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caso Clinico

i

inicio de Dezembro de 2009 a crianca
dominais “ em baixo das costelas” &
febre. Houve piora da dor
2ssivamente com aumento do volume abdominal.
Irou 0 Hospital da Crianca em Boa Vista onde foi
ado ecografia abdominal e, posteriormente, TC de
2. Crianca evoluiu com febre intermitente e

abdo
vOmitos




2ssoals e Patologicos

a0 nascer : mae ndo se lembra
U 0 cartao da crianca



‘ mante

13 anos , portador de Epilepsia
5 anos saudavel

historia de doencas na familia

Viae nao sabe referir muito sobre a familia do pai da
~ crianca
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Clinico

0es regularmente



-

: distendido, massa palpavel em hipocondrio
0 e flanco esquerdo que ultrapassa a linha media

~ Extrem : perfundidas, sem edemas



lilase, glicemia, uréia, creatinina, Na, K, Cl, Mg,
Ico, fosforo, TTPa, TAP, fibrinogénio, ferritina e
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caso Clinico

01/2010) — sem imagem disponivel

I( ansivo solido/cistico, heterogéneo,
trabeculacoes Internas, contornos irregulares, sem
IficacOes, com areas de necrose

0 135 x 136 x 101 mm, ocupando hipocondrio e
0 esquerdo, ultrapassando a linha media, desviando
squerdo latero-inferiormente

- Provavel que a leséo tenha origem no polo superior do rim
esquerdo ou mesmo na supra — renal




iixkames (20 / 01/ 10)

-
Ureia 26

Ht 32.1 Cr 0.6

plaq 450.000 glicose 62
leuco 12.200
6410 segmentados TGO 16
INR 1,03 TGP 4

Na 143
K4.1
Cl 104

ac urico 4.2
BT 1.32
Mg 25/ P 4.4




gia para Toxoplasmose : falta reagente
feto proteina e gonadotrofina corionica : falta




Discussio Clinica

5sa abdominal na infancia



Ata atencao e abordagem diagnostica

toria clinica e exame fisico = idade da crianca
lizagao

- exames complementares/imagem

- abordagem terapéutica



- Neuroblastoma
Tumor de Wilms
- Linfoma né&o - Hodgking



! fator mais Importante que
lologias de uma massa abdominal

scidos, lactentes e criancas
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Tabela 1 - Incidéncia das massas abdominais no recém-nascido

1dronefrose 25%

Rim Policistico 15%
Nefroma Mesoblastico
Rim Ectopico

Trombose da veia Renal
Nefroblastomatose
Tumor de Wilms

Massas Genitais
Hidrometrocolpo
Cisto Ovaridno

<

15%

Massas Gastrointestinais 15%
Duplicacoes

Volvos

fleo por Meconio

Massas Retroperitoneais 10%
Hemorragia Adrenal
Neuroblastoma

Teratoma

Massas Hepaticas 5%
Hemangioendoteliomas
Hepatoblastoma

Cisto Hepatico




Tabela 2 - Incidéncia de massas abdominais em criangas maiores de um més

Massas Renais

CTumor de Wilms 229>

Hidronefrose 20%
Cistos e Malformacdes Congénitas

~ Massas Retroperitoneais
Neuroblastoma ~ 22% >
Teratoma

Massas Gastrointestinais 18%
Abscessos de Apéndice
Linfoma de Burkitt

Mal formacdes congénitas

Massas genitais 4%
Cistos de ovério

Teratoma

Hidrometrocolpo

Outras

Pseudo-tumor por Ascaris
Fecaloma

Tricobezoar
Hepatoesplenomegalia
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Malignant abdomimal masses m children: Proportion of massses palpable on mitial examination

Tumor
Wilms’
Hepatoblastoma
Neuroblastoma

Non-Hodgkins lymphoma
Grerm cell tumor

Congenttal mesoblastic nephroma
Pancreatic

Carcinoid

Renal cell sarcoma

all others”

% palpable

96%
89%
35%
80%
5%
67%

)
}

i
i

)

100%




Massa abdominal

O DIFERENCIAL

Benignidade
' Idade inferior a 1 ano
Massa assintomatica
- Evolugdo lenta

Quadro doloroso agudo

Movel

Consisténcia fibroelastica

Malignidade
Idade superior a 1 ano
Sangramento
Evolugao rapida
Obstrucado urinaria
Pouco moével

Consisténcia endurecida






Table 2. Suggested Initial Evaluation of Abdominal Mass

ﬁ:dhﬂlngic imaging
Plain abdominal radiograph

Sonogram

Computed tomography scan or magnetic resonance imaging®
Laboratory studies

Complete blood count with differental

Blectrolytes (including calcium, phosphorus) blood urea nitrogen,
creatinine

Uric acid and lactate dehydrogenase

Urinalysis

Urine homovanillic acid and vanillylmandelic acid*
Serum [ chorionic gonadotropin and alpha-fetoprotein®

*If clinically indicated.
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' B-210.10

Medula 6ssea

@ Exiguo fragmento
3 02cm












as pequenas, redondas e “azuis”:

jossarcoma alveolar
> Wilms
smoplasico de células pequenas e redondas




-210.10

eal: Neoplasia maligna de células
eritonio/ polo renal superior a

a para definicdo da histogénese.

| Ossea: auséncia de neoplasia neste material



DISCUSSAao

0 Neuroblastoma

europiloausente; semdiferenciacdo de
dependente de

5% das células tumorais apresentam caracteristicas

lastos em diferenciagao (células tipoganglionares).



Mais de 5% das células
ticas de diferenciacdo (podem estar



-2049.10

Resumo clinico:

@ Biopsia incisional:
Neuroblastoma *

= 5 ciclos de QT sem resposta
- ao tratamento

Tumor e rim esquerdo em
bloco

Origem renal?
Implante metastatico



noracao medindo 14 x 7,5 cm, exibindo superficie externa

k?-: centa, irregular, com aderén c1as, evidenciando-se em uma das
idades rim medindo 10,5 x 5,5 x 4,5 cm, recoberto por capsula
' e também segmento de ureter

Biopsia hepatica: fragmento irregular de tecido pardo-amarelado, firme-
elastico, medindo 1,5 x 1,5 x 1,0 cm, parcialmente recoberto por capsula
opaca. Aos cortes superficie heterogénea, pardo-amarelada.
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B-2049.10

querda, envolvendo rim esquerdo através de intimas
n sem invasao do parénquima renal, e metastatico para o

ticas da neoplasia: _
tumor “em diferenciacdo”- presenca de mais de 5% de neuroblastos

1do diferenciacdo em células ganglionares; no tumor vidvel.

1 do tumor viavel: cerca de 25% da tumoracdo (restante

'hemorragico- resseccdo cirturgica pds-QT)

ascular linfatica ou sanguinea: ndo identificada

trgica: comprometida em focos (tumor predominantemente encapsulado)
orregionais: avaliados 02 / comprometidos 00

.a ‘.. |
Linfonodos

Tumor primario localizado; avaliados dois linfonodoslocorregionais livres de neoplasia;
avaliado fragmento de tecido hepatico comprometido pela neoplasia.

+  Estadiamento: Estagio 4



DISCUSSAao

0 Neuroblastoma

Pouco Diferenciado: Neurdpiloevidente no fundo;
e 5% das células tumoraisapresentamcaracteristicas de
lastos em diferenciacdo (células tipoganglionares).



Mais de 5% das células
ticas de diferenciacdo (podem estar



" Discussao

coblastoma Pathology Classification (INPC)

]
vannianstroma-dominant); maturing or mature.

1 37 ermixed (Schwannianstroma-rich).

ess than 18 months old, eu ‘oma (Schwannianstroma-poor) or nodular ganglioneuroblastoma;
o qug/ differentiated or different subtypes with low or intermediate mitosis-karyorrhexis index

[o,

onths up to less than 5 years old; neu bls stoma (Schwannianstroma- poor) or nodular
glioneuroblastoma; differentiating subtype and low MKI.
yrable Histopathology

age; neuroblastoma (Schwannianstroma-poor) or nodular ganglioneuroblastoma with
ferentiated histology and any MKI.

s than 18 months old; neuroblastoma (Schwannianstroma-poor) or nodular ganglioneuroblastoma
h poorly differentiated or differentiating subtypes with high MKI.

nonths up to less than 5 years old; neuroblastoma (Schwannianstroma- poor) or nodular
ioneuroblastoma; poorly differentiated and any MKI, or differentiating and intermediate or high

= Eg ) or greater than 5 years old; neuroblastoma (Schwannianstroma-poor) or nodular
ganglioneuroblastoma; any subtype and any MKI.

B  Not applicable secondary to previous chemotherapy **
‘B Cannot be determined secondary to insufficient material
B  Indeterminate

MKI- indice mitdtico-
cariorrético.



Discussao

roblastoma Staging System (INSS)

1- d tumor with complete gross excision, with or without
croscopic residual disease; representative ipsilateralnonadherent lymph
nodes negative for tumor; microscopically (nodes attached to and removed
with the primary tumor may be positive).

tage 2A- localized tumor with incomplete gross excision; representative
psilateralnonadherent lymph nodes negative for tumor microscopically.

age 2B- localized tumor with or without complete gross excision with
silateralnonadherent lymph nodes positive for tumor; enlarged
ontralateral lymph nodes must be negative microscopically.

age 3- unresectable unilateral tumor infiltrating across the midline,with
ithout regional lymph node involvement; localized unilateral tumor

contralateral regional lymph node involvement; midline tumor with
bilateral extension by infiltration (unresectable) or by lymph node
involvement.

Stage 4- any primary tumor with dissemination to distant lymph nodes,
bone, bone marrow, liver, skin, and/or other organs (except as defined for
stage 4S) **

Stage 4S- localized primary tumor (as defined for stage 1, 2A, or 2B), with
dissemination limited to skin, liver, and/or bone marrow (limited to infants
less than 1 year old)



CO € mau prognostico
cogene- braco curto do cromossomo 2

de diferenciagao celular e promocdo de proliferacao celular e
> / cariorrexe.

blastomas pouco diferenciados e indiferenciados, com alto MKI.
bridizacao Fluorescenteln-Situ
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aso Clinico

l6gico compativel com Neuroblastoma

Gssea : auséncia de células



e

oia 0 diagnostico de Neuroblastoma

grafia 6ssea com pesquisa de corpo inteiro com
| 1312 Auséncia de comprometimento 6sseo

gl Dosagem VMA : 6,4 (VR até 6,6)



Clinico

s 4 4
£

e Neuroblastoma (CCG 3891)



Protocolo de Neuroblastoma (CCG 3891)

REG.HBASE
Data do Diagndstico { /
EST- SC-

0 prntnﬁnln prevé 5 ciclos iguais com intervalo de 4 semanas.

Ciclo:
D1- CDDF  60mg/m2 em 6 horas.

D2- Hidratacio venosa.
D3- VP-16 100mg em 1 hora e Doxorrubicina 30mg/m2 em bolus.

D4- Ciclofosfamida 900mg/m2 em 1 hora + Mesna
D5-Ciclofosfamida 900mg/m2 em 1 hora + Mesna
Dé- VP-16 100mg/m2 em 1 hora

1° CICLO
2° CICLO
3* CICLO

4* CICLO
5* CICLO

Reavaliaglo:
CIRURGIA

Transplante

Obs-




‘aso Clinico

Intercorréncias : 2 episodios de neutropenia febril



ol nodulo  hepatico  inespecifico
velmente cistico
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aso Clinico

_ cirurgia para resseccdo tumoral em
Zzada por falta de vaga na UT!

S no prontuario de hipertensdo e hematdria

opica







Caso Clinico

 4/07/10) — pré operatorio

Ureia 31

- Creatinina 0.6 TGP 10

i

Ca10
Mg 1.7
Na 141

K44
C198
PCR 8.25

Ht 31.4

Plaquetas 151.000

Leuco 10.000

(S75 B4 L8 M9 E3 Basol)




caso Clinico

i

‘ 50h
o ac irdrgico intubado com acesso central
1 VSCD com concentrado de hemacias em curso
) 2 doses de Cefazolina
resseccao de tumor retroperitoneal,

rectomia esquerda e linfadenectomia em
retroperitoneo a esquerda. Duracgao : 5h

Durante a cirurgia recebeu 500 mL SF 0.9% e 300 mL de
concentrado de hemaceas



. Caso Clinico

= CD: dieta zero, SOG aberta, morfina continua, exames,
~ mantida Cefazolina por 72h



Caso Clinico

ii/07/10) — pOs operatorio

| Uréia 37

Creatinina 0.8 TGP 10
1 Ca 6.6 Hb 12.5
Na 136 Ht 37.6

K 4.0 Plaquetas 127.000

C1102 Leuco 22.000
Mg 1.7 (584 B11 L3 M2)
PCR 5.85



| : que
\Va com analgesia e aceitando bem a dieta liquida



3¢ ) + dor abdominal de forte
adual em regido hipogéstrica e

= 7°DPO (12/07/10) - Admiss&o na DIP



Caso Clinico

ediana de bom aspecto + Dor a palpacao
anco esquerdo. Auséncia de irritacao

e sem sinais localizatorios
JPO ressecao tumoral + nefrourectomia esquerda

CD: Cefepi'me + exames + ecografia abdominal
Associado Clindamicina no 3° DIH



nm E existe lesao heterogénea,
)minantemente cistica, com septacdes no seu
r, medindo 104 x 69 x 59 mm (volume 225 mL),
lagnostico diferencial principal inclui hematoma,
0 ou lesao expansiva
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Creatinina 0.5

Ht 27
| Plaquetas 172.000

Uréia 18




): colecéo retroperitoneal

ao da colecao fstica retroabdominal guiada por
ofia no dia 27/07/10

ado 200 mL de secrecao turva — material
do para cultura



do PCR e palic
- D31 Cefepime - D27 C

tula pancreatica - nova drenagem +

i piora clinica, queda do estado geral, febre,

ez
iIndamicina - D10 octreotide

- Colecao retroperitonea

- volume 239 mL



|Caso Clinico

ana UTIP > sepse; controle da dor; possivel
procedimento cirtrgico

ssd0 na UTIP (
ado geral comprometido, hipocorado 2+/4+,

= CD: dieta zero — NPT — Octreotide - Meropenem



Il (13/08/10) : aumento do volume da

= 20/08/10 : alta CIPE , solicitado nova TC abdome, retorno em
23/08/10 continuar tratamento



Caso Clinico

QT manutencao com Ciclofosfamida e Topotecan

') . imagem sugestiva de

@ HC (08/09/10) : leuco 52.000 (61% eos) plaq 94.200 Hb 11.2 Ht 34.3



 Caso Clinico

Al (10/09/10) :

he erogenea c/ areas de degeneracao

ica/ne ealce pés contraste, medindo 9,4 x 5,1 x
cm, em regiao retroperitoneal esquerda, loja
[adrenal, podendo corresponder a
Iva/remanescente tumoral

onodomegalias no tronco celiaco, mesentérica,
periaortica e interaortocaval

Figado com 6 lesGes nodulares hipovasculares
compativeis com implantes
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aso Clinico

/7

termino do 1° ciclo: piora clinica + febre
a e Cefepime

- Colonizado por VER



B g o -
w65 - 11 l

e (28/10/10) :
| __ loja renal esquerda em intimo






- Trombose de vela cava e
- Anemia



|l ell:sobrevida 90%
Il e IV : sobrevida 70%

= Tratamento : cirurgia, quimioterapia e radioterapia



suroblaston

/7

elulas nervosas Indiferenciadas da crista

80% estagio avancado ao diagnostico



-abdominal dura, indolor, irregular que ultrapassa a
nédia

_ Liberagdo  de catecolaminas : sudorese, HAS,
- taquicardia, irritabilidade e rubor facial



suroblastoma

nais frequente :

a para — espinhal

locais : mediastino, medula 0ssea, figado, pele e






Tabela 4 - Sistema internacional de estadiamento

ESTADIO1  Tumor localizado confinado na 4rea de origem, completamente ressecado,
com ou sem restos microscopicos, linfonodos ipsilateral e contraleteral

; histologicamente negativos.

1
1
ESTADIO 2A  Tumor unilateral com resseccio incompleta, linfonodos ipsilateral
contralateral histologicamente negativos

. ESTADIO2B  Tumor unilateral com resseccao completa ou incompleta, com linfonodos
ipsilaterais positivos, linfonodos contralaterais histologicamente negativos.

ESTADIO3  Tumor ultrapassando 2 linha média com ou sem linfonodos regionais, ou
wmor unilateral com linfonodos contralaterais positivos, ou ainda tumor de

linha média com linfonodos bilaterais positivos.

Disseminacio do tumor a linfonodos distantes, 0Sso, medula Gssea, ou
outros 06rgaos

Tumor prim4rio como definido nos estadios 1 ou 2 com disseminacdo
restrita ao figado, pele e/ou medula Ossea.




de cariorrexia, quantidade de

a0 celular

ada na idade, indice
1a e grau de diferenc




- Histologia e avaliagdo genética do tecido tumoral



e tumor ressecavel : cirurgia

or irressecavel ou cirurgia ndo radical ou doenca
inada : QT ou radioterapia

imente sensivel & QT

E- Radiote’fapia . controle local de foco residual ou apos
QT ou paliativo



(uadro 1 - Diagnostico diferencial dos trés umores abdominals - aspectos clinicos

dade media
Quadro clinico

Hipertensdo

Wiims Neuroblastoma - Linfoma ndo Hodgkin
2a3anos | ano & 7 meses 5415 anos

Assintomalico, massa  Dor massa abdominal,  Grandes massas em
abdomnal bem delimifada  sinats de metastases ©0%) abdome, ascile

25% dos casos (renna)  Ocasional Raramente
(renina e catecolaminas)

Crescimento do tumor  Lento Vandel Ripido

Sitios mais frequentes  Pulmdo Osso, medula dssea ~ SNC, meduls dssea

de metastases
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