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Elaboragéo para a lingua portuguesa:

Introducd@o: A terceira edi¢do da Classificagédo Internacional de Doengas para
Oncologia (CID-0O3), publicada em 2000, introduziu modificagbes importantes na
codificagdo e classificagdo das neoplasias, principalmente nas leucemias e
linfomas, que s&o grupos importantes de tipos de cancer que ocorrem na crianga.
Assim se tornou necessario uma terceira revisdo da Classificagéo Internacional do
Cancer na Infancia de 1996 (CICI-3).

Métodos: As categorias dos tumores da CICI-3 foram designadas obedecendo a
diversos principios: concordancia com os padrdes atuais internacionais, integragao
de entidades definidas por novas técnicas diagnosticas e continuidade com
classificacdes pediatricas prévias de maneira completa.

Resultados: A CICI-3 classifica os tumores de acordo com a CID-03 em 12
grupos principais, que se subdividem em 47 subgrupos. Esses dois niveis da CICI-
3 permitem comparagfes padronizadas das diversas categorias de neoplasias na
crianca e no adolescente, em continuidade com as classificages prévias. Os 16
subgrupos mais heterogéneos sdo subdivididos posteriormente entre duas a 11
divisdes para permitir estudar entidades importantes ou colegbes homogéneas de
tumores, caracterizados a nivel citogenético e molecular. Algumas divisbes podem
ser combinadas através das mais importantes categorias, tais como neoplasias de
células B, das leucemias e linfomas.

Conclusdes: A CICI-3 respeita os padrGes internacionais existentes e foi
desenhada para uso em estudos epidemiologicos internacionais de base
populacional e registros de céancer. O uso de um sistema de classificacdo
internacional é especialmente importante no campo da pediatria oncolégica, em
que a baixa freqiiéncia de casos requer procedimentos rigorosos para assegurar a
comparabilidade das casuisticas. Cancer 2005;103:1457-67. /7 2005 American
Cancer Society

Palavras chaves: cancer na crianga, classificacao, r
cancer, Epidemiologia

egistros de

\] a é bem estabelecido que, para as criangas, a classificagdo dos

tumores deve ser baseada na morfologia ao invés do local primario
de origem do tumor, como € feito nos adultos. A primeira
classificacdo internacionalmente aceita de Birch e Marsden,' que
classificou os tumores de acordo com a codificacdo da Classificacédo
Internacional de Doencas para Oncologia (CID-O),” foi utilizada para
apresentagdo de tabelas comparativas da Incidéncia Internacional de
Cancer na Crianca, volume 1.3
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Com a publicacéo da segunda edicéo da CID-O *
e da 102 revisao da Classificacao Internacional de
Doencas® tornou-se necessario uma atualizacéo da
classificacdo para as criangcas com a finalidade de
permitir & nova e ampla codificagdo do cancer a qual
foi introduzida. Essa Classificacdo Internacional do
Cancer da Crianca® tornou-se padrdo para
apresentacfes de dados internacionais da incidéncia
e sobrevida do cancer da crianca e do adolescente”.

(0] progresso  constante  das  técnicas
diagnésticas, baseadas cada vez mais em estudos
genéticos e patoldgicos, levou a terceira edicdo da
CID-O (CID-03)", que introduziu novos cédigos de
morfologias, em particular para leucemias e linfomas.
Para acomodar os novos cédigos das neoplasias,
ndés propomos aqui uma terceira edicdo da
Classificagdo Internacional do Céancer na Crianca
(CICI-3) baseada na CID-03.

Para assegurar que a CICI-3 seja adotada como
padrao nos registros de cancer e seja também aceita
pelos oncologistas para comparacbes de base
populacional significativas, essa proposta foi
inicialmente revista por especialistas em patologia,
oncologia pediatrica e registros de cancer. Os
valiosos comentarios contribuiram para a versao
final.

Regras que obedecem a CICI-3

Uma classificacdo padrdo dos tumores &
essencial para permitir a comparagéo da incidéncia e
sobrevida em diferentes regifes e periodos. A CICI-3
foi realizada para faciltar a apresentacdo e
comparagdo dos dados de base-populacional do
cancer na infancia. Os principios obedecidos podem
ser resumidos em:

1) A CICI-3 obedece as regras, nomenclatura e
codificacdo (morfologia, topografia e
comportamento) da CID-O3".

2) As categorias do CICI-3 sao definidas em

conformidade com as classificagcbes
internacionais de patologia e genéticas das

neoplasias, especialmente das series de
classificagdo de tumores da Organizacao
Mundial de Saude (The World Health

Organization Classification of Tumors)**™**.

3) Apesar de utlizar novos conceitos de
histogénese do tumor, a CICI-3 oferece
continuidade com as classificagdes prévias.

4) Sao descritos trés niveis hierarquicos na
classificagdo: nivel 1 (12 grupos diagndsticos
principais) e nivel 2 (47 subgrupos diagndsticos)
compreendem a tabela da classificacao principal.
O nivel 3 é uma “classificacdo ampliada”
opcional e compreende duas a 11 divisbes de
subgrupos diagndsticos selecionados. Essa
divisdo de alguns subgrupos diagnésticos, reflete

a disponibilidade de informacdes detalhadas
permitindo que grupos homogéneos de tumores
possam ser diferenciados entre si, logo, sendo
possivel estuda-los separadamente. Todavia, é
melhor manter essas divisbes opcionais e
distinguir da tabela principal, porque o0 seu uso
nem sempre sera possivel (devido a métodos
diagnosticos inadequados) ou sem interesse
(devido a pequeno nimero de casos).

5) E respeitado o conceito “matriz’ (Regra F) da
CID-03", que significa que, em teoria, todos os

coédigos morfolégicos podem ocorrer em
combinagdo com qualquer cédigo de
comportamento. Embora todos os codigos

morfolégicos listados na CID-O3 estejam
incluidos na tabela de conversdao, somente os
tumores com comportamento maligno estédo
classificados na CICI-3, com a excec¢ao descrita
abaixo (item 6).

6) Tumores intracranianos e intra-espinhais néo
malignos séo incluidos na CICI-3 como nas
classificacdes precedentes™®.

7) Tumores que sabidamente sdo raros em
criangas sao incluidos na CICI-3, devido a
possibilidade de serem encontrados em
registros de base-populacional.

A Classificacao

A tabela 1 indica as combinagdes dos codigos
morfolégicos e topograficos da CID-O3 para o0s
principais grupos e subgrupos diagnésticos da CICI-
3. Na tabela 2, subgrupos selecionados sé&o
classificados posteriormente em divisdes. As
consideragbes para o agrupamento dos tumores
estao abaixo relacionadas.

I. Leucemias, doenca mieloproliferativa e
doencgas mielodisplasicas

As leucemias sdo divididas em subgrupos para
distinguir leucemias linféides (la); leucemias
mieldides agudas (Ib); doencas mieloproliferativas
cronicas, incluindo leucemia mieldide crénica (Ic) e
tipos inespecificos ou combinados (le). O subgrupo
das leucemias linféides (la) €é subdividido
posteriormente na tabela 2, o que permite relatar
dados estatisticos de diferentes linhagens celulares.
A leucemia linféide crénica (M-9823) também é
incluida no la, porque é extremamente rara na
crianca’® e, portanto, ndo afetard as taxas de
leucemia linféide aguda, o tipo predominante de
leucemia da crianga. Um subgrupo separado (Id) é
criado para anemia refrataria,  sindrome
mielodisplasica e outras doencas mieloproliferativas,
representando 3-9% das neoplasias hematoldgicas
da crianca'®. Essas entidades foram consideradas
ndo-malignas na CID-O2 e, portanto, foram
excluidas das classificacdes prévias.
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Terceira Edicao: Tabela de Classificagcao Principal

Grupo de diagndstico

Coédigos da CID-03 *°

Morfologia Topografia
I. Leucemias, doengas mieloproliferativas e doengas
mielodisplasicas
a. Leucemias linféides 9820, 9823, 9826, 9827, 9831-9837, 9940, 9948
b. Leucemias mieldides agudas (Leucemias ndo 9840, 9861, 9866, 9867, 9870-9874, 9891, 9895-9897,
linfociticas agudas) 9910, 9920, 9931
c. Doengas cronicas mieloproliferativas 9863, 9875, 9876, 9950, 9960-9964
d. Sindrome mielodisplasica e outras doengas 9945, 9946, 9975, 9980, 9982-9987, 9989
mieloproliferativas
e. Leucemias especificadas e outras nao especificadas 9800, 9801, 9805, 9860, 9930
1. Linfomas e neoplasias reticuloendoteliais
a. Linfomas de Hodgkin (Doenca de Hodgkin) 9650-9655, 9659, 9661-9665, 9667
b. Linfomas nao-Hodgkin (exceto linfoma de Burkitt) 9591, 9670, 9671, 9673, 9675, 9678-9680, 9684, 9689—
9691, 9695, 9698-9702, 9705, 9708, 9709, 9714, 9716—
9719, 9727-9729, 9731-9734, 9760-9762, 9764-9769,
9970
c. Linfoma de Burkitt 9687
d. Miscelania de neoplasias linforeticulares 9740-9742, 9750, 9754-9758
e. Linfomas néo especificados 9590, 9596
IIl. SNC e miscelania de neoplasias intracranianas e intra-
espinhais
a. Ependimomas e tumor do plexo coréide 9383, 9390-9394a
(Ependimomas)
b. Astrocitomas 9380a C72.3
9384, 9400-9411, 9420, 9421-9424, 9440-9442a
c. Tumores embriondrios intracranianos e intra- 9470-9474, 9480, 9508a
espinhais (Tumores neuroectodérmicos primitivos) 9501-9504a C70.0-C72.9
d. Outros gliomas 9380a C70.0-C72.2,C72.4-C72.9,

e. Outras neoplasias intracranianas e intra-espinhais
especificadas

f. Neoplasias
especificadas
IV. Neuroblastoma e outros tumores de células nervosas
periféricas (Tumores do sistema nervoso simpatico)

a. Neuroblastoma e ganglioneuroblastoma

intracranianas e intra-espinhais néo

b. Outros tumores de células nervosas periféricas
(Outros tumores do sistema nervoso simpatico)

V. Retinoblastoma
VI. Tumores renais

a. Nefroblastoma e outros tumores renais néo epiteliais
(Tumor de Wilms, tumor rabdéide e sarcoma de células

claras)
b. Carcinomas renais

¢. Tumores renais malignos ndo especificados
VII. Tumores Hepaticos

a. Hepatoblastoma

b. Hepatocarcinoma

¢. Tumores hepéticos malignos néo especificados
VIII. Tumores ésseos malignos

a. Osteossarcomas

b. Condrossarcomas

c. Tumor de Ewing e sarcomas 06sseos relacionados
(Sarcoma de Ewing)

9381, 9382, 9430, 9444, 9450, 9451, 9460a

8270-8281, 8300, 9350-9352, 9360-9362, 9412, 9413,
9492,9493,9505-9507,9530-9539, 9582a

8000-8005a

9490, 9500

8680-8683, 8690-8693, 8700, 95209523
9501-9504

9510-9514

8959, 8960, 8964-8967
8963, 9364

8010-8041, 8050-8075, 8082, 8120-8122, 8130-
8141, 8143, 8155, 8190-8201, 8210, 8211, 8221-8231,
8240, 8241, 8244-8246, 8260-8263, 8290, 8310, 8320,
8323, 8401, 8430, 8440, 8480-8490, 8504, 8510, 8550,
8560-8576

8311, 8312, 8316-8319, 8361

8000-8005

8970

8010-8041, 8050-8075, 8082, 8120-8122, 8140, 8141,
8143, 8155, 8190-8201, 8210, 8211, 8230, 8231, 8240,
8241, 8244-8246, 8260-8264, 8310, 8320, 8323, 8401,
8430, 8440, 8480-8490, 8504, 8510, 8550, 85608576

8160-8180

8000-8005

9180-9187, 9191-9195, 9200
9210, 9220, 9240

9221, 9230, 9241-9243
9260

9363-9365

C75.1,C75.3

C70.0-C72.9, C75.1-C75.3

C00.0-C69.9, C73.9-C76.8,
C80.9

C64.9

C64.9

C64.9

C22.0,C22.1

C22.0,C22.1

C40.0-C41.9,C76.0-C76.8,
C80.9

C40.0-C41.9, C76.0-C76.8,
C80.9

C40.0-C41.9, C76.0-C76.8,
C80.9
C40.0-C41.9
(continua)
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Grupo de diagnéstico

Cédigos da CID-03

Morfologia Topografia
d. Outros tumores 6sseos malignos especificados 8810, 8811, 8823, 8830 C40.0-C41.9
8812, 9250, 9261, 9262, 9270-9275, 9280-9282, 9290,
9300-9302, 9310-9312, 9320-9322, 9330, 9340-9342,
9370-9372
e. Tumores 6sseos malignos nédo especificados 8000-8005, 8800, 8801, 8803-8805 C40.0-C41.9

IX. Tecidos moles e outros sarcomas extra-6sseos
(Sarcomas de partes moles)

a. Rabdomiosarcomas (Rabdomiossarcoma e sarcoma
embrionario)

b. Fibrossarcomas, tumores da bainha do nervo
periférico e outras neoplasias fibromatosas
(Fibrossarcomas, neurofibrossarcomas e outras neoplasias
fibromatosas)

c. Sarcoma de Kaposi

d. Outros sarcomas de tecidos moles especificados
(Outros sarcomas de partes moles especificados)

e. Sarcomas de tecidos moles n&o especificados
(Sarcomas de partes moles ndo especificados)
X. Tumores de células germinativas, tumores trofoblasticos,
e neoplasias gonadais (Neoplasias de células germinativas,
trofoblasticas, e outras gonadais)

a. Tumores de células germinativas intracranianos e
intra-espinhais

b. Tumores malignos de células germinativas
extracranianas e extragonadais (Outros tumores de células
germinativas ndo gonadais e tumores de células
germinativas ndo gonadais néo especificados)

c. Tumores malignos de células germinativas gonadais

d. Carcinomas gonadais

e. Outros tumores gonadais malignos e tumores
gonadais ndo especificados
XI. Outros neoplasmas malignos epiteliais e outros
melanomas malignos (Carcinoms e outras neoplasias
malignas epiteliais)

a. Carcinoma de cortex adrenal

b. Carcinoma de tiredide

c. Carcinoma de nasofaringe

d. Melanoma maligno

e. Carcinomas de pele

f. Outros carcinomas e carcinomas néao especificados

8900-8905, 8910, 8912, 8920, 8991

C00.0-C39.9,C44.0-C76.8,
C80.9

8810, 8811, 88138815, 8821, 8823, 88348835
8820, 8822, 8824-8827, 9150, 9160, 9491, 9540-9571, 9580
9140

8587, 8710-8713, 8806, 8831-8833, 8836, 88408842,
8850-8858, 8860-8862, 8870, 8880, 8881, 8890-8898,
8921, 8982, 8990, 9040-9044, 9120-9125, 9130-9133,
9135, 9136, 9141,9142, 9161, 9170-9175, 9231, 9251,
9252, 9373, 9581

8830 C00.0-C39.9, C44.0-C76.8,
C80.9
8963 C00.0-C63.9, C65.9-C69.9,

C73.9-C76.8, C80.9

9180, 9210, 9220, 9240 C49.0-C49.9

9260 C00.0-C39.9, C47.0-C75.9

9364 C00.0-C39.9, C47.0-C63.9,
C65.9-C69.9, C73.9-C76.8,
C80.9

9365 C00.0-C39.9, C47.0-C63.9,
C65.9-C76.8, C80.9

8800-8805 C00.0-C39.9,C44.0-C76.8,

C80.9

9060-9065, 9070-9072, 9080-9085, 9100, 9101a C70.0-C72.9, C75.1-C75.3

9060-9065, 9070-9072, 9080-9085, 9100-9105 C00.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C69.9, C73.9-C75.0,
C75.4-C76.8, C80.9

9060-9065, 9070-9073, 9080-9085, 9090, 9091, 9100, 9101 C56.9, C62.0-C62.9

8010-8041, 8050-8075, 8082, 8120-8122, 8130-8141,
8143, 8190-8201, 8210, 8211, 8221-8241, 8244-8246,
8260-8263, 8290, 8310, 8313, 8320, 8323, 8380-8384,
8430, 8440, 8480-8490, 8504, 8510, 8550, 8560-8573,
9000, 9014, 9015

8441-8444, 8450, 8451, 8460-8473

C56.9, C62.0-C62.9

8590-8671
8000-8005 C56.9, C62.0-C62.9
8370-8375
8010-8041, 8050-8075, 8082, 8120-8122, 8130-8141, C73.9
8190, 8200, 8201, 8211, 8230, 8231, 8244-8246,
8260-8263, 8290, 8310, 8320, 8323, 8430, 8440, 8480,
8481, 8510, 8560-8573
8330-8337, 8340-8347, 8350
8010-8041, 8050-8075, 8082, 8083, 8120-8122, 8130- C11.0-C11.9
8141, 8190, 8200, 8201, 8211, 8230, 8231, 8244-8246,
8260-8263, 8290, 8310, 8320, 8323, 8430, 8440, 8480,
8481, 8500-8576
8720-8780, 8790
8010-8041, 8050-8075, 8078, 8082, 8090-8110, 8140, C44.0-C44.9

8143, 8147, 8190, 8200, 8240, 8246, 8247, 8260, 8310,
8320, 8323, 83908420, 8430, 8480, 8542, 8560, 8570—
8573, 8940, 8941

8010-8084, 8120-8157, 8190-8264, 8290, 8310, 8313—
8315, 8320-8325, 8360, 8380-8384, 8430-8440,
8452-8454, 8480-8586, 8588-8589, 8940, 8941, 8983,
9000, 9010-9016, 9020, 9030

C00.0-C10.9,C12.9- C21.8,
C23.9-C39.9,C48.0-C48.8,
C50.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C63.9, C65.9-C72.9,
C75.0-C76.8, C80.9

(continua)
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TABELA 1
(continuagéo)

Grupo de diagndstico

Cédigos da CID-O3 ™

Morfologia

Topografia

XIl. Outras neoplasias malignas e ndo especificadas

a. Outros tumores malignos especificados
9363

b. Outros tumores malignos néo especificados 8000-8005

8930-8936, 8950, 8951, 8971-8981, 9050-9055, 9110

C00.0-C39.9, C47.0-C75.9

C00.0-C21.8,C23.9—
C39.9,C42.0-C55.9,
C57.0-C61.9, C63.0-
C63.9,C65.9-C69.9,
C73.9-C75.0, C75.4—
C80.9

CID-03: Classificagéo Internacional de Doengas para Oncologia, terceira edi¢cdo; SNC: sistema nervoso central.
a Tumores com comportamento ndo maligno serdo incluidos para todos os cédigos morfolégicos nesta linha.

Il. Linfomas e neoplasias do sistema
reticuloendotelial

A CICI-3 mantém a divisdo dos linfomas em 2 grupos
principais, linfoma de Hodgkin (lla) e linfomas néo-
Hodgkin (lib). Um tipo particular do linfoma nao-
Hodgkin, o linfoma de Burkitt, consiste em um
subgrupo separado devido a grandes diferencas da
taxas de incidéncia deste tumor no mundo’. O
linfoma de Burkitt (Ilc) pode ser agrupado com a
divisdo da apresentacdo geral de linfomas de células
B maduras (lIb2). As neoplasias linforeticulares
incluem tumores de células mastoides, histiocitoses
malignas e neoplasias de células histiociticas e
dendriticas. Na classificagdo ampliada dos linfomas
nao-hodgkin, as trés primeiras divisbes
correspondem as que existem dentro dos subgrupos
das leucemias linfides e podem ser combinadas
com elas para analises por linhagem celular.

Deve ser notado que a definicdo do codigo M-9702
da CID-O3 é ambigua para as propostas da CICI-3:
utilizada tanto para “linfomas de células T maduras,
ndo especificada”, quanto para “linfomas de célula T,
nao especificada“. Essa ambigiidade pode nado ser
importante para os linfomas de células T em geral,
porque a maioria dos linfomas de células T nao
especificados em adultos sdo do tipo maduro.
Porém, em criangas, a maioria dos linfomas de célula
T sado conhecidos como sendo do tipo de célula
precursora’’. Os codificadores devem estar cientes
desse problema e devem utilizar o cédigo M-9729
(linfoma precursor de célula T) para os linfomas de
célula T nao especificado em uma crianca.

Ill. Tumores do sistema nervoso central e
miscelanea dos tumores intracranianos e intra-
espinais

Os epedimomas e tumores do plexo coréide
representam um grupo anico (llla), mas os dois tipos
de tumores podem ser diferenciados pela
classificagdo ampliada. Os astrocitomas sao
agrupados em gliomas de nervo Optico e
glioblastoma (lllb). Os tumores embrionarios
intracranianos e intra-espinais (lic) sao
posteriormente divididos nos principais grupos de
tumores do sistema nervoso central embrionario na

tabela 2. Outros gliomas (llld) e outras neoplasias
intracranianas e intra-espinais especificadas sao
também subdivididos em divisdes relativamente
homogéneas na classificacdo ampliada. Tumores
germinativos intracranianos e intra-espinais
consistem em um subgrupo dentro dos tumores de
células germinativas, tumores trofoblasticos e
neoplasias das gbnadas (Xa). O neuroblastoma
cerebral, que € considerado sinbnimo de tumor
neuroectodérmico primitivo supratentorial (PNET) (M-
9473)", pertence ao subgrupo llic e a diviséo lllc2.
Essa classificacdo reflete a opinido geral que o
neuroblastoma no SNC esta relacionado mais com o
PNET do que com o neuroblastoma de qualquer
outro local do corpo, e é estipulado que deve haver a
verificagdo da codificacdo de cada caso de
neuroblastoma no cérebro.

IV. Neuroblastoma e tumores de células
nervosas periféricas

A maioria desse grupo cai dentro do subgrupo IVa,
neuroblastoma e ganglioneuroblastoma, os tumores
tipicos da crianca. O subgrupo IVb contém os
tumores de células nervosas periféricas raras, 0s
tumores  olfatérios e  algumas neoplasias
neuroepiteliomatosas de locais extra cranianas e
extra-espinais.

V. Retinoblastoma

Todos os tipos morfolégicos do retinoblastoma estédo
incluidos nesse grupo GUnico homogéneo, que ocorre
guase exclusivamente em criancas menores de 5
anos.

VI. Tumores renais

O maior subgrupo de tumores renais (Vla)
compreende mais de 90% dos tumores renais que
ocorrem na crianca’. S&o tumores n&o epiteliais que
compreendem 4 divisdes na classificacdo ampliada:
nefroblastoma, tumores rabdodides renais, sarcomas
renais e tumores periféricos (pPNET) do rim.
Carcinomas renais consistem no subgrupo VIb, e os
tumores renais malignos ndo especificos no
subgrupo Vlc. Outros tumores renais, tais como

sarcomas raros (isto é, ectomesenquimoma)® e
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teratomas, séo classificados nos grupos IX e X,
respectivamente.

VII. Tumores hepéaticos

O hepatoblastoma, que €é um tumor maligno
embrionario raro com padrées de diferenciagdo
diversos, consistem em um subgrupo separado (Vlla)
dentro dos tumores hepéticos devido a sua quase
exclusiva de ocorréncia na infancia®®. Outros dois
subgrupos compreendem o carcinoma hepatico
(VIIb) e os tumores malignos hepaticos nao
especificos  (Vlic). Outros tumores hepaticos
(diversos sarcomas, tumor rabdoéide, teratomas,
tumores do saco vitelino e carcinossarcoma) devem
ser classificados dentro dos grupos morfoldgicos
correspondentes da CICI-3.

VIIl. Tumores ésseos malignos

O osteossarcoma corresponde ao maior subgrupo de
tumores 6sseos malignos 6sseos da infancia (Vllla),
seguido do subgrupo de sarcoma de Ewing e outros
sarcomas relacionados (VIlic). Este dltimo inclue os
tumores histogeneticamente relacionados®": tumor de
Ewing 6sseo, em locais pobremente definidos e ndo
especificados, tumor de Askin do 0sso®’, pPNET do
0SS0 e tumor neuroectodermico melanético do o0sso.
Os pPNET sédo diferenciados das outras duas
histologias na classificagédo ampliada (Tabela 2).

Os outros tumores malignos 6sseos da crianga sao
representados quase igualmente pelos tumores de
cartilagem (VIIIb) e outros tumores 6sseos malignos
especificados (VIld) e ndo especificados (Vllle). O
subgrupo de outros tumores especificados (VIIId)
inclui uma ampla variedade de tumores, alguns muito
raros, especialmente em criancas. Sao feitas outras
divisbes para os cordomas e tumores fibrosos,
odontogénicos e miscelanea. O ultimo grupo inclui os
tumores de células gigantes do osso e 0 adantinoma
de ossos longos.

IX. Sarcomas de partes moles e extra 6sseos

Ha 5 subgrupos no grupo IX. O primeiro subgrupo
(IXa) compreende todos os tipos histolégicos do
rabdomiossarcomas definidos na CID-O3, exceto
para o rabdomiossarcoma com diferenciacdo
ganglibnica ou ectomesenquimoma (M-8921/M-
8923), que apresenta elementos tanto
neuroectodérmico como mesenquimal = e portanto,
é classificado no subgrupo IXd. O subgrupo 1Xb, que
€ composto dos fibrossarcomas, tumores de bainha
nervosa periférica e outras neoplasias fibromatosas,
€ menos homogéneo e, portanto ¢é dividido
posteriormente na classificagcdo ampliada. O sarcoma
de Kaposi (IXc) é diferenciado de outros tumores
vasculares devido a grande variacao internacional
na incidéncia na crianga no mundo, principalmente
devido a epidemia da sindrome de imunodeficiéncia
adquirida (AIDS) em muitos paises africanos’*.
Outros sarcomas de partes moles especificos estao
divididos em 11 divisdes. A (ltima destas
compreende varios sarcomas raros juntos com o

mesenquimoma, que no momento nao é considerado
uma entidade clinicapatologica®.

X. Tumores de células germinativas, tumores
trofoblasticos e neoplasias de gdnadas.

Este grupo inclui todos os tumores malignos das
gbnadas (em criancas, representado principalmente
por tumores de células germinativas) como também
tumores de células germinativas de outras
localizagBes. O subgrupo de tumores de células
germinativas intracranianas e intra-espinais inclui,
como 0s outros tumores de sistema nervoso central,
0s com comportamento ndo-maligno. A classificacao
ampliada para 3 subgrupos de tumores de células
germinativas (Xa, Xb e Xc) reflete as categorias
muito utilizadas por oncologistas pediatricos *° e
permite agrupar todos os germinomas, teratomas e
carcinomas embrionarios, entre ountros,
independente do local do tumor.

XI. Outras neoplasias malignas epiteliais e
melanoma maligno

Os 5 primeiros subgrupos refletem um interesse
epidemioldgico especifico em diferentes partes do
mundo: carcinomas de adrenais (Xla), carcinomas de
tiredide (XlIb), carcinomas de nasofaringe (Xlc),
melanoma maligno (XId) e carcinomas de pele (Xle)
72780 0 ultimo subgrupo de carcinomas outros e n&o
especificados (XIf) compreende 11 divisbes (Tabela
2), de acordo com o local de origem. Esta
categorizacdo pode ser Util especialmente em
criangas mais velhas ou adolescentes, em que esses
tipos de tumores sao mais comuns. Uma divisdo
especifica para os carcinomas de apéndice permite
que seja diferenciado o carcindide maligno de
apéndice. Este é geralmente um tumor ndo maligno
3 e para codificacdo difere entre os registros de
cancer, portanto pode ser conveniente exclui-lo dos
tumores epiteliais do apéndice com a finalidade de
poder haver comparagdes geogréaficas. A separacéo
de carcinoma do olho permite que diferencas
internacionais na incidéncia do carcinoma de
conjuntiva sejam distinguidas, especialmente em
relacdo & epidemia de AIDS na Africa, ¥ como
também  possiveis erros de  codificar o
retinoblastoma.



TABELA 2
Classificagao Internacional de Cancer na Infancia,

Classificagéo na Infancia/ Steliarova-Foucher et al

1463

Terceira Edigao: Tabela de Classificagao Estendida.

Cédigo(s) da CID-03 ™

Divisdo CICI-3 Morfologia Topografia
la. Leucemias linféides
1. Leucemias de células precursoras 9835, 9836, 9837
2. Leucemias de células-B maduras 9823, 9826, 9832, 9833, 9940
3. Leucemias de células-T maduras e células NK 9827, 9831, 9834, 9948
4. Leucemia linféide, SOE 9820
IIb. Linfomas Nao-Hodgkin
1. Linfomas de células precursoras 9727, 9728, 9729
2. Linfomas de células-B maduras (exceto linfoma de 9670, 9671, 9673, 9675, 9678-9680, 9684, 9689-9691, 9695,
Burkitt)a 9698, 9699, 9731-9734, 9761,9762, 9764-9766, 9769,
9970
3. Linfomas de células-T maduras e linfomas NK 9700-9702b, 9705, 9708, 9709, 9714, 9716— 9719, 9767,
9768
4. Linfomas N&o-Hodgkin, SOE 9591, 9760
Illa. Ependimomas e tumor do plexo coréide
1. Ependimomas 9383, 9391-9394c
2. Tumor do plexo coréide 9390c
Illc. Tumores intracranianos e intraespinhais
1. Meduloblastomas 9470-9472, 9474, 9480c
2. PNET 9473c
3. Meduloepitelioma 9501-9504c¢ C70.0-C72.9
4. Tumor teratéide/ rabdéide atipico 9508¢c
Illd. Outros gliomas
1. Oligodendrogliomas 9450, 9451, 9460c
2. Gliomas mistos e néo especificados 9380c C70.0-C72.2, C72.4-C72.9,
C75.1, C75.3
9382c
3. Tumores neuroepiteliais gliais de origem incerta 9381, 9430, 9444c
llle. Outras neoplasias intracranianas e intraespinhais
especificadas
1. Adenomas e carcinomas pituitarios 8270-8281, 8300c
2. Tumores da regido selar (craniofaringeomas) 9350-9352, 9582c
3. Tumores pineais parenquitomatosos 9360-9362c
4. Tumores neuronais e neuronais-gliais mistos 9412, 9413, 9492, 9493, 9505-9507¢c
5. Meningiomas 9530-9539c
Vla. Nefroblastomas e outros tumores renais néo epiteliais
1. Nefroblastoma 8959, 8960
2. Tumor renal rabdéide 8963 C64.9
3. Sarcomas renais 8964-8967
4. pPNET renal 9364 C64.9
Vllic. Tumor de Ewing e sarcomas 6sseos relacionados
1. Tumor de Ewing e tumor de Askin do 0sso 9260 C40.0-C41.9, C76.0-C76.8,
C80.9
9365 C40.0-C41.9
2. pPNET do osso 9363, 9364 C40.0-C41.9
VIlId. Outros tumores 6sseos malignos especificados
1. Neoplasia maligna fibrosa do osso 8810, 8811, 8823, 8830 C40.0-C41.9
8812, 9262
2. Cordomas malignos 9370-9372

3. Tumores odontogénicos malignos

4. Miscelania de tumores ésseos malignos
IXb. Fibrossarcomas, tumores da bainha do nervo periférico e
outras neoplasias fibromatosas

1. Tumores fibroblasticos e miofibroblasticos

. Tumores da bainha nervosa

. Outras neoplasias fibromatosas

. Outros sarcomas de tecidos moles especificados

. Tumor de Ewing e tumor de Askin de tecidos moles

P2 wN

N

. pPNET de tecidos moles

w

. Tumor rabdoéide extra-renal

Eal

Lipossarcomas
. Tumores fibrohiistiociticos

(5]

6. Leiomiossarcomas
7. Sarcomas sinoviais (sinoviossarcomas)
8. Tumores de vasos sanguineos

9. Neoplasias 6sseas e condromatosas de tecidos moles

10. Sarcoma alveolar de partes moles
11. Miscelania de sarcomas de tecidos moles

9270-9275,9280-9282, 9290, 9300-9302, 9310- 9312,
9320-9322, 9330, 9340-9342
9250, 9261

8810, 8811, 8813-8815, 8821, 8823, 8834-8835

8820, 8822, 8824-8827, 9150, 9160
9540-9571
9491, 9580

9260
9365

9364

8963

8850-8858, 8860-8862, 8870, 8880, 8881
8830

88318833, 8836, 9251, 9252

8890-8898

90409044

9120-9125, 9130-9133, 9135, 9136, 9141, 9142, 9161
9170-9175

9180, 9210, 9220, 9240

9231

9581

8587, 8710-8713, 8806, 8840-8842, 8921, 8982, 8990, 9373

C00.0-C39.9, C44.0-C76.8,
C80.9

C00.0-C39.9, C47.0-C75.9
C00.0-C39.9, C47.0-C63.9,
C65.9-C76.8, C80.9
C00.0-C39.9, C47.0-C63.9,
C65.9-C69.9, C73.9—
C76.8, C80.9
C00.0-C63.9, C65.9-C69.9,
C73.9-C76.8, C80.9

C00.0-C39.9, C44.0-C76.8,
C80.9

C49.0-C49.9

(continua)
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Divisdo CICI-3

Cédigo(s) da CID-03 ™

Morfologia

Topografia

Xa. Tumores de células germinativas intracranianos e
intraespinhais

1. Germinomas intracranianos e intraespinhais

2. Teratomas intracranianos e intraespinhais

3. Carcinomas embrionarios intracranianos e intraespinhais

4. Tumores de saco vitelino intracranianos e intraespinhais

5. Coriocarcinomas intracranianos e intraespinhais

6. Formas mistas de tumores intracranianos e
intraespinhais
Xb. Tumores malignos de células germinativas extracranianos
e extragonadais

1. Germinomas malignos de localizagdo extracraniana e
extragonadal

2. Teratomas malignos de localizagéo extracraniana e
extragonadal

3. Carcinomas embrionarios de localizac&do extracraniana e
extragonadal

4. Tumores de saco vitelino de localizag&o extracraniana e
extragonadal

5. Coriocarcinomas de localizagéo extracranadal e
extragonadal

6. Outros tumores malignos mistos de células germinativas
de localizagdo extracraniana e extragonadal e tumores nédo
especificados

Xc. Tumores malignos de células germinativas gonadais
. Germinomas malignos gonadais

. Teratomas malignos gonadais

. Carcinomas embrionais gonadais

Tumores do saco vitelino gonadais

. Coriocarcinomas gonadais

Tumores mistos malignos gonadais

. Gonadoblastoma maligno gonadal

XIf. Outros carcinomas e carcinomas e nao especificados
. Carcinomas de glandulas salivares

. Carcinomas de co6lon e reto

N AWN R

N =

. Carcinomas de apéndice

. Carcinomas de pulméao

. Carcinomas de timo

Carcinomas de mama

. Carcinomas do colo do Gtero

. Carcinomas de bexiga

. Carcinomas do olho

0. Carcinomas de outras localizagdes especificadas

11. Carcinomas de localizagdo néo especificada
Xlla. Outros tumores malignos especificados
1. Tumor estromal gastrointestinal
2. Pancreatoblastoma
3. Blastoma pulmonar e blastoma pleuropulmonar
4. Outras neoplasiasestromais e neoplasias mistas
complexas
. Mesotelioma
. Outros tumores malignos especificados

oo,

9060-9065¢c
9080-9084c
9070, 9072¢c
9071c
9100c
9085, 9101c

9060-9065

90809084

9070, 9072

9071

9100, 9103, 9104

9085, 9101, 9102, 9105

9060-9065
9080-9084, 9090, 9091
9070, 9072

9071

9100

9085, 9101

9073

8010-8084, 8120-8157, 8190-8264, 8290, 8310
8313-8315, 8320-8325, 8360, 8380-8384,

8430-8440, 8452-8454, 8480-8586,
8588-8589, 8940, 8941, 8983, 9000, 9010—
9016, 9020, 9030

8936

8971

8972, 8973

89308935, 8950, 8951, 8974-8981

9050-9055
9110
9363

C70.0-C72.9, C75.1-C75.3
C70.0-C72.9, C75.1-C75.3
C70.0-C72.9, C75.1-C75.3
C70.0-C72.9, C75.1-C75.3
C70.0-C72.9, C75.1-C75.3
C70.0-C72.9, C75.1-C75.3

C00.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C69.9, C73.9-
C75.0, C75.4-C76.8,
C80.9

C00.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C69.9, C73.9—
C75.0, C75.4-C76.8,
C80.9

C00.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C69.9, C73.9—
C75.0, C75.4-C76.8,
C80.9

C00.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C69.9, C73.9—
C75.0, C75.4-C76.8,
C80.9

C00.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C69.9, C73.9—
C75.0, C75.4-C76.8,
C80.9

C00.0-C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0-C69.9, C73.9—
C75.0, C75.4-C76.8,
C80.9

C56.9, C62.0-C62.9
C56.9, C62.0-C62.9
C56.9, C62.0-C62.9
C56.9, C62.0-C62.9
C56.9, C62.0-C62.9
C56.9, C62.0-C62.9
C56.9, C62.0-C62.9

C07.9-C08.9

C18.0, C18.2-C18.9, C19.9,
C20.9, C21.0-C21.8

C18.1

C34.0-C34.9

C37.9

C50.0-C50.9

C53.0-C53.9

C67.0-C67.9

C69.0-C69.9

C00.0-C06.9, C09.0-C10.9,
C12.9-C17.9, C23.9—
C33.9, C38.0-C39.9,
C48.0-C48.8, C51.0—
C52.9, C54.0-C54.9,
C55.9, C57.0-C61.9,
C63.0- C63.9, C65.9—
C66.9, C68.0—-C68.9,
C70.0-C72.9, C75.0—
C75.9

C76.0-C76.8, C80.9

C00.0-C39.9, C47.0-C75.9

CICI-3: Classificagéo Internacional de Cancer na Infancia CID-O-3: Classificagdo Internacional de Doencas para Oncologia, terceira edi¢do; SOE: sem
outras especificacdes; NK : células “natural killer”; PNET: tumor neuroectodérmico primitivo; pPNET: tumor neuroectodérmico primitivo periférico.
a Os linfomas de Burkitt (lic), bem como os linfomas ndo-Hodgkin de células B maduras, podem ser agrupados em IIb2 para apresentagédo geral dos

linfomas de células B.

b 9702 “linfomas de células T, SOE” em criangas, quase sempre correspondem ao cédigo M9729.
¢ Os tumores com comportamento ndo maligno séo incluidos em todos os cédigos morfolégicos desta linha.




XIl. Outras neoplasias malignas néo especificadas

Todas as neoplasias ndo mencionadas acima seréo
incluidas no grupo XIl. Os tumores agrupados no
subgrupo Xlla sdo muito raros (0.1%), diferente de
entidades especificas que ndo estdo classificadas em
outro local. Os grupos mais numerosos ou
interessantes foram colocados em divisbes separadas
(Tabela 2).

O subgrupo Xllb inclui tumores ndo especificos que
ocorrem no sistema digestivo (exceto figado), trato
respiratorio, pele (tegumento), sistema geniturinario
(exceto gbnadas e rim) e tumores que ocorrem em
locais primarios desconhecidos, pobremente definidos
0s quais ndo foram considerados nos subgrupos “ndo
especificos” dos grupos IILVLVII, VIII e X. Morfologias
ndo especificadas das leucemias e linfomas serdo
classificados mais apropriadamente nos subgrupos le
e lle, respectivamente.

DISCUSSAO

A estrutura em 3 niveis da classificagdo CICI-3 fornece
uma classificacdo simples e flexivel. Apesar da
definicdo dos grupos principais e da maioria dos
subgrupos preservar a continuidade com os esquemas
da classificagdo prévios, as divisGes da classificacdo
ampliada permitem que sejam agrupadas categorias
de tumores de origem similar através de grupos de
niveis mais elevados. Isso € verdade para as
diferentes linhagens de células de neoplasias linféides;
tumores rabdoéides de sistema nervoso central, renal e
de tecidos moles; sarcomas de Ewing de o0sso e
tecidos moles e PNET de sistema nervoso periférico,
renal, 0sso e tecidos moles.

As leucemias e linfomas s&o os grupos de
neoplasias para as quais foram introduzidas uma
revisdo maior e extensa na CID-03" baseado na
combinacdo da morfologia, imunofenotipagem,
anormalidades genéticas e critério clinico da
classificacdo dos tumores de tecidos hematopoéiticos
e linfaticos da Organizacdo Mundial de Satde®. A
codificagdo da CID-O3 reflete a concepcéo de eliminar
a diferenca artificial entre leucemias linféides e
linfomas compartilhando a nomenclatura
leucemia/linfoma. Entretanto, para permitir
comparagdo historica, a CID-O3 fornece codificacdes
sindnimas para tais neoplasias'®. Uma abordagem
semelhante foi escolhida para a CICI-3: as leucemias
constituem um grupo diagnéstico separado dos
linfomas para garantir a continuidade de reportar tais
dados. Ao mesmo tempo, diferentes linhagens
celulares das neoplasias hematopoiéticas e linféides
podem ser agrupadas nos subgrupos la e |llb,
independente da apresentacdo leucémica ou
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linfomatosa da doenca, caso esteja disponivel a
imunofenotipagem desta neoplasia.

A inclusédo de tumores intracranianos e intra-
espinais com comportamento ndo maligno na CICI-3
promove uma coleta sistematica desses tumores e sua
inclusdo as rotinas estatisticas, que ainda nado € regra
na maioria dos registros de cancer. Isso ainda é mais
importante agora do que antes, por que a CID-O3
permite uma codificagdo de comportamento néo
maligno para o astrocitoma pilocitico, que € um dos
tumores mais comuns de sistema nervoso central da
crianga®. Diferente dos tumores localizados em outras
partes do corpo, as neoplasias intra-espinais e
intracranianas apresentam sintomatologia, prognostico
e efeitos tardios semelhantes, independente dos
tumores serem malignos ou ndo. Os tumores nédo
malignos intracranianos e intra-espinais apresentam
diferentes padres de ocorréncia (por local, histologia,
sexo e idade); logo, é de interesse registrar esses
tumores, independentemente do comportamento®. Os
tumores classificados como n&o malignos na CID-O2
podem representar até um terco dos tumores
intracranianos e intra-espinais na crianca, € essa
proporgéo varia entre os registros "% a classificacdo
do astrocitoma pilocitico como ndo maligno podera
aumentar esta proporcao para mais de metade. Com o
aumento progressivo de técnicas nado invasivas de
diagnostico, as taxas de incidéncia de tumores
intracranianos e intra-espinais ndo malignos podem
aumentar mais rapidamente do que as taxas de
tumores malignos.

As categorias “ndo especificas” definidas pela
CICI-3 expressam uma medida dos tumores
potencialmente classificados errbneamente. Uma
grande propor¢do de tumores classificados como nao
especificos, reduz a comparabilidade de diferentes
dados. Nesses casos, € preferivel comparar somente
0s principais grupos diagndsticos.

A CICI-3 é um sistema de classificagcao aplicada a
codificacdo morfoldgica e topogréafica da CID-O3 e
presume que as codificacdes sejam designadas
corretas. Devido a tabela de conversé@o da CICI-3 n&o
ter nenhum sistema para garantir que ndo houveram o
erros de codificacdo, uma revisdo cuidadosa da
qualidade dos dados deve ser feita antes de realizar a
classificacdo dos tumores. Estd em preparagdo um
programa de conversdo automatico que incorporara
um numero de procedimentos de verificacdo (incluindo
as preocupacges descritas acima).

Em 2000, Birch e Kelsey propuseram um esquema
de classificagcdo para os canceres infantis dentro do
programa de estudos epidemiolégicos de céancer da
infancia do Reino Unido®, que foi baseado na CID-
02, A maior diferenca estrutural se deve ao tumores
de Ewing e pPNETSs, que estdo agrupados em uma
Unica categoria com os tumores de células nervosas
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periféricas na classificacdo de Birch e Kelsey, em
contraste a CICI-3. O restante dos sarcomas de 0sso e
partes moles sdo combinados em um grupo, separado
de algumas histologias raras que sao classificadas em
outro lugar. As “outras malignidades especificadas”
(equivalente ao subgrupo Xlla da CICI-3) pertencem
ao grupo denominado de “outros
carcinomas/melanomas”, correspondendo amplamente
ao grupo Xl da CICI-3. As histiocitoses de células de
Langerhans constituem um grupo a parte das
neoplasias linfoproliferativas. Dois  diagnosticos
importantes do ponto de vista epidemiologico, o
linfoma de Burkitt e o sarcoma de Kaposi ndo tém seus
subgrupos proprios, o que limita o valor do esquema
de classificacdo de Birch e Kelsey fora da populagéo
de descentes europeus. Ha algumas outras diferengas
menores entre as classificacdes. Posteriormente, a
classificacdo de Birch e Kelsey em adicdo a
codificagdo CID-O2 incluem algumas codificagdes da
CID-O3 e SNOMED. Isso pode levar a ambiguidade na
codificagdo numérica aparecendo em mais de um
sistema com diferentes significados.

De um ponto de vista clinico, a classificacao de
Birch e Kelsey pode parecer muitas vezes um
esquema mais apropriado. Todavia, como a
classificacdo CICI-3 é baseada nos mais recentes
padrdes internacionais, copila com  sistemas
internacionais validados de coleta de dados,
codificacfes e classificagcdes, que sdo pré-requisitos
essenciais para melhorar a qualidade e
comparabilidade dos dados internacionais de base
populacional do cancer da crianca.
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