Relato de Caso

ISSN 0100-6991

RABDOMIOMA DA CABECA E PESCOCO

RHABDOMYOMA OF THE HEAD AND NECK

OtavioAlberto Curioni, TCBC-SPY; Abréo Rapoport, ECBC-SPY,;
MarilenePaladino Rosa?; Danid K nabben Ortellado®; Ali Amar?

INTRODUCAO

Rabdomioma € um raro tumor de tecido mole cuja
incidéncia responde por cercade 1% a 2% dos tumores com
diferenciagdo de musculo esquelético, os demais s&o
rabdomiossarcomas. Topograficamente séo distinguidos os
tipos cardiacos e extracardiacos. Rabdomiomas sdo incomuns,
com menos de 100 casos relatados. O tipo cardiaco ocorre
mais freqlientemente, usual mente em criangas e séo conside-
radas | esbes hamartomatosas. Jao tipo extracardiaco é subdi-
vidido nasvariantesvaginal, fetal eadulta, estalltimarepre-
sentando uma neoplasia extremamente incomum que geral-
mente afeta os tecidos moles daregi&o da cabeca e pescoco.
O rabdomioma da cabeca e pescogo seria originado de mis-
culo esquel ético do terceiro e quarto arcos branquiais. Clini-
camente, aparece como massa solitéria, aindaque ocasional-
mente possa ser multifocal e localizado profundamente. A
excisdo cirlrgicaé consideradao tratamento padrdo comrara
possibilidade de recorréncia local, mas alguns pacientes ex-
perimentam tal evolugdo.

Esse estudo tem por objetivo descrever os achados
clinicopatol 6gi cos e radi ol 6gicos de um caso de rabdomioma
adulto, localizado no soal ho bucal, operado e com recorréncia
no espago parafaringeo, e, salientar o diagndstico diferencia
dessaenfermidadeincomum.

RELATO DO CASO

Um paciente do sexo masculino, 54 anos, comercian-
te, foi admitido no Departamento de Cirurgia de Cabeca e
Pescoco e Otorrinolaringol ogiado Hospital Helidpolis— S&do
Paulo, com queixa de aumento de volume na regido
submandibular direita ha cerca de seis anos, sem sintomas
associados. O exame daviaaerodigestivasuperior evidencia-
va uma lesdo nodular submucosa situada no soalho bucal
anterior, que mediaaproximadamente 15 por 8 centimetros, era
amolecida e néo apresentava aderéncias aos planos superfi-
cial ou profundo. Ambos os achados clinicos e radiol gicos

apontavam para lesdo de natureza benigna sendo ent&o pla-
nejado tratamento operatorio conservador, que consistiu de
resseccdo endoral delesdo multinodular, avermelhada, friavel
e sangrante | ocalizada sobre o plano muscular até muscul atu-
raintrinseca dalingua e transi¢do com orofaringe posterior-
mente.

O exame macroscopico evidenciou umalesdo de 15
X 8X 7 cmdesuperficieirregular, congtituidapor vérias estru-
turas polipoides, que lembravam apéndices epipldicos. Na
parte central do espécime, observava-se érea de tecido
fibroso formando eixo. No exame macroscépico foram
evidenciadas células poligonaisbem diferenciadas, com abun-
dante citoplasma acidofilico com presenca de estrias
intracitoplasméticas. Havia auséncia de atividade mitéticae
deatipiasnucleares(Figural).

A conclusdo diagnéstica foi de rabdomioma tipo
adulto. Dois anos apds a primeira operagdo o paciente quei-
xou-se deinchago nagargantaevoz anasalada. O examefisi-
co evidenciava uma lesdo submucosa na parede lateral da
orofaringe direitadesl ocando atonsila pal atinamedial mente.
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Figura 1 - Fotomicrografia com aumento de 400 vezes e coloragéo
HE. Céulaspoligonaisbemdiferenciadas, comabundante citoplasma
acidofilico com presenca de estrias intracitoplasméticas -
Rabdomioma.
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Natomografiacomputadorizadavia-se extensdo para
todo espaco parafaringeo ipsilateral (Figura2). Com hip6tese
derabdomiomarecidivado o pacientefoi submetido aum novo
procedimento cirdrgico viacervical cujo achado intra opera-
tério foi de umalesdo friavel, sangrante e pouco aderida aos
planos adjacentes de cerca 8X6 cm (Figura 3). O exame
anatomopatol 6gico confirmou tratar-se de rabdomioma tipo
adulto.

DISCUSSAO

A naturezaprecisado rabdomiomaéincerta. A maio-
ria dos autores acredita que seja uma neoplasia verdadeira
mais que uma anomalia do desenvolvimento. O rabdomioma
ocorre geralmente em intima relagdo com os musculos do
mesoderma que pertencem aos arcos viscerais (faringeo e
branquid), ndo de miétomos semel hante ao restante da mus-
culatura esquel ética?.

Formasadultaefetal tém sido descritas, assim como
formasintermediérias. A formaadultaextracardiacaéumarara
neoplasia de origem mesenqguimal, representando aproxima-
damente 2% de todos os tumores com diferenciacdo de mus-
culo esquelético. Cercade 100 casosforamrelatadosnalitera
ture®.

Emborao rabdomiomatenhacomo localizac&o mais
freqlente a regido sublingual ele tem sido encontrado na
faringe, na laringe, na lingua, na regido submandibular, no
soalho bucal e no pescogo como sitios comuns. O pico de
incidéncia esta na quinta década, ainda que aidade varie nos
extremos, com um predominio de 2:1 em homens.

Embora casos de tumor sintomatico sejam relata-
dos, usualmente trata-se de massas bem definidas,
submucosas, que crescem lentamente, com poucos sinto-
mas e quando aparecem geral mente sdo inespecificos, como
no caso relatado em que os sintomas foram inchago cervical
evoz nasalada. Ao exame deimagem, freqlientemente apare-
cem como um tumor bem demarcado com evidente linha de
divisdo com o tecido normal. O tipo adulto €, geramente,
bem circunscrito, mas pode ser multiplo. Por outro lado, po-
dem recorrer localmente e manifestar anormalidades
citogenéticas, caracteristicas que condizem mais com pro-
cesso neoplésico que hamartomatoso®. O caso apresentado
foi considerado umarecorrénciade umalesio de soaho ora
ressecada dois anos antes. Porém, por se tratar de doenca
localizada em outro sitio anatémico, especul a-se sobre um
possivel segundo tumor. Além disso, a primeiraoperacdo foi
consideradaradical.

As aparéncias microscopicas do rabdomioma sdo
extremamente caracteristi cas e mimetizam aquel as do mis-
culo esquel ético. O crescimento neopl ésico consiste de cé-
lulas bem diferenciadas, que podem ser arredondadas ou
poligonais, com abundante citoplasma acidofilico conten-
do acumulo de lipides e glicogénio. Algumas células po-
dem apresentar aspecto aracniforme. Frequientemente exi-
bem estrias e inclusdes i ntracitoplasmaticas. Podem ocor-
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Figura 2 - Tomografia computadorizada comcorteaxial e contraste
endovenoso. Comprometimento do espaco parafaringeo direito.
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Figura 3 - Fotografia da peca cirlrgica evidenciando estruturas
polipoides comtecido fibroso formando umeixo na parte central do
espécime.

rer inclusdes intranucleares. Atividade mitética e atipias
nucleares ndo sdo caracteristicas desta neoplasia. O diag-
néstico diferencial inclui tumor de células granulares e
hibernoma. As caracteristicas imunohistoquimicas do
rabdomioma s8o semelhantes as das células musculares
esquel éticas®, com caredbtipo heterogéneo e aberracdes ge-
néticas ndo recorrentes®. Em sintese, o rabdomiomadaca-
beca e pescoco é uma neoplasia incomum benigna. Seus
achados microscopicos séo caracteristicos e permitem, na
maioria dos casos aidentificacéo e diferenciacdo de outras
entidades mais comuns nessa regido. Sendo assim, o trata-
mento de escolha é a ressec¢do cirdrgica, que pode em
raros casos, ser seguida de recidiva em decorréncia de seu
pobre limite periférico e/ou padréo de crescimento
multilobular.
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ABSTRACT

Rhabdomyoma is a rare soft tissue tumor and account for 1 to 2 % of skeletal muscle tumors. Rhabdomyomas are uncommon
with less than one hundred casesreported. Head and neck rhabdomyomas have their origin in the third and fourth branchial
clefts skeletal muscle. Describe the clinical, histopathological and radiological aspects of a recurrent adult mouth floor
rhabdomyoma and the differential diagnosisfor this uncommon entity. Two years after surgical resection, of afifty-four years
old male patient, with mouth floor rhabdomyoma, he started to complain of submucosal lesion at the oropharynx right lateral
wall. The CT scan has shown extension to the parapharyngeal space and recurrent rhabdomyoma hypothesis has been done.
The patient underwent a new surgical resection and the histopathol ogical examination confirmed a recurrent adult rhabdomyoma
(Rev. Col. Bras. Cir. 2007; 34(3): 205-207).
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