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NEOPLASIAS MALIGNAS CIRURGICAS ABDOMINAIS NA
INFANCIA: DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

MALIGNANT ABDOMINAL SURGICAL NEOPLASMS IN
CHILDHOOD: DIAGNOSIS AND TREATMENT

Rubia de Oliveira Lima'

Marcio José de Melo Chierici Junior?
Leticia Wetler do Nascimento®
Winicius Cardoso Donatti*

Maressa Moreira ¢ Silva’

Ivy de Campos®

Resumo: As neoplasias na infancia advém de variadas etiologias e, apesar de ter um curso
benigno na maioria dos casos, algumas tumoracdes irdo evoluir com malignidade. Tais
tumores podem ser divididos em tumores hematologicos e tumores solidos. Dentre os tumores
solidos, este trabalho tem como enfoque as tumorac¢des abdominais malignas. Objetiva-se,
portanto, discorrer sobre a diagnose e a terapéutica dos canceres abdominais pediatricos,
especificamente no ambito cirurgico. Para tanto, foi realizada uma revisao de literatura
qualitativa e descritiva a partir das bases de dados Biblioteca Virtual em Saude, Google
Académico e Scielo. Ao todo 28 trabalhos cientificos foram escolhidos para a construgao
desta revisdo, sendo 27 artigos, além do livro “Cancer: Principles and practice of oncology”.
Dentre as principais tumorag¢des malignas abdominais na infancia se destacam: nefroblastoma,

hepatoblastoma, linfoma de Burkitt, pancreatoblastoma, tumores de cortex suprarrenal e
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neuroblastoma. A inespecificidade da sintomatologia, além da rara ocorréncia desses tumores
se configuram como empecilhos para a diagnose, pois atrapalham a suspei¢do diagnostica.
Para a terapéutica, cada uma dessas neoplasias necessita de uma combinagdo entre
quimioterapia e/ou radioterapia e cirurgia. O tratamento oncoldgico ndo se baseia apenas na
abordagem cirurgica, sendo necessario estabelecer um plano individualizado segundo o
estadiamento do paciente, contudo, observa-se que a cirurgia desempenha um papel
importante, associado a um melhor progndstico do paciente. Destarte, faz-se necessario a
confeccdo de novos estudos sobre os tumores malignos abdominais pediatricos para que tais
patologias sejam mais conhecidas e assim, a dificuldade diagnostica seja atenuada e novas

terapias sejam descritas.

Palavras-chave: Neoplasias abdominais. Diagnostico. Cirurgia. Infancia.

Abstract: Neoplasms in childhood come from various etiologies and, although they have a
benign course in most cases, some tumors will evolve malignantly. Such tumors can be
divided into hematologic and solid tumors. Among solid tumors, this study focuses on
malignant abdominal tumors. Therefore, the objective is to discuss the diagnosis and
treatment of pediatric abdominal cancers, specifically in the surgical field. To this end, a
qualitative and descriptive literature review was carried out from the Virtual Health Library,
Google Scholar and Scielo databases. A total of 28 scientific papers were chosen for the
construction of this review, 27 of which were articles, in addition to the book “Cancer:
Principles and practice of oncology”. Among the main malignant abdominal tumors in
childhood, are worth mentioning: nephoblastoma, hepatoblastoma, Burkitt’s lymphoma,
pancratoblastoma, adrenal cortex tumors and neuroblastoma. The inspecificity of the
symptoms, in addition to the rare occurrence of these tumors, poses obstacles to the diagnosis,
as they hinder the diagnostic suspicion. For therapy, each of these neoplasms requires a
combination of chemotherapy and/or radiotherapy and surgery. Oncologic treatment is not
based only on the surgical approach, and it is necessary to establish an individualized plan

according to the patient’s stating, however, it is observed that surgery plays an important role,
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associated with a better prognosis. Thus, it is necessary to carry out new studies on pediatric
malignant abdominal tumors so that such pathologies are better known and with that the

diagnostic difficulty is attenuated and new therapies are described.

Keywords: Abdominal neoplasms. Diagnosis. Surgery. Infancy

INTRODUCAO

O cancer infantojuvenil advém de variadas etiologias e apesar de serem neoplasias
benignas na maioria dos casos, ha um grupo que ird evoluir com malignidade. Quando
comparado com o cancer do adulto, o cancer pediatrico tende a apresentar um crescimento
quase sempre rapido com curtos periodos de laténcia e tendéncia a invasdo tecidual. No
entanto, por serem predominantemente de natureza embrionaria, constituidos de células
indiferenciadas, as tumoracgdes pediatricas geralmente tém uma resposta melhor aos
tratamentos, como a quimioterapia.

Em primeiro instancia, ¢ necessario compreender que o diagnostico de cancer para
essa faixa etaria nem sempre ¢ facil. A dificuldade diagnostica acontece porque,
frequentemente, a apresentacao clinica cursa com sinais e sintomas inespecificos, como febre
prolongada, vOmitos, emagrecimento, palidez, sangramentos, cefaleias, dores abdominais e
dor Ossea e/ou osteoarticular, por exemplo, que sdo comuns de outras patologias. Além disso,
a raridade da ocorréncia de neoplasias malignas na infancia ¢ mais um fator que atrapalha o
diagndstico precoce por, equivocadamente, ser investigada tardiamente.

Partindo desse pressuposto, sdo indispensaveis a historia clinica, o exame fisico, a
histéria familiar e a busca de doengas genéticas durante o processo diagnostico. Ademais, ¢
essencial que profissionais da area da satide tenham em mente tal suspeita diagnostica,
especialmente para pacientes que recorrem a assisténcia médica diversas vezes com a mesma
queixa ou com o agravamento do sintoma inicial para que haja um reconhecimento precoce da
doenga e, assim, seja estabelecido o tratamento adequado.

Os tumores pediatricos podem ser subdivididos em dois grupos: tumores
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hematoldgicos, como os linfomas e as leucemias, e tumores so6lidos, os quais englobam
tumores do sistema nervoso central, 6sseos, abdominais (neuroblastoma, hepatoblastoma,
nefroblastoma), de partes moles (rabdomiossarcoma, fibrossarcoma), entre outros. Para
melhor compreensdo do tema, este trabalho ird dissertar sobre as tumoracdes solidas
abdominais malignas, discorrendo sobre o processo diagndstico e a importancia do tratamento
cirirgico em conjunto as terapias adjuvante e neoadjuvante para cada neoplasia.

Sabe-se que o tratamento oncoldgico ndo se baseia apenas na abordagem cirurgica,
mas em uma variedade de combinagdes entre quimioterapia, radioterapia, imunoterapia e
cirurgia, definido individualmente de acordo com o quadro de cada paciente. No contexto da
cirurgia, o cirurgido oncologico desempenha um papel importante ao atuar ndo s6 para fins
curativos, mas também para estabelecer o diagnoéstico, fazer o estadiamento da doenca e
auxiliar quando ha necessidade de cuidados paliativos. Objetiva-se, portanto, discutir sobre a
diagnose e a terapéutica dos canceres abdominais pediatricos, especificamente no ambito

cirargico.

METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao de literatura qualitativa e descritiva. Para tal realizou-se uma
pesquisa nas bases de dados Biblioteca Virtual em Saude, Google Académico e Scielo. Os
descritores utilizados foram: “neoplasias”, “malignas”, “abdominais”, “infincia”, “cancer”,
“hepatoblastoma pediatrico”, “tumor de Wilms”, “nefroblastoma”, “linfoma de burkitt”,
“neuroblastoma”, “pancreatoblastoma”. Os critérios de inclusdo dos trabalhos foram textos
completos, em inglés e portugués, que se adequavam a tematica proposta. Os artigos foram
selecionados a partir de trés etapas. A primeira contou com a andlise dos titulos e datas de
publicacdes dos artigos. Na segunda fase de selecdo, realizou-se a leitura criteriosa dos
resumos, selecionando-se 50 artigos. Por fim, a terceira etapa contou com a leitura na integra
de todos os trabalhos selecionados na etapa anterior, sendo escolhidos 27 artigos que mais se
enquadram nos objetivos apresentados. Ademais, utilizou-se também o livro “Cancer:

Pinciples and practice of oncology”. Portanto, totalizou-se 28 trabalhos cientificos para
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confecg¢do da presente revisao.

RESULTADOS E DISCUSSOES

E inegavel que as massas abdominais em sua maioria no detém viés de malignidade.
Contudo, tumores malignos como Nefroblastoma, Tumores hepaticos, Linfoma de Burkitt,
Tumor pancreatico, Tumor de cortex suprarrenal e Neuroblastoma sdo neoplasias que, apesar
de raras, devem ser discutidas, uma vez que dentre suas caracteristicas, ocasionam massa
solida abdominal. Portanto, compreender as particularidades, bem como o tratamento de cada

uma, ¢ imprescindivel para uma melhor terapéutica.

NEFROBLASTOMA (TUMOR DE WILMS)

O nefroblastoma ¢ o tumor maligno renal mais comum na infancia e o segundo mais
frequente abdominal. Acomete unilateralmente ou bilateralmente, criancas entre 1 e 5 anos,
contudo entre 2 ¢ 3 anos ¢ o indice mais comum para a descoberta do tumor. E importante
saber que a forma unilateral da doenca ¢ a mais encontrada, bem como sua incidéncia reduz
fora desta faixa etaria. (GRAVERAN SANCHEZ et.al, 2017)

Nao ha uma causa especifica para o desenvolvimento do Tumor de Wilms (TW),
porém, associa-se a fatores genéticos, os quais podem predispor a forma bilateral e
metastatica, especialmente, para o pulmao e figado. Sabe-se que o TW também pode estar
mais presente quando ha associacdo com sindromes congénitas como Denys-Drash (DDS) e
Beckwith-Wiedemann (BWS), bem como com aniridia e hemihipertrofia (BRASIL, 2022). A
DDS ¢ conhecida pelo pseudo-hermafroditismo masculino, nefroblastoma e insuficiéncia
renal, enquanto que a BWS caracteriza-se com um hipercrescimento e tendéncia a neoplasia e
dismorfismo. J4 a aniridia ¢ uma doenca ocular com perda da iris total ou parcialmente. Por
fim, a hemihipertrofia ¢ demonstrada ao passo que um membro superior ou inferior, detém
dimensoes diferentes quando comparados com o lado oposto. Por essa perspectiva, quando ha

essas determinadas patologias, observa-se uma maior frequéncia deste tumor (BRAZ et. al,
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2022).

O diagnostico do nefroblastoma, muitas vezes, ¢ um achado inesperado, o qual s6 ¢
percebido pelos genitores durante a higiene pessoal da crianga, por exemplo no banho ou ao
passo que ¢ assistida pelo médico no exame fisico. A priori, 0 que se espera encontrar, ¢ uma
massa solida. A posteriori, atribui-se a sintomatica, em alguns casos, a presen¢a de hematuria
e hipertensdo arterial, assim como dor abdominal, febre, niusea e inapeténcia com
consequente emagrecimento. Vale salientar que quanto mais precoce for o diagnostico, melhor
¢ o prognostico (DASSI et.al, 2015)

Soma-se a isso, o uso de exames de imagens para confirmar o quadro do paciente e
estadea-lo. Por esse viés, o primeiro exame solicitado ¢ a Ultrassonografia abdominal cujo
objetivo ¢ averiguar o parénquima renal de ambos os rins e a viabilidade dos vasos renais e da
veia cava inferior, uma vez que ha possibilidade de eventos tromboéticos. Deve-se realizar uma
Tomografia Computadorizada e/ou Ressondncia Magnética de torax, abdome e pelve para
reafirmar os achados e identificar focos de metastases (BRAZ et. al, 2022). A avaliacdo de
acometimento linfonodal, geralmente, ¢ feita no ato cirargico. A bidpsia ndo ¢ recomendada.
Para fomentar a investigagdo, exames laboratoriais sdo solicitados como hemograma,
plaquetograma, provas de coagulagdo, EAS (Exame de urina), funcdo renal e hepatica
(BRASIL, 2022).

Héa duas vertentes para o estadiamento e terapéutica do paciente. O tratamento
cirurgico mais quimioterapia e/ou radioterapia adjuvante, ou seja, apds a cirurgia ¢é
preconizado pelo “Children’s Oncology Group” (COG). J& a “Société Internationale
d’Oncologie Pédiatrique” (SIOP) vai de encontro a isso, preconiza-se primeiro o tratamento
neoadjuvante com quimio e/ou radioterapia antes da cirurgia para evitar que a capsula tumoral
seja rompida (ILLADE et.al, 2018). A ressecc¢do cirtirgica do tumor renal pode ser por via
laparoscopica ou por laparotomia. A predilecdo ¢ pela nefrectomia total, ou seja, retirada do
rim acometido. Caso haja tumoragdo em ambos os rins ou agenesia unilateral renal, ha
preferéncia pela ressec¢do parcial. E imperioso que haja também uma ressec¢do linfonodal
para estudos histoldgicos e de estadiamento. Pode ser necessario em alguns casos a realizagao

de nefrectomia radical com a retirada de tecidos adjacentes e da glandula suprarrenal
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(BRASIL, 2022). O prognostico do paciente, em geral, ¢ positivo com possibilidade de cura
altissima, o fator que predispde a uma chance maior de recidiva ¢ a presenga da anaplasia ao

exame histopatologico (OSTROWSKI et. al, 2022)

HEPATOBLASTOMA

O hepatoblastoma (HBL) ¢ um tumor maligno do figado que atinge, principalmente,
criangas abaixo dos trés anos de idade (36 meses) e do sexo masculino. Esta associada ao
desenvolvimento degenerado dos hepatocitos, os quais em seu processo de diferencia¢ao
celular podem se diferenciar em células embrionarios com maiores riscos para anaplasia e/ou
células epiteliais fetais, as quais sdo mais bem diferenciadas € com melhor progndstico
(HAGER; SERGI, 2021).

Fatores genéticos podem predispor este tumor, a exemplo da sindrome
Beckwith-Wiedemann (BWS), hemihipertrofia, polipose adenomatosa ¢ Sindrome de Edward.
Reiterando a BWS associa-se ao hipercrescimento e tendéncia a neoplasia e dismorfismo,
enquanto que a hemihipertrofia ¢ caracterizada pelo crescimento anormal de um membro
quando comparado a outro. A polipose adenomatosa ¢ uma doenca cujo intestino grosso
detém numerosos poélipos. Por fim, a sindrome de Edward ¢ uma trissomia do cromossomo
18, a qual desencadeia anomalias fisicas e mentais aos conceptos. Ha outras correlagdes como
prematuridade e baixo peso ao nascer, terapéutica para infertilidade, baixa quantidade de
liquido amniotico placentério, obesidade materna e tabagismo (BRASIL, 2022).

Observa-se ao exame fisico um aumento do volume abdominal com uma massa
solida indolor a palpacdo no quadrante superior direito, mais especificamente no hipocdndrio
direito. Em conjunto a essa sintomatica, alguns pacientes podem apresentar emagrecimento €
sintomas inespecificos como ndusea e vomito. Outrossim ¢ a virilizagdo precoce, visto que o
proprio tumor secreta B-gonadotrofina corionica humana (hCG), quadro que propicia a
puberdade. Exames laboratoriais podem estar alterados, a exemplo da fun¢do hepatica
aumentada e presenca de anemia leve. E imprescindivel realizar também sorologias para

Hepatite B e C para descartar doencas virais.
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O exame laboratorial mais importante como marcador tumoral ¢ a dosagem de
alfa-1-fetoproteina (AFP). Deve-se atentar, contudo, a idade do paciente, haja vista que antes
de seis meses ha aumento deste marcador naturalmente. Torna-se necessario, também, alertar
para os casos de Hepatoblastoma indiferenciada, os quais podem apresentar baixa de AFP
(abaixo de 100 ng/ml). Este marcador permite inferir a eficacia do tratamento por meio da sua
dosagem, ja que fomenta a atividade da doenca (HAGER; SERGI, 2021).

O primeiro exame de imagem solicitado ¢ a ultrassonografia com doppler para
analisar possiveis acometimentos vasculares. A tomografia computadorizada ou ressonancia
magnética do abdome e torax sdo exames solicitados para analisar o comprometimento
tumoral e vascular, bem como areas de metastase (BRASIL, 2022). O padrao-ouro ¢ a bidpsia
para analisar o subtipo histologico e mitose, entretanto, em criangas com idade entre 6 meses
e 3 anos que dosaram o AFP e este condiz com um valor trés vezes acima da média para
aquela idade ou que seja maior que 1.000 ng/ml ndo necessita de biopsia para confirmar o
HBL (HAGER; SERGI, 2021).

O estadiamento de grande valia que hoje ¢ feito antes do tratamento foi elaborado
pelo Grupo de Estudo de Tumores Hepaticos Infantis da Sociedade Internacional de
Oncologia Pediatrica (SIOPEL) cujo sistema adotado ¢ o PRETEXT, o qual divide-se em I, II,
III, IV de acordo com os segmentos hepaticos. O PRETEXT I, II e III envolvem de 1 a 3
segmentos do figado. Enquanto que o PRETEXT IV envolve todos os segmentos do figado e
avalia acometimento de veia cava inferior e de veia porta-hepatica, metastase e
multifocalidade (HIYAMA, 2014). O tratamento é baseado em trés principios, quimioterapia
neoadjuvante e/ou adjuvante, ressec¢do tumoral e transplante hepatico. Em casos
metastaticos, realiza-se metastasectomia, o foco metastatico mais recorrente € o pulmonar.

Pacientes PRETEXT I com um HBL tnico e de pequenas propor¢des bem
diferenciado (epitelial fetal), podem optar pela lobectomia simples. Hodiernamente, a terapia
quimioterdpica neoadjuvante tem sido favoravel para minimizar a dimensao tumoral, o que
corrobora muito para a posteriori ressec¢do (tumorectomia) com margem livre de seguranga.

Geralmente, a quimioterapia ¢ feita em dois ciclos. A abordagem cirtrgica pode ressecar boa
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parte do figado, uma vez que ele detém alta capacidade de regeneracdo. A via selecionada
para a operacdo pode ser a convencional por meio da laparotomia ou via laparoscopica devido
as inovacdes como ultrassonografia intraoperatoria e angiografia com indocianina verde, as
quais permitem um melhor parecer acerca do tumor. Todavia, frente ao tamanho da cavidade
abdominal na infancia, opta-se pela via convencional a minimamente invasiva. A
reconstru¢do tridimensional tumoral por meio da tomografia ¢ um facilitador para a operacao
(HAGER; SERGI, 2021).

Outro fator relevante ¢ que quando ndao ha possibilidade de tumorectomia, o
transplante hepatico é o mais preconizado, especialmente em casos em que ha multifocalidade
tumoral. E contraindicado em casos de recidiva ou caso de patologia ndo controlada. E muito
importante acompanhar a terap€utica para analisar se, por exemplo, a quimioterapia ou
ressec¢do foram eficazes. O progndstico varia consoante o tipo histologico e ressecgdo total

da neoplasia.

LINFOMA DE BURKITT (NAO HODGKIN)

Em primeira analise, observa-se que o Linfoma de Burkitt (LB) ¢ um linfoma
ndo-hodgkin de células da linhagem B, corresponde de 30% a 40% dos linfomas ndo
endémicos em criancas (AFANAS, 2011). Nesse interim, cabe vislumbrar que tal doenga
apresenta patologia com taxa mitotica elevada e possuem trés apresentagdes clinicas de LB,
sendo elas endémica, a esporadica e a ligada a imunodeficiéncia em pacientes HIV positivos
(DEVITA, 2023). E pertinente informar que os LB endémicos positivam para o virus Epstein
barr (EBV), ao contrario de grande parcela dos LB ndo endémicos que negativam para EBV
(DEVITA, 2023).

As formas endémicas e esporadicas sdo apresentacdes clinicas, as quais se diferem
pelo carater geografico de onde se localizam. O LB endémico acontece na Africa equatorial e
se associa em quase a totalidade dos casos com o EBV. Ja a apresentagdo do LB esporadico
tem prevaléncia no continente norte americano e na Europa Ocidental. Nessa perspectiva, as

duas variedades sao habituais em criancas, sobretudo em idade mediana ¢ mais baixa em
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doentes com a configuracdo endémica. Além disso, todas as formas possuem a maior parte
dos acometidos sendo do sexo masculino com uma relagdo de 3 ou 4 para 1 mulher. Contudo,
as duas apresentagdes da doenca t€m diferengas na conformacao clinica (DEVITA, 2023).

Em segunda anélise, o LB ¢é, na maior parte dos casos, uma neoplasia pediatrica que
se dispde em trés fundamentais conformacdes. A forma endémica, mais conhecida como
africana, ira apresentar-se em mandibula ou tumor 6sseo facial, que por conseguinte, da
metastases para locais fora do sistema linfatico, como nos rins, nos ovarios ou nos testiculos,
além também de poder acometer medula Ossea, mama e meninges (AFANAS, 2011).
Entretanto, apresentacdes abdominais estdo mais correlacionadas com o tipo ndo endémico ao
causar ascite, doenga macica, apresentacdo renal, testicular e/ou envolver os ovarios, ainda
que também se espalhe para a medula 6ssea e o SNC (DEVITA, 2023). O LB pode cursar
com distensdo abdominal, presenga de massas abdominais, diarreia, constipagdo, dispneia,
dor, perda dental, desfiguracao, dentre outras. Nesse cenario, a fim de fazer o diagnostico
diferencial com outras doengas, por exemplo linfoma de células de manto, linfoma difuso de
grandes células B ou linfoma linfoblastico, ¢ necessdrio uma série de exames
(MUHAMMAD, 2017). Nestes, incluem-se: hemograma completo, eletrolitos séricos, acido
urico, lactato desidrogenase, creatinina, calcio, fosforo, radiografia toracica, aspirado e
biopsia do tumor ou de medula dssea, citologia do LCR, contagem de células (AFANAS,
2011). Além disso, pode se diagnosticar pela histologia por meio do padrao de céu estrelado
dos macrdéfagos benignos que possuem no interior linfocitos malignos apoptdticos
(MUHAMMAD, 2017).

O tratamento do LB, tem como principal abordagem a quimioterapia (DEVITA,
2023). O manejo via cirurgia ¢ destinado somente para emergéncias, como em casos de
complicagdes gastrointestinais, sangramentos, obstrucdes, dentre outros. Além disso, ha
complicagdes hematologicas, como pancitopenia ou infiltracdo da medula 6ssea (RODGE,

2020).
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PANCREATOBLASTOMA

Pancreatoblastoma ¢ a doenga maligna pancredtica mais comum em criangas
pequenas (DEVITA, 2023). Tal doenga ¢ muito rara, se inicia em células do epitélio exdcrino
do pancreas e apresenta idade média de diagnostico de 5 anos de vida (GLICK, 2012). Sob
esta Otica, tais tumores pancreaticos tém apresentagdo clinica varidvel, oculta ou até
inespecifica, haja vista seu crescimento lento, que s6 favorece sinais clinicos quando ficam
grandes. Nesse interim, os sintomas advém de um efeito de massa na parte superior do
abdomen. As criancas poderdo apresentar grande massa abdominal, distensdo abdominal, dor
em abdome superior e letargia no crescimento vida (GLICK, 2012).

A priori, diferenciar esta patologia das outras diversas massas abdominais pediatricas
ndo ¢ de facil identificagdo. Todavia, esses tumores podem secretar hormdnios e causar
sindromes metabolicas, como Cushing e a sindrome do hormoénio antidiurético inapropriado.
Aos clinicos, ¢ necessario que atentem-se para identificagdo de caracteristicas encontradas em
sindromes genéticas que podem estar vinculadas ao pancreatoblastoma: macroglossia,
onfalocele e hipoglicemia vistas na sindrome de Beckwith-Wiedemann (GLICK, 2012).

Até o diagndstico, o pancreatoblastoma ja se mostra grande, medindo cerca de 7 a 18
cm em seu didmetro ¢ em sua maioria apresentam capsula. Ainda vale pontuar que ao nivel
histolégico sdo encontrados ninhos e lobulos com surgimento de células acinares e parecido
com as glandulas, visualizadas conjuntamente a ninhos de células escamosas. Ndo obstante a
histologia, j& na macroscopia se encontram comumente pseudocistos de pequeno porte e/ou
locais de necrose e pontos hemorragicos. J4 ao padrao laboratorial, ha cendrios com niveis
séricos elevados de AFP, lactato desidrogenase ou o-1-antitripsina principalmente quando ha
acometimento hepatico advindo de metastase (GLICK, 2012). Ja quando cogitados os exames
de imagem, o USG, a tomografia computadorizada e a ressonancia magnética podem ser uteis
na investigagdo, quadro que possibilita a exposi¢ao de grandes massas com 2 ou mais l6bulos,
de contornos bem definidos e com septos destacados pela TC, além de ecogenicidade mista
pela ultrassonografia (MERGO, 1997). Dessa maneira, a TC de abdome deve ser realizada

com contraste intravenoso para vislumbre de tais imagens, enquanto as imagens da RM tem
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melhor intensidade de sinal em T2 e permitem visualizar com boa qualidade os componentes
de necrose e as hemorragias (HERMAN, 1994).

A posteriori, salienta-se que o diagndstico definitivo ¢ feito conforme biopsia e
exame histologico. Para tal, a bidpsia consegue ser feita através de laparoscopia, laparotomia
ou por agulha percutinea. Além disso, os testes de imunohistoquimica sdo no geral
fortemente positivos para a a-l-antitripsina e a glicose-6-fosfatase. Sao também comuns
achados positivos para as coloragdes para cromogranina, sinaptofisina e enolase. J4 o AFP
positivo, ¢ no geral positivo quando o material analisado vem de locais so6lidos da parte do
epitélio tumoral. Por conseguinte, a microscopia eletrdnica mostra multiplos granulos de
zimogénio neurossecretores no citoplasma celular (GLICK, 2012).

Destarte, depreende-se que a cura do pancreatoblastoma ¢ em grande parte dos casos
vista como possivel com a resseccdo na infancia, ainda que um ter¢o dos pacientes
apresentem sitios de metastases (DEVITA, 2023). Para isso, a ressec¢ado cirargica completa ¢
a terapia almejada, mesmo que para alguns pacientes aquela ndo possa ser feita logo ao
receber o diagnostico inicial e estes necessitem da quimioterapia neoadjuvante. Esta mesma
quimioterapia tem recomendagdo e seus regimes quimioterapicos abrangem a doxorrubicina e
a cisplatina. Isto posto, ainda que sejam feitas ressecg¢des curativas, tais locais de lesdo tém
grande taxa de recorréncias, necessitando do acompanhamento do paciente. Dessa forma,
vé-se que o dominio deste tumor raro € essencial para a comunidade médica, equiparado a
uma massa de grandes dimensdes retroperitoneais em uma crianga pequena (GLICK, 2012).

Portanto, o que torna a ressec¢do possivel serd o local onde estd instalada a doenga, a
extensdo local da doenca e, claramente, a ocorréncia de metastases. A resseccdo pode ser
realizada por pancreatectomia distal, apresentando ou ndo esplenectomia associada,
principalmente, a lesdes do corpo e de cauda. Doengas da cabeca do pancreas podem levar a
pancreaticoduodenectomia (Whipple). O grau de sobrevida em longo prazo se associa a
resseccdo total da neoplasia, ainda que o pancreatoblastoma apresente elevada recorréncia.
Em outra abordagem de tratamento, ¢ vista a radioterapia que se limita para pacientes
considerados inoperaveis. Assim, demonstra-se que a utilidade de radioterapicos para

controlar o local acometido em pacientes de baixa idade ndo ¢ totalmente reputada. Contudo,
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¢ comumente praticada depois da ressec¢ao incompleta, com margens cirurgicas positivas ou

derramamento do tumor (GLICK, 2012).

TUMORES DO CORTEX SUPRARRENAL E NEUROBLASTOMA

O tumor de cortex suprarrenal ou adrenal (TCA) ocorre em qualquer idade de vida,
ainda que sua incidéncia seja maior até 5 anos e entre a 4* e 5 décadas de vida
(LATRONICO, 1997). O TCA ¢ raro na infancia. Entretanto, entre os pacientes da pediatria
com TCA, h4a um predominio de 80% nas mutacdes germinativas do gene TP53, ”guardido do
genoma”. Alids, a incidéncia de neoplasias adrenais pediatricas no sudeste do Brasil ¢ cerca
de 15 vezes mais elevada do que a relatada em todo o mundo, isso devido ao TP53 que varia
na linhagem germinativa da populacao (DEVITA, 2023).

A principio, sabe-se que independente das diferencas geograficas quanto a incidéncia
do TCA em criangas, as particularidades da clinica desta neoplasia, em casos americanos e
europeus sdo parecidas com aquelas dos pacientes vislumbrados no pais (PEREIRA, 2004).
Nesse panorama, o diagnostico teve idade média de 3,9 anos em um estudo com 42 criangas
que apresentavam TCA em centros de pesquisas na Franca durante um periodo de 22 anos.
Além do mais, houve também mais acometimentos neoplasicos deste tipo nas mulheres,
sendo que 90% das pacientes apresentavam virilizacdo (LEFEVRE, 1984). Isto posto, outros
estudos brasileiros mostram que dos 125 acometidos em atendimento na UEP, a média da
idade diagnodstica foi de 4,3 anos e a mediana de 3,2 anos; num estudo o qual 66,4% dos
pacientes possuiam idade entre 0 e 4 anos; 28,7% se encaixavam entre 4 ¢ 12 anos e 4,9%
apresentavam-se com mais de 13 anos (PEREIRA, 2004).

Mormente, ¢ observado que a clinica no TCA se vincula a elevagdo da secrecao de
hormonios pelo cortex adrenal. Assim, dificilmente tais tumores sd3o encontrados
nado-funcionantes. Nesse aspecto, dentre as formas de apresentagdo clinica estdo: virilizacao,
Sindrome de Cushing e hipertensdo mineralocorticoide. Nao obstante a tal clinica, os sinais
comumente encontrados sdo pubarca precoce, hipertrofia do clitéris ou do corpo peniano,

hirsutismo, acne, elevagdo do percentil muscular, ampliagdo na velocidade de crescimento,
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irritabilidade frequente, elevacao dos pardmetros de peso, mudanca na conformagdo do timbre
da voz, hipertensdo arterial e crises convulsivas. Ademais a todos esses sinais, com elevada
frequéncia o tumor encontra-se palpavel (SANDRINE, 1997) e pode-se encontrar a presenca
de circulagdo colateral abdominal sugestiva de oclusdo da veia cava seja pela presenca de um
trombo venoso seja por compressao (LEFEVRE, 1984).

Sob uma segunda andlise, definiu-se que a forma de diagnosticar o TCA ¢ baseada
nos achados da clinica do paciente, nas dosagens de seus hormonios e nos exames de imagem.
Para isso, ¢ fortemente sugestiva de presen¢a da neoplasia quando ha presenga de sinais e
sintomas decorrentes da producdo aumentada de 2 ou mais hormonios suprarrenais.
Geralmente, encontra-se alteracdo dos niveis de testosterona, 17-hidroxi-progesterona e
androstenediona. Assim sendo, sao importantes para definir diagndstico as quantificagdes do
cortisol presente no plasma, da aldosterona plasmatica, da atividade da renina no plasma e de
cortisol livre na urina por meio dos quais computa-se a funcionalidade da neoplasia
(PEREIRA, 2004).

A resseccdo completa do tumor por adrenalectomia, bem como dos linfonodos
regionais sem que a capsula do tumor seja rompida, € a melhor possibilidade terapéutica do
TCA. Para isso, utiliza-se da laparotomia transperitoneal sendo esta a técnica mais adequada
para ressec¢do total da neoplasia, dos linfonodos retroperitoneais regionais e inventario da
cavidade abdominal (NAGESSER, 2000). O rompimento da capsula com extravasamento de
células tumorais na cavidade abdominal eleva, de forma consideravel, o risco de recidiva local
(MICHALKIEWCZ, 2004). Dessa maneira, a cirurgia laparoscopica retroperitonial ndo ¢ tao
indicada para TCA, devido a possibilidade de rompimento de capsula, o que eleva a recidiva
local e, por conseguinte, a disseminacdo tumoral (PEREIRA, 2004).

Além dos TCA, também ¢ estudado o Neuroblastoma. Tal patologia quando ¢é
diagnosticada no pré-natal tem mais de 90% de chance de ser de origem adrenal (BRODEUR,
1993). Nos ultimos anos, elevou-se a quantidade de diagnosticos de neuroblastomas no
pré-natal, haja vista o aumento de ultrassonografias de rotina no periodo e a melhoria das
tecnologia e da experiéncia de atuagdo (HO, 1993). Ainda assim, a maior parte da casuistica

notificada teve diagnostico depois de 32 semanas de gestacao. Os achados de massa adrenal
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solida ou cistica pela USG pré-natal dizem sobre o diagnostico de neuroblastoma, ainda que
no diagnodstico diferencial deva constar abscesso ou cisto adrenal e anomalias renais (HO,
1993). Nessa otica, sobre a clinica, a hemorragia de suprarrenal ¢ a causa mais comum de
massa adrenal em recém-nascidos, ocorrendo normalmente durante a concepg¢do ou nos
primeiros dias ap6s o parto (ACHARYA, 1997).

Dentre os exames de imagem que sdo utilizados, ha a ressonancia nuclear magnética
(RNM) e a tomografia axial computadorizada (TAC), as quais confirmam e localizam o tumor
e a presenga ou nao das metastases. Ja a ecografia tem a finalidade de detectar um tumor
pequeno na resolugdo do aparelho. Soma-se a isso, a ecografia, a RNM e a venografia, as
quais tém sua utilidade atrelada a identificar a presen¢a de trombos venosos. A RNM,
configura-se como um dos melhores exames para avaliar abdome, ainda que sua sensibilidade
seja baixa para estabelecer diagnostico de metastase pulmonar pequena (KERJES, 1997). Para
mais, a TAC ¢ usada como método de rotina para investigar o TCA, visto sua praticidade
operacional e facilidade para avaliar o térax e abdome do paciente com o mesmo exame
(PEREIRA, 2004).

Sob uma segunda instancia de analise clinica, salienta-se que no maior contingente
dos casos de neuroblastomas com diagnostico no pré-natal, a mae ¢ assintomatica. Todavia,
podem ocorrer pré-eclampsias ou hipertensdo e podem ser secundarias a elevagao nos niveis
catecolaminicos na circulacao materna. Ainda assim, mais de 90% dos acometidos com esses
tumores possuem estagio favoravel ainda ao diagndstico (ACHARYA, 1997).

Dentre os exames de imagem, ainda que a TC com contraste demonstre sensibilidade
mais elevada que a ultrassonografia, estudos com a ressonancia magnética tém mostrado que
esta seja ainda mais sensivel para visualizar metéstases hepaticas em determinados pacientes.
Por conseguinte, apos feito o diagnostico, alguns autores estimam que mais do que 33% dos
tumores encontrados na triagem neonatal podem regredir espontaneamente. Tais tumores
solidos podem ser biopsiados com agulha guiada por TC para analise de suas caracteristicas
biologicas. Ja a excisdo cirurgica por adrenalectomia fica reservada a tumores com
caracteristicas bioldgicas deficitarias, tumores com evidéncia de metéstase hepatica ao USG,

no momento do diagndstico ou posterior a ele e, também, para tumores que nao apresentam
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reducdo do didmetro até os 6 meses de idade (ACHARYA, 1997).

CONCLUSAO

Diante do exposto, depreende-se que, apesar de raros, os canceres pediatricos tém
extrema importancia clinica e cirtrgica. Tais patologias apresentam-se de muitas formas
distintas, seja pela origem, tipo genético e local de acometimento. Ademais, quando
comparado com o cancer do adulto, tém a tendéncia de terem um crescimento mais rapido e
maior invasdo tecidual. Nesse sentido, destaca-se que as principais neoplasias malignas
abdominais na infancia sdo: nefroblastoma, hepatoblastoma, linfoma de Burkitt,
pancreatoblastoma, tumores de cortex suprarrenal e neuroblastoma. Cada um desses tumores
possuem diferentes sintomatologia, diagnostico e estadiamento. Além disso, apresentam
especificidade na idade predominante de acometimento, no prognoéstico, nas chances de cura,
nas complicagdes e na possivel ocorréncia de metastase.

Contudo, a esséncia do tratamento ¢ semelhante, o qual baseia-se, mormente, em
uma variedade de combinagdes entre quimioterapia, radioterapia, imunoterapia e cirurgia. E
valido ressaltar que a conduta preferivel frente a cada tipo de tumor ¢ individualizada
segundo, principalmente, o quadro do paciente. Portanto, observa-se que a realizagdao de mais
estudos cientificos referentes as neoplasias malignas infantis devem ser incentivados com o
fito de atualizar as informagdes existentes. Assim, essas patologias podem tornar-se mais
conhecidas e diagnosticadas com menos dificuldade, além de, por conseguinte, possibilitar o

surgimento de novas terapias e condutas mais efetivas.
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