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Neoplasias Malignas Primarias do Figado: experiéncia de oito anos
de um Hospital Pediatrico no Brasil. Estudo transversal

Primary Malignant Liver Tumors: eight-year experience in a Pediatric Hospital in
Brazil. A cross-sectional study
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RESUMDO

Introducdo: tumores hepaticos sao neoplasias raras na infancia (1-2%), sendo que cerca de 2/3 sdo malignos. O hepatoblastoma (HB)
é o mais frequente, seguido do carcinoma hepatocelular (CHC). Em ambos, o principal tratamento é a resseccao cirtrgica completa.
Atualmente, a quimioterapia e o transplante hepatico tém melhorado os resultados. Objetivo: estudo do perfil epidemioldgico
e evolucdo dos casos de canceres hepaticos em um hospital pediatrico de referéncia. Método: Levantamento retrospectivo de
prontudrios de pacientes até 18 anos com diagnéstico de neoplasia maligna priméaria hepéatica entre 2012 e 2020 realizado no maior
hospital exclusivamente pediatrico do Brasil. Resultados: foram atendidos 13 pacientes com tumores malignos hepaticos (HB 12,
CHC 1). Dos casos de HB, 66,7% eram do sexo masculino, com idade média de 2 anos e a principal alteracdo foi massa abdominal
palpavel. Os tumores envolviam em média 3 segmentos hepéticos, mais em lobo direito (54%). Um paciente foi tratado com cirurgia
sem neoadjuvancia, um foi submetido a transplante inicialmente e outros 2 necessitaram de transplante hepatico como resgate.
O tempo de seguimento dos pacientes com HB foi de 39 meses e apenas 1 caso foi a ébito por neutropenia febril. A sobrevida
geral e livre de doenca em 5 anos foi de 91,7% e 81,5% respectivamente. Conclusdo: o estadiamento avancado no momento
do diagndstico sempre foi um fator de mau progndstico em pacientes com tumores hepaticos malignos primarios. Entretanto, os
resultados e a sobrevida tém melhorado significativamente com o avanco da quimioterapia, da técnica cirtrgica e do transplante
hepatico.

Palavras-chave: Hepatectomia. Neoplasias Hepaticas. Transplante de Figado. Pediatria. Hepatoblastoma.

tumors International Collaboration) outras caracteristicas
radiologicamente
como agravantes quanto ao avanco e ressecabilidade da
doenca, a saber: a extensao para outros 6rgaos e grandes

INTRODUCAO

também avaliadas sdo acrescidas
s tumores primarios do figado representam menos
de 2% das neoplasias em pediatria, sendo que pelo
menos dois tercos sao malignos'2. O tipo histologico  vasos, metastases, ruptura tumoral, multifocalidade,
mais frequente é o hepatoblastoma (HB) seguido do
carcinoma hepatocelular (CHC)'2. Nas ultimas décadas

tem sido observado um aumento da

acometimento do lobo caudado e linfonodal>®.
Em geral, o tratamento dos tumores hepaticos
resseccao cirdrgica com hepatectomia

incidéncia do baseia-se na

HB, acompanhando a transicdo epidemioldgica global
relacionada a maior prevaléncia de prematuros e de
pacientes com baixo peso ao nascer®.

Os tumores hepaticos em pediatria sdo
classificados pela extensdo da doenca antes e apds
o tratamento com quimioterapia neoadjuvante, PRE-
Treatment EXTent of Disease (PRETEXT) e POST-Treatment
EXTent of Disease (POSTTEXT), respectivamente®. Essa
avaliacdo se faz pela imagem radiolégica do paciente no
eixo axial. A classificacdo baseia-se na segmentacdo do
figado em multiplos setores, variando de | a IV. Quanto
mais setores envolvidos, mais avancada a doenca e pior

o0 prognostico. Segundo a CHIC (Children’s Hepatic

parcial ou, em alguns casos, com transplante hepatico.
A quimioterapia ¢ um excelente aliado ao tratamento,
melhorando os desfechos, particularmente naqueles
pacientes com tumor irressecavel inicialmente'’#. Novas
modalidades de terapia por radiologia intervencionista
tém sido discutidas para auxilio em casos especificos, com
recidiva ou sem resposta a neoadjuvancia.

O esforco conjunto de cirurgides, oncologistas,
hepatologistas e radiologistas intervencionistas contribui
com uma maior chance de cura. Entretanto, ainda existem
pontos divergentes na literatura quanto ao tratamento do
cancer hepético pediatrico®. A fim de entender melhor
a evolucdo da doenca e do tratamento na realidade

1 - Hospital Pequeno Principe, Cirurgia Pediatrica - Curitiba - PR - Brasil 2 - Hospital Pequeno Principe, Radiologia - Curitiba - PR - Brasil
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brasileira, este trabalho tem por objetivo estudar o perfil
epidemioldgico e evolucdo dos casos de canceres hepaticos
em um hospital exclusivamente pediatrico de referéncia do
sul do Brasil.

METODOLOGIA

Ap06s aprovacao do CEP sob o parecer4.268.222,
foi realizado estudo observacional, longitudinal de carater
descritivo e retrospectivo a partir do levantamento do
prontudrio eletrénico dos pacientes com idade até 18 anos
atendidos entre junho de 2012 e dezembro de 2020, com
diagnostico de neoplasia maligna primaria do figado, no
Hospital Pequeno Principe.

Os dados epidemiolégicos foram tabulados em
banco de dados no Microsoft Excel. Os exames de imagem
com imagens disponiveis no sistema foram reavaliados
pelo radiologista do hospital para revisao e reclassificacao
PRETEXT e POSTTEXT.

Foi feita uma andlise descritiva geral expressa
por frequéncia absoluta e relativa percentual para varidveis
categoricas, bem como média e desvio padrao para

Tabela 1 - Perfil epidemioldgico.

varidveis continuas. A taxa de complicagbes cirlrgicas foi
calculada para pacientes com HB. Ademais, a resposta
ao tratamento quimioterdpico com base no volume
radiologico da lesao foi expressa como percentual médio
de reducdo do tumor com o tratamento neoadjuvante
nos casos em que se aplicou o mesmo. Também foram
calculadas a sobrevida geral e a sobrevida livre de doenca
dos pacientes com HB, expressas em probabilidade de
sobrevida ao longo do tempo pelo método de Kaplan-
Meier. O calculo das curvas de sobrevida foi feito através
da Linguagem R (Versao 3.6.3), software Rstudio (Versao
2021.09.0 Build 351).

RESULTADOS

Entre 2012 e 2020 foram atendidos 13 pacientes
com tumores hepaticos malignos no Hospital Pequeno
Principe em Curitiba, sendo 12 casos de HB e um caso de
HCC. Entre os pacientes com HB, a maioria (66,7 %) foi do
sexo masculino, com idade média no diagnéstico de 2 anos
e 4 meses. A apresentacao clinica mais frequente foi de
massa abdominal palpavel pelos familiares (Tabela 1).

Tumor Hepatoblastoma (n=12) Hepatocarcinoma (n=1)
Idade (média) 2a4m (DP: 12,65 m) 6a 6m
Género M = 66,7% (8) M
F=33,3% (4)
Prematuridade 2 (28 e 34 semanas) 0

Doencas associadas

Sintomas

Coarctacao de aorta (1)
Estenose valvar adrtica (1)
Atresia de es6fago (1)

Pé torto congénito (1)
Artéria umbilical Unica (1)
Massa palpavel - 7 (58%)
Dor abdominal - 4 (33%)

Tirosinemia tipo 1
Cirrose

Distensao abdominal

Ganho inadequado de peso

Distensdo abdominal - 3

(25%)

Anemia; Febre; Perda de peso (2 ocorréncias
para cada sintoma - 16%)

Saciedade precoce; Achado de exame radio-
l6gico; Inapeténcia; Hemorragia digestiva;
Ictericia; Diarréia (1 ocorréncia para cada

sintoma - 8%)
Obito 1

a: anos; DP: desvio padréo; F: feminino; M: masculino;, m: meses.
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Apenas dois pacientes com HB tinham
antecedente de prematuridade. Dos 13 pacientes, foram
observadas algumas malformagdes congénitas entre
0s pacientes com HB, com predominio de alteracoes
cardiovasculares (Tabela 1).

O volume médio dos tumores no diagndstico
foi de 439cm3 (DP 82,7cm3) envolvendo em média 3
segmentos hepaticos, com predominio do lobo direito
(54%) e 3 casos de acometimento bilateral, de 11
pacientes com imagens disponiveis para revisdo pelo

radiologista. Dos pacientes submetidos a quimioterapia,

Tabela 2 - Classificacéo dos tumores.

foi possivel compararimagens antes e ap6s neoadjuvancia
em 9 pacientes, sendo observada uma reducao média de
63% (DP 15,5%) no tamanho da lesdo. A classificacdo
PRETEXT esta resumida na Tabela 2.

O valor médio do marcador tumoral alfa-
fetoproteina (AFP) ao diagndstico foi de 83.603 entre
0s pacientes com diagnostico de HB, variando de
1.398 a acima de 300.000. Os subtipos histolégicos
mais frequentes foram o epitelial com componente
embrionéario (50%) e mesenquimal (50%), sendo que
90% dos tumores apresentavam histologia mista.

Tumor Hepatoblastoma (12) Hepatocarcinoma (1)
AFP média 83.603 (DP 30.988) 125.120
PRETEXT I-3(25%)
Il-4(33%) [ (100%)
-5 (41%)
NI 1
Veia Cava 3(25%)
Veia Porta 2 (16%)
Caudado 1 (8%) 0
Extensdo extra-hepdtica 5 (41%)
Ruptura 1 (8%)
Metastase 2 (16%)

Subtipo histoldgico

(n= 10 - com informacoes detalhadas)

Comp. embrionario = 5

Comp. fetal = 3

Comp. mesenquimal =5

Comp. teratoide = 2

Comp. rabdomioblastico = 1

AFP: alfa-fetoproteina,; NI: ndo informado; NA: ndo se aplica;, Comp.: componente.

Avia de acesso para bidpsia foi por laparotomia
na maior parte dos casos 43% (n=5), com maior
prevaléncia de técnicas menos invasivas nos Ultimos anos
(Tabela 3).

Nos anos de 2013, 2016 e 2017, trés casos
foram submetidos a cirurgia de ALPPS (Associating Liver
Partition and Portal vein Ligation for Staged Hepatectomy)
devido ao parénquima hepatico residual livre de doenca
ser inferior a 25%, envolvimento do lobo caudado e
invasao portal. Estes pacientes evoluiram bem, porém dois
deles também necessitaram de toracotomia para exérese
de metastase pulmonar (Tabela 3).

Dos 3 pacientes que necessitaram de
toracotomia por metéstase pulmonar, 2 foram apds
a cirurgia de ALPPS. O terceiro paciente apresentou
metastase pulmonar bilateral, apo6s hepatectomia
esquerda, sendo submetido a toracotomia esquerda
apos 6 meses e direita apés mais 3 semanas da cirurgia
inicial.

Apoés a cirurgia, 0s pacientes permaneceram
em ventilacdo mecanica em média por 2 dias e em
unidade de terapia intensiva por 5,6 dias.

A taxa de complicacao cirurgica precoce foi de

41,7% (Tabela 4). Apenas um paciente foi reoperado
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por choque hipovolémico, mas sem sangramento
ativo no intraoperatério da reabordagem. A taxa de

Tabela 3 - Abordagens cirurgicas.

complicaces cirurgicas tardias foi de 8,3% (n=1, hérnia
incisional).

Tumor Hepatoblastoma (12) Hepatocarcinoma (1)
Biopsia 83% (10) Sim
Aberta (cunha) 42% (5) 100%
Percutanea 25% (3)
Laparoscopica 16% (2)
Quimioterapia Nao
Neoadjuvante 83% (10)
Adjuvante 75% (9)
Cirurgia Paciente nao operado
Hepatectomia E 2
Hepatectomia D 4
Bissegmentec. D 2
ALPPS 3
Transplante 1
Seg. pulmonar 3 (4)*
Reoperacao (causa ndo oncolégica) 1(8%)
Cirurgia resgate
Transplante 2

E: esquerdo,; D: direito;, ALPPS: “Associating Liver Partition and Portal vein Ligation for Staged hepatectomy”, traduzido para “Particao hepatica e
ligadura da Veia Porta para Hepatectomia Estadiada”; Seg.: Segmentectomia, (*) 3 pacientes submetidos a segmentectomia pulmonar por metéstase,

destes, 1 paciente submetido a cirurgia bilateral totalizando 4 cirurgias.

Em um caso foi optado por cirurgia como
tratamento up front (PRETEXT 1), os demais pacientes
com HB receberam quimioterapia neoadjuvante seguida
de cirurgia, dos quais somente em dois nao foi indicada
guimioterapia adjuvante.

Em vigéncia de quimioterapia  apds
hepatectomia, foi observada recidiva tumoral em dois
casos, que foram encaminhados para o transplante
hepdtico como terapia de resgate,
transplantado em outro servico e perdemos seu
seguimento.

O tempo de seguimento dos pacientes com
HB foi em média de 39 meses, variando de 4 meses a 6
anos e 10 meses até dezembro de 2020, com sobrevida
geral em 5 anos de 91,7% e sobrevida livre de doenca
em 5 anos de 81,5%. As curvas de sobrevida podem ser
observadas nas Figuras 1 e 2. O caso de CHC nao foi
incluido nesta analise.

um deles foi
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Figura 1. Curva de Sobrevida Geral em 5 anos para pacientes com HB.

Apenas um Obito foi registrado entre os
pacientes com hepatoblastoma, ndo relacionado
diretamente a cirurgia. O paciente evoluiu com
durante a quimioterapia
hemorragia pulmonar grave e ébito.

neutropenia adjuvante,
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Figura 2. Curva de sobrevida livre de doenca em 5 anos para pacientes
com HB.

Tabela 4 - Complicacées clinicas e cirurgicas.

considerada intercorréncia clinica relacionada a evolucao
da doenca.

DISCUSSAO

Complicacoes cirdrgicas

Choque hemorragico (3)
Abscesso subfrénico (1)
Fistula biliar (1)

Hérnia incisional (1)

Complicacoes clinicas agudas

Crise convulsiva (1)

Hipotensao (1)

Hipoglicemia (1)

Infeccdo de associada a cateter (1)
Infeccdo urinaria (2)

Rejeicdo aguda (1)

Infeccao por EBV (1)

Derrame pleural por hipoalbuminemia (1)

Complicacdes clinicas ao longo prazo

Complicacdes cirurgicas
Descolamento de retina
Plaguetopenia

Infeccdo por CMV

EBV: virus Epistein-Barr; CMV: Citomegalovirus.

Um Unico paciente com hepatocarcinoma
foi identificado neste estudo, diagnosticado durante
0 seguimento por cirrose hepatica
Tirosinemia tipo 1. Todavia, por falha na adesdo ao
tratamento e condicbes sociais, o hepatocarcinoma foi
diagnosticado tardiamente, ja com doenca hepatica
avancada e varizes esofagicas.
confirmado por bidpsia percutanea guiada por ecografia
e este paciente foi a 6bito por sangramento digestivo,

relacionada a

O diagnostico foi

Tumores hepaticos podem ser classificados
em epiteliais - hepatocelulares e biliares; mesenquimais;
metastaticos e subtipos raros - tumor de células
germinativas e tumor rabddéide'. Os tumores malignos
priméarios mais frequentes em pediatria sdo as neoplasias
hepatocelulares, o HB e o CHC'. Menos de 10% das
neoplasias malignas hepéticas na infancia correspondem
a metastases, mesenquimais  (sarcoma,
angiossarcoma, hemangioendotelioma epitelioide) e
tumores biliares (colangiocarcinoma)®.

O HB é a neoplasia maligna hepatica mais
prevalente. Em 8 anos de seguimento, 92% dos casos
foram de HB. Apesar de um discreto predominio do sexo
masculino nesta andlise, afrequéncia é aproximadamente
igual entre os sexos, majoritariamente em criangas
menores, entre 6 meses e 4 anos de idade®.

Geralmente, os esporadicos,
mas algumas formas sdo associadas a sindromes
genéticas®. Nao foram observadas doencas genéticas
associadas, embora, a presenca de cardiopatias e outras
malformacdes perinatais tenham sido observadas. As
publicacbes vém mostrando aumento da incidéncia
do HB, acompanhando a transicdo epidemioldgica
global, com maior prevaléncia de prematuros e de
pacientes com baixo peso ao nascer. Outros fatores de
risco ja conhecidos sao a exposicao a medicamentos,
plastificados, radiacdo, metais e tabaco’.

Como observado, mais da metade dos
pacientes se apresentam com achado de massa
abdominal a palpacao, seja percebida pelo pediatra seja
pelos familiares, e com sintomas inespecificos atrelados
a distensao abdominal. A percepcao dos familiares deve
ser valorizada principalmente se acompanhada de outros
sintomas constitucionais. Sintomas compressivos menos
frequentes podem estar relacionados a localizacdo de
pior prognodstico ou tumores muito grandes, causando
ictericia, hipertensao portal e compressao das visceras
ocas'.

tumores

Casos sao

Diferentemente do HB, o CHC acomete
predominantemente adolescentes do sexo masculino e
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apresenta menor sobrevida’®'%. A incidéncia é variavel
a depender de fatores geograficos e da prevaléncia
de hepatite B na comunidade’'®". As lesdes podem
ser esporadicas ou precedidas por doenca hepatica de
base como a cirrose hepatica ou distirbio metabdlico,
infeccioso ou vascular’. Dentre estes, os principais fatores
de risco sao a tirosinemia e a Hepatite B perinatal'®'". O
Unico caso de CHC desta casuistica recebeu diagndstico
precoce de tirosinemia, porém com baixa adesdo ao
tratamento mesmo diante de intervencdes do servico
social. Este foi o principal fator responsavel pela ma
evolucdo do paciente durante todo o seguimento na
instituicao.

Independente do subtipo histoldgico, a partir
da suspeita de tumor hepatico, a investigacdo se inicia
com o exame ultrassonografico de abdome'?'.12,
Imagens preferencialmente a
magnética (RM), trazem mais detalhes da localizacéo,
tamanho, ressecabilidade e provavel etiologia tumoral.
A RM com contraste hepatocito-especifico é a melhor
modalidade radiolégica para diagnéstico em associagao
a AFP elevada''?. Embora a AFP seja o marcador das
neoplasias hepatocitarias, seu aumento ndo é condicao
necessaria para o diagnoéstico*®. Ademais, AFP normal
pode conferir um comportamento neoplasico de pior
prognostico?>. Além do exame abdominal, a busca por
lesdes metastaticas é fundamental, sendo a tomografia
de toérax parte do estadiamento®®'2,

A biépsia do tumor é o padrdo ouro e
necessaria em pacientes pediatricos para definicao
terapéutica, determinacdo do tipo, grau histolégico e
estudo gendmico''3. Atualmente, a bidpsia por agulha
guiada por ultrassonografia realizada por radiologista
intervencionista ou cirurgiao pediatrico treinado é segura
e eficaz no diagnoéstico. Cerca de 5 a 10 fragmentos
de 1x0,3cm sdo necessarios para uma amostragem
adequada?. Nos casos em que nao é possivel realizar a
biopsia percutanea guiada por imagem, a laparoscopia
ou a laparotomia sao alternativas que garantem a
biopsia sob a visdo direta com controle vascular pelo
uso de energia. O cuidado na escolha do local da incisao
deve ser tomado para que esta seja incluida pela cirurgia
curativa posterior?.

Ap6s o diagnostico histolégico, com base
na quantidade de segmentos hepaticos acometidos

axiais, ressonancia

e no envolvimento de outras estruturas é feito o
estadiamento PRETEXT, ou seja, a classificacdo de risco
antes do tratamento. Segundo o Children’s Oncology
Group (COG), tumores localizados em até um segmento,
PRETEXT 1, e margem radiolégica de pelo menos 1cm
das grandes veias, podem ser ressecados inicialmente
sem neoadjuvancia’. Ja pelo grupo europeu, Société
Internationale d'Oncologie Pédiatrique (SIOP), todos
pacientes devem ser submetidos a neoadjuvancia e
reavaliados apos 2 ciclos com novos exames (POSTTEXT)?.
Esta classificacdo é extensivel tanto para hepatoblastoma
quanto para hepatocarcinoma. Devido as limitacboes do
estudo retrospectivo, nao foi possivel acessar imagens
de todos os pacientes. A reclassificacdo apos revisao
do radiologista s6 incluiu 9 dos 12 pacientes com HB.
Nestes, foi observada reducdo média do tamanho
da lesdo em 63%, o que aumenta a possibilidade de
ressecabilidade total da lesdo, que é fundamental para
a cura, bem como reforca a adequada responsividade
destes tumores aos quimioterapicos. Sabe-se que a
reducdo da AFP e do tumor apds a quimioterapia em
60% e 50%, respectivamente, tem correlacdo direta
com o prognostico'™.

Como referido anteriormente, a hepatectomia
parcial é a principal modalidade cirirgica do tratamento.
No planejamento é importante avaliar se a area residual
hepatica sadia é suficiente. Ao menos 25% do figado
devem ser preservados para que o paciente nao tenha
insuficiéncia hepatica até sua regeneracdo. A cirurgia
de ALPPS foi uma boa alternativa para pacientes com
lesdes irressecaveis com darea residual insuficiente e sem
acesso rapido ao transplante hepatico. Nesta técnica
ocorre a seccao estagiada do figado, permitindo que a
area residual sadia hipertrofie o suficiente no intervalo
entre as cirurgias. O acesso cirlrgico laparoscopico e
robotico é possivel nas resseccdes hepaticas, todavia, as
habilidades técnicas necessarias para estes procedimentos
demandam grande curva de aprendizado. Ademais, a
cirurgia roboética ainda nao estd amplamente disponivel
na cirurgia pediatrica.

O diagnéstico precoce e a boa resposta a
quimioterapia tém garantido bons resultados. Contudo,
alguns pacientes se apresentam com
ressecaveis mesmo apos a neoadjuvancia. Para esses
pacientes o transplante hepatico primario se mostrou

lesdes nao
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uma alternativa com melhor sobrevida, comparada
a resseccbes amplas?. Em andlise retrospectiva,
comparando a indicacdo do transplante hepatico como
tratamento primario e como tratamento de resgate foi
comprovado um melhor resultado quando é optado
precocemente pelo transplante, ao invés de resseccoes
hepaticas radicais'®.

O pulméao é o principal local de metastases
e até 17% dos pacientes apresentam esse achado ao
diagnoéstico®. Foram observados trés pacientes com
metastase pulmonar e com necessidade de toracotomia
para resseccao cirdrgica apo6s a cirurgia no figado e a
quimioterapia.

A metastasectomia e novos procedimentos
minimamente invasivos realizados pelo radiologista
intervencionista sao importantes no tratamento
de resgate’. Ablacdo por radiofrequéncia (AR) e
guimioembolizacdo transarterial (TACE) sdo exemplos
destes tratamentos que ajudam no controle de sintomas
e na reducdo da lesdo?®17:18, Estas técnicas ja utilizadas
como terapia ponte para pacientes adultos e ainda
sdo pouco difundidas para os pacientes pediatricos,
mas devem ser consideradas. Um estudo retrospectivo
mostrou ndo haver diferencas na seguranga e na taxa
de resposta a AR em HB recidivados comparativamente
a cirurgia, bem como alternativa a tumores nao
respondedores  a
tratamento especializado com equipe de radiologia, de
cirurgia oncolégica e de transplante hepatico devem

neoadjuvancia'®??.  Centros de

estar a frente do tratamento, juntos e precocemente.
Pacientes que estdo em vigéncia de tratamento
guimioterapico sao imunodeficientes e plaquetopénicos
0 que aumenta o risco de complicacbes cirurgicas
abscesso,
deiscéncia, fistulas e hérnias, tal como observado. Deve-
se prepara-los com acompanhamento nutricional e
clinico adequado em todo perioperatério.
Os desfechos melhoraram muito com os

e clinicas precoces como sangramento,

avancgos clinicos e cirtrgicos. De acordo com Aronson
e col., pacientes em estadio | tem sobrevida estimada
em 5 anos de 90%, entretanto pacientes com doenca
metastatica ainda tem um resultado variavel e ruim,
com sobrevida entre 45-80%?3. J& Moreno e col., no
levantamento de 15 anos da populacdo pediatrica
argentina relatou sobrevida em 5 anos de 74,7% e

35,3% para pacientes com HB com doenca localizada
e doenca metastatica, respectivamente?®. A sobrevida
aqui observada foi compativel com a literatura, sendo
91,7% a geral e 81,5% a livre de doenca.

Em um estudo retrospectivo analisando
fatores relacionados a sobrevida no HB, Karalexi e col.
concluiu que a idade acima de 8 anos e AFP abaixo de
1000mg/ml sdo fatores conhecidamente associados a
reducdo da sobrevida em 5 anos, de 80% para abaixo
de 50%°>2?*. Na casuistica deste estudo, apenas uma
paciente apresentava idade acima de 8 anos (13 anos),
mas os exames ndo estavam disponiveis para revisdo. De
todo modo, a paciente evoluiu bem com seguimento de
3 anos sem recidiva ou complicacbes até o momento.
Nenhum paciente com este dado disponivel apresentava
AFP inferior a 1000mg/ml.

Em geral, a taxa de recorréncia dos HB é de
12%2. Uchida e col. apresentou uma sobrevida geral em
5 anos de 80,9% de 100 pacientes com HB submetidos
ao transplante, sendo este o tratamento primario em
69,4% dos pacientes'. Todavia, pacientes com doenca
avancada localmente (PRETEXT IV) e com metéstase
ao diagnostico mantém a sobrevida baixa a despeito
de quimioterapia neoadjuvante e ressecabilidade das
lesbes, com sobrevida geral em 5 anos de 51-64%2%.

O tratamento do CHC difere do HB, por
aquele apresentar resposta limitada a quimioterapia em
comparado ao HB que caracteristicamente apresenta boa
resposta’. Essas variacdes sao importantes nas tomadas
de decisao e condutas cirurgicas. O principal objetivo
do estadiamento é avaliar a ressecabilidade da lesao,
incluindo a avaliacdo do tecido hepatico remanescente,
localizacao do tumor, além de nimero e tamanho da(s)
lesao(bes).

A hepatectomia parcial é indicada no carcinoma
hepatocelular, paracriancas com massa hepaticalocalizada,
enquanto criancas com lesdes multiplas com doenca
hepatica associada e que respeitem os critérios de Mildo
estdo mais sujeitas a indicacdo de transplante hepatico'’.
Na experiéncia vivida com o paciente ja cirrdtico e com
CHC, a possibilidade de cura com o transplante hepatico
foi cerceada pelas questdes sociais. Clinicamente nao
havia condicoes para outras possibilidades ndo curativas
como hepatectomia e embolizacdo, devido ao grau
avancado da cirrose pela tirosinemia. Infelizmente, apenas
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20% dos pacientes pediatricos com CHC sao candidatos
ao tratamento cirdrgico no diagnostico?.

Os avancos na radiologia intervencionista e o
restabelecimento do transplante hepatico no hospital a
partir de janeiro de 2020 foram considerados um marco
no servico, haja vista que permitiram a realizacdo do
transplante como tratamento inicial em um paciente e de
resgate em outro, de maneira rapida e no periodo ideal
apos a indicacdo. Estes recursos sdo fundamentais no
gue tange o tratamento da neoplasia hepatica pediatrica
e reforcam a importancia dos centros de referéncia para
tratamento e seguimento precoce dos pacientes, desde o
diagnostico*?512:20 Infelizmente, o tempo de seguimento
apoés este marco é insuficiente para permitir comparacoes
entre os periodos.

As neoplasias hepaticas sao raras, dificultando
a comparacdo dos resultados com outras casuisticas
mundiais. O esforco da comunidade cientifica brasileira
em desenvolver estudos multicéntricos e a criacdo
de um banco de dados nacional se faz fundamental
para o fortalecimento dos servicos, andlise de dados e,
principalmente, para a melhora da sobrevida e cuidado
dos pacientes.

ABSTRACT

Um importante ensaio clinico internacional esta
em andamento desde 2017 com previsdo de conclusao
em dezembro de 2022, o Pediatric Hepatic International
Tumor Trial (PHITT)?>2®. Este estudo avalia principalmente
a estratificacdo de risco proposta pelo CHIC baseado no
PRETEXT e AFP, bem como a sobrevida dos grupos em
relacdo as linhas de tratamento propostas. Seus resultados
trardo muitas outras respostas e um direcionamento
uniforme quanto ao tratamento tanto do HB quanto do
HCC em pediatria.

CONCLUSAO

Devido a baixa frequéncia dos tumores
hepaticos malignos, a divulgacao da experiéncia de cada
centro faz-se importante para construcdo de protocolos
de tratamento uniformes e com bons desfechos.
Procedimentos diagndsticos menos invasivos tém sido
aliados na reducdo da morbi-mortalidade dos pacientes.
Pacientes limitrofes para o tratamento curativo devem ser
encaminhados o quanto antes para centros especializados
e com disponibilidade de transplante hepatico,

aumentando a chance de cura e melhores resultados.

Introduction: /iver tumors are rare neoplasms in childhood (1-2%), and about 2/3 are malignant. Hepatoblastoma (HB) is the most

frequent, followed by hepatocellular carcinoma (HCC). In both, the main treatment is surgical resection. Currently, chemotherapy and

liver transplantation have improved outcomes. Objective: study of the epidemiological profile and evolution of liver cancer cases in a

referral pediatric hospital. Methodology: a retrospective survey of medical records of patients aged up to 18 years with a diagnosis of

primary malignant hepatic neoplasm between 2012 and 2020, carried out in the largest exclusively pediatric hospital in Brazil. Results:

a total of 13 patients with malignant liver tumors (HB 12, HCC 1) were treated. Of the HB cases, 66,7% were male, with a mean age of

2 years and the main alteration in the palpable abdominal mass. Tumors involved an average of 3 liver segments, more in the right lobe

(54%). Only one patient was treated with surgery without neoadjuvant therapy, another one underwent transplantation like the first

treatment, and another 2 required liver transplantation as a rescue. The middle follow-up time of patients with HB was 39 months and

only 1 case died due to febrile neutropenia. The 5-year overall and disease-free survival was 91.7% and 81.5%, respectively. Conclusion:

Advanced staging at the time of diagnosis has always been a poor prognostic factor in patients with primary malignant liver tumors.

However, the results and survival have improved with the advancement of chemotherapy, surgical technique, and liver transplantation.

Keywords: Hepatectomy. Liver Neoplasms. Liver Transplantation. Pediatrics. Hepatoblastoma.
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