


Caso Clinico Ol

Paciente com quatro anos, do sexo masculino, encaminhado ao Hospital Erastinho por quadro
de palidez, cansago, aumento do abdome, néddulos no pescoco, febre intermitente e perda de
peso, com um més de evolucgdo. Neste periodo, foi ao Pronto Atendimento de sua cidade por
duas vezes e usou dois antibidticos diferentes, sem melhora do quadro. A professora da escola
enviou um bilhete aos pais solicitando que passasse novamente por avaliagdo médica, pois
surgiram manchas roxas pelo corpo e a escola estava desconfiando de maus-tratos/agressoes

por parte dos pais.
Exame Fisico

Palidez cutdneo-mucosa de 2+/4, aspecto emagrecido, hematomas, equimoses e petéquias
difusas, taquicardia (FC 120bpm), febre (temp. 38,1° C), multiplos linfonodos cervicais com
didmetro entre 2,5 cm e 3 cm, palpdveis bilateralmente, figado a 5 cm da borda costal direita,

bacgo a 4 cm da borda costal esquerda.

Exames complementares:

Hemograma: Anemia (Hemoglobina 6 g/DL, normocitica, normocrémica), aumento de leucécitos
com presenca de blastos linféides (35000/mm3 com 56% de blastos) e plaquetopenia (35000/
mm3 plaquetas).

Lactato desidrogenase sérica aumentada (3000 U/L), dcido urico aumentado (8 mg/dL).
Transaminases hepdticas, uréia, creatinina, coagulograma, dosagem de fibrinogénio e
eletrélitos sem alteragdes.

Mielograma (59% de blastos linféides na medula éssea), imunofenotipagem de medula éssea
(59% de blastos linféides na medula ésseaq, caracterizando leucemia linféide aguda pré-B, com
os marcadores CD 10, CD22, CD19). Liquor sem infiltragdo neopldsica. Caridtipo de medula
dssea e biologia molecular de medula éssea sem alteragoes.

Dessa forma, foi realizado o diagnéstico de LEUCEMIA LINFOIDE.

Diagndsticos diferenciais:

Purpura Trombocitopénica Imunolégica - (esta ndo compromete habitualmente o nimero de
hemadcias ou a série branca do hemograma).

Aplasia de Medula Ossea (cursa com pancitopenia, porém sem blastos).

Leucemia Mieléide Aguda (aumento de linfonodos e a hepatoesplenomegalia sdo mais raros,
e algumas formas especificas de leucemia mieldide aguda podem cursar com alteragdes da
coagulacgdo, outras com nodulagdes no corpo, em especial na regido dos olhos/aumento de

gengivas).
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Epidemiologi

pidemiologia

Correspondem a neoplasia mais comum na pediatria e representam cerca de 30% de todos os
cdinceres que ocorrem antes dos 15 anos de vida e 20% abaixo dos 20 anos; nas criangas, entre
as leucemias agudas, a linféide (LLA) é a mais frequente, correspondendo a 75% dos casos,
seguida pela mieldide (LMA) com aproximadamente 20% dos casos).

A LLA tem pico de incidéncia de 2 a 5 anos de idade. Casos de LMA sdo mais dispersos ao longo
da inféncia, embora sejam ligeiramente mais comuns durante os primeiros dois anos de vida e
durante a adolescéncia.

As leucemias agudas séo um céincer que acontecem na medula déssea e afetam os glébulos
brancos, que fazem a defesa do corpo. Estas células tém origem nas células-tronco e, durante o
seu processo de diferenciagdo e amadurecimento, sofrem mutagdes e passam a se multiplicar
mais rapidamente e de forma desordenada, sem conseguir amadurecer, por isso as células
aparecem naformajovem (blasto) e sGo incapazes de cumprir afungdo de defender o organismo
(fazendo com que pacientes possam apresentar febre e infecgdes ao diagndstico). O aumento
do numero de blastos na medula prejudica também a produgdo de plaquetas e de hemdcias e
assim estes pacientes apresentam anemia e plaquetopenia.

Estes blastos podem estar presentes também infiltrando os linfonodos, figado, baco e outros
tecidos, que podem ficar com seu tamanho aumentado e assim gerar sintomas decorrentes

deste aumento.

Sinais e sinfomas:

eDor nas pernas;

«Dor nas articulagdes;

«Sensacdo de cansaco extremo (fadiga);
oFebre;

ePalidez;

eManchas roxas (equimoses) e/ou pintinhas
vermelhas (petéquias) na pele;
Hemorragias;

«Aumento dos ganglios linf3ticos ou Tnguas;
«Dor abdominal (causada por aumento do

figado ou do bago);
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eDor de cabega, vémitos e/ou convulsdo
(nos casos em que a leucemia est3
disseminada para o sistema nervoso);
eAumento de volume e/ou dor dos
testiculos (nos meninos a leucemia pode
infiltrar os testiculos);

«No6dulos subcutdneos, aumento na regido
dos olhos e/ou aumento das gengivas;
eAlteragdo na fungdo dos rins (diminvigdo
do volume urindrio, por exemplo);

oFalta de apetite continua;

ePerda de peso sem motivo aparente,



Tratamento e Progndstico

Nos ultimos 40 anos, houve um grande progresso no tratamento dos tumores que acontecem
na inféncia e adolescéncia. Como consequéncia, atualmente, 80-90% das criangas que realizam
um tratamento adequado alcancam a cura para LLA e entre 50-70% para LMA.

O tratamento envolve quimioterapia, podendo haver necessidade de radioterapia, e em casos
com marcadores prognésticos de pior evolugdo, de recidiva e/ou md resposta ao tratamento,
pode ser indicado também o transplante de medula éssea.

Um ponto muito importante para o sucesso do tratamento é o diagndstico precoce, por isso é
tdo importante que todos aqueles que possuem contato com criangas e adolescentes saibam
quais sdo os sinais e sintomas da doenga, para que, assim que forem percebidos, sejam levadas
ao médico. Pode ndo se tratar de leucemia, mas é importante investigar sempre que houver
suspeita. O Hospital Erastinho estd de portas abertas para receber os casos suspeitos, realizar
o diagnéstico e tratar os casos de leucemia. “Junto ao Hospital Erasto Gaertner, o Hospital
Erastinho constitui o maior Cancer Center do Estado do Parand, e tem a misséo de combater o
cdncer com humanismo, ciéncia e afeto, promovendo a saude e o bem-estar em um ambiente

terapéutico especializado”.

Dra. Ana Luiza de Melo Rodrigues
Oncopediatra do Hospital Erastinho
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Caso Clinico 02

Paciente com dez anos, do sexo feminino, hd quatro meses apresenta quadro de cefaleia, no
inicio de leve intensidade e poucas vezes por semana. Com o decorrer do tempo, a cefaleia ficou
mais intensa e mais frequente. No ultimo més evoluiu com quadro de vémitos, principalmente
pela manhd. Recebeu tratamento para enxaqueca e gastroenterite, sem apresentar melhora.
Evoluiu com crise convulsiva e na investigagdo do quadro agudo foi solicitado tomografia do

cr@nio que mostrou lesdo tumoral e discreta hidrocefalia.

Caso Clinico 03

Paciente com oito anos, do sexo masculino, evoluiu com quedas frequentes hd 01 més e hd uma
semana a familia notou dificuldade de equilibrio e marcha, pendendo para a esquerda. Apés

consulta, foi solicitado tomografia de crdnio, com lesdo tumoral na regido de cerebelo.
Epidemiologia

Os tumores que acontecem no nosso cérebro sdo chamados de tumores de sistema nervoso
central e compreendem um grupo de tumores com vdrios subtipos.

Os subtipos dependem de qual parte do cérebro surgiu o tumor.
Sinais e sinfomas:

O nosso cérebro tem a nobre fungdo de comandar nosso corpo e é dividido em vdrias dreas,
sendo cada drea responsdvel por uma fungdo, como por exemplo, visdo, audicdo e equilibrio.

Por cada parte do cérebro ter uma funcdo, os sintomas do tumor de sistema nervoso central
também dependem de onde o tumor estd crescendo. Sendo assim, ndo hd henhum sintoma

especifico, mas existem alguns que merecem atencgdo, como:

«Cefaleia progressiva; «Perda de peso (sindrome diencefilica);
«Cefaleia matinal acompanhada de vdmitos; oAtaxia, desequilibrio;

«Crises convulsivas; oDificuldade em escrita, alteragdo de
«Queda no rendimento escolar; marcha;

eTorcicolo; oFala lentificada;

eAlteracdo da visdo; oParalisia facial.

eAlteragdo no humor/comportamento;

vvvvvvvvv
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Como alguns tumores apresentam crescimento lento, os sintomas podem ser mais discretos
no inicio e se agravarem com o tempo. Sintomas que pioram rapidamente sugerem um tumor
mais agressivo.

Embora os tumores na pediatria sejom raros, os tumores de sistema nervoso central sdo o
segundo tumor mais comum da pediatria. Por isso, é necessdrio conhecer os sintomas de alerta

para seguir com a investigacgdo correta e iniciar o tratamento o mais breve possivel.

Tratamento e Progndstico

O diagndstico precoce permite identificar um tumor menor, com maior possibilidade de
resseccdo cirurgica, aumentando a chance de resposta a quimioterapia/radioterapia, resultando
em maior possibilidade de cura do paciente.

Profissionais das Unidades Bdsicas de Saude ndo costumam ter um aparelho de tomografia a
disposicdio para exames rdpidos, por isso, em casos em que os sintomas de tumor de sistema
nervoso central estdo presentes, o paciente pode ser direcionado ao Hospital Erastinho para
completar a investigacdio e seguir com o tratamento correto.

Por mais raros que sejam os tumores de sistema nervoso central existem e sdo frequentes
na pediatria. O diagndstico correto depende do conhecimento e esforco em ajudar criangas e

adolescentes.

Dra. Mariane Farherr Caleffi
Hematopediatra do Hospital Erastinho
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Caso Clinico oY

Paciente com 16 anos, do sexo feminino, evoluindo hd oito meses com linfonodomegalia
supra-clavicular a esquerda de aproximadamente 4 cm de didmetro, acompanhada de febre
intermitente (ndo aferida). Procurou atendimento médico no Centro de Saude préximo a sua
casa. O médico de familia coletou um hemograma que estava normal e um VHS que estava em
60 na primeira hora. Foi encaminhada ao servigo de cirurgia geral da cidade e o cirurgido fez
uma bidpsia com agulha fina, tendo resultado inconclusivo.

Fazendo uso de corticoterapia por 10 dias a lesdGo teve uma diminui¢do importante, porém,
ndo desapareceu. Hd um més, a paciente notou novamente o crescimento dos linfonodos
supra-claviculares a esquerda, agora com 10 cm, e aparecimento de linfonodomegalia axilar
do mesmo lado de 4 cm, associada a perda de 5 kg nesse periodo (pesava 50 kg inicialmente e
agora estd com 45kg). Foi encaminhada ao hospital da cidade e dessa vez, o cirurgidio optou por
fazer uma resseccdo total da lesdo. Apds 15 dias, saiu o resultado do andtomo-patoldgico vindo
como Linfoma de Hodgkin cldssico, subtipo Esclerose Nodular. A paciente foi encaminhada
ao Hospital Erastinho para completar o estadiamento. Fez seis ciclos de quimioterapia e
radioterapia em regides supra-clavicular e axilar esquerdas com 25 Guy.

Had dois anos ndo necessita de tratamento e recebe acompanhamento em conjunto com a
equipe de endocrinologia por um hipotireoidismo secunddrio a radioterapia. Estd em uso de

Puran T4 50 mcg/dia; ecocardiograma normal.

O que & Linfoma?

Linfoma é um cdncer que atinge o sistema linfdatico (parte do sistema de defesa do organismo)
e é composto de érgdos linféides, vasos linfdticos e linfonodos. Quando o linfoma aparece, afeta
as diferentes estruturas e células que compdem o sistema linfdtico, sendo eles os linfécitos B e

os linfécitos T.

Epidemiologia

O linfoma é o terceiro tipo de cdncer mais incidente em criangas e adolescentes menores de 19
anos e pode estar relacionado com doencas do sistema imune, congénitas ou adquiridas. Ha
um pico de incidéncia na segunda década de vida, principalmente os Linfornas de Hodgkin. Se

diagnosticado precocemente as taxas de cura aumentam.
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Tipos de Linfomas

Existem dois tipos diferentes de linfomas: os Linfomas ndo Hodgkin e o Linfoma de Hodgkin, que

podem ser subclassificados da seguinte forma:

I.Linfoma de Hodgkin
1.1Cldssico:

eEsclerose Nodular;
eCelularidade mista;

eRico em Linfécitos;

eDeplecdo Linfocitdria.
1.2.Predomindncia Linfocitdria Nodular

2.Linfomas ndo Hodgkin
eLinfoma de Burkitt;

eLinfora Difuso de Grandes células B;
eLinforma Linfobldstico (céls B ou T);

eLinfoma Anapldsico de Grandes Células.

Sinais e sinfomas

eAdenomegalia; eDor |ocal e/ou dor bssea;
oFebre; ePalidez cutdneo-mucosa;
ePerda de peso; eAnorexia;

«Sudorese noturna; sEdemas;

eN3useas e vomitos; «Fadiga;

«Distensdo abdominal; ePrurido,

oTosse e dispnéia;

Diagndsticos

Os linfomas sdo como uma doenca sistémica e para um diagnéstico preciso, ndo basta apenas
uma avaliacdo do local onde o linfoma se manifesta clinicamente. Para isso, é preciso realizar

exames laboratoriais e de imagem, além do exame fisico minucioso.
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Exames Laboratoriais

Hemograma;
«Coagulograma;
eBioquimica (Lise tumoral);

eFungdo hepiatica;

Exames de Imagem

sUltrassom cervical, axilar e abdominal;
eRadiografia de torax;

«Tomografia cervical, torax e abdome;

Anatomia Patoldgica

elmunoistoquimica;
elmunofenotipagem;

eBiologia molecular.

Tratamento

eFungdo renal;
«VHS e LDH;
«Sorologias;

eMielograma e/ou bidpsia de medula dssea.

eRessondncia magnética;
«Cintilografia com gélio ou tecnécio;

oPET scan,

Pensando nos linfomas como doencas sistémicas, o tratamento deve ser multimodal para

alcangar maior chance de cura com menores efeitos colaterais para a vida adulta do paciente.

Existem vdrias formas de tratar os linfomas:

«Cirurgia (diagndstico e urgéncia);
«Quimioterapias (cortocdides, antraciclinas,
anti-folatos, etc);

«Radioterapia;

«Transplante de Medula Ossea (autdlogo ou

alogénico);

HHHHHHHH
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elmunoterapia;

«Anti CD20 (Rituximabe);

«Anti CD30 (Brentuximabe);
elnibidores de checkpoint (Nivolumabe,

Pembrolizumabe),



Efeitos tardios do tratamento dos linfomas

Apesar de alcangar altas chances de cura com o tratamento multimodal, principalmente
quando diagnosticado precocemente, ainda é necessdrio enfrentar os efeitos que o tratamento
oncolégico pode causar no corpo dos pacientes a curto ou longo prazo, dentre eles, existem:
sAlopécia;
elnfertilidade;
eN3useas e vomitos;

«Sequndas neoplasias.
«Cardiotoxicidade;

Dr Robson de Castro Coelho
Oncopediatra do Hospital Erastinho

Erastinho
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Paciente com 12 anos, do sexo feminino, com histéria de queda de mesmo nivel na escola, com
trauma no joelho esquerdo, hd dois meses. Evoluiu com dor tendo piora progressiva e aumento
do volume local. Sem vermelhiddio, saida de secre¢do ou outros sintomas. Procurou atendimento
com pediatra, sendo orientado sintomdtico. Nega febre ou perda de peso. Devido persisténcia
do quadro, sem melhora com medicagdo, consultou com ortopedia que solicitou radiografia de
joelho esquerdo com imagem alterada segundos os pais. Vem com exame encaminhado para

investigagdo.

Diz ndo ter histéria de doengas oncohematolégicas na familia.

Bom estado geral, eupneica, hidratada, corada.

Peso: 40Kg

Estatura: 165cm

Membro inferior esquerdo: Aumento de volume ao nivel do joelho, de consisténcia firme, com
dor a palpacdo local, sem eritema ou lesdes de pele.

Auséncia de linfonodomegalias.

Sem outras alteragdes.

Bom estado geral, eupneica, hidratada,
corada.

Peso: 40Kg

Estatura: 165cm

Membro inferior esquerdo: Aumento de
volume ao nivel do joelho, de consisténcia
firme, com dor a palpacdo local, sem
eritema ou lesdes de pele.

Auséncia de linfonodomegalias.

Sem outras alteragdes.
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Hipoteses diagnosticas

eTumor dsseo — osteossarcoma? Carcoma de Ewing?
elnfecgcdo bssea - osteomielite crbnica

«Outros fumores - sarcomas

Diagndstico mais provavel

Tumor ésseo. Por qué?
Histdria clinica de longa duragdo, com piora progressiva.

Imagem radiolégica com sinais de reagdo periosteal agressiva.

Quais exames poderiam ser solicitados
se disponiveis na UBS?

Exames laboratoriais

Os tumores ésseos ndo tém marcador especifico, mas é importante, se disponivel, coleta de

hemograma, LDH, VHS e PCR para auxiliar no diagnéstico diferencial com infecges.

Exames de imagem

Os tumores désseos necessitam de estadiamento. Sendo indicada ressondncia magnética
do membro acometido, tomografia de térax para pesquisa de metdstases pulmonares e
cintilografia éssea para pesquisa de metdstases éssea. A solicitagdo de exames de imagem
ndo deve atrasar o encaminhamento, em caso de suspeita de tumor dsseo deve-se encaminhar

imediatamente.

Hospital Oncopedidtrico

Os procedimentos para confirmarem o diagndstico devem ser feitos em hospital de oncologia
especializado para ndo haja atraso no tratamento.
Bidpsia da lesdo: O diagndstico confirmatdrio de tumor dsseo sempre é feito por avaliagdo de

anatomopatoldgico da lesdo através de bidpsia.

EM ONCOLOGIA PEDIATRICA, NAO E POSSIVEL FAZER PREVENCAO DO CANCER, MAS O
DIAGNOSTICO PRECOCE E CAPAZ DE SALVAR VIDAS,

wwwwwwwww
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Osteossarcoma
Epidemiologia
Osteossarcoma é o tipo de tumor ésseo mais frequente, normalmente aparece em criangas

mais velhas e adultos jovens, com média de idade acima dos dez anos, e raramente abaixo dos

cinco anos. E o terceiro tipo de cdncer mais frequente em adolescentes.

Os lugares mais comuns de surgimento séo na parte distal do fémur ou proximal da tibia
(joelho). Outro local comum de surgimento é o Umero (préximo ao ombro) e os ossos da pelve.

Raramente é encontrado nos tecidos moles além do osso.

Pacientes que ja fizeram tratamento de cdncer com radioterapia tém maior risco de desenvolver
osteossarcoma. Alguns fatores genéticos também estdo associados, portanto nos pacientes
com histéria de retinoblastoma hereditdrio, ou histéria familiar é importante para neoplasias
malignas, em especial cdncer de mama, leucemia, sarcomas e tumores de sistema nervoso
central realizar seguimento de rotina e atengdo aos sintomas. Outras condi¢des genéticas
raras associadas incluem sindrome de Li-Fraumeni, Rothmund-Thomson, sindrome de Bloom e

Werner, e anemia de Blackfan-Diamond.

Sinais e Sinfomas

Os sinais e sintomas costumam ser muito similares a condicdes benignas e podem ser dificeis
de notar no inicio a depender da localizagdo do tumor. Os pais em geral associam a histéria de
ter batido o local de surgimento da doenca, porém o tumor ndo é causado pelo trauma e sim o
contrdrio, o trauma costuma fazer com que se note a lesdo dssea ou pode facilitar uma fratura

no local do tumor. Os sintomas incluem:

«Dor no osso ou junta - em geral em eFratura mesmo 3o minimo trauma;

apenas um local; eDor que persiste ou piora no decorrer das

eDificuldade de mobilizagdo do membro semanas e/ou meses;

acometido; «Dor que acorda a crianga 3 noite;

oElevagdo dssea ou nodulagdo visivel; eDor que n3o melhora com remédios

«Claudicagdo; comuns como dipirona, ibuprofeno ou
paracetamol,

HOSPITAL
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Exames radiologicos

O osteossarcoma pode ser localizado ou metastdtico. Os lugares mais comuns de metdstase
sdo os pulmdes ou outros ossos. Além da histdria clinica detalhada, a radiografia simples pode
mostrar sinais de reacdo periosteal agressiva (como mostra a figura abaixo) ou fratura. A
tomografia de térax, a cintilografia éssea e o PET scan séo usados para definir se hd presencga
de metdstases a distdncia, e a ressondncia magnética do local acometido é o melhor exame

para entender a extensdo do tumor e planejar a cirurgia.

Periosteo
Cortical ,/

\ / __';j;.’:f-“_".. |

Medula
dssea

\ \.
TRIANGULO CASCA DE CEBOLA

DE CODMAN

Fonte: Google imagens

Tratamento e Progndstico

O tratamento consiste em quimioterapia sistémica e cirurgia. Pacientes com doenca localizada
tem chance de cura de 65-70% e com doenga metastdtica cerca de 30%.

Apds o término do tratamento os pacientes recebem seguimento com exames periddicos
laboratoriais e de imagem em hospital de oncologia. Hd risco de retorno da doencga (recidiva),
portanto o acompanhamento permite diagnosticar e tratar precocemente, caso ocorra. Além
disso, o préprio tratamento quimioterdpico pode gerar alteragdes hepdticas, renais, cardiacas
ou metabdlicas que devem ser acompanhadas por equipe multiprofissional.

Pacientes que apresentam sindromes predisponentes precisam de acompanhamento clinico

por toda a vida.

Erastinho
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Sarcoma de Ewing

Sarcoma de Ewing é um tumor que pode surgir nos ossos ou nos tecidos moles ao redor. Em
geral, acomete os membros inferiores, pelve, braco ou costelas. E o segundo tipo de tumor ésseo
mais comum e costuma surgir em criangas mais velhas e adolescentes (10-20 anos).

A maioria dos pacientes tem doenga ésseq, apenas uma pequena porcentagem tem doencga
extradssea como foco inicial. Além disso, pacientes que jd fizeram tratamento de cGncer com
radioterapia apresentam maior risco de desenvolver a doenca, entretanto este tipo de cdncer
ndo estd associado a sindromes genéticas hereditdrias.

O principal local de metdstase sdo os pulmdes e/ou outros ossos.

Sinais e Sinfomas

Os sinais e sintomas sdo semelhantes aos do osteossarcoma e dependem da localizagdo do
tumor. Com maior frequéncia, podem apresentar febre, o que pode levar a confundir com
processo infeccioso. Os tumores localizados na pelve em geral tém o diagndstico mais tardio, jd

que os sintomas costumam aparecer somente com o tumor maior.

Diagndstico

Histéria clinica detalhada, exame fisico e a radiografia do local podem iniciar a suspeita como
ja detalhado no osteossarcoma. O diagndstico confirmatério é feito através da bidpsia da lesdo.
O sarcoma de Ewing também necessita de exames de estadiamento para definir a presenca ou
ndo de metdstases e planejamento do tratamento. A tomografia de térax e a cintilografia éssea
ou o PET scan sdo usados para definir se hd presenca de metdstases a distdncia, e a ressondncia
magnética do local acometido é o melhor exame para entender a extensdo do tumor. Neste

tipo de cdncer é indicada biépsia de medula éssea, local que também pode ocorrer metdstase.

Tratamento e Progndstico

Se o diagnéstico é precoce e a doenca localizada, a chance de cura é de cerca de 70%, sendo
essa chance bem menor se a doenca é metastdtica ao diagndstico. O tratamento se baseia em
quimioterapia, seguida de cirurgia efou radioterapia. Diversas terapias direcionadas para alvo

genético e imunoterapias tém sido estudadas, sendo importante a andlise molecular do tumor.

Apos o tratamento

O Sarcoma de Ewing pode recidivar anos depois, porém em mais de 80% dos casos a doenga
costuma reaparecer nos primeiros dois anos apds o término do tratamento. Os pacientes devem
receber seguimento em servigo especializado por pelo menos cinco anos apds finalizagdo do

tratamento, com exames de imagem e laboratoriais a critério do oncologista.
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Diagndstico diferencial

Importante: um diagnédstico diferencial comum dos

tumores ésseos sdo os sarcomas de partes moles.

Rabdowmiossarcoma e outros sarcomas

Os sarcomas de partes moles correspondem a cerca de 7% dos tumores malignos da infancia.
O rabdomiossarcoma é o mais comum desse grupo e se origina no musculo esquelético,
sendo mais frequente em criancas pequenas, abaixo dos dez anos. Alguns sarcomas podem
ser somente localmente agressivos, para os quais costumam se indicar apenas tratamento
cirdrgico, mas no caso de rabdomiossarcoma este é altamente agressivo com capacidade de
metdstase a distdncia.

Algumas condi¢des hereditdrias aumentam o risco de rabdomiossarcoma, incluindo a
sindrome de Li Fraumeni (mutag¢des na P53), neurofibromatose tipo 1, sindromes de Beckwith

-Wiedemann e Noonan.

Principais sinais e sinfomas do rabdomiossarcoma

elnchago ou nodulagdo no corpo que ndo «Olho saltado “para fora”;

desaparece e 3s vezes & doloroso; «Sangramento frequente do nariz, vagina
eDor de cabe¢a persistente, que ndo ou reto;

melhora com analgésico comum e que pode #S3ida de nddulo ou protrusdo pela vagina,
acordar a crianga 3 noite; nariz ou reto,

Exames de imagem

Exames de imagem do local acometido sdo indicados para avaliar a extensdo da lesdo e
invasdo, podendo ser tomografia, ressondncia e ultrassonografia, a depender de onde o tumor
estd localizado. A ressondncia é o exame mais indicado para definir melhor o tumor e avaliar
possibilidade de cirurgia. O diagndstico confirmatdrio é feito através da biépsia da lesdo. Os
exames de estadiamento sdo solicitados para definir a presenca ou ndo de metdstases e
planejamento do tratamento sendo eles a tomografia de térax, a cintilografia éssea ou PET
scan. Nesse tipo de cdncer também é indicada bidpsia de medula éssea e pungdo lombar (se

tumor localizado préximo ou invadindo as meninges do cérebro ou medula espinhal).

vvvvvvvvv
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Tratamento

O tratamento do rabdomiossarcoma inclui a combinagdo de quimioterapia e radioterapia, e/ou
cirurgia. Os demais sarcomas de partes moles tém seu tratamento definido pelo tipo histolégico

em hospital de oncologia.

Dr Rhayane Peres de Oliveira da Silva
Oncopediatra do Hospital Erastinho

xxxxxxxx
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Caso Clinico 06

Paciente com dois meses, encaminhado ao Hospital Erastinho por quadro de estrabismo
e leucocoria (reflexo pupilar branco) no olho esquerdo, com um més de evolugdo. Nascido a

termo, bom desenvolvimento, sem histdérico familiar de neoplasias.

Exame Fisico;

Crianca ativa, corada, hidratada.

Olho esquerdo: leucocoria. Olho direito: leucocoria menos visivel.

Exames Diagndsticos:

Realizados pelo oftalmologista:

eFundoscopia: presenca de lesdo sélida em ambos os olhos, maior & esquerda.

eEcografia ocular: no olho direito havia lesdo sélida na periferia do quadrante nasal superior, e
no olho esquerdo, havia imagens sugestivas de descolamento de retina em 360° e lesdo sélida

em parede posterior, que ocupava grande parte da cavidade ocular, sugerindo retinoblastoma.

Exames de estadiamento:

Ressondncia magnética de crdnio com lesdes nos globos oculares, maior a esquerda, sugestivas
de retinoblastoma bilateral.

Aspirado de medula dssea e andlise do liquor: normais.

Exames de estadiamento:

Ressondncia magnética de crdnio com lesdes nos globos oculares, maior a esquerda, sugestivas
de retinoblastoma bilateral.

Aspirado de medula dssea e andlise do liquor: normais.

Diagndsticos diferenciais:

Toxocariase, doenga de Coats, outros processos infecciosos.

vvvvvvvvv
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Epidemiologia

O retinoblastoma é um tumor maligno que se origina na retina. Apesar de ser raro, é o tipo mais
comum de cancer ocular em criangas, ocorrendo principalmente em criangcas menores de dois
anos e raramente apods os seis anos.

Cerca de trés em cada quatro criancas tem apenas um dos olhos afetados, e em um em cada
quatro casos, ambos os olhos sdo afetados, especialmente quando hd histérico na familia.

A cadeia de eventos que leva ao retinoblastoma é complexa, mas hd envolvimento de fatores
genéticos, como a mutagdo no gene RB1. As criangas que nascem com alteracdo no gene RB1
costumam desenvolver retinoblastoma em ambos os olhos (bilateral), e também tem maior
risco de desenvolver cdncer em outras partes do corpo. Entretanto, na maioria dos casos (70-

75%) ndo hd um agente conhecido para a ocorréncia desse tumor.

Sinais e sinfomas

eReflexo pupilar branco
(leucocoria, Figura 1);

eEstrabismo;

«Dor nos olhos;

«Sangramento na parte anterior do
olho (mudanga de cor na iris);
«Abaulamento dos olhos,

Figura 1: Leucocoria

Nota: Fotos tiradas com flash podem revelar

a presenca de um tumor intraocular.

D ° P < .

iagndstico

Para o diagndstico ndo é necessdria a realizagdo de bidpsia, pelo risco de disseminagdo das
células cancerigenas para além do olho, podendo ser diagnosticado e ter sua extensdo avaliada

com precisdo pelos exames oftalmoldgicos e de imagem, como ultrassonografia ocular e

resson@ncia magnética do crdnio.
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Tratamento e Progndstico

A chave para o sucesso do tratamento é o diagndstico precoce, nesses casos as chances de cura
costumam ser superiores a 90%. Porém, se a doenca estiver disseminada para além do olho, o
prognéstico pode ser pior.

Além de aumentar as chances de cura, quanto mais precoce o diagndstico maior é a chance
de preservagdo da visdo, com tratamentos locais, como laserterapia e crioterapia, podendo ser
combinados com a quimioterapia intra-arterial, com injecdio de quimioterapia diretamente na
artéria principal que fornece sangue para o olho, e quimioterapia sistémica. Para tumores mais
espalhados o tratamento é mais agressivo, envolvendo outras abordagens como radioterapia
e enucleacgdo.

Quando houver suspeita, é importante sempre encaminhar a crianga a um hospital
oncopedidtrico de referéncia para avaliagdo o quanto antes, ndo sendo necessdria a realizagdo

de exames antes do encaminhamento.

Dra. Andreia Rheinheimer Carpenedo
Oncopediatra do Hospital Erastinho
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Caso Clinico 07

Paciente com um ano e quatro meses, do sexo masculino, encaminhado para hospital
especializado por aumento de volume abdominal e irritabilidade sugestiva de dor frequente.
Histéria de agitacdo nos ultimos dois meses, choroso e com dificuldade para dormir, com
consultas frequentes a emergéncia, onde obtinha melhora parcial com analgésico e retornava
para casa. H& 20 dias, familiar notou aumento de volume abdominal, baixa aceitacdo
alimentar e baixo ganho ponderal. Ao exame fisico, paciente apresentava-se muito irritado
e com tumoracgdo palpdvel estendendo-se do hipogdstrio até o hipocondrio direito. Realizou
tomografia computadorizada de abdome e pelve evidenciando lesdo expansiva lobulada no
polo superior do rim direito, ultrapassando a linha média medindo 14 x 12,6 x 13,5 cm.
Iniciado quimioterapia neoadjuvante. Um més apds inicio de tratamento, foi realizada
nefrectomia a direita com linfadenectomia. A anatomia patolégica da peca cirurgica confirmou
nefroblastoma ou Tumor de Wilms estadio lll. Recebeu posteriormente quimioterapia adjuvante

e radioterapia.

Epidemiologia das Massas Abdominais

A presengca de massa abdominal palpdvel é uma das principais apresentagdes clinicas dos
tumores sélidos em criangas. Essas neoplasias malignas sdo representadas principalmente
pelos neuroblastomas, tumores de Wilms (nefroblastomas), linfomas ndo Hodgkin (tipo Burkitt),
hepatoblastomas e tumores de células germinativas.

O tumor maligno mais frequente em recém-nascidos é o neuroblastoma, jé o tumor de
Wilms do trato geniturindrio predomina na inféncia. O hepatoblastoma, leucemias e linfomas
sdo encontrados em criancas com dois a dez anos de idade. Nesta faixa etdria, também se
encontram os tumores benignos, como os hemangiomas, os hamartomas hepdticos, algumas
infeccdes que cursam com hepatoesplenomegalia, bolo de dscaris e fecaloma ou, até mesmo,
tricofagia em pacientes adolescentes, com desordens psiquicas. O cisto de ovdrio, apesar de
raro, causa massa abdominal cistica em feto ou em recém-nascido.

Outras massas abdominais que podem surgir sdo as de ovdrios e genitais, também em
recém-nascidos. A maioria desses tumores abdominais sdo assintomdticos e reconhecidos

acidentalmente pelos pais, cuidadores ou, menos frequentemente, no exame clinico de rotina.

Isso se deve em parte ao pico de idade em que ocorrem essas neoplasias, que € de um a cinco

xxxx




anos, quando o cuidado didrio (banho, troca de roupa) com a crianga, muitas vezes, é realizado
por terceiros, além de que, neste periodo, a crianga ainda ndo consegue definir nem determinar

o local da dor.

Sinais e Sinfomas

A dor abdominal é uma das queixas mais comuns em pediatria e estd relacionada, na
maioria das vezes, a processos infecciosos gastrointestinais benignos de curta duracdo. A dor,
entretanto, é um sintoma fundamental na identificagdo de condigdes cirurgicas agudas que
exigem tratamento de urgéncia. E o caso dos linfomas de Burkitt, que sdo caracterizados por
volumosas massas abdominais de crescimento rdpido, ocasionando obstrugdes intestinais e
urindrias. O tumor, para causar dor abdominal, deve, portanto, apresentar um crescimento
rdpido, assumindo grande volume, até que cause compressdo e mau funcionamento de um
érgdo.

E essencial, na abordagem das massas abdominais, além de histéria bem conduzida, arealizagéo
de exame fisico completo, dando atencgdo especial ao exame abdominal. E importante um
esforco em tentar examinar a crianga em condigdes ideais, mesmo que exija um tempo maior
para acalmd-la e distrai-la. O exame da genitdlia ndo deve ser esquecido, jd que o aumento
do volume e da consisténcia testicular pode representar um tumor primdrio do testiculo.
Outras malformagdes genitourindrias podem acompanhar o diagndstico de tumores renais e a
puberdade efou virilizagdo precoce podem estar presentes nos carcinomas de adrenal.

As parasitoses intestinais e a constipagdo intestinal sdo muitas vezes atribuidas como causa
do desconforto abdominal das criangas. De fato, podem até mesmo estar associadas ao
diagndstico oncoldgico e ndo é raro serem causa de atraso no diagndstico do cdncer em
criangas e adolescentes. Por isso, a persisténcia dos sintomas apds o diagndstico e o tratamento
adequado deve sempre ser bem investigada.

Tumores retroperitoneais, como o neuroblastoma, podem causar sindrome de compresséo
medular por invasdo do canal medular, levando a dor nas costas e nas pernas, claudicagdo,

parestesias e incontinéncia fecal e urindria. Uma abordagem sistemdtica e cuidadosa, como

Erastinho

22



a exemplificada na figura abaixo, pode permitir diagndstico e tratamento eficazes para as

massas abdominais

[ sinasesimomss | [ Condulas e Exames |

Massa abdominal

palpdved de rapido
crescimento

Dar abdominal recomente
elou massa abdominal
elou perda de peso
efou hemallria

elou febre de arigem R Presenca \ 8iM Encaminhamento

80 i
indeterinada 2 -

efou hipertensdo anrial {72n) massa? pecibirn
efou sinais de Cushing

elou alteracho do habiio NAO

Intestinal & urinano

Aumento de volume ol e
testicular (T2n)

Emergéncia:
+ Massa abdominal de crescimento rapido

*

Fonte: (INSTITUTO NACIONAL DE CANCER JOSE ALENCAR GOMES DA SILVA; INSTITUTO RONALD MCDONALD, 2012)

FIGURA - Fluxograma sobre os sinais de alerta para as massas abdominais
Criancgas e adolescentes que possuem um aumento rdpido e progressivo do volume abdominal,
associado a presenca de massa palpdvel no exame clinico e qualquer suspeita de sindrome de
compress@o medular, devem ser encaminhados imediatamente para um servigo especializado
em oncohematologia pedidtrica para a realizagdo de exames e procedimentos diagndsticos
(como ultrassonografia, mielograma, tomografias, ressondncia e bidpsias).
Em locais em que é possivel realizar o exame ultrassonogrdfico em tempo hdbil (no mdximo
em uma semana), com profissional habituado com criangas, pode-se optar por confirmar
a suspeita diagnédstica antes de encaminhar para o servico de oncohematologia, nos casos
que apresentem quadro clinico de queixa abdominal associado a um ou mais dos seguintes

sintomas:

eDor abdominal cronica recorrente;
eMassa abdominal suspeita, dificuldade de exame da crianga;
eSinais e sintomas constitucionais: palidez, dor generalizada, perda de peso, febre,

linfonodomegalia, hematomas;
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eHematuria;

eHipertensdo arterial;

oVirilizagdo;

eSindrome de Cushing: fdcies em lua cheia, obesidade, hipertensdo arterial, acne, estrias e
fraqueza;

eAlteracdo do hdbito intestinal (constipagdo, incontinéncia fecal) e urindrio (retencdo,
incontinéncia) em criangas que jd tenham adquirido o controle dos esfincteres previamente;
eAumento do volume testicular.

E desejdvel que o servigo de referéncia seja 0 mesmo que vai iniciar o tratamento, a fim de que
ndo ocorra atraso entre o diagndstico e o inicio do tratamento adequado. Do mesmo modo,
que para os outros grupos, a realizagdo de exames complementares, de qualidade e em tempo

hdbil ndo deve atrasar o encaminhamento para a confirmagdo diagndstica.

Dr. Adriano Luis Garcia de Lima
Oncopediatra do Hospital Erastinho

xxxx
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Caso Clinico 08

Paciente com 11 meses, do sexo masculino, € trazido a consulta, por apresentar acne e sudorese
axilar com odor caracteristico hd um més. Mde refere que sempre levou a Unidade de Saude

para pesar e medir, tendo observado bom ganho de peso neste periodo.

Exame fisico:

Acne, rubor facial, choro com tonalidade grave, irritabilidade. Ausculta pulmonar: murmdurio
vesicular presente, normal e simétrico. Bulhas cardiacas ritmicas e normofonéticas. FC = 120
bpm. PA = 130x90 mmHg. Abdome globoso, com massa palpdvel no hipocéndrio direito. Pénis

aumentado de volume. Pilificacdo pubiana. Testiculos de tamanho e consisténcia normais.

Exames |laboratoriais:

Hb=14,1g/dL VCM=77 fl HCM=26,01pg RDW=14,5%; Leucécitos = 9140 (diferencial normal);
plaquetas:360.000. Cortisol 26,9 mcg/dL; sulfato de deidroepiandrosterona = 3000 mcg/dL;
testosterona = 1100 ng/dL

Exames de imagem:

Tomografia de abdome:

Massa sélida com realce
heterogéneo e calcificagdes
de permeio no hipocéndrio
direito com centro geométrico
na topografia da adrenal
direita medindo 63 x 75 x 59
mm (craniocaudal, transverso

e anteroposterior).

Tomografia de térax = normal.

Levado & cirurgia: ressecgdo total da massa cuja andlise andtomo-patoldgica revelou se
tratar de ADENOCARCINOMA DE SUPRARRENAL.
Segue em quimioterapia, e em uso de mitotano, com especial atengdo para o risco de

desenvolver insuficiéncia de suprarrenal.
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Epidemiologia

O carcinoma de suprarrenal é raro em criangas e adolescentes e representa 0,2% de todas as
neoplasias da crianga, com incidéncia de 0,2 a 0,3 por milhdo de criangas abaixo de 15 anos,
por ano, nos EUA. No Brasil, no sul e sudeste, a incidéncia é cerca de 15 vezes maior.

E diagnosticado principalmente até os quatro anos de idade (60%) e somente 14% apés os 13
anos de idade.

No Parand, estd associado a mutagdo em um gene supressor de tumor, identificada como tp53
R337H.

Aproximadamente 90% das criangas apresentam virilizagdo, isolada ou associada a sindrome

de Cushing.

Sinais e sinfomas

«Ganho de peso exagerado; Giba;

oPilificagdo pubiana; elrritabilidade;
eAumento de volume de pénis ou de clitoris; eHipertensdo arterial;
eAcne; «Comeddes;
«Obesidade centripeta; eHipertrofia muscular.

eHiperemia malar;

Exames complementares

Determinacdes hormonais poderdo demonstrar aumento de testosterona, cortisol,

deidroepiandrosterona, aldosterona e outros hormoénios intermedidrios.

Exames de imagem

A ecografia auxilia a identificar o tumor e a ressonéncia magnética permite identificar os limites
da lesdo tumoral e sua ressecabilidade (invasdo ou ndo da veia renal, veia cava inferior) e
envolvimento de linfonodos. Jd a Tomografia de térax é importante para pesquisar metdstases

pulmonares.

Tratamento e progndstico

Quando diagnosticado no inicio, 100% das criangas podem ser curadas apenas com cirurgia.
Se houver metdstases, hecessitam de quimioterapia e cirurgia e a chance de cura estd ao redor
de 10%.

Desvios da curva de peso para percentis superiores podem se constituir em um alerta para

vvvvvvvvv
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exame fisico adequado, minucioso.

O diagnéstico da mutagdo p53 R337H no teste do pezinho dirige o exame fisico para procura
de sinais de puberdade precoce, permitindo diagnosticar o tumor em suas fases iniciais.
Independente de ter investigada a mutacdo, toda crianca deve ser completamente examinada,
seja na puericultura ou em consultas esporddicas, com especial atengdo ao desenvolvimento

sexual nos primeiros anos de vida, e na fase pré-puberal.

Dra. Mara Albonei Dudeque Pianovski
Oncopediatra do Hospital Erastinho
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