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SIGLAS E ABREVIATURAS

RAM — Regido Auténoma da Madeira

RORAM — Registo Oncoldgico da Regiao Autébnoma da Madeira
ROR-SUL — Registo Oncolégico Regional Sul

INE — Instituto Nacional de Estatistica

DRE - Direcdo Regional de Estatistica

SESARAM, E.P.E. — Servigo de Satde da Regidao Autbnoma da Madeira
SNC - Sistema Nervoso Central

LLA — Leucemia Linfoblastica Aguda

LMA — Leucemia Miel6ide Aguda

SMD - Sindrome Mielodisplasico

LCBurkit — Leucemia de Células de Burkit

ICD-10 — International Classification of Diseases, 10%edicao

ICCC3 - International Classification of Childhood Cancers

ICD-O-3 - International Classification of Diseases for Oncology Version 3
ACCIS — Automated Childhood Cancer Information System

KM — Método de Kaplan-Meier

IASAUDE, IP-RAM - Instituto de Administracio da Satde e Assuntos Sociais, IP-RAM
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I.INTRODUCAO

Esta € a primeira vez que é dado a conhecer de forma sistemdtica o Cancro Infantil na Regido Auténoma
da Madeira (RAM).

O registo de tumores foi iniciado na RAM em 1998, integrado no Registo de Tumores da Regido Sul do
Pais (ROR-SUL), e desde entdao os tumores infantis sao parte integrante no todo.

O cancro na infancia é um grupo raro de doencas malignas, com um pequeno ndmero de casos por
ano, representando 0,9% de todos os tumores malignos registados na RAM.

Os cancros do adulto sdao predominantemente de origem epitelial (carcinomas), ao contrdrio dos
tumores infantis que sdo origindrios, na sua maioria, dos tecidos recticuloendotelial, (Leucemias e

Linfomas), das células embrionarias, (Blastomas) e do tecido Mesenquimatoso, (Sarcomas).

O prognéstico varia conforme o tipo histolégico, mas na maior parte dos casos com bom prognéstico
e uma sobrevida média favoravel com cerca de 80% aos 5 anos apés o diagnostico.

Verificdmos que o cancro é a causa de morte em 10,2% das criangas entre os 5-9 anos e 6,1% do grupo
etario 10-14 anos, sendo os tumores do SNC os responsaveis pelo maior nimero de ébitos.

Em relacdo a incidéncia, a Leucemia Linfoblastica Aguda revela-se o cancro mais frequente com 23,7 %

dos casos, seguido do Astrocitoma com 17,5 % dos casos.

Contrariamente a generalidade dos registos conhecidos, os Tumores do SNC representam o grupo de
tumores mais frequente no nosso estudo.
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Procedemos a procura dos factores de risco ja identificados, como a predisposicdo genética ou a
susceptibilidade a factores ambientais. No entanto apenas duas criancas apresentavam alteragoes
genéticas. Em relacdo a factores ambientais especificos, estuddmos a procedéncia das criancas, mas
a area de residéncia ndao mostrou nenhum significado. Fica no entanto uma area aberta a futuras
investigacoes.

Estrutura do trabalho

Iniciamos com uma breve caracterizacao da drea geografica e da populacao infantil, dos métodos
utilizados para o célculo da incidéncia, sobrevivéncia e mortalidade para cada um dos tipos de cancro
identificados. Em seguida apresentam-se os resultados da incidéncia, sobrevivéncia e mortalidade para
todos os tipos de cancro diagnosticados no periodo de 1998-2012 na populagdo infantil 0-14 anos
residentes na RAM. Finalmente foram analisados os trés tipos de cancro infantil mais frequentes na
RAM.
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Il. CARACTERIZAGCAO

O Arquipélago da Madeira é um grupo de ilhas situado no Atlantico Norte a 1080 km a sudoeste de
Lisboa, com 796 km?.

2

E uma regido montanhosa, de origem vulcéanica e apresenta um clima temperado com temperaturas
médias anuais que variam entre o 15° C e 25° C, com regime de chuvas predominantemente nos meses
de Outono e Inverno. A humidade relativa do ar é de 65%-80%.

A populacao é de 267 785 habitantes de raca predominantemente caucasiana (Censos 2011, Direcao
Regional de Estatistica da Madeira). A cidade do Funchal é a capital e concentra 111.892 habitantes,
com uma densidade populacional de 1513hab/km?, contrastando com o norte da ilha que apresenta
valores entre 42,7hab/km? e 110hab/km?. A exemplo das demais regides do pais, verificou-se nos
dltimos anos o envelhecimento da populacdo e diminuicao da actividade agricola com incremento do
sector secunddrio e tercidrio.

Tabela1. Distribuicdo da populacao dos 0-14 anos da RAM segundo o sexo (DRE- 2012)

Idade ano a ano TOTAL H M
RAM 267 785 126 268 141 517
<1 Ano 2 507 1283 1224
1 Ano 2 443 1265 1178
2 Anos 2516 1285 1231
3 Anos 2619 1373 1246
4 Anos 2786 1404 1382
5 Anos 2 874 1525 1349
6 Anos 2939 1512 1427
7 Anos 2 961 1484 1477
8 Anos 3089 1587 1502
9 Anos 3108 1570 1538
10 Anos 3333 1 680 1653
11 Anos 3376 1736 1 640
12 Anos 3169 1584 1585
13 Anos 3165 1 600 1565
14 Anos 3127 1 666 1461
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A taxa de natalidade em 2012 (INE) na Regiao Auténoma da Madeira é de 7,8%, inferior a de Portugal
Continental que é de 8,5%.

A populacao infantil da ilha corresponde a 16,4% representando 44 012 criangas dos 0 aos 14 anos,
dos quais 37,3% residem no municipio do Funchal, porém é em Camara de Lobos que existe uma
maior proporcao de criangas em relagcao ao total da populacao residente (20,9 % e no Funchal 14,7 %).

Tabela 2. N° de criancas por concelho, DRE - 2012

Céamara . Ponta Porto Ribeira Santa Sao Porto
Sl Calheta de Lobos Funchal | Machico do Sol Moniz Brava Cruz Santana Vicente Santo
Populacio 0-14 anos 1645 6966 15856 3226 1544 329 2295 8128 912 727 807

As criangas sao maioritariamente do sexo masculino em todas a faixas etarias, 51,2%, contra 48,8%
do sexo feminino, contrariamente ao que se encontra no conjunto da populagdo da RAM em que
predomina o sexo feminino (52,8 %), segundo os Censos 2011.
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Ill. MATERIAL E METODOS

Estuddmos os casos existentes na base de dados do ROR Sul no periodo de 1998 a 2012, relativos as
criangas diagnosticadas na RAM, que estao registadas no RORAM. A data limite do estudo foi 31 de
Maio de 2013.

Registdmos todos os casos de criancas de 0 a 14 anos, com diagnéstico de tumor maligno comprovado
com histologia ou outro método considerado como vélido, residentes na RAM, provenientes dos Centros

de Saude, Servigo de Urgéncia e de outros Servicos Hospitalares.

Foram analisadas as seguintes variaveis para cada caso: data de nascimento, sexo, diagndstico, tipo
de tumor (morfologia, topografia), data de diagnéstico, idade a data do diagndstico, municipio de
residéncia e data do 6bito.

O esquema utilizado de classificagao das Doengas Oncoldgicas Pediatricas é centrado na histologia
dos tumores segundo a International Classification of Childhood Cancers (ICCC3) e os cédigos de
classificacdo seguidos foram de acordo com a International Classification of Diseases for Oncology
Version 3 (ICD-O-3).

A mortalidade por causa de 6bito foi fornecida pelo INE (DRE), com base na ICD-10.0 INE nao pode
disponibilizar o ndmero de ébitos se forem inferiores a 3, ao abrigo do artigo 5° da Lei do Sistema
Estatistico Nacional, uma vez que sdo valores sujeitos a segredo estatistico.

Confirmacao histolégica

Em 85,7% dos casos verificou-se confirmagao histolégica. Dos casos sem confirmagdo histolégica
salientam-se 7 casos do SNC e 2 de Hepatoblastomas.



14I

TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

Métodos

Calculo das taxas de incidéncia especifica, bruta e padronizada para a idade. Consiste no calculo
da ocorréncia de novos casos de doenca, na populagdo pediétrica, durante um periodo de tempo,
expresso por milhdo de criangas. Para que se possam comparar as taxas de incidéncia entre as diferentes
populacdes, utilizou-se o método de padronizacio directa tendo por base a populacdo pediatrica
europeia e mundial.

Anadlise de sobrevivéncia

Analisou-se o tempo de vida dos doentes desde a data do diagndstico até a ocorréncia da morte. A
fungdo de sobrevivéncia (f.s.) representa a probabilidade de um individuo sobreviver para além do
instante t. O método utilizado foi o de Kaplan-Meier (KM).

Causas de morte (ICD-10)

A causa de morte esta classificada de acordo com a Classificacao Internacional de Doencas, 10* edicao
(ICD-10).

Mortalidade

A taxa bruta de mortalidade representa a proporcao do niimero de ébitos ocorridos, por tumor maligno

e por sexo, numa populagao.

Os dados de mortalidade por causas de morte sao fornecidos pelo INE/DRE.
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IV. RESULTADOS

1V a. Incidéncia

Foram identificados 114 casos no total, representando os tumores em idade pediatrica (0-14 anos) 0,9%

do total dos tumores registados em toda a populagao da RAM.

A distribuicao pelos grandes grupos tumorais (tabela 3) revela que os tumores do SNC estao em maior
nuimero, seguidos das Leucemias e Linfomas.

Tabela 3. Ndmero total de casos de tumores diagnosticados na populacao 0-14 anos no RORAM 1998-2012

Descricao
| Leucemias, Doencas Mieloproliferativas e Mielodisplasicas 19 13 32
Il Linfomas e Tumores do Sistema Reticulo Endotelial 10 4 14
I SNC e outros Tumores intracranianos e espinais 14 22 36
v Neuroblastoma e outros Tumores dos Nervos Periféricos 1 3 4
\% Retinoblastomas 4 2 6
\ Tumores Renais 3 1 4
" Tumores Hepaticos 1 1 2
vill Tumores Osseos Malignos 0 3 3
IX Sarcomas dos Tecidos moles e extra 6sseos 3 1 4
X Tumores de células germinativas, gonodais e do trofoblasto 4 2 6
Xl Outros tumores malignos epiteliais e melanomas malignos 1 1 2
Xl Outros e tumores malignos nao especificados 1 0 1
Total 61 53 114
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A distribuicdo ao longo do tempo (grafico 1) revelou maior incidéncia no ano 2000, tendo-se verificado
um maior ndmero de casos no sexo masculino, excepto no grupo etario dos 5-9 anos (graficos 2-3).

Grafico 1. Distribuicdo do n.2 total de casos por ano Grafico 2. Distribuicdo por sexo
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Tabela 4.Taxa de incidéncia anual
por 1 000 000 por grupo etario - ambos o0s sexos

N.° Casos -> 1998-2012 Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes
Iccc-3 Grupo Histolégico <1 01-04 | 05-09 | 1014 | Total <1 01-04 | 05-09 | 1014 | T.Bruta }-u'::';']’_- T adr.
1 Leucemias, Doencas Mieloproliferativas e Mielodisplasicas 1 18 8 5 32 23,70 102,82 33,87 19,81 45,33 48,715 50,353
1 @) Leucemia Linféide Aguda 1 16 7 3 27 23,70 91,40 29,64 11,89 38,25 41,52 43,15
1 (b) Leucemia Mieléide 0 0 1 2 3 0,00 0,00 4,23 7,92 4,25 3,87 3,67
1(c) Doencas Mieloproliferativas Crénicas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1(d) Sindroma Mielodisplasico e Outras Doencas Mieloproliferativas 0 1 0 0 1 0,00 5,71 0,00 0,00 1,42 1,66 1,77
1(e) Outras Leucemias Nao Especificadas ou Especificadas 0 1 0 0 1 0,00 5,71 0,00 0,00 1,42 1,66 1,77
1 Linfomas e Neoplasias do Sist Reticul lotelial 0 2 5 7 14 0,00 11,42 21,17 27,73 19,83 18,88 18,42
Il @) Linfoma de Hodgkin 0 0 3 3 6 0,00 0,00 12,70 11,89 8,50 7,82 7,55
11 (b) Linfoma Nao Hodgkin (excepto Linfoma de Burkitt) 0 2 1 1 4 0,00 11,42 4,23 3,96 5,67 5,93 6,05
11 (0) Linfoma de Burkitt 0 0 1 1 2 0,00 0,00 4,23 3,96 2,83 2,61 2,52
11 (d) Neoplasia Linforeticular Miscelanea 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
11 (e) Linfoma Nao Especificado 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
111 SNC, Neoplasia Intracraniana e Intr Jul. 2 12 8 14 36 47,40 68,55 33,87 55,46 51,00 51,81 51,93
11 @) Ependimoma 0 1 1 0 2 0,00 5,71 4,23 0,00 2,83 3,01 3,13
() | Astrocitoma 2 5 6 7 20 47,40 28,56 25,40 27,73 28,33 28,66 28,76
11 (c) Tumor Embriondrio, Intracraniano e Intr I 0 1 0 3 4 0,00 5,71 0,00 11,89 5,67 5,44 5,22
111 (d) Outro Glioma 0 3 0 3 6 0,00 17,14 0,00 11,89 8,50 8,77 8,76
11 (e) Outra Neoplasia Intracraniana e Intr Jular Especificada 0 2 0 1 3 0,00 11,42 0,00 3,96 4,25 4,58 4,69
11 (f) Neoplasia Intracraniana e Intr jular Nio Especificada 0 0 1 0 1 0,00 0,00 4,23 0,00 1,42 1,35 1,37
\% Neurobl e Outros Tumores de Células dos Nervos Periféricos 1 3 0 0 4 23,70 17,14 0,00 0,00 5,67 6,71 7,14
IV (@ | Neuroblastoma e Gangli bl 1 3 0 0 4 23,70 17,14 0,00 0,00 5,67 6,71 7,14
1V (b) Outros Tumores de Células dos Nervos Periféricos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
\% Retinoblastoma 0 6 0 0 6 0,00 34,27 0,00 0,00 8,50 9,97 10,61
\4 Tumores Renais 0 2 2 0 4 0,00 11,42 8,47 0,00 5,67 6,02 6,27
VI (a) Nefroblast e Outros Tumores Renais Nao Epiteliait 0 2 2 0 4 0,00 11,42 8,47 0,00 5,67 6,02 6,27
Vi(b) | Carci Renais 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VI (c) Tumores Mali Renais Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
vil Tumores Hepaticos 1 0 0 1 2 23,70 0,00 0,00 3,96 2,83 2,98 2,98
VII (@) Hepatobl 1 0 0 1 2 23,70 0,00 0,00 3,96 2,83 2,98 2,98
VII (b) | Carcinoma Hepitico 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VII (¢) Tumores Mali Hepdticos Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIl Tumores Osseos Malig 0 0 1 2 3 0,00 0,00 4,23 7,92 4,25 3,87 3,67
Vill @ | O comas 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
VIII (b) Condrossarcomas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII (c) Sarcoma de Ewing e Outros Sarcomas Osseos Relacionados 0 0 1 1 2 0,00 0,00 4,23 3,96 2,83 2,61 2,52
Vil (d) Outros Tumores Osseos M lig Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIl (e) | Tumores Osseos Malig; Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X Sarcomas dos Tecidos Moles e Extra Osseos 0 2 0 2 4 0,00 11,42 0,00 7,92 5,67 5,84 5,84
X (@) Rabdomi comas 0 2 0 1 3 0,00 11,42 0,00 3,96 4,25 4,58 4,69
1X (b) Fibrossarcomas, Tumores das Bainhas dos Nervos Periféricos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
IX (c) Sarcoma de Kaposi 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1X (d) Outros Sarcomas Especificados dos Tecidos Moles 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
IX (e) Sarcomas dos Tecidos Moles Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X Tumores de Células Germinativas do Trofoblast 0 2 2 2 6 0,00 11,42 8,47 7,92 8,50 8,54 8,57
X @) Tumores de Células Germinativas Intracranianos 0 0 1 1 2 0,00 0,00 4,23 3,96 2,83 2,61 2,52
X (b) Tumores Mali de Células Germinativas Extragonodais e Extracr 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X (o) Tumores Mali de Células Germinativas das Gonadas 0 2 1 0 3 0,00 11,42 4,23 0,00 4,25 4,67 4,90
X | Carci Gonodai 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
X (e) Outros Tumores Malignos das Gonadas Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 Outras Neoplasias Mali: Epiteliais e Mel Malig 0 0 0 2 2 0,00 0,00 0,00 7,92 2,83 2,52 2,30
Xl (a) Carcinomas Adrenocorticais 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 (b) Carcinomas da Tirdide 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
Xl (c) Carcinomas Nasofaringeos 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
XI (d) Melanomas Maligno: 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
XI (e) Carcinomas da Pele 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 () Outros Carcinomas e Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
XIl Outras e Nio Especificadas Neoplasias Mali 0 1 0 0 1 0,00 5,71 0,00 0,00 1,42 1,66 1,77
Xl (@) Outros Tumores Mali; Especificados 0 1 0 0 1 0,00 5,71 0,00 0,00 1,42 1,66 1,77
XII (b) Outros Tumores Malignos Nio Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
5 14 ‘ 118,49 ‘ 274,19 ‘ 110,0 138,66 ‘ 161,50 ‘ 167,53 ‘ 169,85



TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

Tabela 4.1. Taxa de incidéncia anual
por 1 000 000 por grupo etario - sexo masculino

N.° Casos -> 1998-2012 Taxa de Incidéncia AN - por 1.000.000 habitantes
ICCC-3 | Grupo Histoldgico <1 | 0104 | 0509  10-14 | Total | <1 01-04 | 05-09 | 10-14 | T.Bruta Iﬁ:’; et
1 Leucemias, Doencas Mieloproliferativas e Mielodisplasicas 1 9 6 3 19 46,38 100,05 49,59 23,12 52,45 55,613 57,282
1@ Leucemia Linféide Aguda 1 7 5 3 16 46,38 77,81 41,32 23,12 44,17 46,52 47,73
1(b) Leucemia Mieléide 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,26 0,00 2,76 2,63 2,67
1(c) Doencas Mieloproliferativas Crénicas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1 (d) Sindroma Mielodisplasico e Outras Doencas Mieloproliferativas 0 1 0 0 1 0,00 11,12 0,00 0,00 2,76 3,23 3,44
1(e) Outras Leucemias Nio Especificadas ou Especificadas 0 1 0 0 1 0,00 11,12 0,00 0,00 2,76 3,23 3,44
11 Linfomas e Neoplasias do Sistt Reticul lotelial 0 1 3 6 10 0,00 11,12 24,79 46,24 27,60 25,84 24,87
11 @) Linfoma de Hodgkin 0 0 2 3 5 0,00 0,00 16,53 | 23,12 13,80 12,62 12,04
11 (b) Linfoma Nao Hodgkin (excepto Linfoma de Burkitt) 0 1 1 1 3 0,00 11,12 8,26 7,71 8,28 8,32 8,35
Il (c) Linfoma de Burkitt 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
11 (d) Neoplasia Linforeticular Miscelanea 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
11 (e) Linfoma Nao Especificado 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
111 SNC, Neoplasia Intracraniana e Intramedular 0 5 2 7 14 0,00 55,58 16,53 53,95 38,65 38,59 38,21
1 @ Ependimoma 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
11 (b) Astrocitoma 0 3 2 3 8 0,00 33,35 16,53 23,12 22,08 22,32 22,37
1l (c) Tumor Embriondrio Intracraniano e Intramedular 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
11 (d) Outro Glioma 0 2 0 2 4 0,00 22,23 0,00 15,41 11,04 11,37 11,36
111 (e) Outra Neoplasia Intracraniana e Intramedular Especificada 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
11 () Neoplasia Intracraniana e Intramedular Nao Especificada 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1\% Neuroblastoma e Outros Tumores de Células dos Nervos Periféricos 1 0 0 0 1 46,38 0,00 0,00 0,00 2,76 3,37 3,59
1V (@) Neuroblastoma e Gangli oblastoma 1 0 0 0 1 46,38 0,00 0,00 0,00 2,76 3,37 3,59
1V (b) Outros Tumores de Células dos Nervos Periféricos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
\% Retinoblastoma 0 4 0 0 4 0,00 44,47 0,00 0,00 11,04 12,94 13,77
Vi Tumores Renais 0 2 1 0 3 0,00 22,23 8,26 0,00 8,28 9,10 9,55
VI (@) Nefroblastoma e Outros Tumores Renais Nao Epiteliais 0 2 1 0 3 0,00 22,23 8,26 0,00 8,28 9,10 9,55
VI (b) Carcinomas Renais 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VI (¢) Tumores Malignos Renais Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
vil Tumores Hepaticos 1 0 0 0 1 46,38 0,00 0,00 0,00 2,76 3,37 3,59
VIl @) Hepatoblastomas 1 0 0 0 1 46,38 0,00 0,00 0,00 2,76 3,37 3,59
VII (b) Carcinoma Hepatico 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VII (c) Tumores Malignos Hepaticos Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Vil Tumores Osseos Malignos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII (@) Osteossarcomas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII (b) Condrossarcomas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII (c) Sarcoma de Ewing e Outros Sarcomas Osseos Relaci | 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII (d) Outros Tumores Osseos Mali Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII (e) Tumores Osseos Malignos Nio Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1X Sarcomas dos Tecidos Moles e Extra Osseos 0 2 0 1 3 0,00 22,23 0,00 7,71 8,28 8,92 9,12
IX @ Rabdomiossarcomas 0 2 0 1 3 0,00 22,23 0,00 7,71 8,28 8,92 9,12
IX (b) Fibrossarcomas, Tumores das Bainhas dos Nervos Periféricos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1X (c) Sarcoma de Kaposi 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1X (d) Outros Sarcomas Especificados dos Tecidos Moles 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1X (e) Sarcomas dos Tecidos Moles Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X Tumores de Células Germinativas do Trofoblasto 0 1 1 2 4 0,00 11,12 8,26 15,41 11,04 10,77 10,58
X (@) Tumores de Células Germinativas Intracranianos 0 0 1 1 2 0,00 0,00 8,26 7,71 5,52 5,08 4,90
X (b) Tumores Malignos de Células Germinativas Extragonodais e Extracranianos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X (c) Tumores Malignos de Células Germinativas das Gonadas 0 1 0 0 1 0,00 11,12 0,00 0,00 2,76 3,23 3,44
X (d) Carcinomas G lai 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
X (e) Outros Tumores Mali; das Gonadas Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 Outras Neoplasias Malignas Epiteliais e Mel as Mali 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
Xl (@) Carcinomas Adrenocorticais 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
XI (b) Carcinomas da Tir6ide 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Xl (¢) Carcinomas Nasofaringeos 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
X1 (d) Melanomas Malignos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Xl (e) Carcinomas da Pele 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 (f) Outros Carcinomas e Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Xl Outras e Nao Especificadas Neoplasias Malignas 0 1 0 0 1 0,00 11,12 0,00 0,00 2,76 3,23 3,44
Xl (@) Outros Tumores Malignos Especificados 0 1 0 0 1 0,00 11,12 0,00 0,00 2,76 3,23 3,44
X1l (b) Outros Tumores Malignos Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
3 3 277,91 107,44 154,13 168,38 174,20 176,24
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Tabela 4.2. Taxa de incidéncia anual
por 1 000 000 por grupo etario - sexo feminino

N.° Casos -> 1998-2012 a de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes
ICCC-3 | Grupo Histoldgico <1 | 0104 | 0509  10-14 | Total | <1 01-04 | 05-09 | 10-14 | T.Bruta E‘:“;’; A¥adr
I Leucemias, Doencas Mieloprolif i e Mielodispldsica: 0 9 2 2 13 0,00 105,76 17,36 16,31 37,83 41,478 43,085
1@ Leucemia Linféide Aguda 0 9 2 0 11 0,00 105,76 17,36 0,00 32,01 36,29 38,35
1 (b) Leucemia Mieldide 0 0 0 2 2 0,00 0,00 0,00 16,31 5,82 5,19 4,73
1(c) Doencas Mieloproliferativas Crénicas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1(d) Sindroma Mielodispldsico e Outras Doencas Mieloproliferativas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1 (e) Outras Leucemias Nao Especificadas ou Especificadas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
I Li e plasias do Sistema Reticul lotelial 0 1 2 1 4 0,00 11,75 17,36 8,15 11,64 11,54 11,61
11 @) Linfoma de Hodgkin 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80
11 (b) Linfoma Nao Hodgkin (excepto Linfoma de Burkitt) 0 1 0 0 1 0,00 11,75 0,00 0,00 2,91 3,42 3,64
11 (c) Linfoma de Burkitt 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80
11 (d) Neoplasia Linforeticular Miscelanea 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
11 (e) Linfoma Nao Especificado 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
m SNC, Neoplasia Intracraniana e | Jul, 2 7 6 7 22 96,91 82,26 52,08 57,07 64,03 65,71 66,34
11 @) Ependi 0 1 1 0 2 0,00 11,75 8,68 0,00 5,82 6,18 6,44
111 (b) Astrocitoma 2 2 4 4 12 96,91 23,50 34,72 32,61 34,92 35,31 35,45
1 (¢ Tumor Embriondrio Intracraniano e Jul 0 1 0 2 3 0,00 11,75 0,00 16,31 8,73 8,61 8,37
11 (d) Outro Glioma 0 1 0 1 2 0,00 11,75 0,00 8,15 5,82 6,01 6,01
111 (e) Outra Neoplasia Intracraniana e | dular Especificada 0 2 0 0 2 0,00 23,50 0,00 0,00 5,82 6,84 7,28
11 (f) Neoplasia Intracraniana e | dular Nao Especificada 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80
1\% N bl. e Outros Tumores de Células dos Nervos Periféricos 0 3 0 0 3 0,00 35,25 0,00 0,00 8,73 10,26 10,92
IV @) N bl e Gangli bl 0 3 0 0 3 0,00 35,25 0,00 0,00 8,73 10,26 10,92
1V (b) Outros Tumores de Células dos Nervos Periféricos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
\% Retinobl 0 2 0 0 2 0,00 23,50 0,00 0,00 5,82 6,84 7,28
Vi Tumores Renais 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80
VI (@) Nefrobl e Outros Tu Renais Nao Epiteliai: 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80
VI (b) Carcinomas Renais 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VI (c) Tumores Malignos Renais Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
vil Tumores Hepaticos 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
Vil (a) Hepatobl; 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
VIl (b) Carcinoma Hepitico 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VII (c) Tumores Malignos Hepdticos Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
v Tumores Osseos Malignos 0 0 1 2 3 0,00 0,00 8,68 16,31 8,73 7,95 7,53
VIII (@) O comas 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
VIII (b) Condrossarcomas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VI (c) Sarcoma de Ewing e Outros Sarcomas Osseos Relaci | 0 0 1 1 2 0,00 0,00 8,68 8,15 5,82 5,36 517
VIII (d) Outros Tumores Osseos Malignos Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII (e) Tumores Osseos Mali Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1X Sarcomas dos Tecidos Moles e Extra Osseos 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
IX (@) Rabdomi comas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
IX (b) Fibrossarcomas, Tumores das Bainhas dos Nervos Periféricos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
IX (c) Sarcoma de Kaposi 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
IX (d) Outros Sarcomas Especificados dos Tecidos Moles 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
I1X (e) Sarcomas dos Tecidos Moles Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X mores de Células Germinativas do Trofobl. 0 1 1 0 2 0,00 11,75 8,68 0,00 5,82 6,18 6,44
X @ mores de Células Ger 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X (b) Ti Malignos de Células Germinativas Extrag Jais e Extr 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X (o) Tumores Malignos de Células Germinativas das Gonadas 0 1 1 0 2 0,00 11,75 8,68 0,00 5,82 6,18 6,44
X (d) Carcinomas G dai 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X (e) Outros Tumores Malignos das Gonadas Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 Outras Neoplasias Malig Epiteliais e Mel Maligs 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
XI (@) Carcinomas Adrenocorticais 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 (b) Carcinomas da Tirdide 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
X1 (o) Carcinomas Nasofaringeos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
XI (d) Mel Malignos 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
XI (e) Carcinomas da Pele 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 (f) Outros Carcinomas e Nao Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1 Outras e Nao Especificadas Neoplasias Mali 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1l (@) Outros Tumores Malignos Especificados 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
X1l (b) Outros Tumores Malignos Nao Esj icados 0 0 0 0 0 00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
2 3 5 1 ‘ 270,27 ‘ 112,84 ‘ 122,29 ‘ 154,25 ‘ 160,49 ‘ 163,10
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Comparando as taxas de incidéncia global padronizada para a populacdo mundial, verifica-se que
a incidéncia de tumores infantis na RAM, 169,9, é inferior a do ROR Sul, 181,5, mas superior a taxa
Portuguesa, 139,4 e a taxa Europeia, de 130,9 (ACCIS 1978/1997). No entanto, 0s nossos nimeros sao
semelhantes aos da Bielorrassia, Italia, Finlandia e Suécia (ACCIS ibidem). Verificando em particular
os tipos de tumores mais frequentes, os Tumores do SNC, que no nosso estudo representam o maior
ndmero de tumores, ttm no entanto uma taxa de incidéncia calculada semelhante a taxa das Leucemias
(51,9 do SNC e 50,4 para as Leucemias) — ver tabela 5.

Tabela 5. Europa - (ACCIS) Taxa de Incidéncia
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EUROPA 130,9 42,4 14,3 28,1 9,8 3,8 8,5 1,4 5,4 8,3 4,0 3,4 1,2
SUECIA 154,3 41,7 13,9 42,8 4,9 4,8 10,2 2,2 5,6 10 3,5 33 11
FINLANDIA 154,7 50,8 13,9 37,4 10,5 4,6 10,8 1,2 4,8 9,7 4,9 5,1 1,0
DINAMARCA 149,7 473 12,7 39,4 10,5 45 9,1 1,8 5,5 8,8 43 43 2,2
INGLATERRA 121,0 41,0 11,1 27,6 8,6 4,0 7,7 1,1 4,9 8,0 3,7 2,9 0,6
FRANCA 135,6 413 15,7 28,2 13,5 4,2 9,3 13 6,6 7,4 4,0 3,9 03
ALEMANHA 128,7 44,8 14,5 243 11,6 3,4 8,9 13 5,6 8,5 45 1,2 0,2
ESLOVENIA 119,1 37,1 18,1 22,4 7,6 3,0 7,6 1,6 4,5 8,4 43 3,5 1,1
BIELORRUSSIA 154,4 40,0 20,3 31,7 5,6 33 9,0 1,6 5,0 8,5 3,7 25 0,4
ITALIA 158,0 53,9 18,6 32,7 13,4 3,9 8,6 1,8 7,5 9,2 3,8 3,6 1,1
ESPANHA 137,9 41,1 19,3 27,6 12,6 3,6 7,6 1,8 7,6 9,0 3,8 33 0,5
PORTUGAL 139,4 32,2 23,8 26,4 11,5 4,0 9,6 1,5 6,7 12 45 5,0 2,2
RORSUL 181,6 49,3 27,6 39,7 13,8 7,8 11,8 1,5 7.3 9,0 7.3 55 0,7
RORAM 169,9 50,4 18,4 51,9 7,1 10,6 6,3 3,0 3,7 5,8 8,6 2,3 1,8
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Foi feita a distribuicao do nimero total de casos de acordo com os grandes grupos tumorais e de acordo
com o sexo (grafico 4). Os Tumores do SNC (31,6%), Leucemia (28,1%) e Linfoma (12,3%) sdo os
grupos tumorais de maior incidéncia, representando um total de 72,4% de todos os tumores em idade

pediatrica (0-14 anos).

Grafico 4. Distribuicdo (%) por grupos tumorais e sexo
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Em relacdo ao sexo, existe um predominio evidente do sexo masculino em todos os tumores, com
excepcao dos Tumores do SNC, Neuroblastoma e dos Tumores Osseos, onde o sexo feminino apresenta

maior nimero de casos.

A distribuicdo do nimero total de casos de acordo com o grupo tumoral, faixa etaria e respectivas

percentagens encontra-se representada na tabela 6.
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Tabela 6 Nimero de casos percentual por grupos etdrios - ambos os sexos P p—— e TS

ICC3 Grupo Histolégico <1 01-04 | 05-09 @ 10-14 | Total <1 01-04 05-09 10-14 Total
1 Leucemias, Doencas Mieloproliferativas e Mielodisplasicas 1 18 8 5 32 20,0 37,5 30,8 14,3 28,1
1A Leucemia Linfobldstica Aguda 1 16 7 3 27 20,0 33,3 26,9 8,6 23,7
1B Leucemia Mielobléstica Aguda 0 0 1 2 3 0,0 0,0 3,8 5,7 2,6
IC Doencas Mieloproliferativas Crénicas 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
1D Sindroma Mielodispldsico e outras Doencas Mieloproliferativas 0 1 0 0 1 0,0 2,1 0,0 0,0 0,9
IE Outras Leucemias ndo especificas ou especificadas 0 1 0 0 1 0,0 2,1 0,0 0,0 0,9
1] Linfomas e Tumores do Reticuloendotelial 0 2 5 7 14 0,0 4,2 19,2 20,0 12,3
1A Linfoma de Hodgkin 0 0 3 3 6 0,0 0,0 11,5 8,6 53
11B Linfoma ndo Hodgkin (excepto linfoma de Burkitt) 0 2 1 1 4 0,0 4,2 3,8 2,9 3,5
1c Linfoma de Burkitt 0 0 1 1 2 0,0 0,0 3,8 2,9 1,8
11D NeoplasiaLinforeticular miscelanea 0 0 0 1 1 0,0 0,0 0,0 2,9 0,9
113 Linfoma nao especificado 0 0 0 1 1 0,0 0,0 0,0 2,9 0,9
m SNC e outros Tumores intracraneanos e intraespinais 2 12 8 14 36 40,0 25,0 30,8 40,0 31,6
1A Ependimoma 0 1 1 0 2 0,0 2,1 3,8 0,0 1,8
1B Astrocitoma 2 5 6 7 20 40,0 10,4 23,1 20,0 17,5
1nc Tumor Embriondrio intracraneano e intramedular 0 1 0 3 4 0,0 2,1 0,0 8,6 3,5
1D Outro Glioma 0 3 0 3 6 0,0 6,3 0,0 8,6 53
1E Outra Neoplasia intracraneana e intramedular especificada 0 2 0 1 3 0,0 4,2 0,0 2,9 2,6
1F Neoplasia intracraneana e intramedular ndo especificada 0 0 1 0 1 0,0 0,0 3,8 0,0 0,9
1\% Neuroblastoma e outros Tumores dos Nervos Periféricos 1 3 0 0 4 20,0 6,3 0,0 0,0 3,5
IVA Neuroblastoma e Ganglioneuroblastoma 1 3 0 0 4 20,0 6,3 0,0 0,0 3,5
IVB Outros Tumores de células dos nervos periféricos 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
\% Retinoblastoma 0 6 0 0 6 0,0 12,5 0,0 0,0 53
Vi Tumores Renais 0 2 2 0 4 0,0 4,2 7,7 0,0 3,5
VIA Nefroblastoma e outros Tumores Renais ndo epiteliais 0 2 2 0 4 0,0 4,2 7,7 0,0 3,5
VIB Carcinomas Renais 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
VIC Tumores Malignos Renais nao especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
vil Tumores Hepaticos 1 0 0 1 2 20,0 0,0 0,0 2,9 1,8
VIIA Hepatoblastoma 1 0 0 1 2 20,0 0,0 0,0 29 1,8
VIIB Carcinoma Hepatico 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
VIIC Tumores Malignos Hepdticos nao especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
vii Tumores Osseos Malignos 0 0 1 2 3 0,0 0,0 3,8 57 2,6
VIIIA Osteossarcomas 0 0 0 1 1 0,0 0,0 0,0 2,9 0,9
VIIB Condrossarcomas 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
VIIC Sarcoma de Ewing e outros Sarcomas 6sseos relacionados 0 0 1 1 2 0,0 0,0 3,8 2,9 1,8
VIIID Outros Tumores Osseos Malignos / especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
VIIE Tumores Osseos nao Especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
1X Sarcomas dos Tecidos moles e de outros e de outros Tecidos extradsseos 0 2 0 2 4 0,0 4,2 0,0 57 3.5
IXA Rabdomiossarcomas 0 2 0 1 3 0,0 4,2 0,0 28 2,6
IXB Fibrossarcomas, Tumores das bainhas dos nervos periféricos 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
IXC Sarcoma de Kaposi 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
IXD Qutros Sarcomas especificados dos tecidos moles 0 0 0 1 1 0,0 0,0 0,0 2,9 0,9
IXE Sarcomas dos tecidos moles nao especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
X Tumores das Células Germinativas, Gonadais e do Trofoblasto 0 2 2 2 6 0,0 4,2 7,7 57 53
XA Tumores de Células Germinativas Intracraneanos 0 0 1 1 2 0,0 0,0 3,8 2,9 1,8
XB Tumores Malignos de Células Germinativas Extragonodais e Extracraneanos 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
XC Tumores Malignos de Células Germinativas das Gonadas 0 2 1 0 3 0,0 4,2 3,8 0,0 2,6
XD Carcinomas Gonadais 0 0 0 1 1 0,0 0,0 0,0 28 0,9
XE Outros e Tumores Malignos das Gonadas nao especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
X1 Outros Tumores Malignos Epiteliais e Melanomas Malignos 0 0 0 2 2 0,0 0,0 0,0 5,7 1,8
XIA Carcinomas Adrenocorticais 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
X1B Carcinomas da Tirdide 0 0 0 1 1 0,0 0,0 0,0 28 0,9
XIC Carcinomas Nasofaringeos 0 0 0 1 1 0,0 0,0 0,0 2,9 0,9
XID Melanomas Malignos 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
XIE Carcinomas da Pele 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
XIF Outros Carcinomas e nao especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
X1 Outros e Tumores Malignos nao especificados 0 1 0 0 1 0,0 2,1 0,0 0,0 0,9
XIIA Outros Tumores Malignos especificados 0 1 0 0 1 0,0 2,1 0,0 0,0 0,9
XI1IB Outros Tumores Malignos nao especificados 0 0 0 0 0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
5 1
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Distribuicao dos tumores por grupos etarios

As Leucemias sdo mais frequentes na faixa etdria dos 1-4 anos, os Linfomas apresentam-se mais a partir
dos 5 anos. Os Tumores do SNC tém maior incidéncia nas faixas etdrias dos extremos: menos de 1 ano
e maiores que 10 anos.

Os Neuroblastomas e os Tumores Hepaticos apresentam maior incidéncia abaixo de 1 ano de idade,
enquanto os Retinoblastomas no grupo dos 1-4 anos.

Tabela 7. Proporcao de casos de acordo com a faixa etdria (%)

<01 01-04 05-09 10-14
Leucemias 20,0
Linfomas 0,0
SNC 40,0
Neuroblastoma 20,0
Retinoblastoma 0,0
Renal 0,0
Hepatico 20,0
T Osseos 0,0
Sarcoma 0,0
T Germinativas 0,0
T Epiteliais 0,0
Outros 0,0




TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

Na faixa etdria inferior a 1 ano, os Tumores do SNC sdo os mais frequentes, no grupo de 1-4 anos
predominam as Leucemias, na faixa etdria dos 5-9 anos a incidéncia é maior para os Tumores do SNC

e Leucemias, e por Gltimo nas idades dos 10-14 predominam os Tumores do SNC.

Grafico 5.1. Distribuigcdo dos grupos tumorais

Grafico 5.2. Distribuicdo dos grupos tumorais
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Distribuicao dos tumores por area de residéncia

Atendendo a populacdo com idade < 14 anos, verificamos que os trés concelhos de maior incidéncia
sdo Porto Moniz (0,61%), Camara de Lobos (0,44%) e Sao Vicente (0,41%).

Tabela 8. Distribuicao do ndmero de tumores de acordo com a drea de residéncia

% De tumores na populacao

Concelho N° de criancas <14 A N° tumores <14A
1645 4 0,24
6966 31 0,44
15856 33 0,21
3226 12 0,37
1544 5 0,32
329 2 0,61
2295 4 0,17
8128 17 0,21
912 1 0,11
727 3 0,41
807 2 0,25
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Gréfico 6. Distribuicdo por Concelho
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Factores de risco

Os estudos descritos evidenciam dois grandes grupos de factores de risco, por um lado a predisposicao
genética e por outro, os problemas relacionados com a exposicao a factores ambientais e ainda outros

relacionados com as condigdes durante a gestacao.

A predisposicdo genética esta relacionada tanto com as alteragdes cromossémicas encontradas de

novo, como também com a transmissao de doencas familiares.

No nosso estudo foram encontrados dois casos de criancas com Leucemias - LLA com trissomia do
cromossoma 21, e ainda duas criancas com tumores do sistema reticulo endotelial, Linfoma nao

Hodgkin e LLA, e que pertencem a mesma familia (primos em primeiro grau).

No ambito dos factores ambientais, foi feita a distribuicdo dos doentes pelos diversos Concelhos da
Ilha, tabela 8.

Atendendo a populagao com idade 0-14 anos, o concelho do Porto Moniz, apresentou a maior
percentagem de tumores infantis 0,61 %, em relacdao aos demais concelhos, apesar do baixo ndmero de
tumores na realidade encontrados. Trata-se do concelho predominantemente rural, onde vive o menor
nimero de criangas da llha. Ambos os casos sdao de Tumor do SNC, o que nos pode fazer pensar que
possa existir algum factor externo influente, dado que nao parece existir consanguinidade.

A seguir temos o concelho de Camara de Lobos com 0,44 %, que apresenta a maior concentragao de
criancas da Ilha, com habitos variados entre o rural e suburbano.

O Funchal é o inico concelho predominantemente urbano e com o maior nimero de tumores registados,

no entanto apresentou apenas 0,21 % dos tumores.

Apesar da diversidade de meios ambientais encontrados, quer rurais ou urbanos, ndo foi evidente
qualquer associagao entre o local de residéncia e o risco acrescido para o aparecimento de tumores.
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% Sobrevivéncia

1V b. Sobrevivéncia

A sobrevivéncia global dos doentes oncoldgicos com idade entre os 0-14 anos, diagnosticados durante

o periodo de 1998-2012, é no fim do estudo de 70,3%.

Aos 5 anos ap6s o diagnostico, a sobrevivéncia é de 100% nos Tumores Renais, Osseos, de Células

Germinativas, Epiteliais e na categoria de outros tumores nao especificados. Nos Tumores Hepaticos

ndo houve qualquer sobrevivéncia (0%). Contudo, os Tumores do SNC apresentam uma sobrevivéncia
de 64,2%; os Sarcomas dos Tecidos Moles uma sobrevivéncia de 50%; as Leucemias e Neuroblastomas

com 79%; e os Linfomas apresentaram a maior sobrevivéncia, com 93% (gréfico 8 e tabela 8.1).

Grafico 8 - Sobrevivéncia global por grupo tumoral
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Tabela 8.1. Sobrevivéncia aos 1, 3, 5, 10 anos e ao fim do estudo (14 anos)
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Sobrevida
Classificacao N.° de casos
1 Ano 3 Anos 5 Anos 10 Anos 14 Anos
| - Leucemias 32 0,97 0,83 0,79 0,69 0,69
Il - Linfomas do Tecido Reticulo Rendotelial 14 0,93 0,93 0,93 0,93 0,93
11l - SNC 36 0,89 0,76 0,64 0,56 0,56
IV - Neuroblastoma 4 1,00 1,00 0,75 0,75 0,75
V - Retinoblastoma 6 1,00 1,00 1,00 0,50 0,50
VI - Tumores renais 4 1,00 1,00 1,00 1,00 1,00
VIl - Tumores hepaticos 2 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
VIII - Tumores 6sseos 3 1,00 1,00 1,00 1,00 1,00
IX - Sarcomas dos tecidos moles 4 1,00 1,00 0,50 0,50 0,50
X - Tumores das células germinativas 6 1,00 1,00 1,00 1,00 1,00
XI - Carcinomas 2 1,00 1,00 1,00 1,00 1,00
XII - Outros e ndo especificados 1 1,00 1,00 1,00 1,00 1,00

A taxa de sobrevivéncia global mostrou ter ligacdo com a idade de diagnéstico. Os grupos etdrios de menos de 1 ano e 10-14 anos
sdo os que se apresentam como mais vulnerdveis. Ao fim do 1° ano, a sobrevivéncia é maior na faixa etdria de 1-4 anos (100%)
e menor nas criancas com menos de 1 ano (40%). Ao fim do 3° ano, sdo 0s mesmos grupos a ter a maior (95%) e a menor (20%)
sobrevivéncia. Aos 5 anos a maior sobrevivéncia foi encontrada no grupo de 5 -9 anos (88%) mantendo-se o grupo de menos de 1

ano como o de menor sobrevivéncia (20%) (tabela 9).

Tabela 9 Sobrevivéncia por grupo etario e sexo a 1 e 5 anos

Sobrevivéncia a:

1 ano 5 anos
Sexo Grupo Etario Sexo Grupo Etario
Total Total
M F <1 01-04 05-09 10-14 M F <1 01-04 05-09 10-14
Total geral 0.93 0.93 0.92 0.40 1.00 0.88 0.94 0.78 0.77 0.80 0.20 0.85 0.88 0.67
M 0.93 - - 0.67 1.00 0.85 0.94 0.77 - - 0.33 0.87 0.85 0.64
Sexo

F 0.92 - - 0.00 1.00 0.92 0.93 0.80 - - 0.00 0.84 0.92 0.72

<1 0.40 0.67 0.00 - - - - 0.20 0.33 0.00 - - - -

01-04 1.00 1.00 1.00 - - - - 0.85 0.87 0.84 - - - -

Grupo Etdrio
05-09 0.88 0.85 0.92 - - - - 0.88 0.85 0.92 - - - -
10-14 0.94 0.94 0.93 - - - - 0.67 0.64 0.72 - - - -

| -
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Relativamente ao sexo, ao fim do 1° ano, a taxa de sobrevivéncia global € igual nos 2 sexos. Aos 5 anos

a sobrevivéncia € um pouco maior no sexo feminino (80% vs 77%). Nas Leucemias a sobrevivéncia a

1 e 5 anos é maior no sexo feminino. Nos Tumores do SNC, o sexo feminino tem maior sobrevivéncia

ao fim de 1 ano, no entanto o sexo masculino tem uma maior sobrevivéncia aos 5 anos.

Grafico 9 - Sobrevivéncia global por sexo
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Grafico 9.1 Sobrevivéncia por sexo

0.93 p.92

0.88
y 0.83 0.77 0.80
M Masculino | ~—f 069 73 069 7
y
Feminino I | I
1ano 3 anos 5anos 10 anos 14 anos

Nos grupos tumorais de maior incidéncia, nomeadamente Tumores do SNC, Leucemias e Linfomas, a
sobrevivéncia aos 5 anos é de 64%, 79% e 93%, respectivamente (tabela 8.1).

A sobrevivéncia global calculada foi de 77,8%. Se compararmos com a sobrevivéncia global encontrada
no estudo Eurocare 5 (1999/2007) é semelhante a média europeia no periodo de 1999/2001 e no
periodo 2005/2007 semelhante ao registado no UK e Irlanda (tabela 9.1).

Tabela 9.1. % de sobrevivéncia aos 5 anos na europa

1999-2001 2002-2004 2005-2007
78,4 80,1 81,2

74,4 76,2 77,8
78,8 80,5 81,0
79,2 78,5 82,1
65,2 66,8 70,2
76,1 77,3 79,9

Estudo Eurocare 5 1999-2007



TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

A sobrevivéncia global calculada encontra-se dentro do verificado para a Europa (ACCIS -1978/1997),
tabela 10, sendo a sobrevivéncia global Europeia aos 5 anos de 63%, a dos paises de Leste 64% e a dos
paises Ocidentais 75% (tabela 10).

Tabela 10. EUROPA-ACCIS taxa de sobrevivéncia aos 5 anos
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2 & = 3 2 - 0 % = p w

TOTAL z g o o) & g = = & ® 8
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EUROPA 63 61 75 58 50 90 77 43 52 59 75 84 49
SUECIA 68 62 80 70 49 97 80 50 53 63 83 90 52
FINLANDIA 62 53 67 61 54 92 73 53 60 64 86 86 40
DINAMARCA 65 64 65 65 41 93 81 42 45 66 76 90 79
INGLATERRA 57 55 68 52 37 91 74 33 43 53 70 78 66
FRANCA 70 69 80 61 64 92 82 60 60 64 86 86 40
ALEMANHA 74 74 87 65 64 97 86 46 65 64 87 70 66
ESLOVENIA 57 46 71 51 49 78 73 40 41 69 67 80 27
BIELORRUSSIA 63 54 73 50 37 76 66 34 39 45 62 96 42
ITALIA 66 64 75 62 53 86 80 39 57 63 73 85 71
ESPANHA 65 59 75 58 60 92 82 42 59 72 77 87 60

PORTUGAL 69 57 89 71 46 46 77 67 65 64 57 88 -

RORSUL 69 57 89 71 46 46 77 67 65 64 57 88 .
RORAM 78 79 93 64 75 100 100 0 100 50 100 100 100




IVc. Mortalidade
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Verificou-se um total de 27 6bitos (23,68%) durante o periodo de 1998-2012, na populagdao com
idade < 14 anos com doenca oncologica (grafico 11). Destes, a mortalidade foi maior no grupo etario

< 1 ano (grafico 12) em todos os anos do estudo, excepto no ano 2008, no qual se verificou uma
percentagem de 6bitos igual em todas as faixas etdrias (grafico 13). Nos dados encontrados verificou-se

uma diminuicao da mortalidade desde o inicio do estudo, nas 4 faixas etarias, mas francamente mais

acentuada na idade abaixo de 1 ano.

Grafico 11. Mortalidade global (%)

Grafico 12. Mortalidade por grupo etario, 1998-2011 (%)
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O total de nimero de 6bitos por tipo de tumor foi de 27 casos, representando estes 23,68 % dos casos
diagnosticados (tabela 11).

Tal como foi verificado na incidéncia, os Tumores do SNC e as Leucemias sdo as neoplasias mais
frequentes, constituindo também as principais causas de morte por tumor.

Tabela 11. Ndmero de ébitos por tipo de tumor
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IVd. Principais causas de morte na populacao infantil na RAM - DRE -1998-2012

Tabela 12. Distribuicdo do nimero de ébitos por causa de morte

— ) A
| Doencgas infecciosas parasitdrias 3 8 1 1 13 1,4% S 1,7% 1,5% 3,2%
1l Neoplasias 1 2 6 4 13 0,5% 3,2% 0,29 5 3,2%
1 Doengas do sangue 0 0 0 0 0 0,0% 0,0% 0,0% 0,0% 0,0%
v Doengas enddcrinas 8 2 3 2 15 3,7% 3,2% 5,1% 3,0% 3,7%
\% Doencgas mentais 0 0 0 1 1 0,0% 0,0% 0,0% 1,5% 0,2%
VI Doencas Sistema nervoso 5 6 5 8 24 2,3% 9 6,0%
VIl Doengas do Olho e anexos 0 0 0 0 0 0,0% 0,0% 0,0% 0,0% 0,0%
VIII Doengas do Ouvido e apéfisemastoideia 0 0 0 0 0 0,0% 0,0% 0,0% 0,0% 0,0%
IX Doengas aparelho circulatério 9 2 4 0 15 4,2% 3,2% 6,8% 0,0% 3,7%
X Doencas aparelho respiratério 2 0 3 2 7 0,9% 0,0% 5,1% 3,0% 1,7%
Xl Doengas aparelho digestivo 1 0 1 2 4 0,5% 0,0% 1,7% 3,0% 1,0%
Xl Pele 0 0 0 0 0 0,0% 0,0% 0,0% 0,0% 0,0%
Xl Sistema osteomuscular e tecido conjuntivo 1 0 0 0 1 0,5% 0,0% 0,0% 0,0% 0,2%
XV Doengas aparelho genitourinario 5 1 2 0 8 2,3% 1,6% 3,4% 0,0% 2,0%
XV Gravidez, parto e puerpério 4 0 0 0 4 1,9% 0,0% 0,0% 0,0% 1,0%
XVI | Algumas afecgdes originadas no periodo Neonatal 78 0 0 0 78 : 0,0% 0,0% 0,0% 19,4%
XVII Mal formagdes congénitas e cromossémicas 49 8 1 1 59 $ 1,7% 1,5% 14,7%
XVIIl | Mal definidos 15 1 1 3 20 1,6% 1,7% 4,5% 5,0%

IX, XX | Traumdticas /venenos/ outras causas externas 7 17 14 19 57 ‘ 3,3%
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Pela analise da distribuicao do nimero de ébitos por causa de morte podemos verificar que as neoplasias
sdo a segunda causa de morte na faixa etdria dos 05-09 anos e a terceira causa de morte no grupo etario
dos 10 -14 anos.

Na infancia as causas de morte mais frequentes sdo a morte neonatal, seguida de malformacdes

congénitas e em terceiro lugar os traumatismos e venenos.

Por grupos etdrios as causas de morte sao:

v <01 Ano: 1° neonatal; 2° mal formagdes congénitas; 3° causas mal definidas.

v 01-04 Anos: 1° traumatismo e venenos; 2° doencas infecciosas e mal formacoes
35| congénitas; 3° doengas do sistema nervoso.

v 05-09 Anos: 1° traumatismos e venenos; 2°neoplasias; 3° doencas do sistema nervoso.

v 10-14 Anos: 1° traumatismo e venenos; 2° doencas do sistema nervoso; 3° neoplasias.
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V. LEUCEMIAS

As Leucemias constituem um grupo heterogéneo de neoplasias dos glébulos brancos. Dependendo da

sua origem, mieldide ou linféide, podem ser divididas em dois tipos. De acordo com a sua evolugao

clinica podem ser ainda classificadas como agudas ou crénicas. Representam a principal causa de

neoplasia em idade pedidtrica e uma importante causa de morbilidade/mortalidade.

Incidéncia

Entre os anos de 1998 e 2012 foram diagnosticados na
RAM um total de 32 novos casos de leucemia, 19 (59%)
do sexo masculino e 13 (41%) do sexo feminino.

Constitui, durante este periodo, o segundo tumor mais
frequente em idade pediatrica (0-14 anos).

Tabela 13. Taxa Incidéncia das Leucemias por grupo etdrio, ambos os sexos

Grafico 14. Leucemias - distribuigdo por sexos
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01 05 10 T T. T.

ICCC-3 Grupo Histologico <1 - - - | Total | <1 01-04 | 05-09 | 10-14 Brl.;ta Padr. Padr.
04 09 14 Europ Mund
| Leucemias, Doencas Mieloproliferativas e Mielodisplasicas 1 18 8 5 32 | 23,70 | 102,82 | 33,87 | 19,81 | 45,33 | 48,715 50,353

I (a) Leucemia Linféide Aguda 1 16 7 3 27 23,70 | 91,40 |29,64 | 11,89 | 38,25 | 41,52 43,15

I (b) Leucemia Miel6ide 0 0 1 2 3 0,00 0,00 4,23 7,92 | 4,25 3,87 3,67

I (c) Doencas Mieloproliferativas Crénicas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 | 0,00 | 0,00 0,00 0,00

I (d) Sindroma Mielodispldsico e Outras Doengas Mieloproliferativas 0 1 0 0 1 0,00 5,71 0,00 | 0,00 | 1,42 1,66 1,77

I (e) Outras Leucemias Nao Especificadas ou Especificadas 0 1 0 0 1 0,00 5,71 0,00 | 0,00 | 1,42 1,66 1,77
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Comparando as taxas de incidéncia geral padronizada para a populagao mundial, (tabela 13) verifica-se
que a incidéncia de Leucemias (I) na RAM (50,35) é superior a do ROR Sul (49,33), sendo superior no
sexo masculino (57,28) comparativamente ao sexo feminino (43,08) — ACCIS 1978/1997 (tabela 5). Estes
numeros sao no entanto semelhantes a de outros paises da Europa, tais como Alemanha, Bielorrussia,

Dinamarca, Espanha ou Finlandia, que apresentam uma taxa de incidéncia geral padronizada para a
populacao mundial que varia entre 39,10 e 55,7 (ACCIS ibidem).

Tabela 13.1. Taxa Incidéncia das Leucemias por grupo etdrio, sexo feminino

N.° Casos -> 1998-2012

Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes

ICCC-3 Grupo Histolégico <1 o4 09 T Total <1 01-04 | 05-09 | 10-14 | T.Bruta | T.Padr.Euro | T.Padr.Mund
| Leucemias, Doengas Mieloproliferativas e Mielodisplasicas 0 9 2 2 13 0,00 | 105,76 | 17,36 | 16,31 37,83 41,48 43,08
I (@) Leucemia Linféide Aguda 0 9 2 0 11 0,00 | 105,76 | 17,36 | 0,00 32,01 36,29 38,35
1 (b) Leucemia Miel6ide 0 0 0 2 2 0,00 0,00 0,00 16,31 5,82 519 4,73
1 (c) Doengas Mieloproliferativas Crénicas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1 (d) Sindroma Mielodisplasico e Outras Doengas Mieloproliferativas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1 (e) Outras Leucemias Nao Especificadas ou Especificadas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Tabela 13.2. Taxa Incidéncia das Leucemias por grupo etario, sexo masculino
° 9 | Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes
01 05 10
1ccc-3 Grupo Histolégico <1 2 5 - Total <1 | 0104 0509 10-14 TBruta = 1r2d" MLl
04 09 14 Europ Mund.
| Leucemias, Doengas Mieloproliferativas e Mielodispldsicas 1 9 6 3 19 46,38 | 100,05 | 49,59 | 23,12 52,45 55,61 57,28
I (a) Leucemia Linféide Aguda 1 7 5 3 16 46,38 | 77,81 | 41,32 | 23,12 44,17 46,52 47,73
I (b) Leucemia Mieléide 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,26 0,00 2,76 2,63 2,67
I(c) Doencas Mieloproliferativas Cronicas 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1 (d) Sindroma Mielodisplésico e Outras Doengas Mieloproliferativas 0 1 0 0 1 0,00 11,12 0,00 0,00 2,76 3,23 3,44
1 (e) Outras Leucemias Nao Especificadas ou Especificadas 0 1 0 0 1 0,00 11,12 0,00 0,00 2,76 3,23 3,44
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Tipos

O tipo histolégico mais frequente é a LLA com 85% dos casos, seguida da LMA com 9%, e finalmente
0 SMD e a LCBurkitt com 3% cada (gréfico 15). Em qualquer um dos tipos a incidéncia é maior no sexo
masculino (grafico 16).

Grafico 16. Leucemias - Distribuigdo por tipos e por sexo
Grafico 15. Leucemias - Tipos mais frequentes (%) Ow OF
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Assim, avaliando em particular os grupos histolégicos, verifica-se que a taxa de incidéncia geral
padronizada para a populacao mundial é superior para a LLA (43,15), predominando também no sexo
masculino (47,73 vs 38,35). Esta taxa de LLA é superior a verificada no ROR-SUL (37,43), mas ambas
semelhantes a outros paises da Europa (Alemanha, Bielorrissia, Dinamarca, Espanha ou Finlandia, que
apresentam uma taxa de incidéncia geral padronizada para a populacao mundial de LLA que varia de
32,70 a 46,50 — ACCIS 1978/1997).

Considerando o grupo etdrio, as leucemias representam o tumor mais frequente na faixa etdria dos 1 - 4
anos. Relativamente ao sexo, verifica-se um predominio do sexo masculino nas faixas etarias <1 ano e
05-09 anos, sendo a incidéncia igual no grupo dos 01-04 anos e 10-14 anos.

Grafico 17. Leucemias - Distribuigdo por grupo etario
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Sobrevivéncia

A sobrevivéncia global destes tumores é de cerca de 69,4% no fim do estudo. Ao fim do 1° ano foi de
94,7% (sexo masculino 95% vs sexo feminino 100%) e aos 5 anos de 79% (sexo masculino 63% vs

sexo feminino 100%) (tabela 9).

As taxas de sobrevivéncia das leucemias variam de acordo com os diferentes tipos, apresentando a LLA
uma sobrevivéncia global maior comparativamente a LMA (73% vs. 50% gréfico 18) ao fim do estudo.
Estes dados sao sobreponiveis ao que se verifica ao nivel nacional (sobrevivéncia LLA - 80%), mas
inferiores a média europeia (sobrevivéncia LLA - 85%).

Grafico 18 - Sobrevivéncia global por tipos de Leucemia
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Aos 5 anos verifica-se uma sobrevivéncia total para as leucemias de 79%, sendo esta maior no grupo
etario dos 01-04 anos (89%).

Tabela14. Sobrevivéncia de leucemias por grupo etario e sexo aos 1 e 5 anos

1 Ano 5 Anos

Sexo Grupo Etario Sexo Grupo Etario
Total Total
M F <1 01-04 | 05-09 | 10-14 M F <1 01-04 | 05-09 | 10-14
0,79
Total 0,97 0,95 1,00 1,00 1,00 0,88 1,00 0,63 1,00 0,00 0,89 0,88 0,33
0,79
I (a) 0,96 0,94 1,00 1,00 1,00 0,86 1,00 0,62 1,00 0,00 0,93 0,86 0,00
1,00
I - Leucemias, I(b) 1,00 1,00 - - - 1,00 - 1,00 - - - 1,00 -
doencas mieloproliferativas
e mielodisplasicas () _ B ) B B ) ) - . . B B ) )
0,00 I 4
I (d) 1,00 - - - - - - ! 0,00 - - 0,00 - -
le) | 1,00 - - - - - - 1,00 - - - - - -

Quando se comparam taxas de sobrevivéncia total de leucemias aos 5 anos com outros registos
europeus, verificam-se semelhangas, com valores que variam entre 61% e 86% para registos nacionais
em paises como Alemanha, Bielorrissia, Dinamarca, Espanha ou Finlandia (ACCIS 1978/1997).
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Relativamente a LLA, o tipo histolégico de leucemia de maior incidéncia na RAM (n = 27), a taxa de
sobrevivéncia aos 5 anos apresenta também valores semelhantes aos apresentados com outros registos
nacionais, nomeadamente ROR-SUL (RORAM 79% vs ROR-SUL 77%). O mesmo se pode dizer quando
comparados com outros registos europeus, com valores que variam entre 65% e 90% para registos
nacionais em paises como Alemanha, Bielorrdssia, Dinamarca, Espanha ou Finlandia (ACCIS ibidem).
Se compararmos com os dados do Eurocare 5 os nossos nlimeros sdo sobreponiveis aos da Europa de
Leste nos anos de 2005-2007.

Tabela 14.1 % de sobrevivéncia aos 5 anos na europa LLA

Todos os Tumores LLA 1999-2001 2002-2004 2005-2007
84,8 87,9 86,7

Europa do Norte

UK e Irlanda 81,5 87,0 89,4
Europa Central 86,1 90,0 90,1
Europa do Sul 83,6 86,0 87,2
Europa do Leste 69,7 75,8 80,3
Toda a Europa 82,2 86,3 87,6

Estudo Eurocare 5 1999-2007
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VI. LINFOMAS

Os Linfomas sdao um grupo de Doencas do Sistema Linfatico, principalmente representados pelo
Linfoma de Hodgkin e os Linfomas ndao Hodgkin. Os primeiros caracterizados pela presenca de células
de Reed Sternberg nos linfécitos B e também relacionadas com o Virus de Epstein-Barr, principalmente
nos paises em desenvolvimento. Tem distribuicao bimodal, com um primeiro pico na adolescéncia e o
segundo a partir dos 50 anos. Corresponde ao tipo mais frequente de Linfoma na infancia.

Em seguida temos os Linfomas Nao Hodgkin (lIB); Linfoma de Burkitt (IIC), Neoplasia Linforeticular
miscelanea(lID) e Linfomas nao especificados (IIE). Nestes o principal factor de risco estd relacionado
com imunodeficiéncia adquirida, e geralmente sdo mais graves na crianga do que no adulto (grafico
19 e tabela 15).

Incidéncia

Este grupo de neoplasias representa o 3° mais comum na idade pediétrica (0-14 anos). Entre 1998 e
2012 foram diagnosticados 14 novos casos de Linfoma na RAM, 10 do sexo masculino e 4 do sexo
feminino.

Grafico 19. Linfoma - Distribuicdo (%) por sexo
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Tabela 15. Taxa Incidéncia dos Linfomas por grupo etdrio, ambos os sexos

N.° Casos -> 1998-2012 Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes
ICCC-3 Grupo Histolégico <1 01-04 05-09 10-14 Total <1 01-04 05-09 10-14 T. Bruta :l:_?; TM?:J
1] Linfomas e Neoplasias do Sistema Reticuloendotelial 0 2 5 7 14 0,00 11,42 21,17 27,73 19,83 18,88 18,42
Il (a) Linfoma de Hodgkin 0 0 3 3 6 0,00 0,00 12,70 11,89 8,50 7,82 7,55
11 (b) Linfoma Nao Hodgkin (excepto Linfoma de Burkitt) 0 2 1 1 4 0,00 11,42 4,23 3,96 5,67 5,93 6,05
I (c) Linfoma de Burkitt 0 0 1 1 2 0,00 0,00 4,23 3,96 2,83 2,61 2,52
11 (d) Neoplasia Linforeticular Miscelanea 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15
Il (e) Linfoma N3o Especificado 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 3,96 1,42 1,26 1,15

Comparando a taxa de incidéncia geral padronizada para a populagao mundial, verificamos que nos
Linfomas (II), na RAM, 18,42, é superior a taxa europeia 14,3, porém inferior a encontrada no ROR Sul,
34,51, equivalente a encontrada em alguns paises da Europa como Itdlia 18,6, Eslovaquia e Jugoslavia
18,6 e 18,3 respectivamente (ACCIS 1978/1997 — tabela 5).
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Tabela 15.1. Taxa Incidéncia dos Linfomas por grupo etdrio, sexo feminino

N.° Casos -> 1998-2012

Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes

ICCC-3 Grupo Histologico <1 01-04 05-09 10-14 Total <1 01-04 05-09 10-14 | T. Bruta Tg:ir' -:Al:la:;
1l Linfomas e Neoplasias do Sistema Reticuloendotelial 0 1 2 1 4 0,00 11,75 17,36 8,15 11,64 11,54 11,61
Il @ | Linfoma de Hodgkin 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80
11 (b) Linfoma Nao Hodgkin (excepto Linfoma de Burkitt) 0 1 0 0 1 0,00 11,75 0,00 0,00 2,91 3,42 3,64
11 (c) Linfoma de Burkitt 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80
11 (d) Neoplasia Linforeticular Misceldnea 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 8,15 2,91 2,59 2,37
1 (e) Linfoma Nao Especificado 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Tabela 15.2. Taxa Incidéncia dos Linfomas por grupo etario, sexo masculino
| wEeshim | mestemmapemine
ICCC-3 Grupo Histoldgico <1 01-04 | 05-09 | 10-14 | Total = <1 | 01-04 | 05-09 | 10-14 | TBruta TPadrEurop TPadrMund
1] Linfomas e Neoplasias do Sistema Reticuloendotelial 0 1 3 6 10 0,00 | 11,12 | 24,79 | 46,24 | 27,60 25,84 24,87
Il (a) Linfoma de Hodgkin 0 0 2 3 5 0,00 | 0,00 |16,53| 23,12 13,80 12,62 12,04
Il (b) |Linfoma Nao Hodgkin (excepto Linfoma de Burkitt) 0 1 1 1 3 0,00 | 11,12 | 8,26 | 7,71 8,28 8,32 8,35
11 (c) Linfoma de Burkitt 0 0 0 1 1 0,00 | 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
I1(d) | Neoplasia Linforeticular Miscelanea 0 0 0 0 0,00 | 0,00 | 0,00 | 0,00 0,00 0,00 0,00
Il (¢) |Linfoma Nao Especificado 0 0 0 1 1 0,00 | 0,00 | 0,00 | 7,71 2,76 2,45 2,24
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Tipos

O tipo mais frequente é o Linfoma de Hodgkin (43%), seguido de Linfoma nao Hodgkin — (29%) e

Linfoma de Burkitt (14%).

Assim, avaliando em particular os grupos histolégicos, verifica-se que a incidéncia padronizada para a
populacao mundial para o Linfoma de Hodgkin é de 7,55, do Linfoma ndao Hodgkin 6,05 e do Linfoma

de Burkitt 2,52.

Relativamente ao sexo, o sexo masculino é o género de maior incidéncia em qualquer um dos tipos de

linfoma, excepto no caso da neoplasia linforeticular miscelanea.

Grafico 20. Linfomas - Tipos mais frequentes (%)
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Grafico 21. Distribuigdo por tipos e por sexo
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Sobrevivéncia

Os Linfomas sdao uma categoria de tumores com bom prognéstico, com uma taxa global de 93% de

sobrevivéncia aos 5 anos, sobreponivel aos valores encontrados na literatura.

Na categoria mais frequente dos Linfomas de Hodgkin (IIA) temos uma taxa de sobrevivéncia de 83,3 %
aos 5 anos, valor ligeiramente inferior ao apresentado pelo ROR-SUL (93%). Este valor também € inferior
ao encontrado nos paises quer da Europa do Sul ou do Norte (95,96 e 97% aos 5 anos, respectivamente).
Os nossos valores sao sobreponiveis aos valores referidos por alguns paises do Leste Europeu, tais como
Polénia (84,21%), Eslovaquia (80%) e Republica Checa (85,71%) (ACCIS 1978/1997).

Grafico 23 - Sobrevivéncia global - Linfomas
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Tabela 16. Estimativas de KM da fungao de sobrevivéncia de linfomas por grupo etario e sexo aos 1 e 5 anos

Sexo Grupo Etario Sexo Grupo Etario
Total Total
M F <1 01-04 05-09 10-14 M F <1 01-04 05-09 10-14
Total 093 | 090 | 1,00 - - 0,80 - 093 | 090 | 1,00 - - 0,80 -
Il (a) 0,83 0,80 1,00 - - 0,67 - 0,83 0,80 1,00 - - 0,67 -
II - Linfomas e tumores Il b) 1,00 ) ) ) ) ) ) 1,00 ) ) ) ) ) )
icul lial
do reticulo endotelia o 1,00 i i i i i i 1,00 i i i i i i
I (d) 1,00 - - . . . - 1,00 . . . . . .
1l (e) 1,00 - - - - - - 1,00 - - - - . -

Em relacdo ao sexo, verifica-se uma sobrevivéncia superior aos 5 anos no sexo feminino, no Linfoma

de Hodgkin (100%), enquanto nos rapazes temos uma sobrevivéncia de 80 %.

Comparado com os valores apresentados no Eurocare 5, verificamos, ao contrario do nosso estudo, que
o0s rapazes tém uma pequena vantagem (96,6%) em relacao as raparigas (94,3%). Esta diferenca podera

ser explicada pelo pequeno nimero de casos ocorridos na nossa populacao.

Considerando a idade, temos uma sobrevivéncia aos 5 anos de 67% exclusivamente na faixa etaria dos
05-09 anos, sendo o nimero de criangas muito reduzido nos demais grupos etarios o que nao permite

o calculo.

Se compararmos com o relatado no Eurocare 5, vemos que o grupo etario dos 10-14 anos é o que
apresenta maior sobrevivéncia (95,8%), seguida do grupo etario 5-9 anos (94,1%) e no grupo etario
dos 1-4 anos (95,5%).
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Tabela 16.1 % de sobrevivéncia aos 5 anos na europa Linfoma de Hodgkin

foma de Hodgkin 1999-2001 2002-2004 2005-2007

Estudo Eurocare 5 1999-2007

Tabela 16.2 % de sobrevivéncia aos 5 anos na europa Linfoma nao Hodgkin

Linfoma nao Hodgkin 1999-2001 2002-2004 2005-2007
85,7 88,9 87,0

80,6 83,2 89,0
84,4 88,4 86,5
81,3 81,6 83,9
64,2 72,7 78,3
80,1 83,7 85,1

Estudo Eurocare 5 1999-2007
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VIl. TUMORES DO SNC

Os Tumores do SNC constituem um grupo heterogéneo de neoplasias e no nosso estudo apenas foram
estudados os tumores malignos, segundo a orientacdo da ICCC3 (Grupo lll). Segundo esta classificacao
existem 5 diferentes subgrupos histolégicos: Ependimoma (Illa), Astrocitoma (llIb), Tumor Embrionario
Intracraniano (lllc), Outro Glioma (l1ld), Outras Neoplasias Intracranianas e Intramedulares Especificadas
(Ille) e Outras Neoplasias Intracranianas e Intramedulares Nao Especificadas (llIf). Estes diferentes
grupos histolégicos tém diferentes prognésticos dependendo da agressividade tumoral, bem como da
localizagao do tumor em funcdo da sua acessibilidade cirdrgica sem sequelas e para biépsia. No nosso
estudo, os tumores sem confirmagao histolégica (14,3%) sao maioritariamente do SNC.

Incidéncia

Entre os anos de 1998 e 2012 foram diagnosticados na RAM um total de 36 novos casos de Tumores
malignos do Sistema Nervoso Central, representando 31,6% de todas as neoplasias na RAM, na
populagdo com idade menor ou igual a 14 anos. F o grupo tumoral mais frequente em idade pediétrica

na nossa regiao.

A incidéncia em geral € maior no sexo feminino, com 22 casos diagnosticados (61% vs 39%) (grafico 24).
Verificou-se que o grupo etdrio com maior nimero de casos foi o dos 10-14 anos, com um total de 14
casos (grafico 25).

Grafico 24. SNC - Distribuigdo por sexos (%) Grafico 25. SNC - Distribui¢do por idades
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Tabela 17. Taxa Incidéncia dos Tumores do SNC por grupo etdrio, ambos os sexos

N.° Casos -> 1998-2012 Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes

ICCC-3 Grupo Histolégico <1 | 01-04 | 05-09 | 10-14 Total <1 01-04 | 05-09 | 10-14 TBruta ::::; A:'::L
1] SNC, Neoplasia Intracraniana e Intramedular 2 12 8 14 36 47,40 | 68,55 | 33,87 | 55,46 | 51,00 | 51,81 51,93

1l (a) Ependimoma 0 1 1 0 2 0,00 5,71 4,23 0,00 2,83 3,01 3,13
I (b) Astrocitoma 2 5 6 7 20 47,40 | 28,56 | 25,40 | 27,73 | 28,33 28,66 28,76
1l (c) Tumor Embriondrio Intracraniano e Intramedular 0 1 0 3 4 0,00 5,71 0,00 | 11,89 | 5,67 5,44 5,22
I (d) Outro Glioma 0 3 0 3 6 0,00 17,14 | 0,00 11,89 8,50 8,77 8,76
1l (e) Outra Neoplasia Intracraniana e Intramedular Especificada 0 2 0 1 3 0,00 | 11,42 | 0,00 3,96 4,25 4,58 4,69
1 (f) Neoplasia Intracraniana e Intramedular Nao Especificada 0 0 1 0 1 0,00 0,00 4,23 0,00 1,42 1,35 1,37

Comparando as taxas de incidéncia geral padronizada para a populagdo mundial, verifica-se que a
incidéncia dos Tumores malignos do SNC (Ill) na RAM (51,93) é superior a do ROR-SUL (40), muito
superior a taxa Europeia (28), mas s6 mais préxima da taxa de incidéncia dos paises do Norte da Europa,
como a da Suécia (42) (ACCIS1978/1997) (tabela 5).
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Tabela 17.1. Taxa Incidéncia dos Tumores do SNC por grupo etdrio, sexo feminino

N.° Casos -> 1998-2012 Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes
ICCC-3 Grupo Histologico <1 | 01-04 | 05-09 | 10-14 Total <1 01-04 | 05-09 | 10-14 | TBruta | TPadrEuro TPadrMund

1l SNC, Neoplasia Intracraniana e Intramedular 2 7 6 7 22 96,91 | 82,26 | 52,08 | 57,07 | 64,03 65,71 66,34
IINEY] Ependimoma 0 1 1 0 2 0,00 11,75 8,68 0,00 5,82 6,18 6,44
11l (b) Astrocitoma 2 2 4 4 12 96,91 | 23,50 | 34,72 | 32,61 | 34,92 35,31 35,45
11l (c) Tumor Embriondrio Intracraniano e Intramedular 0 1 0 2 3 0,00 | 11,75 | 0,00 | 16,31 8,73 8,61 8,37
11 (d) Outro Glioma 0 1 0 1 2 0,00 11,75 0,00 8,15 5,82 6,01 6,01
11l (e) Outra Neoplasia Intracraniana e Intramedular Especificada 0 2 0 0 2 0,00 | 23,50 | 0,00 0,00 5,82 6,84 7,28
1 (f) Neoplasia Intracraniana e Intramedular Nao Especificada 0 0 1 0 1 0,00 0,00 8,68 0,00 2,91 2,76 2,80

Tabela 17.2. Taxa Incidéncia dos Tumores do SNC por grupo etdrio, sexo masculino

N.° Casos -> 1998-2012 Taxa de Incidéncia ANUAL - por 1.000.000 habitantes

ICCC-3 Grupo Histologico <1 01-04 05-09 10-14 Total <1 01-04 | 05-09 | 10-14 | TBruta | TPadrEurop TPadrMund

1 SNC, Neoplasia Intracraniana e Intramedular 0 5 2 7 14 0,00 55,58 | 16,53 | 53,95 | 38,65 38,59 38,21
1l (@) Ependimoma 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
11l (b) Astrocitoma 0 3 2 3 8 0,00 | 33,35 | 16,53 | 23,12 | 22,08 22,32 22,37
11 (c) Tumor Embriondrio Intracraniano e Intramedular 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
11 (d) Outro Glioma 0 2 0 2 4 0,00 | 22,23 0,00 15,41 | 11,04 11,37 11,36
1 (e) Outra Neoplasia Intracraniana e Intramedular Especificada| 0 0 0 1 1 0,00 0,00 0,00 7,71 2,76 2,45 2,24
11 (f) Neoplasia Intracraniana e Intramedular Nao Especificada 0 0 0 0 0 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
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O Astrocitoma constitui o subtipo tumoral mais frequente com um total de 20 casos (em 56% dos
casos), com predominio do sexo feminino, representando uma taxa de incidéncia padronizada para a
populacao mundial de 28,76.

Comparando com as taxas de outros registos verificamos que a nossa taxa € superior a encontrada
pelo ROR-SUL (21,52) e relativamente as taxas Europeias verificamos que também € significativamente
superior a taxa da Europa com 11,7 sendo no entanto maior nas Ilhas Britanicas - 13,1 (ACCIS
1978/1997).

Grafico 26. SNC - Tipos mais frequentes (%)
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Considerando o grupo etario, verificdmos que a taxa de incidéncia de tumores de SNC é mais elevada
no grupo dos 1-4 anos (68,55), seguida do grupo dos 10-14 anos (55,46) (tabela 17).

Na faixa etaria de menos de 1 ano, em relacao ao total de tumores deste estudo, verificimos serem os
tumores do SNC os mais frequentes (embora com um n° reduzido de casos: 2).

Grafico 27. Distribuicdo por tipos e por sexo
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Sobrevivéncia

A sobrevivéncia global destes tumores foi de 55,9% no final do estudo. Ao fim do 1° ano foi de 89% e
aos 5 anos de 64% (grafico 28).

A taxa de sobrevivéncia depende do subtipo histologico e da idade. Encontramos uma taxa de
sobrevivéncia ao fim do 1° ano de 89% (masculino - 93%, feminino - 86%) e uma taxa de sobrevivéncia

global aos 5 anos de 64% (masculino - 69%, feminino - 61%) (tabela 18).

Verificamos existir nos subtipos histol6gicos diferentes taxas de sobrevivéncia ao fim do 1° e 5° ano de
diagnéstico:

v" Grupo a) Ependimoma tem ao fim de 1 ano uma sobrevivéncia de 100% mas ao fim de 5 anos
de 00/0,'

v" Grupo b) Astrocitoma tem 90% de sobrevivéncia ao 1° ano e aos 5 anos de 74%;

v Grupo ¢) Tumor embrionario intracraniano e intramedular tem sobrevivéncia de 100% ao fim

de 1 ano e de 67% aos 5 anos;
v Grupo d) Outro Glioma apresenta sobrevivéncia de 83% ao 1° ano e de 63% aos 5 anos;
v" Grupo e) Outro Identificado tem sobrevivéncia de 100% e 50% ao 1° e 5° ano respectivamente;

v Grupo f) Outro ndo ldentificado a sobrevivéncia é de 0%.



56I

TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

% Sobrevivéncia

Grafico 28 - Sobrevivéncia global - Tumores SNC
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Ao analisarmos os diferentes grupos etdarios, verificamos que a maior sobrevivéncia se encontra nos

grupos entre 1 e 10 anos de idade (73 % e 88%).
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Tabela 18. Sobrevivéncia de tumores do SNC por grupo etério e sexo aos 1 e 5 anos

Sexo Grupo Etario Sexo Grupo Etario
Total Total
M F <1 01-04 05-09 10-14 M F <1 01-04 05-09 10-14
Total 089 | 093 086 | 0,00 | 1,00 - 092 @ 064 | 069 | 0,61 000 @ 073 | 088 | 0,52
INEY) 1,00 - - - 1,00 1,00 - 0,00 - - - 0,00 - -
1l (b) 0,90 1,00 | 0,83 | 0,00 - - 1,00 | 0,74 | 0,71 0,74 | 0,00 - 1,00 | 0,54
M- SNC e outros tumores 1y 1 g9 . 1,00 . . ; 1,00 | 0,67 - 0,50 ; - - 0,50
intracranianos e intraespinais
1 (d) 083 | 0,75 - - - - 0,67 | 063 | 0,50 - - - - 0,33
11 (e) 1,00 - 1,00 - 1,00 - - 0,50 - 0,00 - 0,00 - -
1 () 0,00 - 0,00 - - 0,00 - 0,00 - 0,00 - - 0,00 -

A taxa de sobrevivéncia, segundo o sexo, ao fim de 1 e 5 anos, para cada subtipo, s6 tem verdadeiro

significado no grupo dos Astrocitomas dado os nimeros de outros casos serem muito pequenos.

Relativamente aos nimeros de sobrevivéncia no sexo masculino e feminino, ao fim do 1° ano

a sobrevivéncia € ligeiramente maior no sexo masculino e ao fim de 5 anos de diagnéstico o sexo

feminino tem maior sobrevivéncia.

Quando comparamos as taxas de Sobrevivéncia Global aos 5 anos dos tumores do SNC na RAM (64%)

com outros registos, verificamos que a nossa sobrevivéncia é maior do que a média Europeia (58%) e

do que os paises ocidentais e do sul da Europa, com valores méximos de sobrevivéncia nos paises da
Europa do Norte - 70% (ACCIS-1977/1998) (tabela 10). Comparando com os dados do Eurocare 5, os
nossos nlimeros sao semelhantes aos da Europa do Sul de 2005 -2007.
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O Astrocitoma é também o que tem melhor prognéstico nos outros registos, nomeadamente no ROR-SUL
com sobrevivéncia observada de 79%. Nos registos europeus, encontramos uma taxa de sobrevivéncia
de 76% como média europeia, variando os paises entre 78% e 85%, esta Gltima encontrada nos paises
do Norte da Europa (ACCIS ibidem). Comparando com os dados do Eurocare 5, este é notoriamente
inferior por terem sido excluidos os Astrocitomas Pilociticos, os de melhor prognéstico, considerados

por vezes como lesdo de baixa malignidade.

Tabela 18.1 % de sobrevivéncia aos 5 anos na europa SNC

Todos os Tumores SNC 1999-2001 2002-2004 2005-2007
67,7 66,9 65,4

Europa do Norte , / /

UK e Irlanda 58,0 57,3 54,4
Europa Central 55,1 59,0 56,6
Europa do Sul 59,4 57,6 64,5
Europa do Leste 51,1 47,3 54,5
Toda a Europa 56,7 57,1 58,2

Estudo Eurocare 5 1999-2007
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VIil. QUALIDADE DA SOBREVIVENCIA

Em relagao a qualidade da sobrevivéncia, no final do estudo podemos dizer que a Leucemia foi o tumor
com maior nimero de criangas sobreviventes - 24, seguido dos Tumores do SNC com 23 sobreviventes,
havendo no caso do Linfoma 13 sobreviventes. H4 6 criangas com Tumor de Células Germinativas,
5 com Retinoblastomas e os outros tipos, sendo mais raros, ttm um menor nimero de sobreviventes

(tabela 19).

Tabela 19. Nimero de casos sobreviventes por grupo ICCC3

24
I 59

13

23

87

Estudo Eurocare 5 1999-2007
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Avaliando a qualidade da Sobrevivéncia, encontramos:

- 76 % dos sobreviventes estavam bem,sem sequelas, fazendo uma vida normal. Trés doentes, um rapaz
e duas raparigas, tiveram filhos saudaveis.

- 14% tinham sequelas fisicas (um caso de paraplegia, um caso de paralisia facial, um caso de pé
pendente e um caso de cegueira). Também se registaram sequelas cognitivas (um caso de dificuldade
de aprendizagem) e sequelas psiquidtricas (um caso de psicose e um caso de neurose obsessiva).

- 9% de casos tinham persisténcia de tumor e viemos posteriormente verificar que tinham falecido.

- 1 crianga perdeu-se para o estudo porque a familia emigrou para fora da RAM (gréfico 29).

Grafico 29.
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IX. COMENTARIOS FINAIS

Os registos de tumores infantis na RAM demonstrou ser um instrumento muito importante para o
conhecimento da realidade da nossa regiao.

Podemos ver que a nossa incidéncia é semelhante a encontrada nos demais registos que tomamos
por comparagao (Portugal e a Europa) no que diz respeito ao sexo e grupo etdrio, representando um
risco calculado para a populacao infantil de 0,016 %, o que corresponde aos 7-9 casos por ano que

encontramos no Registo.

Quando observados os trés tipos de tumores principais, encontramos que, na nossa regido, o Tumor
do Sistema Nervoso Central é o mais frequente, contrariamente a todas as outras casuisticas em que o
tumor mais frequente é a Leucemia. No entanto, se formos ver a taxa de incidéncia dos dois tipos de
tumores, sdo quase sobreponiveis. Contudo, essa taxa é ainda superior a das casuisticas encontradas
na literatura sobretudo por, nos estudos europeus, muitas vezes ndo estarem incluidos os Astrocitomas

Pilociticos.

Durante o tempo do estudo verificdmos que o nimero de casos ndo aumentou de forma significativa,

pelo contrario nos tltimos 5 anos houve uma tendéncia para a estabilizacdo do nimero total de casos.

Verificamos que a evolucdo de casos nos 3 tipos mais frequentes, (Leucemias, Linfomas e Tumores
do SNC) ndo apresentou um padrao consistente, apenas talvez em relacdo aos Tumores do SNC que

aparecem de forma regular, nos Gltimos anos, sem no entanto haver aumento do ndimero de casos.

A sobrevivéncia global aos 5 anos das nossas criangas enquadra-se no padrao europeu como se verificou
comparando com o estudo publicado pelo Eurocare 5.
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Relativamente aos grupos tumorais mais frequentes, as leucemias apresentam uma sobrevivéncia inferior
a europeia e 0os SNC pelo contrario mostram uma sobrevivéncia ligeiramente superior a da Europa,
provavelmente relacionada, como ja acima referido, com a inclusao dos Astrocitomas Pilociticos.

Na génese dos tumores infantis estdo os factores genéticos e os ambientais. No nosso trabalho, nao foram
identificados factores de risco ambientais relacionados com o aparecimento de doenga oncolégica
infantil, mas houve dois casos registados com comprovadas alteragdes cromossémicas e outros dois
casos de consanguinidade. indentificando assim os factores genéticos, provavel consequéncia da

insularidade.

O ndmero reduzido de alguns tipos de casos /grupos etarios nao permite que se faga o calculo de

sobrevivéncia (dessas situagoes).

Ficou assim demonstrado que o reduzido nimero de criangcas com doenga limita a interpretacao
estatistica dos dados e que precisariamos de incluir mais criangas, ou seja prolongarmos o tempo do

registo.

Terminamos com um especial agradecimento a Direcgao Regional de Estatistica (DRE da Madeira), ao
IASAUDE, IP-RAM e ao ROR-SUL pela colaboracio recebida.



TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

x. REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Gatta, Gemma et al; Childhood cancer survival in Europe 1999-2007: results of EUROCARE-5 a
population-based study; Lancet Oncol, 10.1016/S1470-2045 (13) 70548-5, 2013.

2. Pritchard-Jones, K. et al; Cancer in children and adolescents in Europe: Developments over 20

years and future challenges; European journal of cancer 42 (2006) 2183 -2190, Elsevier Ltd,
2006.

3. Pinheiro, Paulo et al; Pediatric Cancer Florida 1981-2000; Florida Cancer Data System, University
of Miami Miller School of Medicine, Miami, Florida, 2008.

4. ROR-Sul; Incidéncia, Sobrevivéncia, Mortalidade de Tumores na Populacdo com idades entre os
0 e 0s 14 anos da Regido Sul de Portugal 1998-2002; Registo Oncolégico Regional Sul, IPOLFG-
EPE, Lisboa, Portugal, 2010.

5. K. Pritchard-Jones et al; Cancer in children and adolescents in Europe: Developments over 20
vears and future challenges; EUROPEAN JOURNAL OF CANCER 42 (2006) 2183 = 2190.

6. J. Clavelet al; Hodgkin’s disease incidence and survival in European children and adolescents
(1978-1997): Report from the Automated Cancer Information System project; EUROPEAN
JOURNAL OF CANCER 42 (2006) 2037 — 2049.

7. E. Steliarova-Foucheret al; Quality, comparability and methods of analysis of data on childhood

cancer _in Europe (1978-1997): Report from the Automated Childhood Cancer Information
System project; EUROPEAN JOURNAL OF CANCER 42 (2006) 1915 -1951.

8. C.A. Stiller et al; Cancer incidence and survival in European adolescents (1978-1997). Report




64I

TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

from the Automated Childhood Cancer Information System project; EUROPEAN JOURNAL OF
CANCER 42 (2006) 2006 — 2018.

C.A. Stiller et al; Bone tumours in European children and adolescents, 1978-1997. Report
from the Automated Childhood Cancer Information System project; EUROPEAN JOURNAL OF
CANCER 42 (2006) 2124 — 2135.

E. Steliarova-Foucheret al; Thyroid cancer incidence and survival among European children and

adolescents (1978-1997): Report from the Automated Childhood Cancer Information System
project; EUROPEAN JOURNAL OF CANCER 42 (2006) 2150 - 2169.

C.A. Stiller et al; Liver cancer in European children: Incidence and survival, 1978-1997. Report
from the Automated Childhood Cancer Information System project; EUROPEAN JOURNAL OF
CANCER 42 (2006) 2115 = 2123.

J. Ferlay et al; Cancer incidence and mortality patterns in Europe: Estimates for 40 countries in
2012; European Jo,urnal of Cancer (2013) 49, 1374 1403.

Pia KVerkasalo et al; Risk ofcancer in Finnish children living close to power lines; BM)
1993;307:895-9.

Florencia Moreno et al; Childhood cancer: Incidence and early deaths in Argentina, 2000-2008;
European Journal of Cancer (2013) 49, 465—473.

Peter Kaatsch; Epidemiology of childhood cancer; Cancer Treatment Reviews 36 (2010) 277-285.

Kathleen Nelson; Disparities in childhood cancer survival in Europe; THE LANCET Oncology Vol
5 February 2004.

Seyed Mohsen Mousavi et al; Childhood Cancer in Iran; ] Pediatr Hematol Oncol 2010;32:376—
382.

Rafael Peris-Bonet et al; Childhood central nervous system tumours — incidence and survival in




19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

Europe (1978-1997): Report from Automated Childhood Cancer Information System project;
European Journal of Cancer 42 (2006) 2064 —2080.

Emmanuel Desandes et al; Childhood cancer survival in France, 1990-1999; EUROPEAN
JOURNAL OF CANCER 44 (2008) 205 -215.

C.A. Stiller et al; Childhood Cancer in Britain: The National Registry of Childhood Tumours and
Incidence Rates; Eur/ Cancer, Vol. 31A, No. 12, pp. 2028-2034,1995.

Larry F. Ellison et al; Childhood and adolescent cancer survival: A period analysis of data from
the Canadian Cancer Registry; European Journal of Cancer 43 (2007) 1967 — 1975.

Ariana Znaor et al; Cancer incidence and mortality patterns in South Eastern Europe in the last

decade: Gaps persist compared with the rest of Europe; European Journal of Cancer (2013) 49,
1683— 1691.

Beatriz de Camargo et al/; Cancer incidence among children and adolescents in Brazil: first report
of 14 population-based cancer registries; Int. J. Cancer: 126, 715-720 (2010).

Peter Kaatsch et al; Time trends of cancer incidence in European children (1978-1997): Report
from the Automated Childhood Cancer Information System project; EUROPEAN JOURNAL OF
CANCER 42 (2006) 1961 — 1971.

Gemma Gatta et al; Survival of European children and young adults with cancer diagnosed
1995-2002; EUROPEAN JOURNAL OF CANCER 45 (2009) 992 —1005.

W. Thomas Johnston et al; Childhood cancer survival: A report from the United Kingdom
Childhood Cancer Study; Cancer Epidemiology 34 (2010) 659-666.

Guido Pastore et al; Malignant renal tumours incidence and survival in European children (1978-
1997): Report from the Automated Childhood Cancer Information System project; EUROPEAN
JOURNAL OF CANCER 42 (2006) 2103 -2114.




66I

TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

28

29.

30.

31.

32.

33.

. Paul M. Walsh et al; Childhood cancer survival in Ireland: Temporal, regional and deprivation-
related patterns; EUROPEAN JOURNAL OF CANCER 47 (2011) 1852 —1862.

Eva Steliarova-Foucher et al; Geographical patterns and time trends of cancer incidence and

survival among children and adolescents in Europe since the 1970s (the ACCIS project): an
epidemiological study; Lancet 2004; 364: 2097-105.

Cristina Bosetti et al; Childhood cancer mortality in Europe, 1970-2007; EUROPEAN JOURNAL
OF CANCER 46 (2010) 384 — 394.

ACCIS: Automated Children Cancer Information System;
IARC: International Agency for Research on Cancer;

World Health Organization.



TUMORES INFANTIS - REGISTO ONCOLOGICO - REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA






