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Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 17 anos, melanoderma, atendido no pronto
atendimento do Hospital Felicio Rocho com relato de dor continua em flanco
direito ha 1semana, sem sintomas urinarios. Nega febre. Relato de hematuria
macroscopica ha 2 meses com resolucao espontanea. Nega comorbidades ou
cirurgias prévias. Exame fisico e exames laboratoriais sem alteracdes
significativas. A tomografia computadorizada (Figura 1) mostrava rim direito com
massa heterogénea e hipoatenuante centrada no polo superior, de limites
imprecisos, com focos de liquefacdo/necrose, associando-se linfonodomegalia
retroperitoneal. Realizada bidpsia percutanea guiada por ultrassom para
diagnodstico histologico da lesao. Anatomopatologico revelou se tratar de um

carcinoma medular renal.
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Optou-se por realizar nefrectomia radical direita videolaparoscopica com
linfadenectomia retroperitoneal, transcorrendo o procedimento cirdrgico sem
intercorréncias. Durante o ato operatorio foi identificado acometimento de
linfonodos interadrtico cavais irressecaveis. A evolucao pos-operatdria imediata

foi satisfatoria.

Exame anatomopatoldgico compativel com carcinoma medular renal, medindo
6 cm No Maior eixo com invasao da gordura hilar. Presenca de metastase em 1de
2 linfonodos dissecados. O estadiamento final (TNM) foi pT3a pN1 pMX. Paciente

encaminhado para seguimento oncoldgico.

Figura 1- Tomografia computadorizada
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Discussao

O carcinoma medular renal (CMR) € uma neoplasia altamente agressiva, descrita
pela primeira vez por Davis em 1995, como a “sétima nefropatia falciforme”.
Acomete principalmente pacientes jovens de ascendéncia africana com traco
falciforme. No entanto, também pode ocorrer em hispanicos e caucasianos,

particularmente naqueles de ascendéncia do sul da Europa.t

Trata- se de tumor raro, sendo responsavel por < 0,5% dos carcinomas renais, sua
prevaléncia pode ser subestimada devido a dificuldade em diferencia-lo do
carcinoma do ducto coletor (CDC) e outras malignidades renais. A maioria dos
pacientes tem entre 20-30 anos, com predominancia do sexo masculino e
predilecao pelo rim direito (3:1). Seu tamanho varia de 2 a 18 cm, com diametro

médio de 7,4 cm.”*"

A patogénese da CMR ndo é completamente compreendida. Supde-se que
esteja relacionado a hipdxia medular crénica. Postula-se que a hipodxia e a
hiperosmolaridade extremas na medula renal, bem como a isquemia regional
induzida pela falcizacao das hemacias, ativem mecanismos de reparo de DNA

que levam a delecdes e translocacdes em SMARCBI.



SMARCBI1 € um gene supressor de tumor do cromossomo 22 na posicao 11.23
(22911.23), funcionando como parte do regulador dependente de actina do
complexo de remodelacao da cromatina, que € importante na regulacao génica.
O diagnostico do CMR é confirmado pela demonstracao da perda de coloracao
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nuclear SMARCBT (INI1).">

O tumor apresenta-se como uma massa mal circunscrita na regiao medular,
comumente apresentando quantidades variaveis de hemorragia e necrose.
Frequentemente apresentam extensao extrarrenal no momento da
apresentacao. Pequenos nodulos satélites sao comumente encontrados no
cortex renal. Microscopicamente, observa-se um padrao reticular ou cribriforme
caracteristico com uma resposta estromal desmoplasica marcante e um

infiltrado inflamatério misto robusto.”™

Radiograficamente, sao tumores centrais e demonstram um padrao infiltrativo,
distintamente diferente da aparéncia das massas periféricas exofiticas de CCR de

células claras.”

O diagnostico diferencial deve ser feito com o carcinoma de ducto coletor, o
tumor rabdoide maligno, o carcinoma urotelial e com os outros subtipos de

carcinoma de células renais.?

A maioria dos pacientes (44%) apresenta hematuria e/ou dor no flanco (44%)
como sintomas iniciais. Perda de peso (26%), desconforto respiratorio (14%),
massa palpavel, tosse e febre também sao relatados. A grande maioria dos
pacientes apresenta doenca metastatica ao diagndstico, sendo que 87% tem
metastase linfonodal. O CMR geralmente tem um curso rapidamente
progressivo. Além da disseminacao linfovascular € comum que haja invasao
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direta das veias do seio renal e do retroperiténio.

As metastases a distancia sao relatadas principalmente para glandulas adrenais,

pulmao, figado, couro cabeludo, cérebro ou érbita.’

O CMR é resistente a todas as terapias direcionadas comumente usadas contra

outros carcinomas de células renais e é altamente agressivo, com < 5% dos



pacientes sobrevivendo por mais de 36 meses. Nao ha tratamento padrao para o
seu gerenciamento e modelos foram extrapolados de protocolos para carcinoma

de células uroteliais ou tumores renais primarios. 21°

Para o CMR localizado, que se apresenta em apenas 5% dos casos, o
recomendado é a nefrectomia associada a algum tipo de linfadenectomia,
seguida de monitoramento rigoroso ou associagcao com algum tipo de terapia
sistémica ou quimioterapia. O beneficio da nefrectomia radical nao é

estatisticamente significativo em pacientes com doenca metastatica.”

Varios esquemas de terapia sistémica sao descritos: (a)
gencitabina/bevacizumab/paclitaxel; (b) MVAC (metotrexato, vinblastina,
Adriamicina e cisplatina); (c) sunitinibe/ everolimus ou doxorrubicina; (d)
etoposido/ifosfamida; (e) bevacizumabe/everolimus; (f) monoterapia com
nivolumabe; (g) monoterapia com ipilimumabe; e (h) bortezomibe/ pazopanibe.
Na maioria dos casos ocorre uma resposta parcial seguida de progressao rapida

da doenca.”’

O CMR é um cancer altamente agressivo, com ma resposta ao tratamento, com
sobrevida média de 4 a 5 meses nos casos com doenca metastatica no
momento da apresentacao e média de 17 meses em pacientes sem doenca

metastatica.”

Metastase linfonodal, a ndo realizacao de nefrectomia e um ECOG PS de 2-3 na

apresentacao foram associados a pior sobrevida.*

Os locais mais comuns de recidiva sao pulmao, pleura, linfonodos mediastinais e

0sso.11

O CMR é uma doenca rara, que se apresenta principalmente em homens jovens,
de origem africana com traco falciforme. E altamente agressivo, e a maioria dos
pacientes apresenta metastases ao diagnodstico. Apresenta opcdes de
tratamento limitadas e desfechos universalmente ruins. Os pacientes que foram
submetidos a nefrectomia durante o curso da doenca tiveram uma sobrevida

maior do que aqueles que foram tratados apenas com terapia sistémica. Estudos



sao urgentemente necessarios para identificar alteragdées moleculares que
possam fornecer a base para o desenvolvimento de uma terapia nova, racional e

mais eficaz para o CMR.
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