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Nefroma Multiquístico –

Apresentação de um caso
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O nefroma multiquístico é um tumor benigno com características clínicas e radiológicas
semelhantes a alguns tumores renais malignos, sendo difícil o diagnóstico pré-operatório
definitivo. Este requer exame anatomo-patológico e baseia-se nos critérios de Joshi e
Beckwith. Apresentamos um caso clínico em que a histologia confirma a hipótese clínico-
radiológica de nefroma multiquístico e procedemos a revisão da literatura.

Multicystic nephroma is a benign tumor with clinical and radiologic features similar to
malignant cystic renal tumors, making preoperative differential diagnosis difficult and
virtually impossible. Thus, the diagnosis of these lesions is always histological and based on
the criteria defined by Joshi and Beckwith. We describe a case in wich histology confirmed
the clinical-radiological suspicion of cystic nephroma.
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Introdução

Os tumores quísticos representam 5% dos tumores
renais, dos quais 1% são malignos. O nefroma multiquís-
tico é uma lesão quística benigna de etiologia desconhe-
cida. Descrito pela primeira vez por Walter Edmunds
em 1892, foi denominado «adenoma quístico do rim».
Desde então na literatura já foram referidos cerca de 30

sinónimos.1-4

As teorias da sua patogénese incluem displasia do

botão uretérico ,natureza hamartomatosa , e transfor-
mação disontogenética a partir de tecido mülleriano

ectópico.

Joshi e Beckwith e mais tarde Hartman et al refor-
çaram a noção de lesão neoplásica com uma patogenia
muito próxima do nefroblastoma, sendo considerado
como parte de um espectro de várias lesões, que in-
cluem também o quisto multiloculado com tumor de
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Wilms parcialmente diferenciado, o quisto multilocu-
lado com nódulos de tumor de Wilms, e o tumor de

Wilms quístico.
No entanto Eble e Bonsib e outros autores poste-

riormente postularam que, dada a distribuição
bimodal do nefroma multiquístico (antes dos 4 anos de
idade, numa proporção de 2M:1F; e depois dos 30 anos,

com 8F:1M , este seria apenas um tumor do adulto,
e o seu equivalente infantil pertenceria então ao espec-
tro do nefroblastoma, tratando-se de duas lesões dis-
tintas e biologicamente diferentes.

Apenas cerca de 5% dos nefromas multiquísticos
são diagnosticados nas faixas etárias intermédias (4-30

anos). Os casos bilaterais são muito raros.
São normalmente assintomáticos sendo frequente-

mente um achado incidental em exames imagiológicos
efectuados por outras razões. A decisão terapêutica –
operar ou vigiar- é complexa devido às características
imagiológicas que são comuns a outras entidades em
que se incluem tumores malignos. Os sintomas e sinais
mais comuns são os relacionados com infecção, palpa-
ção de uma massa, dor abdominal ou do flanco e/ ou

hematúria.

Trata-se de uma doente do sexo feminino, de 44
anos de idade, com antecedentes de ingestão crónica de
analgésicos e antinflamatórios não esteróides desde os
18 anos por hérnia discal submetida a intervenção cirúr-
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gica aos 34 anos. Dois anos após a interrupção dos anal-
gésicos (1996) é-lhe diagnosticada hipertensão arterial
grave, tendo sido enviada à consulta de nefrologia do
hospital. Feita ecografia renal, esta revelou litíase e um
quisto do rim direito (fig. 1). A TAC (Tomografia Axial
Computorizada) confirmou

, favorecendo o diagnóstico de
nefroma quístico multilocular. Exames imagiológicos de
controlo subsequentes efectuados com periodicidade
anual durante sete anos mostraram não haver alterações
significativas das características do tumor. Em 2003 inicia
queixas de desconforto lombar, noctúria e edemas ves-
pertinos dos membros inferiores, com função renal
sempre normal, tendo-se decidido efectuar tumorec-
tomia em Julho de 2004.

Macroscopicamente a peça de tumorectomia media
7x4x4 cm e era revestida parcialmente por cápsula lisa e
brilhante. Em secção, correspondia a quisto multilocu-
lado, tendo as locas paredes lisas e conteúdo líquido
claro (Fig. 2).

Histologicamente, tratava-se de um tumor multi-
quístico que comprimia o parênquima renal adjacente.
Os quistos tinham dimensões entre 2mm e 30mm, eram
revestidos internamente por epitélio simples de células
globosas, por vezes achatadas, e estavam separados por
septos de tecido conjuntivo fibroso denso em algumas
áreas laxo e noutras com focos de hialinização (Fig. 3 e
fig. 4).

«quisto multiseptado do pólo

inferior e face ventral do rim direito (…) bem delimitado

com discretas calcificações no seu contorno inferior (…) os

rins mantêm boa diferenciação parênquimo-sinusal (…)

sem outras lesões focais»

Figura 1 - Imagem
ecográfica de lesão quística
renal bem delimitada
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O diagnóstico definitivo foi nefroma multiquístico.
Dois anos e 6 meses após a ressecção cirúrgica, a

doente apresenta-se livre de doença local ou metas-
tática e a sua tensão arterial está controlada, inclusivé
com redução das doses terapêuticas.

O diagnóstico do nefroma multiquístico é histo-
lógico, dado o seu aspecto imagiológico e macroscópico
ser sobreponível ao de outras lesões quísticas renais,
incluindo lesões malignas. Este facto tem especial rele-
vância, porque implica dificuldade de decisão tera-
pêutica condiciona intervenção cirúrgica imediata ou
atitude clínica expectante e de vigilância contínua do
doente.

As dimensões do nefroma multiquístico podem ser
muito variáveis, por vezes substituindo grande parte do

Discussão

rim. Normalmente há protusão para a pélvis renal ou
procidência na convexidade do córtex renal. A hemor-
ragia e a necrose são muito raras, excepto quando há

herniação para a pélvis renal. Os critérios diagnós-
ticos para o nefroma multiquístico foram primeiro esta-
belecidos por Powell et al em 1951, focando a inexis-
tência de comunicação entre as locas do quisto e deste

com a pélvis renal. Posteriormente foram revistos

por vários autores, entre os quais Joshi e Beckwith,
que em 1989 delinearam 5 critérios para o diagnóstico

do nefroma multiquístico:
1 - Ser constituído apenas por quistos e septos

conjuntivos
2 - Formar uma massa bem demarcada do parên-

quima renal adjacente
3 - Os septos serem as únicas porções sólidas do

tumor, sem nódulos sólidos expansíveis
4 - Os quistos serem revestidos por epitélio achata-

do, cúbico, ou de tipo «hobnail»
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Figura 2: Aspecto
macroscópico: lesão

quística multiloculada

Figura 3 - Locas delimitadas por septos fibrosos e revestidas
por epitálio simples (HEx100)

Figura 4 - Imunomarcação das células epiteliais do
revestimento das cavidades quísticas (AE1/AE3X100)
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5 - Os septos serem formados por tecido fibroso no
qual podem existir túbulos renais bem diferenciados,
mas sem estruturas pouco diferenciadas ou tipo blas-
tema.

Em 1998, Eble e Bonsib acrescentaram ainda:
- Doente adulto
- Massa expansível rodeada por pseudocápsula fi-

brosa
- Os septos não poderem conter células epiteliais

com citoplasma claro
- Os septos não poderem conter fibras musculares

esqueléticas
Actualmente, quer a idade mais jovem quer a pre-

sença de células musculares não são critérios de exclu-

são. Nos protocolos da International Society of Pe-
diatric Oncology (SIOP) e German Society of Pediatric
Oncology and Hematology (GPOH) o nefroma quístico
e o nefroblastoma quístico parcialmente diferenciado

são definidos como descritos por Joshi e Beckwith.
O presente caso, ao ser concordante com os crité-

rios mencionados, configura um exemplo de nefroma
multiquístico «clássico».

O nefroma multiquístico faz diagnóstico diferencial

obrigatório com três entidades, que macroscopica-
mente são muito semelhantes e de difícil distinção nos
estudos imagiológicos pré-operatórios: o nefroblasto-
ma quístico parcialmente diferenciado, no qual se en-
contram estruturas imaturas e focos de blastema nos

septos; o carcinoma de células renais quístico
multiloculado, com agregados septais de células cla-

ras, e o hamartoma quístico da pélvis renal/ tumor

misto do estroma e epitélio do rim.
É essencial uma amostragem exaustiva do tumor

uma vez que o diagnóstico de nefroma multiquístico se
baseia fundamentalmente na exclusão de elementos
diagnósticos das outras entidades (blastema, células

claras...). Pela razão apontada, as biópsias percu-
tâneas do tumor não asseguraram a benignidade da
lesão, tornando-se virtualmente inúteis. Do mesmo
modo, a realização de exame extemporâneo, na ten-
tativa de evitar uma cirurgia radical, é controversa, pois
embora seja possível retirar fragmentos das zonas mais

suspeitas o risco de falsos negativos é elevado.
O tratamento de eleição é a nefrectomia total ou

parcial, dependendo da extensão do tumor. Os casos de
recidiva ocorrem quando a excisão do tumor é incom-

pleta. Por este motivo e pela incerteza diagnóstica pré-
operatória, a nefrectomia total é muitas vezes a atitude

terapêutica escolhida.
O prognóstico é, no geral, muito favorável. No

entanto há casos descritos de associação com nódulos
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parietais de adenoma renal, adenocarcinoma e sarcoma

em adultos com nefroma multiquístico.3,6,7,9,10,12,21
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