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INTRODUÇÃO

O hemangioendotelioma  hepático é um tumor
vascular sintomático de estágio intermediário de malignida-
de, já que histopalologicamente é caracterizado como benig-
no, mas que pode apresentar-se de maneira agressiva, evolu-
indo com insuficiência cardíaca de alto débito, coagulopatia
de consumo e anemia que aumentam significativamente a
mortalidade desses pacientes1. Embora raro, é o tumor hepáti-
co mais freqüente no primeiro ano de vida, raramente obser-
vado acima dos três anos de idade1,2. Achados em adultos
são extremamente raros, sendo descritos apenas dois casos
até então, em  um paciente de 18 anos e um outro  de 56
anos2,3.

O objetivo deste trabalho é descrever um tumor he-
pático em paciente de 35 anos, com histopatológico caracteri-
zando hemangioendotelioma infantil.

RELATO DO CASO

Mulher de 35 anos, dona de casa, natural do
Maranhão, referia que há cerca de um ano evoluia com  astenia,
náuseas, plenitude pós-prandial, emagrecimento e aumento
progressivo em hipocôndrio direito que a dificultava  de de-
sempenhar suas atividades corriqueiras. Ao exame físico, apre-
sentava-se com bom estado geral, normocorada, anictérica,
normotensa e com massa palpável, irregular a 12 centímetros
do rebordo costal direito. A Tomografia Computadorizada re-
velou tumoração de 14,5 x 11,5cm no lobo direito hepático
com zona de necrose (Figura 1). Os exames pré-operatórios
apresentavam hematócrito 40%, hemoglobina de 13,8g/dl,
plaquetas de 200000/mm3, leucócitos de 7200/m3, atividade de
protrombina de 45% que melhorou após terapia com vitamina
K, com novo TAP de 95,4%, bilirrubinas e transaminases nor-
mais. A paciente foi operada no dia 24 de junho de 2004.

No ato cirúrgico foi identificado volumoso tumor em
toda extensão do  lobo direito, com áreas irregulares e zona de
necrose central, com risco iminente de ruptura. Foi realizada
hepatectomia direita. O estudo histopatológico da lesão evi-
denciou um tumor composto por pequenos vasos com
endotélio espesso e nos locais com lúmen vascular pequeno
aparecem lesões sólidas,  mitoses  raras e sem significativo

pleomorfismo celular  que caracteriza um hemangioendotelioma
hepático infantil.

A paciente teve boa evolução pós-operatória com
alta no 9º dia pós-operatório e atualmente após seis meses de
cirurgia se encontra assintomática.

DISCUSSÃO

O hemangioendotelioma é uma entidade benigna,
mas pode tornar-se agressiva, tendo sua evolução complica-
da por insuficiência cardíaca de alto debito, coagulopatia
intravascular disseminada e sinais de hipertensão portal que
muitas vezes se tornam  intratáveis. No entanto, sua forma de
apresentação mais comum é  como massa abdominal palpável
ou  hepatomegalia1.

A maioria dos hemangioendoteliomas são diagnos-
ticados na infância principalmente nos primeiros seis meses
sendo que geralmente regridem espontaneamente sem a ne-
cessidade de intervenção2. Sua manifestação em adulto é ex-
tremamente rara, sendo descrita até então apenas dois casos,
um desses  com 18 anos e outro com 56 anos2,3.

Figura 1 - Tomografia demonstrando grande tumor em lobo hepá-
tico direito com área de necrose central.
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O diagnóstico clínico se dá pela presença de massa
abdominal em hipocôndrio direito em crianças com menos de
um ano, sendo a presença de hepatomegalia  associada a in-
suficiência cardíaca, hemangiomas cutâneos, coagulopatia de
consumo com trombocitopenia (síndrome de Kassabach-Merit)
bastante sugestiva de hemangioendotelioma hepático infan-
til4. A biopsia hepática é contra-indicada devido o alto risco de
sangramento.

Em crianças, os hemangioendoteliomas devem ser tra-
tados, inicialmente, de maneira conservadora, sendo reservado
o tratamento cirúrgico para os casos de insuficiência cardíaca
intratável e coagulopatia de consumo refratária4. Atualmente,
tem-se utilizado o tratamento intervencionista por cateter atra-
vés da oclusão arterial ou venosa associado  com corticoterapia
apresentando resultados bastantes significativos4.

Em nossa paciente, apesar do grande tamanho do
tumor não havia nenhuma co-morbidade peculiar do
hemangioendotelioma infantil como insuficiência cardíaca ou
coagulopatia de consumo. Devido às grandes dimensões da
lesão, associada a área de necrose com risco iminente de
ruptura preferiu-se a  intervenção cirúrgica  cujo resultado
foi satisfatório, evoluindo  sem complicações no pós-opera-
tório.

A historia natural dos hemangioendoteliomas infan-
tis hepáticos habitualmente mostra crescimento rápido até a
estabilização das lesões, que então sofrem regressão gradual.
Após um período de tempo variável normalmente dentro de
alguns meses, essas lesões deixam de existir5. Como existem
poucos casos desses tumores em adultos,  acredita-se que
representem  uma doença residual de crescimento lento.

ABSTRACT

Hepatic hemangioendothelioma is the most frequent hepatic tumor in infancy, but rarely detected in adults. This tumor can cause
vascular lesions that can act as arteriovenous fistulas and produce life-threatening high output congestive heart failure with
respiratory compromise. We report a case of a 35 years-old woman who developed  nausea, vomiting, weight lost and
abdominal mass in which the pathological examination of the hepatic lesion showed a infantile hepatic hamangioendothelioma.
This is the third case in adult patients described in the literature (Rev. Col. Bras. Cir. 2007; 34(2): 133-134).
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