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Resumo: Introdução: O fibrossarcoma congênito é uma doença neoplásica rara na infância, localizada 
principalmente nas extremidades, com melhor prognóstico em relação aos casos em adultos e 
raras metástases, sendo o tratamento cirúrgico o mais indicado. Descrição do caso: este relato 
apresenta uma recém nascida, sexo feminino, portadora de uma massa na coxa direita, observada 
em ultrassonografia morfológica durante pré-natal e após o nascimento, que a investigação 
clínica evidenciou tratar-se de um fibrossarcoma congênito em membro inferior direito, abordado 
com quimioterapia e desarticulação do membro acometido. Discussão: Em revisão da literatura 
podemos constatar uma neoplasia de baixa incidência na infância com boa resposta a 
quimioterapia e ao tratamento cirúrgico conservador, apresentando raras metástases a distância. 
Todavia, a paciente em questão evoluiu com quadro de toxicidade ao esquema quimioterápico, 
fazendo-se necessário uma intervenção cirúrgica, o que não a eximiu de metástases na calota 
craniana 6 meses após o início da investigação clínica. Conclusão: Este tumor de partes moles 
possui baixa ocorrência na pediatria e poucas descrições em bibliografia, o que dificulta e 
posterga o diagnóstico em muitos casos. Sabe-se que é uma neoplasia que responde bem a 
cirurgia, contudo, a quimioterapia muitas das vezes é incorporada ao tratamento com a finalidade 
de colaborar para uma abordagem cirúrgica mais conservadora.
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