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RESUMO 

O rabdomiossarcoma (RMS) é o sarcoma de partes moles mais comum na infância, 
representando cerca de 5% dos cânceres pediátricos. Com maior incidência entre 2 e 6 anos, o 
RMS surge de células precursoras do músculo esquelético e se apresenta em dois subtipos 
principais: embrionário, mais frequente e com melhor prognóstico, e alveolar, associado a um 
comportamento mais agressivo. O tratamento tradicional envolve uma abordagem multimodal 
que combina cirurgia, quimioterapia e radioterapia. Avanços em terapias alvo e imunoterapias 
têm oferecido novas perspectivas, especialmente para casos de doença avançada ou resistente 
aos tratamentos convencionais. Este estudo de revisão foi conduzido com o objetivo de 
analisar criticamente as abordagens terapêuticas mais recentes para o RMS pediátrico. A 
seleção de artigos envolveu publicações entre 2019 e 2024 no NCBI. Inicialmente, 1.370 
artigos foram identificados, dos quais 970 estavam diretamente relacionados ao tratamento do 
RMS pediátrico. Após triagem baseada em critérios de inclusão e exclusão, 200 artigos foram 
selecionados, com 30 considerados para análise detalhada. Os critérios de inclusão focaram 
em estudos que abordavam intervenções terapêuticas em pacientes pediátricos, destacando-se 
aqueles que exploraram tratamentos inovadores, abordagens multidisciplinares e resultados 
clínicos. Combinação de tratamentos tradicionais com novas abordagens terapêuticas continua 
sendo a estratégia mais eficaz no manejo do RMS pediátrico. A quimioterapia neoadjuvante, 
seguida de ressecção cirúrgica e radioterapia, mostrou-se eficaz na redução do tumor e na 
melhoria das taxas de sobrevida, particularmente em casos localizados. A radioterapia com 
prótons destacou-se por minimizar efeitos colaterais, preservando a qualidade de vida dos 
pacientes. Abordagens inovadoras como imunoterapia, especialmente com células T 
modificadas (CAR-T), têm mostrado resultados promissores em casos refratários, oferecendo 
novas esperanças para pacientes com prognósticos menos favoráveis. Conclui-se que, embora 
as terapias convencionais continuem sendo eficazes, a integração de terapias inovadoras é 
essencial para melhorar os resultados em pacientes com RMS pediátrico. A abordagem 
multidisciplinar é crucial para o manejo eficaz da doença. Entretanto, desafios permanecem, 
como a necessidade de personalizar os tratamentos e validar novas terapias em estudos 
clínicos adicionais. O futuro do tratamento do RMS pediátrico deve focar em estratégias que 
aumentem sobrevida e melhorem a qualidade de vida dos pacientes. 
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1 INTRODUÇÃO 

O rabdomiossarcoma (RMS) é o sarcoma de partes moles mais comum na infância e 
adolescência, representando cerca de 5% dos cânceres pediátricos. Esse tumor maligno surge 
de células precursoras do músculo esquelético e é mais frequente em crianças entre 2 e 6 anos, 
com um segundo pico na adolescência. Os locais mais comuns incluem cabeça e pescoço, 
trato geniturinário e extremidades. Há dois subtipos principais: o embrionário (ERMS), mais 
frequente e com melhor prognóstico, e o alveolar (ARMS), menos comum, mas mais 
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agressivo e de prognóstico desfavorável. 
O tratamento do RMS pediátrico tradicionalmente combina cirurgia, quimioterapia e 

radioterapia. A cirurgia visa ressecar o tumor primário, frequentemente seguida de 
radioterapia para controle local. A quimioterapia, com agentes como vincristina, actinomicina 
D e ciclofosfamida, é crucial, especialmente em casos de doença disseminada ou inoperável. 
A radioterapia é fundamental para o controle local, sobretudo em tumores irressecáveis ou 
onde a cirurgia comprometeria a função. 

Recentemente, terapias alvo e imunoterapias têm mostrado avanços promissores. 
Inibidores de sinalização, como mTOR e ALK, são explorados em pacientes com mutações 
específicas, enquanto a terapia com células CAR-T surge como estratégia para tumores 
resistentes. Além disso, a terapia de manutenção com doses baixas de drogas mostra potencial 
em casos de alto risco de recidiva. 

O objetivo desta revisão é analisar criticamente as abordagens terapêuticas mais recentes 
para o tratamento do RMS pediátrico, destacando as estratégias de manejo e os avanços que 
podem melhorar os resultados clínicos, além de sugerir direções futuras para pesquisa e 
tratamento. 
 
2 MATERIAL E MÉTODOS 

O processo de seleção dos artigos seguiu uma estratégia rigorosa e sistemática. 
Inicialmente, foram identificados 1.370 artigos no NCBI, utilizando palavras-chave 
relacionadas ao rabdomiossarcoma pediátrico, com foco em tratamentos entre os anos de 2019 
e 2024. Esse intervalo temporal foi escolhido para garantir a relevância e a atualidade dos 
dados analisados, dada a rápida evolução das práticas terapêuticas. 

Dentre os 1.370 artigos encontrados, 970 estavam diretamente relacionados ao 
tratamento do rabdomiossarcoma pediátrico. Esses artigos passaram por uma triagem baseada 
em critérios de inclusão e exclusão predefinidos. Foram selecionados 200 artigos que 
abordavam de forma detalhada intervenções terapêuticas, como cirurgias, quimioterapia, 
radioterapia e terapias alvo, além de discutir a abordagem multidisciplinar no manejo da 
doença. Desse grupo, 30 artigos foram selecionados para análise aprofundada, com base na 
relevância e qualidade das evidências apresentadas. 

Os critérios de inclusão para a seleção dos artigos incluíram: 1) Foco no tratamento 
clínico, abordando diretamente intervenções terapêuticas em pacientes pediátricos; 2) 
Discussão sobre a abordagem multidisciplinar no manejo do rabdomiossarcoma; 3) 
Exploração de tratamentos inovadores, como imunoterapia e terapia gênica; e 4) 
Apresentação de resultados clínicos, como taxas de sobrevivência, recidiva e qualidade de 
vida. Foram excluídos artigos que 1) Focavam em estudos pré-clínicos ou laboratoriais sem 
aplicação direta em pacientes; 2) Discutiam tratamento em populações adultas; 3) Se 
concentravam em aspectos genéticos ou moleculares sem ligação direta com o tratamento 
clínico; e 4) Eram relatos de caso isolados, sem relevância para uma população maior. 
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O diagrama demonstra como a partir de um grande número de artigos, foi possível 
chegar a um conjunto menor de estudos que atendiam aos critérios específicos da revisão, 
garantindo a qualidade e a relevância dos dados analisados. 
Fonte: Elaboração própria. 
 
3 RESULTADOS E DISCUSSÃO 

Revelou-se um panorama abrangente sobre as abordagens terapêuticas atuais e 
emergentes no tratamento do rabdomiossarcoma pediátrico, demonstrando que a combinação 
de tratamentos multimodais, como cirurgia, quimioterapia e radioterapia, continua a ser a 
abordagem padrão para o manejo desta doença em crianças. Os estudos destacam que a 
quimioterapia neoadjuvante, seguida de ressecção cirúrgica e radioterapia, mostrou-se eficaz 
na redução do volume tumoral e na melhoria das taxas de sobrevida, especialmente em 
pacientes com rabdomiossarcoma localizado. A quimioterapia adjuvante, baseada em regimes 
que incluem vincristina, actinomicina D e ciclofosfamida, desempenha um papel fundamental 
no controle a longo prazo da doença, prevenindo recidivas e contribuindo para uma melhor 
sobrevida global. A individualização dos regimes quimioterápicos, ajustando doses e 
combinações de fármacos de acordo com as características específicas do tumor e do paciente, 
pode otimizar os resultados clínicos e minimizar os efeitos colaterais a longo prazo. 

Além disso, a radioterapia, particularmente com técnicas avançadas como a terapia 
com prótons (Figura 1), tem se mostrado eficaz no controle local da doença, reduzindo 
significativamente as recidivas em pacientes com tumores que não podem ser completamente 
ressecados ou que estão localizados em áreas de difícil acesso cirúrgico. A terapia com 
prótons se destaca por sua capacidade de minimizar a exposição dos tecidos saudáveis à 
radiação, o que é especialmente importante em pacientes pediátricos, contribuindo para a 
redução dos efeitos colaterais a longo prazo, como deformidades e complicações funcionais. 
Em relação às abordagens inovadoras, a imunoterapia tem ganhado destaque, com resultados 
encorajadores em casos de rabdomiossarcoma refratário ou metastático. Terapias como o uso 
de células T (Figura 2) com receptor de antígeno quimérico (CAR-T) e inibidores de 
checkpoint imunológico têm mostrado potencial para superar a resistência aos tratamentos 
convencionais, oferecendo uma nova esperança para pacientes com prognósticos mais 
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desfavoráveis. A terapia gênica e a aplicação de inibidores de vias moleculares específicas, 
como os inibidores de mTOR e ALK, têm sido exploradas com sucesso em subgrupos 
específicos de pacientes, sinalizando uma transição para tratamentos mais personalizados e 
precisos. 

 
Figura 1. Ilustração do Pico de Bragg, mostrando como a dose de radiação se comporta ao 
passar pelo paciente, atingindo o tumor e continuando além da área tumoral. A comparação 
envolve o tratamento com Raios X convencional, utilizando feixes de fótons, e a 
Protonterapia, que utiliza feixes de prótons. 

Fonte: Adaptado de Capítulo 7 - As Vantagens da Protonterapia Quando Comparadas à 
Radioterapia et al. (2023) 
 
Figura 2. Esquema mostra as etapas para criar a terapia com células T CAR, tratamento no 
qual as células T de um paciente (um tipo de célula do sistema imunológico) são alteradas em 
laboratório para atacar as células cancerígenas. 

Fonte: Adaptado de National Cancer Institute (USA) Visuals et al. (2022) 
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A abordagem multidisciplinar é crucial no tratamento do rabdomiossarcoma pediátrico, 

garantindo um manejo eficaz que abrange desde o tratamento do tumor primário até a 
prevenção de recidivas e a mitigação de efeitos colaterais. A qualidade de vida dos pacientes 
deve ser considerada no planejamento terapêutico, especialmente quando tratamentos 
agressivos podem causar complicações. As taxas de sobrevivência variam conforme o estágio 
da doença, com melhores resultados em casos localizados. Apesar dos avanços, ainda há 
desafios significativos, especialmente em casos avançados ou recidivantes. Terapias 
inovadoras, como imunoterapia, mostram-se promissoras, mas precisam de mais validação. O 
futuro do tratamento parece promissor, com foco em personalização e melhoria da qualidade 
de vida. 
 
4 CONCLUSÃO 

Embora a combinação de cirurgia, quimioterapia e radioterapia continue sendo o 
padrão no tratamento do rabdomiossarcoma pediátrico, avanços em terapias inovadoras, como 
a imunoterapia e terapias alvo, oferecem novas perspectivas, especialmente em casos 
avançados. A abordagem multidisciplinar é crucial para otimizar os resultados e melhorar a 
qualidade de vida dos pacientes. No entanto, desafios persistem, incluindo a necessidade de 
personalização dos tratamentos e a validação de novas terapias. Futuros estudos devem focar 
na implementação e eficácia a longo prazo dessas abordagens emergentes. 
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