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RELATO DE CASO

Hemangioma hepadtico

Hepatic hemangioma
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Resumo
Objetivos: Descrever um caso de hemangioma hepdtico em
recém-nascido tratado com cirurgia.

Métodos: Relata-se o caso de recém-nascido do sexo masculi-
no, de 6 dias de vida, com extensa lesdo hepatica, e sua evolucéo.

Resultados: A crianca evoluiu com quadro de descompensacgao
hemodinamica devido a coagulopatia de consumo e insuficiéncia
respiratria. Os exames de imagem foram inconclusivos, sendo
indicado procedimento cirdrgico. Foi realizada ressecgdo total da
massa hepatica e confirmado o diagnostico de hemangioma por
estudo anatomopatolégico. A crianga evoluiu satisfatoriamente,
recebeu alta apds 15 dias e encontra-se assintomatica.

Conclusdes: O hemangioma hepitico deve ter tratamento con-
servador; estando a cirurgia reservada para os casos de insuficiéncia
cardiaca intratdvel e/ou coagulopatia consumptiva refrataria.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(1): 87-90: hemangioma hepatico,
Sindrome de Kasabach—Merritt, plaquetopenia.

Introducao

O hemangioma é o tumor hepdtico mais freqiiente no
primeiro ano de vida, e consiste na neoplasia benigna do
figado mais freqiiente na infancia. Raramente € visto acima
de trés anos de idade. Praticamente ndo hd predominncia
de sexo ou ragal.
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Abstract
Objective: To describe a case of a congenital hepatic heman-
gioma treated with surgery.

Methods: We report the case of a 6-day-old boy who presented
a giant hepatic hemangioma, and describe its evolution.

Results: The child developed hemodynamic instability second-
ary to consumption coagulopathy and respiratory failure. The image
studies were inconclusive. He was submitted to surgery with com-
plete resection of the tumor. Pathology confirmed it was heman-
gioma. The child was discharged after 15 days and is well, without
symptoms.

Conclusions: Hepatic hemangiomas should be treated conser-
vatively, with surgery reserved for intractable cardiac failure and/or
refractory consumptive coagulopaty.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(1): 87-90: hepatic hemangioma,
Kasabach-Merrit syndrome, thrombocytopenia.

O hemangioma hepatico cresce rapidamente nos pri-
meiros meses de vida, apresentando uma estabilizag¢ao por
volta de um ano e, posteriormente, uma regressao esponta-
nea. O tempo de involugdo € variado. Setenta e cinco por
cento das lesdes tendem a resolver-se completamente por
volta dos 5 a 7 anos de idade. As complicagdes mais
importantes, entretanto, ocorram por volta das 6 semanas
de idade, e a morte é conseqiiéncia de faléncia cardiaca na

maioria dos casos2.

A apresentagdo clinica mais usual nos neonatos com
hemangioma hepatico é a hepatomegalia, que muitas vezes
também estd associada com hemangioma cutaneo e insufi-
ciéncia cardfaca secundéria a “shunt” arteriovenoso!-3.

As lesdes vasculares sdo divididas em hemangiomas e
mal formacdes vasculares. A principal diferenca entre eles
€ que no hemangioma observa-se proliferacao das células
endoteliais e angiogénese, o que leva ao crescimento rapido
dessas lesoes™*”.
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Freqiientemente os modernos exames de imagem, a
tomografia computadorizada (TC), a ressonancia magnéti-
ca (RM), e a ultra-sonografia (USG), sdo suficientes para o
diagnéstico desta lesdo!-0-10,

O tratamento conservador € de escolha para a maioria
dos casos; entretanto, a intervengdo cirtrgica algumas ve-
zes é necessarial >0,

Descreveremos um caso de um neonato com uma volu-
mosa massa hepdtica, exames de diagndstico, suaevolucao,
tratamento e revisdo da literatura.

Relato de Caso

Recém-nascido, 6 dias de vida, masculino, branco. Mie
com 37 anos, hipertensa, realizou pré-natal desde o primei-
ro trimestre da gestacdo com dois exames ultra-sonografi-
cos normais. Nasceu de parto cesdrea devido a liquido
amnidtico meconiado. Apgar 7/7, peso 3.380g, Capurro
somadtico de 38 semanas. Apresentou distensdo abdominal
e tumoracao no hipocondrio direito nos primeiros dias de
vida. Encontrava-se em bom estado geral, eupnéico, ictéri-
co em zona III de Kramer, abdome globoso com circulagdo
colateral evidente e massa palpdvel em hipocondrio direito.

Os exames laboratoriais mostravam HB 11mg/%, HT
33mg/%, leucéeitos 6.500/mm3, plaquetas 36.000/mm?,
bilirrubina total 10,29mg%, bilirrubina indireta 8,6mg%.

A tomografia computadorizada de abdome mostrou
grande massa hepdtica heterogénea, ocupando lobo esquer-
do e parte do lobo direito, medindo 8,0x6,5x9,5cm, com
concentracio heterogénea de contraste venoso. A cintilo-
grafia com hemdceas marcadas foi negativa para hemangi-
oma.

Evoluiu com piora da distensdo abdominal e desconfor-
to respiratério restritivo, assim como queda dos niveis de
hemoglobina (de 9,4 para 8,0mg%) e plaquetopenia (20.000/
mm?).

Devido aevolucaorapidadalesdo hepaticacom aumen-
to progressivo do volume abdominal, insuficiéncia respira-
téria franca e diagndstico ndo esclarecido através dos
exames de imagem, optamos por intervencdo cirdrgica.

Foirealizadalaparotomia com hepatectomia esquerda e
exerese da lesdo.

O estudo anatomopatolégico macroscépicorevelou lobo
hepatico direito medindo 10,0x4,0x8,5cm e pesando 220g.
Aos cortes observou-se lesdo nodular intraparenquimatosa,
de coloragdo castanho-violdcea e aspecto esponjoso, entre-
meada por traves fibrosas. A lesdo mediu 7cm no seu maior
eixo. O exame microscépico mostrou lesdo mal delimitada,
de contornosirregulares, comprimindo o parénquima hepa-
tico adjacente. A lesdo era constituida em sua porc¢io
central por grandes espagos vasculares de paredes delgadas
com revestimento endotelial, preenchidos por sangue (Fi-
gural). A periferia da lesdo mostrou importante prolifera-
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¢do de ductos biliares em meio a estroma ora de aspecto
mixédide, ora de aspecto fibroso, com multiplos focos de
hematopoiese extramedular. O estudo imunohistoquimico
com marcadores de células endoteliais (CD34 e fator VIII)
revelou, nas dreas so6lidas periféricas, multiplos capilares e
vasos de aspecto hamartomatoso, em meio aos ductos
biliares proliferados (Figura2).

Figura 1 - Lesdo caracterizada por grandes espagos com pare-
des delgadas e focos de hematopoiese extra-medu-
lar. (HE X 400)

O estudo com o marcador de proliferagdo celular Ki-67
clone MIB-1 demonstrou extensa positividade tanto nos
elementos vasculares quanto nos elementos mesenquimais
e nos ductos biliares proliferados, indicando uma alta
fracdo de proliferacdo celular. O diagnéstico de heman-
gioma foi dado devido a riqueza dos elementos vasculares
e de seu cardter proliferativo.

Figura 2 - A positividade imunohistoquimica para CD34 ca-
racteriza a natureza vascular dalesdo. (CD34 X 100)
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No pés-operatdrio, o paciente apresentou quadro sépti-
co, com boa resposta a antibioticoterapia de amplo espec-
tro. Houve regressao da ictericia e dos sintomas de insufi-
ciéncia cardiaca, e a crianca recebeu alta com 38 dias de
vida.

No retorno ambulatorial de rotina, aos 3 meses de vida,
notou-se nédulo hemangiomatoso em parede tordcicadirei-
ta, tendo-se optado por conduta expectante.

Discussao

Apesar dos tumores vasculares da infincia serem consi-
derados lesdes benignas e muitas vezes involuir espontane-
amente, o hemangioma hepético pode atingir grandes ex-

tensdes e apresentar importante distirbio hemodinamico®.

A faléncia cardiaca ocorre em cerca de 50% dos pacien-
tes com hemangiomas de figado, sendo secundaria ao shunt
arteriovenoso nas grandes lesdes”-©. Setenta por cento po-
dem evoluir ao 6bito por esta complicagdo, quando nio sdo
devidamente tratados. Estd descrito que quanto menor a

idade da crianca mais severos sdo os sintomas cardfacos?.

Outra grave manifestagcdo nesses pacientes € a sindrome
de Kasabach-Merritt, que consiste no seqiiestro de plaque-
tas pela lesdo, hemdlise microangioplastica, trombose e
coagulopatia consumptiva’. Madan et al. relataram uma
incidéncia de 75% da sindrome de Kasabach-Merrittem 16
criangas com hemangioendotelioma®. A taxa de mortalida-
de descrita foi de 30 a 40% dos pacientes que apresentam
esta sindrome!3. O quadro clinico e laboratorial com ane-
mia, plaquetopenia e coagulopatia, visto no caso relatado,
caracteriza a presenca da sindrome de Kasabach-Merritt. A
ictericia, também observada em nosso paciente, € vista em
cerca de 35% dos casos de hemangioma hepatico em
criangas”®.

O hemangioma cutineo estd presente em 40% dos
pacientes com hemangioma de figado”. No nosso paciente
ndo foi observado hemangioma cutaneo ao diagndstico,
porém, apds 3 meses, notou-se uma lesao na parede costal
direita diagnosticada como hemangioma cutaneo.

Namaioria dos casos, as modernas técnicas de diagn6s-
tico por imagem sio suficientes para estabelecer o diagnos-
tico de hemangioma hepético. A tomografia computadori-
zada (TC), especialmente com contraste, € altamente sensi-
vel em localizar e delimitar lesdes vasculares. A TC e a
ultra-sonografia com doppler, ndo somente sdo capazes de
demostrar, mas também quantificar os shunts intra-hepati-
cos. As indicagdes de arteriografia tem decrescido signifi-
cativamente®?. O estudo de hemaceas marcadas com Tc99
também pode ser utilizado, principalmente quando os exa-
mes citados acima deixam dividas quanto ao diagndstico.
Este exame apresenta uma sensibilidade de até 78% nos
tumores maiores de 2 cm de didmetro’. Porém, apesar da
alta sensibilidade dos métodos de diagndstico ndo invasi-
vos, tumores vasculares com alta taxa de proliferagdo
celular podem produzir imagem com alta densidade, simu-
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lando tumor s6lido. Nesses casos, o procedimento cirdrgico
€ necessdrio, para esclarecimento do diagndstico.

O tratamento deve ser direcionado para a corre¢ao das
manifestacdes sistémicas do tumor. O comprometimento
cardiaco tem sido tratado com digitalico e diurético®. Os
esterdides tém sido usados na tentativa de reduzir o tecido
imaturo hemangiomatoso, como foi proposto pela primeira
vez por Touloukian et al.>»!2 Muitos centros tém usado os
esterdides como primeira linha de tratamento, com uma
taxa de resposta em torno de 45% nos casos sintoméaticos.
Também tém sido utilizadas drogas quimioterdpicas como
a ciclofosfamida, associadas ou ndo com esterdide. Entre-
tanto, os poucos trabalhos com essas drogas ndo mostram
resultados satisfatérios>0.

Devido a sua agfo sobre a angiogénese, inibindo a
locomocgio e proliferacio das células endoteliais, o interfe-
ron alfa-2 tem se demonstrado eficaz em reduzir grandes
hemangiomas. Usando interferon alfa-2a em 20 pacientes
com hemangioma, Folkman comprovou redugdo tumoral
em 18 deles. Atualmente o interferon alfa-2a é considerado
o tratamento de escolha para a sindrome de Kasabach-
Merritt!3.

A associacdo de interferon e corticdide ndo mostrou
vantagens e aumenta os efeitos toxicos para o paciente!3.

A radioterapia também ¢ utilizada em alguns centros,
porém com notério declinio em suas indicagdes, pela pouca
resposta e os efeitos deletérios sobre o figado e 6rgdos
adjacentes>-0.

A ressecgdo cirdrgica dos hemangiomas hepaticos é
indicada quando os procedimentos conservadores sdo insu-
ficientes para controlar a doenga e nos casos onde ha
incertezano diagnéstico®. Devenport et al. indicam cirurgia
precoce nos casos de faléncia cardiaca secundaria a “shunt”
arterio-venoso. O tratamento cirdrgico consiste da ressec-
¢do lobar, no caso de tumor focal confinado a uma drea; no
caso de tumor bipolar, indica-se ligadura da artéria hepati-
ca. A embolizagdo também tem sido realizada utilizando
gelfoan, dlcool polivinil e rolos de aco, com bons resulta-
dos; entretanto, pode haver infarto renal secundario a pas-

sagem dos agentes embélicos?.

A cirurgia foi indicada, em nosso caso, devido a néo
confirmacdo do diagnéstico prévio e a evolugdo clinica
desfavoravel com coagulopatia de consumo, sinais de insu-
ficiéncia hepatica, cardiaca e respiratdria restritiva ao cres-
cimento do tumor, e iminente risco de vida do paciente.

A sindrome de Kasabach-Merritt foi descrita como a
associacio de hemangioma capilar e plaquetopenial®. Po-
rém, recentemente, Enjolras et al. discutem que as lesdes
vasculares da sindrome de Kasabach-Merritt ndo sdo he-
mangiomas verdadeiros. As anomalias vasculares descritas
nessa sindrome podem assumir aspectos diferentes com um
espectro variado de apresentacdes histolgicas!>. Em nos-
s0 caso, o estudo anatomopatoldgico também nao confir-
mou tratar-se do hemangioma capilar classico da infancia.
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