAIME intercalada com SAVAC a cada trés semanas, e radioterapia de intervalo, por seis meses.
Tratamento sem complicacoes e atualmente sem recidivas. Conclusao: O caso relatado ¢ de apresentagio anatdmica e faixa etdria pouco
comum para o rabdomiossarcoma, e os principais aspectos para bom seguimento clinico sao o diagnéstico precoce e a terapia multimodal.
Palavras-chave: Rabdomiossarcoma; Neoplasias de Tecidos Moles; Adulto; Amputagao Cirtirgica; Relato de Caso.

ABSTRACT

Introduction: Rhabdomyosarcoma is a rare subtype of soft tissue malignancy
whose cells are similar to myoblasts. It represents 1% of neoplasms in adults,
with a poor prognosis and high recurrence rate. In this work, the objective
is to report an ultra-rare case of alveolar rhabdomyosarcoma that affected
the hand of an adult patient, in addition to conducting an integrative
review of similar cases, given that primary cancers in the hand have an
incidence of less than 1%. Case report: A 33-year-old woman sought
clinical care due to the presence of a purplish, non-ulcerated lesion in the
thenar region of her left hand, with lymphadenomegaly in the left axilla.
Initially, the MRI revealed an expansive formation in the thenar region,
in which the incisional biopsy and histochemical examination suggested
high-grade alveolar rhabdomyosarcoma. Amputation of the first metacarpal
of the left hand and axillary dissection of the affected lymph nodes were
performed, in addition to SAIME chemotherapy interspersed with SAVAC
every three weeks, and interval radiotherapy for six months. Treatment
without complications and currently without recurrences. Conclusion:
The reported case has an unusual anatomical presentation and age range for
rhabdomyosarcoma, and the main aspects for favorable clinical follow-up
are early diagnosis and multimodal therapy.

Key words: Rhabdomyosarcoma; Soft Tissue Neoplasms; Adult; Surgical
Amputation; Case Report.

RESUMEN

Introduccién: El rabdomiosarcoma es un subtipo raro de neoplasia maligna
de tejidos blandos cuyas células son similares a los mioblastos. Representa el
1% de las neoplasias en adultos, con mal prondstico y alta tasa de recurrencia.
En este trabajo el objetivo es reportar un caso extremadamente raro de
rabdomiosarcoma alveolar que afecté la mano de un paciente adulto, ademds
de realizar una revisién integradora de casos similares, dado que los cdnceres
primarios en la mano tienen una incidencia menor del 1%. Informe del
caso: Mujer de 33 afios acudid a atencién clinica por la presencia de una
lesién violdcea no ulcerada en la regién tenar de la mano izquierda, con
linfadenomegalia en la axila izquierda. Inicialmente, la resonancia magnética
revel una formacién expansiva en la region tenar, en el cual la biopsia
incisional y el examen histoquimico sugirieron rabdomiosarcoma alveolar de
alto grado. Se realizé amputacién del primer metacarpo de la mano izquierda
y diseccién axilar de los ganglios afectados, ademds de quimioterapia SAIME
intercalada con SAVAC cada tres semanas y radioterapia intervélica durante
seis meses. Tratamiento sin complicaciones y actualmente sin recidivas.
Conclusién: El caso reportado tiene una presentacién anatémica y rango de
edad inusual para rabdomiosarcoma, y los principales aspectos para un buen
seguimiento clinico son el diagndstico temprano y la terapia multimodal.

Palabras clave: Rabdomiosarcoma; Neoplasias de los Tejidos Blandos;
Adulto; Amputacién Quirtrgica; Informe de Caso.

68Universidade Estadual do Oeste do Parand (Unioeste-PR). Francisco Beltrdo (PR), Brasil. E-mails: alineghcampos3@gmail.com; estela.oyamal9@gmail.com;
mariaeduarda.psh@gmail.com; maikelyleite20@gmail.com; rafaelgomespaz@hotmail.com; silvapereiravictor@hotmail.com; matpatologia@yahoo.com.br. Orcid
iD: https://orcid.org/0000-0002-3784-7569; Orcid iD: https://orcid.org/0009-0001-8387-1850; Orcid iD: https://orcid.org/0009-0003-7244-0750; Orcid iD: https://
orcid.org/0000-0003-0023-5144; Orcid iD: https://orcid.org/0009-0003-3666-2399; Orcid iD: https://orcid.org/0009-0005-9907-584X; Orcid iD: https://orcid.

0rg/0009-0009-4055-0705

’Centro Universitario de Pato Branco. Pato Branco (PR), Brasil. E-mail: liara.oncologia@gmail.com. Orcid iD: https://orcid.org/0009-0002-7904-6046
Endereco para correspondéncia: Aline Graciele Henriques Campos. Rua Bahia, 835, apto. 14 - Presidente Kennedy. Francisco Beltréo (PR), Brasil. CEP 85605-270.

E-mail: alineghcampos3@gmail.com

@ Este é um artigo publicado em acesso aberto (Open Access) sob a licenca Creative

Commons Attribution, que permite uso, distribuicio e reproducio em qualquer
meio, sem restricoes, desde que o trabalho original seja corretamente citado.

Rev. Bras. Cancerol. 2025; 71(2): e-144969









https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.pt
mailto:alineghcampos3@gmail.com
mailto:estela.oyama19@gmail.com
mailto:mariaeduarda.psh@gmail.com
mailto:maikelyleite20@gmail.com
mailto:rafaelgomespaz@hotmail.com
mailto:silvapereiravictor@hotmail.com
mailto:matpatologia@yahoo.com.br
https://﻿orcid.org/0000-0002-3784-7569
https://orcid.org/0009-0001-8387-1850
https://orcid.org/0009-0003-7244-0750
https://orcid.org/0000-0003-0023-5144
https://orcid.org/0000-0003-0023-5144
https://﻿orcid.org/0009-0003-3666-2399
https://orcid.org/0009-0005-9907-584X
https://orcid.org/0009-0009-4055-0705
https://orcid.org/0009-0009-4055-0705
mailto:liara.oncologia@gmail.com
https://orcid.org/0009-0002-7904-6046
mailto:alineghcampos3@gmail.com
https://doi.org/10.32635/2176-9745.RBC.2025v71n2.4969

INTRODUCAO

O rabdomiossarcoma (RMS) é um tumor maligno
mesenquimatoso raro com diferenciagdo muscular
esquelética’. A doenga élocalmente invasiva, o que demanda
abordagem terapéutica multimodal. O progndstico varia
com o sitio de origem, tamanho do tumor, estadiamento
clinico, idade do paciente e tipo histolégico®’. Com base
nas caracteristicas clinicopatolégicas e nas anormalidades
genéticas, hd os subtipos embriondrio (variagio de células
primitivas arredondadas até densamente eosinofilicas),
alveolar (camadas de células de tamanho médio, células
gigantes dispersas ¢ formagao de padrio alveolar),
fusiforme ou esclerosante (células fusiformes em fasciculos,
com padrio esclerosante pseudovascular) e pleomérfico
(rabdomioblastos atipicos)!**. Representa 5% de todos
os cAnceres pedidtricos, cujos subtipos mais comuns
sdo o embriondrio e alveolar’, ¢ 1% das neoplasias em
adultos, sendo a variante pleomoérfica mais comum?®.
A incidéncia do rabdomiossarcoma alveolar (RMSa) é
constante dos 0 aos 19 anos, com aproximadamente um
caso por um milhdo de criangas e adolescentes, e apresenta
menor incidéncia apds essa idade. Além disso, os tumores
malignos primdrios que afetam a mao sio extremamente
raros, com incidéncia inferior a 1%°.

Assim, a partir dos dados expostos, objetiva-se relatar
um caso ultrarraro de RMSa que acometeu a mio de uma
paciente adulta, e serdo discutidos o tratamento, os fatores
de pior progndstico e 0 acompanhamento ambulatorial, a
fim de estabelecer um paralelo entre o que foi aplicado na
paciente e que ¢ descrito na literatura. Também objetiva-
-se fazer uma revisio integrativa de relatos de casos de
RMS primdrio em extremidades de adultos. A pesquisa
foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesquisa da
Universidade Estadual do Oeste do Parand sob o nimero
de parecer 7050791 (CAAE: 82359624.7.0000.0107), de
acordo com a Resolugio do Conselho Nacional de Satide

(CNS) n.° 466/12.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 33 anos, procedente de Pato Branco
(PR), casada, dois filhos, com histérico de hipotireoidismo
e diabetes mellitus gestacional, em uso continuo de
levotiroxina sédica 75 mecg. Cirurgias prévias: cesariana
e exérese de tumor de conjuntiva. Nega tabagismo ¢
etilismo, e relata, no histérico familiar patolédgico, a avé
com leucemia.

Em maio de 2021, procurou atendimento clinico
ambulatorial por presenca de lesio em regido tenar da
mio esquerda, arroxeada, ndo ulcerada, medindo cerca de
3,5 cm, associada 2 linfadenomegalia em axila esquerda.
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Foi realizada ressonincia magnética da mio esquerda que
demonstrou formagio expansiva na regido tenar medindo
3,3 x 3,0 x 2,2 cm. Foi feita uma bidpsia incisional que
demonstrou neoplasia pouco diferenciada, e o exame
imuno-histoquimico sugeriu RMS de alto grau, do subtipo
alveolar. Foi realizado estadiamento, com tomografias
de térax e abdome total, o qual apresentou apenas
linfadenomegalia axilar esquerda jd identificada em exame
fisico, medindo 3,3 x 2,0 cm, resultando, assim, em
estadiamento clinico III cT'1aN1MO de risco intermedidrio.
Realizou-se a cirurgia em maio de 2023 up-front com
amputagio do primeiro metacarpo de mao esquerda e
linfadenectomia axilar esquerda, cujo anatomopatolégico,
na Figura 1, revelou RMSa pouco diferenciado, medindo
3,7 ¢m, nio infiltrativo em tecido dsseo e com margens
livres, com 18 linfonodos positivos do total de 43. Pds-
-operatério sem complicacées, com tempo de internamento
total de dois dias. A paciente realizou protocolo de
quimioterapia SAIME (etoposideo + ifosfamida + mesna),
intercalado com SAVAC (vincristina + doxorrubicina +
ciclofosfamida) a cada trés semanas, com radioterapia de
intervalo, por seis meses. Atualmente sem recidivas.

DISCUSSAO

O RMS de extremidades constitui uma minoria de
casos relatados na literatura — menos de um terco dos
sarcomas — e normalmente se apresenta como doenga
disseminada ao diagndstico, com progndstico pior em
comparagio com RMS de outros locais®®. Os fatores
de risco para a doenca s3o genéticos, como a presenca
da sindrome de Li-Fraumeni, neurofibromatose tipo 1,
sindrome de Costello e sindrome de Noonan; e ambiental,
como exposi¢io pré-natal aos raios-X, uso parental de
drogas, alergias infantis, uso de medicamentos para

Figura 1. Anatomopatolégico demonstrando rabdomiossarcoma
alveolar pouco diferenciado
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fertilidade e nascimento prematuro®. A clinica é associada
ao surgimento de massas de tecidos moles, frequentemente
indolores, ¢ podem surgir sintomas compressivos.
O diagnoéstico é por bidpsia incisional, excisional ou com
agulha grossa, e posterior andlise histolégica e molecular.
O RMSa ¢ composto por células redondas e densamente
compactadas que revestem septagdes semelhantes aos
alvéolos pulmonares®. Essas caracteristicas estdo presentes
na biépsia da paciente deste relato que, conforme a
Figura 1, hd células grandes, redondas a poligonais com
bordas definidas, e pouca variagio no tamanho individual
das células tumorais, com citoplasma granular cosinofilico
abundante, ntcleo redondo e vesicular com nucléolo
proeminente com crescimento em ninhos ou organoides.

O tratamento para adultos é semelhante & terapia
pedidtrica, com abordagem multimodal por meio de
ressec¢do cirdrgica, quimioterapia para citorredugio
primdria e erradicagio de doenca metastdtica, e radioterapia
ionizante para o controle de doenga residual microscépica,
conforme o estadiamento, a variedade patoldgica e a
molecular. Essa terapéutica multimodal apresenta maior

Rabdomiossarcoma com Invaséo Linfonodal em Adulto

eficdcia clinica, com menor toxicidade do tratamento'®.
No caso da paciente, nio foi realizada andlise molecular
do tumor, mas o uso de dois protocolos de quimioterapia
adjuvante e radioterapia potencialmente supera os
mecanismos de resisténcia do tumor ao tratamento, visto
que agem em diferentes vias de sinalizagao celular a fim
de aumentar eficdcia clinica com diminuicio dos efeitos
colaterais''. Esse tratamento agressivo e coordenado
demonstrou ser eficaz, j4 que ndo hd sinais de recidiva
apds mais de seis meses do tratamento.

Os casos de RMSa em adultos apresentam pior
progndstico se histologia alveolar ou localiza¢ao anatdmica
desvantajosa, como extremidades, conforme neste caso
relatado. Outros fatores de mau progndstico sio: idade
avancada, sexo feminino, presenca de metdstases a distAncia
no diagndstico, tamanho do tumor primdrio superiora 5 cm
na doenga localizada; todos associados a adultos'. No caso
relatado, o tumor primdrio de 3,7 cm e a localizagio em
mio esquerda, embora menos comuns, foram associados
a envolvimento linfonodal significativo, o que reforca a
importincia da terapia multimodal agressiva.

Tabela 1. Relatos de casos de rabdomiossarcoma primdrio em extremidades corporais de maiores de 18 anos, publicados até janeiro

de 2025
Sexo/ NUmero Local do Tamanho
Autor idade de rabdomiossarcoma  do sarcoma
(anos)  casos primario (cm)
12 M/60 1 Coxa direita 4,5
13 M/30 1 Pé esquerdo 11
Coxa direita/Tril
14 F/33* 2 oxa direita/Triceps 1.3 /6x6,5x4
direito
15 M/37 1 Cotovelo direito 9x6
16 F/44 1 Tornozelo direito 11
17 M/36 1 Perna esquerda 4%x3%2,8
Coxa direita/ 6x4%x3/
1 F/33* 2
8 /33 Triceps direito 6x6,5x4
19 M/31 1 Panturrilha direita -
rti t
20 M/33 1 Compartimento 12x10x25
anterior da perna
21 M/18 1 Antebraco esquerdo  6,7x6,9x5,9
22 M/30 1 Pé esquerdo 11
23 F/18 1 Pé -
24 M/36 1 Perna esquerda 4x3x2,8

Subtipo ’ Seguimento Resultado
. L, . Metdstases Tratamento L.
histolégico (meses) clinico
Pleomérfico Pulméo C+ QT +RT 30 Remisséo
Esclerosante - C 28 Remisséo
C+ QT +RT
Alveolar - Q - Remisséo
/ QT + RT
Testiculo,
diasti .
Esclerosante qu 1o, C+QrT 19 Obito
pulméo e
coxa
Esclerosante - QT + C +RT 24 Remisséo
Esclerosante - C+ QT +RT 9 Remisséo
Alveolar - C+ QT +RT 9* Remisséo
Pleomérfico - QT+ C - -
Embriondario - QT +RT+ C 48 Remisséo
- - QT+ C - -
Esclerosante - - - -
iris,
membro
inferior,
dei .
Alveolar .ca ?Iu c+Qr 26 Obito
inguinal
externa,
mediastino,
pulméo
Esclerosante - QT + C +RT - Remissao

Legendas: * = média; F = sexo feminino; M = sexo masculino; RT = radioterapia; C = cirurgia; QT = quimioterapia.

(cc) O
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A Tabela 1'*%* apresenta relatos e séries de casos
de RMS primérios em extremidades, em individuos
maiores de 18 anos, recuperados no PubMed.gov,
disponiveis gratuitamente na integra. Foram utilizados
os seguintes descritores ¢ marcadores booleanos:
rhabdomyosarcoma AND hand OR foot OR extremity

para a estratégia de busca.
CONCLUSAO

O caso relatado ¢ de apresentagio anatdmica e faixa
etdria pouco comum para o RMSa, e os principais aspectos
para bom seguimento clinico sio o diagndstico precoce e
a terapia multimodal.
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