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Resumo

Abstract

0 hemangjoendotelioma epitelioide € uma neoplasia rara de origem vascular, cujo acometimento de 6rgéos como o pulmao, o bago, o
0ss0, @ mama e o figado ja foi relatado. O quadro clinico e o progndstico deste tumor sdo bastante variaveis. A partir de um relato de caso,
procuramos contribuir com os dados existentes na literatura, revisando caracteristicas clinicas e radiolégicas que podem ser Uteis para
inseri-lo no diagndstico diferencial das lesdes hepaticas.

Unitermos: Figado; Neoplasias; Hemangioendotelioma epitelioide; Diagndstico por imagem; Ressonancia magnética.

Epithelioid hemangioendothelioma is a rare neoplasm of vascular origin whose involvement of organs such as lung, spleen, bone, breast
and liver has already been reported. The clinical signs and the prognosis of this tumor are quite variable. From the present case report,
the authors have sought to contribute with literature data, by reviewing clinical and radiological features which may be useful to include

such a condition in the differential diagnosis of liver lesions.
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INTRODUCAO

O hemangioendotelioma epitelioide é um tumor vascu-
lar raro, composto por células epitelioides e por um estroma
fibroso hialinizado”. E considerado um tumor maligno de
agressividade baixa/intermedidria, com apresentacao clinica
e prognostico variados 3
mento de multiplos 6rgdos descoberto de forma incidental
em uma paciente assintomatica.

). Relatamos um caso de acometi-

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 28 anos, com nédulo hepa-
tico hipoecogénico descoberto em exame de ultrassonogra-
fia (US) de rotina. Complementac¢do com ressonancia mag-
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nética (RM) identificou outros nédulos hepiticos, de tama-
nhos variados, predominantemente periféricos, com baixo
sinal em T1, sinal intermedidrio em T2 e padrio de realce
hipovascular (Figura 1). Outros nédulos hepaticos (Figura
2) foram ainda caracterizados no estudo de tomografia com-
putadorizada (TC), assim como nédulos pulmonares e le-
sdes liticas na medular do osso iliaco esquerdo (Figura 3).
Os marcadores tumorais, a colonoscopia e a endoscopia fo-
ram negativos para lesdes neoplasicas. O diagnéstico de
hemangioendotelioma epitelioide foi firmado pela biépsia
guiada por US, cuja lamina estd demonstrada na Figura 4.

Figura 1. Ressonancia magnética (T2 STIR, TIGRE pré-contraste, arterial, portal
e equilibrio). Nédulo circunscrito localizado na periferia da face visceral do seg-
mento VI, com aspecto em alvo no T2, baixo sinal em T1 e realce hipovascular e
progressivo. As margens da leséo séo indistintas na fase tardia.
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Figura 2. Tomografia computadorizada. Outros nddulos periféricos, de tama-
nhos variados e de menores dimensoes, sao caracterizados no lobo direito do
figado. Nao foram identificadas areas de retracdo capsular hepatica.

DISCUSSAO

O hemangioendotelioma epitelioide é um tumor de ori-
gem endotelial formado por células epitelioides eosinofili-
cas, dendriticas e inflamatérias, dispersas em um estroma
mixomatoso ou fibroso”. Imuno-histoquimicamente, sio
identificados pela positividade para o fator VIIT (FVIII-
RAg)®*. Macroscopicamente, apresenta-se como nédulos
multifocais de 0,5 a 14 cm®*, Em até 18% dos casos apre-
sentam-se como um nédulo tnico, com média de 5,6 cm™.

Sao mais frequentes no sexo feminino, na propor¢éo de
1,6:1%%, H4 associacdo com estrégenos e exposi¢do ao clo-
reto de vinila, mas sem dados elucidando a natureza desta
relacao™.

O acometimento hepatico pode ser nodular ou difuso
O padrio nodular é caracterizado pela presenca de muiltiplas
lesdes, de tamanhos variados, periféricas e subcapsulares,
enquanto o difuso decorre da coalescéncia dos nédulos, for-
mando uma lesdo periférica infiltrativa lobar"*®. A retra-

(2,6,7)

cdo e alobulagdo hepitica sio caracteristicas'"?. Sao lesdes
hipoecogénicas na US e hipodensas na TC sem contraste.
Na RM tém baixo sinal em T1, sinal alto/intermediario em
T2, em que um padrao em alvo com érea central de alto sinal
pode ser identificado. A por¢do central com baixo sinal pode
ser decorrente de hemorragia, calcificagio e necrose coagu-
lativa. Tanto na TC quanto na RM os nédulos tém padrio
de realce hipovascular e periférico. Halo perilesional hipo-
captante circundando a lesdo pode ser identificado, corres-
pondendo a zona avascular interposta entre o nédulo e o
parénquima hepatico"?. Calcificacdes ocorrem em 23% das
lesdes™®. No nosso caso, os nédulos apresentaram realce em
alvo, com homogeneizacio nas fases de contrastacio tardia.

O curso da doenca é variado™®, havendo casos em que
existe, inclusive, regressao tumoral sem nenhum tipo de tra-
tamento®. Pulmao (81%), linfonodos abdominais (39%),
mesentério e omento (31%) sdo os sitios mais comuns de

acometimento metastatico™®.
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Figura 3. Tomografia computadorizada. Nédulos pulmonares na periferia da face
costal do lobo médio e no segmento lingular. Lesoes dsseas liticas com esclerose
marginal no osso iliaco esquerdo.

Figura 4. Células neoplasicas fusocelulares e epitelioides infiltrando os sinusoi-
des, hepatécitos residuais em meio a neoplasia (seta). Aglomerados de células
neoplésicas epitelioides (circulo). Imuno-histoquimica CD34 positiva nas células
neoplésicas demonstrada no box inferior direito da figura.

E consenso optar-se pelo tratamento cirtrgico quando
possivel, por meio de nodulectomia (padrdo nodular) ou
transplante hepético (acometimento difuso). O transplante
é aceitavel mesmo na doenca metastatica®®, exceto na po-
pulagio pediatrica®. A sobrevida em cinco anos é de 43%
nos pacientes submetidos a transplante, e a recorréncia ocorre
em 33% dos casos®. A quimioterapia, o interferon e a qui-
mioembolizacio arterial foram utilizados no tratamento do
paciente em estudo®®. Pela histéria natural da doenca, é di-
ficil avaliar a real efetividade de cada uma das estratégias
terapéuticas empregadas(4).

Na vigéncia de nédulos hepaticos e extra-hepiticos, de-
vemos inicialmente pensar em comprometimento sistémico
por doenca neoplésica, mais comum do que o hemangioen-
dotelioma epitelioide, uma neoplasia rara. No presente caso,
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a investigacdo dos principais sitios primarios (mama, esto-
mago, c6lon) foi negativa. Neste contexto, o conhecimento
dos achados radiolégicos do hemangioendotelioma epite-
lioide foi ttil em inclui-lo no diagnéstico diferencial. Lesdes
hepaticas periféricas associadas a retracio capsular, sobre-
tudo em mulheres jovens sem histérico oncolégico, sdo si-
nais de suspei¢do para o hemangioendotelioma epitelioide.
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