I QUAL 0 SEU DIAGNOSTICO?

Artur Orlando A. Ramos Filho', Cresio Flores Rolim’, Regiany Alessandra Garcia?, Thiago Dieb Ristum
Vieira®, Uenis Tannuri*, Eduardo Henrique Pirolla®, Cristina A.T.S. Mitteldorf®, Marcos Roberto de
Menezes®, Cézar José Albertotti’”, Marco Antdnio Junqueira Figueiredo’, Giovanni Guido Cerri®

Trabalho realizado no Hospital Sirio Libanés, Sao Paulo, SP. 1. Médicos Residentes do Hospital Sirio Libanés. 2. Médica Preceptora da Residéncia de Radio-
logia do Hospital Sirio Libanés. 3. Médicos Assistentes do Servico de Diagndstico por Imagem do Hospital Sirio Libanés. 4. Professor Associado da Disciplina
de Cirurgia Pediatrica da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo (FMUSP), Cirurgido Pediatrico do Hospital Sirio Libanés. 5. Médico Cirurgiao do
Corpo Clinico do Hospital Sirio Libanés, Pos-graduando da FMUSR 6. Médica Patologista Assistente do Laboratério de Patologia Cirdrgica e Molecular do
Hospital Sirio Libanés. 7. Médicos Responsaveis pelo Servico de Tomografia Computadorizada e Ressonancia Magnética do Hospital Sirio Libanés. 8. Profes-
sor Titular de Radiologia da FMUSP, Coordenador do Centro de Diagndstico do Hospital Sirio Libanés. Correspondéncia: Dr. Artur Orlando A. Ramos Filho.

E-mail: arturramosfilho@bol.com.br

Paciente do sexo masculino, recém-nascido (cinco dias de
vida), com exame de ultra-som pré-natal descrevendo presenca
de massa sdlida no hipocdndrio esquerdo e apresentando-se, a0
nascimento, com anemia e trombocitopenia. Ao exame fisico
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Figura 3. Ressonancia magnética, seqiiéncia ponderada em T2.
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encontrava-se afebril, em bom estado geral, com abdome globoso
e massa palpavel com cerca de 6 cm no hipocdndrio esquerdo.
Antecedentes obstétricos: parto cesérea, a termo; Apgar: 9/10;
peso: 2.995 g; estatura: 48 cm; perimetro cefdico: 35,5 cm.

Figura 2. Ultra-som Doppler.

Figura 4. Ressonancia magnética, seqiiéncia ponderada em T1 pos-contraste.
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Diagnostico: Hemangioma esplénico
de células fusiformes.

Achados de imagem

Foram realizados estudos com ultra-
sonografia (US) e ressonancia magnética
(RM) de abdome.

Na US verificou-se bago de dimensbes
bastante aumentadas, com massa solida
heterogénea envolvendo a quase totali-
dade do 6rgdo, apresentando multiplos
pontos hiperecogénicos no seu interior, al-
guns com sombra acUstica posterior com-
pativeis com calcificacbes, medindo, nos
seus maiores didmetros, 7,5 X 6,3 X 4,8
cm. O estudo pelo Doppler colorido mos-
trou intensa vascul arizag&o damassa, com
vasos calibrosos no seu interior, observan-
do-se veia e artéria esplénicas dilatadas
junto ao hilo.

A RM demonstrou volumosa leso ex-
pansiva, solida, bem definida, de origem
esplénica, apresentando estruturas vascu-
|ares calibrosas no seu interior, com sinal
intermediario nas sequiéncias ponderadas
em T1 e T2, redce intenso pelo meio de
contraste na fase arterial, tendendo a ho-
mogenei zacao nas fases posteriores, me-
dindo cercade 7,0 X 5,3 x 5,2 cm.

Optou-se, inicialmente, por conduta
conservadora, com aadministracdo de cor-
ticosterdide, sendo o paciente submetido
aesplenectomiaparcial aoscinco mesesde
idade, apos ter sido completado o calen-
dario vacinal.

O diagnostico anatomopatol 6gico foi
de hemangioma de células fusiformes.

COMENTARIOS

O hemangioma representa a neoplasia
priméria mais comum do baco. Acredita-
Se que seja um tumor de origem congéni-
ta. E composto por proliferacio de canais
vasculares de tamanhos variados, preen-
chidos por heméacias e revestidos por cé-
lulas endoteliais. A taxa de ocorrénciaem
séries de autdpsia varia de 0,03% a 14%.
Pode ser classificado como cavernoso
(mais freguiente), capilar ou misto, depen-
dendo do tamanho dos canais vasculares.
A incidéncia é maior entre 20 e 50 anos
de idade, predominando no sexo mascu-
lino. As neoplasias vasculares esplénicas
primérias sdo extremamente raras no gru-
po etério pediatrico, e os hemangiomas
tém sido ocasionalmente citados como
achados incidentais em autépsias ou em
bacos cirurgicamente ressecados nessafai-
xaetaria. A lesdio tende a ser pequena, mas
pode assumir grandes proporgdes e com-
prometer 0 6rgdo em toda a sua extensao.
Como os linfangiomas, os hemangiomas
podem ser maltiplos, como na sindrome
deKlippel-Trenaunay-Weber, caracteriza-
da por angiomatose generalizada®. Tam-
bém sfo relatados em associagdo com as
sindromes de Beckwith-Wiedemann® e
de Turner®. O hemangioma é geralmente
assintomético, de crescimento lento, e os
sintomas ou complicagdes, quando pre-
sentes, ndo ocorrem antes da idade adul-
ta. Todavia, pode estar associado a esple-
nomegalia em 45% dos casos, a ruptura
esplénica em 25%, a hipertensdo portal,

trombose e infarto esplénicos e a coagu-
lopatia de consumo (sindrome de Kasa-
back-Merrit), quando de grande tamanho.
Outra complicagdo muito rara j& descrita
€ a sua transformagdo sarcomatosa.

O ultra-som demonstra leséo nodular
hiperecogénica®®, devendo corresponder
a0s pequenos espacos vasculares compac-
tos ou eventual mente a hematoma organi-
zado. Entretanto, este aspecto tipico é me-
nos observado nos hemangiomas espl éni-
cos do que nos hepéticos. Raramente, po-
dem ser observadas pequenas areas ane-
cbicas de permeio correspondendo a ne-
Crose OU Mesmo a espagos vasculares.
Outra apresentacdo é a de massa comple-
xa (componentes solido e cistico), com
fluxo no componente sélido ao Doppler
colorido. O hemangioma cistico pode
apresentar aspecto anecdide, hiperecogé-
nico ou de ecogenicidade mista, quando
tem cavidades preenchidas por cogulos.
CalcificagOes sdo infreqlentes, podendo
ter aspecto variado.

Na tomografia computadorizada (TC)
0s aspectos refletem os achados histopa-
tol6gicos*®7®), As &reas sdlidas podem
ser hipo ou i soatenuantesem relagdo ao te-
cido esplénico normal. Apds infusdo do
meio de contraste endovenoso, as lesdes
tipicamente apresentam realce inicial pe-
riférico e globuliforme com contrastacéo
centripeta, progressiva, tendendo a homo-
geneizagdo nas fases tardias, assim como
ocorre nos hemangiomas hepéticos. Asle-
sbes predominantemente cisticas sdo avas-
culares e somente 0s componentes solidos

Figura 5. Imagem do hemangioma esplénico ressecado.
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Figura 6. Aspecto fusocelular caracteristico, com ocasionais limens contendo
hemécias.
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sofrem realce. Calcificagbes, quando pre-
sentes, tém aspecto linear ou moteado.

NaRM as |lesbes sdo hipo ou isointen-
sas nas imagens ponderadas em T1 e hi-
perintensasem T2 em relagdo ao tecido es-
plénico normal, demonstrando, ap6s infu-
sdo de contraste, real ce tipico, semelhan-
te a0 anteriormente descrito na TC“5919),
Podem aparecer com aspecto heterogéneo
nas imagens ponderadas em T2 se existi-
rem componentes sdlidos e cisticos. Oshe-
mangiomas com mais de 4 cm tendem a
apresentar forma muito variével, depen-
dendo da associagdo com hemorragias,
infartos ou tromboses. Nesses casos, acon-
fiabilidade nadistin¢do entre os hemangio-
mas e outras massas espl énicas benignas ou
malignas ndo é possivel apenas com o0s
achados na RM.

Em relacdo ao hemangioma de células
fusiformes (HCF), diagndstico anatomopa-
tol6gico deste caso, foi primeiramente des-
crito em 1986 por Weiss e Enzinger como
“hemangioendotelioma de células fusifor-
mes’, caracterizado por ser um tumor vas-
cular de vasos sanguineos cavernosos e
areas fusiformes, semelhante ao sarcoma
de Kaposi. Ocorre usualmente em adultos
jovens e envolve o subcuténeo das extre-
midades distais, particularmente as m&os,
sendo muito raramente descrito em 6rgéos
internos como o bago. Em nossarevisdo da
literatura, foram encontrados poucos casos
descritos de hemangioma esplénico de cé-
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lulas fusiformes™. O nosso caso n&o
apresentaos achadoscléassicosdeUSeRM
descritos atras, provavelmente em decor-
réncia do subtipo histol gico.

O principa diagndstico diferencial é
com os hamartomas esplénicos, geralmente
assintomaticos e usual mente descobertos
de forma incidental. Considerados tumo-
res de origem congénita, eles podem, em
raras ocasifes, estar associados com ha-
martomas em outros 6rg&os, como repor-
tado em casos de esclerose tuberosa e na
sindrome de Wiskott-Aldrich. Ao ultra-
som, geralmente é lesdo ovalada e Unica,
habitualmente localizada na superficie
convexa do tergo médio do bago, apresen-
tando-se hiperecogénica, algumas vezes
Com pequenos espagos cisticos. Calcifica
¢des ndo sdo comuns, podendo ser decor-
rentes de pequenas hemorragias ou de is-
quemia. A RM, 0s hamartomas s30 isoin-
tensos em relag&o ao tecido esplénico nor-
mal nas imagens ponderadas em T1 e hi-
perintensos, heterogéneos, nas imagens
ponderadasem T2. Enquanto amaioriados
hemangiomas espl énicos apresenta realce
periférico nas imagens imediatas pds-con-
traste, os hamartomas tendem a apresentar
real ce difuso, heterogéneo e prolongado®.
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