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Neuroblastoma intrarenal mimetizando tumor de Wilms
Intrarenal neuroblastoma mimics Wilms' tumor
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Resumo

No presente trabalho, os autores relatam o caso de uma crianga com neuroblastoma intrarenal, que foi, inicialmente,
diagnosticado como tumor de Wilms. Pré-escolar, sexo feminino, com um ano e trés meses, apresentava uma
tumoracdo endurecida que ocupava o hipocondrio esquerdo e se estendia até a regido do mesogéstrio, acompanhada
de febre e palidez. O ultra-som do abdome total revelou massa intrarenal. A bidpsia por agulha fina, em varios pontos
de acesso tumoral, revelou um tumor de Wilms. Entretanto, ndo foi possivel naquele momento realizar a
imunohistoquimica (IHQ), face a escassez de material. Diante da gravidade da paciente, foi iniciado o protocolo
SIOP por quatro semanas. Como ndo houve resposta clinica, foi indicada uma laparotomia exploradora, com ressec¢ao
parcial do tumor, sendo também, nesse momento, realizada puncdo aspirativa de medula 6ssea (MO). O exame
histopatolégico revelou neoplasia maligna de pequenas células mal diferenciadas. A IHQ foi negativa para WT-1 e
positiva para NB-84, cromogranina e sinaptofisina. A biologia molecular revelou amplificagdo de N-myc. O mielograma
identificou infiltragdo medular por pequenas células redondas. O neuroblastoma intrarenal é um tumor raro que se
assemelha clinica e radiologicamente ao tumor de Wilms. Esse trabalho procura enfatizar a importancia do emprego
de andlises imunohistoquimica e moleculares para o diagnostico do neuroblastoma intrarenal.
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Abstract

This work reports the case history of a child with intrarenal neuroblastoma, initially diagnosed as Wilms" tumor.
The patient, a one year and three months old girl, presented a hard abdominal mass on the left flank that extended
to the mesogastric region, plus fever and paleness. The ultrasound of the entire abdomen revealed an intrarenal
mass. Biopsy with fine needle in many points of the tumor revealed Wilms' tumor. The scarcety of the material,
however, made immunohistoquemistry impossible at that moment. Because of the child's severe condition the
SIOP protocol was started. As no clinical response was observed, an exploratory laparatomy was indicated with
partial resection of the tumor and bone marrow aspiration (MO). The histopathologic study revealed a malignant
neoplasia of small cells, poorly differentiated. IHQ was negative for WT-1 and positive for NB-84, synaptofisin,
cromogranine. N-myc amplification was observed by molecular biology. The bone marrow aspiration identified
matastatic small round cells infiltration. Intrarenal neuroblastoma is a rare entity that clinically and radiographically
resembles Wilms' tumor. The objective of this case report is to show the importance of immunohistochemical and

molecular analysis in the diagnosis of intrarenal neuroblastoma.
Key words: Intrarenal neuroblastoma; Wilm's tumor; N-myc amplification.

INTRODUCAO

Tumor de Wilms é a neoplasia intrarenal solida mais
comum da infancia, com uma incidéncia de um em cada
100.000 casos.t Se por um lado, a principio, qualquer
massa encontrada no rim de uma crianga sugere tumor
de Wilms até que se demonstre o contrério.2 Por outro
lado, neuroblastoma é o tumor sélido extracranial mais
comum da infancia e pode se originar em qualquer tecido
do sistema nervoso simpatico, da cabeca até a pelvis,
com predominancia na medula adrenal. O neuroblastoma
abdominal comumente estende-se aos linfonodos e tecidos
adjacentes, mas pode haver infiltracdo do parénquima
renal.® Acredita-se que o neuroblastoma intrarenal pode
ser originario de restos da adrenal dentro do rim ou de
ganglios simpaticos intrarenais.* Como o neuroblastoma
intrarenal ocorre muito raramente, esse tipo de
enfermidade, ainda, ndo foi bem caracterizado.®

RELATO DO CASO

Uma crianga de um ano e trés meses de idade, sexo
feminino, apresentava uma massa abdominal no lado
esquerdo, associado a febre e palidez. O ultra-som do
abdome total (figura 1) mostrava uma massa tumoral sem
plano de clivagem com o rim esquerdo medindo 14,1 x
11,5 x 11,2 cm. A tomografia computadorizada do
abdome total (figura 2) revelou um processo expansivo
sdlido, acometendo o rim esquerdo, ultrapassando a linha
média com grandes areas de necrose e envolvendo as
estruturas vasculares retroperitoniais, chegando inclusive
a relacionar-se com a veia renal direita. O hemograma
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Figura 1. Ultra-sonografia de abdome total mostrando presenca
de volumosa massa sélida heterogénea, localizada no hemi abdome
esquerdo, medindo 14,1 X 11,5 X 11,2cm, apresentando relagao
anatémica lateralmente com o rim esquerdo.

revelou Hematimetria 2.300.000/mm3, hematécrito 16%
e hemoglobina 5,2g/dL. A desidrogenase lactica (DHL)
foi de 5010 UI/L. Os é&cidos vanilmandélico (VMA) e
homovanilico (HVA) foram solicitados e ndo
determinados. A paciente evoluiu com agravamento do
quadro e anasarca. A primeira biopsia realizada por agulha
fina revelou tumor de Wilms.

Pela gravidade do estado geral da paciente, a terapia
foi iniciada com o protocolo SIOP (SIOP, 2001) para
tumor de Wilms: primeira semana, vincristina e
actinomicina D; segunda semana, vincristina; terceira
semana, vincristina e actinomicina D e quarta semana,
vincristina. Ndo houve resposta ao tratamento. Foi entéo
solicitada uma laparotomia exploradora com ressec¢do



parcial do tumor e puncdo aspirativa de MO. O exame
anatomopatoldgico revelou neoplasia maligna de pequenas
células mal diferenciadas, a IHQ foi negativa para WT-1
e positivo a para NB-84, cromogranina e sinaptofisina.
A biologia molecular revelou amplificagdo de N-myc
(figura 3), fechando assim o diagnéstico de neuroblastoma.
Foi, entdo, iniciado o protocolo VECI (vincristina d1,
ifosfamida - d1 e d2; carboplatina - d3 em infuséo de 24
horas; e Teniposide - d4). A paciente continuou
apresentando progressdo da doenga e evoluiu para o 6bito.

Figura 2. Tomografia computadorizada do abdome total com
contraste mostrando a presenca de volumoso processo expansivo
s6lido com extensas areas de necrose comprometendo o rim esquerdo,
cujo epicentro € visto na loja renal esquerda e medindo 13,2 X 13,0
X 10,5cm.

<« 428pb

< 170 pb

Figura 3. Gel 1% com brometo de etidio para produtos
amplificados de PCR. As bandas superiores representam produtos
amplificados do gene N-myc (428pb). As bandas inferiores
correspondem ao produto de amplificacdo do gene CF (170 pb). As
linhas 1 a 4 correspondem ao paciente (P), controle positivo (C+),
controle negativo (C-) e branco (W), respectivamente. M, marcador
molecular 1 Kb Plus DNA Ladder.

Neuroblastoma intrarenal

DISCUSSAO

Relatamos o caso de uma menina de um ano e trés
meses com uma massa intrarenal que clinica e
radiologicamente simulava um tumor de Wilms.

Neuroblastoma é o tumor sélido extra-craniano mais
comum, perfazendo de 8 a 10% de todos os canceres
da infancia.5 Acomete cerca de 50% das malignidades
neonatais e pode ocorrer em qualquer regido ao longo
do sistema neuroectodermal simpatico, da cabecga a
pélvis, embora 50-70% dos casos ocorram na medula
adrenal.5 Histologicamente, o neuroblastoma pertence
ao grupo de tumores de células pequenas, redondas e
azuis da infancia, que incluem sarcoma de Ewing,
rabdomiossarcoma embrionario e linfomas. Os
neuroblastomas bem diferenciados exibem uma
formacéo em roseta e neurofibrilas evidentes. Contudo,
tumores pobremente diferenciados sdo mais dificeis de
distinguir de outros tumores anaplasicos a miscroscépia
Optica e requerem uma avaliagdo mais especifica, como
a presenca da amplificacgdo N-myc.” Apesar de outros
tumores poderem apresentar amplificacdo do gene N-
myc, a hipotese clinica e o conjunto de exames
laboratoriais podem definir o diagndstico.

A literatura mostra poucas descrigbes de
neuroblastoma intrarenal. Serrano et al. descreveram
dois casos de neuroblastoma intrarenal primario
diagnosticado por aspiragdo com agulha fina (FNA) ,
guiado por tomografia computadorizada.* McQuaid e
O'Meara estudaram a amplificacdo de N-myc em 29
pacientes, dos quais, 14 casos eram de neuroblatoma, 9
de tumor de Wilms e em 6 outros tumores. Esses
achados indicaram que a ativacdo do N-myc, pela
amplificacdo, confere propriedades agressivas em uma
variedade de tumores embriondrios.® Kessler et al.
descreveram 5 criangas com massa abdominal
inicialmente diagnosticadas como tumor de Wilms, mas
0 quadro de hipertensdo em todos os casos, e as
calcificaces tipicas em dois deles levantaram a suspeita
de neuroblastoma. Foi observada amplificacdo de N-
myc em todos 0s casos e dois desses responderam ao
tratamento, um deles, inclusive apresentando alto grau
de amplificacdo de N-myc, o qual foi submetido a um
transplante autélogo, trés pacientes foram a 6bito.®

No presente relato, o diagndstico de neuroblastoma
foi confirmado pelo conjunto de exames, entre eles o
exame anatomopatoldgico, a puncdo aspirativa de MO,
a andlise imunohistoquimica e biologia molecular, em
face dos métodos de imagem serem insuficientes para
identificacdo dessa massa abdominal. Esse caso
representa mais um relato de neuroblastoma intrarenal,
uma forma rara de manifestacdo dessa neoplasia.
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