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Tumores do mediastino em criancas’

Mediastinal tumors in children
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Introducdo: Os tumores mediastinais na crian¢a com-
preendem um grupo heterogéneo de lesdes com origem
embrionéria distinta. Podem apresentar-se como cistos
benignos ou lesdes malignas.

Objetivo: Descrever os procedimentos diagnoésticos, tra-
tamento e evolu¢do de uma série de criancas e adoles-
centes com tumores do mediastino.

Método: Andlise retrospectiva de vinte criancas com tu-
mores de mediastino, no periodo de julho de 1996 a ju-
Iho de 2002 no Hospital de Clinicas de Porto Alegre.
Todos os pacientes foram submetidos a algum procedi-
mento cirlrgico, seja diagndstico, terapéutico ou ambos.

Resultados: Doze meninos e oito meninas foram estu-
dados. A idade média no momento do diagnéstico foi de
seis anos e oito meses, variando entre trés meses e 16
anos. Quatorze tumores (70%) ocorreram no mediastino
anterior, sendo os mais comuns os linfomas de Hodgkin
e ndo-Hodgkin; seis tumores (30%) ocorreram no me-
diastino posterior, sendo o0 neuroblastoma o mais frequen-
te. Nos tumores anteriores, a abordagem cirdrgica mais
comum foi a toracotomia anterior de Chamberlain; nos
posteriores, a toracotomia postero-lateral. No periodo de
seguimento ocorreram seis 6bitos, todos sem nenhuma
relacdo com o procedimento cirdrgico.

Conclusao: Os tumores mediastinais em criancas sao
responsaveis por morbimortalidade. No mediastino ante-
rior foram mais comuns os linfomas; no posterior, os tu-
mores de origem neural. A cirurgia € um passo importan-
te no diagndstico e tratamento dessas lesdes. (3 Pneumol
2003;29(5):253-7)

Background: Mediastinal tumors in children comprise a
heterogeneous group of lesions that have a range of em-
bryonic origins. They may present as benign cysts, as well
as malignant lesions.

Objective: To describe the diagnostic procedures, the
treatments and outcomes of a group of children and ado-
lescents with mediastinal tumors.

Method: A retrospective analysis of twenty children and
adolescents with mediastinal tumors who were treated at
the Hospital de Clinicas de Porto Alegre from July, 1996
to July, 2002. All patients were submitted to some kind
of surgical procedure: diagnostic, therapeutic, or both.

Results: Twelve boys and eight girls were studied. Mean
age at diagnosis was 6 years and 8 months (ranging from
3 months to 16 years). Fourteen tumors (70%) were loca-
ted at the anterior, and six (30%) at the posterior medias-
tinum. Hodgkin and non-Hodgkin lymphomas were the
most common tumors found in anterior mediastinum,
whereas neuroblastoma was the most common among
posterior malignancies. The most used surgical procedu-
re for anterior tumors was Chamberlain anterior thoraco-
tomy; posterolateral thoracotomy was usually performed
for posterior tumors. Six patients died during the follow-
up period but none of the deaths was considered related
to the surgical procedure.

Conclusion: Mediastinal tumors in children and adoles-
cents represent an important cause of morbidity/mortal-
ity. The most common tumors at the anterior mediastinum
were lymphomas, whereas at the posterior mediastinum
the most common were neurogenic tumors. Surgery is
an important step for the diagnosis and treatment of such
lesions.
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INTRODUCAO

Os tumores mediastinais na crianga compreendem um
grupo de lesbes com origem em diversos tecidos embrio-
narios.® Eles podem apresentar-se como desde cistos be-
nignos até les6es malignas de alta agressividade. Embora
raros, esses tumores sdo responsaveis por grande morbi-
mortalidade em criancas e adolescentes.?3 Em nosso
meio, ndo hé trabalhos relatando as lesdes de mediastino
mais freqiientes na crianca, bem como sua abordagem
diagnéstica, tratamento e sobrevida.

Para o diagnéstico dos tumores mediastinais, € impor-
tante o conhecimento da complexa anatomia do medias-
tino e da frequiéncia das patologias de acordo com a loca-
lizagcdo anatdémica e a idade da crianca.® As manifestacdes
clinicas dessas lesGes sao inespecificas e, geralmente, ori-
ginadas do crescimento de uma massa em local limitado,
ocasionando compressdo das estruturas adjacentes. As
manifestagfes respiratorias mais comuns sao tosse, dis-
pnéia, hemoptise e infecgbes respiratérias recorrentes.
Outros sintomas que podem ocorrer sdo disfagia, dor to-
racica e febre.®3

A cirurgia tem papel fundamental no manejo das mas-
sas mediastinais, como ressec¢ao curativa da lesdo, ou para
realizar bidpsia e diagnéstico etiolégico do tumor, com a
finalidade de definir a terapia posterior.®:3

Neste estudo, revisamos criangas e adolescentes com
tumor mediastinal tratadas em Hospital Universitario, a
fim de determinar o tipo de abordagem e procedimento
cirdrgico, o diagnéstico da lesdo, a necessidade de trata-
mento complementar e a evolucéo dos pacientes.

MEgETobo

Durante o periodo de julho de 1996 a julho de 2002,
vinte casos de tumores mediastinais foram tratados no
Servico de Oncologia Pediatrica do Hospital de Clinicas
de Porto Alegre (HCPA). Foi realizada uma avaliacéo re-
trospectiva dessas criangas, com revisao dos prontuarios
e andlise dos dados, incluindo tipo e localizagdo do tu-
mor, idade ao diagndstico, exames radiologicos realiza-
dos, estadiamento, tipo de cirurgia realizada, complicacGes
cirdrgicas, tratamento adjuvante, evolucdo pés-operaté-
ria e seguimento.

Conforme a localizacdo, os tumores foram divididos
em anterior, médio e posterior. Pacientes com tumores
de parede toracica ou parénquima pulmonar foram ex-
cluidos. O Hospital de Clinicas € um hospital terciario,
com uma Unidade de Oncologia Pediatrica de referéncia
para o Estado e regido Sul do Brasil.
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Siglas e abreviaturas utilizadas neste trabalho
HCPA - Hospital de Clinicas de Porto Alegre
LH - Linfoma de Hodgkin

LNH - Linfoma ndo-Hodgkin

PNET - Tumor neuroectodérmico primitivo

REsuLTADOS

Foram analisadas 20 criancas com tumor de mediasti-
no, com idade média ao diagnostico de seis anos e oito
meses, variando entre trés meses e 16 anos.

As caracteristicas dos pacientes estudados estao descri-
tas na Tabela 1. Em 14 pacientes o tumor estava localizado
no mediastino anterior e em seis, no mediastino posterior.
Nesta série, ndo observamos lesdo tumoral no mediasti-
no médio. Em todos os pacientes realizou-se radiografia
e tomografia computadorizada de térax. Ressonancia
nuclear magnética foi realizada em apenas um paciente
com suspeita de neuroblastoma, como avaliagdo pré-ope-
ratoria. Em 14 pacientes (70%) o procedimento cirirgico
foi diagnostico e em sete (30%), terapéutico. Uma crianca
com neuroblastoma toracoabdominal (Tabela 1 — n° 17)
realizou inicialmente laparotomia e biopsia de tumor ir-
ressecavel. Apos quimioterapia e reducdo significativa da
massa tumoral, a mesma foi ressecada através de toraco-
tomia postero-lateral. A escolha do procedimento cirdr-
gico realizado dependeu do tipo e da localizacdo do tu-
mor. A defini¢do do tratamento quimoterapico foi baseada
no diagnostico patologico da lesdo, e seguindo os proto-
colos do Servico de Oncologia Pediatrica.

O tempo de seguimento médio das criangas foi de 16
meses, variando entre um e 207 meses. Seis pacientes
completaram o tratamento e encontram-se livres de doen-
¢a, oito continuam em tratamento, mas sem nenhuma
evidéncia de doenca, e seis criancas evoluiram para 6bi-
to. Estas mortes foram decorrentes da progressédo da doen-
¢a primaria ou toxicidade da quimioterapia e ndo tiveram
relacdo com o procedimento cirlirgico.

Dez dos 14 pacientes (71%) com tumor no mediastino
anterior eram portadores de linfoma (7 linfomas néo-
Hodgkin (LNH) e 3 linfomas de Hodgkin (LH)) e nas de-
mais quatro criangas os diagnoésticos foram de higroma
cistico, teratoma, tumor carcindide de timo e timolipo-
ma. Dos LNH, quatro eram do tipo linfoblastico, dois de
Burkitt e um de grandes células. A abordagem cirurgica
desses tumores esta sumarizada na Tabela 1. Nos tumo-
res anteriores, quando foi realizada somente bidpsia da
lesdo (n = 11), a abordagem foi através de toracotomia
anterior de Chamberlain (n = 5), incisdo na fdrcula ester-
nal (n = 2), esternotomia (n = 2), toracotomia postero-
lateral (n = 1) e videotoracoscopia (n = 1). Destes pacien-
tes, dois apresentavam massas mediastinais volumosas e
salientes na regido supra-esternal e a bidpsia da lesao
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pdde ser realizada por uma pequena incisdo na farcula

esternal.

Em trés pacientes com lesdo no mediastino anterior, a
cirurgia foi realizada para a ressec¢do completa da lesdo:
dois através de toracotomia antero-lateral e um por ester-
notomia (Tabela 1). Todos os casos de LNH foram subme-

tidos apenas a biopsia como procedimento cirdrgico e

sofreram tratamento posterior com quimioterapia. Des-

TABELA 1

ses sete pacientes, dois tiveram @bito sem relagdo com a
cirurgia. Nos trés casos de LH, também foi realizada biop-
sia e tratamento complementar, dois deles com quimiote-
rapia e o outro com quimioterapia associada a radiotera-

Resumo das 20 criangas com tumor do mediastino, mostrando idade, tipo e local do tumor, tratamento realizado e seguimento

Pt. Sexo Idade Mediastino Diagnéstico Cirurgia Abordagem  Tratamento Desfecho Seguimento
(a/m) cirlrgica adicional apos cirurgia
(meses)
1 F 3alm Anterior Teratoma Resseccgdo tumoral Antero-lateral Nenhum Remissdo 59
2 M 6a Posterior ~ Ganglioneuroma Resseccdo tumoral Péstero-lateral  Nenhum Remisséo 51
3 M 4alm Posterior Ganglioneuroblastoma Resseccdo tumoral Péstero-lateral QT Remissdo 49
4 F 3alm Anterior Higroma cistico Resseccdo tumoral Esternotomia Nenhum Remissao 38
5 M 9alm Anterior Linfoma nao-Hodgkin Biopsia Chamberlain QT Obito — 4 meses 4
pés-bidpsia
(sepses)
6 M 3m Posterior ~ Neuroblastoma Bidpsia Postero-lateral QT Obito — 40 dias 1
pés-bidpsia
7 F 1l6a Anterior Linfoma Hodgkin Biopsia Farcula esternal QT + RT Obito — 5 meses 5
pos-bidpsia
8 M 8a Anterior Timolipoma Resseccdo tumoral Antero-lateral Nenhum Remisséo 20
9 F 4a7m Anterior Linfoma nao-Hodgkin Bidpsia Esternotomia QT + TMO Em tratamento 19
10 F 7a9m  Anterior Linfoma Hodgkin Biopsia Péstero-lateral QT Obito — 1 més 1
pés-bidpsia
11 F 7allm Anterior Linfoma nao-Hodgkin Bidpsia Chamberlain QT Obito - 8 meses 8
pos-bidpsia
12 M 1la8m Anterior Linfoma nao-Hodgkin Bidpsia Furcula esternal QT Em tratamento 16
13 F 3al1l0m Anterior Linfoma nao-Hodgkin Biopsia Esternotomia QT Em tratamento 7
14 M 2a6m Anterior Linfoma ndo-Hodgkin Bidpsia Chamberlain QT Em tratamento 6
15 F 8a6m Posterior  Neuroblastoma Resseccdo tumoral Pdstero-lateral  Nenhum Remissédo 3
16 M 13a3m Anterior Tumor carcindéide de timo Biopsia Chamberlain QT Em tratamento 1
17 M 3a6m Toraco- Neuroblastoma Bidpsia inicial + Laparotomia QT + Em tratamento 12
abdominal Resseccdo tumoral inicial + Resseccédo
posterior toracotomia Tu + TMO
posterior
18 M 15al1lm Anterior Linfoma nao-Hodgkin Bidpsia Toracoscopia QT Em tratamento 5
19 M 1lalOm Posterior PNET Bidpsia Postero-lateral QT Em tratamento 3
20 M 3a6m Anterior Linfoma Hodgkin Biopsia Chamberlain QT Obito — 36 dias 1
pés-cirurgia
(sepses)

M - masculino; F — feminino; a — anos; m — meses no momento do diagndstico; Tu — tumor; QT — quimioterapia; TMO - transplante medula éssea; PNET — tumor primitivo neuroectodérmico.
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pia. Todos faleceram em decorréncia da doenga prima-
ria. Os demais casos de tumores em mediastino anterior
apresentaram boa evolucéo (Tabela 1).

As lesdes em mediastino posterior foram em nimero
de seis: trés neuroblastomas, um ganglioneuroma, um gan-
glioneuroblastoma, e um tumor primitivo neuroectodér-
mico (PNET). Em todas essas criancas, a abordagem cirr-
gica para remogdo da lesdo foi através de toracotomia
postero-lateral (Tabela 1). Entretanto, em uma delas, rea-
lizou-se inicialmente laparotomia para bidpsia de um tu-
mor toracoabdominal e, posteriormente, toracotomia para
remocdo da lesdo. Desses pacientes, uma crianga com
neuroblastoma teve 6bito por complicacdo clinica nédo
relacionada a cirurgia, 40 dias ap6s a bidpsia tumoral
(Tabela 1).

DiscussAo

O tipo e a incidéncia dos tumores mediastinais na in-
fancia variam de acordo com a localizacéo e a idade do
paciente.”? Uma avaliacdo pré-operatéria adequada per-
mite a decisdo sobre a necessidade de realizacao de biop-
sia ou resseccdo da leso.

Nossa casuistica confirmou os dados da literatura em
que o linfoma é o tipo de tumor de mediastino mais co-
mum na crianca. Cerca de um terco de todos 0s LNH ocor-
rem primariamente no mediastino® e cerca de dois tergos
dos pacientes com LH apresentardo adenopatia mediasti-
nal.® Nos pacientes com suspeita de linfoma, a bidpsia
do mediastino deve ser realizada quando ndo for possivel
a biopsia de linfonodos periféricos ou de qualquer outro
local cuja abordagem cirlrgica seja menos invasiva.®-3

Nesta série, o diagnostico dos tumores de mediastino
anterior foi realizado a partir de sinais clinicos, associa-
dos a alteracbes de imagem em radiografias. Todos o0s
nossos pacientes realizaram tomografia computadoriza-
da para determinar a localizacdo e a extensdo da leséo,
bem como para afastar outras causas de massas do me-
diastino. A indicacdo de tomografia computadorizada é
indiscutivel, devendo ser sempre realizada nesses pacien-
tes.267 Como mostrado em nosso estudo, embora ocor-
rendo em propor¢cdo bem menor, deve-se lembrar que
outros tipos de tumores podem surgir no mediastino an-
terior, especialmente teratoma,® higroma cistico® e neo-
plasias no timo.°.11

LesBes de mediastino posterior e sulco paravertebral
compreendem um grupo heterogéneo de neoplasias.213)
As mais comumente encontradas sdo provenientes de
ganglio simpatico, podendo ser neuroblastoma, ganglio-
neuroma, ou ganglioneuroblastoma. Em estudo realizado
por Saez et al. em 63 pacientes com massa mediastinal
posterior, 89% deles eram de origem neural, sendo o0 mais
comumente observado o neuroblastoma.*? Todos 0s nos-
sos pacientes com lesdes nessa localizagdo apresentaram
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tumores de origem neural. A resseccdo cirrgica comple-
ta em pacientes com doenca localizada estad associada a
indices de sobrevida elevados,?13 sendo significativamente
maior em criancas com lesdes toracicas do que naquelas
com lesdes abdominais.*? Um de nossos trés casos de
neuroblastoma evoluiu para o 6bito, outro esta em acom-
panhamento e o outro, em tratamento quimioterapico.
Estes dois Ultimos estdo sem evidéncia de doenga. Da mes-
ma forma que para tumores de mediastino anterior, a
tomografia computadorizada é necessaria para determi-
nar a extensao da lesdo. A ressonancia magnética, entre-
tanto, pode ser (Util, especialmente para avaliar invasao
do canal medular.? Cintilografia 6ssea e aspirado de me-
dula 6ssea devem obrigatoriamente ser incluidos nos exa-
mes de estadiamento de tumores malignos, ja que em
pacientes com doenca metastatica, a quimioterapia deve
ser realizada preferencialmente antes da ressecgéo da le-
sao principal.®@ Dentre os demais tumores derivados do
sistema nervoso central, observamos um ganglioneuro-
ma e um ganglioneuroblastoma. Ambos evoluiram favo-
ravelmente e no momento encontram-se sem evidéncia
de doenca, ap6s quatro anos de seguimento.

Na abordagem cirdrgica de criangas com tumor do
mediastino é fundamental o cuidado com a anestesia e a
intubacgdo traqueal, especialmente em criangcas com mas-
sas de mediastino anterior e importante sintomatologia
respiratoria.®-® A posicéo de decubito dorsal e a perda da
respiracdo espontanea na anestesia podem desencadear
a compressdo do tumor sobre a via aérea, com obstrugdo
completa da entrada do ar e colapso respiratorio. E im-
portante que o cirurgido, o anestesista e o oncologista
estejam atentos para essa possibilidade e tenham maior
cuidado na anestesia e manipulacdo desses pacientes.
Muitas vezes deve-se procurar por tumores extratoraci-
cos que, quando presentes, devem ser biopsiados prefe-
rencialmente sob anestesia local. Isso permite a confir-
magao diagnostica, possibilitando inicio imediato do
tratamento quimioterapico, sem necessidade de procedi-
mentos cirdrgicos intratoracicos.®8)

Como observado em nosso estudo, 0 acesso cirdrgico
do mediastino pode ser realizado por varias técnicas. As
mais comumente descritas sdo a toracoscopia, a medias-
tinoscopia, e as toracotomias anterior (incisdo de Cham-
berlain), antero-lateral e postero-lateral.

A toracoscopia tem sido realizada tanto para diagnosti-
COo quanto para tratamento das massas mediastinais. Sua
utilizagdo tem sido cada vez mais freqiiente a medida que
0 cirurgido se torna mais confiante com o procedimento.
A literatura tem mostrado que o método tem acuréacia
para obtencdo de tecido histoldgico diagnéstico em até
93% dos pacientes.® Iniciamos a utilizagdo dessa abor-
dagem apenas mais recentemente em um de nossos ulti-
Mos pacientes, com sucesso, e acreditamos que € um ex-
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celente método cirdrgico para abordagem de tumores do
mediastino. Entretanto, deve-se ter cuidado para obten-
¢do de amostra tecidual de volume adequado para andlise
patoldgica, ja que muitas vezes é dificil o diagndstico dife-
rencial com outros tumores, especialmente aqueles de
pequenas células indiferenciadas.®

Apesar de a mediastinoscopia ser um método muito
usado em adultos, ela é pouco utilizada em criangas. Da-
dos da literatura mostram que a mediastinoscopia é usa-
da somente em 2% dos lactentes com tumor de mediasti-
no.® O mediastinoscopio € inserido através de uma incisdo
transversa supra-esternal e desliza para o mediastino médio
e inferior, junto & parede anterior da traquéia. E um mé-
todo utilizado para o acesso das regifes pré-traqueais e
paratraqueais do mediastino, no plano retrovascular.®-6

Preferimos a realizacdo da incisdo de Chamberlain, visto
que é um procedimento rapido, seguro e com baixa mor-
bidade na crianca.®® Realizamos uma pequena modifica-
¢do na técnica original, em que ndo preconizamos a res-
seccdo da costela do espaco intercostal abordado. Se o
afastamento das costelas ndo permite abordagem ade-
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