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RELATO DE CASO

Tumor primitivo neuroectodérmico de rim em criancga

Primitive neuroectodermal tumor of the kidney in children

Ana P. Kuczynskil, Elizabeth S. Gugelmin2, Rodrigo A.S. Netto3

Resumo

Obj etivos: Caracterizar otumor primitivo neuroectodérmicode
rim como diagnéstico diferencial de tumor de Wilms e enfatizar a
gravidade da doenga.

M étodos: A presentamosum pacientecom diagndstico detumor
primitivo neuroectodérmico de rim, submetido a nefrectomia e
ressec¢do compl eta do tumor, associadas a quimioterapia.

Resultado: Inicialmente o paciente apresentou evolugéo favo-
rével ao tratamento realizado, com poucasintercorréncias, as quais
eram relacionadas principalmente a agranulocitose decorrente da
quimioterapia. Apos dez meses do término da terapia o paciente
apresentou recidivatumoral emregido cervical paramedul ar eaban-
donou o tratamento.

Conclusao: O tumor primitivo neuroectodérmico de localiza-
¢&o renal é muito raro e também muito grave. O papel do médico
patologista é fundamental na caracterizag8o da doenca, pois utili-
zando de métodos histol 6gicos e imunohistoquimicos, proporciona
o diagnostico definitivo.
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Introducédo

O tumor primitivo neuroectodérmico (PNET) extracra-
niano € descrito como um tumor maligno de peguenas
células redondas de provavel origem da crista neural, que
cresce fora do sistema nervoso auténomo?. Outros termos
usados para PNET s&o neuroepitelioma periférico, neuro-
blastoma adulto e tumor de Askin, este quando localizado
emregidotoraco-pulmonar. Sdotumoresclassificadosden-
tro da mesma familia dos sarcomas de Ewing?.

O picodeincidénciaocorre nasegundadécadadevida;
entretanto, em trabal hos mai srecentes, com 26 pacientes, a
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Abstract

Objectives: To characterize the primitive neuroectodermal tu-
mor of thekidney asadifferential diagnosticfrom Wilmstumor, and
to emphasize the severity of the disease.

M ethods: We present apatient with thediagnosisof aprimitive
neuroectodermal tumor of the kidney, who underwent nephrectomy
and a complete tumor resection, associated to chemotherapy.

Results: At the beginning, the patient had afavorable outcome,
with few problems, especialy related to the agranulocytosis. After
ten months of the end of treatment the patient had a relapse at the
paraspinal cervical region and abandoned the treatment.

Conclusions: The primitive neuroectodermal tumor located in
the kidney is very rare and also very aggressive. The role of the
pathologist is fundamental for the characterization of the disease:
using histological and immunohistochemical methods, he provides
the final diagnosis.

JPediatr (RioJ) 2001; 77(1):49-51: primitive neuroectodermal
tumor, kidney.

faixa etériavariou de recém-nascidos a 14 anos, com uma
mediana de 1 ano de idade?3.

A localizaggo do tumor primério mais fregiente € o
torax, quer sejaintratoracico ou em parede3. Outras|ocali-
zacBes de menor incidéncia séo apelve, aregido paraespi-
nhal, a regido retroperitoneal, os membros e a regido
cervical®. Jaalocalizagéo primériarenal tem sido descrita
cOMo muito rara, com poucos casos na literatura®®. As
metastases geral mente ocorrem nos 0ssos, medula 6ssea e
pulmdes?.

O PNET tem sido diagnosticado com maior precisao
apos a utilizag&o da técnica de imunoistoquimica, empre-
gando o anticorpo monoclona MI1C27. Previamente, mui-
tosPNET eram confundidoscom sarcomasou neurobl asto-
mas com dosagens negativas de catecolaminas urinarias,
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por apresentarem muitas semelhancgas histopatol 6gicas,
imunoi stogquimi cas, bem como citogenéticascom ossarco-
mas de Ewing®.

Relato do caso

V.D.K., 9anosdeidade, masculino, com histériadedor
eaumento devolume abdominal cominicio aproximado de
25 dias, de carater progressivo. Associado ao quadro apre-
sentou perda de peso de 5kg neste periodo. Com historia
familiar negativa para neoplasia e antecedentes moérbidos
pessoais sem particul aridades.

Aoexamefisicoapresentava-seemregular estadogeral,
com palidez cutanea, eutrofico, afebril. A palpacdo abdo-
minal eradol orosa, eevidenciou-seumamassaemtopogra-
fia de flanco e hipocdndrio direitos, com consisténcia
firme, ealojarena direitaera ocupada. N&o foram obser-
vadas outras alteracdes no restante do exame fisico.

Foram realizados exames laboratoriais e radiol 6gicos.
A ultra-sonografia bem como a tomografia de abdémen
evidenciaram a presenca de volumosa massa tumora em
hipocéndrio direito, aderida ao rim, com ecogenecidade
heterogéneae com cal cificagdesgrosseiras, medindo apro-
ximadamente 15x13x14cm de didmetros, ultrapassando a
linha média. Os demais exames complementares foram
normais.

O paciente foi submetido a cirurgia, sendo realizadas
nefrectomia e ressec¢do completa do tumor, com aspecto
macroscopico de tumor de Wilms.

Odiagndsticoandtomo-patol gicoinicia foi deneopla-
siamalignadepequenascé ulasinfiltrandoorim (Figural),
com invasdo capsular focal, margens vascular e uretera
livres, gordura hilar infiltrada por neoplasia e linfonodo
paraaodrtico livre.

“

Figural
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Foi realizado estudo imunoistoquimico através da téc-
nica avidina-biotina peroxidase, o qual revelou um rim
infiltrado por neoplasia de limites expansivos, composta
por trabéculas e blocos de células pequenas, citoplasma
indistinto, ncleos ovais e hipercromaticos com cromatina
grosseiraemitoses. Ascélulasneopl asicasapresentavamas
seguintescaracteristicasanti géni cas: vimentina, citoquera-
tina, enolaseeantigenoleucocitérionegativos, porémMIC2
positivo (Figura 2). A conclusdo final foi tumor primitivo
neuroectodérmico.

O paciente foi tratado conforme o Protocolo “P6”
proposto pelo Memoria Sloan-Kettering Cancer Center,
consistindo em sete ciclos de quimioterapia com vincristi-
na, doxorrubicing, altas doses de ciclof osfamida, ifosfami-
da e etoposide®.

A evolugdo clinica foi favordvel a este tratamento,
apesar de algumasintercorrénciasrel acionadasaagranul o-
citose decorrente das altas doses de quimioterapia.

Ap6s dez meses do término da terapia, 0 paciente
apresentou recidivatumoral em regido cervical paramedu-
lar e abandonou o tratamento.

Figura?2

Discussao

Ostumores primitivosneuroectodérmicossao neopl asi-
as malignasincomuns nainfanciae muito agressivas, com
altos indices de recidivas. O diagndstico de PNET de
localizagdo renal deve ser considerado em pacientes com
neoplasias renais, particularmente nos casos de doenca
avangadano diagnostico. E de especial importanciadistin-
guir o PNET de rim do tumor de Wilms, pois o enfoque
terapéuti co bem como os resultados daterapiasdo comple-
tamente diferentesS.
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Histologicamente também deve-se considerar como
diagndstico diferencial o carcinoma renal de pequenas
células e o neuroblastoma. O tumor primitivo neuroecto-
dérmico rena apresenta-se como um tumor de pequenas
células redondas sem nenhuma diferenciaco tubular ou
glomerular, podendo surgir algumas areas com pequenos
agregados celulares. A microscopia eletronica podem ser
observados grénulos neurossecretores, e as reagdes de
imunoi stoquimica para enolase neuro-especifica, cromo-
granina A, sinaptofisinae MIC2 sfo positivast®-13,

As ateragdes citogenéticas observadas nos tumores
neuroectodérmicos foram idénticas as observadas nos sar-
comas de Ewing, consistindo na translocagéo t(11;22)
(924;912). Essa alteracdo foi observada em cerca de 90%
dos pacientes estudados#15,

Sdo fatores indicativos de mau progndstico, tumores
com volumes maiores que 100cm? e com extensdes acima
de 5 a 10cm; disseminagdo metastatica em 0Ssos ou em
medula dssea; niveis elevados de desidrogenase |&tica;
tumores em adol escentes e adultos jovens®.

Otratamento recomendado consisteemressec¢ao cirdr-
gica do tumor, associada a tratamento quimioterapico e
radiotergpico. Os protocol os de quimioterapia atuais indi-
camautilizag8o dealtasdosesdeciclof osfamida, associada
avincristina e doxorrubicina, intercalando com ciclos de
ifosfamida e etoposide®. Alguns centros de referéncia de
tratamento oncol 6gico também vém utilizando altas doses
de quimioterapia associadas ao transplante autélogo de
medula 6ssea, visando resultados mais eficazest®.

Acredita-sequeo PNET derim apresenta-se como uma
variagdo clinica do PNET de outras localizages. Ele é
caracterizado por um comportamento clinico muito agres-
sivo, o quedealgumaformao assemel haao tumor rabddide
maligno. Emborararo, ele deve ser incluido no diagndstico
diferencial dos tumores renais dainfancia e adolescéncia
Os pacientes geral mente apresentam-se com doenca avan-
cada e com respostas pobres aos tratamentosS.
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