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Resumo da Revisão da Literatura

A história natural e biológica da doença de Hodgkin (DH) em crianças é similar à dos adultos. Entretanto, quando
técnicas e doses de irradiação adequadas para controlar a doença em adultos foram traduzidas para os casos pediátricos,
morbidades importantes (principalmente inibição do crescimento musculoesquelético) foram produzidas (29,88). É
dentro deste contexto que novas estratégias para o tratamento da doença de Hodgkin pediátrica foram desenvolvidas
por Donaldson e colaboradores (28,30,31). Historicamente, pensava-se que as crianças tinham um prognóstico pior do
que os adultos (70). Agora, parece que o contrário é verdadeiro (16,72,74,86).

Epidemiologia

A doença de Hodgkin na infância é epidemiologicamente distinta da DH do adulto. Ela compreende 6% dos cânceres
infantis. Uma evidente predominância masculina : feminina é encontrada entre as crianças, com uma proporção de 4:1
para crianças entre os 3 e 7 anos de idade, 3:1 para aquelas entre os 7 e os 9 anos de idade e 1,3:1 (uma proporção mais
parecida com a dos adultos) para crianças maiores (16,93,99,119,122). As curvas de incidência específicas da idade
para a doença de Hodgkin nos Estados Unidos são bimodais, com pico aos 20 anos e, depois, novamente, após os 50
anos de idade (80). A doença é incomum antes dos 5 anos de idade e, entre crianças, é mais comum na adolescência.

Embora a evidência de que a doença de Hodgkin seja infecciosa ou contagiosa fosse sugerida por relatórios de
agrupamentos de casos (128), faltam dados confirmatórios (48). Entretanto, o papel do vírus Epstein-Barr (VEB) em
sua patogênese está bem estabelecido. Em um estudo recente, VEB RNA1 precoce foi expresso em células de Reed-
Sternberg (R-S) em 58% dos casos infantis (103). É interessante que esta expressão foi dependente da idade em 75%
das crianças com menos de 10 anos, comparadas com 20% nas crianças maiores. Também, uma história de mononucleose
infecciosa no passado aumenta o risco de DH, e títulos anti-VEB estão elevados antes do diagnóstico de DH.

Existe evidência para uma predisposição genética, e isto é importante quando se aconselham famílias. Irmãos têm
uma incidência de 2 a 5 vezes maior, e esta incidência aumenta 9 vezes em irmãos do mesmo sexo.  Associações de
pais e filhos são relatadas (48,80,104). Mack e colaboradores (79) recentemente relataram um aumento de 99 vezes
no risco nos gêmeos monozigóticos, mas nenhum aumento de risco em gêmeos dizigóticos. O status do sistema
imunológico em pacientes com DH merece comentários. Existe uma deficiência complexa na imunidade celular,
que inclui uma diminuição relativa nas células T simples, e um aumento de sensibilidade de células T efetoras para
monócitos supressores e células T supressoras (117,129). É interessante que a radiação resulta em uma desregulação
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de longo prazo da homeostase do subconjunto de células T. Finalmente, não está claro se um aumento na freqüência
da doença de Hodgkin é observado em pacientes com estados de imunodeficiência congênitos (por exemplo,
ataxia-telangiectasia) ou adquiridos, incluindo a AIDS (37,128). Contra uma associação, está o fato de que a DH
raramente é vista como uma segunda malignidade. Em pacientes HIV-positivos, a doença está mais comumente em
um estágio avançado, com sintomas sistêmicos, envolvimento extralinfonodal e resposta insatisfatória à terapia
(108).

Apresentação Clínica

A evolução clínica da doença de Hodgkin está bem descrita. Parece ser unifocal na origem; 90% dos pacientes
apresentam um padrão que sugere disseminação linfática contígua (70,85). Apresentações clínicas situam-se em
padrões bastante previsíveis. A maioria das crianças é diagnosticada com base em linfonodos supradiafragmáticos,
com adenopatia cervical indolor em 80%. Os linfonodos são geralmente firmes e podem ser sensíveis. O envolvimento
mediastinal ocorre em 76% dos adolescentes, porém em apenas 33% das crianças entre 1 e 10 anos. A doença
mediastinal pode produzir sintomas, tais como dispnéia, tosse ou síndrome da veia cava superior. Adenopatia axilar
é menos comum (70). Existem associações entre o mediastino e o pescoço, o pescoço e a axila ipsilateral, o
mediastino e o hilo e o baço e os linfonodos abdominais (85).  A doença de Hodgkin mediastinal ou infradiafragmática
isolada é rara, ocorrendo em menos do que 5% dos pacientes.  Cerca de um terço dos pacientes terão sintomas “B”
sistêmicos (70,77).

Classificação Patológica

As características clínico-patológicas são as mesmas que as dos adultos e, portanto, serão descritas brevemente.

• Doença de Hodgkin celularidade mista (clássica) (DHCM): Células R-S (CD15+) são freqüentes em um cenário
de células reativas normais abundantes (linfócitos, plasmócitos, eosinófilos, histiócitos). Pode ser confundida
com linfoma de células T periféricas. A DHCM é menos comum em crianças, freqüentemente acompanhada por
sintomas “B”, e comumente nos estádios III ou IV.

• Doença de Hodgkin predominância linfocitária (DHPL) (36): A célula característica é linfócito e histiócito
(L&H) “popcorn” (em pipoca), que é CD20+ (linfócito-B marcador), CD15-. Células R-S clássicas (que são
geralmente CD15+) são raras, assim como a detecção de VEB. A transformação progressiva dos centros germinais
dos linfonodos é freqüentemente observada e, de fato, pode ocorrer na ausência de DHPL. Portanto, é importante
distinguir estas entidades.

A DHPL tem uma longa história natural, tanto em seu tempo para diagnóstico como para recorrência, reminiscente
de linfomas não-Hodgkin indolentes. Ela é relativamente mais comum em crianças pequenas (33% de todos os
pacientes têm menos que 15 anos de idade), tem uma alta proporção masculina : feminina (4:1), e comumente
envolve uma única região de linfonodos, poupando o mediastino (71).

• Doença de Hodgkin rica em linfócitos (clássica): As células R-S (CD15+) são indentificáveis em um cenário
com predominância linfocitária. O comportamento clínico é similar ao da DHCM.

• Doença de Hodgkin esclerose nodular (clássica) (DHEN): Este subtipo é diferente devido à presença de faixas
de colágeno que dividem o linfonodo em nódulos que freqüentemente contêm uma variante da célula R-S,
chamada de célula lacunar. Clinicamente, ela ocorre com freqüência em crianças, envolve linfonodos
supradiafragmáticos e dissemina de forma ordenada.

• Doença de Hodgkin depleção linfocitária (clássica) (DHDL): Este subtipo é raro e comumente confundido com
o linfoma não-Hodgkin, particularmente do tipo anaplásico de grandes células. As variantes R-S e pleomórficas
são comuns, em relação ao número de linfócitos. Clinicamente, apresenta-se em estágio avançado no diagnóstico
e tem péssimo prognóstico.
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A distribuição relativa de subtipos em crianças menores difere daquela em adolescentes e adultos, como foi mostrado
em uma análise recente de 2.238 pacientes tratados na Stanford University (16) (Tabela 1). A predominância de
linfocitária é relativamente mais comum (13%) em crianças com menos de 10 anos, enquanto que a depleção linfocitária
é bastante rara. Embora a esclerose nodular seja o subtipo mais comum em todos os grupos etários, ela é mais freqüente
em adolescentes (77%) e adultos (72%) do que em crianças menores (44%). Contrariamente, a celularidade mista é
mais comum nas crianças menores (33%) do que em adolescentes (11%) ou adultos (17%).

Estadiamento

Utilizando grupos anatômicos de linfonodos regionais, o sistema de estadiamento foi projetado para todos os grupos
etários, de acordo com uma modificação do sistema idealizado no Simpósio Ann Arbor em 1970. Este sistema foi,
recentemente, revisado na Reunião de Cotswolds (73). A distribuição dos estádios observada em crianças é um pouco
diferente daquela observada em adultos. Entre 2.238 pacientes consecutivos com doença de Hodgkin tratados em
Stanford, 4% tinham 10 anos ou menos e 11% tinham entre 11 e 16 anos. A doença em estádios I ou II estava presente
em cerca de 60% das crianças. A doença em estádio I foi ligeiramente mais comum nas crianças menores (18%) do que
em adolescentes (8%). A doença em estádio II ocorreu em 40%-50% de todos os grupos etários, e a doença em estádio
IV foi menos comum nas crianças menores (3%) do que em adolescentes (15%). Sintomas “B” ocorreram em 19% das
crianças menores e em 30% dos adolescentes (16).

Avaliação Diagnóstica

Após confirmação patológica, o paciente passa por um extenso estadiamento clínico. Este começa com uma história
detalhada de sintomas sistêmicos e evidência de comprometimento cardiorespiratório ou disfunção orgânica. O exame
físico registra cuidadosamente a localização e o tamanho de todos os linfonodos palpáveis. Uma avaliação do anel de
Waldeyer, do estado cardiorespiratório e de organomegalia é vital. Os exames de laboratório incluem hemograma
completo com plaquetas, velocidade de hemossedimentação (VHS) e estudos de função renal e hepática. Sob investigação
estão marcadores séricos, tais como níveis de antígeno CD8 e CD30 que, juntamente com a VHS, podem estar associados
a um prognóstico pior ou servir como indicadores de atividade da doença (38,42,102). Pacientes com sintomas “B” ou
doença nos estádios III ou IV devem fazer uma biópsia de medula óssea (81).

Exames diagnósticos por imagem do tórax devem incluir uma radiografia do tórax com incidências póstero-anterior
(PA) e perfil. Tomografias computadorizadas (TC) ajudam a delinear o estado dos grupos de linfonodos intratorácicos
(incluindo os hilos e o ângulo cardiofrênico), parênquima pulmonar, pericárdio, pleura e parede torácica, demonstrando
anormalidades em cerca de metade dos pacientes com raios-X de tórax normais (12,86,107). A definição do envolvimento,
pela doença, de alguns desses tecidos freqüentemente ditará uma terapia mais agressiva do que a que seria administrada
em outra situação. A diferenciação de um timo normal (ou hiperplásico) de linfonodos em crianças pode ser problemática.
A ressonância magnética (RM) pode ajudar no planejamento do tratamento (planos coronais) e oferece o potencial de
caracterizar melhor a presença ou ausência de atividade da doença após a terapia (94). A utilidade da cintilografia com
gálio na infância para avaliar linfonodos supradiafragmáticos não foi estabelecida especificamente, embora o
procedimento seja útil em adultos, particularmente na avaliação da resposta da adenopatia mediastinal ao tratamento
(49,67,75,109).

O exame diagnóstico por imagem do abdome e pelve deve incluir uma TC de abdome/pelve e, de forma otimista, uma
linfangiografia de extremidade inferior bilateral. A linfangiografia pode guiar o cirurgião na laparotomia subseqüente,
auxiliar o radioterapeuta no desenho do campo de radiação abdominal e ajudar a identificar a doença recorrente no
seguimento. A diferenciação da hiperplasia reativa de linfonodos da doença de Hodgkin é problemática. Em geral,
30% dos pacientes que terão uma linfangiografia anormal, aproximadamente 19% têm envolvimento com a doença de
Hodgkin, enquanto 12% têm hiperplasia reativa, que é mais comum na infância que na adolescência (27,31). Os
estudos mais antigos reportaram que a TC é menos sensível que a linfangiografia na detecção de doença de Hodgkin
retroperineal, e sugeriram que a precisão da TC abdominal em crianças era menor do que em adultos por causa da
ausência de gordura, que fornece contraste para os linfonodos retroperineais (14). Entretanto, a qualidade da TC tem
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melhorado, aumentando sua sensibilidade e especificidade. Além disso, muitos centros relutam em realizar
linfangiografia em crianças pequenas porque o procedimento pode exigir anestesia geral, e, em algumas instituições,
faltam especialistas na interpretação de linfangiografia. Destacamos um recente estudo do Dana Farber Cancer
Institute sobre 247 crianças que apresentaram DH supradiafragmática e passaram por laparotomia. A linfangiografia e
a TC têm taxas de falso-negativos de 25% e 22%, respectivamente, e taxas de falsos-positivos de 45% e 14%,
respectivamente (11). Em uma análise do Pediatric Oncology Group (POG) de 216 crianças, lesões intrínsecas do baço
e áreas linfonodais anormais celíacas e porta-hepáticas foram achados tomográficos altamente preditivos, mas observados
com pouca freqüência (91). Em uma importante seqüência de estudos (veja Seleção de Terapia) do German-Austrian
Pediatric Hodgkin’s Disease Study Group, a extensão do estadiamento foi progressivamente aprimorada, incluindo a
freqüência de laparotomia e esplenectomia (111-114). Usando ultra-som e TC, estes pesquisadores determinaram o
envolvimento esplênico como a seguir: (i) anormalidades estruturais esplênicas no exame por imagem (95% preditivo);
(ii) nódulos esplênicos detectados na laparotomia (>95% preditivo); e (iii) aumento dos linfonodos hilares esplênicos
(70% preditivo). Nos estudos em andamento do German e POG, o tamanho dos linfonodos abdominais/pélvicos na TC
determina se a amostragem de linfonodos deve ser realizada. Linfonodos de <1,5 cm e <2 cm, respectivamente, são
considerados negativos, enquanto linfonodos >2-2,5 cm e >3 cm, respectivamente, são considerados positivos.
Linfonodos entre estes tamanhos serão biopsiados (111,130). Um estudo recente do St. Jude Children’s Research
Hospital considerou a RM útil para exame por imagem abdominal (54).

Como demonstrado pelos dados acima, os exames por imagem não invasivos continuam limitados para determinação
de envolvimento esplênico em particular e de envolvimento infradiafragmático em geral. Outros dados estão
representados (17,29,46,56,70,91,106) no estudo do Dana Farber Cancer Institute (11), no qual 25% de 202 crianças
nos estádios clínicos I ou II foram reclassificadas em estádio superior e 27% de 45 crianças nos estádios clínicos III ou
IV foram reclassificadas em estádios inferiores. Noventa e seis por cento dos pacientes que passaram para um estádio
superior tinham envolvimento esplênico e 54% eram linfonodos positivos; o baço foi o único sítio envolvido em 42%
dos pacientes. Três grupos tiveram uma chance de menos de 10% de reestadiamento, incluindo pacientes nos estádios
clínicos I-II com DHPL, pacientes femininas no estádio clínico I, e pacientes femininas com estádios III-IV com
histologia não-DHPL. Uma análise da experiência do Pediatric Oncology Group sobre o impacto da laparotomia na
alteração do estádio é fornecida na Tabela 2. Quando realizada, a laparotomia de estadiamento inclui esplenectomia,
inspeção e biópsia em cunha do fígado, múltiplas biópsias de linfonodos e, na presença de doença pélvica, ooforopexia
em mulheres. Biópsias bilaterais de medula óssea devem ser realizadas enquanto o paciente estiver sob anestesia geral.
As complicações após a laparotomia de estadiamento incluem morbidade pós-operatória imediata (infecção rara,
obstrução intestinal ou ureteral) e um risco de menos de 4% de obstrução do intestino delgado devido a aderência. A
mortalidade pós-operatória não foi relatada essencialmente nos últimos 15 anos (15,17,29,46,70,106). Historicamente,
uma alta taxa de sepsis pós-esplenectomia em crianças (especialmente aquelas com menos de 5 anos de idade) foi
relatada (29). A administração de vacinação pneumocócica antes da cirurgia e antibióticos profiláticos diários parecem
ter diminuído este risco (30). Além disso, uma análise recente de 235 crianças acompanhadas após laparotomia e
esplenectomia por doença de Hodgkin revelou apenas cinco casos de sepsis bacteriana com nenhum óbito (56). Na
série do Dana Farber, 1% dos pacientes foram hospitalizados por sepsis e nenhum morreu (11). O risco de infecção
parece estar relacionado à intensidade da terapia, mais do que à esplenectomia (29).  Qualquer relacionamento da
esplenectomia com malignidades secundárias continua sendo controverso, como discutido em uma revisão recente
realizada por Mendenhall (89).

A decisão de se usar o estadiamento cirúrgico deve ser cuidadosamente considerada. As informações obtidas na
laparotomia influenciarão a decisão quanto ao tratamento? Isto claramente dependerá da filosofia de tratamento ou do
protocolo terapêutico específico, que deve levar em consideração as limitações do estadiamento clínico (91). Será
usada a radioterapia e, caso positivo, ela será direcionada somente para sítios de envolvimento extenso, a sítios
suspeitos de envolvimento (com base em exames por imagem) ou a sítios de envolvimento microscópico demonstrável
(por amostragem cirúrgica)? Como será discutido, existem amplas informações apoiando estratégias baseadas em
quimioterapia isolada em sítios de (possível) doença oculta (5,62,73,111,112,127). Em geral, não é aconselhável
idealizar novos protocolos que minimizem simultaneamente a quimioterapia (escolha de agentes, número de ciclos),
radioterapia (dose, volume) e a eficácia do estadiamento (27). Portanto, a escolha da terapia deve ditar a extensão do
estadiamento. Para pacientes com doença no estágio inicial, que serão tratados com radioterapia isolada, tanto a
sobrevida livre de recorrência como a sobrevida global são superiores após o estadiamento cirúrgico (41,105). Além
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disso, se o abdome for tratado, o volume de pulmão, coração e rins tratados será reduzido. Se um paciente tem estádio
clínico III ou IV, ou massa patológica mediastinal e pericárdica e estadiamento clínico não alterará a decisão de usar
quimioterapia agressiva, a radioterapia de campo envolvido com base no estadiamento clínico pode ser considerada.
Se a intensidade do regime quimioterápico for reduzida, então a radioterapia em todos os sítios de envolvimento
microscópico suspeito ou conhecido deve ser considerada (30,40,88,106). Enfim, a laparotomia com esplenectomia
tem uma pequena taxa de morbidade que questiona o seu uso rotineiro; entretanto, se os resultados influenciarem a
estratégia de tratamento, ela continua apropriada.

Fatores Prognósticos

À medida que o tratamento da doença de Hodgkin melhora, a importância das características que influenciam o resultado
vem diminuindo. Entretanto, diversos fatores continuam a influenciar o sucesso e certamente a escolha da terapia.
Estes fatores estão inter-relacionados, já que o estádio da doença, o seu volume e a sua agressividade biológica são
freqüentemente co-dependentes (118). Complicando ainda mais a determinação dos fatores prognósticos, as variáveis
relevantes freqüentemente dependem da avaliação do estadiamento e do tratamento.  A maioria dos dados está baseada
em estudos incluindo, principalmente, adultos.

• O estádio da doença persiste como a variável prognóstica mais importante. Pacientes com doença avançada,
especialmente no estádio IV, tem uma perspectiva inferior, comparados com pacientes com a doença no estádio
inicial (1).

• A massa patológica é refletida pelo estádio da doença mas, mais especificamente, é determinada pelo volume das
diferentes áreas de envolvimento e o número de sítios da doença. Uma adenopatia mediastinal grande, usualmente
definida como uma massa, excedendo um terço do diâmetro transversal do tórax (largura intratorácica medida na
altura da cúpula do diafragma) em uma radiografia de tórax PA simples, coloca um paciente em grande risco de
recidiva da doença. Para pacientes em estádios patológicos I-II, tratados com radioterapia primária, a sobrevida
livre da doença é inferior àquela dos pacientes tratados com terapia de modalidade combinada. Entretanto, a sobrevida
global continua alta devido à eficácia da quimioterapia de salvamento (4,57,58,70,83,84,86,120). Não obstante,
pacientes com grande adenopatia mediastinal têm uma taxa de sobrevida um pouco inferior (57,70,84,86). Pacientes
(pelo menos aqueles estadiados apenas clinicamente) com mais sítios de envolvimento, geralmente definidos como
4 ou mais, se saem pior (57,59,86,120,124). Pacientes com envolvimento esplênico extenso (5 ou mais nódulos)
têm um prognóstico pior se tratados com irradiação primária (60). Pacientes com doença no estádio IV com múltiplos
órgãos envolvidos têm um desempenho especialmente insatisfatório (98).

• Sintomas (“B”) sistêmicos, que resultam de secreção citócrina, refletem agressividade biológica e conferem um
prognóstico pior. O conjunto de sintomas parece ser relevante para esta observação. Isto é, pacientes com sudorese
noturna apenas (pelo menos entre pacientes com doença nos estádios patológicos I-II) parecem sair-se tão bem
como os pacientes nos estádios patológicos I-IIA, enquanto aqueles com febre e perda de peso têm o prognóstico
pior (21).

• Exames de laboratório, incluindo a VHS, ferritina sérica, nível de hemoglobina, albumina sérica e níveis séricos de
antígeno CD8 tem sido reportados como preditores de um resultado pior (38,42,102,118). Isto poderia refletir
doença biológica ou massa.

• O subtipo histológico é relevante, pelo menos entre adultos. Pacientes com DHCM no estádio patológico I-II têm
um aumento na freqüência de recidiva subdiafragmática e, em alguns relatórios, o subtipo da doença influencia
independentemente a sobrevida (86,124). Pacientes com DHDL têm um mau desempenho. Um recente estudo do
United Kingdom Children’s Cancer Study Group que avaliou a importância da histologia em 331 crianças é revelador.
Menos 1% tiveram DHDL, evitando qualquer avaliação expressiva de sua significância prognóstica. Para pacientes
com outras histologias tratadas com terapia combinada, não se observou nenhuma diferença nos resultados (116).
Como anteriormente discutido, pacientes com DHPL têm diferenças marcantes na sobrevida livre de doença e na
sobrevida global.
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• A idade é importante. As taxas de sobrevida para crianças com doença de Hodgkin aproximam-se de 85%-95%. Em
um recente estudo de Stanford, as taxas de sobrevida de 5 e 10 anos para crianças com 10 anos e menos com doença
de Hodgkin são de 94% e 92%, respectivamente, comparadas com 93% e 86% para adolescentes (com 11-16 anos
de idade) e 84% e 73% para adultos (16). Diversas características do grupo de pacientes mais jovens podem
influenciar a melhora de seus prognósticos, incluindo a freqüência mais alta dos subtipos LP e MC e da doença no
estádio I, uma freqüência menor de sintomas sistêmicos e o uso mais comum de terapia de modalidade combinada.
A análise multivariada destes dados mostrou que a idade, o estádio, a histologia e a modalidade de tratamento
(combinação de radiação e quimioterapia versus radiação isolada) foram todas variáveis prognósticas independentes
para a sobrevida (16). Embora crianças com menos de 4 anos com doença de Hodgkin sejam incomuns, mesmo
estas crianças parecem ter um excelente prognóstico (74).

Seleção da Terapia

Embora a doença de Hodgkin seja uma das poucas doenças malignas pediátricas que têm uma contraparte em adultos
com uma história e biologia natural similares, o planejamento da abordagem terapêutica ideal para crianças com esta
doença é complicado pelo seu grande risco de efeitos adversos. Em particular, as doses e campos de radioterapia
utilizados em adultos podem causar um profundo atraso musculoesquelético, incluindo estreitamento intraclavicular,
redução localizada da altura, diminuição do crescimento mandibular e diminuição do desenvolvimento muscular no
volume tratado (29,88,101). Portanto, enquanto os adultos com DH no estádio inicial são freqüentemente tratados
com dose total de radiação como modalidade única (57,86), esta abordagem em crianças pré-púberes, a despeito da
taxa de sucesso similar, produz seqüelas inaceitáveis (2,26,43,83,88). O que complica ainda mais o tratamento de
crianças são as diferenças específicas do gênero nas lesões gonadais induzidas pela quimioterapia. O desejo de curar
crianças pequenas com um mínimo de efeitos colaterais estimulou tentativas de se reduzir os procedimentos de
estadiamento, a intensidade e os tipos de quimioterapia e o volume e a dose de radiação. Devido às diferenças no
desenvolvimento de crianças relacionadas à idade e à sensibilidade para quimioterapia relacionada ao sexo, não existe
um método único de tratamento que seja ideal para todos os pacientes pediátricos.

O conceito de se usar quimioterapia e baixa dose de radiação em crianças para efetivar a cura com seqüelas toleráveis
foi pioneiro em Stanford. Os ensaios em Stanford usaram quimioterapia em combinação com doses mais baixas de
radioterapia para crianças pequenas com a doença em estádio inicial (28,30,70). Donaldson e Link (30) relataram
excelentes resultados de controle local com irradiação após o uso de mostarda nitrogenada, vincristina, procarbazina
e prednisona (MOPP). As doses de radiação foram de 15 Gy para pacientes com 5 anos ou menos com metástase óssea,
20 Gy para aquelas entre os 6 e 10 anos e 25 Gy para aquelas entre os 11 e 14 anos. “Boosts” adicionais foram
administrados àqueles que não conseguiram uma remissão completa ou àqueles com massa patológica (linfonodos de
>6 cm ou extensa adenopatia mediastinal, se a doença mediastinal estava presente). O controle local geral foi de 97%
(30). Embora as deformidades de crescimento tenham diminuído, o curso completo de MOPP está associado com um
alto risco de esterilidade e leucemia secundária. Portanto, regimes alternados foram usados subseqüentemente. Em
geral, o uso tanto de radiação como de quimioterapia amplia o espectro de potenciais toxicidades, enquanto reduz a
gravidade das toxicidades individuais (relacionadas à droga ou à radiação). As abordagens atuais, que são discutidas
a seguir, vinculam a quimioterapia a doses reduzidas de radiação (30,53,101,115,121). A extensão do estadiamento
deve ser dependente do tratamento. O volume da radiação e a intensidade/duração da quimioterapia são dependentes
do estádio. Os resultados tanto dos pacientes com DH em estágio inicial como daqueles com a doença avançada estão
resumidos nas Tabelas 3 e 4 (os dados são discutidos nas seções posteriores), e um esboço de nossas recomendações
terapêuticas é apresentado na Tabela 5.

Quimioterapia e Radioterapia Combinadas

A MOPP foi o regime padrão de quimioterapia usado nos Estados Unidos por muitos anos após o estudo de DeVita em
1972 (23). As principais toxicidades abrangem um risco associado de leucemia aguda (18) azoospermia em >90% dos
pacientes masculinos tratados em qualquer idade e um risco de esterilidade, nas pacientes femininas, que aumenta com
a idade (61). Em 1987, pesquisadores de Stanford relataram um seguimento por longo prazo de pacientes com menos
de 14 anos de idade, tratados com 6 ciclos de quimioterapia com MOPP e baixa dose de radiação de campo envolvido.
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A taxa atuarial de sobrevida foi de 89%, com uma taxa de controle local de 97%. Os efeitos em longo prazo incluíram
leucemias agudas em 3 das 55 crianças e azoospermia em todos os quatro meninos testados. A inibição do crescimento
ósseo e de tecidos moles foi mínima com esta abordagem (30). Posteriormente, a eficácia da ABVD (adriamicina,
bleomicina, vimblastina e dacarbazina) como quimioterapia de linha de frente foi estabelecida (10,39,65,96).
Comparadas com a MOPP, as malignidades secundárias e a esterilidade foram menos comuns (110,126). Os efeitos
adversos predominantes da ABVD são a toxicidade pulmonar relacionada à bleomicina e a toxicidade cardiovascular
secundária à adriamicina. Estes efeitos colaterais podem ser exacerbados pela adição de irradiação do manto ou
mediastinal (76).

Os relatórios sobre o uso da ABVD e MOPP combinadas também documentam um excelente controle da doença, com
toxicidade reduzida relativa à MOPP isolada (24,63,65,82,131). A intenção é diminuir o número de ciclos de MOPP e,
assim, baixar potencialmente o risco de leucemogênese e de esterilidade, enquanto também se diminuem os efeitos
colaterais associados a 6 ciclos de ABVD (24). Em um relatório sobre 238 pacientes clinicamente estadiados da French
Society of Pediatric Oncology (SFOP), pacientes em estádios iniciais (estádios clínicos I-IIA) foram tratados com 4
ciclos de ABVD, ou 2 ciclos cada de MOPP e ABVD mais radioterapia dos campos envolvidos com baixa dose (20 Gy).
Para a doença avançada (estádio clínico IB-IV), os pacientes foram tratados com 3 ciclos cada de MOPP e ABVD mais
radioterapia de baixa dose de campo estendido. Para pacientes com uma resposta insatisfatória à quimioterapia, foi
administrada RT adicional até alcançar uma dose total. A taxa de sobrevida livre da doença por 5 anos é de 86% e a taxa
atuarial de sobrevida para todo o grupo é de 92% (96). O Children’s Cancer Study Group comparou MOPP e ABVD
alternadas (12 ciclos) com ABVD (6 ciclos) e irradiação de baixa dose (21 Gy) nas regiões de envolvimento da doença
para pacientes com doença de Hodgkin avançada (estádios III e IV). Para pacientes no estádio III, a taxa de sobrevida
global foi de 90%, enquanto a sobrevida livre de evento foi de 81% (77% para o grupo de MOPP/ ABVD e 84% para
o grupo de ABVD/radiação). A sobrevida livre de evento por 3 anos para 111 pacientes sem grande adenopatia
mediastinal foi de 100%. Para aqueles com grande adenopatia mediastinal foi de 78% e para pacientes no estádio IV
foi de 60% (65). Pesquisadores na Stanford University trataram 57 crianças com menos de 16 anos de idade (estádio I-
1, estádio II-22, estádio III-21, estádio IV-13) com 6 ciclos de ABVD e MOPP alternados, com radioterapia do campo
envolvido intercalada entre os ciclos. A dose de radioterapia foi de 15 Gy, com um “boost” (reforço) de 25 Gy nos sítios
de massa patológica e em áreas que não responderam completamente a 2 ciclos de quimioterapia. A sobrevida atuarial
de 5 e 10 anos e a sobrevida livre de recorrência são de 96% e 93%, respectivamente. Para o subgrupo do estádio IV, a
sobrevida atuarial de 5 anos e a sobrevida livre de recorrência são de 85% e 68% respectivamente (63). Um regime que
elimina a dacarbazina enquanto administra ABV/MOPP a cada mês, vem sendo atualmente usado em crianças com
aparente sucesso (73).

Uma importante seqüência de estudos realizada pelo German-Austrian Pediatric Hodgkin’s Disease Study Group
aprimorou progressivamente a extensão do estadiamento e a intensidade da quimioterapia e radiação (111-114).  A
natureza e os resultados destes estudos (HD-82,85,87,90) estão resumidos nas Tabelas 3 e 4. O estadiamento foi
reduzido pelo uso sistemático de laparotomia (HD-78), para laparotomia e esplenectomia seletiva (HD-82), para
laparotomia esporádica sem esplenectomia (HD-90) (discutido na seção “Estadiamento”). Quimioterapia estádio-
dependente e radiação dose/volume também foram usadas. Nos primeiros estudos, vincristina, procarbazina, prednisona,
e doxorrubicina (OPPA) ± ciclofosfamida, vincristina, procarbazina, e prednisona (COPP) foram usadas. No HD-85 e
HD-87, OPA (eliminou-se a procarbazina) foi usada para meninos, para reduzir a toxicidade testicular, mas a sobrevida
livre de evento diminuiu. No HD-90, meninas receberam OPPA + COPP (dependendo do estádio), enquanto meninos
receberam OEPA + COPP e etoposide adicionada à OPA.

Radioterapia

Como para os adultos, adolescentes selecionados com doença de Hodgkin em estádio inicial favorável são
apropriadamente tratados com radioterapia de dose total, reservando-se a quimioterapia para as recorrências
(9,26,43,66,82,88,122). As crianças apropriadas para esta abordagem são as púberes e completamente crescidas, afastando
preocupações quanto ao desenvolvimento muscular e ósseo. Assim, a RT de manto e de campos paraórticos continua
sendo o padrão para adolescentes cirurgicamente estadiados com doença supradiafragmática nos estádios IA-IIA (87).
Pacientes com grande adenopatia mediastinal e/ou doença extensa envolvendo o pericárdio ou linfonodos
justapericárdicos, usualmente, não deveriam ser tratados com radiação isolada devido ao prognóstico inferior, bem
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como às doses inaceitáveis de radiação pulmonar e cardíaca. As exceções incluem pacientes com grande adenopatia
mediastinal, mas sem doença justapericárdica ou outros fatores prognósticos adversos, nos quais os pulmões e o
coração podem ser suficientemente protegidos; uma técnica meticulosa com sucessivas reduções de campo é necessária
(4,57,58,70,83,84,86). A radiação de campo estendido para o manto e regiões paraórticas tem sido associada com uma
melhora na sobrevida livre de recidiva, quando comparada com volumes mais limitados em pacientes cirurgicamente
estadiados (28,40,86). Entretanto, pacientes selecionados (por exemplo, DHLP estádio IA com envolvimento cervical)
podem ser tratados em volumes mais limitados. A radioterapia isolada para pacientes com doença nos estádios clínicos
I e II e fatores prognósticos favoráveis (sexo feminino, =3 sítios, VHS baixa, DHLP ou DHEN, sem grande adenopatia
mediastinal) é cada vez mais usada, mas faltam dados específicos de longo prazo para crianças (45,69,124). Mais
recentemente, a irradiação de campo de manto isolada tem sido usada para pacientes estadiados como patologicamente
favoráveis, mas esta abordagem continua sendo investigativa em crianças (69).

Adolescentes com doença nos estádios IB e IIB podem ser considerados para tratamento com radiação isolada. Hoppe
e colaboradores (59) relataram um ensaio prospectivo randomizado de crianças e adultos que foram tratados para
doença nos estádios patológicos IB-IIB com irradiação linfonodal total isolada versus irradiação linfonodal total mais
MOP(P) ou PAVe (procarbazina, mostarda, e vimblastina). As taxas de sobrevida de 10 anos não foram diferentes
(aproximadamente 80%). Na análise adicional do Stanford e Harvard Joint Center for Radiation Therapy de pacientes
com estádios patológicos, o tratamento de muitos desses pacientes com radioterapia isolada pareceu ser razoável.
Entretanto, a presença de grande adenopatia mediastinal ou febre mais perda de peso previu um resultado insatisfatório,
justificando uma terapia de modalidade combinada (21).

A irradiação pélvica pode ser omitida com segurança em crianças com doença supradiafragmática nos estádios I e II,
comprovada por laparotomia (55)? Goodman e colaboradores (44) relataram 81 pacientes entre os 6 e 59 anos de idade
tratados de doença supradiafragmática nos estádios patológicos IA – IIA com irradiação de campos de manto e paraórtico,
mas não pélvica. Não houve nenhuma recidiva pélvica ou inguinal. Estes resultados foram confirmados por Kaplan
(70). Entretanto, Mendenhall e colaboradores (92) observaram uma freqüência de 9% de recorrências pélvicas em
pacientes estadiados patologicamente I – II, tratados em campos de manto e paraórticos. Em pacientes com doença nos
estádios IB ou IIB, a adição de irradiação pélvica não influenciou a sobrevida global ou sobrevida livre de recidiva
(21). Em pacientes com doença supradiafragmática nos estádios patológicos I – II, é desejável reduzir-se a irradiação
da medula óssea e gonadal e não tratar a pelve.

O tratamento de crianças completamente crescidas com irradiação linfonodal total isolada para doença no estádio IIIA é
controverso.  Em séries combinadas de adultos e crianças, a taxa de sobrevida livre de recidiva de 5 anos está na faixa de
35%-60% (100). Diversos pesquisadores tentaram subclassificar IIIA para identificar (a) grupos com bom prognósticos,
adequados ao tratamento com irradiação linfonodal total isolada e (b) grupos com mau prognóstico mais adequados para
a terapia com modalidade combinada.  Estas tentativas incluem o sistema da Universidade de Chicago (melhor prognóstico:
estádio clínico IIIA1 - linfonodos abdominais superiores acompanhando os vasos celíacos; prognóstico pior: estádio
clínico IIIA2—linfonodos abdominais inferiores), o sistema Yale (melhor prognóstico: estádio clínico I ou II/estádio
patológico III; pior prognóstico: estádio clínico III/estádio patológico III) e o sistema de Stanford (pior prognóstico: >5
nódulos esplênicos) (22,35,60,100). Grande adenopatia mediastinal é, também, um sinal prognóstico insatisfatório
(57,70,84,86). Diferenças nas técnicas de tratamento de instituições individuais podem dificultar as comparações destes
sistemas. Em crianças crescidas, entretanto, a irradiação linfonodal total isolada pode ser apropriada para uma doença
mínima no estádio IIIA, embora a terapia combinada seja recomendada em muitos centros e seja sempre recomendada
para pacientes IIIA menos favoráveis. A definição exata de doença mínima continua sendo controversa.

Quimioterapia

Os argumentos que favorecem o tratamento com quimioterapia isolada para todos os estádios são que ela elimina a
necessidade de estadiamento cirúrgico, e que as conseqüências dismórficas e as carcinogênicas raras da irradiação são
evitadas. As desvantagens do uso de quimioterapia isolada são os riscos de mortalidade, infertilidade e leucemogênese
relacionadas ao tratamento (33), bem como um aumento na probabilidade de recorrência da doença em sítios de massa
patológica (1,135). Os dados de seguimento mais longo vêm da experiência da Uganda (97) com apenas uma taxa de
sobrevida de 67% em 9 anos. Subgrupos incluíram pacientes com estádio clínico I-IIIA com uma taxa de sobrevida de
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75% e pacientes com estádio clínico IIIB-IV com taxas de sobrevida de 60% e 47% em 5 e 10 anos, respectivamente.
Ekert e colaboradores (32,33), relataram uma taxa de sobrevida de 5 anos de 90% para crianças nos estádios clínicos I-
II, tratadas com MOPP ou com um programa similar substituindo clorambucil por mostarda nitrogenada e vimblastina
por vincristina (ChlVPP) (Tabela 3), mas as taxas de sobrevida livre de doença e sobrevida global foram de 40% e 55%
respectivamente, para crianças com doença avançada. Um estudo da Holanda descreve 37 crianças tratadas com 6
ciclos de MOPP para doença de linfonodos “pequenos” (definidos como ≤4 cm), com adição de radioterapia (RT) com
25 Gy para o campo envolvido em crianças com doença de linfonodos “grandes”. A taxa de sobrevida livre de doença
com um seguimento médio de 62+ meses é de 90% para os primeiros (21 crianças) e 85,5% para os segundos (16
crianças) (6). Em um recente estudo do POG, crianças tratadas com MOPP e ABVD, com 4 ciclos cada, tiveram um
excelente resultado (130) (Tabela 4). A adição de radioterapia não melhorou a sobrevida livre de doença ou a sobrevida
global. Entretanto, as questões estatísticas e de garantia de qualidade complicam a interpretação destes dados (25).
Além disso, um seguimento mais longo será necessário para avaliar a toxicidade dos oito ciclos de quimioterapia.
Poderia um efeito benéfico da RT ser observado se o número de ciclos de quimioterapia fosse reduzido(19)? Outros
dados para adultos apóiam a adequação da terapia combinada, mais do que a quimioterapia isolada para pacientes com
doença, tanto em estádio inicial como avançado (34,87,90).

Resumo das Recomendações para Doença Primária (Tabela 5)

Em geral, para crianças pré-púberes ou com doença em estádio avançado, a quimioterapia mais RT de baixa dose
parecem ser o tratamento mais apropriado, com excelente sobrevida em longo prazo. Adolescentes com doença em
estádio inicial favorável, devem ser consideradas para RT isolada. Futuros estudos definirão os agentes quimioterápicos
ideais e o número de ciclos, quimioterapia/radioterapia programadas e a dose e volume de irradiação necessários para
maximizar a cura, enquanto reduz os efeitos colaterais da quimioterapia e da radioterapia.

Doença Refratária/Recorrente e Transplante de Medula Óssea

A doença de Hodgkin pode, ainda, ser curada mesmo após fracasso dos programas iniciais de tratamento. A recorrência
ocorre, freqüentemente, dentro de 4 anos, mas a recidiva tardia não é rara. A escolha da terapia para tais pacientes
depende do tratamento inicial e das características da doença na época da recidiva.

O tratamento de pacientes com DH recorrente será discutido em outro tópico (veja o tópico dos Critérios de Adequação
“Doença de Hodgkin Recorrente”) e, portanto, não será mais discutido aqui, tendo que vista que os dados específicos
de crianças com DH recorrente são limitados. Entretanto, pode-se notar que uma análise de 81 pacientes pediátricos
com doença de Hodgkin que passaram por transplante autólogo de medula óssea e cujos casos foram relatados ao
European Bone Marrow Transplant Group demonstraram um resultado similar aos de um grupo de adultos tratados de
forma similar (132) (Figura 1).

Controle Radioterápico

O sucesso do controle radioterápico de pacientes com doença de Hodgkin requer uma técnica excelente. Como este
tópico é discutido em outra seção, apenas pontos selecionados aplicáveis a crianças serão destacados aqui.

Considerações quanto ao Volume

O campo de manto requer uma técnica meticulosa por causa da distribuição dos linfonodos e dos tecidos normais
críticos adjacentes. Este campo pode ser simulado com os braços colocados sobre a cabeça ou colocados para baixo,
com as mãos sobre os quadris. A primeira posição traciona os linfonodos axilares para longe dos pulmões, permitindo
uma maior proteção para os pulmões. Entretanto, os linfonodos axilares movem-se para as proximidades das cabeças
umerais, as quais devem ser bloqueadas nas crianças em crescimento. Portanto, a posição escolhida envolve a ponderação
da preocupação com linfonodos, pulmões e cabeças umerais.  Deve-se tentar um posicionamento dos tecidos mamários
sob o bloqueio pulmonar/axilar.
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O volume adequado de tratamento, bem como a dose de radiação, dependem, essencialmente, se o paciente está sendo
tratado com radioterapia isolada ou com terapia de modalidade combinada.
As considerações adicionais relacionam-se à localização da doença (por exemplo, pericárdio, parede torácica).

Na presença de quimioterapia, que é usada na maioria das crianças, campos ou regiões envolvidas podem ser usados.
As definições de tais campos dependem da anatomia da região em termos da distribuição de linfonodos, dos padrões de
extensão da doença dentro das áreas regionais e considerações de problemas de linhas coincidentes, se ocorrer recidiva
da doença. As definições dos campos são freqüentemente protocolo-específicas, mas campos excessivamente pequenos
geralmente são inadequados. Por exemplo, se apenas linfonodos supraclaviculares estiverem envolvidos, pelo menos
os linfonodos ipsilaterais cervicais e axilares devem ser tratados também, devido à continuidade anatômica destas
áreas. Além disso, em uma criança muito pequena, deve-se considerar o tratamento de áreas bilaterais (por exemplo,
ambos os lados do pescoço), para evitar assimetria no crescimento. Entretanto a assimetria no crescimento preocupa
menos com doses baixas de radiação. Outras considerações estão relacionadas ao risco de neoplasias malignas secundárias.
Por exemplo, uma criança com doença mediastinal isolada recebendo terapia de modalidade combinada pode ser
tratada com proteção da axila e, portanto, do tecido mamário e, talvez, da glândula tireóide. Obviamente, planejamento
e julgamento cuidadosos são necessários.

Seqüência da Terapia

A seqüência mais eficaz de terapia nos casos de combinação de quimioterapia e radioterapia não está claramente
estabelecida. Entretanto, a quimioterapia é, geralmente, a primeira modalidade. Isto permite uma avaliação da resposta
às drogas, maximização da quantidade de drogas administradas, bem como um encolhimento da doença e campos de
radiação mais limitados. Ocasionalmente, será necessária uma irradiação focal antes da quimioterapia, por causa de
obstrução das vias aéreas.

Resultados

Na avaliação dos resultados da terapia da doença de Hodgkin, os estudos específicos devem ser avaliados quanto aos
seguintes aspectos:
• Definições de sobrevida (por exemplo, livre de eventos, livre de recidiva, livre de progressão, global);
• Características da população de pacientes com relação à avaliação e fatores prognósticos;
• Regimes e técnicas de tratamento, incluindo intensidade das doses de quimioterapia, etc.; e
• Mortalidade da terapia.

A taxa atuarial de sobrevida em 10 anos para crianças com doença no estádio inicial é de 85%-95% e para crianças com
doença avançada é de 70%-90% (Tabelas 3 e 4). Os dados para pacientes no estádio inicial (Tabela 3) indicam uma
sobrevida global similar para pacientes tratados com dose completa de radioterapia, dose completa de quimioterapia
e radioterapia combinadas e doses baixas de quimioterapia e radioterapia. Isto foi ilustrado por um recente estudo
realizado por Donaldson, e colaboradores (26), comparando resultados na doença em estádio inicial de Stanford
(estadiamento patológico, RT isolada de campo estendido ou combinação de RT de campo envolvido e quimioterapia)
com aqueles do St. Bartholomew’s/Great Ormond Street (estadiamento clínico, dose completa de RT em campo
envolvido/regional). A taxa de sobrevida global de cada instituição foi de 91% em 10 anos, embora a sobrevida livre
de doença para pacientes no estádio I no estudo de St. Bartholomew’s/Great Ormond Street tenha sido um pouco mais
baixa do que no de Stanford. Entretanto, as toxicidades variam muito entre as estratégias de tratamento, o que sustenta
as recomendações contidas na Tabela 5. A extensão da doença mediastinal é um importante fator prognóstico. A taxa
de sobrevida global livre de recidiva é de 53% para pacientes com grande adenopatia mediastinal tratados com
radioterapia isolada, em contraste com 86% para nenhuma ou pequena doença mediastinal. A sobrevida global não é
significativamente diferente (88% e 93%, respectivamente) – devido ao uso de quimioterapia de salvamento. Esta alta
taxa de recorrência, entretanto, torna o uso de quimioterapia inicial com RT consolidada uma abordagem mais racional
em pacientes com extensa adenopatia mediastinal.

Embora a sobrevida livre de recidiva e sobrevida global continua excelente para pacientes com doença avançada,
quando todos são analisados em conjunto, pacientes com doença no estádio IV continuam com desempenho
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insatisfatório (Tabela 4). Isto é destacado pelos resultados do grupo de Stanford para 57 crianças (com menos de 16
anos de idade), tratadas com 6 ciclos de quimioterapia (3 ABVD/3 MOPP) e RT de campo envolvido com 15-25 Gy. Os
resultados contrários para pacientes com doenças nos estádios I-III versus estádio IV são retratados na Figura 2.

É essencial avaliar até onde a morte por outras causas, que não a recorrência da doença de Hodgkin, compromete a
sobrevida global. Embora a DH seja a principal causa de morte durante os primeiros 10-15 anos após a terapia, outras
causas de morte (por exemplo segunda malignidade, doença cardiovascular) predominam até em períodos mais longos
de seguimento. Isto é particularmente dramático para os pacientes em estádio inicial da doença, como mostrado pelos
dados de Hancock sobre 1440 pacientes nos estádios I/II da doença de Hodgkin (Figura 3).  O risco estimado de morte
em relação àquele esperado em uma população geral (risco relativo) por causas que não a DH, está na faixa entre 2,09
e 5,3 (52). Em um estudo recente de 694 crianças tratadas para doença de Hodgkin em Stanford, monitoradas por 1 a
31,6 anos (média 13,1 anos), 147 (21%) morreram. As causas de morte foram as seguintes: DH 54%, câncer secundário
20% e acidentes ou outras causas 26% (134).

Complicações

Os efeitos colaterais agudos observados durante irradiação do manto incluem perda temporária ou alteração no paladar,
epilação na região póstero-inferior da cabeça, xerostomia, eritema cutâneo (particularmente no pescoço e nos ombros)
e, ocasionalmente, náuseas e vômitos exigindo antieméticos. A irradiação do manto pode causar danos pulmonares,
cardíacos e tireoidianos, e prejudicar o desenvolvimento ósseo e muscular. Estes efeitos são menos comuns com o uso
de programas de tratamento modernos (13,20,29,47,51,68,88,123,133).

Os efeitos agudos da irradiação paraórtica são incomuns, mas podem ocorrer náuseas e vômitos. Efeitos tardios da
irradiação paraórtica também são raros. A obstrução do intestino delgado, após estadiamento cirúrgico e irradiação,
exigindo intervenção cirúrgica é rara e está relacionada à dose total administrada: 1% para doses de menos que 35 Gy
e 3% para doses maiores do que 35 Gy (17). Lesões gonadais, incluindo infertilidade e prejuízo à secreção de hormônios
masculinos são complicações potenciais, mas geralmente evitáveis, da irradiação pélvica.

O risco atuarial de tumores secundários em 15 anos é de aproximadamente 15% (7,52,122,134). O risco de tumores
sólidos, entretanto, aumenta com o tempo. O risco de leucemia está associado principalmente com o uso de agentes
alquilantes (125). Diversos estudos recentes sobre pacientes pediátricos tratados de DH (7,52,122,134) descreveram
um aumento na proporção de risco esperado ou observado de tumores secundários para mulheres, comparado aos
homens, principalmente devido ao câncer de mama.

Pesquisas Futuras

A elaboração de novas estratégias para o tratamento de crianças com doença de Hodgkin é problemática devido
ao sucesso geral dos regimes atuais de tratamento. Entretanto, o agrupamento de pacientes em diferentes categorias
de risco permite aos investigadores a construção de protocolos destinados a diminuir a toxicidade induzida pela
terapia para pacientes “favoráveis”, melhorar a eficácia do tratamento para pacientes “desfavoráveis” e direcionar-
se para ambas as metas em pacientes que têm um prognóstico intermediário.  Infelizmente, a capacidade de
conduzir ensaios clínicos em que as diferenças na sobrevida entre os grupos de tratamento provavelmente são
pequenas, é comprometida pelo grande número de pacientes necessário para detectar tais diferenças. Se uma
redução na toxicidade do tratamento é a meta de um novo regime, muitos anos de seguimento serão necessários
para comprovar a eficácia. Algumas generalizações sobre os progressivos esforços nos ensaios clínicos de doença
de Hodgkin pediátrica são as seguintes:
• Pacientes com doença em estádio inicial (I, IIA, sem massa patológica e, talvez, pacientes com doença no estádio

IIB com sudorese como único sintoma sistêmico) têm um excelente prognóstico e, portanto, perguntas “negativas”
podem ser feitas. Pode a intensidade e duração da quimioterapia ser reduzida, escolhendo-se agentes que estejam
associados a efeitos colaterais menos graves? Concomitantemente, pode o volume e, talvez, a dose de radioterapia
ser reduzida? Pode a quantidade de quimioterapia ser baseada na resposta aos ciclos iniciais? Os quimioprotetores
e radioprotetores provarão a sua utilidade?
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• Pacientes com doença em um estádio intermediário ou com características indicando que seus prognósticos são de
natureza intermediária (II com massa patológica, estádio IIB com febres e/ou perda de peso, IIIA) são apropriados
para estudar questões que almejam aumentar a eficácia, sem aumentar a toxicidade. Geralmente, isto acarreta
modificações dos programas quimiorradioterápicos existentes.

• Pacientes com doença avançada (estádio IIIB, IV) exigem regimes de tratamento mais eficazes. Isto pode ser
conseguido pelo aumento da intensidade da dose ou da taxa de administração da droga, e pela combinação de
agentes em regimes que sejam inéditos. O uso de fatores de crescimento hematopoiéticos pode auxiliar na
administração de drogas. A definição do papel da radioterapia em tais ensaios continuará a ser um importante
objetivo.

São interessantes os atuais estudos de estádios iniciais e estágios avançados no Pediatric Oncology Group. Para pacientes
em estádios IA, IIA e IIIA que não têm doença mediastinal extensa, 2-4 ciclos de terapia com 4 drogas são administrados,
dependendo da resposta à RT. Para outros pacientes (doença avançada), 3-5 ciclos de terapia com doses intensivas de 6
drogas são administrados, também, dependendo da resposta à RT. Usa-se fator estimulante de colônia de granulócitos-
macrófagos e os pacientes são randomizados para cardioprotetor.

Finalmente, abordagens imunoterápicas estão em desenvolvimento e sendo pesquisadas, tais como uso de anticorpos
de antiferritina em conjunto com itrium-90 (8) e linfócitos T VEB-específicos (105).

Exceções Previstas

Nenhuma.

Informação de Revisão

Esta diretriz foi originalmente desenvolvida em 1999. Todos os tópicos dos Critérios de Adequação são revistos
anualmente e, sendo necessário, são atualizados.

FIGURA 1. Sobrevida livre de progressão, após transplante alogênico de medula óssea para doença de Hodgkin:
comparação entre pacientes pediátricos e adultos combinados. x = .2194, p = .6395. (da ref. 132 com permissão.)
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FIGURA 2. Comparação de resultados de tratamento por estádio. (A) Sobrevida livre de evento e (B) sobrevida para
pacientes com estádios I a III (linha superior) versus estádio IV (linha inferior). As barras denotam um intervalo de
confiança de 95% aos 5 anos para pacientes no estádio IV. O número de pacientes em risco em cada ponto no tempo
está listado abaixo de cada gráfico. (Da ref. 64, com permissão).
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relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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TABELA 1 - Distribuição dos subtipos patológicos de acordo com a idade do pacienteª

Idade ≤≤≤≤≤10 anos 11–16 anos ≥≥≥≥≥17 anos

Número de pacientes (%) 91 (4%) 235 (11%) 1912 (85%)

Razão masculino: feminino 4:1 1:1 3:2

Histologia (%)

Esclerose nodular 44% 77% 72%

Celularidade mista 33% 11% 17%

Predominância linfocitária 13% 8% 5%

Depleção linfocitária 0% 1% 1%

Não classificado/interfolicular 10% 3% 5%
a
 Da ref. 50, com permissão

TABELA 2 - Incidência de mudança de estádio por laparotomiaª

Estádio Nº de Estádio Patológico Total de Mudança de Estádio

Clínico Pacientes I/II III
1
* III

2
IV Nº %

I/II 181 133 36 9 3 48 27

III
1

9 2 3 4 – 6 67

III
2

9 – 2 7 – 2 22

IV – – – 4 0 0
a
 Da ref. 50, com permissão

*Excluindo 13 pacientes no estádio patológico III
1
 para os quais os estádios clínicos não foram reportados

FIGURA 3. Probabilidade atuarial de óbito devido à doença de Hodgkin (curva 1) ou óbito devido a outras causas
(curva 2) entre 1440 pacientes apresentando doença de Hodgkin nos estádios I ou II.
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Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
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e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.

Hodgkin 1276 Doença de Hodgkin pediátrica
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Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.

Doença de Hodgkin pediátrica1277Hodgkin

Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 1: Menino, 12 anos com doença de Hodgkin esclerose nodular, estádio clínico IA (cervical). Paciente
Tanner 3.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 3

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA (fem.); OEPA (masc.) 7

VAMP 6

ABVD/MOPP híbridas 4

ABVD/MOPP alternadas 4

Duração da QT

3-4 ciclos 8

5-6 ciclos 4

2 ciclos 2 Apropriada com OPPA;OEPA.....

>6 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítios adjacentes 4

Manto 2

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

15-20 Gy 4 Pode ser mais aceitável com 4 QT/
resposta completa rápida.

26-30 Gy 3 Considerar se resposta a QT é baixa ou
insatisfatória.

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.

Hodgkin 1278 Doença de Hodgkin pediátrica

Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 2: Menina, 6 anos, com doença de Hodgkin, estádio clínico IIA, três sítios incluindo mediastino e pescoço
bilateral, sem massa patológica.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 3

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA (fem.); OEPA (masc.) 6

VAMP 6

ABVD/MOPP híbridas 4

ABVD/MOPP alternadas 4

Duração da QT

3-4 ciclos 8

5-6 ciclos 5

2 ciclos 2 Apropriada com OPPA;OEPA.

>6 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítios adjacentes 4

Manto 2

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

15-20 Gy 6

26-30 Gy 3 Considerar se resposta a QT é baixa ou
insatisfatória.

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.

Doença de Hodgkin pediátrica1279Hodgkin

Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 3: Menina, 12 anos, doença de Hodgkin predominância linfocitária, estádio clínico IA (cervical esquerdo).
Linfonodos foram ressecados. Paciente Tanner 3.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 2

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA (fem.); OEPA (masc.) 7

VAMP 7

ABVD/MOPP híbridas 2

ABVD/MOPP alternadas 2

Duração da QT

3-4 ciclos 8

2 ciclos 6

5-6 ciclos 2

>6 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 4

Manto 2

Manto + paraórtico/esplênico 2

Manto + paraórtico/esplênico + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

15-20 Gy 4

26-30 Gy 3

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.

Hodgkin 1280 Doença de Hodgkin pediátrica

Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 4: Menino, 7 anos com doença de Hodgkin predominância linfocitária, estádio clínico IIA, isolada a
linfonodos na região ilíaca e inguinal direita.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 2

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA (fem.); OEPA (masc.) 7

VAMP 7

ABVD/MOPP híbridas 4

ABVD/MOPP alternadas 4

Duração da QT

3-4 ciclos 8

2 ciclos 6

5-6 ciclos 2

>6 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 4

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Pelve 2

Paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

15-20 Gy 4 Pode ser mais aceitável com 4 QT/
resposta completa rápida.

26-30 Gy 3 Considerar se resposta a QT é baixa ou
insatisfatória.

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 5: Menino, 8 anos com doença de Hodgkin esclerose nodular, estádio clínico IIIA (pescoço, mediastino,
paraórtico), sem massa patológica.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 5

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA (fem.); OEPA (masc.) 6

VAMP 4

ABVD/MOPP híbridas 2

ABVD/MOPP alternads 2

Duração da QT

5-6 ciclos 8

3-4 ciclos 6 Deveria ser com 4 ciclos, não 3.

>6 ciclos 3

2 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 4

Manto 2

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

15-20 Gy 6

26-30 Gy 3

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 6: Menino, 3 anos com doença de Hodgkin celularidade mista, estádio clínico IIIB (supraclavicular,
mediastino, paraórtico + esplenomegalia).

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT isolada 8

QT e radioterapia 8

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA/COPP (fem.); OEPA/COPP (masc.) 6

ABVD/MOPP híbridas 2

ABVD/MOPP alternadas 2

VAMP 2

Duração da QT

5-6 ciclos 8

3-4 ciclos 6 Deveria ser com 4 ciclos, não 3.

>6 ciclos 3

2 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 2

Manto 2

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

15-20 Gy 8

21-25 Gy 8

26-30 Gy 2

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 7: Menina, 10 anos com doença de Hodgkin celularidade mista IIIB, com grande massa mediastinal.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 2

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA/COPP (fem.); OEPA/COPP (masc.) 6

ABVD/MOPP híbridas 4

ABVD/MOPP alternadas 4

VAMP 2

Duração da QT

5-6 ciclos 8

3-4 ciclos 6 Deveria ser com 4 ciclos, não 3.

>6 ciclos 3

 2 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 4

Manto 2

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

26-30 Gy 6

31-35 Gy 4 Considerar somente se resposta é
insatisfatória ou doença residual.

15-20 Gy 4 Indicado somente se resposta excelente.

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 8: Menino, 7 anos com doença de Hodgkin esclerose nodular, com nódulos pulmonares e hepatomegalia
com falha local, sem massa patológica.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT isolada 8

QT e radioterapia 5

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA/COPP (fem.); OEPA/COPP (masc.) 6

ABVD/MOPP híbrido 4

ABVD/MOPP alternativo 4

VAMP 2

Duração da QT

5-6 ciclos 8

>6 ciclos 5

2 ciclos 2

3-4 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 6

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 2

Manto 2

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 6 Dose de RT reduzida para 50% para
pulmão e fígado.

15-20 Gy 5 Dose de RT reduzida para 50% para
pulmão e fígado.

26-30 Gy 2

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 9: Menina, 5 anos com doença de Hodgkin celularidade mista, estádio clínico IVA, com grande massa
mediastinal e medula óssea positiva.

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 4

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA/COPP (fem.); OEPA/COPP (masc.) 6

QT e Radioterapia 4

ABVD/MOPP alternadas 4

VAMP 2

Duração da QT

5-6 ciclos 8

>6 ciclos 6

2 ciclos 2

3-4 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 4

Manto 2

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

15-20 Gy 6 Depende da resposta.

26-30 Gy 4

31-35 Gy 2

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Condição Clínica: Doença de Hodgkin Pediátrica

Variante 10: Menino, 16 anos com doença de Hodgkin esclerose nodular, estádio clínico IIA, com pequena massa
mediastinal.*

Tratamento Índice de Comentários
adequação

QT e radioterapia 8

QT isolada 2

Tipos de QT

ABVD 8

OPPA (fem.); OEPA (masc.) 7

VAMP 6

ABVD/MOPP híbridas 4

ABVD/MOPP alternadas 4

Duração da QT

3-4 ciclos 8

5-6 ciclos 4

2 ciclos 2 Apropriada para OPPA;OEPA.

>6 ciclos 2

Radioterapia

Campos envolvidos 8

Campos envolvidos + sítio(s) adjacente(s) 6

Manto 4

Manto + paraórtica/esplênica 2

Manto + paraórtica/esplênica + pelve 2

Dose de radioterapia

21-25 Gy 8

26-30 Gy 6 Se resposta é insatisfatória ou doença
residual.

31-35 Gy 4 Se resposta é insatisfatória ou doença
residual.

15-20 Gy 4 Indicada se resposta completa /
excelente.

36-40 Gy 2

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado

* Se completamente crescido, critérios de adequação para adultos com doença favorável em estádio inicial são
apropriados.



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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