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INTRODUÇÃO
Os sarcomas de partes moles compreendem o quinto tipo 

mais comum de tumor sólido da infância, sendo o rabdo-
miossarcoma (RMS) a forma mais comum encontrada nas 
duas primeiras décadas de vida. O subtipo embrionário é o 
mais comum, com suas variantes: tipo fusocelular e botrióide, 
sendo três vezes mais frequente do que o outro subtipo histo-
lógico, o rabdomiossarcoma alveolar(1). Eles são derivados de 
tecidos mesenquimais e apresentam origem na musculatura 
esquelética(2). A localização genitourinária é a segunda mais 
frequente, atrás apenas dos RMS localizados na cabeça e 
pescoço(3). 

No trato genitourinário, os rabdomiossarcomas acometem 
principalmente a bexiga, próstata, região paratesticular e 
vagina(4). Os retroperitoneais podem invadir ou envolver 
o ureter em vários níveis. Nestes casos, há necessidade de 
excisão do mesmo em diferentes alturas(5,6). Este trabalho tem 
o objetivo de relatar um caso de RMS em criança de 02 anos, 
em topografi a de ureter distal.

RELATO DO CASO
Paciente masculino, 2 anos e 7 meses, sem antecedentes 

patológicos, com relato de hematúria macroscópica e 
eliminação de coágulos há dois dias, associada a dor em 
hemiabdome esquerdo, febre e vômitos. Foi atendido com 
hipótese diagnóstica inicial de ITU complicada e encami-
nhado para internação no serviço de pediatria do hospital 
universitário. Ao exame físico, apresentava-se em bom 
estado geral, mucosas hipocoradas (+1/4), hidratado, afebril, 
eucárdico, sem linfonodomegalias ou massas palpáveis, 
genitália externa sem alterações. Solicitado ultrassonografi a 
de rins e vias urinárias que demonstrou presença de lesão 
expansiva de ecotextura sólida e hipovascularizada ao doppler 
colorido no plano do ureter distal com a região paravesical  
esquerda, medindo 3,5 X 3,3cm, com moderada dilatação 
do sistema coletor a montante. Na propedêutica a seguir foi 
realizado TC de abdome e pelve com contraste EV(Figura 1A e 1B) 
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que evidenciou a lesão expansiva na porção distal do ureter 
esquerdo ocupando a sua luz e com invasão da parede vesical 
ipsilateral, de características neoplásicas, associada a mode-
rada dilatação ureteropielocalicinal a montante. Rins sem 
lesões, TC tórax sem alterações. 

Paciente evoluiu bem no pós operatório, sem intercor-
rências, recebendo alta hospitalar no segundo dia após a 
ressecção. A análise histopatológica e imunohistoquímica 
da peça cirúrgica evidenciou presença de rabdomiossarcoma 
embrionário tipo ureter distal, com expressão positiva de 
desmina e miogenina. A avaliação das margens cirúrgicas 
demonstrou margem vesical comprometida pela neoplasia, 
margem ureteral livre (menor do que 3mm) e margem radial 
livre, porém exígua. O estadiamento anatomopatológico 
foi Grupo 2A (tumor localizado porém com lesão residual á 
microscopia). Ver Tabela 1.

FIGURA 1A E 1B

Fonte: Arquivo Pessoal.

Nos exames laboratoriais: Hb 12,5 Htc 36,7 Leuc 7520 
Bast 2% Seg 38% Linf 49% Plaq 235000 PCR 7,8 Ur 21 
Cr 0,3 e Urocultura negativa. Realizada cistoscopia que 
evidenciou abaulamento sólido em assoalho e parede vesical 
esquerda, sem envidências de lesões infi ltrativas ou exofíticas.

O paciente foi submetido a laparotomia exploradora  com 
achado intra-operatório de massa tumoral sólida em topografi a 
de ureter distal esquerdo até a inserção vesical, de aproxima-
damente 5,00 X 4,00cm de extensão, de aspecto polipóide, 
comprometendo a luz ureteral e abaulando a bexiga(Figura 

2). Optada por realização de ureterectomia de terço distal 
com ressecção de cuff vesical(Figura 3) e reimplante ureteral a 
Politano- Leadbetter. 

FIGURA 2 E 3

Fonte: Arquivo Pessoal.
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O paciente foi submetido a quimio e radioterapia 
adjuvantes durante 06 meses, e atualmente mantem-se em 
seguimento no serviço de Urologia do hospital universitário, 
reavaliado periodicamente com TC tórax, abdome e pelve, 
sem evidências de recidivas tumorais, hígido, função renal 
normal e sem hidronefrose.

DISCUSSÃO
Os RMS apresentam distribuição bimodal, com pico nos 

seis primeiros anos de vida e após a puberdade, sem diferença 
na incidência entre sexos(2). A etiologia é desconhecida, mas 
alguns fatores ambientais são associados ao aumento do risco, 
tais como, hábito paterno de fumar, idade materna avançada, 
exposição intrauterina a RX e uso de drogas ilícitas pela mãe. 
Além disso, malformações congênitas são descritas em até 
32% dos casos(7).

TABELA 1(4) - Classifi cação pós cirúrgica de grupo, do Soft Tis-
sue Sarcoma Committe.

O diagnóstico de tumores retroperitoniais raramente é 
realizado somente pelo quadro clínico e exame físico. A 
maioria dos pacientes queixa-se de dor abdominal mal defi -
nida ou massa palpável(8).A apresentação clínica depende do 
local de origem e tamanho da lesão, podendo causar hema-
túria, retenção urinária, estrangúria, com ou sem hidronefrose 
e sequelas renais(2). A investigação por imagens, no caso de 
massas pélvicas, é melhor realizada por ressonância magné-
tica. O tórax deve ser avaliado por TC, e a cintilografi a óssea 
é útil para pesquisa de metástases ósseas. O papel do PET-CT 
ainda é controverso(9).

O Soft Tissue Sarcoma Committee (STS) divide os 
pacientes com sarcomas de partes moles em categorias de 
baixo, intermediário e alto risco, que orientam a terapêutica, 
baseadas na idade, histologia, estadiamento pré-operatório 
TNM e classifi cação de grupo pós-operatória (Tabelas 1 e 
2). Os tumores de bexiga e próstata são designados estádio 
II ou III, com base no tamanho (menor ou maior do que 5 cm 
- A e B, respectivamente), invasão de estruturas vizinhas ou 
envolvimento linfonodal. Na ausência de metástases distantes, 
os tumores não vesicais ou prostáticos são designados estádio 
I, independentemente do tamanho do tumor ou envolvimento 
nodal(10).

A disseminação tumoral tende a ser local na maioria, 
seguida por linfática em 20% e menos comumente por via 
hematogênica em 10% dos casos(2).

A ressecção cirúrgica completa continua bem indicada 
na terapêutica de muitos tumores sólidos pediátricos e está 
associada a taxas de sobrevida maiores, diminuição da dor 
causada pela invasão tumoral e melhor funcionalidade para 
o paciente(11). O princípio terapêutico é a cura com máxima 
preservação anatômica e funcional do órgão acometido. 
Assim, caso obtenha-se biópia pré-operatória, opta-se pela 
quimioterapia neoadjuvante com redução da massa tumoral 
e posterior cirurgia defi nitiva (o que não foi possivel neste 
caso(10)).

TABELA 2(4) - Estadiamento pré-cirúrgico

Grupo 1 Doença localizada, completamente removida, sem re-
síduo microscópio

A Confi nada ao local de origem, completamente remo-
vida

B Infi ltração além do local de origem, completamente 
removida

Grupo 2 Ressecção macroscópica total

A Ressecção macroscópica com evidência de lesão resi-
dual microscópica

B
Doença regional com envolvimento de linfonodos, 
completamente ressecada, sem resíduos microscópi-
cos

C Resíduos microscópicos locais e ou linfonodos resi-
duais

Grupo 3 Ressecção incompleta ou biópsia, com massa residual
Grupo 4 Metástase a distância

ESTÁDIO LOCAL TUMOR 
(T) TAMANHO LINFONODO

(N)
METÁSTASES

(M)
I Órbita, cabeça e pescoço, paratesticular T1 ou T2 A ou B N0, N1, Nx M0
II Bexiga/Próstata, extremidade, parameníngeo e outros T1 ou T2 A N0, Nx M0
III Bexiga/Próstata, extremidade, parameníngeo e outros T1 ou T2 A
B N1

N0, N1, Nx M0
IV Todos T1 ou T2 A ou B N0 ou N1 M1
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O papel da cirurgia é decisivo uma vez que o controle local 
da doença tem correlação com o prognóstico. A ressecção 
completa do tumor primário é o ideal(12). A invasão do tumor 
pelo ureter requer sua ressecção seguida de reconstrução do 
trato urinário, com boas evidências na literatura como parte 
do tratamento(13). A técnica de reconstrução escolhida neste 
caso foi a de Politano-Leadbetter (ureteroneocistostomia 
transvesical).

Pacientes com doença residual ou linfonodos positivos 
devem ser submetidos a quimioterapia e eventual radioterapia. 
Com o esquema multimodal, obtem-se sobrevida de até 90%. 
O esquema básico de quimioterapia baseia-se em vincristina, 
actinomicina D, ciclofosfamida, ifosfamida, etoposide e 
doxorrubicina, a depender da classifi cação de risco(14).
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