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Lasten kiinteat kasvaimet

Neljasosa Suomessa vuosittain alle 18-vuotiail-
la diagnosoiduista syovista on leukemioita. Toi-
nen neljannes on keskushermoston kasvaimia
ja loput muualla elimistdssa esiintyvia kiinteita
kasvaimia. Viimeksi mainituista yleisimpia ovat
lymfoomat, pehmytkudos- ja luusarkoomat,
neuroblastooma ja Wilmsin kasvain. Lasten kiin-
teiden kasvainten hoito koostuu lahes kaikissa
tapauksissa kirurgian, solunsalpaajahoidon ja
sadehoidon yhdistelmista. Ennusteet ovat hil-
jalleen kohentuneet, mutta ne vaihtelevat myos
kasvainryhmien sisdlld. Levinneiden kasvaimien
ennuste on useimmiten huonoin. Uusia tasma-
hoitoja kehitetdan, mutta talla hetkella niilla ei
ole merkittavaa roolia lasten kiinteiden kasvain-

ten hoidossa.
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Kiinteiden kasvainten hoidolla on kaksi pii-
tehtdvdd. Varsinainen primaarikasvain on
poistettava leikkauksella tai tuhottava side-
hoidolla. Toiseksi on varmistuttava siitd, ettd
muualle elimist66n levinneet etipesikkeet,
myos mikrometastaasit, saadaan hoidettua.
Vaikka taudin biologia méirittdd ennustetta
monilta osin, diagnostiikan ja hoidon viivis-
tyminen antaa kasvaimelle aikaa haitallisten
ominaisuuksien kehittimiseen, lahikudoksiin
tunkeutumiseen ja etipesikkeiden ldhetti-
miseen. Hankalaa diagnostiikan kannalta on
kasvainten harvinaisuus ja toisaalta niiden
aiheuttamien oireiden epispesifisyys. Selvisti
huolestuttavia oireitakin on: esimerkiksi voi-
mistuva raajakipu, episelvd kuume tai virt-
saamisvaikeus ovat oireita, joiden taustalla
saattaa piilld kasvain (TAULUKKO 1). Kasvainten
ilmaantuvuus riippuu selvisti my0s idstd, mika
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saattaa auttaa niiden tunnistamisessa (KUVA 1).
Suomessa lasten ja nuorten kasvainten diag-
nostiikka ja hoito on keskitetty yliopistosai-
raaloihin (TAULUKKO 2).

Lymfoomat

Imukudoksen syovisti eli lymfoomista vihan
yli puolet on Hodgkinin lymfoomia (HL)
(kuva 2). HL kuuluu B-soluperiisiin imuku-
dossyopiin, ja sen tunnusomaisena piirteend
ovat Reed-Sternbergin solut. Tautiin sairastuu
Suomessa vuosittain hiukan yli kymmenen
alle 18-vuotiasta. Yleisin histologinen tyyppi
on sidekudoskyhmyinen. HL havaitaan useim-

TAULUKKO 1. Lasten kiinteiden kasvainten aiheuttamia
halytysmerkkeja.

Kasvain Halyttavia oireita tai loydoksia
Lymfoomat Kaulan turvotus
Epaselva hengitysvaikeus
Yli 1,5 cm:n mittainen aristamaton
imusolmuke
Kumimainen kyhmy soliskuopassa
Neuro- Yleistilan heikentyminen
blastooma Epaselva lampaily
Epamaaraiset kivut (vatsa, raajat,
nivelet)
Hornerin oireyhtyma
Pehmytkudos-  Pehmytkudosresistenssi
sarkoomat
Wilmsin Hematuria
kasvain Epéselva korkea verenpaine
Luusarkoomat  Pitkittyneet raajakivut
Ontuminen
Maksa- Keltaisuus
kasvaimet
Kilpirauhas- Kaulapatti
kasvaimet

Seborrooisen kaltainen ihottuma
Diabetes insipidus

Histiosytoosit

~= = Toimitus suosittelee erityisesti opiskelijoille



Vauvaikaiset (alle 1-v.)

Retinoblastooma
Neuroblastooma o e
Rabdomyosarkooma -

Neuroblastooma

Neuroblastooma
He atoblastooma
W| msin kasvain
Itusolukasvam

F|brosarkooma

Leikki-ikaiset (1-3-v.)

Retinoblastooma m
Neuroblastooma = &
Rabdomyosarkooma \z/
Neuroblastooma

Rabdomyosarkooma

Neuroblastooma
He atoblastooma
W| msin kasvain

Rabdomyosarkooma
Rabdomyosarkooma
Itusokukasvain }/

Imusolmukkeet:
Fibrosarkooma Non-Hodgkin-
Rabdomyosarkooma lymfooma

Esi- ja alakoululaiset (4—11-v.)

Rabdomyosarkooma
Lymfooma

Lymfooma

Neuroblastooma
Ewingin sarkooma

N

Neuroblastooma [tusolukasvain

XViIn;sin kasvain

ymfooma .

Rabdomyosarkooma Imusolmukkeet:
Non-Hodgkin-
lymfooma

Rabdomyosarkooma Hodgkinin

Ewingin sarkooma lymfooma

Murrosikaiset (12-18-v.)

Lymfooma
Pehmytkudos-
sarkooma

Lymfooma
Ewingin sarkooma

Lymfooma
Hepatosellulaari-
nen karsinooma
Pehmytkudossar-
kooma
[tusolukasvain

Kilpirauhassyovat

™~

Itusolukasvain

Osteosarkooma Imusolmukkeet:
Ewingin sarkooma Non-Hodgkin-
Pehmytkudos- lymfooma

sarkooma Hodgkinin lymfooma

KUVA 1. Lasten kiinteiden kasvainten tyypilliset sijainnit ikaryhmittain (24).

miten kaulan, soliskuopan tai kainalon alueen
suurentuneesta, kumimaisesta ja aristamatto-
masta imusolmukkeesta. Vilikarsinassa tautia
on noin kahdella kolmasosalla potilaista. Poh-
joismaissa tautia hoidetaan pidosin EuroNet-
PHL-hoito-ohjelman mukaisella solunsalpaa-
jalddkitykselld (1). Yleisoireinen (kaume, laih-
tuminen, hikoilu) tauti vaatii intensiivisempii
hoitoa. Siddehoitoa annetaan vain niille, joilla
on aktiivista tautia jiljelld kahden ensimmai-
sen kemoterapiakuurin jilkeen.
Non-Hodgkin-lymfoomat (NHL) ovat lap-
silla yleensd aggressiivisia, ja niihin sairastuu
vuosittain vajaa kymmenkunta lasta. Kypsit
B-solulymfoomat muodostavat suurimman

ryhmin (noin 60 %). Naistd merkittidvin on
nopeakasvuinen Burkittin lymfooma. Hoito
on lyhyt (3-8 kk) ja koostuu intensiivisistd
kemoterapiajaksoista (2). B-lymfoblastiset
lymfoomat ovat toiseksi suurin NHL-ryhma.
T-solulymfoomat esiintyvit tyypillisesti vili-
karsinassa ja aiheuttavat usein ensioireina hen-
gitysvaikeuksia ja turvotusta kaulan ja kasvojen
alueelle. Luuydin- ja keskushermostolevin-
neisyys on yleisti, ja hoito on samankaltaista
kuin leukemioissa. Anaplastinen suurisolu-
lymfooma (ALCL) on lapsuusian NHL:istd
harvinaisin. Sen uudessa hoito-ohjelmassa on
tutkimuksen kohteena anaplastisen lymfooma-
kinaasin (ALK) estijin liittiminen hoitoon.
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TAULUKKO 2. Lasten kiinteiden kasvainten kuvantamistutkimukset, seurantamerkkiaineet ja genetiikka.

Kasvain Kuvantamistutkimukset | Kasvainmerkkiaineet (Kasvain)genetiikan erityispiirteet
Lymfoomat | Kohdennettu tai koko var- | Kypsat B-solulymfoomat: Burkittin lymfooma: t(8;14) (60-70 %)
talon MK LD ALCL: ALK-mutaatio (> 90 % kun tauti
PET-TT (¥FDG) ei rajoitu pelkastaan ihoon)
Neuro- Kohdennettu tai vartalon NSE N-myc-onkogeenin monistumaldydos
blastooma MK dU'HVAJa -MOMA (~ 20 %)
123]-MIBG-kartta Synaptofysiini Kromosomin 11q poikkeavuudet
Luuydinpunktio (luuydinnaytteestd)
Pehmytku- | Kohdennettu tai vartalon Embryonaalinen rabdomyosarkooma:
dossarkoo- | MK del(11p15.5)
mat Luuydinpunktio Alveolaarinen rabdomyosarkooma:
t(2;13) ja t(1;13)
Synoviaalisarkooma: t(X;18) (80 %)
Infantiili fibrosarkooma: t(12;15)
Wilmsin Kohdennettu tai vartalon WT1-geenin mutaatio tai deleetio
kasvain MK (15-20 %)
Sydan-keuhkokuva tai
keuhkojen TT
Vatsan kaikukuvaus
Luusarkoo- | Kohdennettu tai vartalon Ewingin sarkooma: t(11;22) (~ 90 %)
mat MK
Luustokartta (*TC)
Keuhkojen TT
Luiden natiivirontgenkuva
Itusolu- Kohdennettu tai vartalon Ruskuaispussikasvain: AFP
kasvaimet | MK Istukkaperéists kudosta
sisaltavassa kasvain: HCG
Maksa- Kohdennettu tai vartalon | Hepatoblastooma: AFP
kasvaimet MK
Kilpirauhas- | Kilpirauhasen kaikukuvaus | Medullaarinen: kalsitoniini | Medullaarinen: MEN2-oireyhtyma
kasvaimet Keuhkojen TT' (metastaa- ja CEA
siepailyssa) Follikulaarinen tai papillaa-
rinen: tyreoglobuliini
Histiosy- Kohdennettu tai vartalon
toosit MK

'Varjoaineen kayttoa syyta valttaa, mikali lahikuukausille suunnitellaan radiojodihoitoa.

MK = magneettikuvaus, PET-TT = positroniemissiotomografia-tietokonetomografia, '®FDG = "*fluorideoksiglukoosi,
LD = laktaattidehydrogenaasi, ALCL = anaplastinen suurisolulymfooma, ALK = anaplastinen lymfoomakinaasi, '%I-
MIBG = 'Zjodibentsyyliguanidiini, NSE = neuronispesifinen enolaasi, dU-HVA = dU-homovanillinaatti, dU-MOMA =
3-metoksi-4-hydroksimantelihappo eli vanilliinimantelihappo, AFP = alfa,-fetoproteiini, **TC = *teknetium, CEA =

karsinoembryonaalinen antigeeni, HCG = istukkagonadotropiini

Neuroblastooma

Neuroblastooma (NBL) on lapsuusiin tavalli-
sin pahanlaatuinen kiinted kasvaintauti keskus-
2052 hermoston ulkopuolella ja tavallisin syopatauti
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ensimmiisen elinvuoden aikana. NBL:n ajatel-
laan saavan alkunsa sympatoadrenaalisen lin-
jan soluista sikién hermostopienan kehittyessi
(3). Tavallisin kasvaimen geenipoikkeavuus on
N-Myc-onkogeenin monistuma (vihintdin 10
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KUVA 2. Alle 18-vuotiailla ilmenevat kasvaimet Suomessa. A) Kasvainten kokonaismaara vuosina 1978-2012.
B) Kasvainten jakauma (%) vuosien 2008-2012 valisend aikana. Tiedot Suomen Syopaérekisterista (paivitetty

24.4.2014).

kopiota diploidisessa genomissa), joka liittyy
selkedsti epdsuotuisaan ennusteeseen.

Noin kaksi kolmasosaa kasvaimista on
vatsan alueella (erityisesti lisimunuaisessa)
ja diagnosoidaan ennen viiden vuoden ikai.
Oireet taudin toteamisvaiheessa heijastavat
ensisijaisesti primaarikasvaimen sijaintia seka
taudin levinneisyyttd imu- ja veriteitse (TAU-
LUKKO 1). Histologinen vahvistus diagnoosille
on vilttdimiton ja solukon erilaistumisastetta
arvioivana (Shimada-luokitus) myds ennus-
teellinen. Ennustetekijoiden perusteella poti-
laat jaetaan neljiin ryhmiin (L1, L2, MS ja
M) (4). Ryhmiin L1 ja L2 kuuluvat ennus-
teeltaan paddosin suotuisat kasvaimet, joille
on ominaista ganglioneurooman tai ganglio-

neuroblastooman histologia ja N-Myc-monis-
tuman puuttuminen. MS-ryhmi (aiemmin
4S) koostuu imeviisikiisistd, joiden primaa-
rikasvain on pieni ja etipesikkeet rajoittuvat
iholle, maksaan ja vain vihdiseltd osin luuyti-
meen (alle 10 %). MS-ryhmin NBL erilaistuu
ja regredioituu usein ilman aktiivista hoitoa
(5). M-ryhmi (aiemmin stage 4) koostuu le-
vinneistd kasvaimista. My0s timin ryhmin
ennuste on kohentunut, kun retinoidia sisal-
tavdan kasvaimen kypsytyshoitoon on liitetty
vasta-aine (anti-GD2) sekd granulosyytti-
makrofagikasvutekiji (GM-CSF) ja interleu-
kiini 2 (6). Kasvaimen kirurginen poisto on
olennainen osa hoitoa. Levinneessi taudissa
kirurgia on ajankohtaista vasta, kun solunsal-
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Keskushermoston ulkopuoliset kiintedt kasvaimet
muodostavat noin puolet alle 18-vuotiaiden kaikista
syovista.

Lymfoomat, sarkoomat, neuroblastooma ja Wilmsin
kasvain (nefroblastooma) ovat tarkeimmat kasvain-
ryhmat.

Alle yksivuotiaiden yleisin kiinted kasvain on neu-
roblastooma, kun taas nuorilla lymfoomat ja sar-
koomat ovat yleisimpid.

Ennusteet vaihtelevat tautiryhmittdin ja levinneisyy-
den mukaan.

Hoidot aiheuttavat merkittavdlle osalle pitkdaikaisia
haittavaikutuksia, ja sydpahoidot lapikdyneiden jal-
kiseuranta on tarpeen.

paajahoidolla on saavutettu merkittivi vaste
emokasvaimeen ja etdpesikkeisiin. Levinneen
NBL:n hoitoon kauluu myés primaarikasvain-
alueen sidehoito ja suuriannoksinen solunsal-
paajahoito autologisen kantasolutuen turvin.

Ganglioneurooma on hyvinlaatuinen ja
erilaistunut neurogeeninen tuumori, joka
l6ydetdan 75 %:ssa tapauksista oireettomalta
potilaalta sattumalta. Kirurgista poistoa suo-
sitellaan diagnoosin varmistamiseksi, mutta
oireetonta jadnnostuumoria voidaan turvalli-
sesti seurata.

Pehmytkudossarkoomat

Suomessa pehmytkudosten sarkoomiin sairas-
tuu vuosittain hiukan yli kymmenen lasta ja
nuorta. Naistd sarkoomista puolet on rabdo-
myosarkoomia (RMS) ja loput muita pehmyt-
kudossarkoomia. RMS on periisin epakypsisti
lihaskudoksesta mutta voi esiintyd kaikkialla
kehossa. Histologisen kuvan perusteella se jae-
taan embryonaaliseen (80 %) ja alveolaariseen
(20 %) alatyyppiin. Alle kahdeksanvuotiaiden
lasten RMS esiintyy tyypillisimmin pdin ja

2054 kaulan alueella. Raajoissa se puolestaan esiin-
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tyy yleisimmin nuorisoikdisilld potilailla ja on
tavallisesti huonoennusteista alveolaarista tyyp-
pid. Noin neljisosalla todetaan diagnoosivai-
heessa etipesikkeitd. Kasvain uusiutuu herkasti
paikallisesti, ja primaarikasvain on poistettava
leikkauksella tai hoidettava sidehoidolla (7,
8). Paikalliset embryonaaliset kasvaimet ovat
hyviennusteisia (KUVA 3), ja useimmat potilaat
eivit tarvitse sidehoitoa. Levinneen taudin en-
nuste on huono (20-30 %), mutta viime vuosi-
na on saatu lupaavia tuloksia pieniannoksisella
solunsalpaajaliikkeiden yllipitohoidolla (9).
Muista pehmytkudossarkoomista tavallisin
on synoviaalisarkooma, jota esiintyy tavalli-
simmin raajojen nivelissd, bursissa tai jinnetu-
pissa. Kasvain levida helposti keuhkoihin.

Wilmsin kasvain

Pohjoismaissa diagnosoiduista lasten kiin-
teistd kasvaimista munuaiskasvaimia on kah-
deksan prosenttia, ja lihes kaikki niistd ovat
nefroblastoomia eli Wilmsin kasvaimia (10).
Kasvaimista 75 % havaitaan alle viisivuotiailla
lapsilla, ja tiettyihin oireyhtymiin liittyy suu-
rentunut kasvainriski (Denys-Drashin oireyh-
tymi, Beckwith-Wiedemannin oireyhtymi,
WAGR-oireyhtymi, hemihypertrofia) (11).
Wilmsin kasvain todetaan usein oireetto-
malla lapsella, jonka vatsa on kasvanut no-
peasti. Diagnoosivaiheessa 20-30 %:lla poti-
laista on verta virtsassa, ja lisaksi 25 %:lla on
koholla oleva verenpaine (11). Ennusteeseen
ja hoitoon vaikuttavat kasvaimen histologia,
taudin levinneisyys ja hoitovaste (12). Pai-
kallinen pienen riskin kasvain voidaan hoitaa
neljan viikon kestoisella kevyelld solunsalpaa-
jahoidolla ja kasvaimen poistolla. Histologian
ja levinneisyyden perusteella taudin hoitoon
kaytetddn usein leikkauksen lisiksi solunsal-
paaja- ja siddehoitoa. Leikkaushoidossa koko
kasvain tulisi saada poistetuksi siten, ettd kas-
vainsoluja ei padse vatsaonteloon. Kasvain on
diagnoosihetkelld tyypillisesti kookas, joten
leikkaus on usein helpompi tehdd lyhyen so-
lunsalpaajahoidon jilkeen (esiliitinniishoito),
jolloin kasvain on kutistunut ja kehittinyt ym-
périlleen valekapselin. Vaurioitunut munuai-
nen poistetaan tavallisimmin kokonaan, mutta
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KUVA 3. Yleisimpien lasten kasvainten viiden vuoden eloonjaamisennusteet. Neuroblastoomiin on sisallytetty
ganglioneuroblastoomat ja Wilmsin kasvaimiin myds muut ei-epiteliaaliset munuaiskasvaimet (22).

lisimunuaisen poisto ei yleensi ole tarpeen
(13). Ennuste on hyvi, ja jopa keuhkojen
etdpesikkein uusiutuvan Wilmsin kasvaimen
hoidossa on mahdollista saavuttaa pysyvi hoi-
tovaste.

Luusarkoomat

Suomessa todetaan vuosittain pahanlaatui-
sia luukasvaimia 5-10 lapsella ja nuorella
(kuva2). Osteo- ja Ewingin sarkooma ovat
ndistd yleisimmit. Osteosarkooman ilmaan-
tuvuus on suurin yli kymmenvuotiailla, joilla
pitkit luut kasvavat nopeimmin: distaalinen
reisiluu ja proksimaalinen sidriluu ovat ta-
vallisimmat sijainnit. Tarkeimmit oireet ja
16ydokset ovat arka ja palpoituva tuumori,
liikearkuus ja ontuminen. Diagnoosivaihees-
sa etipesikkeitd todetaan 15-20 %:lla, ja ne
sijaitsevat yleisimmin keuhkoissa ja luustossa.
Diagnostisen kudosniytetutkimuksen jilkeen
alkava solunsalpaajahoito jakautuu leikkausta
edeltivdin ja sen jalkeiseen vaiheeseen. Leik-
kauksen jélkeinen hoito suunnitellaan pois-
tetun kasvaimen hoitovasteen perusteella.
Solunsalpaajahoitoon lisitty monosyytteji ja
makrofageja aktivoiva mifamurtidi saattaa pa-
rantaa ennustetta, mutta kisitykset lidkkeen
hyddystid ovat ristiriitaisia (14). Kirurgisessa
hoidossa pyritidn raajaa sddstiviin kasvaimen
poistoon ja endoproteettiseen rekonstruk-
tioon: raajan amputaatio joudutaan tekemain
alle 20 %:lle potilaista. Keuhkometastaasit
tulee poistaa my6s leikkaamalla. Siddehoito

tehoaa osteosarkoomaan huonosti. Nykyhoi-
dolla paikallista tautia sairastavista potilaista
paranee noin 70 % mutta levinnytti tautia sai-
rastavista vain 20-30 % (15).

Ewingin sarkooma on yleisin yli kymmen-
vuotiailla, mutta sitd esiintyy my6s nuorem-
milla. Lantion ja reisiluun kasvaimet kasittavit
lihes 50 % primaarikasvaimista. Joka neljin-
nelld todetaan levinnyt tauti, ja etipesikkeet
16ytyvit yleensd keuhkoista, luusta tai luu-
ytimestd. Kasvaimen seudun kipu on tirkein
oire, mutta noin kolmanneksella potilaista on
myos yleisoireita (kuume). Leikkauksen jil-
keinen solunsalpaajahoito suunnitellaan leik-
kauksen ja hoitovasteen perusteella. Suuri osa
potilaista tarvitsee my6s paikallista sidehoitoa
uusiutumisen estimiseksi. Sddehoitoa kiyte-
tadn my0s etipesikkeiden hoidossa. Paikallis-
ta tautia sairastavista potilaista noin 75 % para-
nee pysyvisti, mutta levinneen taudin ennuste
on huono. Suuren riskin taudissa on alustavaa
tutkimusnayttod suuriannoksisen solunsalpaa-
jahoidon tehosta, ja kliinisissd tutkimuksissa
on EWSRI1/FLI1-fuusiotranskriptiotekijin ja
PARP1:n (poly-ADP-riboosipolymeraasi 1)
estoon perustuvia hoitoja.

[tusolukasvaimet

Itusolukasvaimet ovat ldhtOisin varhaisista
primordiaalisista itusoluista. Sikickautisen al-
kuperinsi ja vaellusreittinsd vuoksi nditd har-
vinaisia kasvaimia tavataan sukuelinten lisiksi
vartalon keskilinjassa lantiosta keskushermos-
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KUVA 4. A) Magneettikuva 6-vuotiaan tyton maksasta, jossa ndhdaan kookas maksan molempiin lohkoihin le-
vinnyt hepatoblastooma. Kasvain ei ollut poistettavissa maksaresektiolla, ja sytostaattihoidon jalkeen tehtiin on-
nistunut maksansiirto. B) Tietokonetomografiassa nahdaan kookas hepatoblastooma maksan vasemmassa loh-
kossa. Kasvain poistettiin kokonaan sytostaattihoitojen jalkeen.

ton alueelle (16). Useimmat kasvaimista ovat
hyvinlaatuisia (esimerkiksi valtaosa sakrokok-
kygeaalisista teratoomista ja sukupuolirauhas-
ten teratoomista), mutta pahanlaatuisiakin
kasvaimia tavataan (esimerkiksi sukuelimissi
ja muualla esiintyvit embryonaaliset karsi-
noomat ja ruskuaispussikasvaimet). Kives-
kasvainten esiintyvyys on lisddntynyt viime
vuosina nuorilla aikuisilla ja siti vanhemmilla,
mutta muiden itusolukasvainten esiintyvyys
on pysynyt vakaana (17).

Hoidon kulmakivet ovat joko pelkki kirur-
gia tai sen lisiksi kiytettidva solunsalpaajahoi-
to. Koska valtaosa kivesten ja munasarjojen
kasvaimista on hyvinlaatuisia, tiytyy hoidon
suunnittelussa huomioida myos siastivin ki-
rurgian mahdollisuus. Kasvainmerkkiaineet
ovat my®0s tirkeitd seurannan vilineita.

Pahanlaatuiset maksakasvaimet

Suomessa todetaan lapsilla 1-2 pahanlaatuista
maksakasvainta vuodessa. Yleensi varhaislap-
suudessa esiintyvd hepatoblastooma muistut-
taa histologisesti sikiaikaista maksakudosta.
Hepatosellulaarinen karsinooma syntyy lap-
silla usein terveeseen maksaan ilman edeltivai
kirroosia. Maksasyéville altistavat useat syn-
nynniiset maksa- ja aineenvaihduntasairaudet.
Oireet ja 16ydokset liittyvit etupéissa kasvain-
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PRETEXT-luokituksella arvioidaan kasvai-
men laajuutta maksassa, verisuoni-invaasiota
ja etdpesikkeiti ennen hoitojen alkamista.
Hoidon kulmakiveni on kasvaimen kirurgi-
nen poisto yhdistettynd solunsalpaajahoitoon
(kuva 4). Suuren riskin potilailla kolmen vuo-
den eloonjdimisennuste on suurentunut yli
80 %:iin. Keuhkoihin levinneen hepatoblas-
tooman ennuste on noin 60 %:n luokkaa (18).
Myo6s hepatosellulaarisen karsinooman tulok-
set ovat parantuneet, mutta eivit siind maarin
kuin hepatoblastooman. Jos maksaan rajoittu-
neen kasvaimen kirurginen radikaali poisto ei
ole mahdollista, harkitaan maksansiirtoa (19).

Kilpirauhaskasvaimet

Kilpirauhasen sy6pa on yleisin endokriininen
syopa lapsuusidssi: 1 % esimurrosikdisten ja
7 % murrosikiisten pahanlaatuisista kasvai-
mista on periisin kilpirauhasesta. Enemmisto
potilaista on tytt6ja. Térkein kilpirauhasen
syoville altistava riskitekija on ionisoiva si-
teily. Valtaosa lasten kilpirauhasen syovistd
on hyvin erilaistuneita papillaarisia tai fol-
likulaarisia karsinoomia, joiden ennuste on
erinomainen. MEN2-oireyhtymain liittyvid
medullaarisia kilpirauhaskarsinoomia esiintyy
lapsilla harvoin.

Kilpirauhaskasvaimet ilmenevit tyypilli-
sesti rauhasen yksittdisend kyhmyna. Lap-



silla naistd jopa 16-25 % on pahanlaatuisia.
Alle kymmenvuotiailla lapsilla erilaistuneet
kilpirauhasen kasvaimet voivat kayttaytya
aggressiivisesti ja metastasoida varhain eten-
kin keuhkoihin. Kilpirauhasen yksittdisen kyh-
myn diagnostiikassa keskeisessd asemassa ovat
kaikukuvaus ja sen yhteydessi otettu ohutneu-
labiopsia. Sytologinen niyte on diagnostinen
papillaarisessa ja medullaarisessa karsinoo-
massa, mutta follikulaarisen kasvaimen osoit-
tamiseen tarvitaan histologinen tutkimus.

Kilpirauhasen tdydellinen poisto lisakilpirau-
haset sddstden on tavallisin ja ensisijainen hoito
(20). Leikkauksen yhteydessi pyritiin poista-
maan myos selvisti poikkeavat imusolmukkeet.
Leikkauksen jilkeen potilaille tehdaan kilpirau-
haskudoksen radiojodiablaatio, jossa tuhotaan
mahdollinen mikroskooppinen kasvainkudos
ja leikkausalueelle jiljelle jadnyt terve kilpirau-
haskudos. Kilpirauhasen poiston jilkeen poti-
las tarvitsee kilpirauhashormonikorvaushoitoa,
joka toimii my6s kasvainkudosta lamaavana
(follikulaarinen ja papillaarinen kilpirauhas-
syopd). Lasten kilpirauhassyévin ennuste on
erinomainen: kasvaimella ja sen hoidolla ei ole
juurikaan vaikutusta lapsen jaljelld olevaan elin-
ikddn. Myohdismetastasointi on mahdollista,
mutta useimmissa tapauksissa sekin on hoidet-
tavissa kirurgialla ja radiojodihoidolla.

Histiosytoosit

Histiosytoosit ovat harvinainen ryhmi sai-
rauksia, joille on luonteenomaista luuydinpe-
riisten, antigeenia esittelevien (dendriittisten)
tai muokkaavien (fagosyyttisten) solujen ker-
tyminen kudoksiin. Langerhansinsoluhistio-
sytoosi (LH) on yleisin dendriittisti alkuperii
olevien solujen ajheuttamista histiosytooseis-
ta. Fagosyyttisten solujen kertymisestd aiheu-
tuvat hemofagosyyttiset lymfohistiosytoosit
(HLH) voidaan jakaa primaariseen eli geneet-
tiseen ja sekundaariseen hemofagosyyttiseen
lymfohistiosytoosiin.
Langerhansinsoluhistiosytoosi on granu-
lomatoottinen sairaus, joka diagnosoidaan
Suomessa vuosittain 2—10:1la alle 15-vuoti-
aalla lapsella. Sen etiologia on avoin, mutta
tautia pidetddn pikemminkin reaktiivisena

antigeenia esittelevien solujen proliferaatio-
na kuin todellisena neoplastisena prosessina.
LH:n kliininen taudinkuva vaihtelee oireetto-
masta yhden elinjirjestelmin taudista usean
elimen alueelle levinneeseen vaikeaan sairau-
teen (21). Tirkei
osa LH:n hoitoa
on normaalien ku-
dosten  pysyvien

vaurioiden valtta-

vuosittain alle
18-vuotiailla

minen histiosyytti-
sen solukon lisdan-
tymisen rajoittami-
sella. Paikallishoito kortikosteroidivoiteella
on yleensi riittdvd hoito ihoon rajoittuvassa
LH:ssa. Yksittdisid luumuutoksia voidaan hoi-
taa kauhaamalla ilman liikehoitoa, mutta
seulalokeroiden, ohimoluun tai silmdkuopan
luiden muutokset vaativat aina systeemisen
hoidon. Levinneen taudin hoidossa tarvitaan
aina solunsalpaajahoitoa.

Primaarinen hemofagosyyttinen lymfohis-
tiosytoosi on harvinainen ja hoitamattoma-
na nopeasti kuolemaan johtava geneettinen
sairaus. Sekundaarisen HLH:n kdynnistavid
tekijoitd ovat piddasiassa virusten aiheutta-
mat infektiot (tavallisimmin sytomegalo- tai
Epstein-Barrin virus), mutta myos bakteerit,
sienet ja loiset voivat toimia provosoivina teki-
joind. Potilailla on kuumeilua (90 %), spleno-
hepatomegaliaa (90 %) ja vaihtelevaa maku-
lopapulaarista ihottumaa (43 %). Keskusher-
mosto-oireita ilmenee jopa puolella potilaista
taudin edetessi. Verenkuvassa on vihintdin
kahden solulinjan sytopenia, tavallisimmin
trombosytopenia ja anemia. Hoitamattomana
primaarinen HLH johtaa kuolemaan muuta-
massa kuukaudessa, ja ainoa parantava hoito
on allogeeninen kantasolujen siirto. Sekundaa-
risen HLH:n hoito on oireenmukaista, ja lau-
kaisevana tekijand toiminut infektio pyritdin
hoitamaan.

on leukemioita

Lopuksi

Lasten ja nuorten kiinteiden kasvainten en-
nuste on parantunut viimeisten 20-30 vuoden
aikana, vaikkakin osassa taudeista vain niukasti
(kuva 3) (22). Useimmiten hoitona on yhdis-

Neljasosa Suomessa

diagnosoiduista syovista
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KATSAUS

telmihoito (kirurgia, solunsalpaajat, sidehoi-
to). Seurauksena on suurella osalla potilaista
pitkaaikaisia haittavaikutuksia, jotka osalla ovat
merkittivid ja etenevid. Esimerkiksi 65 %:lla
Wilmsin kasvaimen sairastaneista todettiin pit-
kaaikaisseurannassa jokin krooninen sairaus,
ja joka neljannelld kyseessi oli vakava sairaus
(23). Terveisiin sisaruksiin verrattuna sydimen
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vajaatoiminnan riski oli niilld potilailla lisadn-
tynyt 18-kertaiseksi ja sekundaarinen syopi
todettiin 3 %:lla. Erddksi lapsuusidn syopihoi-
don kehittimistavoitteeksi on otettu aikuisiin
jalkiseurannan jarjestiminen. Pitkdaikaisvaiku-
tusten viiveeton toteaminen on edellytys hait-
tavaikutusten hoitamiselle ja potilaiden tyoky-
vyn ja eliméanlaadun turvaamiselle. m
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— Summary

Solid tumors in children

do not have any significant role.
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A quarter of cancers diagnosed in those under 18 years of age are leukemias, another quarter being
tumors of the central nervous system. The remaining cancers are solid tumors occurring elswehere
in the body, most commonly lymphomas, soft tissue and bone sarcomas, neuroblastomas and Wilms
tumors. In almost all cases, the treatment of these solid tumors consists of combinations of surgery,
cytotoxic drugs and radiotherapy. Although the prognoses have improved, they exhibit variation
even within tumor groups. New targeted therapies are being developed, but for the time being they
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