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Tumor de Wilms 
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Resumo 

Num período de 15 anos foram admitidos no Serviço de Pediatria do IPOFG/Porto 52 doentes de idade inferior a 15 anos com tumor de Wilms. 
Nesta casuística observou-se um predomínio de 2:1 para o sexo feminino. A manifestação inicial da doença foi em 69,4% dos casos o aparecimento 

de massa abdominal. 
48 doentes apresentavam «histologia favorável» e pertenciam: 17,3% ao estadio I, 23% ao estadio II, 48,1% ao estadio III e 3,9% ao estadio IV. 

A sobrevida actuarial no estadio III ao fim de 15 anos de «follow-up» é de 74%. 
4 doentes apresentavam «histologia desfavorável»: 2 tumores rabdóides, 1 sarcoma de células claras e um anaplástico. Desses 4 doentes, apenas este 

último se encontra vivo e sem evidência de doença. 

Palavras-chave: Tumor de Wilms, incidência, estadio, tratamento, «follow-up». 

Summary 

During a period of 15 years, 52 patients with ages under 15 years and having Wilms tumor were admitted in the Department of Paediatrics of the 
IPOFG/Oporto. 

In this series the male/female ratio was 1:2. The inicial signs of the disease were in 69,4% of cases of abdominal tumor. 
Forty-eight patients presented a «favorable histology» and were divided according to the following: 17,3% in stage I, 23% in stage II, 48,1% in stage 

III, and 3,9% in stage IV. The relapse-free survival curve in stage III after 15 years of follow-up is of 74%. 
Four patients had «unfavorable histology»: 2 rhabdoid tumors, 1 clear cell sarcoma and 1 anaplasic. Of that four, only this one is alive free of disease. 

Key-words: Wilms'tumor, incidence, stage, treatment, follow-up. 

Introdução 

A incidência anual do tumor de Wilms em crianças meno-
res de 16 anos de idade é de 7 por milhão. Avaliada em várias 
partes do mundo apresenta-se bastante uniforme. 

Representa 5% das neoplasias na Criança nos Estados 
Unidos 12), sendo a incidência total calculada em 350 novos 
casos por ano (3). Em frequência é a 	neoplasia sólida na 
criança de idade inferior a 2 anos )4). No Adulto é muito rara (5), 
e tende a estar mais avançada e a ter pior prognóstico que na 
Criança, para o mesmo estadio (6). 

Foi identificada pela primeira vez como neoplasia em 1814. 
Inicialmente foi tratada só por cirurgia, a que mais tarde se 
adicionou a radioterapia. O desenvolvimento da quimioterapia 
permitiu estabelecer o tratamento multimodal ainda hoje utili-
zado. 

Têm sido feitos avanços significativos no conhecimento 
do tumor de Wilms. A sua associação com anomalias congé-
nitas geneticamente determinadas foi de grande utilidade na 
determinação da localização de genes eventualmente envolvi-
dos na sua etiologia. 

A incidência aumentada de tumor de Wilms em doentes 
com aniridia, malformações genitourinárias e síndromes com 
atraso mental 11. 7- 1°)  levou à identificação de uma delecção 
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constitucional em locus da banda p13 do cromossoma 11, e 
q15 q13 do mesmo cromossoma (10). Apesar da maior parte dos 
doentes com tumor de Wilms serem cariotipicamente normais 
("), têm sido descritas as mesmas delecções em doentes com 
tumor de Wilms sem aniridia e com cariótipos normais, utili-
zando técnicas analíticas mais sensíveis (12). 

Também se consideram hoje em dia como entidades 
distintas e separadas o sarcoma de células claras e o tumor 
rabdóide até há pouco considerados como variantes do tumor 
de Wilms (13-15). 

Têm sido estabelecidos grupos de risco, adaptando o tra-
tamento ao prognóstico, tendo a probabilidade de sobrevida 
melhorado muito (16). Modificações na dose de quimioterapia e 
radioterapia foram feitas no sentido de diminuir a morbilidade 
nos grupos de baixo risco e aumentar a sobrevida nos grupos 
de alto risco. 

Este trabalho tem por objectivo, avaliando a experiência 
do Serviço de Pediatria do IPOFG/Centro Regional do Porto 
num período de 15 anos avaliar os nossos dados epidemiológicos 
e os resultados obtidos com os tratamentos efectuados. 

Material e Métodos 

Nos 15 anos decorridos entre Agosto de 1978 e Outubro 
de 1992 foram admitidos no Serviço de Pediatria do IPOFG/ 
/Porto 52 doentes de idade inferior a 15 anos com nefroblastoma. 
Nove destes doentes, tinham sido diagnosticados, estadiados 
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e inicialmente tratados fora da Instituição, tendo feito além 
da cirurgia, quimioterapia e radioterapia segundo protocolos 
variados. 

Os restantes 43 doentes foram diagnosticados, estadiados 
e tratados nesta Instituição. Destes, 9 por apresentarem massa 
abdominal volumosa considerada irressecável foram sujeitos a 
quimioterapia pré-operatória que consistiu em: Actinomicina D 
15 mg/kg de D1 a D3 e Vincristina 1,5 mg/m2 em D I por 
semana durante 3 semanas, seguida de nefrectomia à 4.1' sema-
na e posteriormente quimioterapia e radioterapia segundo pro-
tocolo da Sociedade Internacional de Oncologia Pediátrica 
(SIOP), preconizado na altura. 

Em 33 doentes a abordagem terapêutica inicial foi de 
nefrectomia, seguida de quimioterapia e radioterapia segundo o 
protocolo do «National Wilms Tumor Study Group» (NWTS) 
em uso na data da admissão. 

As crianças de idade inferior a 1 ano foram tratadas com 
os mesmos protocolos, sendo as doses de quimioterapia redu-
zidas em 50%. 

Os processos foram revistos e foram considerados os se-
guintes dados: idade, sexo, forma de apresentação, sintomas 
associados, malformações congénitas, estadio, tratamento e 
«follow-up». 

Resultados 

Na nossa casuística há um predomínio para o sexo femi-
nino de 2:1. 

Considerando a distribuição dos doentes por grupos etários 
verificámos que há uma prevalência da doença nas idades entre 
1 e 5 anos, 38 doentes (Quadro 1). 

QUADRO I 

Distribuição por grupos etários e sexo 

idade (anos) sexo masculino sexo feminino 

<1 O 4 
1<5 12 26 
5<10 5 4 

10<15 0 1 

TOTAL 17 38 

Foi possível avaliar a forma de apresentação em 49 doen-
tes. Em 69,4% o 1.° sinal foi o aparecimento de massa abdo-
minal. Em 13 destes doentes foi detectada no decorrer de uma 
observação médica, mas em 21, incluindo todas as crianças 
menores de 1 ano foi observada inicialmente pela mãe. Nos 15 
doentes restantes a doença apresentou-se com: dor abdominal 
intensa em 12 casos (24,5%) e hematúria em 2 (4,1%). O di-
agnóstico foi ocasional num doente (2%) (Quadro II). 

Os sintomas associados mais frequentes foram: síndrome 
febril em 8 doentes, anorexia e hamatúria ambos em 6 doentes. 
Dor abdominal de fraca intensidade ocorreu em 4 casos e 
emagrecimento em 3. 

Quanto às malformações congénitas, na nossa casuística 
existe um caso de cardiopatia, um de duplicidade pielocalicial,  

um de rim em ferradura, e um de dolicocefalia com atraso 
mental. 

QUADRO II 

Forma de apresentação 

n." de doentes % 

Massa abdominal 34 69,4 
Dor abdominal intensa 12 24,5 
Hematúria 2 4,1 
Hipertensão O O 
Ocasional 1 2,0 

TOTAL 49 100,0 

Um dos doentes com 2 anos de idade tem na sua história 
familiar uma tia com tumor de Wilms. O seu cariótipo apresen-
ta-se normal. 

Dos 52 doentes 4 apresentavam «histologia desfavorável» 
(HD), 2 tumores rabdóides no estadio IV e V respectivamente, 
1 sarcoma de células claras no estadio IV e 1 tumor com 
histologia anaplástica no estadio III. Apenas este último se 
encontra vivo sem evidência de doença, 4 anos após ter termi-
nado o tratamento. Os outros faleceram após progressão da 
doença nos primeiros 2 anos após diagnóstico, nunca tendo 
atingido uma remissão completa duradoura. 

48 doentes possuiam «histologia favorável» (HF) — esta-
vam no estadio I 17,3%, estadio II 23%, estadio III 48,1% e 
estadio IV 3,9% (Quadro III). 

QUADRO III 

Distribuição por Estadio e «Histologia favorável» ou «desfavorável» 

Estadio 	/ 	Histologia n." de doentes % 

I 	 HF 9 17,3 
II 	 HF 12 23 
111 	 HF 25 48,1 
IV 	 HF 2 3,9 

III 	 HD 1 
IV 	 HD 2 7,7 
V 	 HD 1 

100,0 

Neste grupo histológico há a referir 11 óbitos. Em 8 casos, 
após progressão da doença com o tratamento inicial, sem se 
obter a remissão completa mas recaíram nos primeiros 3 anos 
após o diagnóstico. 

Avaliando a sobrev ida actuarial livre de doença por esta-
dios verificámos que no estadio I e II é de 87% (Fig. 1) e 91% 
(Fig. 2) respectivamente. No estadio III é de 90% no 1.° ano, 
80% no 2.2  ano e 74% a partir do 3.2  ano (Fig. 3). 

As crianças de idade inferior a 1 ano, tratadas com quimio-
terapia em doses reduzidas de 50%, exceptuando a criança 
com tumor rabdóide bilateral estão sem evdiência de doença há 
2, 11 e 13 anos respectivamente. 



&NC. 

T. WIlms 
Rabdo. 	 12,8 

11,3 

iot 

Osteos. 
Sê 

T.Ewing 
6,9 

14 4 	6 	8 	10 	12 
Anos post-tratamento 

T. DE WILMS 
Probabilidade Actuarial de Sobrevida 

(Sem evidencia de doença) 

100 

80 

40 

20 

2 16 

Eatadlo II 

IPOFG/Porto (Pediatria) 

TUMORES SÓLIDOS EM PEDIATRIA 
Casuística IPOFG/Porto 

Outros 
39,2 

1977-1992 

Neurobl. 
16 

100 

	

80 	 

	

60 	 

40 - 

20 

	

o 	  
2 	4 	6 	8 	10 	12 

	
14 
	

16 
Moa poat-tratamento 

T. DE WILMS 
Probabilidade Actuarial de Sobrevida 

(Sem evidência de doença) 

— Eatadlo 

IPOFG/Porto (Pediatria) 

T. DE WILMS 
Probabilidade Actuarial de Sobrevida 

(Sem evidência de doença) 

100 

80 	 

60 

40 

20 

2 	4 	8 	8 	10 	12 	14 	16 
Anos post-tratamento 

Estadio III 

IPOFO/Porto (Pediatria) 

Tumor de Wilms - Experiência do Serviço de Pediatria do IPOEG / Porto 	 383 

FIG. 4 

FIG. 1 - Estadio 1 - Probabilidade Actuarial de Sobrevida. 

FIG. 2 - Estadio II - Probabilidade Actuarial de Sobrevida. 

FIG. 3 - Estadio 111 - Probabilidade Actuarial de Sobrevida. 

Discussão 

Na nossa experiência o nefroblastoma é o 2.2  tumor em 
frequência a seguir ao neuroblastoma. Compreende 12,8% dos 
tumores sólidos tratados no nosso Serviço (Fig. 4). 

De forma geral considera-se ser a sua distribuição idêntica 
por ambos os sexos, embora na estatística do NWTS haja um 
ligeiro predomínio para o sexo feminino. Entre nós encontrá-
mos uma prevalência franca de 2:1 para o sexo feminino. 

80,8% das nossas crianças tinham idades inferiores a 5 
anos, e o único caso de doença bilateral ocorreu numa criança 
de idade inferior a 1 ano o que está de acordo com o referido 
na literatura (1 ). 

O 1.0  sinal de doença foi em 69,4% dos nossos doentes a 
massa abdominal. Na sua maioria, 21 de 34 casos foi detectada 
pela mãe, incluindo todas as crianças menores de 1 ano sujei-
tas a consultas de vigilância frequentes. 

Em 14,5% dos nossos doentes o tumor foi suspeitado a 
partir da ocorrência de dor abdominal intensa. Em 4,1% o 1.0  
sinal foi hematúria. Estes resultados apresentam-se 
sobreponíveis aos referidos na literatura, sendo apenas de real-
çar uma percentagem menor de doentes diagnosticados por 

hematúria'''. Não encontrámos hipertensão, que ocorre em 25% 
dos casos. 

Tal como descrito em várias estatísticas, 7. 18)  encontrámos 
um caso familiar, parecendo ser a forma de hereditariedade 
autossómica recessiva (2). 

São de referir na nossa casuística um caso de cardiopatia 
congénita, um de duplicidade pielocalicial, um de rim em fer-
radura e um de dolocicefalia com atraso mental. 

A histologia do tumor de Wilms caracteriza-se por uma 
grande diversidade como consequência da sua origem no 
blastema metanefrítico. O padrão clássico é trifásico incluindo 
células epiteliais, blastematosas e estroma. Ocasionalmente 
apresenta um padrão bifásico (blastema e estroma) ou apresen-
ta predominante ou exclusivamente um tipo celular. No seu 
conjunto pertencem ao grupo de HF, com melhor prognóstico 
que os de HD. Nestes estão incluidos os tumores de Wilms em 
que as células tumorais têm extrema atípia nuclear (anaplásticos) 
(20, tumores monomorfos aparentemente sarcomatosos (sarcoma 
de célula claras) (14)  e tumor rabdóide. Têm prognósticos alta-
mente desfavoráveis, com excepção do tumor de Wilms 
anaplástico no estadio I que está associado com uma probabi-
lidade de sobrevida semelhante ao estadio I de HF. Hoje em 
dia, o sarcoma de células claras e o tumor rabdóide já não são 
considerados variantes do tumor de Wilms (13). 

Na nossa casuística existem dois casos de tumor rabdóide 
no estadio IV e V e um sarcoma de células claras no estadio 
IV. Todos faleceram com respostas insuficientes ao tratamento 
instituído. O doente com tumor anaplástico no estadio III está 
vivo, sem evidência de doença, 4 anos após ter completado o 
tratamento. 
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A maioria das recaídas ocorre nos dois primeiros anos, 
embora esteja descrito o aparecimento de metástases até pas-
sados 11 anos após o tratamento inicial. Nos nossos doentes 
todas as recaídas aconteceram nos primeiros 3 anos após o 
diagnóstico. 

A sobrevida actuarial, avaliada de forma global, referida 
na literatura está próximo dos 90%. Na nossa casuística não é 
possível estabelecer comparação com esses dados, porque a 
incidência relativa dos diferentes estadios, nomeadamente do 
estadio III é muito diferente. Com  efeito verificámos que nas 
estatísticas mais numerosas (NWTS) a percentagem de estadios 
III HF é de 20,8%, enquanto que entre nós é de 48,1%. 

A sobrevida actuarial, sem evidência de doença, na nossa 
casuística no estadio III HF é de 74% aos 3 anos. Na do NWTS 
é de 68,1% (21). 

Doentes no estadio I HF têm um excelente prognóstico 
com a terapêutica actual, mas mortes e recaídas ainda ocorrem 
(21, 27). A sobrevida na nossa série neste estadio parece ser um 
pouco menor que a referida pelo NWTS "7)  mas o número de 
doentes é muito pequeno e registou-se um óbito. 

Avaliando o «follow-up» de 3 crianças com HF de idade 
inferior a 1 ano, tratadas com doses de quimioterapia reduzidas 
a 50%, em todas se atingiu a remissão completa, que se man-
tém actualmente. Tal facto está de acordo com os dados já 
previamente adquiridos, segundo os quais, crianças menores 
de 1 ano requerem redução de 50% na dose de quimioterapia 
obtendo-se o mesmo resultado com menor toxicidade (22, 29)

.  

Na análise dos nossos resultados não se encontram com-
plicações, no entanto existem algumas referências relacionadas 
com radioterapia ministrada com técnicas antigas (30-33), e com 
a utilização de Actinomicina D em crianças pequenas e 
distróficas (34). 

Conclusão 

O tumor de Wilms é uma das neoplasias mais frequentes 
na infância. 

A sua maior incidência em doentes com anomalias congé-
nitas levou à identificação de delecções em locus na banda p13 
(") e q13 q15 (10)  do cromossoma 11. 

Dois tumores, previamente considerados como variantes 
do tumor de Wilms foram identificados como entidades distin-
tas e separadas (20. São o sarcoma de células claras (14)  e o 
tumor rabdóide (15). Ambos estão associados com um prognós-
tico agravado assim como a forma anaplástica em estadio avan- 
çado  (20.21) 

A identificação de factores de risco e a forma de tratamen-
to têm sofrido modificações ao longo do tempo e é diferente se 
considerarmos as directrizes preconizadas pelo NWTS ou pela 
SIOP. 

No entanto, a sobrevida actualmente conseguida por am-
bos os grupos é semelhante e aproxima-se dos 90% (8.9, 16, 20, 21).  

Com a utilização de ambos os protocolos, no nosso depar-
tamento os resultados são sobreponíveis. 

No Adulto o nefrobastoma tem pior prognóstico que na 
Criança com igual estadio. A sobrevida aos 3 anos é de 24%. 
Recentemente foi utilizado pelo NWTS, neste grupo etário, a 
terapêutica empregue na criança e a sobrevida aos 3 anos 
melhorou para 67% (34). 
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