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HEMANGIOENDOTELIOMA HEPATICO: ASPECTOS RADIOLOGICOS
E EVOLUCAO CLIiNICA DE UM CASO*

Arnolfo de Carvalho Neto', Mara Albonei?, Carolina Althoff Souza®, Ricardo Hideki Yanaga®

Os tumores vasculares constituem um espectro de les6es que variam de benignas, os hemangiomas, a al-
tamente malignas, os angiossarcomas, passando por um estagio intermediario de malignidade, no qual se
incluem os hemangioendoteliomas. Relatamos um caso de hemangioendotelioma hepatico de evolucao
benigna em um recém-nato do sexo feminino, e mediante revisao da literatura descrevemos os principais
aspectos desta afeccao.
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Hepatic hemangioendothelioma: radiological findings and clinical evolution of a case.

Vascular tumors encompass a spectrum of lesions, which may vary from benign hemangiomas to malignant
angiosarcomas. Hemangioendotheliomas can be considered intermediary between these two types of le-
sions. We report a case of hepatic hemangioendothelioma in a newborn female and review the most impor-

tant aspects of this disease.
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INTRODUCAO

Os tumores vasculares constituem um
espectro delesbes que variam de benignas,
os hemangiomas, aatamente malignas, os
angiossarcomas, passando por um estagio
intermediario de malignidade. Neste gru-
po se encontra 0 hemangioendotelioma, o
mais comum tumor vascular sintomético
do figado na infancia, histologicamente
benigno, mas que pode apresentar compor-
tamento agressivo.

Descrevemos um caso de hemangioen-
dotelioma hepatico de evolucéo benigna
em um neonato do sexo feminino. Com
base em revisdo daliteratura, descrevemos
0s principais aspectos desta afecgéo.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, aosoito dias
devidafoi trazidaao Hospital de Clinicas
da Universidade Federal do Paran& por
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apresentar ictericia. Ao exame fisico apre-
sentava-se corada, com choro forte e su-
gando bem, mas com discretaictericiadas
escleras. Figado palpado a 6 cm da borda
costal direita, com superficie irregular.

Osexames|aboratoriais demonstraram:
hemoglobina, 9,7 g/dl; leucdcitos, 9.600/
mms3, com 20% delinfécitos. Plaquetas es-
tavam em nimero normal. Os niveis de bi-
lirrubina estavam aumentados (2,68 g/dl),
com predominio debilirrubinadireta (1,82
g/dl). Os niveis de &cido vanil-mandélico
foram normaise o VDRL, negativo.

Foi realizada radiografia simples do
abdome, que mostrou figado de dimensdes
aumentadas, sem outras alteractes (Figu-
ra 1). Constatada a hepatomegalia, foi so-
licitada ultra-sonografia (US) abdominal,
gue demonstrou figado de volume aumen-
tado, com multi plos nédul os hipoecogéni-
cos, homogéneos (0 maior com 26 mm de
didmetro), distribuidos difusamenteno pa-
rénquima hepético. As veias hepéticas e
portais tinham aspecto normal, com duc-
tos biliares intra e extra-hepéticos de cali-
brepreservado. Rins ebaco sem alteracOes,
eausénciadelinfonodomegalia ou massas
no retroperitonio (Figura 2).

Uma semana ap0s a primeira consulta,
foi realizadalaparotomia. Durante acirur-
gia foram encontrados nédul os palpaveis
no figado, mas ndo visiveis ainspe¢do, de
consisténcia fibrosa, com dificuldade de
penetracdo da agulha de bidpsia. A bidp-

Figura 1. Radiografia simples do abdome demons-
tra figado de dimensdes aumentadas.

siaem cunha do lobo direito e por agulha
de um dos nédulos revelou fibrose portal
discreta e achados histol 6gicos compati-
vels com hemangioendotelioma hepético.

A tomografiacomputadorizada (TC) do
abdome, realizadalogo apGs aintervencéo
cirdrgica, demonstrou figado aumentado
de volume, com indmeros nédul os discre-
tamente heterogéneos, de densidade menor
que o parénquimahepatico normal etama-
nhos variados, com dimens3o médiade 20
mm. ApGs aadministragdo endovenosade
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contraste iodado, houve intenso realce na
periferiados nédul os, 0 que demonstrou se
tratar delesdes hipervascul arizadas. A por-
¢do central de alguns desses nddulos per-
maneceu hipodensa, sugerindo necrose
central. Asviashiliaresintrae extra-hepa
ticastinham calibre normal eavesiculabi-
liar ndo apresentavaalteragdes. Bago, rins,
adrenais e pancreas normais, e retroperitd-
nio livre (Figura 3).

Na evolugdo, a paciente permaneceu
sem tratamento, em acompanhamento am-
bulatorial, monitorizando-se a freqUéncia
cardiaca, que se manteve préxima a 120
bpm (normal paraafaixaetaria), eo ganho
de peso, que foi adequado. A hepatimetria
alcangou 8 cm, mas diminuiu gradativa-
mente. Nova TC de abdome, trés meses
apos a primeira, demonstrou diminuicao
no volume do figado e no nimero e na di-
mensdo dos nddul os parenqui matosos, que
no entanto apresentavam atenuagdo e pa-
dréo derealce pelo contraste, semelhantes
ao exame anterior (Figura 4).

DISCUSSAO

Os hemangi oendoteliomas s&o caracte-
rizados pelo crescimento desordenado de
células endoteliais dentro e ao redor do
[dmen de um vaso. Na histologia, obser-
vam-se vasos, massas e bainhas de células
espiculadas, e ocasiona mente figuras de
mitose®.

A peleéoloca maiscomumenteenvol-
vido, mas podem ser encontrados heman-
gioendoteliomas no figado e no bago'?. No
figado, so ostumoresvascularessintomé&
ticos mais freqiientes da infancia®.

A classificago nas categorias benigna,
intermediariaou malignase baseia, segun-
do alguns autores’, em duas caracteristi-
cas. a presenca de estruturas vasculares
bem definidas e a extens&o e regularidade
da proliferagdo das células endoteliais.
Portanto, tumores vascul ares malignos séo
anaplésicos e com poucas estruturas vas-
culares bem diferenciadas, em contraste
com os vasos bem formados e com proli-
feracdo endotelial dos tumores benignos.

O hemangioendotelioma hepatico é
uma entidade histol ogicamente benigna,
mas que pode se tornar agressivo, tendo
suaevolucdo complicadapor insuficiéncia
cardiacadealto débito, muitasvezesintra-
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Figura 2. Ultra-sonografia do abdome mostra figado com muiltiplos nédulos hipoecogénicos, homogéneos,

distribuidos difusamente no parénquima hepéatico.

Figura 3. Tomografia axial computadorizada do abdome superior, apds a administracdo endovenosa de
contraste iodado, demonstra figado com dimensdes aumentadas, com inimeros nédulos hiperdensos, al-
guns com centro de menor densidade, disseminados pelo parénquima hepatico.
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Figura 4. Exame de controle, trés meses apos a primeira tomografia computadorizada, demonstra diminui-
¢a0 no numero e na dimensao dos nddulos parenquimatosos.

tavel. No entanto, sua forma de apresen-
tagdo mais comum é na forma de massa
abdominal palpavel ou hepatomegalia e
hemangiomas cuténeos. A insuficiéncia
cardiaca por “shunt” arteriovenoso ocor-
re mais raramente".

Nesta paciente o tumor manifestou-se
com ictericia obstrutiva e hepatomegalia,
sem sinaisdeinsuficiénciacardiaca. Outras

complicacBes relacionadas, como sangra-
mento intestinal por consumo de plague-
tas, coagulacdo intravascular disseminada
e sinais de hipertensdo portal ndo ocorre-
ram™®. As manifestagBes clinicas inicia-
ram nas primeiras semanas de vida, época
habitual de apresentacdo desse tumor, que
em 85% dos casos ocorre antes dos seis
meses de vida®.
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O acometimento multifocal do figado é
0 mais comum, embora casos de tumor so-
litério possam ocorrer™, tornando o diag-
néstico diferencial com neoplasiamaligna
maisdificil. Ao examede USabdomina da
paciente descrita neste trabalho, foram
constatados multiplos nédul os hepéticos
hipoecdicos e homogéneos. A TC caracte-
rizou esses nédulos como imagens hipo-
densas e heterogéneas, hipervasculariza-
das, com éreas sugestivas de necrose cen-
tral. Os aspectos radiol dgicos tipicos des-
saslesdes, naUSenaTC, incluemimagens
nodulares heterogéneas, com sinais dein-
farto, hemorragia, fibrose e calcificagdes
no interior®+9),

O diagndstico diferencial entre heman-
gioendotelioma e envolvimento do figado
por neoplasia maligna primaria ou secun-
daria pode ser dificil por exames de ima-
gem, especiamente naslesdes Unicase sem
sintomas cardiovasculares associados®?.
As hipdteses de hepatoblastoma e metés-
tase de neurobl astoma devem ser conside-
radas. O bom estado geral desta paciente
torna o diagndstico de lesdio maligna pou-
co provavel e a auséncia de niveis eleva-
dosdeé&cido vanil-mandélico afastao diag-
néstico de neuroblastoma metastatico. O
hamartomamesenquimal deve ser também
considerado no diagndstico diferencial dos
hemangioendoteliomas hepaticos, apesar
debastanteraro. A ausénciade componen-
tes cisticos exclui esta lesio®?.

A diferenciac8o dos hemangioendote-
liomas com outras lesdes hemangiomato-
sas do figado, como 0s hemangiomas ca-
vernosos, deve sempre ser considerada. A
disting&o radiol 6gi caentre ambos pode ser
dificil, exceto pel o fato de oshemangiomas
se apresentarem mais freguentemente
como peguenos focos de |esdo e raramen-
te antes do primeiro ano devida. Torna-se
necessario entdo o estudo histoldgico para
o diagnastico definitivo, emboraem alguns
casos esta distingdo também ndo sgjacla-
ra*19, Além disso, abidpsiadessas|esdes,
por agulha ou a céu-aberto, pode levar a
hemorragias graves e a morte!®13,
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Atuamente, algunsautoresdefendem o
uso da cintilografia com heméacias marca
das com tecnécio-99m como um método
acurado no diagnéstico diferencia de mas-
sas hepdticas em criangas, com avantagem
de ser um método n&o invasivo e de ndo
apresentar risco potencial de hemorragia
A cintilografia dinémica demonstra perfu-
S50 aumentadanostumoresde origem vas-
cular, 0 que, no entanto, pode ser obser-
vado em lesdes hipervascul arizadas de di-
ferentes origens. O uso de cintilografia es-
tatica apos injecdo imediata de hemécias
marcadas demonstra atividade igual a de-
tectada no coragdo, persistente nafase es-
taticatardia(cercade 10 a20 minutos apds
ainjecéo) no caso delesbes de origem vas-
cular. Mesmo tumores altamente vascul a-
rizados que apresentam aumento de perfu-
s8o nacintilografia dindmicanéo apresen-
tam atividade igual a do coragdo nas fases
estéticas se ndo forem de origem vascular.
Assim, a utilizagéo da cintilografia com
técnica de trés fases permite diferenciar
tumores vasculares de outros tumores so-
lidos de origem diversa, mesmo que hiper-
vascularizados™7. O uso da cintilogra-
fia também pode ser Util no acompanha-
mento evolutivo dessas |lesdes™®,

A histéria natural dos hemangioendo-
teliomas hepéticos habitualmente mostra
crescimento répido até a estabilizago das
lesBes, que entdo sofrem regressdo gradual.
Ap6s um periodo de tempo variavel, nor-
malmente dentro de alguns meses, essas
lesbes deixam de existir. Portanto, proce-
dimentoscirlirgi cos s serdo necessariosno
controle de eventuais complicagdes®. No
caso descrito nestetrabalho, o figado apre-
sentou aumento de tamanho até 8 cm da
borda costal direita, ndo houve necessi-
dade de cirurgia além dalaparotomia para
bidpsia, e o tumor encontra-se em fase de
regressao, com a paciente bem e em acom-
panhamento ambulatorial.
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