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I. APRESENTACAO

Em prosseguimento ao Programa de
de Atualizacdo em Oncologia Pediatrica da
Divisdo Nacional de Cancer, foi realizado
em Porto Alegre—RS, no perfodo de 22 a
23 de abrii de 1977, um Semindrio de alto
nivel sobre Neuroblastoma, sob a coordena-
¢do local do Dr. José Jodo Menezes Mar-
tins, que contou com a participagdo ndo s6
dos membros da Comissdo Nacional de
Neoplasias da Infancia, como também de
vérios especialistas nessa area da Oncologia.

Como resultado dos trabalhos desse
Seminédrio foi elaborado o trabalho que a
seguir divulgamos para conhecimento e ori-

Il. INTRODUGAO

O Neuroblastoma é uma neoplasia
maligna origindria de células que provém da
crista neural primitiva, destinadas a forma-
¢do da medula adrenal e gangliossimpéticos.

Representa um dos tumores mais fre-
quentes da crianga, ao lado de outros, tais
como: linfomas, tumores do sistema nervo-
so central, tumor de Wilms, leucemia, etc.

Localiza-se, preferencialmente, na
adrenal e ganglios simpéticos cervicais, tora-
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entagdo dos interessados na matéria.

Sua finalidade, essencialmente préati-
ca, representa uma primeira iniciativa de
conhecimento do problema, sem a preten-
sdo de esgotar o assunto, ou ditar normas
inflexiveis, todavia, procura-se com as reco-
mendacgles elaboradas orientar os colegas
nao especialistas, a0 mesmo tempo que
criar condigGes adequadas para que, hum
préximo passo, existam meios que permi-
tam o conhecimento continuo e mais pre-
ciso das agOes médicas especfficas frente
aos pacientes portadores de NEUROBLAS-
TOMA.

cicos, abdominais e pélvicos.

Na sua evolugdo, o Neuroblastoma
pode sofrer fendmenos de maturagdo que
resultam na transforma¢ao em ganglioneu-
roblastoma e ganglioneuroma, do mesmo
modo que na histogénese normal o neuro-

* Instituida pela Portaria n® 34 da D.N.C., de 19 de

junho de 1976.
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blasto se diferencia até o neurdnio ganglio-
nar.

Esta neoplasia apresenta-se com gran-
de capacidade de invasdo local e de forma-
cdo de metastases, sendo estas verificadas
especialmente no figado, ossos, pele, 6rbi-
ta, pleura e linfonodos. Curiosamente, o
pulméo s6 em raros casos é comprometido,
ao contrdrio do que se verifica com o tu-
mor de Wilms, cujas metastases pulmonares
sdo freqlientes.

Constitui massa tumoral de dimensao
variada, de consisténcia mole, coloragdo
vermelha escura, exibindo extensas 4reas de
necrose e hemorragia. Observa-se frequente-
mente calcificagdo nodular, irregularmente
distribuida, a qual serve de orientagdo diag-
noéstica durante o exame radiol6gico, em-
bora ndo represente um dado exclusivo.

As células que compdem o Neuro-
blastoma sdo em geral pequenas, arredonda-
das ou levemente alongadas, de citoplasma
escasso e nucleo denso, dispostas de modo
compacto. Acredita-se que o aumento de
volume do citoplasma e do nicleo, ao lado
de maior producgao de neurofibrilas por par-
te das células tumorais, representem aspec-
tos de diferenciagdo celular e estejam relaci-
onados com um melhor prognéstico.

Fato importante no comportamento
do Neuroblastoma é a existéncia de alguns
casos, nos quais se observa regressdo espon-
tdnea do tumor, bem como de outros, nos
qguais ha transformacdo evolutiva para o
ganglioneuroma. Nas tentativas para expli-
car tais alteragOes, sdo invocadas a necrose
hemorrégica e fendmenos imunologicos,
isoladamente ou em associagdo.

A incidéncia do Neuroblastoma é
aproximadamente igual a do tumor de
Wilms. Nado né predilecao por sexo ou raga.

O lado esquerdo costuma ser mais afetado
do que o direito (2/3 dos casos). A maioria
ocorre abaixo de 4 anos de idade, sendo
mais freqlientes no 19 ano de vida e, algu
mas vezes, até na época do nascimento.

A sintomatologia dependera da loca-
lizacdo do tumor.

A. — Dos abdominais, cerca de 60%
sdo retroperitoniais e destes, 40 % proveni-
entes da medula adrenal; tumores nos hipo-
cOndrios ou flancos em geral ultrapassam
a linha média. A superficie é nodulosa. Po-
de haver perda de peso, dor, febre de ori-
gem desconhecida, diarréia e anemia.

B. — Neuroblastoma mediastinal
( £+5% ): poderd ser suspeitado por sinto-
mas respiratérios, ou como achado de
radiografia tordcica de rotina.

C. — Neuroblastoma pélvico (cerca
de 7% ): provocaré sintomatologia de tumor.
pélvico com alteragSes funcionais do siste-
ma uringrio médio e/ou do reto.

D. — Neuroblastoma cervical (cerca
de 2%): é o mais precocemente identificado,
porque o tumor logo se torna aparente.

Com menor freqiiéncia, se manifesta
inicialmente pela metdastase hepdtica, gan-
glionar, ou provocando exoftalmia por me-
tastase orbitaria com infiltracdo retro-ocu-
lar inclusive.

A hipertensdo arterial podera ser per-
manente ou transitéria, dependendo da
produgdo e liberagao de substdncias presso-
ras por parte do tumor.

E. — Mais raramente podemos obser-
var sintomatologia neuroldgica precoce, re-
sultante da compressdo da medula espinhal
pelo tumor que atravessa o orificio inter-
vertebral e comprime a medula.
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Ill. DIAGNOSTICO .E AVALIACAO

(Protocolo)
(E — essencial)
(O —opcional)

1. — Anamnese(E)
2. — Exame fisico com énfase em 3 pontos:
(E)

2.1 — Pressdo arterial

2.2 — Exame neurolégico

2.3 — Evitar a apalpacdo repetida da
massa tumoral
3. — Exames laboratoriais

3.1. — Sangue: Hemograma completo
(E)

Plaquetas (E)

Transaminases (E)

Bilirrubinas (O)

Bromossulfaleina (E)

3.2 — Urina

3.2.1. — Teste de La Brosse (qualita-

tivo p/VMA) (E)

3.2.2 — VM A (Acido Vanil Mandé-

lico) (E)

3.23—H V A (Acido Homovan(li-
co) (O)

3.2.4 — Dopa, dopamina e cateco-

lamina totais (O)

3.3 — Liquor

3.3.1 — Citologia (se houver indica-

¢édo) (0)

4, — Exame Radiolégico

4.1. — Rx simples do abdome e térax
(perfil e AP) (E)

4.2 — Cavografia com urografia resul-
tante (E)

4.3. — Urografia com altas doses de
contraste (em casos selecionados) (O)

4.4 — Inventério 6sseo (E)
Estudo detalhado da coluna

vertebral, cranio e 0ssos longos simétricos.

4,5 — Mielografia (em casos selecio-
nados) (O)

4.6. — Arteriografia (em casos sele-
cionados) (O)

4.7. — Linfangiografia (O)
5. — Medicina Nuclear
5.1 — Cintilografia 6ssea(O)
5.2 — Cintilografia de outros 6rgdos
(ffgado, rim, pulmao, cérebro em casos se-
lecionados) (O)

6. — Estudo da medula 6ssea (aspiragdo)
(E)
7.— Exame histopatolégico e |citopato-
l6gGico (E)

7.1 — Per-operatorio de congelagcdo
(E)

7.2 — Bi6psia de rotina (E)
7.3 — Peca cirtargica (E)

V. ESTADIAMENTO DO TUMOR
(EVANS)

Estadio | — Tumor limitado ao 6rgdo ou es-
trutura de origem.

Estadio Il — Tumor estendendo-se em con-
tinuidade além do 6rgdo ou estrutura de
origem mas sem cruzar a linha média. Lin-
fonodos regionais do mesmo lado do tu-
mor, podendo estar comprometidos pelo
tumor (vide obs.)

Estadio Il — Tumor estendendo-se em con-
tinuidade, além da linha média. Os linfono-
dos regionais podem estar envolvidos bilate-
ralmente.

Estadio IV — Doenca metastatica envolven-



22 SETEMBRO/OUTUBRO

REVISTA BRASILEIRA DE CANCEROLOGIA

do o esqueleto, outros 6rgdos, tecidos mo-
les, ou grupos de linfonodos distantes, etc.
Estadio IV—S — Paciente com tumor pri-
madrio como nos Estddios | e |l, mas com
doenga metastatica confinada a uma ou
mais das seguintes localizagGes: figado,
pele, medula éssea (sem evidéncia radiol6-
gica de metéstase Ossea).

Observacdo: Para os tumores que se origi-
nam em estruturas da linha média, quando
héd penetracdo além da cépsula e o compro-
metimento de linfonodos do mesmo lado,
devem ser considerados no Estddio II.
Quando hd comprometimento bilateral de
qualquer tipo devem ser considerados no
Estéadio I11.

V. MEDIDAS TERAPEUTICAS

A cirurgia deve ser realizada o mais
rapidamente possivel.
Estadio | — Cirurgia
Estadio Il — Cirurgia

Obs. Estadio |l contaminado e/ou tu-
mor residual é tratado com o esquema do
Estéadio |11,

Estadio IIl — a) Cirurgia + Radioterapia
pds-operatoria.

b) Cirurgia com biépsia + Radiote-
rapia (quando o tumor for muito volu-
moso).

Estddio |V — Cirurgia com biopsia + Qui-
mioterapia e/ou Radioterapia sintomética.
Estddio IV — S — a) Tumor primitivo
pequeno e metastases no figado, fazer
apenas a ressecdo do tumor primitivo.

b) Casos com infiltragdo macica da
medula éssea: tratar como o Estédio 1V.

c) Em casos de metastase hepatica,
grande irradiagdo especial.

VI. RECOMENDAGOES ADICIONAIS NA
CONDUTA CIRURGICA:

1. Manobras delicadas; ndo compri-
mir o tumor (incisGes amplas).

2. Trocar as luvas e o instrumen-
tal cirirgico ap6s a retirada do tumor.

3. Tentar interromper a circulacdo
venosa antes de manipular o tumor para sua
extirpacdo.

4, O tumor deve ser ressecado sem
contaminagdo (sem ruptura do tumor).

5. Quando o tumor é considerado
nao ressecavel pode-se fazer:

5.1 — Biobpsia

5.2 — Ressecdo a0 méaximo possi-

vel da massa tumoral.

(Usualmente apds a ligadura
do suprimento arterial)

6. As metdstases superficiais para o
tecido subcutdneo e linfonodos devem ser
ressecadas.

7. Marcar o leito do Tumor ou Tu-
mor residual comclips-rddio-opacos.

8. Ooforopexia

9. A reexploragdo cirGrgica (second
look) deve ser considerada em cada caso.

VIl. RECOMENDACOES ADICIONAIS
NO EXAME ANATOMOPATOLOGICO

1. Na bidpsia, o material deve ser co-
Ihido de areas presumivelmente mais con-
servadas, isto é, evitando-se obter somente
tecido necrosado.

2. O informe do patologista deve
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conter também, e principalmente, dados so-
bre:

a) diferenciacdo celular do tumor

b) infiltragdo por células linfocits-
rias.

3. No estudo da pega cirtrgica devem
ser utilizados fragmentos do maior nimero

possivel de dreas do tumor, e o informe
deve conter principalmente dados sobre:

rias

a) — Invasdo
b) — Diferenciacdo celular
c) — Infiltracdo por células linfocit4-

d) — AlteragOes regressivas.



