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RESUMO:

O termo neuroblastoma é comumente usado para se referir a um espectro de tumores neurobldsticos incluindo os ganglioneuroblastomas, os
ganglioneuromas e os neuroblastomas. Eles podem se originar em qualquer parte do sistema nervoso simpdtico, do pescoco a pelve, sendo
que em 70% dos casos ocorrem no abdome. Geralmente aparecem durante o periodo fetal ou nos primeiros anos de vida como tumoragéo
de células intermedidrias, tanto benignas quanto malignas, sendo responsdveis por cerca de 8 a 10% dos tumores sélidos em criangas, princi-
palmente lactentes menores de um ano.

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de uma crianga de cinco anos que apresentava um quadro de anemia persistente desde um ano de
vida. Seréo avaliados os métodos de imagens e procedimentos médicos realizados.

Discute-se a importancia da investigagdo precoce para definir o tratamento ideal e a prevenc¢do de metdstases, assim como, a relevancia da
ultrassonografia na pesquisa de massas abdominais.

PALAVRAS-CHAVE: GANGLIONEUROBLASTOMA, NEUROBLASTOMA, TUMORES DO SISTEMA NERVOSO.

ABSTRACT:

Neuroblastoma is the term commonly used to refer to a neuroblastic spectrum of tumors including ganglioneuroblastomas the ganglioneu-
romas and neuroblastomas. They may originate in any part of the sympathetic nervous system, neck, pelvis, and in 70% of cases occurring in
the abdomen. Usually appear during fetal or early in life as tumor of intermediate cells, both benign and malignant, accounting for about 8 to
10% of solid tumors in children, especially infants under one year.

The objective of this study is to report the case of a five year old child who had a persistent anemia from a year of life. They will be assessed
imaging methods and performed medical procedures.

It discusses the importance of early research to determine the optimal treatment and prevention of metastases, as well as the relevance of
ultrasonography in search of abdominal masses.
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INTRODUCAO

E designado como neuroblastoma, todo um espectro de
tumores neuroblasticos que surgem a partir de células primi-
tivas da crista neural e que tem a capacidade de sintetizar e
secretar catecolaminas.

Os neuroblastomas incluem: neuroblastomas, ganglioneu-
roblastomas e ganglioneuromas. Respondem por 97% de todos
os tumores neuroblasticos. Sao heterogéneos, variando de lo-
calizacao, aparéncia histopatologica e caracteristicas biologicas.
Tem ampla gama de comportamento, variando desde regressao

espontanea até o aparecimento de uma doenca agressiva com
disseminagao metastatica levando ao obito'.

Shilpa; Lim-Dunham? cita em seus estudos que o
neuroblastoma € o tumor extracraniano mais comumente
diagnosticado em criangas antes dos cinco anos, sendo raro
0 aparecimento apos essa idade. Apresenta predominancia
para o sexo masculino, além de acometer mais criangas de
cor branca. E responsavel por cerca de 8 a 10% dos tumores
na infancia e o mais comumente diagnosticado em lactentes
menores de um ano.
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Brodeur et al® (2011); Angstman et al* (1990) observaram
que cerca de dois ter¢os dos neuroblastomas primarios surgem
no abdome. Entre estes, cerca de dois ter¢os sao provenientes
das glandulas suprarrenais.

Esse tipo de neoplasia pode ocorrer em muitas areas do
corpo, se desenvolvendo a partir de tecidos que formam o
sistema nervoso simpatico, podendo comecar no abdome, prin-
cipalmente nas glandulas suprarrenais, acometer outras areas
e se espalhar para ossos, medula 0ssea, figado e linfonodos.

Segundo Kuczynski et al® (2014), os sitios mais acometidos
sao: medula suprarrenal (60%), regiao retroperitoneal (20%),
mediastino (10%), pelve (6%) e pescoco (2%)

Shilpa et al? afirma que as manifestacdes clinicas dependem
da localizagao anatomica envolvida e extensao, diversificando
assim, os sinais e sintomas. Os pacientes podem apresentar
sintomas inespecificos, locais e/ou neurologicos. Os tumores
abdominais podem gerar dor, sensacao de enfartamento,
massa abdominal, ou, raramente, obstrucao intestinal. Quando
o tumor primario surge a partir dos 6rgaos de Zuckerkandl
(um par de orgdos embrionarios que persiste até logo apos o
nascimento e esta localizado perto da bifurcacao aortica), a
crianca pode ter sintomas relacionados a compressao do in-
testino ou da bexiga (por exemplo, prisao de ventre, reduzida
capacidade da bexiga e enurese).

Um aumento repentino e dramatico no tamanho do tumor
pode resultar em hemorragia espontanea do mesmo com
distensao abdominal e desconforto. Santos afirma também
que, com a suspeita clinica de ganglioneuroblastoma apos
anamnese, realizacdo de exame fisico e imagenologicos, sao
necessarios alguns exames laboratoriais que medem os niveis
aumentados dos metabolitos das catecolaminas encontrados
em 90 a 95% dos pacientes. O quadro de anemia geralmente
ocorre em criangas com envolvimento difuso da medula ossea.

Deyl et al 6 descrevem os exames de imagem como im-
portantes na avaliagao das criangas com ganglioneuroblastoma;
entre elas: a tomografia computadorizada e a ressonancia
magnética que sao técnicas que avaliam os tumores abdomi-
nais, pélvicos, cervicais e mediastinicos; o Raio X simples que
pode demonstrar alguma massa abdominal ou toracica com
calcificacOes e a ultrassonografia.

Ao estudo ultrassonografico, o neuroblastoma geralmente
se apresenta bastante heterogéneo, com areas hiperecoicas
irregulares misturadas com dreas menos ecogénicas?

Para Brodeur et al” este aspecto ecografico se da devido a
areas hemorragicas e/ou de necrose no parénquima tumoral,
cistos pos-hemorragicos €, por vezes, zonas de calcificacdo, da
mesma forma como acontece com os ganglioneuroblastomas.

Tame & Oliveira® abordam o sistema de estadiamento
(tabela 1) utilizado internacionalmente como um aspecto
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importante e com uma variavel prognostica significante. O
International Neuroblastoma Staging System (INSS), criado em
1988 e revisto em 1993, € baseado em variaveis clinicas, radio-
graficas e cirurgicas das criancas com ganglioneuroblastomas.

Estadio INSS Descrigio

Tumor localizado, do qual ¢ possivel efectuar resseccdo completa com ou
sem doenga residual microscopica.

Ganglios linfaticos ipsilaterais histologicamente negativos (salvo se
acoplados ao tumor primério, em que podem ser positivos).

Tumor localizado, do qual € impossivel efectuar resseccio completa.

25 Ganglios linfaticos ipsilaterais e contralaterais histologicamente negativos.
Tumor localizado, do qual é possivel efectuar excisdo completa ou

IR incompleta,
Ganglios linfaticos ipsilaterais histologicamente positivos € ginglios
contralaterais negativos.

Tumor irressecavel unilateral com infiltra¢do na linha média, com ou sem
envolvimento ganglionar. Ou...

3 Tumor localizado unilateral com ginglios linfaticos contralaterais. Ou...
Tumor da linha média com extensdo bilateral (por infiltragdo do tumor ou
por envolvimento ganglionar)

Tumor primario com metastases em ginglios linfaticos distantes, 0sso,
medula ossea, figado, pele ou outros orgaos.
Tumor primario localizado, como definido nos estadios 1. 2A e 2B,

45 com metastases restritas a pele, figado e/ou medula ossea (<10% de
células neoplasicas) em lactentes (idade < | ano).

Tabela 1- Descricao do sistema de estadiamento INSS®

Ainda segundo o referido autor, o prognostico da doenca
¢ variavel, sendo que o tumor pode regredir espontaneamente
ou apresentar ma resposta aos tratamentos quimioterapicos,
radioterapicos e cirargicos. O tratamento se baseia no esquema
de estratificacao de grupo de risco®.

Os ganglioneuroblastomas sdo tumores intermediarios,
compostos de parte maligna e parte benigna. Eles contem
neuroblastos imaturos que podem crescer e se espalhar de
forma anormal, semelhante ao que acontece nos neuroblas-
tomas e tecidos mais maduros, como os encontrados nos
ganglioneuromas.

Considerados um tipo de tumor raro, nao apresentam
sintomas evidentes, sendo que, na grande maioria dos casos,
o sinal € um nodulo palpavel no abdome.

Os ganglioneuroblastomas por serem considerados tu-
mores de comportamento benigno sao menos propensos a
se espalhar°.

O objetivo do trabalho € relatar um caso de ganglioneuro-
blastoma / neuroblastoma que corrobora a literatura cientifica.

Foi realizada uma revisao bibliografica da patologia em
questao para que fosse entendida a etiologia e a fisiopatologia
da doenga, além das diversas formas de tratamento e da des-
cricao dos principais aspectos relacionados.
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O paciente € do sexo masculino, com cinco anos, branco,
natural de Goiania- Goias com patologia pregressa de escar-
latina e historia familiar positiva para cancer.



A mae relata que, logo apos um ano de idade, durante uma
consulta de rotina, o pediatra diagnosticou anemia refrataria a
tratamento medicamentoso. Encaminhado ao hematologista,
realizou exames laboratoriais, sendo confirmado o diagnostico
de anemia severa e iniciado tratamento com sulfato ferroso,
resultando em uma melhora significativa da anemia.

Apos quatro meses do inicio do tratamento com o hema-
tologista, a mae observou ganglios localizados no pescogo da
crianga bilateralmente com aumento progressivo.

Em nova consulta com o pediatra, a crianga foi encaminha-
da ao cirurgido que, através do exame fisico, fez o diagnostico
de ganglios benignos. A crianga, nos Ultimos trés anos, evoluiu
com o uso continuo de sulfato ferroso para controle da anemia
e, durante esse periodo, os ganglios cervicais desapareceram.

No entanto, recidivou a anemia severa e se instalou um
quadro de febre, erupcoes cutaneas difusas e lingua em fram-
boesa. Apos alguns exames, a escarlatina foi diagnosticada
e tratada com penicilina. O paciente foi encaminhado ao
oncologista que solicitou novos exames laboratoriais e ultras-
sonografia de abdome total.

O exame ultrassonografico evidenciou imagem tumoral
solida, heterogénea, bem delimitada, amorfa, hipovascularizada
ao estudo dopplervelocimétrico, medindo 8.5 x 4.9 x 5.3cm,
presente posteriormente a regiao portal do figado, medial ao
polo superior do rim direito, a direita da coluna vertebral,
provavelmente em retroperitonio, sem gangliomegalias intra-
-abdominais, sugestivo de tumor solido abdominal a esclarecer
(Tumor de supra-renal?) ( Figuras 1-3)

Figura 1. Imagem ultrassonografica com Doppler colorido mostrando
nédulo hipovascularizado.
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Figura 2 - Imagem ultrassonografica evidenciando as medidas do nédulo
solido, de aspecto heterogéneo, com areas hiperecogénicas.

Figura 3 - Imagem ultrassonografica demonstrando a relacédo do nédulo
com o rim direito, com o figado e sua hipovascularizagao.

Outros exames complementares foram solicitados: RX de
torax e de abdome, tomografia computadorizada de torax e de
abdome total, cintilografia 6ssea com SPECT — CT e exames
de laboratorio (dosagem de acido homovalinico (HVA) e de
acido vanilmandélico (VMA) na urina). Os exames realizados
levaram ao diagnostico de ganglioneuroblastoma.

O oncologista sugeriu a cirurgia para retirada dos ganglios
cervicais que complicou com derrame pleural. Quimioterapia
complementar com carboplatina, ciclofosfamida, doxorrubi-
cina e etoposido foi realizada. Paciente apresentou efeitos
colaterais como nauseas, vomitos, perda de cabelo, irritabili-
dade e perda de apetite.



ApOs o término da quimioterapia foram realizados exames
complementares como ultrassonografia e tomografia com-
putadorizada de abdome total para programar a cirurgia e a
radioterapia associadas, na dependéncia da resposta clinica ao
tratamento efetuado.

A cirurgia para a retirada do tumor abdominal foi efetu-

ada e material foi encaminhado para estudo histopatologico.
( Figura 9-10).

Figura 9. Peca cirurgica

Figura 10. Pds operatério imediato

DISCUSSAO

O neuroblastoma € um cancer embrionario do sistema
nervoso simpatico periférico, sendo o terceiro tipo mais fre-
quente de cancer pediatrico, responsavel por cerca de 8% das
doencas malignas da infancia '°

Ea neoplasia mais comum em recém-natos, respondendo
por 28 a 39% dos casos neonatais malignos. A idade média do
diagnostico € de dois anos e 90% dos casos sao diagnosticados
até os cinco anos de idade. A incidéncia é discretamente maior
em meninos brancos .
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O paciente do presente estudo esta em acordo com o que
a literatura diz quanto a incidéncia, por ser do sexo masculino,
branco, com o diagnostico até os cinco anos de idade.

De acordo com Tame & Oliveira® essa neoplasia maligna
neuroepitelial tem origem em células embrionarias precursoras
do sistema nervoso simpatico e se desenvolve desde a fase de
crescimento fetal até os primeiros anos de vida.

O tumor pode surgir em qualquer parte ao longo do siste-
ma nervoso periférico simpatico: abdome, torax, pescogo ou
pelve, sendo que a maioria tem origem no abdome em cerca
de 65% dos casos, como aconteceu no paciente em questao.

Os exames de imagem sao Uteis na investigacao do gan-
glioneuroblastoma / neuroblastoma como afirma Brandt'. Para
a avaliacao inicial de massa abdominal inclui—se a ultrassono-
grafia e TC abdominais. O aparecimento da massa tumoral,
juntamente com um padrao de invasao de visceras adjacentes,
pode auxiliar em um diagnostico mais especifico'.

Brodeur & Castleberry'® afirmam que o estadiamento do
neuroblastoma € um aspecto importante no seu manejo. O
estadio da doenga € uma variavel prognostica significante
que determina a terapia adjuvante, feito pelo “International
Neuroblastoma Staging System” (INSS).

Pelo protocolo INSS, nos estagios 1 e 2 existe um baixo
risco, portanto o tratamento € apenas cirurgico, retirando-se
toda a lesao primaria. Nos estagios 3 e 4, os tumores tendem
a ser irressecaveis, portanto sao tratados com quimioterapia
associada a radioterapia se a resposta nao for satisfatoria.

O uso de quimioterapia pode ser feita no pré-operatorio
para reducao do tamanho do tumor e diminuigao da vascula-
rizacao, aumentando a possibilidade de ressecabilidade.

No relato de caso, o paciente foi estadiado entre os niveis
3 e 4, necessitando ser submetido a quimioterapia prévia e
radioterapia apods a ressecgao cirdargica do tumor abdominal.

Ao longo da pesquisa e do estudo, observou-se a necessida-
de de estabelecer o diagndstico o mais precocemente possivel
com todos os métodos diagnosticos de imagem para que o
tratamento seja instituido eficazmente.

CONSIDERACOES FINAIS

O quadro clinico dos tumores neuroblasticos € considerado
inespecifico, sendo importante a investigacdo diagnostica nos
casos de sintomas cronicos em criangas, ja que o glanglio-
neuroblastoma é um dos tumores mais comuns nesta faixa
etaria. Composto tanto de células malignas como benignas,
seu diagnostico e tratamento precoces possibilitam uma boa
evolucado com bom progndstico.

O exame fisico e a anamnese detalhados, a boa avaliacao
dos sintomas, mesmo que considerados inespecificos, sdo de
grande importancia. A ultrassonografia de abdome € uma
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importante ferramenta como exame de imagem inicial na
investigacao dos tumores abdominais, definindo as caracte-
risticas dos mesmos.

O presente relato de caso foi coerente com os achados na
literatura, nao havendo desencontro com os dados. A crianga
em questao ja terminou a radioterapia, se encontra em ex-
celente estado geral e os ultimos exames nao evidenciaram
doenga residual e/ou metastatica.
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