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Dados da Organizacdao Mundial da Saude
(OMS) apontam que, a cada ano, mais de 150 mil
criancas sao diagnosticadas com cancer em todas
as regioes do mundo. Estima-se, segundo o Ins-
tituto Nacional do Cancer (INCA), que cerca de
12.600 casos novos de cancer pediatrico sejam
diagnosticados no Brasil para o ano 2017, com
pico de incidéncia na faixa de quatro a cinco anos,
e um segundo pico entre 16 e 18 anos.

O cancer pediatrico, comparativamente com o
do adulto, tende a apresentar menores periodos
de laténcia, crescer quase sempre rapidamente,
ser geralmente invasivo e responder melhor a
quimioterapia.

Os tipos de cancer mais comuns na crianga e
no adolescente sao as leucemias, os tumores do
sistema nervoso central e os linfomas.

Atualmente se reconhece que o aparecimen-
to do cancer esta diretamente vinculado a uma
multiplicidade de causas e que em alguns tipos
de cancer a susceptibilidade genética tem papel
importante. E reconhecido na literatura cientifica
que ha um vasto nimero de doencas raras ligadas

Introducao

a instabilidade cromossémica, ao defeito de re-
plicacao e/ou no reparo do DNA que apresentam
risco elevado de desenvolvimento de neoplasias
ao longo da vida. As mutacoes e rearranjos que se
acumulam, secundarios a dano no DNA que nao
foram corretamente reparados, podem ser resul-
tantes da ativacao de um proto-oncogene ou da
inativacao dos dois alelos de um gene supressor
de tumor.

No Brasil, assim como nos paises desenvol-
vidos, com o controle das doencas infectoconta-
giosas e consequente diminuicao da mortalidade
por causas evitaveis na faixa etaria pediatrica, o
cancer representa a primeira causa de 6bito por
doenca, entre as criangas e adolescentes de 1 a
19 anos de idade.

E importante que a detec¢do do cancer seja re-
alizada em estadiamentos mais localizados, redu-
zindo assim, consideravelmente, as complicacoes
agudas e tardias do tratamento, além de contribuir
para maior percentagem de cura. Portanto, a taxa
de sobrevida, a qualidade de vida, bem como a re-
lacdo efetividade/custo da doenca é maior quanto
mais precoce for o diagnéstico do cancer.
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Infelizmente no Brasil, fundamentado nos da-
dos dos registros de cancer atualmente consoli-
dados, sabemos que muitos pacientes ainda sao
encaminhados aos centros de tratamento com a
doenca em estadiamento avancado.

A raridade da ocorréncia do cancer pediatrico,
bem como a inexisténcia de sinais especificos dos
diversos tipos histolégicos, motivaram a realiza-
¢do de estudos associando sintomas inespecifi-
cos com a frequéncia de retornos ao servico de
salde, permitindo assim, auxiliar o médico ge-
neralista e da area basica a observar os sinais de
alerta. Deste modo, é fundamental, que alto nivel
de suspeicdo da doenca esteja presente no racio-
cinio do pediatra, permitindo atencao especial a
persisténcia de determinados sinais e sintomas,

promovendo assim, um reconhecimento mais ra-
pido da doenca.

A histéria clinica — baseada principalmente na
queixa principal — e o exame fisico sdo os primei-
ros passos no processo de diagnéstico do cancer.
A histéria familiar, a presenca de doencas gené-
ticas ou de doencas constitucionais, podem tam-
bém auxiliar nas orientacdes para o diagndstico.

Neste contexto, o Dia Nacional de Combate
ao Cancer Infanto-juvenil, é lembrado oficialmen-
te no dia 23 de novembro, visando estimular as
acoes educativas associadas a doenca, promover
debates e outros eventos sobre as politicas puabli-
cas de atencao integral as criancas e adolescentes
com cancer, e divulgar os avangos técnico-cienti-
ficos na area.

Dados clinicos e epidemiolégicos das principais doencas oncolégicas pediatricas

A revisio de alguns dados epidemiolégicos
e clinicos das principais doencas oncolégicas pe-
diatricas, esta abaixo listada, objetivando orien-
tar o pediatra em relacao ao diagnoéstico precoce
da doenca.

* Leucemias: A leucemia aguda é o mais co-
mum cancer na infancia. Representa cerca de
30% do total de casos de cancer em pediatria.
O quadro clinico depende do grau de infiltracao
medular e da extensdao da doencga extramedu-
lar, e geralmente resulta na presenca de anemia,
plaquetopenia e neutropenia. A dor 6ssea é fre-
quente, principalmente em membros inferiores,
podendo tornar-se intensa e impedir a deam-
bulacado. Artralgias e eventualmente artrites, re-
sultantes de infiltracdes articulares, podem ser
confundidas com doencas reumatolégicas. A pre-
senca de dor em membros associada a mais de
um parametro alterado no hemograma, sugere a
presenca de uma neoplasia maligna e ndo de do-
enca reumatoide, mesmo na auséncia de blastos
no sangue periférico. O pediatra deve estar aten-
to e evitar o uso de corticosteroide, ja que esses
medicamentos mascaram o quadro clinico, sele-
cionam células leucémicas resistentes e pioram o
prognostico desses pacientes. No exame clinico,
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além da palidez, fenébmenos hemorragicos e fe-
bre, frequentemente observa-se hepatomegalia,
esplenomegalia e linfonodomegalias generaliza-
das. A leucemia linfoide aguda (LLA) corresponde
a 80% dos casos e seu pico de incidéncia ocor-
re entre 2-4 anos de idade. A leucemia mieloide
aguda (LMA) corresponde a 15-20% dos casos de
leucemias e a mieloide crénica a 5%. LMA é mais
frequente em criancas com menos de 1 ano de
idade e em adolescentes. O pico de incidéncia da
leucemia mieloide crénica (LMC) ocorre na quarta
e quinta décadas de vida. Nos casos pediatricos
de LMC mais de 80% sdo diagnosticados apés os
4 anos de idade e 60% ap0s os 6 anos.

* Tumores do Sistema Nervoso Central (encé-
falo e medula espinhal): representam a segunda
neoplasia maligna mais frequente em pediatria.
Sao os tumores malignos sélidos mais comuns em
criancas. Corresponde a cerca de 20% das neo-
plasias abaixo de 15 anos de idade. O pico de in-
cidéncia ocorre na primeira década de vida. Cerca
de 70-80% dos tumores se originam das células
gliais. Aproximadamente 50% desses tumores
sdo infratentoriais (de fossa posterior), sendo em
70% dos casos localizados no cerebelo e IV ven-
triculo. Os tumores supratentoriais predominam
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nos dois primeiros anos de vida e os infratento-
riais sdo mais frequentes ap6s este periodo. As
manifestacdes clinicas sao diversas, na depen-
déncia da localizacao do tumor e da faixa etaria
da crianca, variando desde sintomas vagos, até
aqueles secundarios a hipertensao intracraniana
e a doenca avancada, como cefaleia, convulsao,
vomitos, distdrbios da marcha e do comporta-
mento e alteragoes visuais.

* Linfomas: Representam a terceira causa de
cancer em pediatria (Linfoma de Hodgkin e lin-
fomas ndo-Hodgkin), correspondendo a cerca de
15% das neoplasias em pediatria. Linfoma de
Hodgkin: pode atingir criangas e adultos, mas é
mais comum nos jovens adultos (dos 15 aos 40
anos, geralmente dos 25 aos 30 anos) e pessoas
acima dos 55 anos de idade. E raro antes dos 5
anos de idade, mas entre 10% e 15% dos casos
ocorrem em adolescentes e criangas com menos
de 16 anos de idade. O crescimento de linfonodos
por mais de 2 semanas, associado ou ndo a qua-
dros inflamatérios ou infecciosos, deve levantar
alta suspeita para esta neoplasia. O acometimen-
to das cadeias linfonodais cervicais, supraclavicu-
lares e mediastinais ocorre em até 70% dos casos.
O acometimento extranodal é pouco frequente.
Sintomas sistémicos, como febre, sudorese e per-
da de peso ndo sao frequentes, porém significam
maior agressividade da neoplasia. Linfomas nao-
-Hodgkin (LNH): representam um grupo diverso
de neoplasias linfoides com patologia, célula de
origem, historia natural e resposta ao tratamen-
to variada. Em pediatria, na maioria dos casos,
os LNH estdo incluidos no grupo de alto grau de
malignidade e sao agressivos. A idade de maior
frequéncia da doenca é variavel com o tipo histo-
logico do LNH. O linfoma de Burkitt acomete mais
frequentemente a crianga com menos de 10 anos
de idade. No LNH Burkitt esporadico pode estar
presente massa abdominal, dor abdominal, sinais
de intussuscepcao, alteracao do habito intestinal,
nauseas e vomitos. No LNH Burkitt endémico é
comum o comprometimento das mandibulas ou
maxilas, mas pode também manifestar-se com
massa abdominal. O linfoma linfoblastico com-
promete mais frequentemente as criancas acima
de 10 anos de idade, sendo o mediastino aco-

metido em 50-70% dos casos, geralmente com
derrame pleural. Tosse, dispneia e desconforto
respiratorio grave por compressao direta das vias
aéreas podem estar presentes, além de sinais de
compressao da veia cava superior.

* Tumor de Wilms: Representa aproxima-
damente 7% das neoplasias que ocorrem nas
criancas. O tumor de Willms, também chamado
de nefroblastoma, é o tumor renal maligno mais
frequente na infancia. Cerca de 78% dos casos
ocorrem entre 1 e 5 anos de idade, sendo mais
comum nas criancas de 2 a 3 anos. Na maioria dos
casos, esses tumores sao oligossintomaticos ou
assintomaticos, sendo descobertos pelos familia-
res ao acariciar, brincar ou banhar as criancas. As
manifestacdes clinicas em ordem de frequéncia
sao massa palpavel, hipertensao arterial, hematu-
ria, dor abdominal e obstipacao intestinal.

* Neuroblastoma: Origina-se nas células pri-
mordiais da crista neural que formam a medula
adrenal e ganglios simpaticos paraespinhais da
regido cervical, do térax, abdome e pelve. Repre-
senta cerca de 7% de todas as neoplasias malig-
nas em menores de 15 anos de idade. E o tumor
solido extracraniano mais comum nas criancas,
sendo geralmente diagnosticado durante os dois
primeiros anos de vida. Cerca de 75% dos casos
sao diagnosticados antes dos 4 anos de idade.
As manifestacdes clinicas diferem com a loca-
lizacdo do tumor. O achado mais comum é de
uma massa palpavel. A presenca de metastases
ao diagnostico ocorre em 75% dos casos. A pre-
senca de febre é um relato frequente associado
a este tumor (37%).

* Retinoblastoma: é a neoplasia intraocular
mais comum em criancas, acometendo cerca de
1 em cada 20.000 nascidos vivos. Existem duas
formas da doenca, a hereditaria e a esporadica.
Costuma aparecer em criangas entre 2 e 3 anos
de idade. Em pacientes com tumores bilaterais,
ou germinais, o diagnostico é mais precoce, em
geral antes do primeiro ano de vida. A apresen-
tacao ap6s os 5 anos de idade é rara. A apresen-
tacdao mais comum é a do reflexo ocular branco,
ou sinal do "olho do gato”. Outros sinais e sinto-
mas da doenca incluem o estrabismo, o eritema
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conjuntival e a diminuicao da acuidade visual. E
importante lembrar que o "teste do olhinho"” é
um componente do rastreio de doencas ocula-
res, mas nao substitui a oftalmoscopia indireta
em recém-nascidos, visando o diagndstico pre-
coce do retinoblastoma, pois esse teste pode
nao diagnosticar lesdes pequenas e localizadas
na periferia da retina. Portanto, o resultado nor-
mal do “teste do olhinho" ndo exclui a possibi-
lidade do diagnéstico de retinoblastoma. Assim,
é fundamental para o diagnéstico precoce da
doenca, a realizacdo de oftalmoscopia binocu-
lar indireta, executada por oftalmologista com
experiéncia nesta area, semestralmente até a
idade de 2 anos e meio, especialmente nos ca-
sos em que ha histéria familiar positiva.

* Tumores Osseos Primarios: sdo o sexto em
incidéncia em criancas, sendo mais frequentes
na adolescéncia. Representam aproximadamen-
te 8% de todas as neoplasias em criancas e ado-
lescentes. Os tumores 6sseos mais comuns s3o o
osteossarcoma e o sarcoma de Ewing. O osteos-
sarcoma é mais comum em adolescentes, na fase
rapida de crescimento, com pico de incidéncia
entre 10 e 19 anos de idade. O paciente habitu-
almente apresenta dor 6ssea localizada (90%),
lancinante e que nao melhora com repouso. Lo-
caliza-se geralmente na metafise de ossos longos,
principalmente no fémur distal, tibia proximal,
Umero proximal e fibula. O sarcoma de Ewing é
o segundo tumor 6sseo mais frequente, corres-
pondendo a 10-15% de todos os tumores 6sseos
malignos primarios do osso. Acomete a mesma
faixa etaria do osteossarcoma, mas nao tem re-
lacdo com o estirao do crescimento. Geralmente
envolve a diadfise dos ossos longos (fémur, fibula,
tibia e Umero), mas pode acometer também ossos
chatos. Os sinais e sintomas iniciais da doenca po-
dem estar presentes por longo periodo antes do
diagnostico. O paciente apresenta dor, aumento
de volume, calor e rubor local. A febre pode estar
presente (30%), fazendo diagnéstico diferencial
com quadros infecciosos (osteomielite).

* Tumores de partes moles: Representa um
grupo heterogéneo de doencas, frequentemente
malignas e de origem mesenquimal ou de seus

derivados. Corresponde a cerca de 7% das ma-
lignidades primarias nas crianc¢as e adolescentes
com idade inferior a 20 anos. O rabdomiossar-
coma, origina-se da musculatura estriada e é o
sarcoma mais frequente entre criancas e adoles-
centes até os 14 anos de idade. Cerca de 2/3 dos
casos de rabdomiossarcoma ocorrem em criancas
até 6 anos de idade. Outros tipos de sarcomas
sao mais raros e apresentam maior incidéncia em
adolescentes. A presenca de tumoracao local é a
manifestacao mais encontrada da doenca. Outros
sinais e sintomas clinicos variam de acordo com a
localizacdao do tumor primario e com a presenca
ou auséncia de metastases.

* Tumores do cértex supra-adrenal: S3o tumo-
res raros e sua incidéncia é semelhante na maioria
dos paises, variando de 0,2-0,38 para cada milhao
de criancgas até 15 anos de idade. A distribuicao
em relacdo a idade é bimodal, com um pico na pri-
meira década de vida e outro na quinta década.
Clinicamente podem se apresentar como sindro-
me de Cushing, sindrome virilizante, forma mista
e ndo funcionante. No sul e sudeste do Brasil, se
observa frequéncia aumentada desses tumores,
com incidéncia inferida na regido metropolitana
de Curitiba, de 3,5 casos/milhdo de criangas com
idade inferior a 15 anos. Um achado importante
nos casos desses tumores nos estados de Santa
Catarina e Parana foi a observagao da mutacao
no gene de supressao tumoral, encontrada na li-
nhagem germinativa (TP53 R337H) da maioria
das criancas avaliadas. Nesses estados a maioria
dos casos possuem a forma clinica funcionante
e foram diagnosticados com menos de 4 anos de
idade.

* Tumores hepaticos: na faixa etaria pediatri-
ca, aproximadamente 2/3 das massas hepaticas
sao malignas. Entre os tumores hepaticos prima-
rios malignos, os mais comuns sao o hepatoblasto-
ma e o hepatocarcinoma. Representam a terceira
neoplasia intra-abdominal mais comum na infan-
cia, correspondendo a cerca de 1% dos canceres
pediatricos. Tanto o hepatoblastoma como o he-
patocarcinoma, geralmente se apresentam como
massa abdominal assintomatica. Perda de peso,
anorexia, vomitos e dor abdominal indicam doen-
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¢a avancada. Ictericia raramente é observada no
hepatoblastoma, sendo mais comum em paciente
com hepatocarcinoma, especialmente naqueles
com doenca hepatica pré-existente. O hepato-
blastoma ocorre principalmente entre lactentes
e pré-escolares, entre 6 meses e 3 anos de idade.
O hepatocarcinoma aparece principalmente apés
0s 10 anos de idade e é o tipo mais comum de
cancer hepatico em adolescentes e adultos.

* Tumores ovarianos: S3o raros na infancia,
representando 1% das malignidades nesta faixa
etaria. Podem ocorrer em qualquer faixa etaria,
mas sua incidéncia é aumentada entre 8-9 anos
de idade, com pico aos 19 anos. Na maioria dos
casos, em pediatria, sao originarios das células

Tratamento e prevencao

O tratamento do cancer se inicia com o diag-
noéstico e o estadiamento (extensao clinica da do-
enca) corretos. Considerando a complexidade do
tratamento da doenca, é fundamental que seja efe-
tuado em centro oncolégico pediatrico, por equipe
multiprofissional, compreendendo diversas moda-
lidades terapéuticas aplicadas de forma racional, e
individualizada para cada tipo histolégico especi-
fico e de acordo com a extensao clinica da doenca.

No Brasil, nos altimos anos, houve marcante
incremento na taxa de sobrevida e cura das crian-
¢as e adolescentes com cancer, gracas a realiza-
¢do do tratamento em centros oncolégicos pedia-
tricos, a utilizacao de protocolos cooperativos e a
melhoria nos cuidados de suporte. Os resultados
obtidos com a utilizacdo desses protocolos para
a maioria dos tipos histologicos sao similares aos
de paises desenvolvidos (70-80%).

E importante ainda enfatizar, que a cura da
doenca ndo se deve firmar somente na recupe-
racdo biolégica, mas também no bem-estar e na
qualidade de vida do paciente e da familia. Neste

germinativas. Os tipos de tumores ovarianos mais
frequentes em pediatria sdo os disgerminomas,
os tumores do seio endodérmico, os teratomas
imaturos, os tumores mistos de células germinati-
vas e 0s carcinomas embrionarios. A dor abdomi-
nal é a principal manifestacdo da doenca (80%).
Outros sinais e sintomas incluem massa palpavel,
febre, constipacdo, amenorreia, sangramento va-
ginal e mais raramente polaciuria e disuria.

* Neoplasias malignas nos neonatos: S3o neo-
plasias raras, representando 1,5-2% dos tumores
pediatricos. O neuroblastoma é o tumor maligno
mais frequente nesta faixa etaria, seguido das
leucemias agudas, tumores renais, sarcomas e tu-
mores do sistema nervoso central.

contexto, é relevante ressaltar o papel do pedia-
tra no seguimento clinico de seu paciente junto
a equipe de oncologia pediatrica, cientificando-
-se do diagn6stico, do tratamento realizado e das
principais complica¢des agudas e tardias durante
e ap6s o término do tratamento.

Considerando que na infancia e na adoles-
céncia ocorrem mudancas, ndo apenas biologi-
cas, mas também psicolégicas, que podem ser
modificadas de forma favoravel ou desfavoravel
ao desenvolvimento de doencas, a aquisicao de
habitos de vida saudaveis nesta fase é vista, hoje,
como a estratégia preventiva que pode ajudar os
individuos a se manterem por mais tempo sauda-
veis, evitando doencas crénicas na idade adulta.
Assim, é imprescindivel nas primeiras décadas
de vida difundir o conhecimento sobre os efeitos
dos fatores de risco na expectativa média de vida
da populacdo, além de desenvolver estratégias
preventivas que envolvam diversos setores da
sociedade, visando a mudanca do modo de vida
baseada em evidéncias.
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