RELATO DE CASO

A tomografia de retroperitoneo normal em adolescentes com
rabdomiossarcoma paratesticular afasta necessidade de

linfadenectomia?

Does negative retroperitoneal CT in adolescents with paratesticular rhabdomyosarcoma
preclude the need of retroperitoneal lymph node dissection?

Eulalio Damazio!, Eliana Caran?, Valdemar Ortiz’, Antonio Macedo Junior?

RESUMO

Apresentamos o0 caso de um adolescente de 16 anos com
rabdomiossarcoma  paratesticular, submetido a linfadenectomia
retroperitonial por tumor clinico estagio | (tomografia computadorizada
retroperitonial normal), cujo resultado cir(rgico demonstrou trés
linfonodos aumentados e positivos para doenca metastéatica; o paciente
foi encaminhado para tratamento quimioterapico adjuvante. Este caso
sugere que o protocolo Intergroup Rhabdomyasarcoma Study Group IV é
questionavel para adolescentes com rabdomiossarcoma paratesticular, e
que a tomografia computadorizada de abdome negativa para linfonodos
nao deve afastar a necessidade de linfadenectomia retroperitoneal.
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ABSTRACT

Wereportona 16-year-old male with paratesticularrhabdomyosarcoma
who underwent retroperitoneal lymph node dissection due to a stage
| tumor (normal retroperitoneal computed tomoghaphy). The surgical
finding was three enlarged nodes, positive for metastatic disease.
Patient was referred to adjuvant chemotherapy. This case suggests
that the Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group IV protocol
is subject to questions regarding adolescents with paratesticular
rhabdomyosarcoma, and that negative retroperitoneal CT does not
preclude the need of lymph node dissection.
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INTRODUCAO

Rabdomiossarcoma (RMS) € o sarcoma de tecido mole
mais comum na infincia, com picos de incidéncia entre

2 a4 anos, e de 15 a 19 anos de idade. Representa cer-
ca de 6,5% de todas as neoplasias malignas pediatricas,
com uma incidéncia anual de 4 a 7 casos por milhao®. O
rabdomiossarcoma paratesticular (RMS-PT) origina-se
de tecido mesenquimal de cordao espermatico, epidi-
dimo, testiculo e tunica vaginal, e representa 7% de
todos RMS®@. O tratamento multimodal atual permite
melhora significativa no controle da doenga, com taxa
de sobrevida de até 80% em 2 anos®.

A sugestio de tratamentos locais, como linfade-
nectomia retroperitoneal (LR), é controversa, ja que
0 RMS-PT ¢ considerado uma doenca sistémica®. Os
dados do Intergroup Rabdomiossarcoma Study Group
(IRS-I ao IRS-III) sugerem que a tomografia computa-
dorizada (TC) retroperitonial negativa pode classificar
pacientes no estagio patoldgico II como estagio clinico
I e interferir na taxa de sobrevida de pacientes.

Descrevemos um paciente de 16 anos com RMS-PT,
com TC retroperitonial negativa, e a LR realizada 15
dias depois confirmou linfonodos positivos nao detecta-
dos em cortes de TC de 7 mm.

RELATO DE CASO

Paciente masculino de 16 anos com histdria de massa de
crescimento lento ha 7 meses, no testiculo direito. A ultras-
sonografia (US) sugeriu um tumor paratesticular (Figura 1).
Os testes laboratoriais revelaram 3-HCG < 1,2 UI/L (< 5)
e alfafetoproteina de 0,92 ng/mL (0,5 a 5,5). Foi realizada
orquiectomia inguinal radical e o exame anatomopatolé-
gico mostrou um RMS embrionério paratesticular de 6
cm. A radiografia de térax foi normal; a TC retroperito-
neal com cortes de 7 mm, revisada por um radiologista
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Figura 1. Aspecto ultrassonogréfico e macroscopico do testiculo direito e tumor
paratesticular

Figura 2. CT- scan retroperitonial com cortes de 7mm

Figura 3. Aspecto retroperitonial no intraoperatdrio, antes e depois da linfadenectomia
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sénior de nossa instituicao, foi negativa para linfonodos
(Figura 2). Decidimos realizar uma LR modificada de-
vido a apresentacdo poés-pubere. Durante a disseccao
foram identificados trés linfonodos aumentados (Figuras
3 e 4), e 0 exame patoldgico confirmou serem metasta-
ticos. O paciente foi encaminhado para quimioterapia
adjuvante.

Figura 4. Linfonodos aumentados metastaticos extirpados

DISCUSSAO

O Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group (IRSG)
estabeleceu as diretrizes de conduta no RMS®. O tra-
tamento multimodal melhora consideravelmente o des-
fecho de pacientes com RMS-PT. A localizacio super-
ficial facilita detectar os sinais e sintomas precoces, €
o sitio paratesticular geralmente permite uma cirurgia
curativa com excisdo completa do tumor. A alta pro-
porcao de tumores embriondrios ndo metastaticos, que
representam um subtipo histoldgico favorédvel, pode ex-
plicar a maior resposta ao tratamento.

A introdugio da TC para identificar o comprometi-
mento linfonodal no IRS-IV fez com que os autores do
International Rhabdomyosarcoma Study Group entendes-
sem que a LP ndo era necesséria em caso de TC negativa.
Entretanto, Hermans et al. observaram a condicao dos
linfonodos retroperitoniais em adultos com RMS-PT,



cujo estadiamento por meio de TC foi incorreto em 58%
dos pacientes™. E, ainda, ha controvérsias na conduta do
RMS-PT, especificamente quando a TC pode excluir o
comprometimento linfonodal. Wiener et al.®) compara-
ram pacientes tratados conforme o IRSG III (n = 100)
ou IRSG IV (n = 134) e demonstraram uma mudanga
significativa na distribuicdo de pacientes com tumores
grupo I contra II, do IRSG-III ao IRSG-1V (grupo I,
68% no IRSG-III contra 82% no IRSG-IV). Este foi o
resultado de menor reconhecimento de linfonodos quan-
do a TC foi usada para fazer estadiamento no IRSG-IV e
foi mais notavel em adolescentes (> 10 anos).

Alguns autores confirmaram que a maioria dos pa-
cientes classificados como grupos I e II era pré-pubere,
enquanto a maior parte dos pacientes nos grupos III e
IV era pos-ptubere®. Consequentemente, as taxas de
sobrevida livre de eventos em 5 anos nas séries pré e
pOs-pubere sao também diferentes; e, na série de 44 pa-
cientes, revisada por Ferrari et al., a taxa de sobrevida
foi 91 e 60%, respectivamente®. Esses dados sugerem
um papel progndstico importante da idade e implicam
diferencas bioldgicas entre RMS-PT da infancia e da
adolescéncia, que pode sem usadas como argumento
para uma abordagem mais agressiva ao tratar os ado-
lescentes. No mesmo estudo, a TC abdominal fez o
estadiamento correto em apenas 8 de 19 casos (42%).
Se o regime terapéutico e o desfecho subsequente sao
determinados com base no local e no volume da do-
enga, entdo o estadiamento é importante. Esse fato é
verdadeiro para RMSs paratesticulares. Wiener et al.
demonstraram que o comprometimento do linfonodo
esta associado a menor sobrevida do paciente, e maior
risco de recidiva e morte®.

Portanto, se o estadiamento clinico for mais som-
brio e o regime terapéutico for alterado com base no
estadiamento histoldgico, a LR ird oferecer um bene-
ficio a partir de apenas um estadiamento melhor. No
presente caso, a TC negativa, embora revisada por um
radiologista experiente, levaria-nos a propor um regime
quimioterapico errado, se a cirurgia nao fosse realizada.
Porém, ha argumentos contra a LR para RMS-PT. Para
os pacientes do grupo clinico I, alguns argumentam que
a quimioterapia seria capaz de erradicar as micrometas-
tases, e a omissao da LR reduziria a morbidade a cur-
to e longo prazo, sem afetar a sobrevida. Acreditamos
que a morbidade da LR mais atual, que poupa nervos,
seja minima e aceitdvel e, mais importante ainda, os
pacientes em estdgio II deveriam receber tratamen-
to adicional (LR, radioterapia ou quimioterapia mais
intensa), além da administracdo padrdo de ciclofosfa-
mida, doxorrubicina e vincristina. Outro argumento a
favor da LR foi dado por Raney et al., em revisao de
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casos paratesticulares dos grupos I e II, do Intergroup
Rhabdomyosarcoma Studies®. Os autores tinham du-
vida sobre a eficacia da quimioterapia para eliminar
micrometastases nao detectadas, nao irradiadas em lin-
fonodos regionais. Descreveram seis pacientes que fa-
leceram devido a doenca, geralmente disseminada para
o pulmao, apds remissao completa obtida conforme as
diretrizes dos Intergroup Rhabdomyosarcoma Studies e,
apesar de mais tratamentos individualizados, com cirur-
gia, quimioterapia e radioterapia®.

A LR pode oferecer um estadiamento mais preciso
da doenca e definir o esquema ideal de quimioterapia.
Esse fato também foi observado por outros autores, € 0s
resultados terapéuticos com LR e quimioterapia pds-
operatdria foram excelentes em oito de nove pacientes
do grupo patolégico I e em nove de dez do grupo pa-
tologico II em termos de sobrevida livre da doenca no
acompanhamento a longo prazo®!h.
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