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RESUMO

O rabdomiossarcoma embrionário, variante botrioide, é uma neoplasia maligna 
dos tecidos moles que deriva de células musculares mesenquimais embrionárias. 
Alguns fatores de risco genéticos são conhecidos, mas a doença geralmente se 
apresenta de forma esporádica. É raro manifestar-se em adolescentes, assim como 
é raro ser primário do colo uterino. Cursa com a presença de pólipos e até mas-
sas que se sobressaem na vagina com casos de sangramento vaginal anormal. O 
diagnóstico é realizado essencialmente pela história e exame anatomopatológico. 
Quanto maior o tempo para confirmação do diagnóstico, pior o prognóstico. Há 
várias modalidades de tratamento – que deve ser individualizado e envolver uma 
equipe multidisciplinar –, que, basicamente, incluem quimioterapia, radioterapia e 
cirurgia. Os resultados geralmente são menos favoráveis em adolescentes, quando 
comparados com os de crianças com a mesma neoplasia.

ABSTRACT

Embryonic rhabdomyosarcoma, a botryoid variant, is a malignant neoplasm of soft 
tissues that derives from embryonic mesenchymal muscle cells. Some genetic risk 
factors are known, but the disease usually presents itself sporadically. It’s rarely ma-
nifested in adolescents, just as it is rare to be primary in the cervix. It occurs with 
the presence of polyps and even masses that protrude in the vagina with cases of 
abnormal vaginal bleeding. The diagnosis is made essentially by history and anato-
mopathological examination. The longer the time to confirm the diagnosis, the worse 
the prognosis. There are several treatment modalities – involving a multidisciplinary 
team – that must be individualized and basically include chemotherapy, radiotherapy 
and surgery. The results are generally less favorable in adolescents, when compared 
with those of children with the same neoplasia.

INTRODUÇÃO
O rabdomiossarcoma é uma neoplasia maligna dos tecidos moles, originada 
das células mesenquimais musculares.(1) É responsável por 2% dos casos de 
câncer em adolescentes e adultos jovens de 15 a 19 anos.(2) Pode ser dividi-
do, de acordo com a histologia, em embrionário, alveolar e indiferenciado; a 
variante histológica mais comum é a embrionária.(1) Essa variante pode ser 
subdivida em clássica, botrioide e de células fusiformes.(3) O subtipo botrioi-
de corresponde a apenas 6% dos casos e é encontrado mais comumente 
na vagina; os tumores primários em colo uterino são muito raros.(1,4) A idade 
média de aparecimento do rabdomiossarcoma em colo uterino é maior do 
que a de rabdomiossarcoma na vagina em crianças.(1)
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A maioria dos casos são de ocorrência esporádica. Os 
fatores de riscos conhecidos são doenças de origem ge-
nética, como a neurofibromatose do tipo I.(2) 

A doença se manifesta com pólipos cervicais únicos 
ou múltiplos, de aparência brilhosa e com focos de he-
morragia.(1) Pode apresentar dor se a massa pressionar 
estruturas próximas da região acometida e eventual-
mente levar a anemia e sepse.(5,6) 

O diagnóstico é sugerido pela história e confirmado 
por biópsia.(5) 

A biópsia é essencial para a identificação do tipo his-
tológico e é importante para a definição do tratamento.
(7) Exames de imagem – como a tomografia computadori-
zada (TC) ou a ressonância magnética nuclear – também 
são essenciais à avaliação.(6) 

O prognóstico é melhor em crianças e é muito me-
lhor quando a doença é diagnosticada precocemente.(6) 
O atraso no diagnóstico leva ao avanço da doença e à 
piora prognóstica; resultados mostram que adolescen-
tes demoram mais para consultar um médico, o que, em 
grande parte, ocasiona o atraso no diagnóstico.(8) 

O tratamento se baseia na atuação de equipes de 
oncologistas, ginecologistas e pediatras. O tratamento 
preconizado é quimioterapia, radioterapia e/ou cirurgia, 
de acordo com o paciente e o estágio da neoplasia.

Este trabalho se justifica pelo fato de apresentar um 
caso raro de rabdomiossarcoma embrionário em uma 
adolescente. Além disso, a variante botrioide – classi-
ficação histológica da neoplasia – é extremamente rara 
em adolescentes e no colo uterino. 

DESCRIÇÃO DO CASO CLÍNICO
Paciente do sexo feminino, 16 anos de idade, branca, 
estudante. Consultou-se com ginecologista, em janei-
ro de 2018, por causa de cólica e referindo eliminação 
de “pedaços de pele” pela vagina. Menarca aos 13 anos, 
nega sexarca. Ao exame de inspeção vaginal, realizou-se 
coleta de material exteriorizado pela vagina com aspec-
to polipoide. O exame anatomopatológico confirmou o 
diagnóstico de pólipo endometrial. 

Em nova avaliação profissional, em novembro de 2018, 
a paciente referiu permanecer com cólica, desconforto 
vaginal e “saída de pele” durante o período intermens-
trual. No exame físico, limitado à inspeção vaginal, não 
se observou alteração. Nesse momento, a paciente foi 
orientada a fazer autocoleta do material e foi realizada 
ecografia pélvica, sem alteração significativa. O material 
autocoletado foi encaminhado para análise anatomopa-
tológica, com diagnóstico de angiomixoma. 

Foram solicitadas vaginoscopia e histeroscopia. No 
exame, foi observada lesão polipoide em lábio poste-
rior do colo do útero com extensão até o introito vagi-
nal, em torno de 6 cm e friável (Figura 1). Com autoriza-
ção dos pais, foi realizada a exérese total da lesão e o 
material foi enviado para avaliação anatomopatológica 
(Figura 2).

Fonte: Clínica Plena, Toledo, PR, 2018.

Figura 1. Imagem de vaginoscopia mostrando lesão polipoide a 
partir de lábio posterior do colo do útero

Fonte: Clínica Plena, Toledo, PR, 2018.

Figura 2. Avaliação especular no momento da realização da 
exérese da lesão polipoide

O laudo anatomopatológico confirmou diagnósti-
co de angiomixoma: sem atipias epiteliais, estroma 
mixomatoso, bem vascularizado, com áreas de aden-
samentos com proliferação mesenquimatosa benig-
na. Foram solicitados reavaliação de lâmina e estudo 
imuno-histoquímico. 
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A reavaliação patológica (janeiro de 2019) descre-
veu uma lesão polipoide, com exulceração superficial, 
caracterizada por proliferação de pequenas células em 
arranjo difuso, com áreas de adensamento subepitelial 
(zona de câmbio). O estudo imuno-histoquímico revelou 
a expressão de desmina, miogenina e marcador MyoD1, 
o que permitiu o diagnóstico de um rabdomiossarcoma 
embrionário, variante botrioide. 

O material foi novamente reavaliado em outro servi-
ço de anatomia patológica, que concluiu pelo mesmo 
diagnóstico. 

A paciente foi submetida a exames complementares 
para estadiamento da neoplasia. A ressonância nuclear 
magnética de abdômen e pelve demonstrou discreto es-
pessamento da parede lateral esquerda do terço supe-
rior da vagina, que mantinha contiguidade com o fórnice 
vaginal esquerdo e com o colo uterino. A tomografia de 
tórax não evidenciou alterações radiológicas.

A paciente foi submetida a procedimento de coleta e 
preservação de óvulos e encaminhada para um serviço 
especializado em tratamento oncológico pediátrico.

A avaliação mostrou patologia favorável (embrioná-
ria), com estádio pós-cirúrgico I (doença totalmente 
ressecada), em sítio favorável (colo de útero), sem en-
volvimento nodal (N0) e idade e tamanho com caracte-
rísticas desfavoráveis (idade acima de 10 anos e tumor 
maior que 5 cm). O risco foi estratificado (EpSSG) como 
padrão B. 

A paciente iniciou tratamento em maio de 2019, 
com quimioterapia sistêmica, seguindo protocolo da 
Sociedade Brasileira de Oncologia Pediátrica (Sobope) 
de 2005. Não foi programada radioterapia.

O tratamento foi finalizado em agosto de 2020 e a pa-
ciente permanece em remissão clínica e laboratorial da 
doença até último follow-up em novembro/2020. A pa-
ciente permanecerá em acompanhamento por um pe-
ríodo de até cinco anos após o término do tratamento.

DISCUSSÃO
O rabdomiossarcoma é o sarcoma de tecidos moles 
mais comum na infância.(1) É responsável por 3,5% dos 
casos de câncer em crianças de 0 a 14 anos e por 2% dos 
casos em adolescentes e adultos jovens de 15 a 19 anos. 
A incidência é de 4,5 casos por 1 milhão de crianças.(2) 

Acomete geralmente a cabeça e pescoço e o trato ge-
niturinário: cerca de 35% dos casos infantis são origina-
dos em cabeça e pescoço e 25% ocorrem no trato geni-
turinário.(1) Há casos descritos em locais menos comuns 
como na região intratorácica, no trato gastrointestinal, 
tronco e retroperitônio, nas regiões perianal e anal, e 
também em extremidades.(3) 

O rabdomiossarcoma possui três variantes histológi-
cas: embrionário, alveolar e indiferenciado. 

O rabdomiossarcoma embrionário é a variante mais 
comum e corresponde a 68% do total dos rabdomios-
sarcomas.(3)

A incidência é de 4 casos por milhão de crianças e 
1,5 caso por milhão de adolescentes. É mais comum no 
sexo masculino, entre 0 e 4 anos de idade.(2)

O rabdomiossarcoma embrionário é subdividido em 
clássico (49%), botrioide (6%) e variante de células fu-
siformes (3%).(3)

O subtipo botrioide é mais comum na vagina de 
crianças com idade média de 3 anos.(1) O nome botrioide 
se refere à aparência do tumor e se origina da palavra 
grega “botrys” (“cacho de uva”) (Figuras 1 e 2). A neopla-
sia geralmente se origina na vagina ou bexiga urinária; a 
origem em colo uterino é extremamente rara.(4)

O rabdomiossarcoma é cinco vezes menos frequente 
no colo uterino do que a neoplasia primária da vagina e 
a idade média do diagnóstico é maior (crianças e adul-
tos jovens).(3) 

A imensa maioria dos rabdomiossarcomas é de 
ocorrência esporádica. Algumas doenças genéticas 
são fatores de risco importantes ao desenvolvimento 
da neoplasia: síndrome de Li-Fraumeni (mutações ger-
minativas no gene supressor tumoral TP53), blastoma 
pleuropulmonar (com mutações no DICER1), neurofi-
bromatose tipo I, síndrome de Costello (com mutações 
no HRAS da linha germinativa), síndrome de Beckwith- 
-Wiedemann (tumor de Wilms e hepatoblastoma) e sín-
drome de Noonan.(2) 

A raridade do tumor primário em colo uterino é res-
ponsável pelo fato de que a literatura existente é restri-
ta a relatos de casos. 

O rabdomiossarcoma do colo uterino pode se apre-
sentar com múltiplos pólipos que geralmente sangram.
(5) A característica microscópica é a presença de rabdo-
mioblastos, com variados graus de diferenciação, envol-
tos pelo estroma.(3)

O sarcoma botrioide é identificado, na maioria das 
vezes, como pólipos cervicais de consistência fibroelás-
tica que se projetam da vagina, geralmente brilhantes e 
com focos de hemorragia, com aspecto macroscópico de 
“cacho de uva”.(3) 

O tumor, na maioria das pacientes, não está asso-
ciado com sintomas. As alterações estão relacionadas, 
essencialmente, com o crescimento e o efeito de massa 
ou com as complicações da neoplasia.(6) Nos estádios 
mais avançados, pode haver anemia, secreções fétidas, 
infecções e sepse.(5) A dor não é comum e, se houver, 
ocorre por compressão de estruturas nervosas adjacen-
tes. O edema de tecidos adjacentes ao tumor é comum 
em adolescentes. 

O diagnóstico é sugerido pela anamnese completa, 
com exames físico, laboratoriais e de imagem. O diag-
nóstico definitivo é realizado segundo o exame histopa-
tológico.(5,7) O diagnóstico clínico é desafiador devido à 
história incomum, muitas vezes vaga, e à dificuldade de 
realização de exame ginecológico intravaginal em crian-
ças e adolescentes sem sexarca. 

O tumor primário – e sítios metastáticos possíveis – 
é mais bem avaliado por TC ou ressonância magnética. 
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Esses exames são importantes também para definir a 
ressecabilidade da neoplasia primária.(6) 

Alguns estudos sugerem que a ultrassonografia é im-
portante para a avaliação local inicial.(9,10)

O exame anatomopatológico é fundamental para a 
confirmação do diagnóstico.(6) A biópsia é necessária 
não apenas para identificar a histologia do tumor: o 
exame convencional (hematoxilina-eosina) frequente-
mente é complementado com exames imuno-histoquí-
micos, citogenéticos, estudos biológicos, mas também 
pode ser o método curativo após a exérese da lesão.(10) 
A revisão de lâminas no caso descrito foi fundamental 
para o diagnóstico final.

O angiomixoma, entre o diagnóstico diferencial de 
massas na região vulvar, deve ser considerado. Com 
apresentação clínica semelhante e ocorrência igual-
mente rara, acometendo preferencialmente a região 
pélvica e o períneo, se apresenta como massa indolor. O 
diagnóstico entre as entidades é basicamente histológi-
co, após resseção cirúrgica. 

A extensão da doença é avaliada por exames de ima-
gem do tórax, do abdome e da pelve. A tomografia de 
emissão de pósitrons (PET-CT) mostrou também ser efi-
caz na avalição de metástases.(2) 

A biópsia para avaliação de linfonodo sentinela é re-
comendada se houver linfonodos regionais anormais.(2)

O estadiamento do rabdomiossarcoma é realizado 
em três etapas. Na primeira etapa, é definido o estágio 
determinado pelo local primário, tamanho do tumor e 
presença ou ausência de linfonodos regionais compro-
metidos e/ou metástases distantes. Na segunda etapa, 
é definido um grupo por meio da situação da ressecção 
cirúrgica ou da biópsia inicial com avaliação patológica 
do tumor. Na etapa final, define-se um grupo de risco, 
pela análise de estágio, grupo e histologia.(2) 

A estratificação de risco é baseada em um sistema de 
estadiamento pré-tratamento (TNM) e em um sistema 
de agrupamento clínico-cirúrgico que se baseia no ta-
manho e local do tumor, grau de invasão de estruturas 
adjacentes, presença ou ausência de envolvimento no-
dal e presença ou não de metástase.(11)

O tratamento do rabdomiossarcoma embrionário é 
multidisciplinar e envolve oncologia clínica, equipe de 
cirurgia e radioterapia, ginecologia e pediatria. 

O tratamento multidisciplinar abrange protocolos de 
quimioterapia, radioterapia e/ou cirurgia. O tratamento 
atual é focado em medidas conservadoras, manutenção 
da fertilidade e preservação da capacidade sexual.(5) O 
objetivo é a redução do tumor primário e a erradicação 
da doença.(7)

O objetivo da cirurgia é a remoção completa do tu-
mor primário. Lesões residuais devem ser reabordadas 
para obtenção de margem de segurança. Tumores ini-
cialmente operáveis podem ser abordados com cirurgia 
depois do tratamento quimioterápico; a cirurgia radical 
pode ser necessária e envolve vaginectomia e histerec-
tomia.(6,12)

A quimioterapia é empregada de acordo com a es-
tratificação de risco da paciente e é baseada na com-
binação de três drogas: vincristina, actinomicina D e ci-
closfosfamida (VAC).(6) O rabdomiossarcoma é sensível 
a quimioterápicos; além disso, a quimioterapia tem im-
portante controle e erradicação de potenciais microme-
tastáticos da doença e é uma estratégia conservadora 
para o tratamento.(1)

A radioterapia é indicada na presença de envolvi-
mento linfonodal.(6) Há indicação também em casos de 
recorrência da neoplasia, utilizada, nesses casos, como 
terapia de resgate ou quando a paciente não tolerar a 
quimioterapia intensiva.(13) As pacientes consideradas 
em risco de desenvolver recorrência local (grupos IRS 
II, III e IV) também se beneficiam com a radioterapia.(8)

O acompanhamento a longo prazo é necessário, com 
avaliação periódica da evolução do tratamento, bem 
como das funções renais, cardíacas e endócrinas.(12)

Estudos demonstram que o prognóstico é mais favo-
rável em crianças.(6,8) Os números indicam as estimativas 
de sobrevida em cinco anos de 82% para crianças e 47% 
para adultos.(6)

Outros fatores prognósticos favoráveis são: ausência 
de metástase no diagnóstico, localização anatômica fa-
vorável, remoção cirúrgica completa do tumor, histolo-
gia da variante botrioide, tumor de tamanho menor ou 
igual a 5 cm, idade superior a 1 ano ou menor que 10 
anos no diagnóstico.(6)

Os fatores relacionados com o pior prognóstico in-
cluem a idade no momento do diagnóstico e a histologia 
do tumor. A evolução é menos favorável em pacientes 
com idade maior ou igual a 10 anos.(11) Em adolescentes, 
o tempo para o diagnóstico é mais longo, em compa-
ração com as crianças. O atraso médico no diagnóstico 
para adolescentes é praticamente o dobro do tempo 
para o diagnóstico das crianças (8,4 semanas para ado-
lescentes e 4,8 semanas para crianças). O diagnóstico 
menos favorável se explica pelo fato de que adolescen-
tes possuem características histológicas menos favo-
ráveis, atraso no diagnóstico e poucos ensaios clínicos 
com adolescentes.(8) 

A doença normalmente é mais agressiva em adoles-
centes, que podem apresentar características desfavo-
ráveis como histologia alveolar, envolvimento regional 
dos linfonodos e metástase no diagnóstico.(2)

Outro fator importante no prognóstico ruim é o en-
volvimento linfonodal regional ou a evolução com me-
tástases a distância. Nesse caso, o tratamento é mais 
agressivo.(6) A radioterapia normalmente é iniciada 6 a 
12 semanas após o início da quimioterapia. As doses 
dependem da extensão da doença e do envolvimento 
linfonodal.(6) Uma segunda abordagem cirúrgica radical 
também deve ser avaliada.(2) Nessas situações, a exten-
são da terapia deve ser avaliada juntamente com a pa-
ciente e seus familiares.(3)

A taxa de sobrevivência de lesões vaginais é de 96%; já 
a sobrevida de pacientes com lesões cervicais é de 60%.(12)
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CONSIDERAÇÕES FINAIS
A raridade dos casos torna improvável o agrupamento 
em uma única instituição, o que dificulta definir parâ-
metros epidemiológicos, clínicos, diagnósticos, terapêu-
ticos e prognósticos. O relato de casos raros, como os de 
rabdomiossarcoma embrionário primário de colo ute-
rino, é importante, porque auxilia na identificação dos 
componentes epidemiológicos e na definição de condu-
tas terapêuticas. 
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