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RHODOTHORULA SP EM PACIENTES COM CÂNCER. Copetti F , Rech A , Azevedo K , Pasqualotto G , Meneses C , Machado A , 
Brunetto A . Serviço de Oncologia Pedatrica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre . HCPA. 
Introdução: Rhodotorula sp são leveduras da família Cryptococcaceae disseminadas no meio ambiente e que possuem forte 
afinidade por materiais plásticos. São comensais presentes na flora humana respiratória, gastrointestinal e genital. Esses germes 
têm emergido como patógenos oportunistas em situações de imunocomprometimento. Fatores de risco incluem prematuridade, uso 
de antimicrobianos de amplo espectro, corticoterapia, quebra de barreiras anatômicas, diabete mélito, internação hospitalar 
prolongada, presença de cateteres vasculares, e imunossupressão pela quimioterapia em pacientes recebendo tratamento para 
câncer. O objetivo do presente relato é descrever dois casos de Rhodotorula em pacientes neutropênicos no Serviço de Oncologia 
Pediatrica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre.Caso 1: Adolescente de 16 anos de idade do sexo feminino, com diagnóstico em 
01/00 Leucemia Mielocítica Aguda (LMA) tipo M3. Recebeu tratamento quimioterápico com ácido trans-retinóico, citarabina, 
idarrubicina e etoposide. Apresentou recaída medular em 01/01, iniciando tratamento com trioxido de arsênico. Após remissao 
medular, foi submetida a transplante autogênico de células tronco hematopoiéticas em 10/02. Durante o período de aplasia pós 
transplante evoluiu com febre e mucosite, com crescimento de Staphylococcus aureus na hemocultura. Iniciou com vancomicina e 
amicacina, substituído posteriormente por imipenem pela persistência de febre. No sétimo dia pós transplante, identificou-se 
Rhodotorula sp em hemocultura, sendo iniciado Anfotericina B, inicialmente na dose de 1mg/kg/dia e após 1,5 mg/kg/dia + 100 
mg/kg/dia de fluocitosina. Evoluiu com melhora do estado geral e suspensão dos antifúngicos 10 dias após. O cateter venoso 
central não foi retirado nesta paciente.Caso 2: Adolescente do sexo feminino de 16 anos, com diagnóstico de Sarcoma de Ewing de 
mandíbula metastático em 08/01. Recebeu tratamento quimioterápico com ciclofosfamida, doxorrubicina, etoposide, ifosfamida e 
vincristina. Internou por neutropenia e febre, sem foco de infecção aparente; iniciou com cefepime e em 48 horas foi registrado 
crescimento de Rhodotorula sp. na hemocultura coletada por ocasião da internação. Foi administrada Anfotericina B (1 mg/kg/dia) 
e como após três dias, ainda apresentava crescimento de Rhodotorula sp em hemocultura de controle, acrescentou-se Fluocitosina 
(100 mg/kg/dia); foi também retirado o cateter venoso central, no qual não houve crescimento de germes. Ocorreu normalização 
da febre após 24 horas de uso de fluocitosina, que foi mantida em associação com anfotericina B por um total de 14 
dias.Discussão/Conclusão: Fungos são responsáveis por 30% das complicações infecciosas em leucemias, 15% em linfomas e 5% 
em neoplasias sólidas em oncologia pediátrica. Candida albicans é o agente que mais frequentemente causa infecções oportunistas 
nestes pacientes. Entretanto, mais recentemente vários relatos tem descrito novos patógenos oportunistas causando infecções em 
pacientes imunocomprometidos, especialmente naqueles portadores de cateter venoso central. Embora Rhodothorula tenha um 
perfil de baixa virulencia, infecções graves podem ocorrer. O tratamento destes pacientes é motivo de controvérsia devido a 
variável sensibilidade desse germe aos antifúngicos. Os bons resultados nos dois casos descritos sugerem que Anfotericina B, 
associada à flucitosina, pode ser esquema de tratamento efetivo permitindo, inclusive, a manutenção de catéter venoso central em 
casos selecionados.  
 
SEGUNDA NEOPLASIA APÓS TRATAMENTO COM SUCESSO DE RETINOBLASTOMA BILATERAL. Rech A , Azevedo K , 
Brunetto AL . Serviço de Oncologia Pediátrica do Hospital de Clínicas de Porto Alegre . HCPA. 
Objetivo: Uma das limitações da qualidade e tempo de sobrevida em crianças com câncer curadas, tem sido o desenvolvimento de 
uma segunda neoplasia. As causas podem estar relacionadas ao próprio tratamento quimioterápico e/ou radioterápico prévio e 
influências genéticas. Abaixo relatamos um caso de uma paciente com retinoblastoma bilateral tratada com sucesso, que 
desenvolveu uma segunda neoplasia aproximadamente 5 anos após ter concluído o seu tratamento.Relato do caso: Menina de 11 
anos, de cor negra, com história pregressa de retinoblastoma bilateral, diagnosticado em maio de 1994 e com ausência de história 
familiar da doença. Foi submetida a enucleação do olho D, e o olho E irradiado após administração de quimioterapia (ifosfamida, 
cispaltina e etoposide). Em maio de 1995 foi enucleado o olho E em virtude de sinais de progressão da lesão. Em abril/2003 iniciou 
com tumoração em região cervical e temporal esquerdas de rápida progressão. Na tomografia computadorizada de cabeça e 
pescoço havia volumosa lesão envolvendo o centro mastigatório e suprazigomático à esquerda, estendendo-se para fossa temporal 
e destruição parcial dossos esfenóide, zigomático e seio maxilar. A biópsia foi realizada revelando tratar-se de Rabdomiossarcoma 
Embrionário, os exames de estadiamento revelaram ausência de lesões metastáticas. A paciente iniciou tratamento quimioterápico 
com o protocolo IRS-V, que inclui ciclos de vincristina, actinomicina-D e ciclofosfamida. Atualmente encontra-se na semana 15 do 
protocolo terapêutico, com boa tolerância a quimioterapia.Discussão: Retinoblastoma é o protótipo do câncer hereditário devido a 
mutação do gene do retinoblastoma (RB1) localizado no braço longo do cromossomo 13 (13q14). Esse gene funciona como como 
um supressor de tumores e controla o crescimento celular de forma ordenada; quando inativado, o processo de crescimento celular 
se dá de forma desordenada, origninado o tumor. As mutações no gene RB1 podem ser herdadas ou ocorrer expontaneamente, 
ocorrendo a doença, portanto, na forma hereditária, não hereditária e por deleção cromossômica. Crianças com a forma hereditária 
de retinoblastoma tendem a apresentar doença multifocal e bilateral, enquanto que crianças com a forma somática usualmente 
apresentam doença unifocal e unilateral; entretanto 15% dos casos de retinoblastoma esporádico (sem história familiar) podem ser 
hereditários. Pacientes com a forma hereditária de Retinoblastoma apresentam um risco maior de desenvolverem neoplasias 
malignas secundárias, especialmente aqueles submetidos radioterapia. Os osteosarcomas são os mais frequentes. O risco de 
segunda neoplasia é de 10% em dez anos a contar da data do diagnóstico em pacientes não irradiados e de 20% naqueles tratados 
com radioterapia.. Em pacientes submetidos a radioterapia como parte do tratamento inicial do Retinoblastoma, que desenvolvem 
neoplasia secundária o risco é maior para crianças abaixo de 12 meses de idade ao diangóstico de Retinoblastoma e a neoplasia 
tende a ocorrer no sítio de irradiação.Conclusão: Recomenda-se que pacientes com o perfil de risco como o descrito neste relato 
tenham consultas de seguimento prolongado, dando-se ênfase ao diagnóstico precoce de neoplasia secundária 
 
PSEUDOTUMOR ORBITAL NA INFÂNCIA. Azevedo K , Rech A , Menezes C , Barleta D , Ferreira PRF , Maestri M , Brunetto A . 
Serviço de Oncologia Pediátrica e Oftalmologia do Hospital de Clínicas de Porto Alegre . HCPA. 
Introdução:Pseudotumor Orbital também conhecido como Inflamação Idiopática da Órbita é definido como um processo 
inflamatório benigno da órbita sem causa sistêmica ou local indentificável. Possui maior prevalência em adultos, ocorrendo em 
torno de 10% dos casos na população pediátrica.O processo inflamatório pode afetar qualquer área da órbita, incluindo a glândula 
lacrimal, podendo ser unifocal ou multifocal. Usualmente são unilaterais e os sinais e sintomas variam de acordo com a localização 
do processo inflamatório, incluindo principalmente: dor e edema periorbital, diplopia, diminuição da acuidade visual, ptose, proptose 
e alterações da motilidade ocular. Devido a sua raridade e controvérsia sobre o tratamento relatamos um paciente tratado em 
nosso Serviço.Relato de caso: Menina de 11anos de idade, de cor branca foi encaminhada ao Ambulatório de Onco-pediatria pela 
equipe do Serviço de Oftalmologia, com história de em janeiro/2001 ter iniciado prurido ocular, edema, proptose e ptose à 
esquerda. A ressonância magnética foi sugestiva de lesão inflamatória com envolvimento do nervo óptico na sua porção anterior. A 
biópsia confirmou Pseudotumor Inflamatório Orbital. Recebeu corticoterapia sistêmica com boa resposta.Doze 12 meses após 
término do tratamento observou-se progressão do processo inflamatório e a paciente foi submetida a tratamento quimioterápico em 
dezembro/2002, com pulsos de ciclofosfamida 100mg/m2 e prednisona 60mg/m2 por 5 dias consecutivos, de 3/3 semanas num 
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total de 3 ciclos. Em virtude de não se observar resposta e considerando a progressão do processo inflamatório e aumento da 
proptose, em abril de 2002 decidiu-se tratar a paciente com radioterapia, tendo sido usado 2 Gy/dose x 10 na órbita esquerda; 
observou-se regressão de 80% do volume da lesão inflamatório e melhora da proptose e ptose palpebral. Atualmente a paciente 
segue em acompanhamento ambulatorial, assintomática e sem evidências de progressão da lesão.Discussão: A história natural do 
Pseudotumor é desconhecida, os achados clínicos e radiológicos são inespecíficos, sendo a biópsia importante para a comprovação 
histológica da lesão e para excluir outros tumores malignos mais frequentes de órbita como como linfoma, retinoblastoma e 
rabdomiossarcoma. Tradicionalmente os corticóides administrados por via sistêmica constituem a primeira linha terapêutica com 
resposta incial em torno de 70%, entretanto controle há longo prazo ocorre em apenas um terço dos casos. Para os casos 
refratários, pulsos com quimioterápicos alquilantes de baixa dose podem ser empregados para tratamento de doenças inflamatórias 
e vasculites sistêmicas; a maioria dos pacientes apresesentam boa tolerância, efeitos adversos mínimos e resposta satisfatória. A 
radioterapia tem sido efetiva e também utilizada com sucesso para o tratamento do pseudotumor refratário, com relatos de 
controle há longo prazo em aproximadamente 65%-70% dos casos.Conclusão: Pseudotumor Orbital é uma doença benigna da 
órbita que usualmente responde ao tratamento conservador. Ocasionalmente esta patologia é refratária ao tratamento e pode 
progredir causando manifestações clínicas severas. 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. 
 




