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Considerando-se que o Pseudotumor poder envolver muitas áreas da órbita e ser multifocal, o plano de tratamento deve ser 
individualizado visando melhor resposta terapêutica.  
 
QUIMIOTERAPIA DE ALTAS DOSES COM RESGATE COM CÉLULAS PROGENITORAS HEMATOPOÉTICAS 
PERIFÉRICAS EM PACIENTES COM TUMORES NEUROECTODÉRMICOS PRIMITIVOS (PNET) DO SISTEMA 
NERVOSO CENTRAL, RECIDIVADOS OU DE ALTO RISCO. Rech A , Gregianin LJ , Castro Jr CG , Meneses CF , 
Pasqualotto G , Copetti F , Azevedo KOR , Brunetto AL . Serviço de Oncologia Pediátrica do Hospital de Clínicas de Porto 
Alegre . HCPA. 
Introdução: Os pacientes portadores de meduloblastomas, PNET que desenvolvem-se na fossa posterior, têm apresentado 
índices de cura cada vez melhores com os progressos diagnósticos e terapêuticos. Entretanto o subgrupo de pacientes com 
doença disseminada, idade inferior a 3 anos na época do diagnóstico e tumores supra-tentoriais, ainda apresentam um 
prognóstico reservado.Nos últimos anos a quimioterapia com altas doses e posterior resgate com células progenitoras 
periféricas, vem sendo utilizada no tratamento dos pacientes de mau prognóstico. Relatamos aqui nossa experiência com 
um grupo de quatro pacientes.Caso 1: Paciente com três anos de idade foi submetida a ressecção parcial de um PNET da 
região fronto-temporal. Posteriormente recebeu tratamento quimioterápico com cisplatina, etoposide, ciclofosfamida e 
vincristina obtendo uma resposta parcial. Abordagem cirúrgica após o quarto ciclo de quimioterapia mostrou somente um 
foco de necrose residual, que foi completamente ressecado. Seguiu o tratamento com altas doses de quimioterapia com 
etoposide, tiotepa e carboplatina em Agosto de 2001. Atualmente encontra-se em remissão completa, dois anos após a 
quimioterapia de altas doses, freqüentando normalmente a escola.Caso 2: Menina com nove anos de idade, apresentou o 
diagnóstico de meduloblastoma, inicialmente ressecado e submetido à radioterapia em Fevereiro de 1999A doença recidivou 
em agosto de 2001 , sendo tratada com esquema quimioterápico de segunda linha. Foi então encaminhada ao nosso 
serviço, onde durante a avaliação pré-transplante ocorreu a segunda recidiva. Submetida a uma nova cirurgia que removeu 
completamente a lesão tumoral. Em Junho de 2002 recebeu quimioterapia com altas doses e desde então está em remissão 
completa .Caso 3: Criança com 7 anos, masculino, apresentou o diagnóstico de Meduloblastoma na região parietal há 4 
anos. O tumor foi totalmente ressecado, seguido por tratamento radioterápico de crânio e neuroeixo. Três anos após 
término do tratamento, iniciou com dores nos membros inferiores. Os exames de imagem e biópsia confirmaram recidiva 
tumoral. O paciente foi então encaminhado ao nosso Serviço sendo evidenciadas metátases ósseas na pelve e no fêmur 
bilateralmente. O líquor, a medula óssea e a região do lobo parietal esquerdo também estavam comprometidos. Iniciado 
quimioterapia com ifosfamida, carboplatina e etoposide (ICE). Após três ciclos de quimioterapia o paciente foi reavaliado 
mostrando resposta completa. Três ciclos adicionais de ICE foram administrados sendo o último em Setembro de 2002. Em 
novembro de 2002 o paciente recebeu quimioterapia com altas doses, conforme esquema descrito previamente. Atualmente 
o paciente encontra-se em remissão completa da doença, nove meses após as altas doses de quimioterapia.Caso 4: 
Adolescente com 15 anos, masculino, foi submetido à ressecção parcial de um meduloblastoma em outubro de 2000. Seguiu 
com tratamento quimioterápico incluindo vincristina, carboplatina, etoposide e ciclofosfamida, e radioterapia de crânio e 
neuroeixo até fevereiro de 2001. Em outubro de 2002 apresentou recidiva do tumor. Encaminhado ao nosso serviço para 
iniciar novo tratamento. Na avaliação inicial foram identificados focos de doença na região temporal direita e canal medular, 
e presença de células neoplásicas no líquor. O paciente recebeu quimioterapia e na reavaliação após três ciclos de ICE 
apresentava lesão residual somente no canal medular. Em abril de 2003, após o 5º ciclo de ICE, o paciente recebeu 
quimioterapia de altas doses seguida de infusão de células tronco hematopoéticas periféricas. No presente momento o 
paciente encontra-se clinicamente bem e em remissão completa. Conclusão: A utilização de quimioterapia em altas doses e 
resgate com células progenitoras hematoéticas periféricas é uma opção promissora para pacientes com meduloblastoma / 
PNET de mau prognóstico ou recidivado.  
 
HISTIOCITOSE:. Rech A , Castro JR G , Brunetto LT , Brunetto A . Serviço de Oncologia Pediátrica do Hospital de Clínicas 
de Porto Alegre (HCPA) . HCPA. 
Objetivo: Descrever as características clínicas, tratamento e prognóstico de pacientes com Histiocitose de Células de 
Langerhans (HCL) tratados no Serviço de Oncologia Pediátrica do Hospital de Clínicas de Porto Alegre (HCPA).Métodos: 
Foram revisados prontuários de pacientes com diagnóstico histológico de HCL tratados no período de 1992 a 2002. Foram 
identificados as características clínicas, tratamento administrado e evolução de cada paciente. Os pacientes foram 
classificados como portadores de doença em um único órgão (uni ou multifocal) ou em múltiplos órgãos. As variáveis de 
freqüência e a curva de sobrevida foram analisadas pelo método de Kaplan-Meier.Resultados: Foram incluídos no estudo 25 
pacientes consecutivos; a idade mediana foi de 3,5 anos (0,1-12,3 anos); 13 pacientes (52%) eram do sexo masculino. A 
média do tempo de follow-up foi de 73,4 meses.Dezesseis pacientes (64%) tinham doença em um único órgão e 9 (36%) 
tinham doença multissistêmica. Quatorze pacientes eram assintomáticos. Anemia foi observada em um paciente, secreção 
do canal auditivo externo em dois pacientes, diabete insipidus em seis pacientes e lesões de pele em cindo pacientes. Entre 
os sítios de maior frequência de acometimento observamos: ossos em 20 pacientes (80%); medula óssea em 5 (20%); 
fígado em 6 (24%); baço em 6 (24%); pele em 4 (16%); sistema nervoso central em 3 (12%) e outros locais em 3 (12%). 
Em relação ao tratamento 11 (44%) receberam quimioterapia; em 5 (20%) a lesão foi submetida a ressecção cirúrgica; 1 
paciente recebeu radioterapia (4%); 1 paciente foi tratado com radioterapia associada a dexametasona (4%) e em 7 casos 
(28%) a conduta foi expectante. Cinco pacientes apresentaram recidiva (20%) e destes, dois faleceram por progressão de 
doença. A sobrevida global foi de 92%.Conclusão/ Discussão: A maioria dos pacientes eram portadores de doença unifocal 
óssea (granuloma eosinofílico). Entre os sintomas mais freqüentes observou-se anemia, dermatite seborréica, diabetes 
insipidus e otite média; entretanto, em um terço dos casos os pacientes eram assintomáticos e o diagnóstico foi casual. Esta 
doença, por apresentar sintomas iniciais inespecíficos, pode não ser incluida no diagnóstico diferencial pelo pediatra. 
 
CARCINOMA MUCOEPIDERMÓIDE DE PARÓTIDA NA INFÂNCIA. Azevedo K , Rech A , Pasqualotto G , Copetti F , 
meida S , Brunetto A . Serviço de Oncologia Pediátrica do Hospital de Clínicas de Porto Alegre . HCPA. 


