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| — APRESENTACAO

Em prosseguimento ao Programa de
Atualizacdo em Oncologia Pediatrica da
Divisdo Nacional de Cancer, foi realizado
em Recife-PE, no periodo de 26 a 27 de
agosto de 1977, um Semindrio sobre
Tumor de Wilms, tendo como Coordenador
Local o Dr. Miguel John Zumaeta Doherti.

Participaram da Reunido os membros
da Comissdo Nacional de Neoplasias da
Infancia e véarios outros  especialistas.

O Relatério final do Simpdsio sobre
Tumor de Wilms serd publicado a seguir.

Il — INTRODUGAO

No rim da crianga originam-se neo-
plasias benignas e malignas, dentre as quais
a mais importante, por sua maior frequén-
cia, é o Tumor de Wilms, também chamado
Nefroblastoma.

E dos tumores sélidos malignos mais
comuns da infancia, com sua incidéncia
predominando entre os 2 e 3 anos de idade,
e, em cerca de 2/3 dos casos, o diagnostico
é feito antes de 5 anos.

N&o héa preferéncia quanto ao sexo,
nem se refere uma distribuicdo geogréfica
especifica.

Raramente o Tumor de Wilms é extra-

renal, podendo nesses casos ter origem em
focos ectépicos de parénquima renal ou
em teratomas sacrococcigeos; em cerca
de 3% dos casos é bilateral.

A mais fregliente manifestacao clinica
do Tumor de Wilms é expressa por massa
abdominal palpével e/ou aumento de volu-
me do abdome, observada em numerosos
casos pelos proprios familiares. Outros
achados clinicos podem ser citados, tais
como: dor abdominal, hematuria, febre,
sintomas vagos de anorexia e mal-estar,
hipertensdo, etc., ndo se conhecendo ainda
com que fregliéncia a hipertensdo arterial
acompanha o Tumor de Wilms.

A anamnese deve buscar informagdes
sobre a coexisténcia de anomalias do desen-
volvimento, pois é bem conhecido o fato
da associacdo mais do que fortuita de varios
tipos de malformacgdes congénitas com esta
neoplasia. Entre as citadas com maior
frequéncia estdo a aniridia congénita, a
hemi-hipertrofia e anomalias génito-uri-
narias.

Do ponto de vista genético, o Tumor
de Wilms se apresenta sob uma forma here-
ditdria e uma ndo hereditdria, de surgi-
mento ocasional. A primeira é de ocor-
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réncia precoce, menos frequiente e ocasio-
nalmente associada a hemi-hipertrofia e
anomalias renais. Decorre de mutagdo
autossdmica dominante com grau de pene-
trdncia da ordem de 63%. As formas nédo
hereditdrias sdo de ocorréncia tardia e
podem vir associadas com aniridia. A carac-
terizacdo de um maior risco de surgimento
do T. de Wilms, em certas familias porta-
doras de gen mutante, torna oportuna a
utilizacdo do aconselhamento genético.

PATOLOGIA

Macroscopicamente, o Tumor de
Wilms apresenta-se como massa arredon-
dada que substitui quase totalmente o
parénquima renal, restringindo-o a pequena
meia lua num dos pélos. A superficie de
corte mostra-se compacta, algumas vezes
lobulada, de coloragdo réseo-amarelada.
Areas de necrose e hemorragia podem ser
evidentes, sobretudo nas grandes massas
tumorais. Diferentemente do neuroblas-
toma, as éareas de calcificagdo ndo sdo
habituais e, quando presentes, assumem
disposicdo laminar. O tumor pode se apre-
sentar multicistico, assemelhando-se ao
Nefroblastoma cistico, e o diagnéstico
diferencial s6 pode ser estabelecido pelo
exame histoldgico.

Além do nefroblastoma cistico, hé
que considerar, dentro do diagnéstico
diferencial dos tumores renais da crianca,
o chamado nefroma mesobléstico, ou
hamartoma fetal, que corresponde a uma
neoplasia benigna congénita, constituida
pela proliferacdo de espessos feixes irregu-
lares de células fusiformes, com nlcleos em
bastdo, atravessados em vdrias direcOes,
eventualmente isolando entre si remanes-

centes do tecido renal.

O quadro histolégico do Tumor de
Wilms é composto por 3 componentes
distintos: (1) estruturas tubulares e/ou
corddes celulares de natureza epitelial;
(2) estroma formado por células grandes,
hipercromaticas, com escasso citoplasma,
dispostas compactamente, referidas como
originarias do blastema; (3) estroma fibro-
mixoide, de origem mesenquimal, pouco
celular, que se interpOe irregularmente aos
outros componentes. A predominéncia do
componente epitelial ou mesenquimal -é
considerada como fator importante na ava-
liagdo do progndstico, sendo aceito como
melhor prognéstico aquele tumor no qual
predomina o elemento epitelial.

A infiltracdo local se faz para o ureter,
tecidos peri-renais, retroperiténio, adrenal e
Orgdos adjacentes. A invasdo da veia renal é
um achado significativo e que influi no
progndstico. A disseminacdo linfatica se faz
para os ganglios hilares, para-aérticos e
retroperitonais, sendo que a invasdo desses
altimos é indicativa de mau progndéstico;
as metdstases pulmonares sdo as mais
freqlientes, seguidas das hepdticas, e rara-

mente sdo observadas metastases no
cérebro e 0sso0s.
I1l — DIAGNOSTICO E AVALIACAO
(E) — Essencial
(O) — Opcional
1. ANAMNESE (E)
2. EXAME FISICO (E)
2.1. Pressdo Arterial (E)
2.2. Minima apalpacao da massa (E)
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3. LABORATORIAL

— SANGUE
3.1. Hemograma completo (E)
3.2. Plaquetas (E)
3.3. Uréia (E)
3.4. Creatinina (E)
3.5. Fosfatase alcalina (E)
3.6. Transaminases (E}
3.7. Proteinastotais (E)
3.8. Eletrolitos (0)
3.9. Bilirrubinas (0)
3.10. Bromossulfaleina (0)

— URINA

3.11. Elementos anormais e

Sedimentoscopia (E)

3.12. Acido vanil mandélico (AVM) (O)
3.13. Acido homovanilico (AHV) (0)

— FEZES
3.14. Parasitoldgico (E)
4. RADIOLOGICO (E)
4.1. Urografia excretora (E), prefe-
rentemente por cavografia infe-
rior
4.2. Rxtoérax PA (E)
Perfil (E)
Obliquas Casos suspeitos
Tomo- (0) de
grafia metdstases.
4.3. Inventdrio 6sseo (E)
4.4. Arteriografia (0)
45. Outros — (metéstases) (0)

5. ESTUDO DA MEDULA OSSEA
(Aspiracéo) (0)

6. MEDICINA NUCLEAR

6.1,

Cintigrafia renal (0)

6.2. Cintigrafia hepética (0)
6.3. Cintigrafia de outros 6rgdos

(suspeita de metastases) (0)

7. ECOGRAMA (O)

IV — TRATAMENTO

Iniciar o tratamento pela cirurgia
(nefro-ureterectomia). Exceto em pacientes
com doenca avangada (+ 5%), principal-
mente com metastases pulmonares mualti-
plas.

A) CIRURGIA

a) Cateterizacdo de veia do sistema da
cava superior.

b) Incisdo transversa, transperitonial
ampla; o acesso tdraco-abdominal
pode ser necessdrio para grandes
tumores do pélo superior.

c) Exame cuidadoso do abdome e retro-
peritonio (Rim oposto, figado, linfo-
nodos, para-aérticos, gbnadas, etc.).

d) Ligadura prévia das veias e artérias
renais, sempre que possfvel.

e) Nefro-ureterectomia incluindo o fas-
cia e a gordura peri-renal. Remocéo
das estruturas invadidas, cauda do pan-
creas, baco, diafragma, célon, etc. ...
em bloco, se possivel. Remocdo da
aponeurose e musculo psoas, se
comprometidos. A supra-renal deve
ser ressecada se o pélo superior
estiver comprometido. Trombos da
veia cava inferior devem ser remo-
vidos ap0s prévio clampeamento da
mesma, acima do trombo, e deve
ser feita a exploragdo da veia renal e
contralateral.
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B)

f) O tumor primario ndo deve ser biop-
siado.

g) Retirar nodulos linfaticos tumorais e
suspeitos.

h) Clip metélico no leito do tumor
residual.

i) Exame anatomopatoldgico do mate-
rial retirado.

ESTADIAMENTO (NWTS)

ESTADIO | — Tumor confinado ao
rim e completamente ressecado. A cép-
sula renal esta intacta. O tumor ndo
rompeu, nem foi perfurado antes da
excisdo. Ndo se observa tumor no leito,
e o exame histologico confirma que a
cépsula esté intacta.

ESTADIO Il — O tumor se estende
além do rim, mas é completamente
ressecado. H4 extensdo local do tumor
em particular:

- Invasdo dos tecidos peri-renais, ultra-
passando a falsa capsula. ‘*Aderéncias”,
que a histopatologia demonstra serem
devidas ao tumor.

- Comprometimento dos linfonodos
para-aérticos, confirmado histologica-
mente. O  patologista deve procurar
cuidadosamente- focos tumorais em
todos os linfonodos excisados.

- Invasdo da parede dos vasos renais fora
do rim, ou trombose destes vasos cau-
sada por tumor. Trombose aparente-
mente ndo neopldsica pode conter
ilhotas de células tumorais, o que
precisa ser cuidadosamente examinado.
- Invasdo da pelve renal e ureter.

ESTADIO Il — Excisdo incompleta,
sem metdstases hematogénicas. Este

Observacdo:

estddio decorre de uma ou varias destas
condicOes estarem presentes:

- Biopsia realizada antes ou durante a
cirurgia, rompimento do tumor antes
ou durante a cirurgia.

- Metéastases peritoniais, diferentes das
simples ‘““aderéncias tumorais” do esté-
dio Il.

- Invasdao de linfonodos além dos loco-
regionais.

- Excisdo completa impossivel (infiltra-
cdo da veia cava, etc.)

ESTADIO IV — Metéstases hematogé-
nicas comprometendo pulm®es, figado,
0ssos, cérebro, etc...

ESTADIO V — Tumor renal bilateral.

Cerca de 60% correspondem
aos Estadios | e Il, 25% ao
Estadio 111, 10% ao Estadio
IV, e 3 a b% ao Estadio V.

C) METASTASES

METASTASE PULMONAR

a) E mais freqliente no tumor de Wilms.

b) A metastase pulmonar minima ndo
deve retardar a nefrectomia.

c) As metastases isoladas devem ser tra-
tadas ciurgicamente.

METASTASE HEPATICA

a) E a segunda em freqiiéncia e indica
um pior prognéstico que as metas-
tases pulmonares.

b) A cintigrafia e a angiografia hepética
estdo indicadas antes da exploracdo
cirirgica, quando se suspeita de
metdstase.
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c) O nbédulo solitdrio poderd ser exci-

sado por ocasido da nefro-ureterec-
tomia.
A rédio e quimioterapia ap6s hepa-
tectomia parcial s6 deverdo ser ini-
ciadas ap6s comprovacdo de regene-
racdo hepética.

METASTASE EXTRADURAL

Laminectomia + lrradiagdo. Quimiote-
rapia multipla.

TUMOR DE WILMS BILATERAL

a) Sempre fazer angiografia renal e pré-
operatoéria.

b) Sempre que possivel ressecar ambos
0s tumores primarios e tentar preser-
var a maior quantidade de tecido
renal funcionante. A nefrectomia ele-
tiva bilateral com transplante est4
contra-indicada.

c) E importante o acompanhamento de
irmdos, menores de 6 anos, de uma
crianca portadora de tumor de Wilms
bilateral, tumor de Wilms com histé-
ria familiar, ou associado a anomalias
como Sindrome de Wiedmann-Beck-
with, aniridia, hemi-hipertrofia e
anomalias do trato urinério, etc.
Nessas criancas deverd ser feito um
exame fisico de trés em trés meses e
urografia excretora de seis em seis
meses, até atingir a idade de seisanos.

RADIOTERAPIA

1

Notas Introdutérias

1.1. A delimitacdo do volume a irra-
diar dependeréd da urografia excre-
tora e da descricdo do ato opera-

3.

torio com OBRIGATORIEDADE
da “‘clipagem’” de seus limites
pelo cirurgido (tumor primitivo,
leito tumoral, linfonodos e massas
residuais).

Os campos de irradiacdo devem
se estender além da linha média
para incluir todo o corpo verte-
bral, mas ndo ultrapassar a ap6-
fise transversa do lado oposto
para nao incluir o rim contra-
lateral.

A técnica empregada é a dos
campos paralelos opostos irra-
diados diariamente (campo ante-
rior e posterior)

Quando houver ruptura de cép-
sula, irradiar todo o abdome.

Nos tumores residuais empregar
dose de reforco.

Na irradiacdo abdominal
protecdo renal e hepética.
Recomenda-se ndo irradiar crian-
cas abaixo de um ano de idade.

1.2

1.3.

1.4.
1.5.
1.6.

usar

1.Z.

Irradiagdo Pré-Operatéria

2.1.  Nos casos resistentes & quimiote-
rapia.
2.2. Nos tumores grandes sem trata-

mento quimioterédpico prévio.
Irradiagdo Pos-Operatéria

3.1. Estédio | — Dispensa irradiagdo.

3.2. Estédio Il — Irradiagdo da loja
renal.

3.3. Estéddio IIl — IRRADIACAO

3.3.1. Doenca residual bem loca-
lizada (linfonodos, veia
cava, aderéncias) irradia-
cao da loja renal com re-
forco de dose no -tumor
residual.
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3.3.2. Ruptura capsular, tumor
biopsiado, metastases peri-
toniais, invasdo dos linfo-
nodos além dos regionais:
Irradiacdo de todo o
abdome.

3.4. Estadio |V — Irradiagdo indivi-
dualizada (irradiacdo do leito
renal e/ou cavidade abdominal
na dependéncia da extensdo
tumoral, e irradiagdo das metds-
tases).

3.5. Estidio V — Irradiagdo do leito
renal ap6s nefrectomia do rim
mais comprometido, conforme

conduta para o estadio Il; do
lado oposto, irradiacdo renal, até
limite de toleradncia.

QUIMIOTERAPIA

A quimioterapia acompanha o trata-
mento do tumor de Wilms em qualquer
dos seus estadios clinicos, com excegao das
criancas abaixo de um ano de idade, no
estadio .

Estda fundamentada na utilizacdo da
Actinomicina — D e da Vincristina, segundo
esquemas ¢ doses apropriados.

V — QUADRO SINOPTICO DO TRATAMENTO

ESTADIO

1a la—2a| 2a I [ v \%
CIRURGIA + + + + + + 4
RADIOTERAPIA - + + + iy + +
QUIMIOTERAPIA - + + + + + $
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VI — SEGUIMENTO

Revisdo Clinica, incluindo:

PERIODOS O—f'G 6—12 13—-18 19 — 24 25 — 36 até 6
meses meses meses meses meses anos

SEDIMENTO | bi | b it . | | |

URINARIO mensa imestra trimestra trimestra anua anua

RX TORAX mensal bimestral bimestral | semestral | semestral "

UROGRAFIA | trimestral | trimestral semestral | semestral | anual %

CREATINA imestra imestra semestral | semestra anua

HEMOGRAMA bi b Birasteal - ral | L

COMPLETO imestra imestra semestra semestra anua

CINTIGRAFIA

PULMONAR SEMESTRAL (O) de acordo com suspeita

RENAL radiologica
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PARTICIPANTES DO SEMINARIO SOBRE TUMOR DE WILMS

Alberto Coutinho Filho (Radioterapia) Rio de Janeiro-RJ
Carlos José Serapido (Patologia) Rio de Janeiro-RJ

Darci Freitas (Patologia) Recife-PE

Frederico Cavalhera (Cirurgia) Recife-PE

Gerson Carakushansky (Pediatria) Rio de Janeiro-RJ
Jorge Bahia de Carvalho (Cirurgia) Salvador-BA

José Mariano Duarte Lanna Sobrinho (Cirurgia) Belo Horizonte-MG
José Pinus (Cirurgia) Sdo Paulo-SP

Luiz Carlos Calmon Teixeira (Radioterapia) Salvador-BA
Mafaldo Chaves (Cirurgia) Recife-PE

Miguel John Zumaeta Doherti (Cirurgia) Recife-PE
Milton Cunha (Quimioterapia) Recife-PE

Murilo Capella (Cirurgia) Florianépolis-SC

Octavio Freitas Vaz (Cirurgia) Rio de Janeiro-RJ

Raul de Carvalho Filho (Radioterapia) Rio de Janeiro-RJ
Roberto Azevedo (Medicina Nuclear) Recife-PE

Romero Bezerra Barbosa (Cirurgia) Brasilia-DF

Rl{y Archer (Cirurgia) Rio de Janeiro-RJ



