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beslutningen om behandling af hepatiske metastaser pga. den
lave specificitet af PET af thoraxregionen. Vurderet ud fra ef-
terfolgende CT viste det sig, at dette var den korrekte beslut-
ning for de to patienter, hvor der efter henholdsvis seks ma-
neder og 12 maneder stadig ikke var tegn pa dissemineret syg-
dom, mens opfelgning af den tredje patient viste multiple
lungemetastaser efter tre maneder.

Vores studie blev udfert med en dedikeret PET-skanner
uden integreret CT, men nye kombinerede PET/CT-skannere
vil uden tvivl ege verdien af sivel PET som CT, idet de to
modaliteter gensidigt supplerer hinanden. PET viser meta-
bolisk aktivt vaev, mens CT viser morfologi. Muligheden for
fusion af disse to informationer eger uden tvivl sdvel sensitivi-
teten som specificiteten af begge undersogelser.

Hos fire patienter blev sandsynligheden for kurativ be-
handling eget, idet resultatet af PET medferte udvidet kirurgi
hos tre patienter og praeoperativ kemoterapi efterfulgt af RFA
hos en patient. Forbedret preoperativ stadieinddeling pa-
virker patientens behandling i gunstig retning og forhindrer
unedig kirurgi af inoperable patienter samt bedre udnyttelse
af resurser. Patienter med kolorektale levermetastaser ber si-
ledes tilbydes kombineret PET/CT for lokalbehandling som
led i udredningen.

Det konkluderes, at behandlingsstrategien ndres hos hver
femte patient med kolorektale levermetastaser, nar konven-
tionel CT suppleres med FDG-PET. Dermed eger PET patien-
tens sandsynlighed for korrekt behandling og skdner nogle
patienter for behandling uden effekt.
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Resume

Introduktion: Svulster i leveren er sjeeldne hos bgrn. De udger
ca. 2% af alle tumorer hos bgrn. Langt den hyppigste form er
hepatoblastom. Behandlingen er en kombination af kemoterapi og
kirurgi. Formalet med denne undersggelse var at beskrive resul-
taterne af den kirurgiske behandling af levertumorer hos bgrn
siden 1990.

Materiale og metoder: Undersggelsen omfatter 33 bgrn, som
havde fet foretaget leverresektion eller levertransplantation.
Seksogtyve havde hepatoblastom, tre havde hepatocelluleert

karcinom, to havde rabdomyosarkom, et havde mesenkymaltumor,
og et barn havde medfgdt heemangiom.

Resultater: Pa grund af materialestgrrelsen er kun resultater for
hapatoblastomgruppen angivet. Overlevelsen var den samme efter
resektion (77,3%) som efter transplantation (75%). Der var ingen
forskel pa overlevelsen afhaengigt af, hvilken type operation der
blev foretaget, og der var ingen signifikant forskel pa overlevelsen
i relation til tumorudbredelse pa diagnosetidspunktet.
Diskussion: Neoadjuvant kemoterapi efterfulgt af leverresektion
eller levertransplantation er standardbehandling hos alle patienter
med hepatoblastom. Resultaterne er bedret meget i Igbet af de
seneste 10-15 &r. Resultaterne i Danmark er helt pa linje med de
bedste resultater internationalt. Siden 2000 har det med den
meget effektive praeoperative kemoterapi veeret muligt at down-
stage alle henviste patienter, séledes at efterfglgende resektion
har veeret mulig. Overlevelsen har i denne periode veaeret 100%.
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Svulster i leveren er sjeldne hos bern. De udger ca. 2% af alle
bernetumorer. Solide tumorer er nasten altid maligne. Den
hyppigste form er hepatoblastom. Denne tumorform ses
oftest hos helt sma barn og ses sjeldent efter tirsalderen.
Hepatocellulert karcinom (HCC) er sjzldnere og ses oftest
efter tidrsalderen. Mere sjeldne tumorformer er rabdomyo-
sarkom hos meget smé bern og andre sarkomformer oftest
hos sterre born [1].

Der diagnosticeres arligt 2-4 bern med levertumorer i Dan-
mark. Det har i mange ar veret accepteret, at radikal kirurgi er
afgorende for kurativ behandling af levertumorer hos bern
[2]. I denne artikel omtales 32 born, som har gennemgaet
kirurgisk behandling af levertumorer siden 1990. Tidsrummet
er valgt, fordi man i 1990 indferte hjernededskriteriet i Dan-
mark, og det herefter var muligt at tilbyde bern alle mulig-
heder for kirurgisk behandling, som bestar i resektion eller
transplantation. I dette tidsrum har den kirurgiske behandling
af levertumorer hos bern varet centraliseret pa Rigshospita-
let. Da langt de fleste levertumorer hos bern er hepatoblasto-
mer, er hovedvagten lagt pa beskrivelse af symptomer,
udredning og behandling af denne tumorform.

Hepatoblastom

Omkring to tredjedele af alle levertumorer hos bern er
hepatoblastomer. Nasten alle forekommer inden todrsal-
deren. De udvikles fra umodne celler, som differentieres til
hepatocytter og galdevejsepitel. Histologisk inddeles de i to
former: epiteliale og blandet epiteliale/mesenkymale, som
er nzesten lige hyppige [3]. Der er flere genetisk betingede
sygdomme associeret med hepatoblastom, bl.a. familizer
colonpolypose [4]. Der er ogsa association med meget lav
fodselsvaegt.

Symptomer og udredning

Langt de fleste born med levertumorer er uden symptomer og
har en abdominal udfyldning. Der kan dog vaere symptomer i
form af smerte, opkastninger, vaegttab og manglende trivsel.
Symptomer ses iszr ved de mere avancerede tumorer.

Den primere udredning starter stort set altid med en ultra-
lydskanning og blodprever, som altid skal inkludere maling af
alfa-fotoprotein.

Hvis der findes en tumor i leveren, skal der herefter foreta-
ges 1) computertomografi (CT) med kontrast eller magnetisk
resonans (MR)- skanning. Skanningen skal udferes med kon-
trast i faserne tom, arteriel, tidlig venes og sen venes, og den
skal inkludere thorax, 2) maling af alfa- fotoprotein, hvis det
ikke er gjort primert, og 3) ultralydskanning af leveren med
tumorbiopsi.

P4 baggrund af biopsi og CT en foretages der en stadieind-
deling. Dette sker pa baggrund af retningslinjer givet af det
internationale paediatriske onkologiske selskab [5].

Der anvendes det sdkaldte pretreatment extension (pretext)-
system. Der gradueres fra 1 til 4, athengigt af hvor mange sek-
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tioner af leveren, der er tumorinfiltreret. De fire sektioner er
segment 2+ 3, 4,5+ 8 0og 6+ 7. Som det ses, indgdr segment 1
ikke i klassifikationen. Ud over hvilke sektorer af leveren der
er tumorinfiltreret, er stadiet athaengigt af andre faktorer, som
angives med et bogstav, athengigt af om der er metastaser
(M), tumorvakst ekstrahepatisk (E), indvakst i levervene (V)
eller i portalvene (P).

Behandling

Den histologiske diagnose er afgorende for behandlingen af
de forskellige tumorformer, men den intenderede kurative
behandling er som tidligere naevnt altid kirurgi [2].

Der skal altid behandles initialt med kemoterapi, uaf-
haengigt af om patienten er operabel primert. Afhengigt af
ovennzvnte stadieinddeling inddeles der i en lavrisiko-
og en hojrisikogruppe. Herefter indgar alle i en europzisk
multicenterprotokol (SIOPEL 4), og der gives neoadjuvant
kemoterapi athzengigt af stadieinddelingen. Efter fire afi alt
seks kemokure foretages der en ny MR-skanning eller CT
med henblik pé operabilitet. Hvis patienten er operabel,
foretages der resektion, og postoperativt gives der herefter de
sidste to serier kemoterapi. Er patienten fortsat ikke operabel,
gives de to serier kemoterapi i henhold til protokollen. Her-
efter er der tre muligheder: 1) Ved operabilitet foretages der
resektion, 2) er tumoren ikke resektabel, er det afgorende, om
der er ekstrahepatisk tumor. Er der ikke ekstrahepatisk tumor,
foretages der levertransplantation, og 3) er der fortsat ekstra-
hepatisk tumor, er der kun mulighed for eksperimentel
kemoterapi.

Hepatocellulzrt karcinom

HCC er noget sjzldnere end hepatoblastom. Der er to former
for HCC. Primaer HCC, det vil sige tumor i en i ovrigt normal
lever, hvilket oftest forekommer hos bern efter tidrsalderen,
og sekundzer HCC, som forekommer sekundeert til leversyg-
dom og medferer kronisk hepatisk inflammation. Der er dog
afhzengigt af den primzre leversygdom meget stor forskel pa
den sekundzre tumorrisiko. Fer den moderne behandling af
tyrosinzemi blev indfert for relativt fa ar siden, fik disse bern
naesten med sikkerhed HCC sekundeert til deres levercirrose.
Den hyppigste arsag til cirrose hos bern er galdevejsatresi, og
disse born far nzesten aldrig sekundzre tumorer.

Ved primzer HCC er den eneste behandling med kurativt
sigte radikal kirurgi [6]. Derfor er forste undersogelse CT eller
MR-skanning med henblik pa resektabilitet. Der udferes altid
primeer resektion, sdfremt det er muligt. Ved ikkeresektabel
tumor eller ved ekstrahepatisk HCC gives der kemoterapi
med henblik pa downstaging og eventuel senere resektion.

Er tumoren fortsat ikke resektabel, og er der ikke ekstrahepa-
tisk tumor, kan levertransplantation overvejes. Langtidsprog-
nosen er imidlertid relativt darlig efter levertransplantation
hos disse patienter.

Anderledes forholder det sig med bern med sekundeer
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Figur 1. Et hgjresidigt hepatoblastom hos en firedrig
pige. A. Leveren for hgjresidig hemihepatektomi.

B. Parenkymet er delt. Eneste struktur, som mangler
at blive delt, er hgjre levervene. C. Hgjre leverlap
med tumor. D. Venstre leverlap efter resektion.

HCC. Her er eksistensen af den grundleggende leversygdom
afgerende for behandlingen, som er levertransplantation,
medmindre der er ekstrahepatisk tumor. Er der ekstrahepatisk
tumor, gives der kemoterapi. Sekundeer HCC er en multifokal
sygdom pa grund af den generelle leversygdom, og resektion
er derfor ikke kurativ, men kan overvejes som en bro til
transplantation for at nedsztte risikoen i ventetiden pa en
levergraft.

Rabdomyosarkom

Rabdomyosarkom er relativt sjzlden, og er oftest ekstra-
hepatisk. Den initiale behandling er kemoterapi. Herefter
foretages der RO-resektion, hvis det er muligt. Dette kan in-
volvere leverresektion. Kan der ikke reseceres, gives der yder-
ligere kemoterapi. Levertransplantation er aldrig indiceret ved
denne sygdom.

Neuroblastom

Neuroblastom ses hos nyfedte og speedbern. Initialt gives
der neoadjuvant kemoterapi og herefter RO-resektion, som
sjeldent involverer leveren. Levertransplantation er aldrig
indiceret.

Hzmangiom

Hzemangiom er oftest et tilfzldigt fund. Det er benignt og
kreever stort set aldrig behandling. Ved helt store heemangi-
omer kan embolisering overvejes.
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Materiale og resultater

Denne opgorelse omfatter 33 born, som har fiet foretaget
leverresektion pa Rigshospitalet i tidsrummet 1990-2007.
Tidsrummet er valgt, da hjernededskriteriet blev indfert i
1990. Siden da har man haft mulighed for at foretage lever-

transplantation og dermed radet over alle behandlingsmoda-
liteter i forbindelse med kirurgisk behandling af levertumorer
hos bern.

Af de 33 bern, der har faet foretaget kirurgisk behandling
af levertumorer, havde de 26 hepatoblastom, tre havde HCC,
to havde rabdomyosarkom, et havde mesenkymaltumor, og
et havde medfedt hemangiom.

Opverlevelse i relation til diagnose var for hepatoblastom 20
af 26 (76,9%), HCC to af tre (66,6%), rhabdomyosarcom to af to
(100%), mesenkymaltumor en af en (100%) og hzemangiom en
af en (100%).

Af de 26 bern med hepatoblastom fik fire foretaget lever-
transplantation, og 22 fik lavet resektion: ni hejresidig hemi-
hepatektomi, fire udvidet hejresidig hemihepatektomi, to
central lobektomi, fire venstresidig hemihepatektomi, to ud-
videt venstresidig hemihepatektomi og en atypisk resektion.

Overlevelsen var den samme efter transplantation (75%)
og efter resektion (77,3%). Der var heller ingen forskel i over-
levelsen athaengigt af, hvilken operation der var foretaget.
Specielt er det interessant, at overlevelsen efter de meget store
udvidede hemihepatektomier var 100% (fem af fem).

Pretext af tumor, dvs. tumorudbredelse ved diagnosetids-
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punktet, var ikke signifikant forskellig, Overlevelsen var: pre-
text 2: 75% (tre af fire), pretext 3: 90% (ni af ti) og pretext 4: 67%
(otte af 12). At den lavere overlevelse i pretext 4- gruppen ikke
var signifikant, skyldes muligvis det lave antal patienter.

En meget interessant observation var, at overlevelsen i
gruppen med ekstrahepatiske metastaser pa diagnosetids-
punktet var den samme som i gruppen uden: 75% vs. 77,3%.

Alle operationer var radikale, men hos fire patienter var
der tumorvzkst helt til resektionslinjen, hvor der var foretaget
den maksimalt tilladelige resektion, tre udvidede hejresidige
og en udvidet venstresidig resektion. Alle fire levede efter en
observationstid pd mere end et ar.

Diskussion

Levertumorer er sjzldne hos bern, men kan behandles med
et godt resultat. Behandlingen er i Danmark centraliseret pa
Rigshospitalet. Materialets storrelse giver ikke baggrund for
en meningsfuld analyse af andre tumorformer end hepatobla-
stom. For de gvrige maligne tumorer kan det navnes, at be-
handlingen er resektion, hvis det er muligt. Hvis det ikke er
muligt, kan man tilbyde levertransplantation til patienter med
HCGC, hvis der ikke er ekstrahepatisk tumor. Ved de ovrige
tumorformer er levertransplantation ikke indiceret. Benigne
tumorer kraever yderst sjeldent kirurgisk behandling. Det
eneste eksempel i denne serie pa en patient med en benign
tumor, som kravede kirurgisk behandling, var en dreng, som
blev fodt med et hemangiom i hejre leverlap. Hemangiomet
fyldte det meste af peritonealkaviteten. Der var store respira-
toriske problemer og absolut behandlingsindikation. Venstre
leverlap var meget lille og muliggjorde ikke umiddelbar re-
sektion. Vi foretog embolisering af hojre a. hepatica. Heman-
giomet regredierede noget, og venstre leverlap voksede rime-
ligt. Tumoren var dog fortsat monstres stor. Efter tre maneder
foretog vi radikal resektion med let udvidet hejresidig hemi-
hepatektomi. Det postoperative forleb var ukompliceret, og
patienten blev rask og udviklede sig normalt.

Der er foretaget 26 operationer pa patienter med hepato-
blastom (Figur 1). I modsztning til andre tumorformer er det
pavist, at der skal gives preeoperativ kemoterapi, uathzengigt
af om tumoren er operabel pa diagnosetidspunktet. De fleste
patienter var inoperable primert, kun tre kunne reseceres pa
diagnosetidspunktet, og fire havde fjernmetastaser. Der var
hos ca. halvdelen (12 af 26) tumorinvolvering af alle fire sek-
torer af leveren. Alle fik protokolleret kemoterapi baseret pa
doxorubicin og cisplatin. Efter fire serier kemoterapi kunne 16
patienter reseceres, og de blev opereret fire uger efter sidste
serie kemoterapi. Efter yderligere to serier kunne seks patien-
ter opereres med resektion. De sidste fire patienter var uden
metastaser og fik foretaget levertransplantation.

I denne serie var resultaterne efter transplantation og re-
sektion ens. Det er helt i overensstemmelse med andre publi-
cerede resultater [7]), men ikke desto mindre bemzrkelses-
verdigt, da de levertransplanterede jo var de patienter med
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storst udbredelse af primzrtumor. Tillige havde to af de trans-
planterede patienter metastaser pa diagnosetidspunktet. Sa
der er ingen tvivl om, at det er rimeligt at foretage levertrans-
plantation pa ikkeresektable patienter uden metastaser, helt
uathzengigt af tumorudbredelse pa diagnosetidspunktet. Det
diskuteres, om patienter med tumorer, som ikke er resektable
efter fire serier, bor transplanteres eller reseceres efter down-
staging ved yderligere to kemoserier. P4 grund af den udtalte
organmangel i Danmark har vi forsegt downstaging i alle disse
tilfzelde, og vi har foretaget resektion pa seks sidanne patien-
ter. Overlevelsen hos disse seks patienter var 83%, hvilket er pa
linje med publicerede resultater efter transplantation under
samme omstzendigheder [7]. Vi finder derfor, at den af os an-
vendte behandlingsstrategi er rigtig. Et andet sporgsmal er,
om patienter, hos hvem man ikke kan opna en breemme med
tumorfrit vaev, skal transplanteres. Det er der intet beleg for
ud fra vores resultater, hvor alle fire patienter overlevede efter
resektion alene, selv om der var tumorvaekst helt til resekti-
onsfladen. Et andet forhold, som taler for at fortszette den nu-
veerende politik, er, at vi siden 2000 har veret i stand til at
downstage alle patienter, sdledes at det har veret muligt at
foretage resektion. Overlevelsen i denne periode var 100%.
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