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Resumo
Introdução: O tumor desmoplásico de pequenas células redondas (TDPCR) é uma neoplasia rara com comportamento clínico agressivo. 
Trata-se do caso de um paciente com 7 anos de idade, sexo masculino, com TDPCR, matriculado no Serviço de Pediatria do Instituto 
Nacional de Câncer José Alencar Gomes da Silva. Relato do caso: Paciente iniciou o quadro com queixa de dor e aumento do abdome, 
ascite volumosa, febre e emagrecimento. Nos exames de imagem, apresentava lesão hipodensa no segmento IV A do fígado, ascite 
volumosa, massa justa parietal no hemitórax direito. O laudo histopatológico foi compatível com TDPCR estádio IV. O paciente foi 
submetido à quimioterapia sistêmica com resposta completa nas lesões torácicas e redução importante da massa abdominal, restando 
lesões em cavidade pélvica. O paciente foi submetido à cirurgia com citorredução e hipertermoquimioterapia com cisplatina, e recebeu 
radioterapia abdominal adjuvante e quimioterapia. O paciente manteve-se estável, apresentando nova progressão e óbito 14 meses após a 
recidiva. Conclusão: A citorredução cirúrgica associada à hipertermoquimioterapia intraperitoneal permitiu a possibilidade de controle 
temporário da doença com boa qualidade de vida para o paciente.   
Palavras-chave: Tumor Desmoplásico de Células Pequenas Redondas; Crianças; Procedimentos Cirúrgicos de Citorredução; Hipertermia 
Induzida; Neoplasias.
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Cytoredutive Surgery and Chemohyperthemia for Desmoplasic Small Round Cell Tumor in Pediatric Patient: Case 
Report
Cirugia de Citoreducción y Quimihipertermia el Tratamento de Tumor Desmoplásico de Pequeñas Células Redondas 
en Paciente Pediátrico: Relato de Caso

RELATO
DE CASO

Abstract
Introduction: Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) is rare 
and highly aggressive mesenchymal tumor. Objective: Case report of a 
7 y-o boy, diagnosticated with a DSRCT, treated in the Pediatric Service 
at National Cancer Institute José Alencar Gomes da Silva. Case report: 
He presented with abdominal pain, abdominal mass, ascites, fever and 
slimming. Computer tomography showed a hypodense tumor on IV 
hepatic segment, volumous ascitis, tumoral mass in right hemithorax. He 
was submitted to needle biopsy with histopatologic result as DSRCT staged 
as IV. The patient was submitted to sistemic chemotherapy with complete 
response on thoracic tumor e abdominal tumor reduction, with stable pelvic 
lesions. An cytoredutive surgery with cisplatin hyperthermic intraperionteal 
chemotherapy. He received abdominal radiotherapy and chemotherapy. He 
presented with tumor progression and death after 14 months. Conclusion: 
Cytoredutive surgery and Hyperthermic intraperitoneal chemotherapy 
permitted a temporary disease control with a good quality of life.
Key words: Desmoplastic Small Round Cell Tumor; Children; 
Cytoreduction Surgical Procedures; Hyperthermia, Induced; Neoplasms.

Resumen
Introducción: El tumor desmoplásico de pequeñas células redondas 
(TDPCR) es una neoplasia rara con comportamento clínico agresivo. 
Objetivo: Relatar el caso de un paciente con 7 años de edad, sexo masculino 
con TDPCR, matriculado en el Servicio de Pediatria en el Instituto Nacional 
del Cancer José Alencar Gomes da Silva. Relato del caso: El paciente 
inició el cuadro con dolor y aumento del abdomen, ascite voluminosa, 
fiebre y adelgazamiento. En los exámenes de imagen presentaba lesión 
hipodensa en el segmento IV A del hígado, ascite voluminosa, masa justa 
parietal en hemitórax derecho. El histopatológico fue compatible con el 
TDPCR estadio IV. El paciente fue sometido a quimioterapia sistémica 
con respuesta completa en las lesiones toráxicas y reducción importante 
de la masa abdominal, restando lesiones en la cavidad pélvica. El paciente 
fue sometido a cirurgía con citorreducción e hipertermoquimioterapia con 
cisplatina. Recibió radioterapia abdominal adjuvante y quimioterapia. El 
paciente se mantuvo estable, presentando nueva progresión y óbito 14 meses 
después de la recidiva. Conclusión: La citoreducción cirúrgica asociada a la 
hipertermoquimioterapia intraperitoneal permitió la posibilidad de control 
temporario de la enfermedad con buena calidad de vida para el paciente. 
Palabras clave: Tumor Desmoplásico de Células Pequenas Redondas; Crianças; 
Procedimentos Cirúrgicos de Citorredução; Hipertermia Induzida; Neoplasias.
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Introdução
	
O tumor desmoplásico de pequenas células redondas 

(TDPCR) é uma neoplasia rara1,2. Esse tumor pertence ao 
grupo dos sarcomas de partes moles1,3, de aspectos clínicos, 
histológicos e imuno-histoquímicos característicos4. 
A maioria manifesta-se como uma massa abdominal 
volumosa ou focos peritoneais dispersos e costumam ter 
metástases ao diagnóstico (gânglios, peritônio, fígado, 
pulmão e osso)5-7. O comportamento clínico da doença 
é agressivo, tendendo a disseminar para o peritônio e 
também para localizações extraperitoneais, principalmente 
fígado e pulmão5,8,9,10. O TDPCR é associado com a 
translocação t (11:22) (p13; q12) que envolve os gens 
EWSRI e WT16. 

Apesar do tratamento multimodal, incluindo excisão 
cirúrgica agressiva, quimioterapia e radioterapia, a 
sobrevida dos pacientes com essa doença é curta. De 
acordo com a literatura, aproximadamente 60-70% 
dos pacientes apresentam recidiva da doença e óbito 
menos de três anos após o diagnóstico7. Uma opção de 
tratamento é a quimioterapia intraperitoneal, que pode 
ser administrada usando a técnica de quimio-hipertermia 
intraperitoneal (HIPEC)11. A HIPEC é indicada se 
o paciente apresentar pelo menos resposta parcial à 
quimioterapia neoadjuvante.

Uma limitação da radioterapia nesse tumor é a baixa 
tolerância dos órgãos intra-abdominais, não permitindo 
doses curativas. Consequentemente, a radioterapia é usada 
de forma paliativa7. Trata-se, portanto, de um tumor 
com mau prognóstico, sendo a sobrevida aproximada de 
12 a 24 meses após o diagnóstico, mesmo com regimes 
de tratamento agressivo7. A associação da cirurgia 
de citorredução e HIPEC constitui uma alternativa 
terapêutica para o controle local de tumor abdominal 
extenso ou refratário de diversas histologias12.

Relata-se um caso de um paciente com 7 anos de 
idade com TDPCR matriculado no Serviço de Pediatria 
no Instituto Nacional de Câncer José Alencar Gomes da 
Silva (INCA), tratado com quimioterapia neoadjuvante, 
seguida por cirurgia de citorredução e HIPEC para 
tratamento de tumor desmoplásico de pequenas células 
redondas (TDPCR).

Relato do Caso

Criança de 7 anos de idade, do sexo masculino, 
apresentou dor e aumento do abdome, febre e perda de 
peso há 17 dias. Foram realizadas tomografias de tórax, 
abdome e pelve que revelaram volumoso tumor infiltrativo 
em abdome, ascite e lesão justa parietal em hemitórax e 
diafragma direito (Figura 1). 

Procedeu-se à biopsia por agulha tru-cut e a histologia 
mostrou TDPCR, com estudo imuno-histoquímico 
positivo para: AE1/AE3, EMA, desmina, CD99, CD56, 
EMA, CAM5.2 focal, CK5 focal; e negativo para: WT1, 
LCA e miogenina. Não foi realizado estudo molecular 
do tumor.

Nos exames iniciais, o paciente apresentava 
doença metastática para fígado e pulmão. Foi iniciada 
quimioterapia neoadjuvante de acordo com o Estudo Sul- 
-Americano para o tratamento de pacientes com tumores 
da família Ewing Metastático (Galop), consistindo de 
ciclos de vincristina (1,5 mg/m2/dia, D1), doxorrubicina 
(37,5 mg/m2/dia, D1 e D2) e ciclofosfamida (1.200 mg/
m2/dia, D1) alternados com ciclos de etoposídeo (165 mg/
m2/dia, D1 a D3) e ifosfamida (3.000 mg/m2/dia, D1 a 
D3) a cada 15 dias. 

Após 12 semanas de quimioterapia, foram feitos 
exames de imagem que mostravam todas as lesões descritas 
estavam em regressão, inclusive com desaparecimento da 
ascite (Figura 2). 

Figura 1. Tomografia na admissão: tumoração justa parietal no 
hemitórax direito, de situação anterior, outro foco de lesão junto ao 
diafragma direito; volumosa ascite; fígado com lesão hipodensa no 
segmento IV A, junto ao bordo hepatofrênico, medindo 28 x 27 mm; 
tumoração abdominopélvica

Figura 2. Fígado com nódulo hipodenso, medindo cerca de 
1,8cm, localizado no segmento VIII. Nódulo peritoneal, junto ao 
bordo superoanterior do lobo direito do fígado, de dimensões 
mantidas, contendo foco de calcificação. Formações expansivas 
lobuladas heterogêneas ocupando o hipogástrio/pelve discretamente 
menores que no estudo prévio e com mais áreas de degeneração 
cisticonecrótica 

O paciente foi submetido à cirurgia citorredutora 
que consistiu de ressecção completa de tumor pélvico, 
de mesocólon, peritônio e sigmoide e de todas as lesões 
suspeitas. Uma lesão que tinha sido descrita na tomografia 
computadorizada pré-operatória como nódulo hepático 
foi vista na cirurgia como lesão diafragmática aderida ao 
segmento VII do fígado e foi completamente ressecada. 

Depois da remoção cirúrgica completa de todos os 
tumores visíveis e palpáveis, procedeu-se à técnica HIPEC 
que consistiu na introdução de sondas de temperatura, 
quatro drenos tubulares abdominais para entrada e saída 
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Figura 3. Tumor ocupando a cavidade pélvica e procedimento de 
HIPEC por técnica fechada

de líquido de perfusão continua, que era composto por 
quatro litros de dextrose 1,5% e cisplatina 100 mg/m2 
aquecidos à 40-41°C. Esse procedimento teve a duração 
de 60 minutos (Figura 3).

Houve extravasamento de líquido em região torácica, 
por meio da comunicação pela sutura do diafragma, 
sendo necessária drenagem pleural direita. Dois drenos 
abdominais em ambos os flancos permaneceram no pós-
-operatório. A duração completa do procedimento foi de 
aproximadamente seis horas e 30 minutos, sob anestesia 
geral venosa inalatória e peridural. 

O paciente apresentou, como complicação no pós-
-operatório, dor abdominal intensa de difícil manejo. 
Foi necessário analgesia com fentanil venoso a 2 mcg/
kg/h e ropivacaína 0,1% por cateter peridural em 
infusão contínua, incialmente a 3 ml/h. Como persistia 
com dor abdominal intensa, foi aumentada a analgesia 
peridural de ropivacaína para 0,2% e fentanil 2,5 mcg/ml, 
totalizando o volume de 4,5 ml/h. Apesar disso, o paciente 
mantinha dor intensa. Optou-se por suspender o fentanil 
venoso e iniciar fentanil transdérmico adesivo 75 mcg/h, 
gabapentina 300 mg. No terceiro dia pós-operatório, 
acrescentou-se dextrocetamina 20 mcg/kg/min, que foi 
substituída por dexmedetomidina 0,5 mcg/kg/h no dia 
seguinte. No quarto dia, foram retirados o dreno torácico 
e um dreno abdominal. No sexto dia, retirou o dreno 
abdominal restante. Apresentou significativa melhora 
da dor após a retirada desses drenos. Ficou em uso de 
ropivacaína por cateter peridural até o nono dia pós- 
-operatório, quando foi suspenso.

Como tratamento adjuvante, foram administrados mais 
quatro ciclos de quimioterapia e radioterapia em abdome 
total, incluindo o diafragma, com dose total de 18 Gy.

Ao final do tratamento, o paciente encontrava-se 
bem e os exames de imagem não mostravam doença em 
atividade. Seis meses após o seguimento ambulatorial, 
houve recidiva tumoral em mediastino.

Foi decidido, após discussão com a equipe e a família, 
realizar quimioterapia paliativa oral com ciclofosfamida 

(50 mg/m2/dia) e topotecano (0,8 mg/m2/dia) durante 14 
dias consecutivos a cada 21-28 dias. O paciente manteve-
-se estável durante 14 ciclos de quimioterapia oral. Ao 
final desse período, apresentou nova progressão das lesões 
toracoabdominais, culminando com o óbito 14 meses 
após a recidiva. A sobrevida global foi de dois anos e sete 
meses após o diagnóstico.

O presente estudo foi aprovado pelo Comitê de 
Ética em Pesquisa (CEP) do INCA sob o nº. CAAE: 
61797616.2.0000.5274. A autorização para publicação 
foi fornecida pelos responsáveis da criança, por meio 
de assinatura do Termo de Consentimento Livre e 
Esclarecido.

Discussão

TDPCR é um sarcoma agressivo raro, que se apresenta 
com vários nódulos peritoneais12. Apesar do tratamento 
multimodal incluindo quimioterapia, radioterapia e 
cirurgia citorredutora, a maioria dos pacientes terá doença 
recorrente ou resistente ao tratamento13-15. A taxa de 
sobrevida em cinco anos é de 15 %16,17, com sobrevida 
média de 17 meses4.

A alta taxa de recorrência e a dificuldade de ressecção 
completa local justifica inovação na conduta. A combinação 
de cirurgia citorredutora com HIPEC foi primeiro descrita 
por Spratt para pseudomixoma peritoneal e implementada 
por Sugarbaker18. 

A HIPEC é considerada uma estratégia adicional, 
que permite eliminação microscópica da doença após 
a cirurgia de citorredução. Essa abordagem terapêutica 
pode melhorar a sobrevida livre de doença em pacientes 
selecionados16,19. Hayes-Jordan et al., em uma série de 
pacientes com TDPCR, mostraram que esse procedimento 
pode ser seguro em crianças, semelhante ao nosso relato 
de caso, porém a HIPEC foi realizada somente em oito 
pacientes com TDPCR , sendo necessário um maior 
número de pacientes para comprovar a eficácia nessa 
doença12.

Os princípios mais importantes desse método são: 
tratamento da doença peritoneal maligna macroscópica, 
com citorredução cirúrgica e HIPEC imediatamente após 
para tratamento da doença peritoneal microscópica. É 
essencial que no ato operatório haja ressecção de todos os 
tumores maiores que 1 mm, porque a solução contendo o 
quimioterápico não consegue penetrar em lesões maiores 
que 1-2 mm19-21. 

Pode-se obter melhor resultado do tratamento 
do TDPCR com a combinação da quimioterapia 
neoadjuvante, cirurgia de citorredução e radioterapia 
adjuvante13. A completa ressecção cirúrgica dá uma 
vantagem na sobrevida. Estudos do perfil morfoproteômico 
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em TDPCR demostraram a ativação da via de sinalização 
mTOR, indicando um potencial para terapia-alvo 
molecular22. Entretanto, as abordagens descritas, como 
HIPEC, radioterapia IMRT, transplante de medula óssea 
e terapia-alvo, não são comprovadamente eficazes até o 
momento6,23.	

Conclusão

A cirurgia citorredutora cirúrgica associada à HIPEC 
é possível de ser realizada e bem tolerada, sem aumentar 
a morbidade. O TDPCR é uma doença rara com 
prognóstico sombrio. Essa estratégia permitiu o controle 
temporário da doença com boa qualidade de vida para 
o paciente. Não se pode afirmar que tal procedimento 
aumentou a sobrevida livre de doença, uma vez que a 
sobrevida global do paciente foi de dois anos e sete meses. 
Mais estudos são necessários para o melhor conhecimento 
dessa doença a fim de aumentar as chances de cura dos 
pacientes.
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