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RESUMO: A conduta ideal para os pacientes menores de 18 anos portadores de tumores malignos da regido de cabega e
pescogo ndo € uniforme nos escassos relatos de literatura. Com o objetivo de mostrar e discutir a experiéncia no atendimento
de cinqlienta casos tratados no Servigo de Cirurgia de Cabega e Pescogo do Complexo Hospitalar Helidpolis, no periodo de
1978 a 1994, os autores procederam a uma andlise retrospectiva de sua casuistica. Os tipos histolégicos mais freqiientes
foram os derivados da linhagem epitelial, 24 casos (48%) e, entre eles, o carcinoma mucoepiderméide. Entre os tumores
derivados do tecido mensequimal, os mais freqiientes foram o rabdomiossarcoma e os linfomas. A cavidade oral foi o sitio
mais freqiientemente acometido (15 casos, 30%). Entre todos os pacientes, apenas 21 (42%) estavam vivos e sem evidéncia
de doenga em atividade por um perfodo que variou de seis meses a 18 anos. Quatorze (28%) pacientes morreram em
decorréncia de doenga nao controlada apds um periodo que variou de dez dias a dois anos a contar da data do final do
tratamento. De quatorze (28%) pacientes ndo pudemos obter informagdes atualizadas de suas condigdes e foram considerados
perdidos de seguimento. Estes tumores niio devem ser vistos como neoplasias de adultos localizadas em pacientes pedidtricos;
devem ser estudados e abordados como uma doenca que apresenta caracteristicas préprias e que exigem, como no adulto,
que a primeira interven¢fo para o diagndstico ou para o tratamento nio seja intempestiva e, de fato, tenha resolubilidade.

Unitermos: Neoplasia maligna de cabega e pescoco; Neoplasia maligna na inféncia; Tratamento de neoplasia maligna de
cabeca e pescogo; Carcinoma e sarcomas na infincia.

INTRODUCAO

A evolugdo dos tumores que ocorrem na infincia € geral-
mente caracterizada por maior agressividade do que quando
os pacientes jd sdo adultos. Por outro lado, o médico assistente
fica muitas vezes constrangido em indicar tratamento que
possa exigir da crianca certo grau de sofrimento e, as vezes,
convivéncia com deformidades estéticas e sérias limitacdes
funcionais.

Esta questdo é certamente mais aguda quando estas
neoplasias estiio sediadas na regiio da cabeca e pescogo, nido
s6 pela multiplicidade de dérgios e tecidos que podem origind-

las, mas, também, pela existéncia de estruturas vitais muito
proximas umas das outras que propiciam comprometimento
tumoral concomitante e precoce. Muitos elementos anatdmi-
cos desta regifio, uma vez atingidos pela neoplasia, sdo irres-
secdveis, seja por sua remogio ser imcompativel com a vida,
seja pela impossibilidade de reconstruir e reabilitar dentro
dos recursos disponiveis atuais.

Com o objetivo de contribuir para a melhor compreensio
destas neoplasias e para auxilio na escolha do tratamento de
pacientes nesta faixa etdria, procedemos a revisio dos casos
tratados no Servigo de Cirurgia de Cabega e Pescogo do Com-
plexo Hospitalar Heliopolis de 1978 a 1994.

1. Chefe do Servigo de Cirurgia de Cabega e Pescoco.

2. Coordenador do Curso de Pés-Graduagio do Servico de Cirurgia de Cabega e Pescogo.

3. Membros do Servigo de Cirurgia de Cabega ¢ Pescogo.
4. Ex-Residente do Servico de Cirurgia de Cabega ¢ Pescogo.
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Trabalho realizado no Servigo de Cirurgia de Cabeca e Pescogo do Complexo Hospitalar Heliépolis.
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MATERIAL E METODOS

Esta casuistica é composta por cingiienta pacientes porta-
dores de neoplasia maligna da regido de cabega e pescogo,
com idade, no momento do diagnéstico, igual ou inferior a
18 anos. No periodo de 1978 a 1994 foram atendidos 4.028
casos com diagnéstico de neoplasia maligna de regido de ca-
bega e pescogo, sendo que 1,13% (cinqiienta casos) ocorreu
em pacientes abaixo de 18 anos de idade. Todos tinham diag-
ndéstico comprovado pelo exame histopatoldgico e néio foram
incluidos os linfomas primitivos de linfonodos cervicais e
nem os tumores que atingiam esta regido secundariamente.
O tratamento constou de cirurgia, radioterapia ou quimio-
lerapia, empregados em associagio ou isoladamente, depen-
dendo da extensdo e tipo histolégico da neoplasia. Foram
avaliadas as distribui¢gdes por tipo histolégico, localizacio,
[aixa etdria e a orientagfo erapéutica geral adotada.

RESULTADOS

A tabela 1 mostra a distribui¢@o por [aixa eldria e por
tipo histoldgico. Nesta casuistica, a maioria dos casos concen-
trou-se entre 13 ¢ 18 anos (59,6%) e os tipos histoldgicos
mais freqlientes foram os derivados da linhagem epitelial, 24
casos (48%) e, entre eles, o carcinoma mucoepidermdide.
Entre os tumores derivados do tecido mensequimal os mais
freqiientes foram o rabdomiossarcoma e os linfomas.

Tabela 1

Distribui¢io segundo o tipo histolégico ¢ a faixa ctaria
Idade Total

Tipo Histolégico

0-6 anos | 7-12 anos 13-18 anos

Carcinoma

mucoepiderméide — 2, 5 7
Carcinoma

indiferenciado
Adenocarcinoma — — 1 1
Carcinoma

espinocelular 1 — 3
Adenocarcinoma

papilifero —
Rabdomiossarcoma 2
Fibrossarcoma |
Lipossarcoma 1
Osteossarcoma e —
Mixossarcoma = —
Sarcoma de Ewing — —
Hemangioendotelioma 1
Hemangiopericitoma 1
Linfoma de Burkitt 2, 1
Linfoma nio Hodking e 1
Melanoma maligno e —

I~

[N

| — —— |
R n s e Ry R Gy

- & |

Total 10 (20%) 10 (20%) 30 (60%) 50

A cavidade oral foi o sitio mais freqiientemente acome-
tido (15 casos, 30%), e o tipo histoldgico predominante foi o
carcinoma mucoepidermdéide de pequenas glandulas salivares

(Tabela 2). Entre todos os pacientes, apenas 21 (42%) estavam
vivos e sem evidéncia de doenga em atividade por um periodo
que variou de seis meses a 18 anos; quatorze (28 %) pacientes
morreram em decorréncia de doenga nio controlada apés um
periodo que variou de dez dias a dois anos a contar da data
do final do tratamento. ;

De 14 (28%) pacientes ndo pudemos obter informagdes
atualizadas de suas condig¢des e foram considerados perdidos
de seguimento.

DISCUSSAO

Os tumores primitivos dos tecidos linfdticos sio, nesta
faixa etdria, os mais freqlientemente descritos na literatura.
Neste estudo optamos por excluir as neoplasias malignas
primitivas de linfonodos cervicais, pois estes casos geralmente
ndo suscitam dividas quanto ao diagndstico e sdo encami-
nhadas a servigos de hematologia ou oncologia pedidtrica
que jd possuem protocolos terapéuticos definidos. Preten-
demos discutir organizando este tema pelo tipo histoldgico,
por sitio de origem, colocando o ponto de vista da literatura
predominante ¢ o que pudemos concluir com a condugio
destes cinqiienta pacientes.

Cavidade oral

Enquanto nos pacientes adultos mais de 90% dos tumo-
res malignos sdo origindrios do epitélio de revestimento e
resultam em carcinomas epidermdides, em pacientes jovens
este tipo histoldgico de neoplasia é muito raro e os tumores
mesenquimais apresentam maior incidéncia. Este fato repre-
senta sempre uma questio a ser superada, pois neoplasias
desta natureza, quando sdo diagnosticadas em outras loca-
lizagdes, para que se obtenham indices de cura razodveis,
recomenda-se que a exérese seja protegida por ampla margem
de seguranca.

Os recursos oferecidos pelos métodos de diagnéstico
por imagem, particularmente a tomografia computadorizada
(TC) ou a ressondncia magnética (RM), podem auxiliar na
determinacio dos limites de envolvimento dos tecidos moles
adjacentes, principalmente quando este ocorre através de
extensdo submucosa, e na caracterizagio de eventual inva-
siio 6ssea, colaborando no planejamento terapéutico. Por limi-
tagdes de ordem anatdmica € evidente que a cirurgia para a
remogio de tumores da cavidade oral, quando oferece margem
de seguranca tridimensional de 1,0cm ao redor da lesdo, certa-
mente provocard séria perda de tecidos moles e de osso. Como
conseqliéncia, quanto menor for aidade e o tamanho da ciian-
¢a, as pequenas dimensoes das estruturas anatémicas da boca
representam fator de dificuldade adicional. Por isto recomen-
damos que a margem varie de 0,5c¢m a 1,0cm de tecido sadio
ao redor do tumor, utilizando o bisturi elétrico a {im de apro-
veitar a maior termolabilidade da célula neopldsica, e a asso-
ciagdo com a radioterapia ou quimioterapia para os tipos histo-
16gicos menos diferenciados.
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Tabela 2
Distribui¢io segundo o sitio de origem e tipo histoldgico
Local n (%) Tipo Estado | Tempo apds
histolégico atual tratamento
Boca 15 (30)
gengiva 8 linfoma (1) ps (1 més)
rabdomiossarcoma (1) vsed (7 anos)
mixossarcoma (1) moca (1 més)
fibrossarcoma (1) vsed (18 anos)
carcinoma
epidermdide (2) moca (6 meses)
vsed (11lanos)
hemangioendotelioma (1)  vsed (10 anos)
adenocarcinoma (1) vsed (14 anos)
palato
duro 3 carcinoma
mucoepidermaide (3) vsed (8 anos)
vsed (10 anos)
vsed (10 anos)
palato
mole 2 carcinoma
epiderméide (1) vsed (8 anos)
hemangiopericitoma(l) ps (1 més)
regiio
jugal 1 lipossarcoma (1) vsed (5 anos)
retromolar 1 carcinoma muco-
epidermaide (1) pssed (5 anos)
Gl salivar 7
Parétida 6 (12,0)
linfoma (1) vsed (5 anos)
fibrossarcoma (1) vsed (13 anos)
carcinoma
indiferenciado (2) moca (10 dias)
vsed (12 anos)
carcinoma muco
epidermdaide (2) pssed (2 anos)
pssed (5 anos)
Subman-
dibular 1 carcinoma muco-
epiderméide pssed (1 més)
Mandibula 5 (10)
linfoma de Burkitt (2) moca (1 més)
moca (18 meses)
osteossarcoma (1) moca (2 anos)
sarcoma de Ewing (1) moca (1 ano)
fibrossarcoma (1) vsed (15 anos)
Nasofaringe 6 (12)
linfoma (1) pssed (1 ano)

carcinoma
indiferenciado (5) moca3 (12e5 me-
ses; | ano)
pssed (3 meses)
vsed (4 anos)
Orbita 3(6)
rabdomiossarcoma (2) moca2 (Il ano; 2 me-
ses)
lipossarcoma (1) pssed (5 meses)
Tiredide 5(10)
carcinoma
papilifero (5) vsed 5 (4;4;8; 12;
16 anos)

Outras localizagdes: antromaxilar (rabdomiossarcoma), tonsila palatina
(linfoma); fossa nasal (rabdomiossarcoma) maxilar superior (linfoma de
Burkitt — 2 casos), laringe (carcinoma epiderméide), regifio temporal
(fibrossarcoma, linfoma), couro cabeludo (melanoma maligno)

moca — morto da doenga; vsed — vivo sem evidéncia de doenga; pssed —
perdido de seguimento sem evidéncia de doenga

Entretanto, como se trata de pacientes jovens, com
expectativa de vidamais longa do que a referida para pacientes
adultos, o uso da radioterapia deve ter indicagio muito crite-
riosa diante da possibilidade de indugio de uma segunda
neoplasia primdria dentro do campo de irradiagiio.! Em vista
disso, algumas vezes € preferivel que o cirurgifo estenda um
pouco mais sua margem de seguranga, ainda que para isso
tenha de recorrer a praticas reconstrutivas mais complexas,
mas que possa evitar a indicagiio da radioterapia pds-opera-
téria.

Com relag@o & abordagem sobre a mandibula, evidente-
mente, se 0 tumor € primitivo do 0850 ou este ¢ secundaria-
mente invadido em grande extensio, serfio poucas as possibi-
lidade de podermos preservar a continuidade do arco e, nestes
casos, obrigados arealizar mandibulectomia seccional, é im-
perioso que se reconstrua o segmento dsseo removido, scja
por enxerto livre de osso ou por transplante microcirdrgico.
Por outro lado, quando o osso a ser removido é do andar
superior da boca e, conseqiientemente, a cirurgia provocar
fistula oronasal ou orosinusal, € aconselhivel que este defeito
scjareparado, ndo por cirurgia pldstica, mas proteticamente,
por meio de pecas obturadoras que oferecem excelentes
resultados estéticos e funcionais, além de apresentarem a van-
tagem de poder ser facilmente removidas propiciando exame
oncolégico fidedigno da cavidade durante o seguimento.

Na nossa casufstica, 15 casos apresentavam o diagnds-
tico de neoplasia maligna da cavidade oral; as gengivas foram
a scde mais comum ¢ o carcinoma muco epidermdide de pe-
quena glindula salivar o tipo histoldgico mais encontrado.
Aslocalizacdes preferenciais dos tumores, assim como o tipo
histolégico, variam de autor para autor. Isto, em parte, é
explicado pela variagdo étnica das casuisticas ¢, principal-
mente, pela variedade de critérios de delimitagiio da faixa
etdria estudada ¢ também pela incluséo ou exclusio de alguns
tipos de neoplasia, como os linfomas, retinoblastomas, tumo-
res de tiredide, ete. Jaffé,? estudando 178 pacientes com tumor
maligno da regidio da cabeca e pescoco, excluiu os tumores
cerebrais, odontogénicos e os retinoblastomas, ¢ a faixa ctdria
variou de 0 a 21 anos de idade. O subsitio primdrio mais
freqiiente dentro da cavidade oral, na sua casuistica, foi a
bochecha (nove casos), mas neste grupo estavam incluidos
os tumores primitivos do maxilar superior. O tipo histolégico
mais comum ol o rabdomiossarcoma. Aquele autor niio refere
nenhum caso de carcinoma mucoepidermoide e nenhum caso
de tumor primitivo da gengiva, Son & Knap,® relatando a
experiéncia da Universidade de Yale no tratamento dos
pacientes com carcinoma de cavidade oral e orofaringe, refe-
rem que 27 (2,7%) tinham menos de 40 anos de idade e apenas
trés tinham menos de 18 anos. Estes casos eram primitivos
da gengiva superior, da regido jugal ¢ da lingua, ¢ o diag-
néstico histopatolégico foi de carcinoma epidermdéide; apenas
um permanecia vivo. Sarkaria & Harari® enfatizam a maior
agressividade do carcinoma epidermdide de lingua em paci-
entes jovens e recomendam tratamento também mais agres-
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sivo para que se obtenha melhora no prognéstico. Entre seus
casos havia apenas um paciente com menos de 18 anos, ¢
este, apesar de estadiado como TINO MO, veio a falecer I5
meses apds o diagndstico.

Entre nossos pacientes, tivemos dois casos cujo exame
histopatolégico confirmou um carcinoma epiderméide ¢ o
sitio primdrio era a gengiva superior; um foi a 6bito por
disseminacdo regional e metdstases pulmonares seis meses
apds o diagndstico e o outro estd vivo e sem evidéncia de
doenga hd 11 anos. O palato mole foi a sede da lesdo primdria
em dois pacientes: um era carcinoma epiderméide, ¢ o outro,
o diagnéstico foi de hemangiopericitoma. O paciente com
carcinoma epiderméide de palato mole foi tratado por cirurgia,
que consistiu de exérese ampla por via natural, e mantém-se
bem, sem evidéncia de doenca hd oito anos.

Em pacientes adultos, a ocorréncia de carcinoma epi-
dermdide de cavidade oral e orofaringe estd geralmente asso-
ciada ao consumo crénico de bebidas alcodlicas e ao taba-
gismo. Nenhum dos nossos pacientes referiu ser tabagista ou
etilista, mas, como ressaltaram Pratt & Douglass,” o inicio
cada vez mais precoce do consumo de tabaco e de bebidas
alcodlicas entre escolares tende a aumentar o periodo de
exposi¢io a estes agentes carcinogénicos e, como conse-
giiéncia, a ocorréncia de neoplasias malignas em pacientes
cada vez mais jovens.

Algumas condigdes genéticas tém sido associadas ao car-
cinoma epidermdide em criancas. A sindrome KID (Keratitis,
Ichthyosis & Deafness) ¢ uma doenga geneticamente trans-
mitida e tem sido relacionada a tumores malignos de pacientes
jovens.® Grob et al” encontraram na literatura até 1987, 28
casos relatados desta sindrome e havia dois casos com carci-
noma de lingua em criangas de 6 ¢ 7 anos respectivamente. A
xeroderma pigmentosum (xp) ¢ uma desordem genética aulos-
sdmica recessiva caracterizada pela hipersensibilidade a radia-
¢io ultravioleta e defeito na reparagiio do DNA. Pacientes
com xp apresentam anormalidades cutdineas, oculares, orais
e neuroldgicas. Kraemer et al® analisaram 830 casos publica-
dos desta doencga e encontraram referéncia a carcinoma epider-
méide de lingua em 13 pacientes, de gengiva em dois, € de
palato em um paciente. A anemia de Fanconi € um defeito
autossdmico recessivo raro onde os pacientes apresentam pan-
citopenia com hipoplasia de medula dssea e incidéncia aumen-
tada de leucemia e outros tumores como o carcinoma hepato-
celular e o carcinoma epidermdide. Kaplan et al’ identificaram
sete casos relatados de carcinoma epidermdide de cabega e
pescogo em pacientes com anemia de Fanconi, mas apenas
trés pacientes, com carcinoma de lingua, tinham menos de
15 anos de idade. Pacientes portadores de retinoblastoma que
foram tratados e sobreviveram apresentam uma alta incidéncia
de segundo tumor primdrio. O segundo tumor primdrio mais
comum é o osteossarcoma, e Nuutinen et al,'’ revendo a lite-
ratura, observaram que a ocorréncia de tumores epiteliais entre
sobreviventes de retinoblastoma era muito rara e publicaram
o primeiro caso de carcinoma epiderméide de lingua em uma

menina de dez anos, que tinha sido tratada de retinoblastoma
bilateral.

Outros fatores etioldgicos relacionados a nutrigio, taba-
gismo passivo, trauma podem ser responsabilizados como
causa de tumores malignos. Entretanto, em nenhum dos nossos
casos de carcinoma epidermdide de cavidade oral ou faringe,
nem predisposi¢do genética nem outros fatores comumente
envolvidos na origem do cincer do adulto puderam ser iden-
tificados. Estes casos podem, de fato, ser considerados verda-
deiras formas esporddicas de carcinoma epiderméide.

Os pacientes com diagndstico de carcinoma mucoepi-
dermdéide da cavidade oral somaram quatro casos (palato duro,
rés casos, e drea retromolar, um caso). Dois foram tratados
com excisdo local ampla seguida de radioterapia pds-opera-
tdria, e ambos estdo vivos e sem evidéncia de doenga hd cinco
¢ oito anos respectivamente. Os dois restantes foram tratados
apenas com ressecgio local: um foi considerado perdido de
seguimento por néo ter sido possivel obter informacdes atua-
lizadas de seu estado apds um ano do tratamento, e outro
apresenta extensa recidiva envolvendo todo o palato, apds
dez anos de tratamento inicial. Atualmente, com maior conhe-
cimento da histéria natural do carcinoma mucoepiderméide
¢ maior precisdo na graduagio histolégica, na nossa opinido,
a cirurgia isolada que possa contar com ampla margem de
seguranca livre de neoplasia € suficiente para oferecer bons
resultados quando se tratar de carcinoma mucoepiderméide
de baixo grau de malignidade e a localizagio e extensiio da
doencga permitirem uma ressecgdo adequada. A associagdo
com a radioterapia fica restrita aos casos classificados como
de alto grau de malignidade ou quando as margens de segu-
ranga cirtirgica ndo tenham sido satisfatorias. Todos os casos
com diagndstico de carcinoma mucoepidermdide desta casu-
{stica foram classificados como de baixo grau de malignidade
e esta predominfincia entre pacientes pedidtricos ¢ também
referida na literatura." Talvez seja esta a razdo da evolugio
mais favordvel desta neoplasia observada em pacientes mais
jovens, que raramente conduz ao 6bito.

As neoplasias primitivas dos tecidos moles que ocorrem
na infincia encontram na regido da cabeca e do pescogo sua
localizagio preferencial. Destes tumores, o rabdomiossarcoma
é o mais fregiiente. As neoplasias de origem mesenquimal,
quando primitivas da cavidade oral, trazem o mesmo pro-
blema que ¢ colocado quando estdo assestados em outros
locais do corpo humano. Fundamentalmente, a dificuldade
maior refere-se ao controle local e das metdstases a distancia
e, portanto, o exame clinico deve ser o mais detalhado possivel
e o didlogo com o especialista em diagndstico por imagem
poderd orientar o médico assistente na dire¢do de um estadia-
mento mais correto. Os nossos casos somaram seis pacientes
com tumores nio epiteliais da cavidade oral (Tabela 2). A
gengiva inferior foi a regido mais atingida (quatro casos) e 0s
tipos histoldgicos foram: rabdomiossarcoma, mixossarcoma,
fibrossarcoma e hemangioendotelioma. Os dois dltimos tipos
histoldgicos foram tratados por uma exérese, protegida por
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ampla margem de seguranga, por via natural e estdo livres de
evidéncia de doenga ha dez e 18 anos respectivamente. O
caso de mixossarcoma era de um paciente com 17 anos de
idade com extensa les@io intra-oral e que foi a ébito poucos
dias depois da admisséo, por insuficiéncia respiratdria, antes
que qualquer tratamento fosse instituido. A paciente portadora
de rabdomiossarcoma de gengiva inferior apresentava uma
lesdio ulcerada, foi tratada cirurgicamente por hemimandi-
bulectomia e estd bem, sem evidéncia de doenga em atividade
ha sete anos. Atualmente existe uma predisposi¢do em se
adotar atitude mais conservadora em relagio ao rabdomios-
sarcoma através de protocolo que inclui a quimioterapia e a
radioterapia. De qualquer modo, a cirurgia ndo € descartada,
embora possa ser mais conservadora, porque a associagdo
com a radioterapia nflo tem a mesma eficdcia quando se trata
de lesdes envolvendo tecido ésseo. Para lesdes pequenas,
onde uma exérese limitada pode garantir boa margem de
seguranga, com baixa morbidade, com poucas repercussdes
estéticas e funcionais, obviamente a cirurgia tem indicag@o
preferencial. Entretanto, ainda nestes casos, ¢ recomendada
a associagfo da quimioterapia pés-operatéria no sentido de
reduzir as possibilidades de recorréncia da doenga, eventu-
alidade esta de prognéstico muito desfavordvel.'

Glandulas salivares maiores

Entre nossos pacientes, observamos a ocorréncia de
tumor maligno primitivo de glandula salivar maior em sete
casos (seis eram localizados na pardtida e um na glandula
submandibular), e os tipos histoldgicos mais [reqiientes [oram
o carcinoma mucoepidermdide e o carcinoma indiferenciado.
Embora a maior parte das doencas da pardtida na infancia
seja de natureza benigna, quando se (rata de neoplasia, a pro-
por¢do de malignidade chega a 50% e é maior do que nos
pacientes adultos.'?

O exame do paciente deve incluir minuciosa investigacio
da localizacio, extensio e possivel natureza da lesiio. Uma
crianga que apresenta tumor na regido da parétida deve sempre
ter sua orofaringe observada, pois um abaulamento daregifio
tonsilar pode representar uma invasio do pélo profundo ou
um tumor primitivo do espago parafaringeo. A complemen-
tacao do exame clinico por meio de TC ou RM € fundamental
nestes casos, permitindo, além da determinagao das caracte-
risticas e das dimensdes da lesdio, seu provdvel sitio de ori-
gem, principalmente se a mesma € origindria do lobo profun-
do da glandula parétida ou se € extrapardtida. A presencga de
paresia de ramos do nervo facial € sempre fortemente suges-
tiva de malignidade. Dados do exame clinico sdo sempre mais
apurados quando se reexamina a crianga imediatamente antes
do infcio do ato cirdrgico, quando ela jd estd anestesiada.

Para o tratamento dos tumores malignos de origem epite-
lial, a cirurgia minima recomendada € a excisio total da glin-
dula. Quando a neoplasia é primitiva da glandula subman-
dibular, associamos o esvaziamento eletivo dos linfonodos
regionais supra-omohidideos. Quando a sede da lesdo prima-

ria € a pardtida, indicamos parotidectomia total com conser-
vagio do nervo facial se a neoplasia nio comprometer o nervo.
Se houver invasiio do nervo devemos proceder  sua ressecgiio
e reparagdo em tempo Unico através de enxerto nervoso micro-
cirdrgico. Convém lembrar que neoplasias como o carcinoma
adenocistico t&ém propensio a invasio perineural, e o sacrificio
do nervo durante a cirurgia deve ser adotado se a proximidade
entre o tumor € o nervo nio puder garantir margem de segu-
ranga confidvel. A preservagio de um pequeno ramo do nervo,
sem nenhuma importincia funcional maior, pode ser a causa
de recidiva local. A recidiva em locais jd manipulados cirurgi-
camente € sempre de controle dificil. Nos tumores epiteliais,
a orientagfo terapéutica dirigida aos linfonodos cervicais é
condicionada ao grau de malignidade e as dimensdes do tumor
e & sua capacidade menor ou maior de gerar metdstases linfd-
ticas. Desta forma, o carcinoma mucoepidermaide de baixo
grau ¢ o carcinoma adenocistico ndo recebem nenhum trata-
mento sobre os linfonodos tendo em vista o baixo potencial
metastdtico do primeiro e a predomindncia de metdstases por
via hematogénica que caracteriza o segundo. No entanto, nos
carcinomas indiferenciados ou epidermdides, ou no muco
epiderméide de alto grau, é recomenddvel a realizagio de
um esvaziamento cervical completo eletivo, incluindo os lin-
fonodos periparotideos. A radioterapia pds-operatéria sé é
indicada para lesdes muito extensas, onde a margem de segu-
ran¢a nio tenha sido adequada.

A radioterapia, importante arma terapéutica no trata-
mento de alguns tumores, quando se trata de pacientes muito
jovens deve ser avaliada com cautela nio sé pela possibilidade
do desenvolvimento de segunda neoplasia maligna, radio-
induzida, mas pelas seqiielas com que o paciente terd de con-
viver por longos perfodos, tais como as cdries de irradiagéo,
osteorradionecrose, xerostomia e alteragdes nos nicleos de
crescimento dos ossos da face. >

Mandibula

As neoplasias primitivas da mandibula apresentaram
resultados muito desapontadores. Dos cinco casos atendidos,
apenas um, portador de fibrossarcoma, estava vivo ¢ sem
evidéncia de doenga em 15 anos de seguimento; todos os
demais foram a ébito por doenga ndo controlada, Nesta loca-
lizagdo, dois casos apresentavam o diagndstico de linfoma
de Burkitt: um foi a ébito um més apds o diagndstico, e o
outro em 18 meses de tratamento em decorréncia de recaida
medular. Os tumores de origem mesenquimal, a excegio do
fibrossarcoma, nesta casufstica o progndstico foi sempre
pobre, independente da localizac@o. Entre os 25 casos arro-
lados na tabela 1, apenas oito estavam vivos e, destes, (rés
tinham o diagndstico de fibrossarcoma, e em dois o diagnos-
tico era de linfoma (um de parétida ¢ um de maxilar supe-
rior). Estes resultados sdo compativeis com os relatados na
literatura, e a dificuldade de controle local estd ligada tanto a
fatores de limitagdo anatdmicos quando & presenca de uma
pseudocdpsula com extensdes microscépicas, que podem con-
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fundir o cirurgido e comprometer uma margem de ressecgio
aparentemente segura.'®"’

Sendo lesdes muito diferenciadas, temos preferéncia pelo
tratamento cirdrgico associado a radio e quimioterapia. A exi-
géncia de ampla margem de seguranga, que implica a remogio
extensiva de tecidos moles vizinhos, cria uma limitagéo adi-
cional 4 reconstrugiio do segmento dsseo ressecado, pois en-
xertos livres de 0sso, embora tecnicamente de realizagdo mais
facil, necessitam de um leito bem vascularizado que os possa
envolver totalmente. Neste sentido, o enxerto de osso com
anastomose microcirdrgica pode ser a alternativa adequada
pela possibilidade da transferéncia de tecido 6sseo e de partes
moles, além de ndo contra-indicar a associagio terapéutica
com radio ou quimioterapia.'

Nasofaringe

Na nossa casuistica, o tipo histolégico mais freqiiente
foi o carcinoma indiferenciado (cinco casos). Os tumores
cpiteliais da nasofaringe tendem a ser menos diferenciados
quando ocorrem na infancia do que em pacientes adultos. E
neoplasia rara. Jenkin et al,' em trabalho retrospectivo reu-
nindo 25 instituicdes americanas, conseguiram somar 119
pacientes com carcinoma da nasofaringe em pacientes com
menos de 30 anos de idade; apenas 26 deles tinham menos
de 14 anos. Todos os nossos cinco casos eram do sexo mas-
culino, dois tinham 15 ¢ 18 anos respectivamente ¢ 0s trés
restantes estavam com 14 anos de idade no momento do
diagndstico. :

Devido a possibilidade de extensdo precoce destes tumo-
res para a base do crénio, a avaliagio por meio de TC ou RM
¢ obrigatéria, sendo que a RM ¢ atualmente considerada o
método de eleicdio em razio de sua melhor resolugiio espacial
e melhor contraste para partes moles.

O tratamento preferencial para esta localizacfio de car-
cinoma continua sendo a radioterapia, tanto para a lesiio
primdria quanto sobre os linfonodos cervicais. Infelizmente,
08 NOSSOS €asos ja se apresentaram para tratamento com
doenca avangada e a evolugdo nio foi favordvel. O papel da
quimioterapia neoadjuvante ainda nio estd definido no sentido
de reduzir as taxas de recorréncia local ou de metdstases a
distancia, mas, seguramente, tem espago reservado em qual-
quer esquema de associagdo terapéutica. A evolugdo de dois
de nossos cinco casos mostrou a presenga de metdstascs
pulmonares e ¢sseas como causa de falha de tratamento e de
Ghito. Apenas um paciente estava vivo e sem evidéncia de
doenga apds quatro anos do tratamento.

O tratamento cirtdrgico fica reservado para o controle
da doenga linfonodal residual apds completada a dose de
radioterapia. A abordagem cirtirgica da nasofaringe como
opgdo inicial nfo € a primeira escolha em decorréncia da via
de acesso ser muito laboriosa, podendo deixar seqiiclas fun-

cionais e estéticas importantes e, por outro lado, ndo contribui
para reduzir as taxas de insucesso que sio ligadas a falha do
controle local & distincia.

Tireodide

As neoplasias malignas primitivas de outros tecidos
apresentam, nas idades menores, tendéncia a comportamento
mais agressivo; porém, quando se trata da glandula tiredide,
0s pacientes mais jovens costumam ter prognoéstico muito
favordvel. Esta nossa casuistica apresenta cinco casos, sendo
um do sexo masculino e os restantes, do sexo feminino. Como
relatado na literatura, outros tipos histoldgicos de tumores
na tiredide nesta faixa etdria sdo muito raros e todos 0s nossos
casos linham o diagndstico de carcinoma papilifero. Todos
estdo vivos num periodo que varia de quatro a 16 anos'de
seguimento.

Para os pacientes em que nio foram detectadas metds-
tases regionais ou a distincia no momento do diagndstico e
que os tumores na tiredide ndo ultrapassavam 1,5cm, restritos
a glindula e respeitando sua cdpsula, indicamos tratamento
cirdrgico que consistiu de lobectomia total (do lado afetado)
com istmectomia. Para lesdes maiores, com extravasamento
tumoral para além da cdpsula glandular ou com metdstases,
foram realizadas tireoidectomias totais. Se houve a possi-
bilidade de ressecciio macroscépica total do tumor e néo ha-
vendo sinais clinicos de metdstases, nesta faixa etdria, ndo
fazemos rotineiramente captagiio de corpo inteiro com I ¥ ¢
reservamos esta pesquisa para os casos em que for notada a
elevacio dos niveis de tiroglobulina sérica durante o segui-
mento. Entretanto, sempre administramos horménio tireoi-
deano em doses supressivas.

Consideracdes finais

O tumor maligno sediado na regifio da cabega ¢ do pes-
cogo tem peculiaridades especificas tanto quanto & localiza-
¢lo, predomindncia de tipos histolégicos como quanto a
histéria natural. Estes tumores ndio devem ser vistos como
neoplasias de adultos localizadas em pacientes pedidtricos;
devem ser estudados e abordados como uma doenca que
apresenta caracteristicas proprias e que exigem, como no
adulto, que a primeira intervengo para o diagndstico ou para
o tratamento niio seja intempestiva e, de fato, tenha reso-
lubilidade. Nio é verdadeira a impresséo de que estes tumores
sempre representem um mau prognéstico. Quando diagnos-
ticados precocemente e tratados adequadamente podem
oferecer excelentes possibilidades de cura.

Finalmente, ¢ preciso que o especialista tenha sensibi-
lidade para preservar a crianga de procedimentos supérfluos
e que saiba transmitir a seguranga necessdria para ganhar a
colaboragio do paciente ¢ de seus pais em todas as etapas do
tratamento.
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TUMORES MALIGNOS DE CABEGA E PESCOGO EM PACIENTES COM MENOS DE 18 ANOS DE IDADE

ABSTRACT

The management of the head and neck tumors in patients under 18 years of age is not uniform in the few reporis of the
literature. With the objective of showing and to discuss the experience on the treatment of fifty cases of the Head & Neck
Service of Heliopolis Hospital, Sdo Paulo, Brazil, between 1978 to 1994, the authors have prepared this retrospective study.
The most frequent histologic types were the ones of epithelial origin (24 cases, 48%) and of them, the mucoepidermoid
carcinoma. The rhabdomyosarcoma and the lymphomas were the most prevalent mesenchimal tumor. The oral cavity was
the primary site more frequently involved (15 cases, 30%) and most of them were located on the lower geim. Ten patients
with oral tumors were alive after a minimum of seven years of jollow-up. In six cases the primary site was the parotid gland
and in one case the tumor was of the submandibular gland. Unfortunately the prognosis of these cases could not be
evaluated because only few cases had a closed follow-up. The thyroid gland was the primary site in five patients, all with
the pathologic diagnosis of papillary carcinoma and all of them were alive. The overall survival analysis show that of fifty
cases, only 21 (42%) patients are alive and without disease for period of six months to 18 years of follow up. Fourteen
(28%) patients died of the cancer, ten days to two years from the end of the treatment. The radiotherapy alone or in
association with surgery should be evaluated very carefully in order to avoid the risk of complications and second primary
tumors induced by irradiation. These tumors should not be considered as tumors of adulthood that developed in pediatric
patients. They are a disease with well defined characteristics and need, as for adults, that the first approach for diagnosis
or treatment be suitable and with high effectiveness.

Key Words: Head and neck tumors; Cancer in childhood; Treatment of head and neck tumors; Carcinomas and sarcomas
in children.
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