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MELANOMA ANORECTAL
A Proposito de Um Caso Clinico

ANORECTAL MELANOMA

RESUMO

Ao contririo do melanoma cutineo, 0 melanoma anorrectal
(MAR) € uma patologia rara que corresponde apenas a 0,5% dos
tumores malignos da regiio anorrectal e 0,2% de todos os
melanomas diagnosticados. O tratamento assentanuma resseccio
c6lica alargada ou amputagdo abdominoperineal (com ou sem
linfadenectomia inguinal). O papel da terapia adjuvante nio
estd estabelecido. Apresenta um comportamento biolégico
agressivo com alta incidéncia de recidiva local e metastizacio,
sendo as taxas de sobrevida aos 5 anos inferiores a 10%.
Apresentamos o caso clinico de umadoente dosexo feminino, de
72 anos de idade, admitida por anemia, rectorragias e tenesmo
rectal com dois meses de evolugio. O estudo efectuado (toque
rectal, rectossigmoidoscopia, biépsia rectal, TAC) permitiu o
diagnéstico de MAR, sem evidéncia de doenga a distancia..
Realizou uma amputac¢io abdominoperineal e o exame
anatomopatolégico confirmou melanoma maligno com invasio
da gordura perirrectal, permeacio venosa e metastizagio
ganglionar mas com margens cirirgicas livres. Efectuou
radioterapiacomplementare interferdo-alfa, sendodiagnosticada
metastizagio pulmonar aos 10 meses de seguimento e
metastizacao hepdtica e da suprarrenal aos 16 meses. Foi
submetida a quimioterapia dirigida, vindo a falecer 22 meses
depois do diagnéstico do tumor primirio.

Palavras-chave: Melanoma maligno; tumor anorrectal.

ABSTRACT

Unlike cutaneous melanoma, Anorectal Melanoma (ARM) are
rare, accounting for0,5% of all malignant tumors of the anorectal
region and 0,2% of all melanomas. Taking a clinical case of
ARM, a review of the characteristics of this type of tumor is
carried out.

A 72-yearold female patient was admitted due to anaemia, rectal
bleeding and tenesmus for the last two months. A full work-up
with rectal finger examination, rectsigmoidoscopy,
abdominopelvic CT scan and rectal biopsy was done and a
diagnosis of ARM without evidence of metastatic disease was
performed. The patient was submitted to abdominopelvic
resection and total hysterectomy. The pathological study
confirmed malignant melanoma with perirectal adipose tissue
invasion, venous permeation and lymph node metastization but
free surgical margins. A complementary pelvic radiotherapy
andimunotherapy withalfa-interferon was given butpulmonary
and hepatic plus adrenal metastases developed at 10 and 16
months, respectively. A cycle of chemotherapy was given but
death overcome at 22 months of follow-up.

Key-words: Malignant Melanoma; Anorectal Melanoma.
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INTRODUCAO

O melanoma maligno primério da regiao
anorrectal é uma patologia rara cujo
prognéstico permanece sombrio indepen-
dentemente da op¢ao terapéutica. A proposito
de um caso clinico de MAR efectudmos uma
revisio das caracteristicas clinicas e das
implicacdes terapéuticas e progndésticas desta
entidade.

CASO CLINICO

Em Qutubro de 2001, uma mulher de raca
caucasiana, de 72 anos de idade, reformada da
agricultura, recorreu 20 nosso Servigo por um
quadro de rectorragias, falsas vontades
(tenesmo) e anemia com cerca de dois meses
de evolug¢io, acompanhado de astenia,
anorexia e emagrecimentoacentuado. A doente
referia ter hemorréides de longa data,
ocasionalmente sangrantes. Fazia
habitualmente umamedicagidoparaanginade
peito e dislipidemia. Nao tinha habitos
alcodlicos ou tabagicos e nédo apresentava
outros antecedentes patoldgicos relevantes.
Referia um irmio falecido de carcinoma da
préstata enegava patologiaoncolégica familiar
cutdnea ou anorrectal.

Ao toque rectal, palpou-se uma
neoformacio, de consisténcia endurecida, de
implantagdo séssil, imovel em relagdo aos
planos profundos, a cerca de 5 cm da margem
anal e aderéncia da parede posterolateral
direita da vagina. A rectossigmoidoscopia
confirmou neoplasia exofitica do recto com
cercade?7 cm demaiores dimensdes e presenga
de restos hematicos (Fig. 1).

Analiticamente apresentava uma anemia
microcitica e hipocrémica. O leucograma, as

Fig. 1 - Endoscopia revela imagem de neoplasia
exofitica com dreas pigmentadas.

funcgdes hepédtica e renal e o estudo da
coagulagdo apresentavam os valores dentro
da normalidade. Os marcadores tumorais
(CEA e CA-19-9) obtidosna admissdo estavam
dentro dos valores de referéncia.

O exame anatomopatoldgico da bidpsia
efectuada revelou envolvimento da mucosa
rectal por melanoma maligno, caracterizado
por células de nicleo redondo ou oval, com
nucléolos proeminentes e eosinofilicos, atipia
celular focal e figuras de mitose. O estudo
imunocitoquimico foi positivo para a proteina
S100 (Fig. 2), HMB45 e Melan A e negativo
para MNF116 e LCA.

Fig . 2 - Posi
proteina S 100.

i. 3 - Image no TAC de massa sdlida
intraluminal envolvendo o recto.

A doente efectuou estadiamento com TAC
abdominopélvico (Fig. 3) e telerradiografia
tordcica que documentou a presenca de duas
adenomegalias no tecido adiposo perirrectal e
mioma uterino calcificado, sem evidéncia de
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doenca metastatica a distancia. O exame
dermatolégico total da pele e mucosas nao
demonstrou a presenca de melanoma ou de
nevos displasicos.

Foi submetida a amputagdo abdomino-
perineal e histerectomia total. O estudo
anatomopatoldgica da peca cirirgica (Fig. 4)
confirmou MM que invade em profundidade
otecido adiposo perirrectal e revelou imagens
de invasio vascular venosa, metastiza¢cao em
dois de quatro ganglios excisados do tecido
adiposo perirrectal, margens cirtirgicas livres
de neoplasia e leiomioma uterino intersticial.

Fig .4 - eg operato’riu.

A doente foi levada a Consulta de grupo
oncolégica, sendo decidido efectuar
radioterapia complementar (realizou 37
sessOes) e interferao alfa.

Entretanto, face ao diagnéstico de
metastizacdo pulmonar bilateral aos 10 meses
de seguimento, foi proposta para
quimioterapiano esquema DTIC (250 mg/m?,
5dias, 28/28 dias). Aos 16 meses, apresentava
multiplas lesbes secundérias no parénquima
pulmonar e metastizagdo hepatica e na
glandula suprarrenal esquerda. Veio a falecer
22 meses apés diagndstico do tumor primario.

COMENTARIOS

Ao contrario do Melanoma Maligno
cutineo, o Melanoma da regido anorrectal
(MAR) é uma patologia rara e de diagndstico
habitualmente tardio. Constitui apenas 0,5%
(0,1-4,6) dos tumores malignos da regiao
anorrectal e0,2% (0,2-3) de todos os melanomas
diagnosticados(1,2). Alocalizagaoao nivelda
mucosa é a terceira mais frequente, atras da
pele e do globo ocular «(3). No tracto

gastrointestinal, a regido anorrectal, seguida
do eséfago, sdo os locais predilectos do MM
primério, enquanto que o intestino delgado €
interessado, essencialmente, como local de
metastizacio (3). E um tumor mais frequente
nosexo feminino (relagdo2:1) enasextadécada
de vida (3,4).

Naio existe uma sintomatologia especifica.
O sintoma de apresentac¢do mais frequente é a
rectorragia, frequentemente subestimada e
assumida como sinal de patologia
hemorroidaria ou poélipo rectal, causando
atraso no correcto diagndstico (1,5). Os outros
sintomas de apresenta¢ao sdo tenesmo,
alteragbes dos hébitos intestinais ou massa
anal (4). Os sintomas estdo muitas vezes
presentes varios meses antes do diagnéstico
®).

As lesdes sdo geralmente polipéides,
ocasionalmente nodulares ou sésseis,
frequentemente com dimensdes superiores a
2 em (1,5). Sao pigmentados 20 a 70% dos
tumores (4,5). O exame histolégico confirma o
diagnéstico pela presenca de pigmentagdo
melanica (2). No MM pouco pigmentado ou
acrémico, o diagnéstico faz-se pela presenca
de grandes nticleos vacuolizados, auséncia de
diferenciacdoepiderméide ou glandulare pela
pesquisa de trés marcadores antigénicos,
presentesnos melandcitos: proteina 5100, HMB
45 e Vimentina (3). Outros marcadores
doseaveis podem ser a citoqueratina e o
antigénio comum leucocitario (2).

A etiopatogenia do Melanoma Anorrectal
(MAR) ¢ ainda pouco conhecida. Segundo
alguns autores, o MAR constitui uma
proliferacao tumoral de melandcitos
constituida por células ramificadas
pigmentadas presentes ao nivel da pele e
segmento inferior do canal anal (3). Outros
autoresavangam a teoriadeninhomalpighiano
celular heterotépico ou metapldsico que se
desenvolveu no seio da mucosa glandular (3).
Segundo uma terceirahipétese, os melandcitos
derivariam duma migra¢ao anormal a partir
da crista neural no decurso da embriogénese
(3).

Quanto 2 extensdo da doenga, distingue-
se: estadio I, que corresponde ao tumor
limitadoaocanal anal;estadioII, quando ocorre
metastizagio ganglionar regional; estadio 11,
quando ha metastizagdo visceral (2). A
ecoendoscopia pode fornecer informagdes
precisas e orientar quanto ao tratamento mais
adequado em fungdo da espessura do tumor
ou do estadio evolutivo (2).
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A decisdao quanto ao tratamento cirirgico
mais adequado permanece controversa,
passando por uma ressec¢ao cdlica alargada
ou uma amputacdo abdominoperineal (com
ou sem linfadenectomia inguinal bilateral).
Por ser uma patologia rara, a experiéncia com
esta patologia é limitada, mesmo nos centros
oncolégicos dereferéncia, oque temdificultado
aadop¢aode critérios uniformes de tratamento.
Alguns estudos, com pequenas séries de
doentes, indicam um beneficio, em termos de
sobrevida, nos doentes tratados com
amputacdo abdominoperineal, relativamente
aos doentes submetidos aexérese localradical,
que nao ¢ estatisticamente significativo (5,6).
A maioria das séries publicadas ndo encontra
diferencas significativas na sobrevida global e
no intervalo livre de doenca entre doentes
tratados com amputacdo abdominoperineal
curativa e aqueles tratados comresseccaolocal
e concluem que, seja qual for o tipo de exérese
efectuada, o prognéstico permanece inalteravel
(1)

O tratamento, actualmente, relaciona-se
com a correcta avaliacdo da disseminacao
metastatica. Segundo alguns trabalhos, a
amputa¢ido abdominoperineal com
linfadenectomia pélvica deve ser considerada
em doentes com doenca localizada,
particularmente, nos tumores pequenos (cuja
infiltra¢do da submucosa é igual ou inferior a
2 cm de espessura) e sem evidéncia de
metastizacao ganglionar (3,5), isto é, naquele
conjunto de doentes de diagnéstico
relativamente precoce em que a cura cirargica
pode ser alcancada. Noutros estadios,
acrescentam, o objectivo terapéutico deve ser
paliativo, dando prioridade a qualidade de
vida contraumaumentominimonasobrevida
associada a maior sofrimento (3,5). Outros
autores, pelo contrdrio, sugerem, como
tratamento de primeira escolha, aexéreselocal
alargada (margemsuperioralcm), reservando
a amputacdo abdominoperineal apenas para
0s tumores quenao sao passiveis tecnicamente
de excisao local ou para tratamento paliativo
de grandes lesoes obstrutivas (7).

A linfadenectomia inguino-escrotal
sistematica nao melhora a sobrevida e deve
ser realizada apenas em casos de metastases
regionais (3). De facto, o0 MAR tem maior
tendéncia ametastizar proximalmente através
do recto e apresentar ganglios mesentéricos
positivos, encontrando-se com muito maior
frequéncia ganglios inguinais positivos no
carcinoma espinocelular do canal anal, por

exemplo.

O papel da Radioquimioimunoterapia
adjuvante continua em avaliagdao. A
quimioterapia justifica-se em casos de
metastizacdo visceral ou pélvica irressecavel,
mas nao ha registos de doentes curados (5). A
radioterapia ndo é tratamento de escolha mas
¢ ocasionalmente usada como paliagio (5). A
imunoterapia tem falhado em prevenir a
progressdo da doenca mas novos métodos
podem ser tteis (4). Provavelmente, o
tratamento curativo envolverd uma
modalidade de tratamentos, locais e sistémicos,
combinados.

Factores que contribuem para o mau
prognéstico incluem a natureza avangada da
doenca a data do diagnostico, a presenga de
ulceracdo, ariqueza vascular da mucosa rectal
(metastizaciohematogénea) eaagressividade
biolégica, provavelmente alta, deste tipo de
tumores (1,5). As médias de sobrevida nos
anos 90 sao superiores a dos doentes tratados
nos anos 70/80 o quesignifica algum progresso
nos métodos de investigacdo, rastreio e
terapéutico com impacto favoravel quanto ao
aspecto quantitativo do prognéstico.

Apesar do tratamento, o melanoma
anorrectal acarreta um prognéstico sombrio,
com taxas de sobrevida livres de doenga aos 5
anos inferiores a 10% (3,5). Apresenta um
comportamento biolégico agressivo com alta
incidéncia de recidiva local e metastizacao.
Factor de prognéstico decisivo parece ser o
estadiamento, mais do que otipode tratamento
cirdrgico efectuado (3,7).

Doenca progressiva, habitualmente,
comeca como massa pélvica massi¢a ou como
néduloshepaticos ou pulmonares difusos, pelo
que é necessario agressividade no seguimento
do estadiamento destes doentes nos meses
que se seguem a resseccao cirirgica, na pelve
(TAC de rotina ou RMN séo apropriados nos
primeiros meses, quando as recidivas sao mais
frequentes), no pulméao (com telerradiografias)
e no figado (com ecografia/TAC e nivel de
transaminases) (5). O local mais frequente de
recidiva ou metastiza¢do é aregiao pélvica (1).

CONCLUSAO

OMAR caracteriza-se essencialmente pela
dificuldade em efectuar um diagnéstico
precoce, pelas escassas opg¢des terapéuticas
disponiveis e por uma taxa de sobrevida aos 5
anos mediocre. A sobrevida a longo prazo é
rara e muitos doentes vao falecer de doenga
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disseminada apesar de tratamento. Ha
expectativa que novas modalidades
terapéuticas combinadas surjam no futuro, no
esforco de melhorar a sobrevida livre de
doenca, finalmente , a sobrevida global.

E importante rastrear os doentes de risco
que aparecem com sintomas anorrectais
Inespecificos bastas vezes atribuidos a outras
patologias, no sentido de estabelecer um
diagnéstico precoce eumaintervengiomédica
atempada e apropriada.
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