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O Hepatoblastoma é um tumor embrionário maligno primário de fígado extremamente raro e acomete mais 
frequentemente crianças menores de cinco anos de idade. A incidência dos casos é de 1,5 por milhão de crianças no 
mundo, sendo a  relação M:F de 2:1. Tem sido descrita uma associação entre prematuridade e baixo peso ao nascer e 
aumento do risco de hepatoblastoma.
O Hepatoblastoma é um tumor de bom prognóstico, com sobrevida global em 5 anos aproximadamente de 70% . Os 
fatores que mais influenciam na sobrevida são: alto risco no PRETEXT; tumor multifocal; alfa feto proteína baixa ao 
diagnóstico (<100 ng/mL) ; subtipo histológico anaplásico e doença extrahepática.

Avaliar os aspectos demográficos, clínicos, relacionados ao tumor , ao  tratamento e sobrevida em pacientes com 
hepatoblastoma.

Estudo retrospectivo realizado através de revisão de prontuários de pacientes com diagnóstico de hepatoblastoma, 
matriculados entre 1997 e 2018 do Instituto Nacional de Câncer – Rio de Janeiro/Brasil. Foram excluídos pacientes com 
tratamento oncológico prévio, quimioterápico ou radioterápico. Todos os pacientes tiveram diagnóstico comprovado 
por histologia. 
Todos os pacientes foram tratados de acordo com o protocolo da Sociedade Internacional de Oncologia Pediátrica 
(SIOPEL II), com quimioterapia neoadjuvante, seguida de cirurgia e quimioterapia adjuvante. Para todos os pacientes, a 
extensão do tumor e o prognóstico foram avaliados usando o sistema PRETEXT.
Os pacientes foram classificados em  Risco Padrão: Tumores envolvendo até 3 setores hepáticos (Grupos I, II & III) 
inteiramente confinados ao fígado (sem metástases, sem doença abdominal) e Alto Risco: Tumores envolvendo 4 setores 
hepáticos (Grupo IV) e/ou evidência de doença extra hepática. (metástases e/ou doença extra hepática abdominal).
A dosagem de alfafetproteina foi utilizada para diagnóstico e monitoramento da doença, com avaliação de  resposta, e 
detecção de recaída ou  progressão, indicando a necessidade de mudança na estratégia de tratamento.
Os dados relacionados à cirurgia foram coletados. Nos tumores  considerados irressecáveis na tomografia 
computadorizada após a quimioterapia, era avaliada a possibilidade de transplante hepático.
 Foram analisadas a ocorrência de recidiva local ou a distancia, a duração da sobrevida, a ocorrência de óbito  e a causa do 
óbito.
Este estudo de caso foi avaliado e aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa do Instituto Nacional de Câncer 
(CEP/INCA), sob o número CAAE 88685218900005274

No período do estudo foram tratados 33 pacientes com diagnóstico de hepatoblastoma. Na tabela 1 são descritas as 
características demográficas , clínicas de apresentação e da doença.

Tabela 1. Características demográficas e clínicas 

      

      

      

      

Características Demográficas ,

 

clínicas e da doença

 

Número de pacientes (%)

 

Demogáficas

 

Masculino/ Feminino

 

20/13

  

 

Idade mediana ( variação)

 

17 meses (V:0,3 -12,8 anos)

 

Prematuridade

 

7 (24,14%)

 

Virilização 2 (6,45%)

 

Alfafetoproteína(ng/mL)-

  

mediana e variação

 

 

119.217 (V: <100-11.000000)

 

Subtipo histológico

 
 

Misto

 

23 (85,19%)

 

Embrionário

 

2 (7,4%)

 

Fetal

 

1 (3,7%)

 

Anaplásico

 

1 ( 3,7%)

 

PRETEXT

 
 

Dois (6,4%) pacientes apresentaram virilização ao diagnóstico. Dois pacientes apresentaram associação com síndromes 
genéticas (hemihipertrofia e polipose adenomatosa familiar). Com relação à idade gestacional, pré termo (n=7), a termo 
(n=20) e pós termo (n=2). 
A abordagem cirúrgica foi: ressecção completa (n=28), ressecção parcial (n=1), transplante hepático (n=3) e 1 sem 
informação.  O subtipo histológico mais frequente foi o misto n=23 (85%). 
Quanto ao grupo de risco: Risco Padrão n=20(60,6%) e Alto Risco n=13(39,4%). (Tabelas 2 e 3)

Tabela 2. Características clínicas, de tratamento e evolução em pacientes com Hepatoblastoma Risco Padrão

Abreviaturas: B: Branco; N: Negro; P: Pardo; SI: Sem Informação; F: Feminino; M: Masculino; RC: Resposta Completa; RC: Resposta Parcial; VSD: Vivo sem Evidência de Doença; PS: 

Perda de Seguimento.

Tabela 3. Características clínicas, de tratamento e sobrevida em pacientes com Hepatoblastoma Alto Risco

Alto Risco

 
N

 

IDADE 

(meses)
 

COR
 

SEXO
 

VIRILIZAÇÃO
 

PRETEXT
 

Metástase ao 

diagnóstico
 

Cirurgia
 

HISTOLOGIA
 

Progressão
 

Situação 

atual
 

1
 

4
 

B
 

M
 
-

 
IV

 
-

 
RC

 
SI

 
-

 
VSD

 

2

 

24

 

B

 

F

 

-

 

III

 

Pulmão

 

RC

 

Misto

 

-

 

VCD

 

3

 

18

 

P

 

F

 

-

 

III

 

-

 

RC

 

Misto

 

Sim

 

ÓBITO

 

4

 

45

 

B

 

M

 

-

 

III

 

Pulmão

 

TX

 

Anaplásico

 

Sim

 

ÓBITO

 

5

 

16

 

B

 

M

 

-

 

IV

 

-

 

RC

 

Misto

 

Sim

 

ÓBITO

 

6

 

8

 

B

 

F

 

-

 

II

 

-

 

SI

 

SI

 

Sim

 

PS

 

7

 

6

 

B

 

M

 

-

 

IV

 

Pulmão

 

TX

 

SI

 

-

 

ÓBITO

 

8

 

152

 

P

 

M

 

-

 

IV

 

Pulmão

 

TX

 

Misto

 

Sim

 

ÓBITO

 

9

 

15

 

B

 

F

 

-

 

III

 

-

 

RC

 

Misto

 

-

 

VSD

 

10

 

30

 

P

 

M

 

-

 

IV

 

Pulmão

 

RC

 

Misto

 

-

 

ÓBITO

 

11

 

9

 

B

 

F

 

-

 

IV

 

-

 

RC

 

Misto

 

-

 

VSD

 

12

 

7

 

P

 

M

 

-

 

IV

 

-

 

RC

 

Misto

 

-

 

VSD

 

                                                                                   

Risco Padrão

 

N

 

IDADE 

(meses)

 

COR

 

SEXO

 

VIRILIZAÇÃO

 

PRETEXT

 

Metástase ao 

diagnóstico

 

Cirurgia

 

HISTOLOGIA

 

Progressão 

ou recaída 

(meses)

 

Situação 

atual

 

1

 

11

 

P

 

F

 

-

 

III

 

-

 

RC

 

Misto

 

-

 

VSD

 

2

 

11

 

B

 

M

 

-

 

II

 

-

 

RC

 

Misto

 

-

 

VSD

 

3

 

19

 

P

 

F

 

-

 

III

 

-

 

RC

 

Fetal

 

-

 

PS

 

4

 

30

 

B

 

M

 

-

 

III

 

pulmão

 

RC

 

Misto

 

9

 

ÓBITO

 

5

 

32

 

B

 

M

 

Sim

 

III

 

pulmão

 

RC

 

Misto

 

2

 

ÓBITO

 

6

 

7

 

N

 

M

 

-

 

III

 

-

 

RC

 

Misto

 

3

 

ÓBITO

 

7

 

6

 

B

 

M

 

-

 

III

 

-

 

RC

 

Misto

 

-

 

VSD

 

8

 

36

 

B

 

M

 

-

 

SI

 

-

 

RC

 

Misto

 

-

 

VSD

 

9 

 

8

 

B

 

M

 

-

 

III

 

-

 

RC

 

Misto

 

6

 

ÓBITO

 

10

 

42

 

B

 

M

 

-

 

II

 

-

 

RC

 

Embrionário

 

-

 

VSD

 

11

 

105

 

B

 

F

 

-

 

II

 

-

 

RC

 

Misto

 

18

 

VSD

 

12

 

24

 

B

 

F

 

-

 

II

 

-

 

RC

 

SI

 

-

 

VSD

 

13

 

151

 

B

 

F

 

-

 

II

 

-

 

RP

 

Misto

 

-

 

VSD

 

Abreviaturas: B: Branco; N: Negro; P: Pardo; SI: Sem Informação; F: Feminino; M: Masculino; RC: Resposta Completa; RC: Resposta Parcial; 

VSED: Vivo sem Evidência de Doença; PS: Perda de Seguimento.

Dos 33 pacientes, sete evoluíram com progressão de doença, sendo que dois com doença a distância para pulmão. Com 
um tempo mediano de seguimento de 57 meses, n=19 (57%) encontram-se vivos sem evidência de doença, n=11(33%) 
evoluíram para óbito, n=1 (3%) estão em tratamento e n=1(3%) perderam o seguimento.  A Sobrevida Global (SG) em 60 
meses foi de 67%. Em pacientes com diagnóstico entre 3 e 7 anos de idade, a SG em 60 meses foi de 83% (NS). Pacientes 
classificados com risco padrão tiveram SG em 5 anos de 76%, enquanto alto risco foram 53% (NS)

Figura 1. Sobrevida global em 5 anos dos pacientes com hepatoblastoma (1997-2018)

Figura 2. Sobrevida global em 5 anos dos pacientes com hepatoblastoma segundo Grupo de Risco(1997-2018)

Com a abordagem multidisciplinar em centro de referência é possível resultados semelhantes aos descritos na literatura. 
Não houve relação entre o baixo peso e pré-termo com o desenvolvimento do tumor.
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