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RESUMO

O Tumor de Wilms é o tumor renal pediatrico mais frequente e um dos mais sensiveis
ao tratamento. Este estudo tem como objetivo relatar um caso de Tumor de Wilms
em um paciente pediatrico. Trata-se de uma crianca de 4 anos, do sexo feminino, que
compareceu a consulta apresentando constipagdo intestinal e uma massa abdominal
a direita, sem ultrapassar a linha média do abdome. O diagnostico foi confirmado
por meio de ultrassonografia e tomografia computadorizada. O tratamento inclui
cirurgia e quimioterapia, sendo o tumor altamente quimiossensivel. Portanto, este
relato reforga a relevancia de um diagnoéstico precoce e preciso, essencial para
otimizar os resultados terapéuticos e melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

ABSTRACT

Wilms tumor is the most frequently occurring pediatric kidney tumor and it one of the most
treatment-responsive tumors. The present study aims to report a case of Wilms tumor in a
pediatric patient. A 4-year-old female child presented to the consultation with constipation
and an abdominal mass on the right, which did not exceed the midline of the abdomen.
The diagnosis was confirmed through ultrasound and computed tomography. Treatment
includes surgery and chemotherapy, with the tumor being extremely chemosensitive.
This report reiterates the importance of accurate and early diagnosis of Wilms Tumor,
thus ensuring even better survival, given the advances already achieved in recent decades.

INTRODUCAO

O Tumor de Wilms (TW) ou nefroblastoma
representa o tumor renal maligno pediatrico
mais comum, responsavel por 80% de todos os
tumores pediatricos renais do grupo SERVA 1%,
Em relacao a faixa etaria, 95% dos casos cor-
respondem a criangas menores de 10 anos,

sendo majoritariamente menores de 5 anos’.
Apresenta-se uni ou bilateralmente em até 13%
dos pacientes*.

Ainda que seja considerado um tumor es-
poradico, o Tumor de Wilms possui uma pre-
disposicao genética em sua fisiopatogenia,
sendo responsavel por cerca de 15% dos casos.
Diversas mutagoes genéticas estao envolvidas,

Esta obra estalicenciada sob uma Licenga Creative Commons. Os usudrios tém permissdo para copiar redistribuir os trabalhos por qualquer meio ou
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incluindo alteragoes nos genes WT1, p53, FWT1
e FWT2, além de mutagodes na regiao 11p15.5.
Estudos recentes também identificaram alte-
ragoes nos genes CTR9, REST e TRIM28'3.

A taxa de sobrevida é elevada e apresen-
tou melhora significativa nas tltimas décadas,
atingindo 90% em escala global. No entanto,
aproximadamente 25% dos casos envolvem
subgrupos de criancas com fatores que podem
influenciar esse desfecho, como histologia
anaplasica, determinados marcadores mole-
culares, envolvimento bilateral e recidiva.
Além disso, esses subgrupos sao mais susce-
tiveis a complicacoes secundarias ao trata-
mento, incluindo insuficiéncia renal, inferti-
lidade, toxicidade cardiaca, doenga pulmonar
restritiva e neoplasias secundarias. Diante
desse cenario, torna-se essencial reduzir a
toxicidade associada a terapia. A recidiva do
tumor ocorre em 10% a 20% dos casos, sendo
mais frequente nos dois primeiros anos apos
o diagndstico. Metastases a distancia estao
presentes na avaliacao inicial em aproxima-
damente 20% dos casos, com predominio de
acometimento pulmonar'*.

Na maioria dos casos, os pacientes apre-
sentam massa abdominal palpavel, geralmen-
te assintomatica e volumosa, em exame clini-
co de rotina ou detectado pelos préprios
cuidadores. Em geral, nao ultrapassa a linha
média e localiza-se em flanco ou regiao lom-
bar. Outros sintomas podem estar presentes
como febre, infeccao urinaria, hematuria, hi-
pertensao arterial, dor abdominal, nausea,
vomitos, perda de apetite, respiracao curta e
constipacao®.

A imagem desempenha um papel funda-
mental no diagnoéstico do TW, assim como para
o estadiamento e para a vigilancia. A busca
diagnostica se inicia pela ultrassonografia
(USG), que confirma a presenca da massa e sua
origem. A ecogenicidade do TW tem grande
espectro, sendo altamente variavel a depender
da necrose tecidual e hemorragia intraluminal.
Apos a confirmacao da massa renal, € necessa-

ria a realizacao de US com doppler, para excluir
a extensao vascular do tumor, presente em 10%
dos casos'.

Ainda assim, a tomografia computadori-
zada (TC) ou a ressonancia magnética (RM) de
abdome com contraste sao essenciais para o
estadiamento locorregional. Além disso, a TC
de torax, preferencialmente com contraste, é
recomendada para a analise de implantes se-
cundarios, devido a importancia da avaliagao
dos hilos pulmonares e da deteccao de possi-
veis trombos.

A histologia do TW ¢ fundamental para o
prognostico. Segundo o sistema de classifica-
¢ao histologica do Children Oncology Group
(COQ), existem trés grupos histologicos distin-
tos baseados no grau de anaplasia do tumor,
sendo divididos em histologia favoravel, anapla-
sia focal e anaplasia difusa. A histologia favora-
vel € a mais comum (75% dos tumores), mar-
cada pela auséncia de anaplasias e composta
por células blastemais, estromais e epiteliais®.
O tratamento do TW é dividido em duas abor-
dagens diferentes, de acordo com o COG e o
Grupo Europeu Société Internationale D'On-
cologie Pédiatrique (SIOP), ambas com analogas
taxas de sobrevida global, sendo a cirurgia e a
quimioterapia os seus alicerces, visto que o TW
€ extremamente quimiossensivel't.

A abordagem COG ¢ baseada em nefrec-
tomia inicial seguida de quimioterapia/radio-
terapia (conforme necessario), enquanto a
abordagem SIOP é baseada em quimioterapia
pré-operatoéria para diminuir o volume do tu-
mor e facilitar a cirurgia'. Embora as estraté-
gias SIOP e COG difiram em sua abordagem
inicial de tratamento, ambas mostram resul-
tados semelhantes em relagao a sobrevivéncia
global (SG) para os tumores de Wilms, que atuS
almente ¢ quase 90%°. O objetivo deste traba-
lho é descrever um caso de Tumor de Wilms,
apresentando os aspectos clinicos, diagnosti-
co, cirurgia e pés-operatorio. O relato de caso
recebeu aprovacao pelo comité de ética da
Faculdade de Medicina de Campos, conforme
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CAAE 58700222.6.0000.5244. O namero do pa-
recer referente a essa aprovacao é 5.566.247.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 4 anos, resi-
dente em Campos dos Goytacazes, compare-
ceu a consulta apresentando quadro de consti-
pagao intestinal e massa abdominal. No exame
fisico, apresentava: bom estado geral; ritmo
cardiaco regular em dois tempos, bulhas nor-
mofonéticas, sem sopros, frequéncia cardiaca
de 120 bpm; ausculta cardiopulmonar normal;
pressao arterial de 120 x 80 mmHg; frequéncia
respiratéria de 30 irpm; peso de 13,5 kg; massa
abdominal palpavel a direita, estendendo-se da
hemictpula frénica até a linha média do abdo-
me. A ultrassonografia abdominal evidenciou
uma imagem nodular de contorno lobulado,
com areas cisticas, medindo aproximadamen-

te 14x8 cm. Na tomografia computadorizada
de abdome (Figuras 1 e 2), foi identificada uma
volumosa tumoracao renal a direita, compri-
mindo as estruturas adjacentes e com extensao
até a hemictpula frénica. Também foi observa-
do um implante secundario na base pulmonar
esquerda e um microcalculo na vesicula biliar.
Nos exames laboratoriais, observou-se discreta
anemia, leucocitose com aumento de monoci-
tos, elevacao da velocidade de hemossedimen-
tacao e da proteina C reativa, além de cetonas
na analise urinaria.

A crianca foi encaminhada a uma institui-
¢ao oncoldgica a fim de concluir a investiga-
¢ao e iniciar o tratamento. Assim, foi prescrita
a quimioterapia neoadjuvante (ciclofosfamida
e doxorrubicina), seguindo o protocolo SIOP,
e a paciente foi submetida a cirurgia (adrena-
lonefrouretectomia, segmentectomia hepa-
tica do segmento 6, resseccao de trombo na

Figura 1. TC ap6s injecao de contraste venoso, em corte coronal, evidenciando volumosa tumoracao com
origem no tergo superior do rim direito, realce heterogéneo pelo meio de contraste e amplas areas necroti-
cas centrais, apresentando extensao superior até a hemictipula frénica e atravessando discretamente a linha
média por cerca de 0,8 cm. Medindo 18,1 cm no plano sagital.
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Figura 2. TC em corte axial, sem contraste (imagem A) e ap0s injecao de contraste venoso (imagens B e C),
apresentando areas necroéticas centrais, medindo aproximadamente 9,5 x 11,0 centimetros, envolvendo cir-
cunferencialmente a veia e artéria renal a direita e rechagando medialmente a veia cava inferior, sem sinais de
trombose. Além de compressao e deslocamento para a esquerda da segunda porcao do duodeno e a cabega do
pancreas, presenca de vasos andmalos e calibrosos na regido perirrenal posterior direita.

veia cava inferior, linfadenectomia retroperi-
toneal, resseccao de implante no diafragma,
resseccao tumoral e da metastase pulmonar a
direita), associada a radioterapia adjuvante. O
laudo histopatolégico revelou componente pre-
dominantemente estromal (75%), epitelial (13%)
e blastemosos (2%). O tumor infiltra a capsula
renal, o tecido adiposo peri-renal, com envol-
vimento da suprarrenal direita. Presenca de
multiplos focos de restos nefrogénicos peri-
lobares no parénquima renal adjacente, além
de pielonefrite cronica com fibrose estromal
e esclerose glomerular. Classificacao histolo-
gica pos-terapia: risco intermediario (subtipo
estromal). Classificacao patologica: estagio III.
A paciente teve melhora clinica no pés-opera-
torio e segue em acompanhamento ambulato-
rial pela instituicao.

DISCUSSAO

O TW ¢ a neoplasia abdominal mais fre-
quente na populacao pediatrica, representan-

do mais de 80% dos canceres nessa idade, e
a taxa de sobrevivéncia global excede 90%!. A
paciente de 4 anos encontra-se na faixa eta-
ria com maior numero de casos, que se esten-
de dos 2 aos 5 anos de idade. A apresentacao
clinica foi a comumente relatada, com massa
abdominal assintomatica, acompanhada de
constipacao e com niveis tensionais elevados
para a idade.

A investigacao inicial de uma massa renal
suspeita em uma crianga, deve sempre comecar
com uma USG. Apds a massa renal ser confir-
mada, a avaliacao adicional com TC ou RM com
contraste ¢ essencial para fins de estadiamen-
to. A ecogenicidade do Tumor de Wilms pode
ser altamente variavel, dependendo do grau de
necrose do tecido/hemorragia intratumoral'. A
imagem da TC no caso relatado demonstra uma
volumosa tumoracao com realce heterogéneo e
amplas areas necroticas centrais.

E imperativo que o radiologista avalie cui-
dadosamente a veia renal e a veia cava inferior
porque a extensao vascular do tumor esta pre-
sente em aproximadamente 10% dos casos'.
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Na TC em corte axial (Figura 2), podemos ver
areas necroticas centrais, envolvendo circun-
ferencialmente a veia e artéria renal a direita e
rechacando medialmente a veia cava inferior,
sem sinais de trombose. Além da presenca de
vasos anomalos e calibrosos na regiao perirre-
nal posterior direita.

Além disso, as metastases estao presen-
tes em 20% dos casos de TW na avaliacao ini-
cial, com o parénquima pulmonar sendo o local
mais comum. A avaliacao por TC de térax pode
ser realizada com ou sem agente de contraste
intravenoso, embora seja mais recomendado
com o contraste para avaliar os hilos e um po-
tencial trombo intravascular. Derrames pleu-
rais ipsilaterais também podem ser vistos e
sao frequentemente secundarios a ruptura do
tumor. Por isso, ¢ essencial que os pulmoes
sejam avaliados antes da nefrectomia, porque
atelectasia basilar e derrames pleurais sao co-
muns no estado pos-operatério e podem im-
pedir a avaliacao adequada'. O figado e o fundo
de saco devem ser avaliados quanto a sinais
de metastase hepatica e derrame peritoneal,
respectivamente!. Na paciente em questao, foi
encontrado um implante secundario na base
pulmonar esquerda ao diagnostico, sem sinais
de metastases no figado.

O principal diagnostico diferencial deve
ser feito com o neuroblastoma, um tumor ori-
ginado a partir de células nervosas, geralmen-
te encontrado em pacientes com menos de 10
anos. Assim como o Tumor de Wilms, o neu-
roblastoma pode se manifestar pela presenca
de uma massa abdominal, que frequentemente
ocupa a loja renal e se projeta para o hipocon-
drio e o flanco, podendo ultrapassar a linha
média do abdome?®.

Quanto as diferencas radiologicas, no neu-
roblastoma, pode-se observar a prevaléncia de
achados como calcificagoes, presentes em 90%
dos casos, bem como envolvimento e encapsu-
lamento de estruturas vasculares, porém ge-
ralmente nao ha invasao vascular. Mais comu-
mente cruzam a linha média e se estendem para

o canal espinhal, assim como acometem linfo-
nodos retroperitoneais. Massas bilaterais tam-
bém sao mais encontradas nos casos de neu-
roblastoma e metastases 0sseas sa0 comuns.
Raramente surge no rim e por outro lado, o TW
tem origem majoritariamente nesse 6rgao’.
Dessa forma, um sinal classicamente conheci-
do e encontrado nos casos de TW € o “sinal da
garra”, como podemos ver na imagem C da Fi-
gura 2, que determina a origem renal do tumor,
onde observa-se o parénquima renal circun-
dando a massa tumoral. Ja no neuroblastoma,
de origem adrenal, encontra-se um desloca-
mento do rim’.

Em contrapartida, no Tumor de Wilms,
calcificacoes sao observadas em apenas 15% dos
casos. Mais frequentemente, ha invasao vascu-
lar, além de uma maior prevaléncia de achados
como hemorragia e necrose, conforme ilustra-
do no caso apresentado’. Além disso, o acome-
timento unilateral, a massa tumoral de origem
renal e a presenca de metastases pulmonares
sao as formas de apresentagao mais comuns do
TW, todas identificadas neste estudo. Por fim,
vale ressaltar que este relato, além de oferecer
informacao atualizada sobre o Tumor de Wilms
e seus achados de imagem, refor¢a a necessida-
de da suspeita e do diagndstico precoces para o
sucesso terapéutico.
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