Hemangioendotelioma:tumor raro de mediastino™®

Hemangioendothelioma: a rare tumor of the mediastinum
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Apresentou-se para atendimento um homem de 30 anos,
branco, natural e procedente de Sio Paulo, com quadro de
dor em hemitorax esquerdo, na regido anterior e lateral,
constante e de leve intensidade havia trés meses, associado
a dispnéia aos grandes esforcos havia um més. Durante a
investigacdo foi visualizada em radiograma, tomografia e
ressonancia magnética de torax grande tumoracdo em
mediastino anterior e médio, com possivel invasio dos vasos
da base. Ele foi submetido a mediastinotomia paraesternal
esquerda com biopsia da massa mediastinal, a qual complicou
por sangramento intenso. Optou-se pela esternotomia
mediana total e toracotomia antero-lateral esquerda de
urgéncia, com controle do sangramento e resseccdo completa
do tumor. Houve boa evolucio, com alta hospitalar no nono
dia pds-operatdrio. O exame anatomopatologico mostrou
tratar-se de hemangioendotelioma de mediastino.

J Bras Pneumol 2004; 30(2) 147-149

Descritores: Hemangioendotelioma/diagnostico. Neoplasias
do mediastino.

A 30 year old Caucasian male from Sdo Paulo was admitted
to the hospital He had been complaining about constant,
moderate pain in the anterior and lateral left hemi-thoracic
region for the last three months as well as associated great
effort dyspnea over the last month.Investigation with chest
X-rays, CT scans and MRI revealed a large anterior and medial
mediastinal tumor suggesting large vessel invasion. The
patient was submitted to a left side parasternal
mediastinostomy and a biopsy of the mediastinal mass which
was complicated by severe bleeding. An immediate median
full sternotomy was elected in addition to a left anterior-
lateral thoracotomy for total tumor resection and control of
the bleeding. Evolution was good, with hospital discharge
on the ninth postoperative day. The anatomical-pathological
essay disclosed a hemangioendothelioma of the
mediastinum.

Key words: Hemangioendothelioma/diagnosis. Mediastinal
neoplasms.

INTRODUCAO

0 hemangioendotelioma ¢ um tumor de
origem vascular, que apresenta um grau de
diferenciacdo intermediaria entre o benigno
hemangioma e o maligno angiossarcoma'"?. Pode
ser encontrado em varios érgaos: pulméo, figado,
baco e o0ssos. Apresenta incidéncia rara no
mediastino: 19 casos descritos até o ano de 1990
B com média de idade de 28 anos (0 a 66 anos),
sem predominancia de sexo. Ele pode apresentar-
se como uma massa mediastinal assintomatica ou

com sintomas inespecificos®®. Pela sua baixa
ocorréncia, ¢ um tumor pouco lembrado no
diagnostico diferencial das massas mediastinais.

RELATO DO CASO

Apresentou-se para atendimento um homem
de 30 anos, ex-tabagista (10 macos/ano), com dor
constante por trés meses, em hemitorax esquerdo,
tipo queimacdo e de leve intensidade,
acompanhada havia um més de dispnéia aos
grandes esforcos. No exame fisico constatou-se
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dor a palpacdo da parede tordcica anterior
esquerda no nivel dos terceiro, quarto e quinto
espacos intercostais. O radiograma de torax
mostrava volumosa massa em hemitorax esquerdo,
de limites laterais precisos e com borramento da
silhueta cardiaca medialmente (Figura 1). A
tomografia e a ressonancia magnética de tdrax
mostravam massa em mediastino anterior de
densidade heterogénea, estendendo-se desde 2 cm
abaixo da furcula, englobando vasos da base e
com intimo contato com a parede toracica anterior
esquerda (Figuras 2 e 3). Foi indicada a biopsia
da massa tumoral através da mediastinostomia
paraesternal esquerda. Houve abundante
sangramento no local da bidpsia, e foi necessario
prosseguir o procedimento com esternotomia total
e toracotomia antero-lateral esquerda de urgéncia.
Foi visualizada entdo tumoracdo encapsulada
aderida a parede toracica, pericardio, veia
braquiocefdlica esquerda e nervo frénico esquerdo.
Foram feitos o controle do sangramento e a
resseccdo total do tumor. O paciente evoluiu sem
intercorréncias no pds-operatorio, com alta
hospitalar apds nove dias.

0 exame anatomopatoléogico mostrou
hemangioendotelioma de mediastino. No exame
macroscopico do espécime cirurgico observou-se
um tumor globoso, bem delimitado, com 12 cm
no maior eixo, circundado por capsula fibrosa. Ao
corte, apresentava consisténcia firme, intercalando
areas acastanhadas, areas vinhosas e areas friaveis
de aspecto necrético (Figura 4). Na microscopia,
os cortes corados por HE mostraram neoplasia
caracterizada por proliferacdo de células
hipercoradas, irregulares e com discreta atipia
nuclear. Essas células delimitavam espacos
vasculares irregulares na forma e tamanho. A
neoplasia apresentava grande quantidade de
necrose de padrdo isquémico, restando apenas
ilhas de células vidveis. Estas foram utilizadas para
estudo imuno-histoquimico, que demonstrou forte
positividade para CD34, o que comprova a
natureza endotelial da neoplasia (Figura-5).

DISCUSSAO

0 hemangioendotelioma ¢ um tumor de origem
vascular, e apresenta trés sub-tipos:
hemangioendotelioma epitelidéide®, tumor
Dabska®® e hemangioendotelioma de células
fusiformes. Ele pode ser encontrado em varios

Figura 1. Radiograma de Térax : grande massa mediastinal
a esquerda com borramento da silhueta cardiaca
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Figura 2.Tomografia de Térax: tumoracdo em mediastino
anteromedial a esquerda

Figura 3. Ressonéancia de Torax: volumosa tumoragdo em

mediastino anteromedial a esquerda, sem plano de
clivagem com vasos da base do coragdo



Figura 4. Macroscopia (Hemangioendotelioma)
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orgdos como pulmio, figado, ossos e baco®. Em
1990, uma revisdo da literatura realizada por
Toursarkissian ef al® descreveu 19 casos de
hemangioendoteliomas mediastinais.

0Os hemangioendoteliomas mediastinais
podem apresentar-se com sintomas similarares
as outras massas mediastinais na mesma
topografia: dispnéia, estridor, tosse, dor
toracica, disfagia e outros, ou pode ser
assintomatico ¢4,

0s exames radiologicos podem ser utilizados
na tentativa de se excluir alguns tipos de massas
mediastinais que apresentam achados
radioldgicos tipicos, para determinar a extensédo
local da lesdo e programar a melhor estratégia
cirurgica.

Enzinger & Weiss, em uma revisdo do
hemangioendotelioma de partes moles® notaram,
em um periodo de 48 meses, recorréncia local em
13% dos casos, metastases em 31%, e mortalidade
em 19% deles.

Alguns achados histoldgicos sdo importantes
para prever o comportamento maligno, como o
numero de mitoses por campo, a presenca de
necrose e metaplasia 6ssea, e o aumento do
pleomorfismo celular.
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Figura 5. Microscopia (Hemangioendotelioma)

Pela possibilidade de sangramento, ¢
desaconselhavel a bidpsia e o tratamento deve ser
a excisdo cirurgica completa da lesdo. Nos casos
com maior probabilidade de comportamento
maligno, sdo possibilidades terapéuticas
complementares a radioterapia e a quimioterapia®.
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