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RESUMO

Introdugdo: o neuroblastoma é uma neoplasia maligna, que apresenta ampla
variedade em termos de localizagdo, caracteristica histopatolégica e hiologica. A
apresentacdo clinica, extremamente variavel, reflete as possiveis localizacbes do
tumor primario dentro do sistema nervoso simpatico. Os sintomas mais frequentes
incluem, dor e distensdo abdominais, dores dsseas localizadas, sintomas sistémicos
(anorexia, mal-estar geral, febre) e diarreia. E um tumor raro, com uma incidéncia de
10 casos por milhdo de criangas entre zero e quatro anos de idade. Casuistica:
Relatou-se 0 caso de um paciente, atualmente com quatro anos e oito meses, com
neuroblastoma, tumor primério de supra-adrenal esquerda, metastatico para medula
Ossea bilateral e mdltiplos o0ssos, que iniciou tratamento quimioterapico-
neoadjuvante, imediatamente ap6s o diagndstico, com posterior avaliacdo para
cirurgia, quimioterapia adjuvante e radioterapia, e transplante autélogo de medula
6ssea. O tratamento se baseia na estratificacdo do grupo de risco, podendo envolver:
quimioterapia, radioterapia, cirurgia para ressec¢ao do tumor e transplante autdlogo
de medula dssea. O prognostico estd relacionado com a idade da crianga ao
diagndstico, determinadas caracteristicas histologicas, estadiamento e com alteracoes
genéticas do tumor. Discussdo: Seguindo o protocolo, o tumor foi estadiado em
nivel 4, segundo o International Neuroblastoma Staging System (INSS), e proposto o
tratamento com multimodalidade, que inclui quimioterapia intensiva com uma
combinacdo de agentes, seguida de resseccdo cirdrgica, doses elevadas de
quimioterapia, e radioterapia para posterior transplante autélogo de medula dssea.
Este tratamento foi iniciado pela paciente no dia 24/08/2011, e tem previsdo de
duragdo de no minimo um ano.

Palavras chave: Neuroblastoma, dores 6sseas, glandula adrenal.

ABSTRACT:

Introduction: Neuroblastoma is a malignant neoplasm that presents a wide variety
in terms of location, histopathological and biological characteristic feature. The
clinical presentation is extremely variable, reflecting the possible locations of the
primary tumor within the sympathetic nervous system. The most common symptoms
include abdominal pain and distention, localized bone pain, systemic symptoms
(anorexia, malaise, fever), diarrhea. Is a rare tumor, with an incidence of 10 cases per
million children between zero and four years old. Case Report: We report the case
of a patient, now four years and eight months, with Neuroblastoma, primary adrenal
tumor left adrenal, metastatic to bone marrow bilateral and multiple bones, which
started neoadjuvant chemotherapy, immediately after diagnosis, with further
evaluation for surgery, adjuvant chemotherapy and radiotherapy, and autologous
bone marrow. The treatment is based on stratification of risk group and may involve:
chemotherapy, radiation, surgery to remove the tumor and autologous bone marrow.
The prognosis is related to the child's age at diagnosis, certain histologic features,
staging and tumor genetic alterations. Discussion: Following the protocol, the tumor
was staged at level 4, according to the International Neuroblastoma Staging System
(INSS) and proposed a treatment with multimodality, including an intensive
chemotherapy with a combination of agents, followed by surgical resection, high
doses of chemotherapy and radiotherapy for subsequent autologous bone marrow
transplantation. This treatment was initiated by the patient on 24/08/2011, and is
scheduled for a duration of at least one year.

Key words: Neuroblastoma, bone, adrenal gland.
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INTRODUCAO

O neuroblastoma é uma neoplasia
maligna, responsavel por 97% de todos 0s
tumores neuroblésticos, variando em termos
de localizacdo, caracteristica
histopatoldgica e caracteristica bioldgica.
Trata-se do tumor sélido extracraniano mais
comum em criancas (8 a 10% de todos os
canceres da infancia) e o tumor mais
comumente diagnosticado em lactentes
menores de um ano; sendo a grande maioria
dos diagndsticos feita até os cincos anos de
idade.?

H& um discreto predominio da
ocorréncia de neuroblastoma em criancas
do sexo masculino sobre o feminino, além
de acometer mais criancas de cor branca.*”

O neuroblastoma é uma neoplasia
maligna neuroepitelial com origem em
células embrionarias precursoras do sistema
nervoso simpatico e que se desenvolve
durante o crescimento fetal ou nos
primeiros anos de vida. Pertence a um
grupo de tumores com origem comum,
reconhecido por James Homer Wright: os
tumores neuroblésticos.®

As células simpaticoadrenérgicas
tém origem embrioldgica na crista neural,
sofrendo um processo de migracdo e
constituindo os  ganglios  simpaticos
paravertebrais e pré-aorticos, a medula das
supra-renais e 0s paraganglios simpaticos.
Assim, se compreende que 0 tumor possa
surgir em qualquer parte ao longo do
sistema nervoso periférico simpatico: no
abdémen, no térax, no pescoco, na pelve. A

maioria dos neuroblastomas tem origem no

abdémen (65%), sendo mais da metade
destes em localizagdo supra-renal. A
localizacéo esté relacionada com a idade: as
criangas apresentam mais tumores supra-
renais, comparativamente com os lactentes,
ao contrdrio do que acontece nos
neuroblastomas toracicos ou cervicais. Em
1% dos casos o tumor primario é oculto.”®

@] quadro clinico dos
neuroblastomas é extremamente variado,
dependendo das caracteristicas do tumor
primario, de sua integridade, do
comprometimento de estruturas vizinhas e
da presenga de metastases, as quais ocorrem
por via linfatica e hematogénica (para a
medula 0Gssea, o0ssos, figado, pele e
raramente pulmio e cérebro).” Cerca de
70% dos pacientes apresentam doenca
disseminada a ocasido do diagndstico,
especialmente ao esqueleto e medula
ssea.”®

A crianga com neuroblastoma pode
ser levada ao médico com queixa de
sintomas inespecificos, como: dificuldade
de deambular, perda ponderal, dores
articulares e febre.” O aumento do volume
abdominal por crescimento tumoral é um
dos principais sintomas, com massas
irregulares, dolorosas, e que frequentemente
ultrapassam a linha média.**

Quando ha envolvimento de
ganglios cervicais, a sindrome de Claude-
Bernard-Horner é uma manifestacdo
frequente, e criangas com esta sindrome
devem ser investigadas para neuroblastoma.
A dor dssea também € um sintoma bastante

frequente, levando a um prejuizo das
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atividades normais da crianca, sendo
resultado da infiltracdo Gssea ou da medula
Ossea pela neoplasia. A infiltracdo do 0sso
esfendide e da Orbita resulta em proptose e
equimose periorbitaria.**°

Sintomas neuroldgicos sdo também
descritos, como a sindrome de
Opsomioclonus-Mioclonus-Ataxia (OMA),
caracterizada por uma cerebelite aguda com
quadro de ataxia e movimentos oculares,
gue ocorre em 4% dos pacientes. A
provavel etiologia deste quadro é
autoimune, sendo permanente mesmo apds
a retirada do tumor. As associa¢fes da
Sindrome de Opsoclonus-Mioclonus-Ataxia
(OMA) com neuroblastoma néo estdo bem
esclarecidas, porém existem relatos de
associacdo em até 50% dos casos.’OM
Hematologicamente, a repercussao
frequente da comunissima invasdo medular
é apresentada por anemia e
trombocitopenia. Evidéncias de
coagulopatias, inclusive hiperfibrinélise,
s&0 encontradas em alguns pacientes.®

A investigacdo do neuroblastoma
pode ser feita com  tomografia
computadorizada, ressonancia magnética,
dosagem de catecolaminas na urina e
iodo-131

metoiodobenzilguanidina (MIBG), este

cintilografia com

altimo com elevada sensibilidade e
especificidade, o que permite a deteccdo de
lesbes neoplasicas pequenas, as vezes nao
observéveis por métodos de imagem.®*?
Porém, para confirmar 0
diagndstico de neuroblastoma é necesséria a

evidéncia histolégica da natureza neural do

tumor. Nos tumores ressecaveis procede-se
a exerese cirdrgica; contudo, nas criangas
com doenca irressecavel que vao fazer
tratamento neoadjuvante pode-se fazer o
diagnostico com base numa bidpsia core-
needle do tumor priméario. As bidpsias
aspirativas ndo fornecem material para
analise histologica, reservando-se aos casos
em que ndo seja possivel obter outro tipo de
bidpsia.*?

Uma vez estabelecido 0
diagnostico, torna-se necessario avaliar a
extensdo do tumor e realizar a pesquisa de
metastases. Varios exames serdo requeridos
com essa finalidade: tomografia
computadorizada, ressonéncia magnética,
biopsia de medula Ossea, mielograma,
mapeamento  6sseo, dentre outros. O
estadiamento do neuroblastoma depende do
tamanho do tumor priméario, da
possibilidade de resseca-lo cirurgicamente,
do comprometimento de ganglios regionais
e da presenca de metastase a distancia.'"*
O sistema de estadiamento utilizado
internacionalmente  é o International
Neuroblastoma Staging System (INSS)
(Quadro 1). Criado em 1988, com base em

1213 o revisto em 1993,

sistemas anteriores
¢ um sistema de estadiamento cirdrgico,
uma vez que classicamente a primeira
op¢do no tratamento do neuroblastoma é a
ressec¢do, quando possivel. A proporc¢do de
doentes com doenca local, regional e
metastatica varia com a idade, seguindo-se
a proporcéo de lactentes versus criangas em
cada estadio INSS: 26% versus 12%

(estadio 1), 22% versus 12% (estadio 2),
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14% versus 16% (estadio 3) e 20% versus

59% (estadio 4).2

Quadro 1 - Descri¢do do sistema de estadiamento INSS *

Tumor localizado, do qual é possivel efetuar resseccdo completa com ou sem doenca
residual microscopica. Ganglios linfaticos ipsilaterais histologicamente negativos (salvo se

Tumor localizado, do qual é impossivel efetuar resseccdo completa. Ganglios linfaticos

Tumor localizado, do qual é possivel efetuar excisdo completa ou incompleta. Ganglios

Tumor irressecdvel unilateral com infiltracdo na linha média, com ou sem envolvimento
ganglionar. OU Tumor localizado unilateral com génglios linfaticos contralaterais. OU
Tumor da linha média com extensdo bilateral (por infiltracio do tumor ou por

Tumor primario com metastases em ganglios linfaticos distantes, osso, medula 6ssea,

Tumor primario localizado, como definido nos estadios 1, 2A e 2B, com metastases
restritas a pele, figado e/ou medula 6ssea (<10% de células neoplasicas) em lactentes

Estadio 1

acoplados ao tumor primario, em que podem ser positivos).
Estadio 2A

ipsilaterais e contralaterais histologicamente negativos.
Estadio 2B

linfaticos ipsilaterais histologicamente positivos e ganglios contralaterais negativos.
Estadio 3

envolvimento ganglionar).
Estadio 4

figado, pele ou outros 6rgaos.
Estadio 4S

(idade < 1 ano).

O tratamento para o neuroblastoma,
segundo o Grupo de Oncologia Infantil
(GOC), se baseia no esquema de
estratificacdo de grupo de risco. Para
pacientes classificados como baixo risco, a
cirurgia exclusiva é o principal tratamento,
e apenas 20% necessitardo de uma
quimioterapia adjuvante.'*** Para pacientes
com risco intermediario, o tratamento inclui
a quimioterapia com ressec¢do do tumor
quando possivel. A radioterapia fica
reservada para tumores irressecaveis apos
quimioterapia.'****

Para pacientes de alto risco, o
melhores

tratamento tem alcancado

resultados com um tratamento com

multimodalidade, que inclui quimioterapia
intensiva com uma combinacgdo de agentes,
seguida de resseccéo cirdrgica, novas doses
elevadas de quimioterapia, para posterior
transplante aut6logo de medula dssea.™*®*’
No entanto, a maioria dos pacientes
apresenta metastases no momento do
diagnostico, e isto compromete o0
transplante autélogo de medula Gssea
(TAMO).  Nestes casos, devem-se
identificar as &reas a serem irradiadas e usar
lodo-131-metaiodobenzilguanidina (MIBG
terapéutico) antes do TAMO. Se necessario,
realizar

posteriormente, pode-se

radioterapia individualizada com &cido 13

cis-retindico.>%1’
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O tratamento dos neuroblastomas
recidivantes nos casos de baixo e
intermédio risco é geralmente eficaz, com
nova cirurgia no caso das recidivas locais e
com quimioterapia em doses semelhantes
ao grupo de alto risco, no caso de
recorréncia metastatica (que € rara).
Contudo, para os tumores de alto risco que
recidivam ou sdao primariamente refratarios,
ndo existem atualmente opgOes terapéuticas
eficazes.'®"

As possiveis complicacbes do
tratamento sdo as complicagdes cirurgicas e
os efeitos nefastos classicos dos agentes
citotoxicos e das radiagbes, como
infertilidade e surgimento de segundas
neoplasias, que, por poderem aparecer
tardiamente, deverdo ser monitorizados nas
consultas de seguimento.™®

O prognostico da doenga depende
de fatores que influenciam 0
comportamento biolégico do tumor, alguns
relacionados ao paciente, como a idade ao
diagndstico, e outros relacionados ao tumor,
como estadio, histologia, e caracteristicas
citogenéticas, como o indice de DNA do

tumor, e a amplificagdo do oncogene Nmyc,

que contribuiu para o comportamento

agressivo das células de neuroblastoma.
Porém, em todos os estadios da doenga,
guanto mais jovem a idade ao diagndstico,
maior a taxa de sobrevida.">**%°

Este trabalho tem como objetivo
relatar o caso de um pré-escolar, sexo
feminino, diagnosticado com
neuroblastoma, tumor primario de supra-
renal esquerda, metastatico para medula
Ossea bilateral e mdaltiplos o0ssos, que
iniciou tratamento quimioterapico-
neoadjuvante, imediatamente apés o
diagnostico, com proposta para posterior
resseccao cirdrgica, guimioterapia

adjuvante e radioterapia, e transplante

autélogo de medula 6ssea.

CASUISTICA

Paciente Y.A.S.R., atualmente com
guatro anos e oito meses, nascida de parto
cesariana, a termo, sem intercorréncias na
gestacdo e no parto, com desenvolvimento
cognitivo e motor dentro da faixa de
normalidade.

Historia familiar: avd materno:
artrite reumatoide, tia: Legg-Calvé-Phertes,
pai: asmatico, mde: portadora de

hipotireoidismo.
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No dia 27/04/2010 sua mée procura
atendimento médico ambulatorial, pois
percebeu ha cinco meses a presenca de
“carocos na cabega da crianga”. Negava
qualquer outro sintoma ou sinal, e a crianca
negava dor. Ao exame fisico: bom estado
geral, peso: 14 Kkg, estatura: 92,5 cm,
hidratada, corada, anictérica, acianética;
ausculta cardiaca: bulhas normofonéticas,
ritmo cardiaco em dois tempos, sem sopros;
ausculta pulmonar: murmdrio presente, sem
ruidos adventicios; abdome: flacido, ruidos
hidroaéreos presentes, indolor a palpagédo
superficial e profunda, sem massas ou
visceromegalias palpaveis; oroscopia e
otoscopia sem alteracBes; presenca de
linfonodos palpaveis em regido cervical a
esquerda, retro auricular esquerda e

inguinal esquerda, todos mobveis, nao

Tabela 1 — Resultado de exames de sorologia

aderidos a planos profundos, indolores a
palpagéo. Sendo solicitado para
investigacdo diagnostica: sorologia para
toxoplasmose e hemograma completo.

No dia 17/06/2010 ocorre o retorno
ao ambulatério de pediatria, com o
resultado dos exames solicitados (Tabela 1
e Quadro 2). Ao exame fisico: em bom
estado geral, peso: 16,3 kg, estatura: 94 cm,
hidratada, corada, ausculta pulmonar e
cardiaca sem alteracGes, oroscopia €
otoscopia  dentro  dos

padroes de

normalidade, mantinha linfonodos
palpaveis retroauriculares a esquerda,
inguinais bilaterais e occipitais, todos
maveis, indolores, sem sinais flogisticos. A
conduta foi entdo de acompanhamento, e

agendado retorno em 4 meses.

Exames de sorologia

solicitados 17/06/2010 09/06/2011 Valores de Referéncia
Toxoplasmose 1gG e IgM <3 <3 <3 Negativo
Citomegalovirus 1gG e IgM <8 <8 negativo
Mononucleose Negativo Negativo
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Quadro 2 — Resultados de exames laboratoriais

inferiores, abdome e coluna, que melhorava
com o0 uso de analgésicos (Dipirona e

Paracetamol); em alguns dias acordava com

dificuldade para deambular. Ao exame
fisico, apresentava dor a palpacdo
superficial ~das articulagbes,  porém
mantinha boa mobilidade, inclusive na
articulagdo do quadril, e linfonodos
palpaveis retroauriculares a esquerda,

Exames Valores de
solicitados 17/06/2010 10/05/2011 | 09/06//2011 | 14/06/2011 | 22/06/2011 | 03/08/2011 | 05/08/2011 Referéncia
Hematdcrito 39,7 31,4 324 26 21,9 27,3 36-47
Hemoglobina 13,9 11,8 11,3 9 7,3 9,1 12,6-16
Hemaceas 48 3,8 4,0 2,69 3,15 3,6-5
Leucécitos 9000 7200 6900 7100 5000-10.000
Bastoes 10 17 5 10 3-5%
Segmentados 61,2 40 42,2 49,1 58-66%
Linfécitos 53,6 40,6 24 20-35%
Eosinéfilos 49 2-4%
Mondcitos 9,3 4-8%
Plaquetas 459.000 352000 | 401.000 447.000 150000-360.000
PCR 0,10 >0,5 Negativo
Léatex >8 >30 >8
Mucoproteina 56 10 >4,9
ASLO 20 >200
VHS: 1hora 78
2 horas 110 >20mm/h
Acido Urico 4.9 2-7
Fosfatase alc. 540 35-104
DHL 1284 450-720
FAN Negativo
Waller Rose Negativo
Proteinas
totais "l 6:5-8.1
Albumina 2,97 3,5-5
Dia 29/04/2011, a crianga retorna occipitais e inguinais bilaterais, todos
com queixas de dores em membros indolores e molveis e com as mesmas

dimensdes das consultas anteriores. Foram
entdo solicitados: Hemograma Completo,
(PCR),
Reumatoide, L&tex, Mucoproteina.

Dia 10/05/2011,

resultado  dos

Proteina C Reagente Fator

retorno com
exames  previamente
solicitados (Quadro 2), e relato de picos
febris nos cinco dias anteriores. Mantinha
inferiores,

as dores nos membros com

Revista Ciéncias em Saude v3, nl, jan/mar 2013




dificuldade de deambular. Foi solicitado a
realizacdo da curva térmica e retorno em
quatro dias.

Dia 19/05/2011, mé&e trouxe curva
térmica que mostrava episodios diarios de
febre, com temperatura variando de 37,8 a
38,8 °C, relatando que a crianca comegou a
apresentar diminuicdo do apetite. Ao
exame: Peso: 15,2kg, estatura: 95 cm,
hidratada, corada, sem alteraces cardiacas
ou pulmonares, otoscopia e oroscopia hdo
evidenciavam patologias. Foi solicitado
entdo avaliagdo da ortopedia, que solicitou
Raios-X de quadril antero-posterior e em
dupla abducéo.

Dia 23/05/2011, no ambulatério de
pediatria foram solicitados: Hemograma
completo, Anticorpo antiestreptolisina O
(ASLO), Fator reumatoide, Proteina C
Reagente (PCR), Mucoproteinas, Acido
Urico, Velocidade de hemo-sedimentago
(VHS), Sorologia para Citomegalovirus,
Toxoplasmose, Mononucleose, Urina tipo I.

Retorna dia  09/06/2011 ao
ambulatério de pediatria, com os resultados
dos exames (Quadro 2). Neste momento,
apresentava apenas linfonodos palpéveis em
retroauricular esquerda, mdveis, indolores e
mantendo as mesmas medidas. Mae
relatava picos febris diarios. ApoOs estes
resultados, foi solicitado avaliacdo do
reumatologista, que pediu Reacdo de
Waaler Rose, VHS, PCR, e eletroferose de
proteinas.

Neste mesmo dia, a mae recebeu o
laudo do Raio-X de quadril, que foi

sugestivo de osteomielite, e ao exame fisico

a crianca estava hipoativa e febril (37,9°C).
Optou-se entdo por internar a crianca e
iniciar tratamento antibioticoterdpico. A
paciente foi encaminhada a enfermaria
pedidtrica, iniciando tratamento com
Rocefim 800mg 12/12 horas e Oxacilina
800mg 12/12 horas e analgésicos, pois
mantinha dores em membros inferiores.

No dia 15/06/2011, foi reavaliada
pela ortopedia que solicitou Tomografia
Computadorizada de articulagdo coxo
femural, realizada no mesmo dia, com a
seguinte conclusdo no laudo: “Areas liticas
na cortical e medular da metéfise femoral
esquerda, com focos escleréticos no local,
podendo corresponder a processo infeccioso
local (osteomielite), caso haja correlagdo
clinico/ laboratorial”.

Foi entdo  solicitada  uma
Ressonancia Nuclear Magnética de quadril,
realizada no dia 16/06/2011, que apresentou
a seguinte conclusdo: “Multiplas lesdes
intramedulares nos elementos  Gsseos
visualizados, notando-se discreta reagéo
periosteal, envolvimento de tecidos moles
adjacentes e pequeno derrame articular com
sinais de sinovite no quadril esquerdo.
Diante de correlacdo com dados clinicos, a
possibilidade de lesbes de natureza
inflamatdria/infecciosa (osteomielite) deve
ser considerada como mais provavel dentre
os diagnosticos diferenciais.”

A crianca ficou em tratamento nos
dias seguintes, apresentando melhora do
estado geral, com melhora do apetite e no
dia 22/06/2011, os resultados dos exames

solicitados pela reumatologia  foram
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encaminhados a enfermaria, e a conduta foi
mantida, ou seja, a crianga continuou
recebendo antibioticoterapia.

Apos quinze dias de tratamento, no
dia 29/06/2011, paciente estava sem
queixas, aceitando alimentacéo,
movimentando-se bem, foi solicitado
hemograma de controle. Ao exame fisico:
bom estado geral, hidratada, corada,
anictérica, acianotica, aparelhos pulmonar e
cardiaco sem alteracBes, abdome: flacido,
sem visceromegalias ou massas palpaveis,
sem edemas, com boa perfusdo periférica.
Diante deste quadro, recebeu alta com
receita de Ceftriaxona e sulfato ferroso para
terminar tratamento em casa, e retornar para
acompanhamento ambulatorial.

No dia 03/08/2011, paciente
procura atendimento no Pronto Socorro,
com quadro de palidez cutinea,
desidratacdo e historia de picos febris, 0
exame fisico de positivo dor em membro
inferior esquerdo ao ser movimentado,
temperatura de 38,5 °C. Foi solicitado
hemograma completo. Ap6s o resultado
deste exame (Quadro 2), foi indicada
internacdo e transfusdo de hemocentrado
10ml/kg.

No dia 04/08/2011, a crianga estava
hidratada,

hipocorada, anictérica,

aciandtica, auscultas pulmonares e cardiaca
sem alteracdo, membros inferiores sem
edemas, com boa perfusdo periférica.
Foram realizados exames laboratoriais para
DHL e fosfatase alcalina, sendo solicitada
avaliacdo da hematologia.

Dia 05/08/2011, foi colhido sangue
para hemograma de controle e neste mesmo
dia a crianca recebeu alta do servigo, com
encaminhamento para hematologia
ambulatorial.

No dia seguinte, a mae da crianga
opta por uma consulta particular com
hematologista, que aconselha a mesma a
procurar o “Centro Infantil de Investigacdes
Hematologicas Dr. Domingos A. Boldrini”,
para investigacdo diagndstica.

Dia 09/08/2011, a crianca passou
por avaliacdo no Centro Infantil, sendo
submetida a cintilografia, ultrassom de
abdome e tomografia computadorizada de
abdome e pelve (Figuras 1 e 2), sendo
visualizado um tumor retroperitoneal a
esquerda e possiveis metastases para
multiplos ossos e medula dssea bilateral.

Foram solicitadas biopsias para diagnostico.
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Figura 1 - Tomografia Combutad'orizadé'de abdome e pelve, técnica multislice: lesdo heterogénea em
adrenal esquerda.

Figura 2 - Tomografia Computadorizada de abdome e pelve, técnica multislice: alteragdo difusa da
textura dssea.
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Foi retirado fragmento do tumor
retro peritoneal e da medula dssea bilateral
para a realizagdo de biopsias e os laudos
anatomopatoldgicos  apresentaram  as
seguintes conclusdes:

1) Em biopsia incisional de tumor
retro peritoneal: neoplasia maligna
de pequenas células redondas
compativel com Neuroblastoma
pouco diferenciado.

2) Em biopsia de medula 6ssea direita
e esquerda: Infiltragho medular
bilateral por Neuroblastoma (10% a
direita e 50% a esquerda).

A andlise do esfregaco de medula
0ssea mostrou a presenca do gene MYCN, e
sua amplificacéo foi positiva, pois havia um
nimero maior que dez amplificagcBes por
células.

Durante a pesquisa de corpo inteiro
com MIB-**!l, para avaliagdo das possiveis
metastases, evidéncias cintilogréaficas de
lesbes de origem neuroectodérmica no
epigastrico e mesogastrico a esquerda da
linha média (provavel lesdo primaria), na
calota craniana, coluna vertebral, umeros,
0ssos da bacia, fémures e tibias foram
encontradas.

Portanto, foi diagnosticado:
neuroblastoma estadio 1V, tumor maligno
primario de adrenal esquerda, metastatico
para medula dssea bilateral e multiplos
0ssos (calota craniana, Umeros bilaterais,
coluna vertebral, fémures, tibias bilaterais e
pelve).

O tratamento foi iniciado no dia

24/08/2011, com a  quimioterapia

neoadjuvante, com previsdo de posterior
reavaliagdo para resseccdo  cirlrgica,
quimioterapia adjuvante, radioterapia e
transplante autélogo de medula éssea.
Previs&o total de um ano de terapia.

DISCUSSAO

O neuroblastoma é uma neoplasia
maligna, responsavel por 97% dos tumores
neuroblésticos.™* Trata-se do tumor sélido
extracraniano mais comum, de 8 a 10% de
todos os canceres da infancia, e o tumor
mais comumente  diagnosticado em
lactentes menores de um ano, sendo a
grande maioria dos diagndsticos realizados
até aos cincos anos de idade® com
predominancia no sexo masculino.*®* O
paciente do presente estudo é do sexo
feminino, o que contradiz com a literatura,
mas teve seu diagndstico realizado com 3
anos de idade, como a maioria dos casos.

A neoplasia maligna neuroepitelial
tem origem em células embrionarias
precursoras do sistema nervoso simpatico,
qgue se desenvolve durante o crescimento
fetal ou nos primeiros anos de vida.® O
tumor pode surgir em qualquer parte ao
longo do sistema nervoso periférico
simpatico: no abdémen, no toérax, no
pescogo, na pelve, sendo que a maioria tem
origem no abdémen (65%), e mais de
metade destes em localizacdo supra-renal,
COMO Ocorreu com a paciente em questao,
que possui seu tumor maligno priméario em
supra-renal esquerda, sendo abdominal e
ndo toracico ou cervical, que ocorre mais

em lactentes.”®
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O quadro clinico apresentado pela
paciente, com dificuldade de deambular,
perda ponderal, dores articulares e febre,
apesar de inespecifico, € 0 que, na maioria
das vezes, leva os pacientes portadores de
neuroblastoma ao médico.’  Sintomas
neuroldgicos séo descritos em
aproximadamente 50% dos casos, como a
sindrome de Opsomioclonus-Mioclonus-

10,11

Ataxia, mas nao foi observado na

paciente do presente relato.
Hematologicamente, foi  diagnosticada
anemia, repercussao frequente devido a
invasdo medular.®

De acordo com a literatura,
aproximadamente 70% dos pacientes
apresentam doenca disseminada & ocasiéo
do diagndstico, especialmente ao esqueleto
e medula 6ssea,’® exatamente como no
presente estudo.

Exames de imagem podem ser Gteis
para a investigacio do neuroblastoma,
como, Raios-X, Ultrassom, Tomografias
Computadorizadas, Ressonancia Magnética
e Cintilografia, porém, para o diagnostico
final é necessaria biopsia das lesdes,
evidenciando histologicamente a natureza
neural do tumor.®*? No presente estudo, a
paciente foi submetida & biopsia das lesdes
e posterior estudo do corpo inteiro com
MIBG-1311 e cintilografia, confirmando o
diagndstico de neuroblastoma, tumor
primario em  supra-renal  esquerda
metastatico para medula dssea bilateral e
maltiplos  ossos.  Posteriormente,  foi
realizado o esfregaco de medula que

confirmou a amplificacdo do gene MYCN,

ou seja, 0 comportamento agressivo das
células deste neuroblastoma.'>*®

Seguindo o protocolo, o tumor foi
estadiado em nivel 4, sendo proposto o
tratamento que tem alcancado os melhores
resultados em pacientes de alto risco, como
0 caso da paciente em estudo, um
tratamento com multimodalidade, que
inclui quimioterapia intensiva com uma
combinagdo de agentes, seguida de
ressec¢do cirurgica, doses elevadas de
guimioterapia e radioterapia, para posterior
transplante autélogo de medula dssea.™>*®*’
Este tratamento foi iniciado pela paciente
no dia 24/08/2011, com previsdo de
duragdo minima de um ano.

Por tudo que foi exposto, fica o
alerta para os pediatras da possibilidade de
um neuroblastoma, mesmo diante de
sintomas inespecificos, a fim de que
diagndsticos sejam realizados o0 mais
precocemente possivel, permitindo assim,
tratamentos menos intensos e complexos, e

0 aumento da sobrevida dos pacientes.

CONCLUSAO

O neuroblastoma continua a ser
uma importante causa de mortalidade na
area da oncologia pediétrica,
nomeadamente nos casos de alto risco.
Desta forma, um exame fisico detalhado,
atencdo a sintomas, mesmo  que
inespecificos, um diagnostico precoce e
tratamentos adequados sd8o de suma
importancia para melhorar o progndstico
dos pacientes, e aumentar a sobrevida

destes.
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