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RESUMO

Hemangiopericitoma é um raro tumor perivascular que raramente
envolve o sistema urogenital. Esses tumores geralmente se manifestam
com quadro clinico inespecifico, por vezes associado a hematuria ou
hipertenséo. O diagnéstico baseia-se numa combinagao de alteracoes
histolégicas e imuno-histoldgica. Este artigo relatou o caso de uma
paciente de 52 anos de idade com um hemangiopericitoma renal
submetida a tratamento cirrgico em nosso servigo e incluiu uma
reviséo de literatura sobre o assunto.
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ABSTRACT

Hemangioperycytoma is a rare perivascular tumor that seldom
involves the urogenital system. This tumor often appears with
an unspecific clinical picture, and sometimes is associated with
hematuria or hypertension. Diagnosis is based on a combination of
histological and immunohistological findings. We report a case of a
52-year-old patient with renal hemangiopericytoma who underwent
surgical treatment at our service. This report also includes a literature
review on the subject.
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INTRODUGAO

Descrito pela primeira vez em 1942, o hemangioperi-
citoma (HPC) ¢ um raro tumor perivascular resultante
da proliferacao descontrolada dos pericitos capilares.

Acometem principalmente extremidades, pelve, cabeca
e pescogo, € meninges, sendo raramente encontrados
no sistema urogenital. Até 2009, apenas 42 casos dessa
neoplasia envolvendo o rim foram relatados na literatu-
ra mundial.)

Devido a raridade dessas lesOes, até os dias atuais,
nao estao estabelecidas condutas terapéuticas e diag-
nosticas ideais, nem a evolucdo e o progndstico da
doenca.® Relatamos um caso de HPC renal diagnos-
ticado e tratado no Servico de Urologia da Irmandade
Santa Casa de Misericordia de Sao Paulo.

RELATO DE CASO

Paciente de 52 anos de idade, do género feminino, bran-
ca, previamente higida, apresentou, em novembro de
2011, aumento do volume abdominal. Negava qualquer
outra queixa, incluindo dor abdominal ou hemattria.
N3io tinha historia de tabagismo ou de uso de substan-
cias ilicitas. Em marco de 2012 comecou o acompanha-
mento ambulatorial no servi¢co de urologia, hipertensa
em uso de medicagdes e referindo perda de 10kg nesse
periodo; trouxe ultrassonografia das vias urinarias com
evidéncia de tumoragao em topografia do rim direito.
Exames laboratoriais revelaram anemia, com valor séri-
co de hemoglobina de 8,9g/dL. Tomografia computado-
rizada (TC) de abdome evidenciou formacao expansiva
sOlido-cistica, multisseptada, heterogénea, com origem
no rim direito, substituindo o parénquima, no terco mé-
dio e inferior, medindo 23,2x18,8x18,7cm, com realce
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das porcoes solidas e dos septos de permeio, deslocan-
do superiormente o figado e a vesicula biliar, cruzando
a linha média e rechacando medialmente o pancreas,
veia porta e aorta, sem sinais de comprometimento vas-
cular (Figura 1).

Figura 1. Tomografia evidenciando tumoragéao abdominal

Foi submetida a nefrectomia radical, procedimento
com dificuldade técnica devido as proporg¢oes da tumo-
racao, porém sem intercorréncias, nao necessitando de
transfusdo sanguinea e nem de cuidados intensivos no
pOs-operatério imediato. A paciente evoluiu sem com-
plicacoes, dreno com baixo débito e boa diurese, tendo
alta no 3¢ dia apos a cirurgia.

Estudo anatomopatoldgico (Figura 2) confirmou o
diagnostico de HPC, e a andlise imuno-histoquimica
mostrou células tumorais positivas para BCL-2 (Figura
3), CD99 (Figura 4), vimentina (Figura 5), CD34 (Fi-
gura 6), sendo negativo para S-100. O indice mitdtico
teve escore de 2 (13 mitoses por 10 campos de grande
aumento).
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Figura 2. Anallse hlstologma com hematoxnma-eosma
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Figura 4. Imuno-histoquimica com marcador BCL-2 positivo

Figura 6. Imuno-histoquimica com marcador CD34 positivo



No retorno ambulatorial, permanecia assintomati-
ca e sem complicacOes locais ou sistémicas. Foram re-
tirados os pontos da incisdo cirdargica e solicitado TC
abdominal e radiografia de torax controle em 4 meses.
A reavaliacio nesse periodo, novamente encontrava-se
em bom estado geral, normotensa ¢ sem necessidade
de usar anti-hipertensivos, sem qualquer queixa. A ra-
diografia ndao mostrou alteracoes e a TC revelou apenas
sinais de manipulacdo pregressa em topografia de rim
direito e linfonodos pericavais discretamente aumenta-
dos, <1,0cm. Atualmente no 7° més pds-operatorio, a
paciente mantém-se clinicamente bem, sem intercor-
réncias pds-operatorias.

DISCUSSAO

HPC ¢ classificado como um tumor vascular de tecidos
moles originado a partir de pericitos, células modifi-
cadas de musculo liso, descritas por Zimmerman, em
1923. Tais células se arranjam ao redor de capilares e
veias pos-capilares, sendo responsaveis por modular o
fluxo sanguineo e pela permeabilidade de tais vasos.®

A paciente relatada encontrava-se na média de
idade de diagndstico dessa neoplasia, proximo de 40,3
anos (16 a 68 anos), sugerindo que tal tumor ocorre
com maior frequéncia em pacientes jovens que outros
tipos de carcinomas de células renal.>¥ Nao ha dife-
renga significativa quanto a incidéncia entre homens e
mulheres, e nem variacao de idade entre os géneros ao
diagnéstico.

O quadro clinico € inespecifico. Em 66% dos casos
relatados na literatura, o sintoma inicial foi de tumoracao
abdominal indolor, assim como o relatado neste caso.
Outros sintomas ja descritos, em ordem de frequéncia,
sao: hematuria, hipoglicemia e hipertensao arterial.?)
Hemattria foi detectada em seis pacientes, nos quais
houve invasao do sistema pielo-calicinal pelo tumor.®
Hipoglicemia foi associada ao excessivo metabolismo
de glicose pelo tumor. Ja a hipertensao arterial acre-
dita-se que seja decorrente de produgao de renina pela
neoplasia e, assim como evidenciado em nossa pacien-
te, geralmente regride apds o tratamento cirargico.®®
O sitio mais frequente de metastases do HPC renal é
o pulmao, descrito em dois casos, nos quais houve pior
progndstico dos doentes.

Exames de imagem, como ultrassonografia, TC ou
ressonancia magnética, nao demonstram achados espe-
cificos do tumor que pudessem colaborar para o diag-
noéstico diferencial entre outras neoplasias renais.(¥
Por outro lado, Yaghmai mostrou que esses tumores
podem ter um padrao caracteristico na fase precoce da
angiografia arterial — das artérias principais, presenca
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de grandes vasos circundando o tumor e uma mancha
bem demarcada, delimitando o tumor.?

Macroscopicamente a maioria dos tumores se ma-
nifesta como lesoes bem delimitadas ou com uma fina
capsula, associada a uma ampla rede de vasos e, por ve-
zes, com nodulos satélites pequenos encontrados sepa-
radamente da massa. Apenas uma minoria estd aderida
a tecidos vizinhos. O tamanho dos tumores relatados na
literatura varia entre 2 e 25cm.®

Geralmente, ha proliferacido celular com pequena
variacao da celularidade, com padrao vascular em “chi-
fre de alce” com pericitos embalados em torno de endo-
télio vascular, e minima colagenizacao, podendo variar
tanto em forma quanto em tamanho. A técnica utilizada
baseia-se na coloragao por hematoxilina-eosina (Figura
2) e de prata, em associacao com imuno-histoquimica,
utilizando anticorpos contra CD31, CD34, CD99, S-100,
vimentina, citoqueratinas e antigeno de membrana epi-
telial (renal). Apenas a combinacao dos dois € capaz de
prover o diagnéstico,®¥ o que permitiu o diagndstico de
certeza da massa tumoral do caso apresentado.

O diagnéstico de HPC € principalmente de exclu-
sa0. O padrao histologico e a imunofenotipagem forne-
cem informacdo para o diagndstico diferencial com
outras neoplasias vasculares e outros tumores mesen-
quimais. Tais tumores incluem os de origem justaglome-
rular, que geralmente apresentam-se com hipertensao
arterial, especialmente em adultos jovens. Esses tumo-
res sdo considerados de origem diferente do HPC.®
Outras neoplasias vasculares, histiocitarias, neurais e
do musculo liso devem ser excluidas antes de se definir
o diagnéstico de HPC.®

Cirurgia é considerada o tratamento principal para
tal patologia, e a exérese deve ser o mais radical possi-
vel, a fim de evitar resseccdo incompleta e recidiva.
Portanto, um apropriado plano cirdrgico, associado a
um estudo da arquitetura vascular tumoral (angio-TC
ou arteriografia) prévio, deve ser realizado.® Radio-
terapia, quimioterapia ou imunoterapia adjuvantes ou
neoadjuvantes nao pareceram ser eficazes para o HPC.
Embora a maioria dos HPC renais seja benigna, o des-
fecho nao pode ser precisamente previsto pela aparén-
cia histologica, mas deve ser realizado acompanhamen-
to rigoroso para detectar recorréncia a longo prazo.©®

O principal fator associado ao prognostico parece
ser o padrao histoldgico. Enzinger e Smith notaram so-
brevida de 77% em 10 anos nos pacientes com 0 a 3 mi-
toses/10 versus 29% naqueles pacientes com 4 ou mais
por campo.” De forma similar, a sobrevida foi de 81%
nos pacientes sem necrose tumoral versus 29% naqueles
que apresentaram areas necréticas no tumor. Foi ainda
constatada importancia do tamanho do tumor em rela-
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¢ao ao progndstico. Em tumores <6,5cm, a sobrevida
em 10 anos alcangou 95% e foi de 63% para tumores
maiores.®

CONCLUSAO

Por ser patologia rara e apresentar-se com quadro clini-
co vago, associado a exames de imagem que nao indi-
cam uma patologia especifica, o diagndstico exato de
hemangiopericitoma da-se apenas no pds-operatorio,
com o resultado imuno-histoquimico.

O melhor tratamento consiste na excisao cirurgica
completa, visto que o tratamento complementar, com
quimioterapia e/ou radioterapia, ndo se mostrou efetivo.
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