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INTRODUCAO

O carcinoma de células renais (CCR) é uma neoplasia rara em
criancas e adolescentes, correspondendo a 2 a 6% dos
tumores renais malignos pediatricos. O conhecimento sobre
este tumor € restrito e o tratamento é frequentemente
baseado nas diretrizes para adultos. O CCR pediatrico
apresenta caracteristicas clinicas, histopatologicas e
moleculares diferentes das observadas na populacdo adulta.
Na faixa etaria pediatrica predomina o CCR do tipo
translocacdo, mais frequentemente envolvendo o gene TFE3
no cromossomo Xpll.2 e relacionada a comportamento
agressivo. Esta variante é pouco frequente em adultos. Em
criancas com doenca localizada a sobrevida global é muito
boa, mas em doenca metastatica ao diagnodstico representa
um desafio, com desfechos desanimadores.

RELATO DE CASO

Paciente de 10 anos, feminina, branca, com historia de 3
meses de evolucao de lesao nodular na regiao frontal
esquerda (Figura 1).

A lesao ossea foi ressecada e o diagnostico histopatologico foi
de neoplasia maligna com rearranjo do gene TFE3 no
cromossomo Xpll, compativel com metastase de carcinoma
renal (Figura 2).

As imagens de estadiamento mostraram multiplas metastases
em pulmaoes, ossos e linfonodos retroperitoneais, retrocurais
e mediastinais, sendo que rins sem alteracdes. (Figura 3).

Figura 1 - RM de cranio. Lesdo
ossea frontal a esquerda, com
aparente extensao dural, com
hipersinal em FLAIR (a) discreto
realce pelo meio de contraste
em T1 pos-contraste (b) e areas
de restricdo a difusdo (c+d).

Figura 2 - Histologia: H&E (a + b).
Imunohistoquimica: TFE3 (c),
CK8-18 (d) e PAXS8 (e).
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Figura 3 - TC de térax, abdome e
pelve. Linfonodomegalia cervical (a),
mediastinal (b), retroperitoneais (c),
nodulos pulmonares (d), lesdes
liticas dsseas (e), rins sem lesdes
evidentes (f).

A paciente esta em tratamento com pazopanibe ha 12 meses.
Manteve-se assintomatica neste periodo, porém no ultimo
més mostrou sinais clinicos de progressao de doenca,
confirmados em exames de imagem (Figura 4 e 5).

Figura 4 - RM de cranio. Lesao ossea frontal a esquerda, com sinais de manipulacao
cirurgica, com hipersinal em FLAIR (a) discreto realce pelo meio de contraste em T1
pos-contraste (b) e dreas de restricao a difusdo (c+d). Nova lesdo sdlido-cistica
extra-dural (e), com sinais de sangramento, realce pelo meio de contraste no
componente sélido em T1 pds-contraste (f), que apresenta restricdo a difusao (g+h).

Figura 5 - TC de torax, abdome e
pelve sem contraste venoso.
Linfonodomegalia cervical (a),
mediastinal (b), retroperitoneais (c),
nddulos pulmonares (d), lesdes
liticas dsseas (e), rins sem lesdes
evidentes, o direito apresentando
dilatacdo pielocalicial relacionada a
obstrucdo extrinseca do sistema
coletor pelas linfonodomegalias
retroperitoneais (f)

DISCUSSAO

Este caso mostra uma apresentacao singular de CCR
metastatico com sitio primario desconhecido, até 0 momento
sO descrito em adultos. Estes tumores sao geralmente
resistentes a quimioterapia. Resultados mais promissores
comecaram a ser observados em adultos com o uso de
terapia alvo com os inibidores de tirosina quinase que agem
no receptor de fator de crescimento endotelial vascular, e
mais recentemente com o uso de imunoterapia.

CONCLUSAO

Nesta paciente foi possivel controle de doenca com
pazopanibe por 12 meses. S3o necessarios mais estudos em
criancas e adolescentes com esta apresentacao, visando
melhorar as taxas de sobrevida nestes pacientes.
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