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Resumo

Introdugio: Os tumores renais representam cerca de 7% de todas as neoplasias malignas da infancia. O tumor de Wilms bilateral sincronico
corresponde a 5-7% de todos os nefroblastomas. O tratamento consiste em quimioterapia pré-operatéria, seguida de cirurgia conservadora,
quimioterapia pés-operatdria e, quando indicada, radioterapia. Objetivo: Analisar o tipo de cirurgia e a sobrevida global dos pacientes
com tumor de Wilms bilateral sincrénico. Método: Este estudo de coorte retrospectivo incluiu 18 pacientes pedidtricos do Hospital do
Cancer 1, do Instituto Nacional de Cincer José Alencar Gomes da Silva, no Rio de Janeiro, de janeiro de 2000 a dezembro de 2017.
Curvas de sobrevida foram calculadas pelo método Kaplan-Meier. Resultados: A idade mediana ao diagnéstico foi de 19 meses, sendo
dez casos do sexo feminino. Em 62,5% dos rins operados, foi possivel realizar cirurgia conservadora e, em 41,2% (7/17) dos pacientes,
em ambos os rins. A sobrevida global em cinco anos, segundo o tipo cirurgia, foi de 87,5% para cirurgia conservadora e de 62,8% para
nefrectomia total (p=0,0001). A sobrevida global em cinco anos para a coorte inteira foi de 70,8%. Conclusao: A cirurgia preservadora de
tecido renal em criancas com o tumor de Wilms bilateral sincronico é vidvel e pode ser realizada com seguran¢a em centros de referéncia.

Palavras-chave: Tumor de Wilms Bilateral; Crianca; Adolescente; Nefrectomia; Anélise de Sobrevida.

Abstract

Introduction: Kidney tumors account for about 7% of all childhood
malignancies. Synchronous bilateral Wilms tumor corresponds to 5-7% of
all nephroblastomas. The treatment consists of preoperative chemotherapy,
followed by conservative surgery, postoperative chemotherapy and, when
indicated, radiotherapy. Objective: To analyze the type of surgery and
the overall survival of patients with synchronous bilateral Wilms tumor.
Method: This retrospective cohort study included 18 pediatric patients from
the Hospital do Cancer I, from the National Cancer Institute José Alencar
Gomes da Silva, in Rio de Janeiro, from January 2000 to december 2017.
Survival curves were calculated using the Kaplan-Meier method. Results:
The median age at diagnosis was 19 months, and 10 patients were female.
It was possible to perform conservative surgery in 62.5% of the kidneys,
and in 41.2% (7/17) of patients in both kidneys. The 5-year overall survival
according to the type of surgery was 87.5% for conservative surgery and
62.8% for radical nephrectomy (p=0.0001). The 5-year overall survival of
the entire cohort was 70.8%. Conclusion: Conservative surgery in pediatric
synchronous bilateral Wilms tumor is feasible and can be performed safely
in reference centers.

Key words: Wilms Tumor Bilateral; Child; Adolescent; Nephrectomy;
Survival Analysis.

Resumen

Introduccién: Los tumores renales representan alrededor del 7% de todas
las neoplasias malignas de la infancia. El tcumor de Wilms bilateral sincrénico
corresponde al 5-7% de todos los nefroblastomas. El tratamiento consiste en
quimioterapia preoperatoria, seguida de cirugfa conservadora, quimioterapia
postoperatoria y, cuando indicada, la radioterapia. Objetivo: Analizar el tipo
de cirugfa y la supervivencia global de los pacientes con un tumor de Wilms
bilateral sincrénico. Método: Este estudio de cohorte retrospectivo incluyd
18 pacientes pedidtricos del Hospital del Céncer I, del Instituto Nacional
de Céncer José Alencar Gomes da Silva, nel Rio de Janeiro, de enero de
2000 a diciembre de 2017. Las curvas de sobrevida fueron calculadas por
el método Kaplan-Meier. Resultados: La edad media al diagnéstico fue de
19 meses, siendo diez casos del sexo femenino. En el 62,5% de los rinones
operados fue posible realizar cirugfa conservadora, siendo en el 41,2%
(7/17) de los pacientes en los dos rifiones. La supervivencia global en cinco
afios segun el tipo de cirugia fue de 87,5% para cirugfa conservadora y de
62,8% nefrectomia total (p=0,0001). La supervivencia global en cinco afios
parala cohorte entera fue del 70,8%. Conclusién: La cirugia conservadora
en nifios con el tumor de Wilms bilateral sincrénico es viable y puede ser
realizada con seguridad en centros de referencia.

Palabras clave: Tumor de Wilms Bilateral; Nifio; Adolescente; Nefrectomfa;
Anélisis de Supervivencia.
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INTRODUCAO

Os tumores renais representam cerca de 7% de todas
as neoplasias malignas da infAncia’. A taxa de incidéncia
do tumor de Wilms em criancas entre 0-14 anos foi de 8,3
por milhao” nos Estados Unidos da América e de 6,01 por
milhao no Brasil'. O tumor de Wilms ou nefroblastoma
¢ o mais frequente, correspondendo a 95% dos casos?,
podendo acometer um rim (unilateral) ou ambos os rins
simultaneamente (bilateral), também denominado de
tumor de Wilms bilateral sincrénico.

O tumor de Wilms bilateral sincrénico corresponde a
5-7% de todos os nefroblastomas®®. Geralmente, ocorre
em criancas mais jovens (média de 2,5 anos de idade)
em comparagio aos tumores unilaterais, além de ser um
importante fator de risco para o desenvolvimento de
faléncia renal®. Segundo os estudos do National Wilms
Tumor Study NWTS 1-4), 12% dos pacientes com tumor
de Wilms bilateral sincronico desenvolveram faléncia
renal, principalmente devido 4 abordagem cirtrgica
agressiva’.

A terapéutica moderna do tumor de Wilms bilateral
sincronico consiste em quimioterapia pré-operatoéria,
seguida de cirurgia preservadora de tecido renal (CPTR),
quimioterapia pds-operatdria e, quando indicada, a
radioterapia. Nesses pacientes, o tratamento bem-sucedido
deve alcancar o controle oncolégico, preservando ao
mdéximo o parénquima renal para garantir fun¢ao renal’.
A doenga renal terminal afeta negativamente a satide geral
e a qualidade de vida do paciente, sendo esses efeitos mais
acentuados em criangas pequenas®. Criangas com doenga
renal terminal requerem modificagées dietéticas e de estilo
de vida, além de terapia substitutiva renal, hospitalizacoes
frequentes e aumento do uso de medicamentos’.

O objetivo deste estudo ¢é apresentar as caracteristicas
clinicas e a evolugao dos pacientes com tumor de Wilms
bilateral sincronico, com énfase nos aspectos cirtdrgicos,
em uma instituicao de referéncia no tratamento do
cancer pedidtrico. A abordagem desses pacientes deve
ser multidisciplinar (cirurgioes pedidtricos, oncologistas
pedidtricos, patologistas, radiologistas e radioterapeutas).
O protocolo adotado para o tratamento desses pacientes
foi o padronizado pela Sociedade Internacional de
Oncologia Pedidtrica (Siop) 2001 e pela Sociedade
Brasileira de Oncologia Pedidtrica (Sobope).

METODO

Esta coorte retrospectiva foi composta por todas
as criancas com tumor de Wilms bilateral sincronico,
matriculadas no Servico de Oncologia Pedidtrica do
Hospital do Céncer I, do Instituto Nacional do Cincer
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José Alencar Gomes da Silva (HC I/INCA), no Rio de
Janeiro, entre janeciro de 2000 e dezembro de 2017.
Foram identificados 259 pacientes com tumor de
Wilms, sendo que 18 (7%) apresentavam exames de
imagem sugestivos de tumor renal bilateral. Os critérios
de elegibilidade foram: idade até 15 anos, doenca renal
bilateral sincrénica ao diagnéstico definida pelo estudo de
imagem (ultrassonografia, tomografia computadorizada
e/ou ressonincia magnética) ¢ auséncia de doenca
metastdtica. Os exames de imagem permitiram identificar
a distribuicio tumoral multicéntrica em cada rim. Todos
os dados utilizados foram coletados a partir de informagées
registradas em prontudrio fisico e/ou eletrdnico.

As varidveis analisadas foram: idade ao diagndstico,
sexo, apresentacio clinica inicial, malformacoes associadas,
quimioterapia pré-operatéria, procedimentos cirtirgicos
(biépsia, CPTR, nefrectomia parcial e/ou nefrectomia
total), histopatologia, estddio cirtrgico, tempo de
seguimento e condicio clinica ao final da observagio.
Foram consideradas cirurgias conservadoras a CPTR
isolada, a CPTR associada & nefrectomia parcial e a
nefrectomia parcial isolada.

Todos os pacientes receberam quimioterapia
neoadjuvante, iniciada com duas drogas: dactinomicina
0,045 mg/kg/dia (D1 e D15 - total de duas doses) ¢
vincristina 1,5 mg/m?*/semana (total de quatro doses).
Apés as quatro primeiras semanas de tratamento, novos
exames de imagem eram realizados para avaliar resposta
de doenca. O terceiro quimioterdpico, doxorrubicina (50
mg/m?/dose), foi acrescentado nos casos de nao reducio
tumoral ou progressio de doenca. Todos os pacientes
receberam no minimo oito semanas de quimioterapia
neoadjuvante. Um paciente recebeu carboplatina ao invés
de dactinomicina em razio da falta tempordria desse
quimioterdpico no pafs.

A decisio quanto ao procedimento cirdrgico era
tomada a partir da avaliacdo radioldgica apds as oito
semanas de quimioterapia pré-operatdria e realizada
em conjunto pela equipe multidisciplinar. Cada rim foi
tratado de forma individualizada, iniciando pelo rim
menos acometido, seguido da abordagem do rim com
doenga mais avancada. O objetivo era realizar a abordagem
cirtirgica mais conservadora possivel para manter a melhor
funcio renal e com critérios oncoldgicos (margens livres
de doenca).

A abordagem cirdrgica foi por incisio transversa
supraumbilical ampla. Procedeu-se a inspecio de toda a
cavidade abdominal & procura de lesdes associadas, nao
detectadas pelos exames pré-operatérios. Na sequéncia
do isolamento do rim tumoral, o controle vascular era
obtido por meio do isolamento da artéria e veia renal
correspondente, e o leito cirtrgico foi mantido em



hipotermia com gelo estéril. Foi demarcada no rim,
com bisturi elétrico, uma linha limitrofe entre o tumor
e a margem livre macroscépica antes da incisao cirtrgica
no parénquima do rim abordado. A margem cirtrgica
foi avaliada pelo patologista no estudo de congelacio
intraoperatorio.

As complicagdes potenciais avaliadas durante os
procedimentos cirtrgicos foram: violagio da cdpsula
tumoral, isquemia do parénquima remanescente por
manipula¢do cirdrgica, extensao de trombos tumorais em
grandes vasos, lesao extensa de cdlices renais e de estruturas
anatdmicas adjacentes.

A quimioterapia pds-operatéria foi baseada no
estadiamento cirdrgico abdominal e na histologia, que
foram classificados de acordo com o lado acometido pelo
estddio mais avancado e mais agressivo, respectivamente.
No pés-operatdrio, os pacientes receberam no minimo
27 semanas de quimioterapia com dactinomicina
e vincristina. A radioterapia foi indicada em casos
selecionados, conforme as recomendacoes do protocolo
Siop 2001.

O seguimento desses pacientes foi feito com exames
seriados de radiografia de térax e ultrassonografia de
abdome. A avaliagao da funcio renal foi realizada por meio
de exames laboratoriais e de cintilografia renal.

A sobrevida global foi calculada para dois e cinco anos
neste estudo. O tempo de inicio da observagio para cada
individuo (T) foi definido como a data de matricula
no hospital especializado. A anilise de sobrevivéncia
considerou como evento a ocorréncia de 6bito por
qualquer causa. Os pacientes que nio apresentaram o
evento foram classificados como “censura” e contaram o
tempo até a data da tltima observagio feita em prontudrio
ou até a data final do estudo. As fungées de sobrevida
foram estimadas empregando-se o método de Kaplan-
-Meier. O teste log-rank foi aplicado para testar se as curvas
diferiam entre categorias de uma mesma varidvel. A andlise
exploratéria das varidveis e a andlise de sobrevivéncia foram
feitas no R, que é um ambiente de Programa livre para
computagdo estatistica e grafica, utilizando os pacotes
estatisticos Chron e Survival (R Core Team 2016)"°.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa (CEP) do INCA sob o n°. CAAE
82799618.9.0000.5274.

RESULTADOS

As caracteristicas dos 18 pacientes com tumor de
Wilms bilateral sincrénico estio resumidas na Tabela
1. Dez pacientes eram do sexo feminino e oito do sexo
masculino (F/M=1,25/1). A idade mediana ao diagndstico
foi 19 meses, variando de 3,4 a 63,1 meses.

Tumor de Wilms Bilateral Sincrénico

Todos os pacientes apresentavam doenc¢a nio
metastdtica ao diagndstico. O aumento do volume
abdominal isolado ou associado & outra queixa clinica foi
o sinal/sintoma mais frequente, representando 77,8%
(n=14) do total. Cinco (29,4%) pacientes apresentaram
anomalias constitucionais associadas: Denys-Drash
(n=1), Beckwith-Wiedemann (n=1), Frasier (n=1), hemi-
-hipertrofia (n=1) e doenca de Von Willebrand (n=1).

Todos os pacientes receberam quimioterapia pré-
-operatéria com duas ou trés drogas, com duragio mediana
de 15 semanas (variagao de 7 a 29 semanas).

Os procedimentos cirtrgicos foram realizados em 17
pacientes, totalizando 32 unidades renais: 4/32 bidpsias
(12,5%); 8/32 CPTR (25%); 3/32 nefrectomias parciais
associadas & CPTR (9,4%); 9/32 nefrectomias parciais
(28,1%) € 8/32 nefrectomias totais (25%) (Figura 1). Em
8/17 (47,1%) pacientes, foi possivel realizar CPTR, em
uma ou duas unidades renais por paciente. Além disso,
em 3/17 pacientes (17,6%) com tumores multicéntricos,
foi possivel proceder a nefrectomia parcial combinada
com CPTR no mesmo rim. No total, foi possivel realizar
cirurgia conservadora bilateral em 7/17 pacientes (41,2%).
Dois pacientes nio foram submetidos a cirurgia em um
dos rins por apresentarem lesdo residual puntiforme
ap6s a quimioterapia pré-operatéria e, portanto, nio
tiveram registro histopatoldgico nesses rins. Uma crianca
com sindrome de Denys-Drash evoluiu para ébito por
insuficiéncia renal grave durante a quimioterapia pré-

-operatdria e também nao teve estudo histopatoldgico.

“

Figura 1. A figura 1A representa a tomografia computadorizada
de abdome pré-operatéria. As figuras 1B1 e 1B2 representam o
procedimento CPTR no polo posterior do rim esquerdo. A figura 1C
representa o procedimento CPTR no terco superior do rim direito

Nos 17 pacientes submetidos a cirurgia, os estddios
cirtrgicos foram: sete, estddio I (39%), cinco, estddio 11
(27,8%), cinco, estddio III (27,8%). Entre os pacientes
com estddio cirtrgico III (ID 4, 6,7, 9 ¢ 10 na Tabela 1),
um paciente apresentou limite cirtrgico comprometido
por infiltragdo neopldsica da cipsula renal e extravasamento
ao tecido adiposo perirrenal, dois pacientes apresentaram
ruptura tumoral e liquido peritoneal positivo para células
neopldsicas, e os outros dois apresentaram implante em
superficie peritoneal.
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Tabela 1. Caracteristicas clinicas dos pacientes com tumor de Wilms bilateral, perfodo 2000-2017

Abordagens cirdrgicas . A .
T Histol i i
Idade | Malformagéo ' Quimioterapia iniciais S Mu,|o.r . Uln.m.u Tem.po de
ID ' Sexo | e o & & estddio | Recidiva = Stafus | creatinina | seguimento
—— Rim direito im Rim direito im cirdrgico (mg/dL) | (em anos)
esquerdo esquerdo
1 F 34 AV CPTR CPTR TWHFeRN | TWHF e RN | VSD 08 144
2| M| g9 | Bedoith A Nefredomia | core | twr | TWHEeRN || Pmoe] Gioe | 68 154
-Wiedmann total rim
30 F | 163 A Bispsia Ne{’fi":’l'"'" TWHF | TWHFeRN [ VSD 06 16,6
.| Nefrectomia ;
4 M| 486 aveavp | Nefredomia [T e | Twhr(ry | TWHD (AR I Pulmioe | 1o | 04 20
parcial TR AD) e RN rim
50 F | 335 wenvp | Nefredomia | o | TWHERL | oo onhecido I VD 06 141
total epitelial)
6| m| g | Hem N Bigpsia | Nefrecomia | gy |TWHF (Rifipo) ), Pulmio | VSD | 09 17
-hipertrofia parcial misto)
. TW HF (RI
71 F | 63 avepvp | Nefredomia | pre  f TWHERL |Gl I VSD 05 120
parcial estromal)
estromal)
| TWHF (R . )
8 F 55 | Von Willebrand| AV e AVD Biopsia Nefredomia estromal e TWHF.(RHIPO | P“"f‘“" Obito& 23 24
total o misto) rim
epitelial)
9| | 497 N Nefred.omla Nefredf)mlu TW HF (RI AF) TWHF(RINpo " Figado | VSD 07 93
pardial parcial eRN regressivo)
IR R AVe AVD Nefrectomia Nefreqomiu TW.HF(RIﬁpo TW.HF(RIﬁpo " Abdome | Gbito 04 20
total parcial | misto) e RN | misto) e RN
nlom| n2 AV e AVD cprg | Nefredomia| gy [TWHF(Rltipo) vsD | 05 82
parcial misto)
2| F | 318 Avenvp | Nefredomia | cprp | TWHD AR RN [ Abdome | Obito | 14 14
total AD)
13/ M 50 | Denys-Drash AV Sem cirurgia | Sem cirurgia | Desconhecido | Desconhecido | Desconhecido Obito* 13 82*
| ow | 21 | Foser | Aveavp | Nefredomia | Nefredomia | TWHERI [y I v |05 60
total parcial  |estromal) e RN
5 F | 9 v Bigpsia | Nefredomia | gy | TWHF(RI I vsD |0 65
parcial epitelial) e RN
Nefrectomia TW HF (RI
o F 170 Ay parcial e CPTR PR epitelial) e RN R | ¥sD 03 2
7| F | 63 WeAVD | Semcirurgia | NECOME | poconhecido [TWHF (RIti0) Rm | vsD | 05 42
total misto)
. TW HD (AR
18 F | 310 v Nefredomia | orp | biagtemq) | M-AF(RI I VSD 03 14
pardial e CPTR ¢ RN epitelial)

Legendas: ID: paciente; CPTR: cirurgia preservadora de tecido renal; TW: tumor de Wilms; HF: histologia favordvel; HD: histologia desfavordvel; RN: resto
nefrogénico; AD anaplasia difusa; AF: anaplasia focal; RI: risco intermedidrio, AR: alto risco; AV: actinomicinaD e vincristina; AVD: actinomicinaD, vincristina e
doxorrubicina; CDV: carboplatina, doxorrubicina e vincristina; VSD: vivo sem doenca; 82*: 82 dias; 6bito*: por toxicidade; dbito&: anéfrico.

Em relacdo 2 histologia, restos nefrogénicos estavam
presentes em 13/17 dos pacientes (76,5%), histologia
favordvel em 14/17 pacientes (82,4%) ¢ histologia
desfavordvel em 3/17 pacientes (17,6%).

As complicagées evidenciadas durante a primeira
etapa cirtrgica de cada paciente foram: ruptura de cdpsula
tumoral (n=2), isquemia do parénquima remanescente por
manipulacio cirtrgica (n=1) e lesdo de veia renal (n=1).

Durante o acompanhamento, oito pacientes (47,1%)
apresentaram recidiva de doenga: pulmio e rim (n=3),
abdome (n=2), figado (n=1), pulmao (n=1) e rim (n=1).
Cinco desses pacientes (ID 2, 4, 8, 10 e 12) evoluiram
para 6bito por progressao de doenga e os demais (ID 6, 9
¢ 17) permanecem vivos sem evidéncia de doenca.
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Apés a recidiva, dois (11%) pacientes tornaram-se
anéfricos: paciente ID 2 apresentava sindrome de Beckwith-
-Wiedmman. Foi submetido & nefrectomia total a direita
e bidpsia de pequena lesio em rim esquerdo. A histologia
evidenciou tumor de Wilms de histologia favordvel e restos
nefrogénicos. O paciente permaneceu em controle durante
12 anos e, ap6s esse periodo, apresentou recidiva em rim
esquerdo com anaplasia difusa. Foi tratado com vérios
esquemas de quimioterapia e radioterapia abdominal,
sem sucesso. Houve necessidade de resseccio do rim
remanescente e evoluiu para ébito por progressao de
doenca 2,6 anos apds a recidiva; paciente ID 8 apresentava
doenca de Von Willebrand. Foi submetida 4 nefrectomia
total A esquerda e a bidpsia de pequena lesio em tergo



médio de rim direito. O diagndstico anatomopatolégico
mostrou tumor de Wilms de histologia favordvel em
ambos os rins. Apresentou recidiva em rim direito, nove
meses apds a primeira cirurgia. Recebeu vdrios esquemas
de quimioterapia e radioterapia abdominal, inclusive com
necessidade de nefrectomia total direita. Evoluiu para ébito
em progressao de doenga 1,3 anos apds a recidiva (Tabela 1).

Ocorreram seis ébitos no total: cinco por progressao
de doenga e um por toxicidade (paciente com sindrome
de Denys-Drash).

Todos os pacientes que sobreviveram apresentavam
fungio renal normal na dltima avaliagio. O tempo mediano
de seguimento para a coorte do estudo foi de 6,3 anos
(0,22 a 16,6 anos) e a sobrevida global em dois e cinco
anos para todos os 18 pacientes estudados, incluindo
histologia favordvel e desfavordvel, foi de 82,6%, ¢ 70,8%,
respectivamente (Grafico 1). Para pacientes com histologia
favordvel, a sobrevida global em dois e cinco anos foi de
92,9% e 85,7%, respectivamente, € apresentou signiﬁcﬁncia
estatistica (p-valor <0,0001). Por outro lado, para pacientes
com histologia desfavorével, a sobrevida global em dois anos
foi de 50%. A sobrevida global em cinco anos, segundo
o tipo cirurgia realizada, foi de 87,5% para CPTR e/ou
nefrectomia parcial (cirurgia conservadora) e de 62,8%
nefrectomia total (p=0,0001) (Gréfico 2).

DISCUSSAO

Em consonancia com a literatura, o presente estudo
retrospectivo encontrou 7% de pacientes com tumor de
Wilms bilateral sincronico no periodo em andlise’. A
sobrevida global em cinco anos para todos os 18 pacientes
com tumor de Wilms bilateral sincrénico foi de 70,8%.
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Grafico 1. Sobrevida global em dois e cinco anos para tumor de
Wilms bilateral sincrénico (n=18), 2000-2017

Legendas: IC: intervalo de confianca; SG: sobrevida global.
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Gréfico 2. Sobrevida Global em cinco anos para tumor de Wilms
bilateral sincrénico, segundo o tipo de cirurgia, 2000-2017
Legenda: SG: sobrevida global.

Segundo o tipo de cirurgia, a sobrevida global em cinco
anos foi de 87,5% para os pacientes submetidos 8 CPTR
e A nefrectomia parcial. Esses indices sio semelhantes
aos estudos do NWTS-5 e da Associazione Italiana di
Ematologia Oncologia Pediatrica (AIEOP), que relatam
sobrevida global em quatro anos para todos os pacientes
com tumor de Wilms bilateral sincréonico de 80,8%*! e
de 80%", respectivamente, porém inferiores  sobrevida
global relatada pelo Children Oncology Group (COG) de
94,16%"".

O tumor de Wilms bilateral tende a se manifestar mais
em lactentes’. Na presente pesquisa, a idade mediana ao
diagnéstico foi de 19 meses, acometendo criangas mais
jovens do que as referidas na literatura, que variam de 24
meses'? a 30 meses de idade®. Restos nefrogénicos estavam
presentes em 76,5% dos pacientes, semelhante ao descrito
na literatura®. O tumor de Wilms bilateral sincronico ¢é
mais comumente associado a sindromes genéticas que
frequentemente se correlacionam com doenca renal
intrinseca. Podem ser multifocais e apresentam maior
risco para desenvolver faléncia renal, em consequéncia de
cirurgia agressiva, sendo a causa mais comum a remoc¢io
cirirgica dos néfrons e em alguns casos nefrectomia
bilateral®®. No presente estudo, duas criangas foram
submetidas & nefrectomia bilateral em consequéncia de
doenga em progressio, semelhante ao encontrado na
literatura mundial’.

Na tentativa de evitar a faléncia renal, o papel da CPTR
para criangas com o tumor de Wilms bilateral sincrénico
tornou-se cada vez mais importante, embora a CPTR
bilateral ainda nio seja amplamente realizada. Davidoff
etal.® relatam que foi vidvel realizar com seguranga CPTR
bilateral em 92,9% (39/42) pacientes com tumor de
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Wilms bilateral sincronico, alcancando bom resultado
oncolégico. Segundo os autores, o uso de quimioterapia
pré-operatoria com trés drogas (AVD) nessa série pode ter
contribuido para a maior facilidade em realizar CPTR.

No entanto, o estudo conduzido pela AIEOP em
90 pacientes com tumor de Wilms bilateral sincrénico
nao encontrou maior propor¢io de CPTR bilateral nos
37 (32%) pacientes que receberam quimioterapia pré-
-operatéria AVD, quando comparado ao grupo de 43
(58%) de pacientes que receberam duas drogas (AV)'
Além disso, o estudo prospectivo multi-institucional para
tratamento de criancas com Tumor de Wilms bilateral
coordenado pelo grupo COG alcangou 39% de CPTR
bilateral em 242 pacientes avaliados'.

O presente estudo realizou CPTR em 47,1% dos
pacientes e a combinagio de CPTR com nefrectomia parcial
em um mesmo rim em 17,6% dos pacientes, alcancando
bom resultado oncoldgico e de fungio renal. No total, foi
possivel a realizagio de cirurgia conservadora bilateral em
41,2% (7/17) dos pacientes. Na nossa série, diferentemente
do relatado por Davidoff et al.’, a quimioterapia pré-
-operatdria era iniciada com AV e a doxorrubicina era
acrescentada somente em casos de nao redugao tumoral apds
as quatro primeiras semanas de tratamento. Isso talvez tenha
contribuido para o menor percentual de CPTR bilateral.

Mesmo em casos de tumor de Wilms bilateral
sincronico com envolvimento de hilo renal é possivel
realizar CPTR com seguranca, utilizando a técnica de
nefrectomia parcial longitudinal descrita por Fuchs™. O
sucesso cirdrgico ¢ essencial para o resultado favordvel
nesses pacientes. Para tanto, ¢ fundamental que sejam
tratados em centros de referéncia com oncologistas e
cirurgides pedidtricos com grande expertise, conforme
preconizado pelo protocolo Siop 2001.

Outro aspecto importante é o tempo de duragio da
quimioterapia pré-operatdria; isto é, o tempo entre o
inicio da quimioterapia e a primeira ressec¢io cirtrgica. A
quimioterapia pré-operatdria ¢ utilizada visando & reducao
tumoral e a facilitar a cirurgia conservadora. No presente
estudo, a quimioterapia pré-operatdria teve dura¢io
mediana de 15 semanas. Diversos autores reportam
que estender o tempo de quimioterapia neoadjuvante
para além de trés meses (12 semanas) ndo aumentou a
proporgio de CPTR bilateral. Além disso, as pesquisas
relatam que o méximo de reducdo tumoral ocorreu nas
primeiras 12 semanas de quimioterapia pré-operatdria.
Ademais, a falha na resposta & quimioterapia neoadjuvante
pressup6e duas condigoes histoldgicas: diferenciagio em
tecido estromal maduro ou transformagio anapldsica''>!4.

Uma das limitagoes deste estudo foi de ele ter sido
realizado de forma retrospectiva, podendo acarretar viés
de selecao e informacio.
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Pacientes com tumor de Wilms bilateral sincronico
precisam ser acompanhados indefinidamente para avaliar
complica¢oes relacionadas ao tratamento, a possibilidade
de recorréncia tumoral e a monitoracao da funcao renal
a longo prazo®.

CONCLUSAO

O tratamento do tumor de Wilms bilateral sincronico
¢ complexo e requer agdo conjunta multidisciplinar
visando ao melhor resultado oncolégico. A CPTR em
criangas com o tumor de Wilms bilateral sincronico é
vidvel e pode ser realizada com seguranca em centros de
referéncia. A preservagio cirtirgica do parénquima renal ¢
fundamental para o controle da doenga e a conservagio da
funcao renal nessas criancas que estdo em risco significativo
de insuficiéncia renal.
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