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RESUMO

O tumor de Wilms é o tumor renal maligno mais comum na crianga. Sua apresentagdo em adultos é
rara. Atualmente, ha relato de aproximadamente 250 casos de tumor de Wilms em adultos. Relata-se
neste trabalho, um novo caso em paciente do sexo masculino, 18 anos, com histérico de dor lombar
direita e hematuria. A ressonancia nuclear magnética de pelve demonstrou volumosa lesdo expansiva
com epicentro no terco médio do rim direito. Tomografia computadorizada de térax com maltiplos
nodulos esparsos pelo parénquima pulmonar, sugestivos de implantes secundarios. Foi realizada
nefrectomia radical direita e o estudo anatomo-patolégico mais imuno-histoquimica confirmaram o
diagnostico de nefroblastoma (Tumor de Wilms) em estagio I\VV. Embora se tenha conseguido uma boa
resposta com os esquemas de tratamento quimioterapicos atuais, estudos mostram que o progndstico
do tumor de Wilms em adultos é inferior quando comparado ao pediatrico. O qual pode estar
relacionado ao fato de se tratar de uma doenga rara com diagndstico tardio.

Descritores: Nefroblastoma. Tumor de Wilms em adulto. Nefrectomia.

ABSTRACT

Wilms tumor is the most common malignant renal tumor in children. His presentation in adults is rare.
Currently, there are approximately 250 cases of Wilms tumor in adults. This paper reports a new case
in a male patient, 18 years old, with a history of right lower back pain and hematuria. Pelvic Nuclear
magnetic resonance demonstrated a massive expansive lesion with epicenter in the middle third of the
right kidney. Computed tomography of the chest with multiple nodules scattered by the pulmonary
parenchyma, suggestive of secondary implants. Right radical nephrectomy was performed and the
anatomopathological and immunohistochemical study confirmed the diagnosis of nephroblastoma
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(Wilms' tumor) in stage 1V. Although a good response has been achieved with current chemotherapy
regimens, studies have shown that Wilms tumor prognosis in adults is lower when compared to
pediatric. This may be related to the fact that it is a rare disease with a late diagnosis.

Keywords: Nephroblastoma. Adult Wilms tumor. Nephrectomy.

INTRODUCAO

O tumor de Wilms é a doenca maligna renal mais comum em criangas menores de 15 anos
com incidéncia aproximada de 500 casos/ano nos Estados Unidos®, representando cerca de 95% de
todos os casos?.

Atualmente, ha relatos de aproximadamente 250 casos de tumor de Wilms em adultos, sendo o

prognostico significativamente desfavoréavel neste cenario®.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 18 anos de idade, historico de dor lombar direita irradiada para dorso de
intensidade progressiva, associada a hematuria, de inicio ha aproximadamente dois meses.

Paciente previamente higido, refere associagdo do inicio dos sintomas com trauma durante
atividade fisica, relata emagrecimento de cinco quilos no periodo.

Ao exame apresentava-se com estado geral preservado, taquicardia persistente, presenca de
massa palpavel e dolorosa em flanco direito, sem outras alteracfes em sistema cardiopulmonar e
auséncia de linfonodomegalias palpaveis.

Ressonancia Magnética de Abdome demonstrou volumosa lesdo expansiva heterogénea com
epicentro no terco médio do rim direito, infiltrando a medula renal e distorcendo o sistema
pielocalicial, medindo aproximadamente 10,5 x 9,0 cm nos maiores eixos, de etiologia neoplasica
maligna. Formagdes arredondadas envolvendo os vasos do hilo renal direito e no retroperitonio
periaortocaval, representando conglomerado linfonodal secundério (figura 1).

Tomografia Computadorizada de Térax com presenca de maltiplos pequenos nddulos de
contornos lobulados e densidade de partes moles, esparsos pelo paréngquima pulmonar, medindo as
maiores cerca de 3,7 x 2,3cm no lobo superior direito, 2,0 x 2,5cm no lobo superior esquerdo
justamediastinal (figura 2).

Paciente submetido a nefrectomia radical direita, em equipe multidisciplinar (urologia e
cirurgia vascular); Procedimento realizado com dificuldade técnica extrema, devido a grandes massas
linfonodais em retroperitdnio, envolvendo a veia cava inferior, ndo evidenciado trombo na mesma.

Recuperagdo satisfatoria, sem complicagGes, recebendo alta hospitalar no sexto dia pds-

operatorio.
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O estudo histoldgico da peca cirdrgica demonstrou Nefroblastoma (Tumor de Wilms),
medindo 14,3 x 9,5 cm e com pequenos focos de necrose tumoral de permeio. Presenca de invasdo
neoplésica vascular e émbolo neoplasico no coto da veia renal. A neoplasia infiltra a pelve e a gordura
do seio renal, bem como invade a capsula renal, com extensdo aos tecidos moles adjacentes.

O exame imuno-histoquimico foi positivo para citoqueratinas (clone AE 1/ AE 3, Flex, Dako),
Antigeno de membrana epitelial [EMA] (clone E29; 1:1300); Wilm’s tumor 1 (WT1) protein (clone
6F-H2, 1:300); Ki-67 (clone SP6, 1:700) e, negativo para Citoqueratina 7 e Desmina, conclusivo de
Nefroblastoma.

O paciente foi encaminhado a oncologia clinica e iniciada quimioterapia com Ifosfamida,
Carboplatina e Etoposideo (esquema possivel, devido a indisponibilidade na rede publica da droga
actinomicina-D).

Trés meses apOs a cirurgia, o0 paciente interna com quadro de dor abdominal intensa,
constipacdo e vomitos. Realizada nova tomografia de abdémen que detectou linfonodomegalia para
adrtica esquerda de 3,4 x 3,2cm. Figado com nddulos esparsos, de até 1,2cm, (implantes secundarios),
além de multiplas linfonodomegalias retroperitoneais, formando conglomerados, o maior deles na
altura da emergéncia da artéria mesentérica superior, medindo no conjunto 11,4x 6,9cm.

Paciente com diagnostico definitivo de tumor de Wilms metastatico para pulmdes, figado e
linfonodos, estagio 1V, realizou tratamento quimioterdpico durante cinco meses. Apresentou piora
clinica progressiva, necessitando de inimeras internagdes hospitalares para controle da dor, evolui

para 6bito sete meses apds o inicio da investigacao.

DISCUSSAO

Apesar do tumor de Wilms ser o tumor renal maligno mais comum na crianga, principalmente
em menores de cinco anos“®, sua apresentacdo em adultos é rara e, quando ocorre, observa-se uma
maior prevaléncia em adultos jovens com idade média de 33 anos®. Entretanto hé relato do
diagnéstico em um individuo com 80 anos de idade .

Em adultos, o tumor de Wilms néo difere entre os sexos®. Na grande maioria dos pacientes
seu diagndstico é tardio, sendo realizado pela persisténcia de sintomas por um longo periodo de tempo
que incluem dor (66%), massa abdominal palpéavel (48%) ou hematdria (36%)®©29.

Para complementar a investigacdo Sd0 necessarios exames de imagem como tomografia
abdominal e ressonéncia magnética, e estudos anatomo-patoldgicos da peca cirlrgica, capazes de selar
0 diagndstico. A bidpsia por puncdo ndo é recomendada, considerando que existem riscos de

contaminacao pelo trajeto®.
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Rim policistico, cisto renal solitario, neuroblastoma adrenal, pielonefrite xantogranulomatosa,
hipernefroma, hidronefrose, pionefrose, esplenomegalia, grandes tumores ovarianos e outros tumores
retroperitoneais devem fazer parte do diagnéstico diferencial©.

As caracteristicas histopatoldgicas do tumor ndo diferem entre criancas ou adultos, e ambos
demonstram a presenca de trés tipos celulares: estruturas abortivas glomerulares ou tubulares (epitélio)
e embrionérias (blastema) em conjunto com células mesenquimatosas imaturas (estroma), tornando-se
achado patognoménico do tumor®. Qutras caracteristicas também sdo encontradas como tecido
anaplasico, presenca de necrose, hemorragia, calcificacBes e presenca de tecido 6sseo, cartilaginoso ou
gordura®®,

O diagnostico é baseado nos critérios desenvolvidos por Kilton et al, os quais incluem: (1)
paciente com mais de 15 anos de idade; (2) neoplasia priméria do rim; (3) diagnostico de tumor de
células renais descartado; (4) histologia caracteristicas de tumor de Wilms***19,

A disseminagdo do tumor pode-se dar por contiguidade, via hematogénica e linfatica. As
metastases hematogénicas geralmente ocorrem para pulmao®. Outras localizacdes de ocorréncia séo
figado, linfonodos, bexiga, célon sigméide, cérebro, pele, ossos, érbita e medula 6ssea®31>9),

A nefrectomia radical é o tratamento inicial, para controle local e defini¢cdo histoldgica, e
tende a ser desafiadora. No presente caso, 0s exames de imagem sugeriam trombos tumorais na Veia
Cava Inferior, 0 que durante o ato cirdrgico, na realidade, se revelaram grandes massas linfonodais,
envolvendo intimamente os grandes vasos do retroperiténio, de dificil disseccdo e grande aderéncia
aos tecidos adjacentes. Entendemos a necessidade de equipe cirtrgica multidisciplinar no manejo
destes casos, com uro-oncologistas e cirurgiGes vasculares, para reduzir a morbidade do procedimento
cirdrgico e garantir melhores resultados.

Atualmente ndo existe nenhum protocolo especifico para tratamento de tumor de Wilms em
adulto. Kalapurakal et al™”, como uma ramificacéo do National Wilms’ TumourStudyGroup (NWTS),
revisaram 23 pacientes adultos com tumor de Wilms, obtendo uma sobrevida em cinco anos de 83%,
sugerindo que o tratamento do tumor em adultos poderia se basear no protocolo de NWTS pediétrico.
O que consiste na realizacdo de Nefrectomia seguida de quimioterapia, para uma melhor definicdo
histoldgica do tumor e estagio da doenca. Outro protocolo existente € o da International Society of
Pediatric Oncology, que sugere a quimioterapia neoadjuvante nos pacientes acima de seis meses, com
fins de evitar a ruptura tumoral intra-operatoria®®.

Embora se tenha conseguido uma boa resposta ao tratamento utilizado pelos testes pediatricos,
estudos mostram que o prognostico em adultos € pior, o que pode estar relacionado ao fato de se tratar
de uma doenca rara com diagndstico tardio e tratamento pouco rotineiro pelos oncologistas

clinicos®®??,
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Estudos moleculares e genéticos, como citologia de aspiracdo e analises citogenéticas para 0s
tumores de Wilms, serdo necessarios para obter mais informacdes sobre a biologia do tumor e melhora

do prognoéstico para esta neoplasia®.
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FIGURAS

Figura 1 - Ressonancia nuclear magnética demonstrando lesdo priméaria em rim direito

Elaborado pelos autores.
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Figura 2 — Tomografia computadorizada de térax demonstrando nddulos pulmonares sugestivos de

N

implantes secundarios
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Fonte: Elaborado pelos autores

Figura 3 — Microscopia Optica demonstrando blastema metanéfrico e estroma imaturo
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