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Resumo

Os autores apresentam um caso de Neuroblastoma da supra-
-renal direita, cuja forma de apresentagdo clinica foi a claudicagio
da marcha. Esta apresentac@o € tipica da crianga jd com metastizagdo
Ossea, estadio TV. Na avaliaciio das caracteristicas biolégicas do
tumor verificou-se nao haver amplificacio do oncogene N-myc. A
crianga foi tratada com quimioterapia convencional seguida de auto-
-transplante de medula éssea. Encontra-se vivo e aparentemente
sem doenca residual 18 meses apds o transplante.

O prognéstico neste estadio em criancas apds o ano de idade
€ mau, sendo a sobrevivéncia de 15% trés anos apds o diagndstico.

Em conclusio, os autores chamam a ateng@o para o facto de
que a claudicagdo da marcha na crianga, sendo frequentemente
provocada por situacdes benignas, também pode ser o resultado de
situacdes mais graves como no caso que apresentam.
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Summary

A Rare Cause for a Common Clinical Presentation:
The Child who has a Limp

The authors present a child with a limp in whom neuroblastoma
diagnosis was made. This was the result of bone pain from skeletal
and bone marrow metastases. The patient was classified as having
a stage 1V using the International Neuroblastoma Staging System.
There was no evidence of N-myc amplification. He was treated
with conventional chemotherapy followed by marrow transplan-
tation. Only 15% of children with disseminated disease are alive
and disease free at 3 yr post-diagnosis.

In conclusion, the child who has a limp may have a very
serious problem until proven otherwise and the cause sometimes
will be difficult to determine, but early diagnosis may avoid
considerable morbidity.
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Introducao

Na pritica clinica didria observam-se frequentemente
criancas cuja queixa principal € a claudicagdo da marcha.
Geralmente é unilateral e motivo de grande preocupagdo
para os pais.

A crianga pode ter uma marcha antdlgica provocada
por situagdes dolorosas como: a sinovite transitéria da
anca, infec¢@o Gssea, articular ou dos tecidos moles, doenca
reumatoldgica, neoplasia ou traumatismo . A claudicac@o
da marcha pode também ser provocada por fraqueza
muscular, geralmente como resultado de miopatia prima-
ria ou de doenca neurolégica ou por alteracdes estruturais
dos ossos e articulacdes do membro inferior. Doencas
localizadas a coluna vertebral ou ao abdémen também
podem provocar claudica¢do da marcha, como por exem-
plo a apendicite aguda.

Os autores apresentam um caso clinico de claudicagdo
dolorosa da marcha devido a invasdo neopldsica do osso.

Caso Clinico

Rapaz de 5 anos de idade, raca caucasiana, residente
e natural do Porto com antecedentes pessoais e familiares
irrelevantes.

Recorreu ao servico de urgéncia do Hospital Geral de
Santo Anténio (HGSA) por dor na anca direita, claudicacdo
da marcha e febre. O hemograma revelou: hemoglobina
-8.2g/dl com volume globular médio - 77,6 fl e concen-
tracdio de hemoglobina globular média — 24,6 g/dl, 8200/
/ul leucécitos com 67,5% de neutrofilos, 210000/ul,
plaquetas e velocidade de sedimentacdio eritrocitdria de
46 mm (1.* hora), tendo ficado internado por suspeita de
artrite séptica da anca. Foi submetido a pun¢do da articu-
lacfio coxofemural direita com saida de liquido sinovial ndo
purulento. Melhorou clinicamente tendo tido alta ao 5.°
dia de internamento com os seguintes diagndsticos: sinovite
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da anca direita e anemia normocitica normocromica.
Passou a ser seguido na consulta externa de Pediatria
para esclarecimento da anemia. Um més apés a alta,
mantinha a anemia normocitica normocromica (Hg-7,8g/
/dl), tinha 4,3% de reticuldcitos e cinética do ferro nor-
mal (Fe -50 umg/dl, Ferritina - 259 ng/ml). Bioquimica
sérica normal excepto desidrogenase lactica de 1420
U/L. Por manter claudicac¢do intermitente da marcha
repetiu a radiografia das ancas que revelou periostite da
metade proximal do fémur direito com fenémenos de
osteosclerose e rarefac¢do Gssea compativeis com inva-
sdo neopldsica secunddria do osso (Figura 1). Com o
objectivo de localizar o tumor primdrio, realizou-se uma
ecografia abdominal a qual revelou a existéncia de uma
massa da supra-renal direita. Por forte suspeita de
neuroblastoma foi transferido para o Instituto Portugués
de Oncologia de Francisco Gentil-Centro Regional do
Porto. Nesta institui¢do realizou ressonincia magnética
nuclear abdominal que confirmou a massa da supra-renal
direita (Figura 2).

FIG. 1

FIG. 2

Fez pungfio bidpsia aspirativa da massa, cuja histologia
mostrou um padrdo citolégico de neuroblastoma. As cate-
colaminas urindrias estavam elevadas. Confirmou-se as-
sim o diagndstico de neuroblastoma.

Os exames de estadiamento efectuados mostraram:
Cintilograma com meta-iodobenzilguanidina (MIBG), re-
velando intensa fixa¢io do radiofdrmaco na supra-renal
direita e de forma generalizada na medula ¢ssea. Na bidpsia
6ssea a medula estava ocupada por neuroblastos.

Na avaliacdo das caracteristicas bioldgicas do tumor
realizada nas células neopldsicas ndo havia amplificagdo
do N-myc e o padrao de DNA era hiperdipldide.

Resumidamente, trata-se de um rapaz de 5 anos de
idade com neuroblastoma da supra-renal direita no estadio
IV sem amplificagdo do N-myc.

Foi tratado com quimioterapia seguida de consolida-
cdo e auto-transplante de medula dssea. Dezoito meses
apés o transplante de medula dssea encontra-se aparen-
temente sem doenca residual.

Comentarios

Os autores pretendem com a divulgacdo deste caso
clinico chamar a atengfo do pediatra geral, que a crianca
com claudica¢do da marcha pode ter uma doenga grave.

A causa mais frequente de claudica¢do da marcha
em todas as idades sdo os traumatismos do membro
inferior .

A idade da crianga com claudicacdo pode ser
orientadora do diagnéstico. A displasia de desenvolvi-
mento da anca e a artrite séptica da anca sdo mais fre-
quentes nos lactentes e criangas mais jovens. As causas
mais comuns de claudica¢do da marcha entre os 2 e os
10 anos de idade sdo a sinovite transitéria da anca e a
doenga de Legg-Calvé-Perthes, no adolescente sido a
epifisidlise da cabeca do fémur e problemas relacionados
com a roétula.

Alguns aspectos clinicos, laboratoriais e radioldégicos
permitem a distincdo entre as diferentes etiologias. A
crianga com artrite séptica apresenta-se febril com aspec-
to téxico, dor, posicdo antdlgica e em algumas situagdes
mais graves sinais inflamatérios a nivel da articulagdo
afectada. O hemograma apresenta leucocitose com neu-
trofilia e a velocidade de sedimentacfo eritrocitaria (VS)
elevada. A confirmacdo do diagndstico deverd ser feita
através da punclo aspirativa da articulacdo afectada. Na
sinovite transitéria da anca, a crianca ndo tem aspecto
séptico, o hemograma, a VS e a radiografia da anca sdo
habitualmente normais. Na doenca de Legg-Calvé-Perthes
a radiografia da anca é fundamental para o diagnéstico,
sendo os sinais radioldgicos mais precoces desta doenca
o alargamento do espaco articular, irregularidades da epifise,
achatamento da cabega femural e encurtamento do colo
da cabeca do fémur .

A persisténcia da dor e a auséncia ae sinais neurold-
gicos torna menos provdveis as causas neuroldgicas de
claudicagdo.
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Raramente a claudica¢do da marcha resulta de dor
Ossea provocada por invasdo neoplédsica secundéria. Nes-
ta situacdo devemos pensar nas neoplasias mais frequen-
tes da crianga, a leucemia aguda e o neuroblastoma.
O neuroblastoma € o 2.° tumor sélido mais frequente nas
criancas, sé sendo ultrapassado pelos tumores do sistema
nervoso central *¥. Tem uma incidéncia de 8 casos por
ano e por milhdo de criancas com idade inferior a 15
anos, representando 8-10% de todas as neoplasias da
crianca. E ligeiramente mais frequente no sexo mascu-
lino, sendo a idade média a data do diagnéstico de 22
meses >,

Embora tenham sido descritos alguns casos familia-
res, aparentemente por transmissio autossémica domi-
nante, a maioria sdo esporadicos .

A apresentacdo clinica desta neoplasia depende
da localizacdo do tumor primdrio e das suas metdstases,
as quais na altura do diagndstico jd estdo presentes
em 70% dos casos . A metastizacdo hematogénea
ocorre mais frequentemente na medula déssea, 0sso,
figado e pele.

O seu comportamento clinico é variado, podendo
regredir espontaneamente como acontece no estadio
IVs ou metastizar precocemente, levando rapidamente
a morte.

Os neuroblastomas de localizagdo abdominal sdo os
mais frequentes, representando 65% dos casos 7.
Podem provocar apenas um ligeiro desconforto abdomi-
nal ou grande distensao abdominal que condiciona dificul-
dade respiratéria.

Os neuroblastomas de localizacdo tordcica sdo
frequentemente assintomadticos, sendo geralmente diag-
nosticados em radiografias do térax efectuadas por
outros motivos, como traumatismos e infeccdes 7.
Nesta localizacdo podem comprimir a drvore bron-
quica, as estruturas vasculares ou nervosas do medias-
tino.

A invasio dos ossos da face provoca uma das apre-
sentacdes cldssicas do neuroblastoma, proptose com
equimose das pdlpebras superiores.

A apresentacio na forma de claudicacio da marcha é
tipica da crianga com metastizagdo 0ssea, denominando-
-se de Sindrome de Huchinson .

O envolvimento da pele na forma de nédulos azulados
subcutineos é exclusiva dos lactentes no estadio IVS.

Determinados sindromes paraneopldsicos levantam a
suspeita desta neoplasia, como o sindrome ataxia-opso-
clonos-mioclonos e o sindrome de Kerner-Morrison @ .
Neste hd uma diarreia intratdvel por secre¢do de péptideos
vasoactivos pelo tumor.

No caso em discussio a existéncia de uma massa na
supra-renal € muito sugestivo de neuroblastoma e daf a
investigacdo subsequente efectuada.

Actualmente e de acordo com o International Neuro-
blastoma Staging System (INSS), o diagndstico de
neuroblastoma € feito por um dos seguintes critérios:

a) Histologia inequivoca;
b) Mielograma ou bidpsia éssea contendo células
extramedulares e elevacdo das catecolaminas urindrias.

No caso apresentado, os 2 critérios estavam pre-
sentes.

Os principais factores de prognéstico nesta doenca
sdo: a idade a altura do diagndstico, o estadio, a presenca
ou auséncia de amplificacio do oncogene N-myc e o
conteido de DNA nas células neopldsicas. Para o mesmo
estadio as criangas com idade inferior a 1 ano tém melhor
prognéstico do que as mais velhas.

Outros marcadores bioldgicos t€m vindo a assumir
uma importancia crescente. A alteracfio citogenética mais
caracteristica desta neoplasia é a delec¢do do brago curto
do cromossoma 1 (1p), sendo também um factor de mau
progndstico ‘©. Especula-se que o gene supressor deste
tumor esteja ai localizado.

O neuroblastoma desenvolve-se da linhagem simpatico-
adrenal da crista neural. Factores neutrotréficos e seus
receptores tém sido implicados na sua patogénese. A
expressdo de um destes receptores (TRK-A) foi estudada
como indicador de progndstico . Quando a sua expres-
sdo € elevada (> 100 unidades) ela associa-se a um melhor
prognéstico, sendo ainda mais favordvel se associado a
auséncia de amplificacdo do N-myc.

Os resultados dos tratamentos actuais no estadio IV
sdo maus, especialmente nas criangas com idades supe-
rior a um ano, com sobrevivéncias de 15% 3 anos apos
o diagndstico .

No futuro, o melhor conhecimento dos mecanismos
bédsicos de diferenciaciio das células neurobldsticas e a
identificacdo de novos marcadores genéticos permitirdo
identificar os grupos de maior risco. E fundamentalmente
nestes, que é necessdrio o desenvolvimento de novas
estratégias terapéuticas para irradicar a doenga residual
minima.

Em conclusio, os autores chamam a aten¢do para o
facto de que a claudicacdo da marcha na Crianca sendo
frequentemente provocada por situacdes benignas, tam-
bém pode ser o resultado de situacOes mais graves como
no caso que apresentam.
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