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APRESENTACAO

Estamos iniciando um ciclo de treinamentos para agentes de Saude no Estado da
Bahia.

E nossa intengéo levar o conhecimento dos sintomas e sinais dos principais tipos

de cancer que ocorrem na infancia.
No nosso dia-a-dia ouvimos inimeras perguntas, das quais destacamos:

Existe cancer em crianga?
Que tipo?

Tem tratamento?

Como tratar?

Onde tratar?

Quem paga o tratamento?

O cancer pega? E herdado?
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O cancer cura?

Podemos responder rapidamente da seguinte maneira:

1. Sim, existe cancer na crianga e no adolescente e a especialidade que se
ocupa destes jovens se chama Oncologia Pediatrica e cuida de menores
desde o0 1° dia de vida até os 19 anos.

2. Os tipos que acontecem em criangas e adolescentes sao as leucemias,
os linfomas e os tumores solidos. Eles se comportam de uma maneira
diferente dos tipos que ocorrem nos adultos.

3. Sim, existe tratamento, que é especializado e prolongado e que s6 deve
ser feito em Servico que tenha condigcbes para se ocupar destes

pacientes.



4. O tratamento € composto de cirurgia, quimioterapia e radioterapia. Para
cada tipo de cancer ha um tratamento diferente, com uma duracao
também diferente.

5. Na Bahia temos Servicos Especializados que recebem o paciente no
primeiro momento e que se ocupam integralmente da sua recuperacao.

6. O tratamento é caro e normalmente as familias usam os convénios que
disponham: o SUS (Sistema Unico de Satde) ou os Seguros-Salide.

7. Nao, o cancer ndo é uma doenca contagiosa. Sim, em algumas
situacBes, temos o cancer herdado dos pais.

8. Sim, a crianga tem uma taxa maior de recuperagao de seu cancer e para
cada 10 pacientes que desenvolvam a doenca, 7 poderdo curar. Isto vai
depender de um diagnostico precoce, de um encaminhamento

adequado e um tratamento atualizado.

Foi por acreditar na cura de nossos pacientes e desejar que a cada dia
pudéssemos beneficiar um maior nimero de jovens que eram atingidos pela
doenca, que buscamos uma solucéo para os problemas sociais da maioria deles,
muitas vezes impedidos de continuar o tratamento, pelas dificuldades encontradas

por suas familias.

Surgiu entdo, em janeiro de 1988, o Grupo de Apoio a Crianca com Cancer
(GACC), entidade filantropica sem fins lucrativos. Médicos, pais de pacientes e
seus amigos reuniram-se e fundaram o GACC, que dispunha de uma Casa de

Apoio onde eram hospedados nossos pacientes e suas familias.

O GACC - Bahia cresceu, conquistou novos amigos, colaboradores, voluntarios,
prémios locais e nacionais, mudou de casa 2 vezes, estando desde julho 2000 em
sua sede definitiva e chega agora a um novo desafio: levar informacbes aos
cidadaos gque estdo em contato com 0 NOSSO povo em sua maior intimidade: no

seu lar.



Estes cidadaos sédo os Agentes de Saude, que se dedicam a visitar familias nos
mais distantes rincées de nosso Estado, ensinando, orientando e cuidando de

seus males.

E no Agente de Salde que depositamos nossa esperanca de identificar criancas e
adolescentes ainda em suas casas, no inicio da manifestacdo da doenca, levando-
0s entdo aos Servicos de Saude mais proximos, onde serdo atendidos pelos
Médicos locais e encaminhados rapidamente para 0s Servicos especializados.
Tenham a certeza que todo um sistema médico-social estara esperando por estes
jovens e suas familias, inteiramente comprometido com a sua recuperacao, a sua

cura, e a sua re-insergédo na sociedade em que vivem.

Que tenhamos sucesso em nosso objetivo!



O CANCER NA CRIANCA E NO ADOLESCENTE

Quando suspeitar

Como diagnhosticar

Como tratar

O cancer é considerado uma doenca rara em Pediatria, mas pode ocorrer desde o
1° dia de vida até os 19 anos, ano-limite da Especialidade. Independe do sexo
(embora predomine um pouco mais em meninos), da cor, do credo e/ou da

condicao socio-econbmica.

A sua causa ainda ndo € inteiramente conhecida, mas sabe-se hoje que € uma
doenca genética. Uma série de situacdes predispde ao seu aparecimento e entre
elas destacamos:

1. Sindrome de Down (mongolismo) e outras sindromes genéticas

Malformacg@es do trato genito-urinario (hipospéadia, criptorquidia etc)

Nevus pigmentar gigante

Xeroderma pigmentosum
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Neurofibromatose

QUANDO SUSPEITAR

O alto nivel de suspeicdo deve estar presente no raciocinio meédico, o que
permitira uma atencdo especial a determinados sinais e sintomas, promovendo

desta maneira um reconhecimento mais rapido da enfermidade.



Alguns sintomas e sinais de alerta:

Adenomegalia (aumento dos ganglios)
AlteracOes visuais. Sinal do “brilho do olho do gato”

Cefaléia matinal/nausea/voémito

A

Disturbios enddcrinos

4.1. Sindrome de Cushing

4.2. virilizacéao

5. Dor inexplicada ou choro persistente em lactente e em pré-escolar

6. Dores 6sseas e/ou articulares

7. Febre inexplicada

8. Mudanca no tamanho ou na aparéncia de sinal pré-existente

9. Palidez progressiva

10.Perda de equilibrio

11.Presenca (ou aumento) de massa em qualquer parte do corpo. Enfase para as

massas abdominais.

12.Queda do estado geral

13.Sangramentos. Falha na coagulacéo

COMO DIAGNOSTICAR

A crianca deve ser sempre atendida por seu Pediatra (ou por outro Médico, na
falta do Especialista), que apds ouvir as suas queixas, devera proceder a um

exame fisico meticuloso, examinando-a em todos 0s 6rgaos e sistemas.

Caso o quadro clinico seja consistente com um diagnostico diferencial de uma

malignidade, urge uma certeza para o devido encaminhamento.

Lancamos mé&o do Laboratorio, através de inimeros exames, que vao dos mais
rotineiros, como o0 hemograma, até outros, muito mais especializados, que buscam

a intimidade da célula maligna, identificando o tipo de cancer que a acomete e o



seu comportamento. Alguns tipos de tumores determinam aumento em
determinados produtos, e os denominamos entdo de “marcadores tumorais®. S&o
de extrema valia na investigacdo diagnostica e no tratamento, mas normalmente

feitos em Laboratérios de maior porte.

As imagens sdo indispensaveis em todo o processo de diagnostico de um
paciente com cancer, e vamos desde a radiografia convencional do toérace e/ou
abdbémen, a ultra-sonografia, com todos os seus desdobramentos (Doppler etc), a

tomografia computadorizada e a ressonancia nuclear magnética.

A Medicina Nuclear ocupa papel de destaque no momento em que estamos
estudando o paciente para bem delimitarmos a extensdo (estadiamento) da

doenca.

A maioria dos exames € realizada apenas em Centros maiores ou nas capitais, 0
gue faz com que ndo percamos tempo com um paciente em uma localidade aonde

nao haja estes recursos.

Em caso de tumores, quase sempre sera necessaria a Anatomia Patolégica, quer
através da citologia, exame que nos da respostas rapidas, quer através da
histologia e outras técnicas como a imunohistoquimica, a citogenética, a citometria
de fluxo e a Biologia Molecular. Estes ultimos tipos de exames sdo também
necessarios para os pacientes de leucemias e linfomas, mas estdo disponiveis
apenas nos grandes centros de nosso pais. Através do interesse dos técnicos
responsaveis (Médicos, Bi6logos e outros), podemos dispor destes avancos para

todos 0s nossos pacientes.

COMO TRATAR

O cancer é uma doenca que atinge todos os membros de uma familia, em virtude

do seu contexto de doenca grave, que pde em risco a vida da pessoa afetada, que



necessita de um tratamento prolongado e oneroso, feito na grande maioria das

vezes, em local distante de onde reside o paciente.

Sendo assim, 0 seu tratamento imp&e uma equipe de diversos Profissionais da
area da Saude, pois Ha necessidade uma abordagem bio-psico-social. Logo, s6
pode ser realizado em Servigos Especializados, onde uma estrutura completa de
atendimento médico, psicoldgico e social esta montada para se ocupar destes

jovens enfermos.

Os esforcos até entdo feitos no nosso pais mostram uma melhora importante no
atendimento a crianca e ao adolescente com cancer, uma vez que lado a lado com
0s Servicos Especializados estdo os Grupos de Apoio, formados por Voluntérios,
gue se ocupam de prover a estas familias todo o apoio social e emocional que

necessitam.

O tratamento tem sempre em mente a cura destes jovens, e esta pode ser obtida

hoje em cerca de 70% deles. Para isto, um tripé indissociavel é indispensavel:

DIAGNOSTICO PRECOCE
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ENCAMINHAMENTO ADEQUADO |:|l> TRATAMENTO ATUALIZADO

A cura biolégica ndo é o nosso Unico objetivo. E indispensavel que esta cura seja
atingida com qualidade de vida para os sobreviventes, e para isto € necessaria
uma readaptacdo ao cotidiano da vida, sem sequielas (ou com o minimo delas),
sem traumas psicolégicos e sem preconceitos por parte da sociedade que os

cerca.



Como regra geral: quanto mais precoce for o diagnéstico, mais localizada
estard a doenca, tratamento menos agressivo sera realizado, cura maior sera

obtida, com qualidade de vida assegurada.

O contrério é verdadeiro: quanto mais tardio for o diagndstico, mais avancada
estard a doenca, tratamento mais agressivo sera realizado, menores taxas de
cura serdo obtidas, e a qualidade de vida podera estar comprometida, quer
através das sequelas imediatas e tardias, quer pelo aparecimento de um 2°

cancer, decorrente do tratamento realizado.



ADENOMEGALIAS

A adenomegalia é um achado comum em criancas e pode ser produzida por

processos benignos ou malignos.

Os linfonodos (ganglios) cervicais, axilares e inguinais podem ser palpaveis em
tamanho < 2cm, sendo moveis, 0s occipitais sdo palpaveis em < 5% das criancas,
mas no momento em que detectamos um aumento nos ganglios pré-auriculares,
supraclaviculares, mediastinais, epitrocleares, abdominais e popliteos, estamos

frente a ganglios patolégicos e uma investigacao rapida e precisa se impde.

A adenomegalia pode ser localizada ou generalizada e na maioria das vezes

representa uma resposta a um processo benigno, quase sempre infeccioso.

Algumas malignidades como as leucemias, os linfomas e alguns tumores sélidos

metastaticos representam a maior preocupacao no diagndstico diferencial.

Entre as causas das adenomegalias destacamos:

e Infec¢bes: bactérias, virus, protozoarios e fungos;

e Estados alérgicos: doenca do soro, hipersensibilidade a drogas;

e Doencas do tecido conectivo: artrite reumatéide juvenil, lupus
eritematoso sistémico;

e Estados reacionais: hiperplasia inespecifica;

e Neoplasias malignas: leucemias, linfomas, metastase de tumores
sélidos (carcinoma de tiredide, carcinoma de nasofaringe,

neuroblastoma).

O manejo de pacientes com adenomegalias se inicia com uma histéria cuidadosa,

em que devemos observar:
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Idade do paciente;

Procedéncia,;

Exposicao e/ ou contato com animais (gatos +++);

Presenca de infeccdes de repeticao;

Contato com doencas infecto-contagiosas: tuberculose;

Localizacdo, duracdo e evolucdo (velocidade de crescimento) da
adenomegalia;

Sintomas gerais: febre, mal-estar, astenia, anorexia, perda de peso, sudorese

noturna, dores 6sseas e/ou articulares.

Quanto ao exame fisico, & importante registrar:

© N o g &

Estado geral. Estado nutricional

Febre

Localizacdo (isolada ou generalizada) e tamanho dos ganglios, presenca de
dor, rubor e calor, consisténcia, aderéncia a planos profundos, solucdo de
continuidade.

Exame da pele: regional (porta de entrada) e geral (petéquias, equimoses)
Exame do couro cabeludo

Exame ORL

Exame da tiredide

Exame do abdomen: hepato e/ou esplenomegalia

Ganglios com > 2.5 cm devem ser considerados como patolégicos e ndo se deve

perder tempo em avalia-los.

O hemograma é o exame inicial, e ao lado dele, normalmente realizamos a

hemossedimentacédo, a reacdo de PPD e o Rx de torace, buscando identificar

ganglios mediastinais. A ultra-sonografia abdominal ajuda a avaliar os ganglios

abdominais, assim como precisar a hepato e/ou esplenomegalia. Culturas podem
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estar indicadas no primeiro momento, caso haja fortes indicios de processo

infeccioso.

A citologia aspirativa por agulha fina (CAAF) € um método que tem ajudado a
decidir condutas com maior brevidade. Um resultado negativo ndo afasta

malignidade.

Existe indicacdo para a retirada de um ganglio quando:
1. A historia e o exame fisico sugerem malignidade;
2. O ganglio € >2,5 cm e 0s exames laboratoriais sdo inconclusivos;
3. O ganglio nao regride ou, ao contrario, progride;

4. Teste terapéutico (antibioticos) ndo reduz seu tamanho.

Ao optar pela exérese ganglionar, alguns cuidados devem ser tomados:

Evitar os ganglios cervicais superiores e 0s inguinais;

e Retirar o maior, ndo o mais acessivel;

e Retira-lo completamente, com sua capsula;

e Enviad-lo preferentemente a fresco para o Laboratério de Anatomia
Patolégica, onde o material deverd ser separado imediatamente e
encaminhado para a realizacdo de inUmeras técnicas: bacterioscopia,

culturas, histologia, imunohistoquimica, citometria de fluxo e outros.
Atencédo desdobrada deve ser dada a pacientes com forte suspeita de malignidade

e laudo negativo. Novo ganglio deve ser retirado e outros estudos devem ser

realizados. A conduta terapéutica dependera da causa da adenomegalia.
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LEUCEMIAS

As leucemias resultam da proliferacdo desordenada de células malignas na
medula 0ssea, substituindo as células normais ai formadas: as hemécias, os

granuldcitos e as plaquetas.

As causas da leucemia tem sido exaustivamente estudadas, mas muito ainda
temos a aprender. Sabemos que portadores de certas sindromes genéticas
podem ter uma maior predisposi¢do a desenvolver uma leucemia. Ex. portadores

da sindrome de Down, da neurofibromatose e da anemia de Fanconi.

Entre os grupos de risco destacamos:

Leucemias na Infancia e Adolescéncia
Grupos de Excepcional Risco

Grupo Risco Intervalo
Gémeo idéntico 1:5 Sem/meses
RT x policitemia vera 1:6 10-15anos
Sindrome Bloom 1:8 < 30 anos
Sobreviventes Hiroshima (< 1Km) 1:60 12 anos
Sindrome Down 1:95 < 10 anos
RT x espondilite 1:270 15 anos
Irmaos 1:720 10 anos

Miller, R.W.: Cancer Res 27: 2420, 1967

Os tipos de leucemias encontrados na crianca e no adolescente sao: leucemia
linféide aguda (de longe a mais freqiente), a leucemia mieldide aguda e a

leucemia mieldide cronica (2 a 5%).
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Algumas manifestagbes clinicas sdo proprias de cada um destes tipos de

leucemias.

A faléncia medular € responsavel pela triade classica da doenca: a parada de
producdo das hemacias leva ao quadro de anemia com seu cortejo sintomatico:
palidez progressiva, cansaco facil levando a astenia, falta de apetite, perda de
peso; ja em relacédo as células brancas (granulécitos), elas sédo responsaveis pela
defesa do organismo, e a alteracdo em sua producado deixa o organismo refém de
infecgdes, cujo primeiro sintoma é com frequéncia a febre. Por ultimo, é a faléncia
na producdo das plaquetas que vai levar ao quadro de sangramentos, quer
cutaneos (petéquias e equimoses), quer mucosos (gengivas, aparelho digestivo,

hematuria, metrorragia, etc.)

Leucemias na Infancia e Adolescéncia
Manifestagoes Clinicas

Faléncia Medular

g @ @

Hemacias Granuldcitos Plaquetas
Anemia Febre Hemorragia

(infeccdes)

A doencga extra-medular revela uma riqueza de sinais e sintomas, tornando a
leucemia uma doenca eminentemente mimetizante, e levando a maior dificuldade
diagnostica. Os ganglios, o figado e o baco podem estar bastante aumentados, e

sao os elementos diagnodsticos mais importantes ao lado da triade classica.
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As demais manifestacfes ocorrem em menor propor¢ao e variam de alteracdes do
sistema nervoso central (paralisia de pares cranianos, quadro de hipertenséo
intracraniana) a alteracdes genito-urindrias (hematuria, testiculos aumentados,
priapismo), e principalmente a dores O6sseas e/ou articulares, levando a

diagnésticos erroneos de febre reumatica e artrite reumatéide juvenil.

Os bebés (especialmente os recém-nascidos) podem se apresentar com ndédulos
subcutaneos, violaceos, e portadores de leucemia miel6ide aguda apresentam
manifestacbes caracteristicas: proptose (olhos protuberantes), por formacédo de
“tumores” de células blasticas (malignas). Sao os chamados “cloromas”. Quando

se localizam em coluna podem levar a quadros de paralisia.

Leucemias na Infancia e Adolescéncia
Manifestacoes Clinicas

Extra-Medulares

S A B

Ganglios Sistema Trato Trato Osso
Figado Nervoso Genito Gastro Articu-
Baco Central Urinario Intest lacao

Outros: pele, olho, coracao, pulmao, cloromas

O diagnéstico inicial é feito com o hemograma, mas nao devemos aguardar
alteracdes indiscutiveis, como numero exagerado de leucadcitos, para fazer o seu
diagnéstico. Outros exames sao necessarios para a avaliagdo completa do

paciente e 0 seu manejo inicial.
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Leucemias na Infancia e Adolescéncia
Laboratodrio

e Hematoldgico e Provas atividade renal

e Hemossedimentagao e Metabdlitos

e Reticulécitos — Ca, P, Mg, Na, K, Cl

e Desidrogenase latica e Fatores coagulacao

e Acido urico e Mantoux

e Provas atividade e Protoparasitolégico
hepatica com Baermann

No entanto, s6 o mielograma confirma o diagnostico e nos da a autorizacao para
iniciar o tratamento. A caracterizacdo do tipo de leucemia se faz através de
exames sofisticados e que ndo sado disponiveis em todos 0s Servicos em nosso

pais.

Leucemias na Infancia e Adolescéncia
Laboratdrio

e Mielograma
Caracterizacao de blastos

e Morfologia e Imunologia

e Citogenética e Cinética celular

e Citoquimica e Bioquimica

e Citometria e Sensibilidade a drogas
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O diagnéstico diferencial também se faz com um nimero importante de patologias

pediatricas. Destacamos algumas das mais comuns:

Leucemias na Infancia e Adolescéncia
Diagndstico Diferencial

e Reacoes leucemoides Calazar
— Infecgao bacteriana e PTI

— Hemdlise aguda e Invasdo medular

e Linfocitose aguda (LNH, neuro etc)
e Mononucleose e afins e Febre reumatica +++
e Aplasia medular e Artrite reumatdide juvenil

O tratamento, mais que nunca, exige um Servico especializado. Estes jovens, que
serdo tratados essencialmente com a quimioterapia tem a maior extensdo de
tratamento (2 anos e meio para os de leucemia linféide aguda) e sdo sujeitos a

diversas complicacdes durante todo o periodo de acompanhamento.
As transfusdes sdo quase sempre necessarias na fase de diagnéstico, assim

como um combate intenso as infeccbes e aos distirbios metabdlicos ou

nutricionais.
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Leucemias na Infancia e Adolescéncia
Tratamento de Sustentacao

e Hemoderivados + combate infecgoes +
correcao dist. metabdlicos/nutricionais

=+
e Apoio psico-social: crianca e familia

e Equipe multidisciplinar + ambiente adequado
servico especializado

A cura da leucemia varia com diversos parametros: 0 mais importante é sem
duvida o tipo da leucemia. Os portadores de leucemia linféide aguda tém uma
chance de cura muito maior (70 — 80% das vezes). J& os portadores de leucemia
mieléide aguda ndo atingem niveis superiores a 50% de sobrevida, e os de
leucemia mieldide crdnica necessitam de transplante de medula éssea para

almejar a sua cura.

Muitos foram os avancos no diagnéstico e no tratamento das leucemias na ultima
década. Aprendemos a saber o que acontece dentro da célula maligna. Muito

temos ainda a desvendar nesta década que se inicia.
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LINFOMAS

Os linfomas comprendem malignidades que ocorrem em criancas e adolescentes,
e sao de 2 tipos: o linfoma de Hodgkin (ou Doenca de Hodgkin) e o linfoma nao

Hodgkin. Juntos, eles se situam logo apds as leucemias em nossa estatistica.

S&o raros abaixo dos 5 anos, e a sua incidéncia vai aumentando com a idade. Em
algumas publicacbes, os linfomas chegam mesmo a superar as leucemias em

adolescentes.

A origem, as manifestacBes clinicas (especialmente em relagdo a duracdo dos
sinais e sintomas) e o tratamento sdo distintos para as 2 patologias, mas as

chances de cura sao elevadas em ambas.

LINFOMAS NAO HODGKIN (LNH)

Representam, por definicdo, uma proliferacdo maligna de células das linhagens
linfocitica e histiocitica.

Tem uma alta incidéncia na Africa, onde chega a ser endémico na parte

setentrional do pais. O sexo masculino € mais atingido que o feminino.

Algumas situacdes pré-existentes favorecem o aparecimento dos LNH, como
defeitos imunoldgicos, imunosupressdo pos-transplante (ex. transplante renal),

radiacao, infecgao por virus (Epstein-Baar).

Tem localizagdo variada, sendo as mais importantes: abdémen, mediastino,
cabeca e pescoco e linfonodos periféricos. Como outros sitios encontramos:
sistema nervoso central (SNC), mamas/gdnadas, rins, 0ssos, pele e tecido celular

sub-cutaneo.
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Os tipos de LNH que atingem os mais jovens sdo quase sempre de alta
malignidade. As células malignas (linfoblastos) se reproduzem com muita rapidez,
fazendo com que as manifestacdes clinicas tenham uma progressédo muito rapida,
e fazendo com que a doenca infiltre a medula 6ssea e o0 SNC, se ndo rapidamente

diagnosticado e tratado.

A apresentacdo clinica varia de acordo com a localizacdo. Entre nés a mais

comum é a abdominal.

LINFOMAS, N AO HO DGKIN
QUADRO CLINICO/ ABDOMEN

— Dor abdominal — Perionite

— VOmitos e diarréia — Ascite

— Distencdo abdominmal — Sangramento

— Sindrome demal- gastointestinal
absorg do intestinal — Ictericia obstrutiva

— Massa palpavel — Infitmcdo renmal

— Intuscepcdo — Hepatomegalia

es plenomegalia

A historia clinica é de curta duracao, ndo ultrapassando os 3 meses de evolucéo e
0 estado geral deteriora com a progressdo da doenca. A familia refere o
crescimento do abdémen sem muitas vezes perceber que existe uma massa
dentro dele. A maior demora no diagnostico destas criangcas é a suspeita inicial (e

repetida) de verminose.
A 22 maneira de apresentacdo que temos em nosso Servico € em mediastino.
Possuindo a caixa toracica uma menor expansibilidade que o abdémen, o quadro

clinico se apresenta florido, com uma evolucdo de poucas semanas, e em muitas
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vezes 0 jovem chega ao Servico especializado em estado dramatico, ja em

insuficiéncia respiratéria. E o que chamamos de “sindrome de veia cava superior”.

LINFOMAS NAO,HODGKIN
QUADRO CLINICO

@ Mediastino: ® Medula Ossea/
— Sindrome de Veia Sangue Periférico:
Cava Superior — Eosinofilia
— Derrame Pleural — Neutropenia
— Derrame Pericardico — Pancitopenia

Este tipo de linfoma nasce em timo ou em ganglios toracicos, e rapidamente
obstrue a veia cava superior, fazendo com que o paciente apresente um quadro
de tosse seca, continua, falta de ar, cansaco, e, na seqiiéncia, 0s vasos toracicos
comegam a ser visualizados sob a forma de circulagao colateral e, com o progredir
da massa ha um abaulamento do térace do lado onde a massa predomina. Se
nao houver uma intervencdo rapida, aparece um quadro de pletora a nivel de
cabeca e pescoco e 0 paciente pode se apresentar com quadro de confusao
mental. Este tipo de linfoma, derivado dos linfocitos T, infiltra com rapidez a
medula 0ssea, fazendo com que o quadro se assemelhe ao de uma leucemia

linféide aguda.
A manifestacdo para o SNC pode ser primaria (rara) ou secundaria. Na grande

maioria das vezes conseguimos identificar os linfoblastos no exame do liquido

cefalo-raquidiano (LCR).
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LINFOMAS NAO HODGKIN
QUADRO CLINICO / SNC

€ Envolvimento meningeo

€ Compressao medular:
— incontinéncia esfincteriana
— paralisia flacida

@ Paralisia de nervos cranianos
€ Linfoma primario

LCR + : > 10 cels./mm3 e céls com morfologia maligna.

Quando o LNH atinge os ganglios periféricos, estes crescem rapidamente, e sdo
firmes, de tamanhos diversos, irregulares, com pouca mobilidade, muitas vezes

aderidos aos planos profundos e podem ser localizados ou generalizados.

Em muitas das vezes é dificil distinguir um LNH com envolvimento medular de
uma leucemia linféide aguda (LLA). Convencionou-se fazé-lo através do
mielograma. A presenca de até 25% de linfoblastos na medula éssea nos da o
diagnéstico de LNH. Acima deste percentual, denominamos LLA e tratamos como
tal.

A investigacéo laboratorial € semelhante a da leucemia, mas temos um parametro
de alto risco para desenvolver complicagbes metabodlicas ao ser iniciado o
tratamento: o volume tumoral. Este é avaliado pelos dados mensuraveis
clinicamente (ex tamanho da massa abdominal), pela dosagem da desidrogenase
latica (DHL), do &cido Urico, da uréia, da creatinina, do potassio e de outros. E
uma situacdo de gravidade e uma emergéncia em Oncologia Pediatrica: a

sindrome da lise tumoral.
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LINFOMAS NAO HODGKIN

LABORATORIO
<€ Hemograma /plaq
€ Ca,P,Na,K,Mg @ Sorologias: toxo, EBV,
€ Ac urico, uréia e CMV, HIV.

creatinina
: E’R’tT,G’ F(;Sf; aflcallna € Sumario de urina
frlgaogg_‘ler;as otails € <€ MO:aspirado e biopse
& DHL < LCR
- A @ Citologia: liquido ascitico,
: _'I:_'gr'_lrl(r)gin'o pleural e/ou pericardico

@ Glicemia @ Biopse.

€ PP c/ Baermann

As imagens sdo indispensaveis, passando pelo Rx de térace e ultrassonografia
(abdominal ou toracica), a exames mais sofisticados como a tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética. Nenhuma perda de tempo pode

ocorrer com a realizacao destes exames.

LINFOMAS NAO HODGKIN
IMAGENOLOGIA

— Rx de térace - PA e perfil
— Rx panoramico de mandibula
— US de abdbmen e pelve
— TAC de térace e abdomen
— Ressonancia Nuclear Magnética tumor
— Mapeamento dsseo.

A citologia aspirativa por agulha fina (CAAF) pode nos dar uma ajuda para uma
rapida decisdo, mas com todos os avancos na area de laboratorial, necessitamos
material tumoral para a adequada classificacdo dos LNH. A biopse excisional

ganglionar tem, portanto, lugar na investigacao diagnéstica, e o material deve ser
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submetido aos exames convencionais, mas também a imunofenotipagem (ver a
origem das células malignas — T ou B), a citogenética,a citometria de fluxo e a
Biologia Molecular.

O tratamento € complexo, pois estamos frente a um jovem com uma doenca
francamente progressiva, e que ao iniciar a sua quimioterapia (12 e quase Unica
arma terapéutica) vai destruir as células malignas com igual rapidez, agravando as
alteracbes metabdlicas pré-existentes. Este quadro necessita de um
monitoramento intenso por parte da equipe de saude, com um laboratério diuturno,
que possa rapidamente dosar as alteracfes metabdlicas. Em varios pacientes
esta indicada a didlise peritoneal (ou a hemodidlise), pois existe um quadro de

insuficiéncia renal por alteracdes do acido urico.

A cirurgia ndo deve sequer ser cogitada em pacientes com LNH. Esta é uma
doenca sistémica, em que a cirurgia ndo trard qualquer beneficio, além de atrasar
o inicio da quimioterapia, Unica arma que podera salvar o paciente. Como
excecdo, nos poucos casos de linfoma abdominal invaginado, estd indicada a
ressec¢cdo da area invaginada, com margem de seguranc¢a importante (10cm de
cada lado da alca ressecada).

A quimioterapia € curta nos pacientes com tumor abdominal, derivado da linhagem

linfocitaria B, sub-tipo Burkitt, e ela é dada em doses elevadas e seqiienciais, com

uma duragdo nao superior a 6 meses. Ja os linfomas originarios das células T (ex.
os toracicos), tem tratamento semelhante ao da LLA, com duracdo superior a 2

anos.
A radioterapia tem indicagdo excepcional.
O tratamento de suporte é indispensavel, e para o inicio da quimioterapia é

necessaria uma hidratagéo vigorosa prévia, com cuidados especiais visando a boa

funcao renal.
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LINFOMAS NAO HODGKIN
TRATAMENTO

€ Suporte médico:
— Hidratacao venosa

_ Alcalinizacdo (?) @ Suporte nutricional

— Alopurinol € Suporte psicoldgico
— Anti-helmintico — crianca
— Correcgao disturbios — familia

metabdlicos

— Tratamento das
infeccoes.

€ Suporte social

As chances de cura dos pacientes com linfomas ndo-Hodgkin ultrapassam 70%.

DOENCA DE HODGKIN

A doenca de Hodgkin (DH) é caracterizada pelo aumento progressivo de ganglios.
Sua origem é considerada unicelular e se dissemina por extensédo a linfonodos
contiguos. Sua causa ainda é desconhecida.

Rara abaixo dos 5 anos, tem 2 picos de incidéncia: o 1° é na adolescéncia e o
outro em pessoas acima de 50 anos. O sexo masculino é mais atingido que o
feminino. Nos paises em desenvolvimento predominam os tipos histolégicos mais
desfavoraveis e a doenca se apresenta de maneira mais avancada.

Também na DH existe associacdo com desordens imunoldgicas (ARJ, LES) e
infecgdes por virus (EBV, HIV).

A caracterizacdo da doenca é feita com a identificacdo de uma célula propria,
denominada célula de Reed-Sternberg, e sdo quatro os sub-tipos histologicos:
predominio linfocitario, esclerose nodular, celularidade minima e deplecdo

linfocitaria.
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O quadro clinico caracteriza-se por um inicio insidioso. A evolucdo é longa,

podendo se arrastar por um, dois ou mais anos.

Os ganglios estdo aumentados em 90% dos casos, aumento este indolor, estando
0s ganglios cervicais inicialmente comprometidos em 60 a 80% dos casos. Sao
elasticos, de tamanho variado, formam um macico, e a medida que a doenca

progride, véo se aderindo a planos profundos.

O aumento dos ganglios mediastinais pode ser visto em até 60% dos casos, e
origina tosse seca, chegando em raros casos ao quadro de sindrome de veia cava
superior. Com o0 avanco da doenca, as outras cadeias ganglionares sao atingidas
e 0 aumento visceral (figado, baco) pode ser visto em doenc¢a avancada.

Um indicio de doenca avancada € a presenca de sintomas sistémicos: febre
prolongada de origem néo determinada, perda de peso superior a 10% nos ultimos
seis meses e sudorese noturna. Ainda podemos encontrar: anorexia, anemia,

fraqueza, fadiga, prurido e dor associada a ingestao de alcool.

Outras localizagdes primdrias sdo raras: pulmao, sistema nervoso central, 0sso,

medula éssea, figado.

A imunodeficiéncia caracteristica da DH leva o paciente a desenvolver infec¢bes

como meningites, abscesso cerebral e outras como o herpes zoster.

A avaliagdo complementar é feita através de varios exames, nenhum deles

diagnoéstico. Apenas a retirada do ganglio podera confirmar a suspeita da doenca.

A rotina laboratorial € semelhante a usada em pacientes com LNH, sendo que
algumas substancias funcionam como marcadores tumorais: velocidade de
hemossedimentacédo (VHS), desidrogenase latica (DHL), cobre, fosfatase alcalina

e ferritina.
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As células de Reed-Sternberg dificilmente séo vistas em um aspirado de medula
0ssea (mielograma), dai a necessidade da biopse de medula 6ssea.

DOENCA DE HODGKIN
LABORATORIO

Hemograma/plaquetas

Na, K, Ca,P, Mg

Acido urico, uréia e creatinina
BR, TGO, TGP

Fosfatase Alcalina

Proteinas totais e fracgGes

VHS

Cobre sérico

Ferritina sérica

Coombs direto

Sorologias: toxo, EBV, CMV, HIVV
PPF c/ Baermann

DDDDDODEDDE
DDODDDODODD

DHL Urina Tipo |
Fibrinogénio MO: aspirado / biopse
TP/ TTPA Perfil imunoldgico
Glicemia

As imagens séo indispensaveis, iniciando pelo Rx de térace e ultra-sonografia
abdominal, mas necessitando obrigatoriamente da tomografia computadorizada de
térace e abdébmen, quando podemos avaliar com detalhes a extensédo da doenca,
fazendo com que o estadiamento seja adequado. Havendo queixas 6sseas, 0 Rx
de esqueleto pode estar indicado.
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DOENCA DE HODGKIN
IMAGENOLOGIA

Rx de torace PA e perfil
FUS de abdomen
EITAC de térace e abdoéomen

Rx de esqueleto

10

A Medicina Nuclear mantém um papel de destaque no estadiamento da DH, e o
exame mais especifico € o mapeamento com Gallium. O mapeamento 6sseo esta

igualmente indicado em busca de envolvimento dsseo.

Importante o diagnédstico diferencial com doencas que determinam aumento dos
ganglios linfaticos.  Entre as benignas, temos as citadas na rotina de
adenomegalias, mas é importante destacar o papel da tuberculose, em nosso

meio.

Entre as malignas, lembramos os linfomas ndo-Hodgkin e as metastases de

tumores soélidos.

O tratamento da doenga de Hodgkin sempre foi alvo de controvérsias. A pratica
consagrada da esplenectomia ndo se mostrou benéfica para pacientes jovens, e
ela tem indicagbes precisas em Pediatria. A quimioterapia é a peca-chave,
acompanhada da radioterapia, que tem sido feita em menores doses e apenas na

area envolvida pela doenca.
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O tratamento de suporte se impde e é semelhante ao das demais malignidades.

DOENCA DE HODGKIN
TRATAMENTO

Suporte médico
hidratacdo venosa

£l Suporte nutricional
Emergéncias
gl Tratamento dentario
=l Suporte psicoldgico
Ellcrianca
Elfamilia

=l Suporte social.

Elalcalinizacédo
Elalopurinol

Elanti helmintico

=l tratamento das infecgbes
Elfatores de crescimento

14

O prognéstico da DH melhorou nas dltimas 2 décadas com o refinamento dos
tratamentos, fazendo com que muitos dos efeitos colaterais e das sequelas a
longo prazo fossem minimizados. Podemos ter alteracbes a nivel de
pulmdes,coracdo, rins, gbnadas (azooespermia e amenorréia), tiredide, partes
moles e 0sso0s, infeccdes em pacientes esplenectomizados e o aparecimento do

2° cancer anos apos o final tratamento.

A taxa de cura é superior a 90%, sendo que nos estadios localizados atinge os
95%.
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TUMORES OSSEOS MALIGNOS

Os tumores malignos primitivos do osso correspondem a 5% das neoplasias que
incidem na faixa etaria de zero a 21 anos e correspondem ao terceiro tumor mais
frequente nos adolescentes e adultos jovens (Petrilli, 2000). Os tumores 0sseos

mais incidentes sdo o Osteossarcoma e o Sarcoma de Ewing e afins.

OSTEOSSARCOMA

E o tumor 6sseo mais freqiiente nesta faixa etaria. E visto mais comumente em
criancas na fase mais rapida de crescimento (estirdo de crescimento), com pico de
incidéncia dos 15 aos 19 anos. Os pacientes sdo mais altos que a média para a
idade, e as meninas tendem a desenvolver esse tumor mais cedo do que 0s

meninos, porque atingem a puberdade mais precocemente que estes.

Habitualmente o paciente apresenta dor (90%) e aumento de volume (50%), calor
local e, com o crescimento tumoral, surge a circulacdo colateral e a impoténcia
funcional (45%). Fratura patolégica acontece em 8% do casos. E um tumor que
tem localizacdo habitual na metafise dos ossos longos, principalmente do fémur
distal (53%), tibia proximal (26%), Uumero proximal (12%), fibula (5%). Ocorre
excepcionalmente em ossos chatos (mandibula, vértebras, costelas, bacia etc)

SARCOMA DE EWING E AFINS

E o segundo tumor ésseo mais frequiente. Acomete a mesma faixa de idade que o
osteossarcoma, mas ndo tem relacdo com o estirdo de crescimento. Pode

acontecer em criancas de baixa idade.

O achado histolégico € de um tumor de pequenas células, redondas, fazendo

diagnéstico diferencial com varios tumores com esse mesmo tipo de apresentacao
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histolégica, necessitando da realizacdo de exame de imuno-histoquimica para

selar o diagnéstico.

O quadro clinico revela dor (85%), aumento de volume (60%), calor e rubor locais.
Ainda cursa com febre (30%), simulando um processo infeccioso (osteomielite).
Comumente envolve a diafise dos ossos longos (fémur — 21%, fibula — 12%, tibia
e Umero — 10,6%), mas acomete também ossos chatos (pelves — 20% e esqueleto

axial/costelas — 13%).

Para ambos os tumores, € imperativo o estudo radiologico da area comprometida
apos a suspeita clinica. Pode-se identificar lesdes liticas ou blasticas, ruptura e
levantamento do peridsteo, invasdo de partes moles e, para o osteossarcoma, a
neo-formacdo de o0sso. Em seu comportamento biolégico, podem enviar
metéstases para pulmdes e outros 0ssos, sendo que o S. de Ewing também pode
disseminar para linfonodo e invadir medula 6ssea. 20% a 30% dos pacientes ja

apresentam matastases ao diagnostico.

Uma vez pensado na possibilidade de doenca maligna, o paciente deve ser
encaminhado, com brevidade, a um Centro Especializado de Tratamento de
Cancer, para que seja tomada uma conduta adequada, favorecendo as chances

de cura e com qualidade de vida.

Os métodos de tratamento para os tumores 0sseos malignos sdo: a cirurgia, a
guimioterapia e a radioterapia. A indicacdo de cada um dos métodos vai depender

do tipo do tumor, do local acometido e da extensdo da doenca.

E importante que os avancgos do tratamento nestas Ultimas duas décadas sejam
ressaltados: a tendéncia atual é adotar as técnicas cirirgicas conservadoras,
através da preservacdo do membro. Os esquemas quimioterapicos sao mais
curtos e mais intensos, administrados de forma neoadjuvante, proporcionando

uma melhor resposta tumoral, limitando o tumor pela formagdo de uma pseudo-
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capsula, facilitando o trabalho do cirurgido. As cirurgias mutiladoras, outrora muito
utilizadas, tem hoje indicagBes mais restritas (30% dos casos) porém, as técnicas
conservadoras s6 devem ser empregadas por profissionais experientes neste tipo
de procedimento. Para isto, o procedimento diagndstico e terapéutico s6 devera
ser realizado em Centros Especializados. A biopse devera ser feita por agulha de
trucut, facilitando a cirurgia conservadora, que devera ser feita sempre pelo
médico que realizard a cirurgia definitiva. Uma biopse a “céu aberto” podera tirar a
chance de cirurgia conservadora, comprometendo a sua qualidade de vida. A

radioterapia ndo tem papel na terapia do osteossarcoma.

A cirurgia e a radioterapia tém papel importante no controle local do S. de Ewing,
sendo esta Ultima indicada nos casos em que existam residuos tumorais pos-
cirdrgicos (cirurgia subtotal) ou que a localizacdo do tumor impossibilite a remocéao

pela cirurgia.

Técnicas de transplante autélogo de medula éssea ou com células progenitoras
periféricas tem sido empregadas para pacientes com pior progndstico ou recaidas
de tratamentos prévios e que ndo responderam completamente ao tratamento de

resgate.

A cura encontra-se, nos dias de hoje, por volta dos 60% a 70% para pacientes
nao-metastaticos, isto €, de cem pacientes, 60 a 70 com doenca localizada vao
curar. Mas para que estas taxas aumentem € necessario o diagndstico precoce, o
manejo adequado do paciente em um Centro Especializado e tratado por uma

equipe multi-disciplinar.
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SARCOMAS DE PARTES MOLES

Sdo0 um grupo heterogéneo de tumores malignos com origem comum no
mesénquima primitivo e correspondem a 10% a 12% dos tumores sélidos na
infancia. Em geral, os sarcomas de partes moles recebem o nome do tecido onde
se originam, sendo que a forma mais comum em criancas € o sarcoma do tecido
muscular estriado, denominado Rabdomiossarcoma, correspondendo a cerca de
50% dos sarcomas de partes moles nesta faixa etaria. Acomete mais 0s meninos
gue as meninas e tem dois picos de incidéncia: de 2 a 6 anos e de 15 a 19 anos,

com média de idade em 6 anos.

Cerca de 40% dos tumores localizam-se na regido da cabeca e pescoco, seguido
do trato genito-urinario e extremidades com 20% do percentual de acometimento
cada. A presenca de um tumor €, em geral, a primeira manifestacdo da doenca e
0os sintomas decorrem da sua localizacdo. Proptos, e quando se localiza em
orbitas, rouquidéo e disfagia, quando a localizacéo € cervical, sinusite e epistaxes
de repeticdo, quando o tumor € de origem de seios para-nasais e rinofaringe, otite
média crbnica com secre¢do pio-sanguinolenta, quando localiza-se em ouvido
médio. Na presenca de sangramento vaginal em meninas de tenra idade, com ou
sem a presenca de tumoracdo em forma de cacho de uva, deve ser pensado em
Rabdomiossarcoma, na forma embrionaria,. Criancas com infeccdo urinaria de
repeticdo, com ou sem hematiria ou quadro obstrutivo, deve ser lembrado da
possibilidade de se tratar de Sarcoma de partes moles. Os quadros de obstrucao
intestinal e urinaria devem ser investigados para buscar doenca em pelve. As
lesBes de testiculo e as de extremidades sdo, em geral, assintomaticas, e 0 seu
aparecimento € quem vai determinar a queixa. S&o raros 0s Sarcomas de partes

moles do abdémen e do retroperitbneo.
As formas de disseminagdo da doenca acontecem inicialmente para linfonodos

regionais e posteriormente para pulmdes e 0ssos. Raros tumores invadem a

medula éssea e figado.
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Para o diagnostico é importante a realizagcdo de ultrassonografia do local
acometido. O encaminhamento do paciente para um Centro de Tratamento
Especializado de Cancer Infantil € mandatério para que seja feita uma abordagem
multidisciplinar, abreviando o tempo para o diagndéstico e instituindo terapia

especifica, aumentando as chances de cura e com boa qualidade de vida.

Os métodos de tratamento sdo: a cirurgia, a quimioterapia e a radioterapia,

dependendo do tipo histoldgico, do local do tumor e da idade do paciente.

A cirurgia € o meio mais eficaz para controle local de doenca, com a excisao total
do tumor com margens de seguranca. Quando isto ndo é possivel, a radioterapia
tem o seu papel definido. A quimioterapia controla tanto a doenca localmente,

quanto as possiveis micro-metastases circulantes liberadas pelo tumor.

Recentemente tem sido indicado transplante autélogo de medula éssea ou de
células progenitoras periféricas para pacientes com doenca avancada ou refrataria

aos tratamentos empregados, porém com pequenas chances de cura.

Quanto mais precoce o diagndstico, maiores as chances de cura dos pacientes e
com sequelas menores, possibilitando melhor qualidade de vida. Este € um tumor
que apresenta uma sobrevida livre de doenca acima de 60% em cinco anos

guando adequadamente diagnosticado e tratado.
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TUMORES ABDOMINAIS

Massas abdominais acontecem com frequiiéncia na infancia, com sua etiologia
variando desde processos benignos até processos de alta malignidade. Portanto,
toda massa abdominal na crianca sempre deve ser considerada uma emergéncia
médica, exigindo conduta imediata para esclarecimento diagnéstico e tratamento

adequado.

A idade da crianca, a maneira como foi descoberta a massa, a presenca de
sintomas associados vao nortear o pediatra para o seu diagnostico. A natureza da
massa abdominal, se maligna ou benigna, o estadiamento, o tempo de evolugéo, o
acesso aos Servicos de Saude, a conduta médica adequada, vao ser importantes

na chance de cura do pequeno paciente.

Todo tumor abdominal sélido é maligno até que se prove o contrério,
demandando uma conduta médica adequada e em curto espaco de tempo. Os
tumores abdominais malignos mais comuns na infancia sdo o Tumor de Wilms e o

Neuroblastoma, ambos localizados no retroperitoneo.

TUMOR DE WILMS

E a quarta neoplasia maligna mais freqiiente em paises desenvolvidos, ocorre
mais comumente na faixa etaria de um ano a cinco anos, com pico de incidéncia

dos trés aos quatro anos e com discreta predominancia no sexo masculino.

E um tumor maligno do rim, de origem embrionéria (nefroblastoma), cerca de 5%
sdo tumores bilaterais e, em muitas ocasides, estao associados a malformacdes
congénitas do trato genitourinério (criptorquidia, hipospadia, epispadia, duplicacédo
pielocalicial, rim em ferradura, entre outras), aniridia, hipertrofia de hemicorpo.

Algumas sindromas genéticas estdo com o risco aumentado de Tumor de Wilms,
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como a Sindroma de Beckwith-Wiedemann, Sindroma WAGR (tumor de Wilms,
Aniridia, malformacgfes Genitourinérias e Retardo mental) e Sindroma de Dennys-
Drash (tumor de Wilms, nefropatia e malformagfes genitourinérias).

Em geral, os pais ou médicos descobrem o tumor ocasionalmente, ao fazer
carinho, ao dar banho ou mesmo no momento da consulta médica de rotina. A
presenca da massa abdominal (74,5%), dor abdominal (28,2%), hipertensdo
arterial (26,4%), hematuria macroscopica (16,2%), hematiria microscopica
(24,4%), infeccdo urinaria (3,0%), febre (22,1%), perda de peso (4,0%), sdo
achados comuns na crianga com tumor de Wilms. Na maioria das vezes a crianga
tem o estado geral e nutricional preservados e excepcionalmente cursam com
sinais de anemia. Sdo tumores que ocupam inicialmente os hipocondrios, tém
consisténcia endurecida, superficie lisa, contornos regulares que geralmente
acompanham o contorno do rim, preenchem as lojas renais. Sua via preferencial
de disseminacdo € para ganglios regionais, pulmdes, figado e, menos

freqiientemente, para 0sso e cérebro.

NEUROBLASTOMA

E o segundo tumor abdominal em frequiéncia e a terceira neoplasia maligna na
infancia. A média de idade ao diagndstico € de 22 meses, apresentando incidéncia
bifasica, com um pico antes do primeiro ano e o segundo pico, entre dois e quatro
anos. Ha um discreto predominio do sexo masculino sobre o feminino na sua

distribuicao.

E uma neoplasia maligna originaria das células nervosas indiferenciadas da crista
neural, que vao dar origem a medula da glandula adrenal e dos ganglios
simpéticos. Tem comportamento variado, indo desde a maturacdo espontanea até

a mais adversa evolugéo, com formas agressivas e fatais.
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Sua etiologia € desconhecida, mas conhece-se algumas condicfes que estdo
associadas ao risco aumentado de desenvolver neuroblastoma, como a exposi¢cao
pré e pos-natal a hidantoina (sidroma hidantoina-fetal), fenobarbital, &alcool
(sindroma alcool-fetal), agentes quimicos e radiacdo. Existe uma associacao
positiva entre varias afeccdes de carater genético e o desenvolvimento de
neuroblastoma, como a Neurofibromatose tipo |, Doenca de Hirschsprung com
colon aganglionico, Heterocromia, Nesidioblastose.

O gquadro clinico varia de acordo com o local de aparecimento do tumor, uma vez
que esse € um tumor que ndo acontece apenas no abdémen, mas em qualquer
local onde tenha tecido nervoso simpético. No abdémen, apresenta-se como uma
massa (54,0%) de consisténcia pétrea, indolor, fixa, superficie nodular, contornos
irregulares, ocupando geralmente os hipocondrios ou a regido central, seguindo a
distribuicdo das cadeias ganglionares simpaticas. Ainda cursa com sintomas
gerais, tipo febre (37,0%), perda de peso (9,0%), palidez (5,0%), irritabilidade,
fraqueza, sudorese. Alguns dos pacientes apresentam um quadro de diarréia
intratavel, com deficit de crescimento e distensdo abdominal determinados pela
producdo de um enterohormdnio, um peptideo vasoativo intestinal (VIP. Quando o
tumor cresce margeando a coluna vertebral e penetra pelo orificio de conjugacao,
determina a sindroma da compressao medular com seu cortejo de sintomas. A
proptose com ou sem equimose periorbitaria € decorrente de metastase para a
Orbita. Ainda existe a opsomioclonia (sindroma da danca dos olhos) em que o
paciente apresenta movimentos incoordenados dos olhos e dos membros, com

tremores. Pode preceder em muito tempo o aparecimento do neuroblastoma.

OUTROS TUMORES ABDOMINAIS

Tumores abdominais menos freqientes incluem os tumores de ovario, teratomas

(maduros e imaturos), rabdomiossarcoma, hepatoblastoma e hepatocarcinoma.

37



A investigacdo destas massas abdominais comeca sempre pela radiografia
simples do abddémen, ultrassonografia e encaminhamento adequado aos Centros
de Tratamento Especializados em Cancer Infantil. Este encaminhamento em
tempo habil vai ser de grande importancia para o diagnostico precoce, melhorando

as chances de cura do paciente.

O tratamento envolve cirurgia, quimioterapia e eventualmente radioterapia. Como
todo tumor soélido maligno, a cirurgia tem papel importante no controle local de
doenca, enquanto que a quimioterapia, além de reduzir o volume tumoral para que
o cirurgido tenha seguranca na retirada do tumor, controla as micro-metastases
circulantes ou mesmo mostra-se eficaz no controle de metastases j& instaladas. A
radioterapia tem sua indicacdo cada vez mais limitada em Oncologia Pediatrica,
em funcéo dos efeitos deletérios que determina a curto, médio e principalmente a

longo prazo.

A CURA

O tumor de Wilms é curavel em 90% dos casos com estadiamento favoravel e nos

estagios iniciais, mas esta taxa cai para os demais pacientes.

Para o neuroblastoma, o progndstico depende basicamente do estadiamento da
doenca e de sua idade ao diagndstico, mas, em geral, as taxas de cura ainda sédo
baixas. Exce¢do € mostrado nos lactentes com doenca estadiada como IV-S
(pacientes menores de um ano com doenca estadiamento | ou Il em glandula
adrenal e com doengca metastatica exceto para 0sso0), que espera-se melhor

evolucdo, com maturacao da doenca e exérese do tumor primario.
Para os outros tumores, o diagnostico precoce, a exérese total da doenca e a

resposta ao tratamento empregado sao indicativos de melhor evolugcdo e maiores

chances de cura, com menores chances de seqielas.
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RETINOBLASTOMA

O retinoblastoma é o tumor intraocular maligno mais freqiiente na infancia. E
originario da membrana neuroectodérmica da retina embrionaria e classifica-se em
esporadico (ndo hereditario) e hereditario (germinal). Os tumores esporadicos sao
sempre unilaterais, abrangendo cerca de 60% a 70% dos casos, enquanto que 0S
hereditarios, cerca de 10% s&o unilaterais e 20% a 30% sé&o bilaterais. A maioria
dos casos de pacientes com tumores bilaterais sdo diagnosticados no primeiro
ano de vida, enquanto que a doenca unilateral é diagnosticada mais

freqlentemente até o quarto ano de vida.

E o tumor pediatrico melhor estudado geneticamente, tendo seu desenvolvimento

explicado por uma teoria descrita em 1971, por Knudson.

E um tumor de pequenas células, redondas, que forma pseudorosetas ao exame
microscopico, algumas vezes necessitando do diagndéstico diferencial com outros

tumores, pela técnica de imunohistoquimica.

Os sinais e sintomas do retinoblastoma dependem do seu tamanho e localizagéo.

A leucocoria ou “reflexo do olho de gato”, o mais comum, € geralmente
descrito pelos pais, quando ocorre a incidéncia da luz nos olhos da crianca. Ainda
sdo descritos dor e vermelhiddo nos olhos, estrabismo, inflamacdo da 6rbita,
perda da visdo e glaucoma secundario. Nos casos com invasdo orbitaria, é
descrito proptose (protusdo do olho). O diagndstico € feito através do exame
oftalmoldgico (fundoscopia) para visualizacdo do tumor. Apds suspeita clinica, o
paciente deve ser encaminhado a um Centro Especializado de Tratamento do

Cancer Infantil.
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Para o estadiamento € necessario investigar extensdo de doenca intra-ocular,
envolvimento do nervo Optico, invasdo orbitaria e doenca metastética (sistema

nervoso central e hematogénica).

O tratamento para o0s pacientes com Vvisdo preservada implica em
poliquimioterapia acompanhada de tratamento conservador. Para pacientes com
visdo comprometida, a enucleagcdo é a indicacdo cirdrgica, complementando o
tratamento com quimioterapia e/ou radioterapia. Para os tumores bilaterais, indica-
se enucleacdo do olho mais comprometido e complementa-se com quimioterapia
e/ou radioterapia. Para doenca extra-ocular, as trés modalidades de tratamento

séo utilizadas em conjunto.

A sobrevida em cinco anos para os pacientes com doenca localizada € de 90%;
para os tumores em estadiamento intermediario é de aproximadamente de 80%,
enquanto que para os tumores avancados hd uma queda importante nestas taxas
(sobrevida de 30% em cinco anos). O sucesso do tratamento € medido pela

erradicacao da doenca com preservacao da visao.

Este € um tumor altamente curavel quando diagnosticado precocemente. O exame
oftalmoldgico de rotina desde o periodo neonatal e durante os primeiros anos de,
vida sdo extremamente importantes para o diagnostico em fases iniciais da
doenca, aumentando as chances de cura, realizando tratamentos menos
agressivos e com menos seqlelas e efeitos do tratamento a curto, médio e longo

prazo.
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