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Resumo: Hemangioma é o tumor mais comum da infancia, frequentemente situado na cabeca e pescoco. A 6rbi-
ta é frequentemente acometida e indica intervencao precoce e agressiva para evitar sérias complicacoes visuais.
Reportam-se dois casos, nos quais ha impedimento da visio no primeiro e, no segundo, um hemangioma pro-
fundo acomete areas adjacentes, confirmado por exame radiolégico. Demonstra-se sucesso terapéutico apds cor-
ticoterapia sistémica agressiva, evitando sequelas visuais permanentes, além do resultado estético satisfatorio. O
tratamento de escolha € o corticosteroide oral, devendo ser conduta individualizada e com bom seguimento cli-
nico dos possiveis efeitos adversos.
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Abstract: Hemangioma is the most common tumor of childhood and is commonly located on the head or neck.
The orbit is often affected and early and aggressive intervention is required to prevent serious visual complica-
tions. This paper reports on two cases. In the first case, the patient’s vision was impaired, while in the second
case a deep hemangioma affecting adjacent areas was confirmed radiologically. Treatment with aggressive sys-
temic corticotherapy was successful, thus avoiding permanent damage to the patients’ vision. Furthermore,
esthetic outcome was satisfactory. The treatment of choice is oral corticosteroids and management should be
individualized and should include careful follow-up to monitor possible adverse effects.
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INTRODUCAO

Hemangiomas sao os tumores mais frequentes na
infincia, acometendo mais o sexo feminino do que o
masculino, numa proporgao de 2:1 até 5:1.' Incide em

apresentava tumoracao vascular volumosa, superficial,
de baixo fluxo, vermelho-claro, limites bem definidos,
com areas centrais esbranquicadas de regressio,

10-12% das criangas, sendo maior do que 20% na
prematuridade, principalmente quando o peso ¢ inferior
a 1000 gramas. **> As localizacbes mais frequentes sao
cabeca e pescoco, sendo a 6rbita sitio dos hemangiomas
superficiais em 4% das bidpsias em criancas. ">’

RELATO DO CASO

Caso 1: Sexo feminino, 4 meses, cuja mae
procurou ambulatério de Dermatologia pelo
hemangioma volumoso congénito na face, que
impedia a abertura ocular direita da crianca desde o
nascimento. Queixou-se da abertura permanente da
boca e consequente incontinéncia salivar com
protusio frequente da lingua (Figura 1). Ao exame,
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causando oclusao ocular completa a direita,
ocupando amplamente a hemiface direita, com
deformidade do labio. Diagnosticado hemangioma
periorbitario superficial volumoso, ratificado pela
tomografia, que excluiu envolvimento intracraniano.
Foi introduzida metilprednisolona na dose 1
mg/kg/dia, com reducio gradual durante 6 meses,
resultando no clareamento gradativo até a completa
remissao clinica, restando telangiectasias residuais na
superficie. Realizado registro fotografico mensal para
acompanhamento da resposta clinica. O tratamento
foi multidisciplinar com avaliagdes peridodicas com
pediatra e oftalmologista. Familiares foram orientados
quanto a imunossupressio temporaria e, quaisquer
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FIGURA 1: Pré-tratamento (caso 1) Hemangioma misto volumoso
com deformacgao de hemiface direita, causando deformidade labial
com abertura permanente da boca e obstrucio completa do eixo
visual ipsilateral

davidas, procurassem assisténcia dermatolégica no
servico. As vacinas de virus vivos e vivos atenuados
foram suspensas durante a terapia. Houve ganho
ponderal e ficies cushingoide, restabelecidos apods
suspensao da terapia (Figura 2). A oftalmologia nio
evidenciou alteracbes, com reflexos e capacidade
visuais integros. Crianga saudavel, em seguimento
ambulatorial trimestral, apresentando niveis de
crescimento e desenvolvimento  psicomotor
compativeis com a idade (Figura 3).

Caso 2: Crianca, sexo feminino, um ano, cuja
mae referia aumento do volume infrapalpebral
direito, violaceo, desde um més de vida da filha. Ao
exame, presenca de aumento do volume da palpebra
inferior direita, violaceo, compressivel, bem

FIGURA 2: Evoluc¢ao do Tratamento (caso 1) A esquerda, remissao
clinica importante com maior clareamento da lesio aos 2 meses
de tratamento; e a direita, a ficies cushingoide aos 4 meses da
corticoterapia
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FIGURA 3: POs-trata-
mento (caso 1)
Crianga com telangi-
etasias residuais na
face, ap6s 6 meses de
tratamento

delimitado, medindo 2,5 cm de didmetro (Figura 4).
Sem outras lesdes cutaneas. A tomografia
computadorizada de O6rbita evidenciou lesido
expansiva com densidade de partes moles, aspecto
multilobulado e com areas serpiginosas, envolvendo a
musculatura reto-lateral e inferior ipsilateral, com
deslocamento medial do nervo 6ptico, ocasionando
discreta proptose. Além disso, havia alargamento da
cavidade Ossea orbitaria direita (Figura 4). A estrutura
orbitaria contralateral apresentava-se sem
anormalidades e o envolvimento extracraniano foi
excluido. Diagnosticado hemangioma orbitario
profundo, sendo encaminhada para a Pediatria e
Oftalmologia. A crianca nao apresentava alteragoes
oftalmoldgicas. Foi introduzida prednisolona na dose 3
mg/kg/dia, com reducio gradual durante 5 meses,
resultando na remissao clinica e imaginologica (Figura
5). Familiares foram orientados quanto a
imunossupressao temporaria e a suspensao das vacinas
de virus vivos e vivos atenuados durante a terapia. A
tomografia poés-tratamento demonstrou resolugio
completa da tumoracao vascular, sem sinais de
acometimento do globo ocular, com musculatura
extrinseca sem anormalidades. Nervo Optico de
espessura e trajeto normais, com simetria de globos
oculares (Figura 5). Crianga saudavel, em seguimento
clinico regular, sem evidéncia de lesao cutinea vascular.

DISCUSSAO

A incidéncia dos hemangiomas nos recém-
nascidos, em geral, varia de 1 - 2,6%, sendo maior que
10% nos brancos.>® Diferente da literatura consultada,
nao se verificou o predominio dos caucasianos, uma
vez que as duas pacientes eram pardas, inclusive a
primeira com heranca familiar indigena. Cerca da
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metade dos hemangiomas estao presentes ao
nascimento, embora seja raro estar completamente
desenvolvido. O restante surge no primeiro meés,
como a paciente do segundo relato, cuja mae notou,
no primeiro més, apenas um tom violaceo no local.
A fase de crescimento progressivo do tumor vai
dos 6-12 meses; dai a importincia de terapia ativa
precoce naqueles que requerem tratamento, pois é a
fase de maior resposta terapéutica.’ Geralmente, o
crescimento cessa aos 18 meses, seguida de periodo
lento involutivo até os 10 anos. O primeiro sinal de
involugao € a descoloragao acinzentada central, melhor
vista nos hemangiomas superficiais como o caso 1, onde
o clareamento foi gradativo. Alteracbes cutineas
residuais persistem em mais de 40% das criangas, como
cicatrizes, atrofia, pele redundante e descolorida e
telangiectasias.’ Isso ocorre principalmente nos tumores
volumosos na face, com desfiguracio estética’, tal como
no primeiro caso, no qual restaram telangiectasias. Isto
satisfez a familia, inicialmente mais preocupada com a
estética e a salivacao constante da crianga, uma vez que
a mae foi erroneamente orientada em posto de satde a
aguardar até os 2 anos completos para procurar terapia.
O hemangioma profundo tem sido descrito
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FIGURA 4: Clinica e Imagem
pré-tratamento (caso 2)
Hemangioma profundo
infrapalpebral direito, com
exame de imagem eviden-
ciando proptose do globo
ocular ipsilateral

como o tumor orbitirio mais comum.” O seu
diagnostico é geralmente feito com tomografia ou
ressonincia, a qual mostra massa hipointensa em T1 e
hiperintensa em T2, avaliando extensao local e
profundidade.’ Clinicamente, ele surge como massa
subcutanea, azulada ou violdcea, circunscrita e de
crescimento lento.” Em geral, ocorre proptose
lentamente progressiva e indolor ou alteracio visual.”
Na crianga do segundo relato, a clinica, apesar de
discreta para muitos, ¢ compativel com o presente nos
estudos consultados, embora a crianga nio
apresentasse alteracao visual a despeito da proptose.

Mais da metade dos hemangiomas ocorre na
cabeca e pescoco’, e sua distribuicio parece obedecer
as linhas de fusio embriolégicas e os metameros
faciais. *** Os sitios para potenciais complicacoes 2
saadde ou para risco de vida sao as regioes:
cervicofacial, periorbital, anogenital, pavilhio
auricular, subglote, lombossacral e na parétida.>
Hemangiomas nestes locais devem ter abordagem
imediata ao diagndstico. Quando o tumor afeta
palpebra superior, aumenta o risco de complicacoes
visuais, principalmente ambliopia (perda visual uni
ou bilateral sem causa aparente por oclusao da visao

FiGURA 5:Clinica e Imagem
poés-tratamento (caso 2) -
Remissao clinica e imagi-
nolégica da lesdo vascular,
com retorno das estrutu-
ras do globo ocular a nor-
malidade, verificadas no
exame complementar
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por grandes lesbes) e astigmatismo, devido a
compressao direta do globo ocular ou pela sua
expansido retrobulbar.* Outros riscos potenciais
incluem: proptose com dano cérneo, estrabismo,
anisometropia, miopia e até cegueira.”® Intervencio
imediata é crucial, pois o dano visual ja pode ser
evidenciado ap6s curto periodo de 2 semanas.****"
Para nossa surpresa, a crianca que apresentava
oclusio da visao aos 4 meses nao apresentou sequelas
visuais. Exame oftalmolégico precoce ¢ mandatoério,
antes, durante e 6 meses apos o término da terapia.’
Infelizmente, nos dois relatos, esta
interdisciplinaridade na rede publica de saude foi
dificil e demorada, pois alguns oftalmologistas
recusaram-se a0 seguimento por se tratar de criancas,
com consequente dificuldade de acalma-las para
exame, principalmente a recém-nata.

Costicosteroides sistémicos sao drogas de
primeira linha.”*° Na fase proliferativa, a droga induz 2
regressio em 30-90% dos casos.” A aplicacio
intralesional deve ser evitada nos hemangiomas
perioculares, por risco de necrose do nervo 6ptico,
cegueira e oclusio da artéria central da retina.’
Alternativas seguras sio as vias oral, topica, embora
esta seja considerada relativamente ineficaz na
reducio do astigmatismo consequente.’ Na falha da
corticoterapia, o interferon alfa é uma boa opcao,
embora limitado pelo alto custo e maior toxicidade
(displegia espdstica).”” Excisdo cirirgica reserva-se a
falha da terapia medicamentosa.” Radioterapia pode
ser eficaz, mas evita-se pela indu¢ao de malignidades
e por interferir no crescimento Gsseo.”

O wuso do corticoide em criangas com
hemangiomas, durante 6 meses ou mais,
frequentemente causa efeitos adversos transitorios, tais
como ficies cunshingoide, principalmente nos
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