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INTRODUCAO

Rabdomiossarcoma (RMS) sao os sarcomas de partes moles
mais comuns em criancas, correspondendo a 40% dos
sarcomas pediatricos. Recentemente o subtipo de células
fusiformes/esclerosante (RMSF) foi definido como entidade
distinta, com caracteristicas clinico-patoldgicas e progndstico
peculiar, correspondendo a 5-10% dos RMS.

RELATO DE CASO

Adolescente de 12 anos, masculino, branco, com historia de
dificuldade de mastigacao e parestesia na hemiface esquerda
por 3 meses. Avaliado por dentista que solicitou radiografia
da face gue mostrou lesdo de partes moles na regiao
mandibular esquerda. Na matricula referia dor local e
dificuldade para alimentar-se, perda ponderal, sem
dificuldade respiratoria. Ao exame fisico apresentava
volumosa tumefacao pétrea na cavidade oral, de aspecto
friavel com areas hemorragicas, com deformacdao da
hemiface esquerda (figura 1).

Figural:AeB -
Apresentacao ao
diagndstico. Volumosa
massa intraoral, fridvel
com areas
hemorragicas e
deformacado facial.

A ressonancia (RNM) de cranio mostrou volumosa lesao sdélida
na fossa infratemporal esquerda (Figura 2).

Figura 2: A, B e C- : RNM com lesao centrada no espagco mastigador esquerdo com
destruicao do ramo esquerdo da mandibula, do processo alveolar, da maxila e do
arco zigomatico, medindo 11,7 x 10,8 x 8,3 cm (549cm?). Comprimia a fossa
pterigopalatina e nasofaringe, a retrofaringe e a glandula pardtida, contato com a
artéria carotida interna e reduz o calibre da veia jugular interna. Superiormente se

estende ao forame oval esquerdo, com leve alargamento e discreto realce meningeo.

A biopsia incisional revelou neoplasia mesenquimal de
origem miofibroblastica ou muscular , compativel com RMS
de células fusiformes(Figura 3).
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Figura 3: Histopatologia. A e B - Células fusiformes em feixes com padrdao em
“espinha de peixe”. Nota-se células primitivas arredondadas com citoplasma
denso e eosinofilico (setas). Hematoxilina e eosina. C — Desmina. Marcacao forte e
disfusa. D — Miogenina: Marcacdo focal. E — CD34. Negativo. F — Elevado indice
proliferativo. Ki-67%

EVOLUCAO

Doenca ndo metastatica ao diagnodstico, muito alto risco pelo
protocolo Europeu para RMS (EpSSG). Iniciada quimioterapia
com ifosfamida, vincristina, actinomicina e doxorrubicina.

Realizada traqueostomia por obstrucao da via aérea e
insercao de gastrostomia via endoscopica pela obstrucdo da
cavidade oral.

Houve aumento da tumoracao em cavidade oral, sendo
antecipado o tratamento local para a terceira semana com
radioterapia na dose de 5580cGy em 25 Fracoes.

Apresentou insuficiéncia respiratoria devido a obstrucao
tumoral da tragqueostomia e tromboembolismo pulmonar
necessitando suporte ventilatorio.

Término da quimioterapia de inducao na semana 25 do
protocolo.

Atualmente paciente com melhora do estado geral, da
capacidade de mastigacdo e em quimioterapia de
manutencao com ciclofosfamida e vinorelbine (figura 4).

Figura4: AeB -
Apresentacdo da lesdo
no final da fase de
inducao com reducao
significativa da
componente intraoral.

Na RMN de reavaliacdo ao término do tratamento de inducao
houve reducao de cerca de 75% do volume tumoral com
caracteristicas de lesao predominantemente fibrotica (Figura 5).

Figura 5: A, B e C - Ressonancia Magnética de reavaliacgdo mostrando massa sem
restricdo a difusdao e media 9,3 x 5,0 x 5,6 cm. Abrange a fossa temporal, face
interna do arco zigomatico e remodela a parede posterior do seio maxilar
esquerdo. Ocupa toda a fossa infratemporal, rechaca medialmente o espaco
parafaringeo e posteriormente o espaco vascular sem contato com a artéria
carotida. Superiormente é limitada pelos ossos da base de cranio. Apresenta
destruicdao do ramo vertical esquerdo da mandibula.

CONCLUSAO

Com tratamento multidisciplinar foi possivel bom controle
inicial da doenca e melhoria da qualidade de vida, sendo
necessario mais tempo de acompanhamento.
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