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TUMOR DE WILMS EXTRA-RENAL: RELATO DE CASO*

Guilherme de Castro Dabus', Inés Minniti Rodrigues Pereira?

Um caso de tumor de Wilms extra-renal de localizacdo retroperitoneal em uma paciente do sexo feminino de
dois anos de idade é apresentado, associado a revisé@o de literatura. Foram realizados exames de radiografia
simples do abdome, urografia excretora, ultra-sonografia e tomografia computadorizada sem e com con-
traste, que evidenciaram a presenca de massa retroperitoneal adjacente ao rim direito. A paciente foi sub-
metida a intervencéo cirirgica, com resseccdo de toda a massa, sendo o diagnéstico de tumor de Wilms
confirmado com exame anatomopatolégico. O tumor de Wilms extra-renal é uma entidade extremamente
rara e maligna, descrito na literatura principalmente sob a forma de relato de caso. Pode ocorrer no retrope-
riténio, Utero e ovarios, canal inguinal, testiculos, pele, e até mesmo no térax. O mecanismo exato que poderia
explicar a ocorréncia deste tumor em tecido extra-renal ndo foi bem estabelecido ainda. O diagnédstico é
feito através do estudo anatomopatolégico da lesdo, geralmente apés intervencéo cirdrgica.

Unitermos: Tumor de Wilms extra-renal; Retroperitonio; Radiologia.

Extrarenal Wilms” tumor: a case report.

The authors report a case of a two year-old girl with an extrarenal Wilms’ tumor in the retroperitoneum.
Abdominal plain films, intravenous urography, abdominal ultrasound and computed tomography examina-
tions showed a retroperitoneal mass adjacent to the right kidney. The patient underwent surgery with
complete resection of the mass. The diagnosis of Wilms’ tumor was confirmed by histopathological study.
Extrarenal Wilms’ tumor is an extremely rare malignancy which is almost always presented in medical
literature as a case report. The tumor may arise in the retroperitoneum, uterus and ovaries, inguinal groove,
testes, skin, and even in the thorax. The exact mechanism of occurrence of this tumor in extrarenal tissues
has not yet been established. The diagnosis relies on histopathological study, generally after surgical
intervention.
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INTRODUCAO

O tumor de Wilms, também chamado
de nefroblastoma, é o tumor maligno mais
comum do trato geniturinério na infancia.
A suaincidéncia é estimada em 350 novos
casos por ano nos EUA. Geralmente é
unilateral, mas em 5% a 10% dos pacien-
tes ambos os rins podem ser afetados sin-
cronicamente ou assincronicamente. Casos
extra-renals S0 raros, existindo apenas 56
casos bem documentados na literatura
meédica indexada, tendo sido descritos, na
grande maioria das vezes, sob a forma de
relato de caso. O diagndstico de nefroblas-
tomaextra-renal deve ser feito associando-
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se 0s métodos de imagem, os achados ci-
rlrgicos e anatomopatol gicos® ™,

O objetivo deste estudo é relatar um
caso de uma crianga que foi encaminhada
30 Nosso hospital e revisar aliteratura re-
ferente a0 tumor de Wilms extra-renal.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, doisanosde
idade, veio encaminhada com histéria de
dor abdominal ha 30 dias, localizada no
mesogastrio, em colica, acompanhada de
sudorese, palidez, vomitos, efebrede40°C
que melhorava com antitérmicos. A mae
referia que ha 15 dias percebeu massa ab-
dominal endurecida na crianga, que rapi-
damente aumentou de tamanho.

Ao exame fisico a crianca se apresen-
tava em bom estado geral, afebril, desco-
rada++/4+, eupnéica, com massa pal pavel
no flanco direito, endurecida, mével, indo-
lor, medindo aproximadamente 9 cm.

Foram realizadas radiografias simples
do abdome, urografia excretora, ultra-so-
nografiaabdominal etomografiacomputa-

dorizada abdominal, que evidenciaram le-
s80 expansiva sdlida com &reas heterogé-
neas no seu interior (necrose), bem delimi-
tada, medindo 8,3 x 8,5 x 8,5 cm, loca
lizada no retroperitonio adireita, com des-
vio do rim ipsilateral slpero-lateralmente.
A lesdo apresentava plano de clivagem
com o figado e o rim direito.

Realizou-se intervencao cirdrgica, com
resseccdo de tumor retroperitoneal, sem
relacéo com o rim direito.

A pegacirrgicafoi encaminhada para
exame anatomopatol 4gi co, que apresentou
como conclusdo, no estudo com congela-
¢ao, neoplasia maligna de células redon-
das compativel com tumor de Wilms, e no
estudo com parafina o tumor de Wilms
revelou os trés componentes — blastema-
toso, epitelial tubular e estromatoso —,
com auséncia de anaplasia nos fragmentos
examinados.

DISCUSSAO

O tumor de Wilms extra-renal é enti-
dade rarae maligna, naqual o diagnostico
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geramente so é feito apds a intervencdo
cirargica®®. Pode ser encontrado no re-
troperitonio, Utero e anexos, pele, canal
inguinal, testiculos, epididimo, regido sa-
crococcigea e lombossacral, corddo esper-
matico, mediastino e até mesmo parede
toracicalt 59,

O tumor de Wilms renal tem origem
mesodérmica, surgindo a partir do blasto-
ma metanéfrico remanescente, tendo pa-
dr&o histolégico trifésico com blastoma,
tlbul os e estroma primitivo em vérias pro-
porcdes, fazendo com que o tumor venha
ater elementos heterogéneos como mus-

Tumor de Wilms extra-renal: relato de caso

culo estriado, cartilagem, 0sso, tecido adi-
poso, elementos neurais, epitélio glandu-
lar e escamoso. Quando esses el ementos
constituem mais de 50% do tumor, é cha
mado tumor de Wilms terat6ide®. Entre-
tanto, 0 mecanismo exato que causa o ne-
froblastoma extra-renal ndo esta bem esta-
belecido ainda. Acredita-se que o tumor se
origine de remanescentes metanéfricos ou
mesonéfricos extra-renais, entretanto ou-
tras hipdteses tém sido colocadas parajus-
tificar a etiologia do tumor de Wilms ex-
tra-renal, incluindo a desdiferenciacéo de
células diferenciadas e a persisténcia de

Figura 1. Radiografia simples do abdome eviden-
cia massa volumosa ocupando predominantemente
0 quadrante superior direito do abdome.

Figura 3. Ultra-sonografia mostra massa bem delimitada, discretamente hete-
rogénea, entre o figado e o rim direito.
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Figura 2. Urografia excretora em perfil demonstra
lesao de tecidos moles desviando o rim direito pos-
teriormente.

céulas com potencia embriol 6gico359),

Alguns autores tém postulado a origem a
partir de mesoderma primitivo ou indife-
renciado, o que explicaria as diversas | o-
calizagBes extra-abdominais, enquanto a
proximidade da crista urogenital com o
mesonefro durante o desenvolvimento
embrionario explicaria a ocorréncia do
tumor de Wilms extra-renal proximo ao
cordo espermético, e ao tero e anexos®.

O retroperiténio e o canal inguina sdo
os sitios mais fregiientemente acometidos,
seguidos por pelve e térax. A idade média
em criangas do sexo masculino € de trés
anos, a mesma do tumor de Wilms rendal,
enquanto em criangas do sexo feminino é
de quatro anos e seis meses®?), Existem
também casos de tumor de Wilms extra-
renal acometendo adultos descritos na li-
teratura®.

A apresentacdo clinica ndo é especifi-
ca, dependendo do local de origem do tu-
mor. Os tumores de localizacgo retroperi-
toneal geralmente sO sdo suspeitados quan-
do a distens&o ou massa abdominal se tor-
nam evidentes, enquanto os de localizacdo
inguinal sdo detectados, na grande maio-
ria das vezes, em estagios mais precoces.
Metéstases para locais como pulmao, me-
diastino, parede torécica, ovarios, vaginae
escroto ja foram relatadas'®.

A aparénciasonogréficatipicado tumor
de Wilms € uma grande massa ecogénica
bem delimitada intra-renal, que pode con-
ter &reas hipoecdicas correspondendo a

Figura 4. Tomografia computadorizada evidencia massa bem delimitada, dis-
cretamente heterogénea, com plano de clivagem com o rim direito.
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hemorragia, necrose ou célices dilatados.
Os casos extra-renals tém apresentado ca-
racteristicas semelhantes, havendo, entre-
tanto, caso com aspecto predominante-
mente cistico com pegueno componente
s6lido"®. O exame angiogréfico do tumor
de Wilms extra-renal apresenta aspectos
semelhantes ao do tumor intra-renal (apa-
rénciade*spider leg” e*creeping vine”),

Entre os diagndsticos diferenciais para
massas retroperitoneais em criangas deve-
mos incluir o tumor de Wilms intra e ex-
tra-renal, neurobl astoma, ralbbdomiossarco-
ma, teratoma, cistos de duplicagéo e per-
furagBo bloqueada do apéndice cecal "),

N&o existe um consenso sobre o trata-
mento do tumor de Wilmsextra-renal, sen-
do, geralmente, realizadaaressecgdo cirlr-
gica associada a radioterapia e/ou quimio-
terapia no pos-operatério 49,

A recorréncia desta neoplasia ja foi
descrita®.
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Um estudo, de Coppes et al., estimou
uma sobrevida de 82% em dois anos®.

CONCLUSAO

O tumor de Wilms extra-renal € uma
doengca rara, descrita na literatura princi-
palmente como relato de caso. Pode ocor-
rer em diversaslocalizages, sendo asmais
comuns a localizag&o retroperitoneal e no
canal inguinal. Nos casos de acometi mento
retroperitoneal é importante a diferencia-
G380 com massas renais, permitindo, assim,
uma programagao cirdrgica mais adequa-
da. A etiologia exata do tumor de Wilms
extrarenal ainda ndo estd bem estabel eci-
da, porém discute-se se estariarelacionado
com adesdiferenciagdo de células embrio-
nérias da mesoderme primitiva, o que ex-
plicaria a origem em sitios variados. Che-
ga-se & conclusdo que o diagndstico deve
ser feito na correlagdo dos achados radio-

|6gicos, cirtrgicos e com o estudo anato-
mopatol 6gi co.
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