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Resumo

Introducio: O rabdomioma extra-cardiaco do tipo adulto é um tumor benigno raro que apresenta predilecao pela
regiao de cabeca e pescoco (90% dos casos).

Objetivo: Rrelatar o caso de um paciente com rabdomioma acometendo a musculatura extrinseca da laringe
e discutir seus aspectos diagndsticos e terapéuticos.

Comentarios: A diferenciacio do rabdomioma com o préprio tecido muscular esquelético normal deve sempre ser
realizada, além de rabdomiossarcoma e tumores de células granulares. O tratamento do rabdomioma
€ a exérese cirurgica completa da lesao.

Unitermos: rabdomioma, tumor de laringe, diagndstico, bidpsia aspirativa.

ABSTRACT

Introduction: The adult extracardiac rhabdomyoma is a benign tumor with a high predilection for the head and neck
region (90%).

Objective: To describe a case of rhabdomioma affecting extrinsic laryngeal muscle, discussing diagnoses and
therapeutic aspects.

Comments: Histologically it is important to differentiate the rhabdomioma from normal skeletal muscle, besides
the rhabdomiossarcoma and granular cell tumors. The treatment is the complete surgical excision.

Key words: rhabdomyoma, laryngeal tumor, diagnostic, aspiration biopsy.
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INTRODUCAO

O rabdomioma € considerado um tumor benigno,
raro, que se origina das células musculares estriadas (1,2).
O tumor pode apresentar-se de duas formas: a cardiaca,
forma mais frequente, preferencialmente em criangas, e
freqientemente associada a outras malformacdes como a
esclerose tuberosa (em até 50% dos casos), facomatose ou
distarbios do metabolismo do glicogénio, e a extra-cardia-
ca, forma mais rara, com poucos casos relatados na litera-
tura (3,4).

O rabdomioma extra-cardiaco pode ser classificado
histologicamente em trés variantes: adulto, fetal e genital.
As duas primeiras apresentam predilecao pela regido de
cabeca e pescoco (aproximadamente 90% dos casos),
especialmente o trato aerodigestivo (faringe, laringe e
cavidade oral) ou tecidos moles, embora possa ocorrer
mais raramente em outros sitios como a orbita, bexiga,
esOfago, tronco e extremidades. As formas fetal e adulta
diferem em relacio a faixa etiria acometida: o fetal,
ocorrendo em crian¢as com faixa etdria geralmente abaixo
dos trés anos e o adulto mais comum na quinta década,
mostrando predilecio pelo sexo masculino (4:1) (1,4,5).

Apresentamos a seguir o caso de um paciente com
rabdomioma do tipo adulto acometendo a musculatura
extrinseca da laringe, os achados de imagem, citologicos
(pungao aspirativa), acesso cirirgico, assim como aspectos
histopatolégicos relacionados ao tumor.

ReLaTO DE CAso

Paciente do sexo masculino, 34 anos, higido, apre-
sentou-se com queixa de nédulo no pescogo percebido ao
fazer a barba. Negava outras queixas, emagrecimento,
historia de tabagismo ou etilismo. Ao exame fisico apresen-
tava massa indolor, consisténcia fibroeldstica, em regido
submandibular e cervical média esquerda (nivel III), com
aproximadamente 2 a 3 centimetros de didmetro.

Na ocasiao foi solicitado ultrassonografia cervical
que evidenciou formacio nodular sélida em regiao
submandibular esquerda, medindo 3,3 x 3,1 x 3,0 cm.
Realizada puncao aspirativa com agulha fina (PAAF) cujo
resultado foi inconclusivo. A repuncio realizada no mesmo
servico foi compativel com aspecto citologico de tecido
linféide reacional. Foram solicitados hemograma, sorologias
para toxoplasmose e citomegalovirus, com resultados
normais. Nesse momento, foi orientada observacao clinica
do caso e retorno em trés meses para reavaliacio.

ApOs seis meses o paciente retornou com queixa de
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Figura 1. Corte axial CT com contraste mostrando massa em
regiao submandibular esquerda com extensao para espacos
parafaringeo e mucosofaringeo.

aumento do abaulamento cervical, sem outra sintomatologia.
Ao exame fisico, notava-se aumento da massa cervical
descrita (aproximadamente 4 cm no maior didmetro, niveis
II - 11D, sendo a oroscopia e nasofibroscopia normais. Foi
solicitado exame de tomografia computadorizada que mos-
trou nodulo sélido, de contornos nitidos, atenuagao homogeé-
nea, com captacao de contraste, anteriormente a artéria
carétida comum e veia jugular, medindo aproximadamente
3,8X3,7X2,5cm. Alesio desloca superiormente a glandula
submandibular esquerda, nao apresentando plano de clivagem
nitido com a mesma, e atinge o espaco parafaringeo
esquerdo, com impressao sobre a laringe, apagando a prega
ariepiglotica esquerda, e associando-se a foco de rarefacao
da cartilagem tiredide. Também se observam linfonodos
aumentados em regido submandibular, com até 1,5 cm em
nivel II bilateralmente (Figura 1).

A seguir, o paciente realizou exame de ressonancia
magnética que mostrou lesio em espaco submandibular
esquerdo, medindo cerca de 5 cm em seus maiores
didmetros, que desloca a glandula submandibular superior-
mente, sem apresentar plano de clivagem nitido com seu
polo inferior. Observa-se também que a lesdo insinua-se
profundamente ao osso hidide, chegando até a submucosa
hipofaringe, deformando a parede lateral do seio piriforme
(Figura 2).

Diante do quadro, realizou-se nova PAAF, em outro
servico, cujo resultado citologico foi de neoplasia de células
musculares esqueléticas, sugestivo de rabdomioma (do
tipo adulto) (Figura 3).
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Figura 2. Imagem sagital RNM mostrando deslocamento
superior da glandula submandibular (1) pelo tumor (2). Nao
se observa separacao nitida entre a glandula submandibular
e o tumor.

Figura 4. Campo cirdrgico: observar rela¢do do tumor (4)
com o nervo laringeo superior (1), vasos carotideos lateral-
mente (2), musculatura constritora da faringe (3).

O paciente foi submetido a tratamento cirdrgico
com remog¢ao completa da lesdao tumoral (Figuras 4 e 5).
O resultado histopatologico final foi de rabdomioma do
tipo adulto (Figura 6). Exames imunocito e histoquimico
foram realizados, apresentando positividade para HHF-
35 (actina muscular) em ambos, positividade para
mioglobina na citologia e negatividade na histologia e
negatividade para citoqueratinas (AE1+AE3) em ambos
preparados (Figura 7).
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Figura 3. Citologia de material da PAAF: células musculares
esqueléticas com nucleos periféricos, um deles com nucléolo
evidente, e citoplasma abundante, eosinofilico e granuloso
(coloracio de Papanicolaou).

Figura 5. Aspecto macroscopico do tumor.

DiscussAo

O rabdomioma extra-cardiaco do tipo adulto é um
tumor extremamente raro, que apresenta predilecio pela
regiao de cabeca e pescoco, embora possa ocorrer em
outras regidoes como a vagina, bexiga, tronco e extremida-
des (1,6). O tumor € mais freqiientemente encontrado na
musculatura derivada dos arcos faringeos e, na regiao
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Figura 6. Histopatologia da peca cirargica: presenca de
células esqueléticas poligonais, com citoplasma amplo e
eosinofilico, com nucleos centrais ou periféricos (coloracao
H.E.)

cervical, os locais mais freqiientemente acometidos sao:
laringe, regiao submandibular, espaco parafaringeo, cavi-
dade oral e rinofaringe (3,7).

Clinicamente o tumor costuma manifestar-se como
uma massa cervical de crescimento lento e indolor, coinci-
dindo com a natureza sua benigna, e estando sua
sintomatologia associada a localizacao (7,8). Mais raramen-
te o tumor pode apresentar-se como uma lesao multicéntrica,
acometendo as regides previamente citadas (3).

Embora sua histogénese esteja bem estabelecida,
sua natureza precisa € discutivel e incerta. Devido ao alto
grau de diferenciacao celular e seu crescimento lento,
alguns autores sugerem que o rabdomioma do tipo adulto
nao sejauma neoplasia verdadeira, mas uma lesao tecidual
reativa ou hamartoma (2,4). No entanto, estudos recentes
demonstraram a ocorréncia de anormalidade clonal
cromossOmica no tumor, reforcando a hipotese de tratar-se
de uma neoplasia verdadeira (9).

O diagnostico do tumor € anatomo-patologico,
podendo geralmente ser facilmente definido. Poucos casos
podem causar dificuldade diagnéstica e precisam ser dife-
renciados de outros tumores ou lesdes reativas tais como
o tumor de cé€lulas granulares, hibernoma, rabdomioma do
tipo fetal, rabdomiossarcoma, e o proprio tecido muscular
esquelético normal (1). A imunohistoquimica foi realizada
e confirmou a diferenciacao de tecido muscular esquelético.

O diagnostico através do exame citolégico (PAAF)
pode ser dificil, sendo importante para o patologista acesso
aos dados clinico-radiolégico, pois pelo seu alto grau de
diferenciaciio o tumor pode assemelhar-se histologicamente
ao tecido muscular esquelético normal (7,10).
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Figura 7. Exame de imunocitoquimico apresentando
positividade citoplasmatica para mioglobina nas células da
PAAF (avidina-biotina-peroxidase).

No exame anatomopatologico da peca cirtrgica
observam-se: células grandes, poligonais, com nucleo pe-
queno e redondo, localizado preferencialmente na regido
central, nucléolo abundante e proeminente, citoplasma
eosinofilico e granular, coma presenca de grandes vactiolos
citoplasmaticos na periferia em algumas células (1,9,10).

O rabdomioma extra-cardiaco do tipo adulto nao
apresenta transformacao maligna e seu tratamento € a
excisao cirurgica, sendo que geralmente a lesao tumoral
apresenta um plano de clivagem com as estruturas adja-
centes (11). E importante salientar a necessidade de
excisao completa da lesao, pois este costuma apresentar
cariter recidivante (em torno de 15% dos casos), geral-
mente secunddria a excisao incompleta. A recorréncia da
lesdao costuma ocorrer anos apos sua retirada, devido a seu
carater de crescimento lento. Existem casos de recorréncia
relatados até 30 anos ap6s a cirurgia (3,9).

Neste caso, logo apés a cervicotomia, no plano
subplastimal, observamos o aparecimento de uma massa
lobulada, contorno regular, que apresentava plano de
clivagem com as outras estruturas, sendo facilmente
individualizada. O tumor estendia-se a regiao do seio
piriforme, anteriormente a artéria carétida e veia jugular
(Figuras 5). Profundamente, a lesao apresentava-se aderida
a musculatura constritora da faringe, podendo-se indivi-
dualizar o nervo laringeo superior (Figura 6). Macroscopica-
mente o tumor apresentava-se como uma massa lobulada,
consisténcia endurecida, e de aspecto homogéneo (Figu-
ra 7).

O paciente encontra-se no vigésimo més pos-

operatorio, evoluindo bem e sem sinais clinicos de reci-
diva.
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COoMENTARIOS FINAIS

O rabdomioma extra-cardiaco do tipo adulto deve
serlembrado no diagnéstico diferencial de massas cervicais.
No seu diagnostico € importante a combinacao dos dados
clinico-radiologicos e histopatologicos para diferenciar do
tecido esquelético normal e outras neoplasias (tumor de
células granulares, hibernoma, rabdomiossarcoma). No tra-
tamento deve-se garantir a exérese completa da lesio,
evitando assim sua recorréncia.
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