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Resumo

O nefroma multiquistico € um tumor benigno com caracteristicas clinicas e radiolégicas

semelhantes a alguns tumores renais malignos, sendo dificil o diagndstico pré-operatério

definitivo. Este requer exame anatomo-patolégico e baseia-se nos critérios de Joshi e

Beckwith. Apresentamos um caso clinico em que a histologia confirma a hipétese clinico-

radiolégica de nefroma multiquistico e procedemos a revisao da literatura.
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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.

Introducao

Os tumores quisticos representam 5% dos tumores
renais, dos quais | % sao malignos. O nefroma multiquis-
tico € uma lesao quistica benigna de etiologia desconhe-
cida. Descrito pela primeira vez por Walter Edmunds
em 1892, foi denominado «adenoma quistico do rim».
Desde entio na literatura ja foram referidos cerca de 30

sinénimos."™

As teorias da sua patogénese’” incluem displasia do
botdo uretérico’,natureza hamartomatosa’, e transfor-
magao disontogenética a partir de tecido miilleriano
ectépico.*

Joshi e Beckwith® e mais tarde Hartman et al refor-
caram a nogao de lesao neoplasica com uma patogenia
muito préxima do nefroblastoma, sendo considerado
como parte de um espectro de varias lesoes, que in-
cluem também o quisto multiloculado com tumor de



76 Vitorino, Gouveia, Boquinhas, Ruah, Martins

InD = Camt 20
HOSP T TaOl SaMT

Wilms parcialmente diferenciado, o quisto multilocu-
lado com ndédulos de tumor de Wilms, e o tumor de
Wilms quistico."**"

No entanto Eble e Bonsib e outros autores poste-

. 6,7,12,15-18
riormente

postularam que, dada a distribuiciao
bimodal do nefroma multiquistico (antes dos 4 anos de
idade, numa proporcao de 2M:|F; e depois dos 30 anos,
com 8F:IM**'*"_ este seria apenas um tumor do adulto,
e o seu equivalente infantil pertenceria entio ao espec-
tro do nefroblastoma, tratando-se de duas lesdes dis-
tintas e biologicamente diferentes.

Apenas cerca de 5% dos nefromas multiquisticos
sao diagnosticados nas faixas etarias intermédias (4-30
anos).’Os casos bilaterais sao muito raros.””"

Sao normalmente assintomaticos sendo frequente-
mente um achado incidental em exames imagiolégicos
efectuados por outras razdes. A decisio terapéutica —
operar ou vigiar- é complexa devido as caracteristicas
imagioldgicas que sdo comuns a outras entidades em
que se incluem tumores malignos. Os sintomas e sinais
mais comuns s3o os relacionados com infecgao, palpa-
c3o de uma massa, dor abdominal ou do flanco e/ ou

hematdria."*"”"

Caso Clinico

Trata-se de uma doente do sexo feminino, de 44
anos de idade, com antecedentes de ingestdo crénica de
analgésicos e antinflamatérios nao esterdides desde os
I8 anos por hérnia discal submetida a intervengao cirtr-
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Figura | - Imagem
ecogriafica de lesao quistica
renal bem delimitada

gica aos 34 anos. Dois anos apds a interrupcao dos anal-
gésicos (1996) é-lhe diagnosticada hipertensao arterial
grave, tendo sido enviada a consulta de nefrologia do
hospital. Feita ecografia renal, esta revelou litiase e um
quisto do rim direito (fig. |). A TAC (Tomografia Axial
Computorizada) confirmou «quisto multiseptado do pélo
inferior e face ventral do rim direito (...) bem delimitado
com discretas calcificacées no seu contorno inferior (...) os
rins mantém boa diferenciacdo parénquimo-sinusal (...)
sem outras lesées focais», favorecendo o diagnéstico de
nefroma quistico multilocular. Exames imagiolégicos de
controlo subsequentes efectuados com periodicidade
anual durante sete anos mostraram nao haver alteragdes
significativas das caracteristicas do tumor. Em 2003 inicia
queixas de desconforto lombar, noctlria e edemas ves-
pertinos dos membros inferiores, com fungiao renal
sempre normal, tendo-se decidido efectuar tumorec-
tomiaem Julho de 2004.

Macroscopicamente a peca de tumorectomia media
7x4x4 cm e era revestida parcialmente por capsulalisa e
brilhante. Em seccao, correspondia a quisto multilocu-
lado, tendo as locas paredes lisas e contetdo liquido
claro (Fig. 2).

Histologicamente, tratava-se de um tumor multi-
quistico que comprimia o parénquima renal adjacente.
Os quistos tinham dimensdes 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
areas laxo e noutras com focos de hialinizagdo (Fig. 3 e
fig. 4).
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Figura 2: Aspecto
macroscopico: lesao
quistica multiloculada

O diagnéstico definitivo foi nefroma multiquistico.

Dois anos e 6 meses apds a resseccao cirlrgica, a
doente apresenta-se livre de doenga local ou metas-
tatica e a sua tensao arterial esta controlada, inclusivé
com reducao das doses terapéuticas.

Discussao

O diagnéstico do nefroma multiquistico é histo-
légico, dado o seu aspecto imagioldgico e macroscépico
ser sobreponivel ao de outras lesées quisticas renais,
incluindo les6es malignas. Este facto tem especial rele-
vancia, porque implica dificuldade de decisio tera-
péutica condiciona intervencdo cirlrgica imediata ou
atitude clinica expectante e de vigilancia continua do
doente.

As dimensodes do nefroma multiquistico podem ser
muito variaveis, por vezes substituindo grande parte do

Figura 3 - Locas delimitadas por septos fibrosos e revestidas
por epitalio simples (HEx100)
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rim. Normalmente ha protusao para a pélvis renal ou
procidéncia na convexidade do cértex renal. A hemor-
ragia e a necrose sio muito raras, excepto quando ha

herniacio para a pélvis renal.">**"

Os critérios diagnos-
ticos para o nefroma multiquistico foram primeiro esta-
belecidos por Powell et al em 1951, focando a inexis-
téncia de comunicagdo entre as locas do quisto e deste

"**¢ Posteriormente foram revistos

com a pélvis renal.
por varios autores,”" entre os quais Joshi e Beckwith,
que em 1989 delinearam 5 critérios para o diagnéstico
do nefroma multiquistico:*

| - Ser constituido apenas por quistos e septos
conjuntivos

2 - Formar uma massa bem demarcada do parén-
quimarenal adjacente

3 - Os septos serem as Unicas porcdes sélidas do
tumor, sem nédulos sélidos expansiveis

4 - Os quistos serem revestidos por epitélio achata-
do, cubico, ou de tipo «<hobnail»

e xS,

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

Em 1998, Eble e Bonsib*acrescentaram ainda:

- Doente adulto

- Massa expansivel rodeada por pseudocapsula fi-
brosa

- Os septos ndo poderem conter células epiteliais
com citoplasma claro

- Os septos nao poderem conter fibras musculares
esqueléticas

Actualmente, quer a idade mais jovem quer a pre-
senca de células musculares nao sio critérios de exclu-
sao."” Nos protocolos da International Society of Pe-
diatric Oncology (SIOP) e German Society of Pediatric
Oncology and Hematology (GPOH) o nefroma quistico
e o nefroblastoma quistico parcialmente diferenciado
sao definidos como descritos por Joshi e Beckwith."”

O presente caso, ao ser concordante com os crité-
rios mencionados, configura um exemplo de nefroma
multiquistico «classico».

O nefroma multiquistico faz diagnéstico diferencial

obrigatério com trés entidades,*'"”

que macroscopica-
mente sao muito semelhantes e de dificil distincao nos
estudos imagioldgicos pré-operatérios: o nefroblasto-
ma quistico parcialmente diferenciado, no qual se en-
contram estruturas imaturas e focos de blastema nos

1,5,8,10,11

septos; o carcinoma de células renais quistico

multiloculado, com agregados septais de células cla-

39,1216
)

ras e o hamartoma quistico da pélvis renal/ tumor

misto do estroma e epitélio do rim.**'""**

E essencial uma amostragem exaustiva do tumor
uma vez que o diagndstico de nefroma multiquistico se
baseia fundamentalmente na exclusio de elementos
diagndsticos das outras entidades (blastema, células

1,4,6,89,12
claras...).

Pela razao apontada, as biépsias percu-
taneas do tumor nao asseguraram a benignidade da
lesdo, tornando-se virtualmente indteis. Do mesmo
modo, a realizacao de exame extemporaneo, na ten-
tativa de evitar uma cirurgia radical, é controversa, pois
embora seja possivel retirar fragmentos das zonas mais
suspeitas o risco de falsos negativos é elevado.*”*'*'"*"

O tratamento de eleicdo é a nefrectomia total ou
parcial, dependendo da extensdo do tumor. Os casos de
recidiva ocorrem quando a excisao do tumor é incom-
pleta. Por este motivo e pela incerteza diagnéstica pré-
operatoéria, a nefrectomia total é muitas vezes a atitude
terapéutica escolhida,'**¢*'*'*!""

O progndstico é, no geral, muito favoravel. No

entanto ha casos descritos de associagado com nédulos
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parietais de adenoma renal, adenocarcinoma e sarcoma

em adultos com nefroma multiquistico.>*"*'*'**

Bibliografia

I Joshi, VV; Path, M R C; Banerjee, A K; Yadav, K; Pathak IC.
Cystic partially differentiated nephroblastoma. A clinico-
pathological entity in the spectrum of infantile renal neo-
plasia. Cancer 1977;40: 789-795.

2 Gallo, G E.; Penchansky, L. Cystic nephroma. Cancer,
1977;39:1322-1327.

3 Sherman, M. E;; Silverman, M. L.; Balogh, K.; Tan, S. S. Mul-
tilocular renal cyst: a hamartoma with potential for neo-
plastic transformation? Arch Pathol Lab Med, 1987; | 1:
732-736.

4 Joshi, V. V;; Path, M. R. C.; Beckwith, J. B. Multilocular cyst
of the kidney (cystic nephroma) and cystic, partially diffe-
rentiated nephroblastoma. Terminology and criteria for
diagnosis. Cancer, 1989; 64:466-479.

5 Walford, N.; Delemarre, J. E M. Wilm’s tumour associated
with deep cystic nephroma-like changes: three cases of a
putative Wilm’s tumour precursor. Histopathology, 1991;
18:123-131.

6 Eble, J. N.; Bonsib, S. M. Extensively cystic renal neo-
plasms: Cystic nephroma, cystic partially differentiated ne-
phroblastoma, multilocular cystic renal cell carcinoma, and
cystic hamartoma of renal pelvis. Sem Diagn Pathol, 1998;
15:2-20.

7 Singer, A ]. Cystic nephroma of the kidney. Infect Urol,
2001; 14:19-22.

8 Andrews, M. |.; Askin, F B.; Fried, F A; McMillan, C. W,,
Mandell, J. Cystic partially differentiated nephroblastoma
and polycystic Wilms tumour: a spectrum of related clinical
and pathological entities. ] Urol, 1983; 129: 577-580.

9 Taxy, ). B.; Marshall, F F Multilocular renal cysts in adults:
possible relationship to renal adenocarcinoma. Arch Pathol
LabMed, 1983; 107:633-637.

10 Tang, T. T;; Harb, . M. H., Oechler, H. W.; Camitta, B. M.
Multilocular renal cyst: electron microscopic evidence of
pathogenesis. Am | Pediatr Hematol Oncol, 1984; 6: 27-
-32.

Il Domizio, P; Risdon, R. A. Cystic neoplasms of infancy and
childhood: a light microdcopical, lectin histochemical and
immunohistochemical study. Histopathology, 1991; 19:
199-209.

12 Truong, L. D.; Choi, Y; Shen, S.; Ayala, G.; Amato, R.;
Krishnan, B. Renal cystic neoplasms and renal neoplasms
associated with cystic renal diseases: pathogenetic and
molecular links. Adv Anat Pathol, 2003; 10: 135-159.

I3 Diagnostic Histopathology of Tumors. 2™ ed. London:
Churchill Livingstone, 2000: 498-500.

|4 Rosai and Ackerman’s Surgical Pathology. 9" ed. London:
Mosby, 2004: 1236-1247.

I5 Boulanger, S. C.; Brisseau, G. F. Cystic nephroma: a benign
renal tumor of children and adults. Surgery, 2002; 133:
596-597.



Acta Uroldgica 2007, 24; 3: 75-79

16

Mukhopadhyay, S.; Valente, A L.; De la Roza, G. Cystic
nephroma. A histological and immunohistochemical stu-
dy of ten cases. Arch Pathol Lab Med, 2004; 128: 1404-
1411.

Hora, M.; Hes, O; Maichal, M. et al. Extensively cystic neo-
plasms in adults (Bosniak classification Il or ll) - possible
common histological diagnoses: multilocular cystic renal
cell carcinoma, cystic nephroma, and mixed epithelial and
stromal tumour of the kidney. Int Urol Nephrol, 2005; 37:
743-750.

18 Antic, T; Perry, K. T.; Harrison, K. et al. Mixed epithelial

and stromal tumor of the kidney and cystic nephroma sha-
re overlapping features. Reappraisal of 15 lesions. Arch
Pathol Lab Med, 2006; |30: 80-85.

www.apurologia.pt

Nefroma Multiquistico — Apresentacdo de um caso clinico e revisdo da literatura 79

19 Luithle, T; Szavay, P; Furtwangler, R.; Graf, R.; Fuchs, |J.

Treatment of cystic nephroma and cystic partially differen-
tiated nephroblastoma- a report from the SIOP/GPOH
Study Group. ] Urol, 2007; 177:294-296.

20 Jevremovic, D.; Lager, D. J.; Lewin, M. Cystic nephroma

21

(multilocular cyst) and mixed epithelial and stromal tumor
of the kidney: a spectrum of the same entity? Ann Diagn
Pathol, 2006; 10: 77-82.

Omar, AM.; Khattak, AQ.; Lee, J. A. Cystic renal cell carci-
noma arising from multilocular cystic nephroma of the
same kidney. Int Braz | Urol, 2006; 32: 187-189.

22 Yiksel, S.; Ekim, M.; Fitoz, S. et al. The association of cystic

bephroma with pulmonary sequestration: is it a coinciden-
ce or not? Pediatr Nephrol, 2006;21: 1041-1044



