? 32 Congresso do Internato Médico
3 iniondns isdico ﬂ\ ;7 , . |
José de Mello Saude

JOSE DE MELLO SAUDE )’ R

DOENCA ONCOLOGICA EM PEDIATRIA

Sara Limao, Carolina Albuquergue, Catarina Rubio, Raquel Machado, Tania Carvalho, Mario Paiva
Servico de Pediatria, Hospital Vila Franca de Xira

Diretor: Dr. Mdario Paiva

Braga, 20 de Maio de 2016



SUMARIO —
1. Introducao % Vila Franca de Xira

Tumores mais frequentes na infancia
Realidade portuguesa
2. Sinais e sintomas: Quando suspeitar?
3. Como atuar perante suspeita?
4. Urgéncias oncologicas
Febre
Sindrome de lise tumoral
Hpercalcemia
Hiperleucocitose
Sindrome de veia cava superior
Cistite hemorragica
5. Doenca oncoldgica pediatrica no HVFX — Casos clinicos

6. Conclusoes



INTRODUCAO



N Hospital
1. INTRODUCAO % Vila Franca de Xira

 Doenca oncoldgica nao é frequente em idade pediatrica.

* Incidéncia = 350 criancas/ano em Portugal.
* Locais mais afetados: Medula dssea, sangue, SNC (+cérebro), osso, rim e tecidos moles.

* Probabilidade de cura global = 70% (=5 anos apds término da terapéutica).



1. INTRODUCAO

TUMORES MAIS FREQUENTES NA INFANCIA
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Vila Franca de Xira

Tipo de cancro

< lano

1-4anos

5-9anos

10-14anos

15-19 anos

Geral

Leucemia

Tumor SNC

Linfoma

20

33

40

37

Neuroblastoma 21 15 10 4 0,7 6
Sarcoma de tecidos moles 2 3 3 5 8 6
Tumor de Wilms 5 9 8 5 1 5
Tumor células embrionarias 15 5 3 3 8 5
Tumor dsseo 0,8 0,5 2 5 8 4
Cancro tiroide 0,8 0 0,3 1,5 7 2,5
Melanoma e cancro da pele 0 0,2 0,4 2 3 1,6
Outros tumores 20 15 11 6,5 3 8

Incidéncia de tumores em idade pedidtrica nos EUA (2000-2001). Fonte: uptodate.com
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1. INTRODUCAO
TUMORES MAIS FREQUENTES NA INFANCIA

Neouroblastoma
wWilms tumor
Retinoblastoma

neuroectodermal
tumor (PNET)

10 18

Birth
Age (yr)

Fonte: Marcdante KJ, Kliegman RM, Nelson Essencials of Paediatrics. Seventh edition. Elsevier
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1. |NTRODUCAO Vila Franca de Xira
REALIDADE PORTUGUESA
e Criado ROPP em 2011

M Rapazes M Raparigas

0 -1 anos 1 - 4 anos 5 -9 anos 10 -14 anos - 19 anos

Incidéncia de cancro pediatrico em Portugal

Registo Oncoldgico Nacional 2005 (nede casos por 100 mil habitantes/ano). Fonte: www.pipop.info


http://www.pipop.info/
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1. INTRODUCAO
REALIDADE PORTUGUESA
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Tipos de cancro pediatrico em Portugal

Registo oncoldgico nacional 2005 (n2 de casos por 100 mil habitantes/ano). Fonte: www.pipop.info
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2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO O Vet
SUSPEITAR?

Sintomatologia pouco especifica

Diagnostico precoce fundamental no prognostico

* Estar alerta sinais/sintomas muito sugestivos de Neoplasia
* Considerar neoplasia perante sinais/sintomas arrastados, quando hipoteses diagndsticas mais frequentes

sao infirmadas

v'"Maioria dos tumores sdo embrionarios — localizacdo num érgdo especifico é rara

v'Sintomatologia condicionada pela topografia e n3o pelo tipo histoldgico




Hospital
2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO q Vila Franca de Xira
SUSPEITA

v'Perda ponderal inexplicada

v'Febre recorrente n3o associada a infecdo
v'Edema/dor persistente dos ossos/articulacdes
v'Massa abdominal, cervical ou em outra localizacdo
v'Cefaleia com vémitos de predominio matinal

v'"Hemorragias frequentes e hematomas faceis

v'Palidez cutdnea/cansaco prolongado



y o Hospital
2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO R Ve Froncocexi
SUSMIHENSSLIDOS

Manifestagcdoes — ++ por efeito de massa sobre as estruturas adjacentes

Tumores intracranianos Sinais de hipertensao intracraniana, convulsdes nao
febris, sinais neuroldgicos focais

Tumores toracicos Dificuldade respiratdria, sindrome da veia cava
superior, sindrome Claude Bernard Horner (ptose,
miose, endoftalmia)

Tumores abdominais Distensao abdominal dolorosa (linfoma Burkitt),
massa palpavel assintomatica (tumor de Wilms).

Tumores 0sseos Dor Ossea persistente, tumoracao Ossea e fratura
patoldgica.

Focos metastasticos Dor éssea, nddulos cutaneos (




2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO
BARRATARRINFOMA

Manifestacoes clinicas mais comuns:

Febre

Dor dssea
Adenomegalias (>1 cm)
Organomegalias

Diatese hemorragica

%

Hospital

Vila Franca de Xira



) Hospital
2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO O Vet
BiFRBATARRINFOMA

Manifestacoes clinicas mais comuns:

* Adenopatias sio achados benignos comuns no exame fisico da crianca, sobretudo na regido cervical

v

Sinais de alarme:

v'Dimensdes: > 10 mm de didmetro
v'Localizac3o cervical inferior, supraclavicular, axilar
v'Evolucdo crénica (> 4 semanas) ou aumento progressivo das dimensdes

v'Consisténcia firme, aderente aos planos profundos, indolor e sem sinais inflamatérios

v'Acompanhadas por outra sintomatologia sugestiva



* Hospital
2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO Vila Franca de Xira
SUSPEITAR?

Massa tumoral partes moles do tronco ou dos

membros
em criang¢a pequena ———2 | Rabdomiossarcoma, Sarcoma Ewing, Neuroblastoma

——> | Retinoblastoma




Hospital
2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO q Vila Franca de Xira
SUSPEITAR?

Opsomioclonus S
-

Neuroblastoma

SEemE G SEmer! Heme? — Tumor cervical ou toracico alto
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2. SINAIS E SINTOMAS: QUANDO O Vet
SUSPEITAR?

Diarreia cronica

Neuroblastoma, histiocitose células de
Langerhans

Diabetes insipida Neoplasia SNC, histiocitose células de
Langerhans




COMO ATUAR PERANTE SUSPEITA?
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3. COMO ATUAR PERANTE SUSPEITA? N i Fronco e

LEUCEMIA

* Hemograma, esfregaco sangue periférico, estudo coagulacao (TP, aPTT, fibrinogénio)

* Creatinina, ionograma, calcio, fésforo, acido urico, LDH, transaminases, bilirrubina

|

* Contactar Unidade de Oncologia Pediatrica (UOP) para discutir caso e combinar transferéncia

Radiografia de torax

* Corrigir eventuais alteracoes laboratoriais

* Profilaxia sindrome de lise tumoral (SLT) com hiperhidratacdo alcalina (soro Dx5% 1000 cc + bicarbonato
sodio 8,4% 12 mEq ao ritmo 3 L/m?/dia) e Alopurinol (10 mg/Kg/dia em 2-3 tomas per os)

* Antibioterapia/culturas microbiolégicas no caso de febre




Hospital
3. COMO ATUAR PERANTE SUSPEITA? N i Fronco e
TUMORES SOLIDOS

* Contactar precocemente a UOP para planeamento dos estudos a realizar e combinar transferéncia

* Exame(s) de imagem

* Nos tumores volumosos e/ou sugestivos de crescimento rapido, pesquisar Sindrome de Lise Tumoral (SLT):

hemograma, creatinina, ureia, ionograma, calcio, fésforo, acido urico, LDH ->

Profilaxia SLT com hiperhidratacao alcalina (soro Dx5% 1000 cc + bicarbonato sodio 8,4% 12 mEq ao ritmo 3

L/m?/dia) e Alopurinol (10 mg/Kg/dia em 2-3 tomas per 0s)



URGENCIAS ONCOLOGICAS
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4. URGENCIAS ONCOLOGICAS q Vila Franca de Xira
4.1. FEBRE

- Exame objectivo detalhado (procura de eventual foco infeccioso)

- Hemograma, PCR e culturas microbiolégicas (hemoculturas; cultura de focos suspeitos de infeccao)

- Outros exames laboratorias/imagioldgicos (de acordo com a clinica — ex. Rx torax)



4. URGENCIAS ONCOLOGICAS . e O
4.1. FEBRE

Febre SEM neutropenia e SEM CVC:

* Tratar foco, se existir VS atitude expectante se nao existir foco e doente clinicamente bem

Febre SEM neutropenia e COM catéter venoso central (CVC):

* Iniciar sempre Ceftriaxone IV (100 mg/Kg/dia) através CVC
* Se sinais infecdo CVC: Vancomicina IV (40 mg/Kg/dia) ou Teicoplanina IV (10 mg/Kg/dia) até conhecer TSA

Febre COM neutropenia

* Internar sempre, e iniciar Piperacilina-Tazobactam IV (320 mg/Kg/dia) + Amicacina IV (15 mg/Kg/dia)
» Se febre persistente apds 4-5 dias juntar Anfotericina B IV (iniciar a 1 mg/Kg)

* Manter antibioterapia endovenosa até apirexia + Neutréfilos 500/mm?3



A p y o Hospital
4. URGENCIAS ONCOLOGICAS N vieroncocexc
4.2. SINDROME DE LISE TUMORAL

* Resulta da destruicao massiva de células neoplasicas e libertacao do seu conteudo para a

circulacao
* Espontanea ou apods inicio de terapéutica com citotoxicos

 Fatores predisponentes: leucocitose > 100 000/mm?3, grande volume tumoral, oliguria; ureia e

LDH aumentados

 Caracteriza-se por: hiperfosforemia, hipercaliemia, hipocalcemia, hiperuricemia e insuficiéncia

renal aguda (IRA)

* Manifestagdes clinicas: parestesias, tetania, tremor, convulsoes, alteracoes digestivas, arritmia

cardiaca e clinica de IRA




A p Hospital
4. URGENCIAS ONCOLOGICAS N o
4.2 SINDROME DE LISE TUMORAL

 Tratamento ideal = preventivo

» Hiperhidratacdo com soro Dx5% 1000 cc, ao ritmo 3 L/m?/dia
 Alcalinizacao com bicarbonato sdédio 8,4% 12 mEq
* Diminuicao do valor de acido urico sérico

* Alopurinol (10 mg/Kg/dia em 2-3 tomas per o0s)



A p ) Hospital
4. URGENCIAS ONCOLOGICAS N e
4.3. HIPERCALCEMIA

* Pode dever-se a destruicao dssea ou a producao tumoral de substancias que estimulem a

actividade osteoclastica

 Manifestacoes clinicas:

* Ligeira: astenia, sonoléncia, anorexia, nauseas, vomitos, obstipacdo, dor abdominal/dorsal,

poliuria

* Grave: vomitos incoerciveis, coma, bradiarritmia




A p Hospital
4. URGENCIAS ONCOLOGICAS N o
4.3. HIPERCALCEMIA

* Tratamento
* Reduzir aportes vitamina D e calcio

* Hiperhidratacdo: SF (100-200 ml/m?/h) e Furosemida (1-3 mg/kg/dose cada 2-4h)



A p ‘ Hospital
4. URGENCIAS ONCOLOGICAS N vierorcosexs
4.4. HIPERLEUCOCITOSE

* Leucdcitos > 100.000/mm?3

* Leva a aumento da viscosidade sanguinea, leucostase com lesao endotelial e possivel oclusao

vascular:
* Leucostase pulmonar: sinais e sintomas de insuficiéncia respiratoria

* Leucostase cerebral: cefaleia, alteracao do estado de consciéncia, convulsdes e papiledema

* Tratamento

* Semelhante ao sindrome de lise tumoral (hiperhidratacao, alcalinizacdao e Rasburicase)



~ , '~ Hospital
4. URGENCIAS ONCOLOGICAS N vierroncocexie
4.5. SINDROME VEIA CAVA SUPERIOR

Resulta da obstrucao do fluxo sanguineo VCS, dificultando o retorno venoso da cabeca e pescoco.

Se gerar compressao tragueia = sindrome do mediastino superior

* Manifestacoes clinicas: sudorese profusa, plétora com cianose facial e sufusao conjuntival,

edema pescoco e MS, ingurgitamento jugular, circulacao toracica colateral e sintomas

* Tratamento
* Depende da gravidade clinica:
* Bidpsia e, posteriormente, terapéutica dirigida

* Tratamento para reduzir massa tumoral (corticéides em alta dose/radioterapia)
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4. URGENCIAS ONCOLOGICAS N vierorcosexs
4.6. CISTITE HEMORRAGICA

* Devido a Ciclofosfamida/ifosfamida ou radioterapia pélvica

* Manifestacoes clinicas: disuria, urgéncia miccional, polaquiuria, dor epigastrica e hematuria

* Tratamento
 MESNA (2-mercapto-etano-sulfonato de sédio)

* Hiperhidratacao alcalina



DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX

CASOS CLINICOS



5. DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX ’ VI e e

CASOS CLINICOS
CASO 1

4 anos, o

Antecedentes pessoais: Obesidade; Roncopatia, com suspeita de sindrome de apneia obstrutiva, seguida em

ORL.

Histdria da doenca atual: SU por tumefacao na regiao cervical direita com 3 dias de evolug¢ao, sem outras

queixas.

Exame objetivo:

Tumefagao volumosa, dura, sem flutuacao, ligeiramente dolorosa a palpacao, aparentemente aderente aos

planos profundos, na regiao cervical direita. Restante exame sem alteracoes.




5. DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX % Hospital

Vila Franca de Xira
CASOS CLINICOS
CASO 1
U

* Avaliacdo analitica, incluindo hemo leucograma sem alteracdes, a excecdo de LDH (aumentado)

» FEcografia partes moles regido cervical: linfadenite laterocervical direita, abcedada, com areas de

liqguefacdo, com cerca de 4 cm de maior diametro

Ciclo de antibioterapia com Amoxicilina e acido clavulanico + Azitromicina, e antinflamatério em esquema

fixo. Sem melhoria clinica

Citologia aspirativa do ganglio (D12 de internamento): linfoma B maduro
Citometria de fluxo: “compativel com infiltracao por linfoma nao Hodgkin B, CD10+”

Citogenética: “Foram analisados 150 nucleos e em 90% foi encontrada a t(8;14) cMYC-IGH”




5. DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX HosDi
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CASOS CLINICOS q Vila Franca de Xirz

CASO 1 n
7, 3
O

R

LINFOMA DE BURKITT

(CELULAS B MADURAS)

ATempo até ao diagnostico:
Desde primeiro sintoma — 15 dias

Desde admissao no HVFX — 12 dias



5. DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX Q VT e e

CASOS CLINICOS
CASO 2

8 anos, ¢

Antecedentes pessoais: nefroblastoma a direita aos 2 anos de idade — nefrectomia total a direita e

enucleacao de nédulo do rim esquerdo.

Ecografia (7 meses antes): sem alteracoes.

Historia da doenca atual: Referenciada do CS para o SU por dor abdominal nos quadrantes esquerdos com 2

dias de evolug¢ao associada a oliguria e hematuria franca.



5. DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX Q VI e e

CASOS CLINICOS
CASO 3

Exame objetivo:

Abdomen doloroso a palpacao em todos os quadrantes, com identificacdao de massa a esquerda.

TAS 124 mmHg (>P95); TAD 69.mmHg (P50-90)

- .
‘®

- [ )

Analiticamente: Ureia 147mg/dL; Creatinina 8,6mg/dL



5. DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX Q VI e e

CASOS CLINICOS
CASO 3

Ecografia renal e suprarrenal:

“Rim esquerdo aumentado com eixo bipolar de 13cm, salientando-se lesao complexa com areas quisticas no
terco inferior, com vegetacgoes parietais e componente sélido, medindo a lesao cerca de 5cm de maior
didametro. Moderada hidronefrose. Bexiga de conteudo puro, com espessamento parietal difuso. Liquido livre

puro na cavidade pélvica.”

RECIDIVA NEFROBLASTOMA

(RIM CONTRALATERAL)

ATempo até ao diagnostico
Desde o primeiro sintoma: 2 dias




5. DOENCA ONCOLOGICA PEDIATRICA NO HVFX % VI e e

CASOS CLINICOS
CASO 3

2 anos, ¢

Antecedentes pessoais e familiares: irrelevantes

Histdoria da doenca atual: Referenciada do CS para o SU perda de visao a esquerda com 2 meses de evolucao,

e exotropia olho esquerdo.
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CASOS CLINICOS
CASO 4

Exame objetivo:

Leucocodria a esquerda.

Oftalmologia

OD sem alteracdes. OE nao fixa, nao segue, nao tolera oclusao.

- Fundoscopia: OE com massa retro-lenticular branco-amarelada, vascularizada, predominantemente inferior

mas que se estende ao quadrante superior. OD aparentemente sem alteracdes.
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CASOS CLINICOS
CASO 4

TC orbitas

“Lesao expansiva intra-ocular esquerda, implantada abaixo do disco
optico, ovoide, com cerca de 18x13x12mm de maiores diametros,
hiperdensa, com multiplos focos de calcificacado no seu interior,
provavel retinoblastoma."

RETINOBLASTOMA

ATempo até ao diagnostico
Desde o primeiro sintoma: 2 meses
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6. CONCLUSOES b e

v" A doenca oncoldgica é rara em idade pediatrica.
v A sintomatologia é inespecifica ha maioria dos casos, exigindo um elevado grau de suspeicio.
v A taxa global de sobrevida é longa, com boa qualidade de vida.

v A Discuss3o clinica oportuna com a UOP para diagndstico e referenciacdo é de extrema importancia.

v" Na UOP é garantido o encaminhamento multidisciplinar, para um diagndstico, tratamento e seguimento

adequados.

v" A interligcacio entre UOP e unidades de saude da area residéncia é fundamental
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