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RELATO DE CASO

Hamartoma mesenquimal hepdtico no recém-nascido

Hepatic mesenchimal hamartoma in neonates

Edward Esteves!, José A. Goraib2, José L. Martins>

Resumo

Objetivo: Abordar o diagnéstico e conduta em duas formas
distintas de hamartoma mesenquimal hepético no periodo neonatal.

Métodos: Relato de 2 casos raros de hamartoma mesenquimal
hepatico (HMH) em recém-nascidos e revisdo de literatura (ME-
DLINE, LILACS).

Resultados: Sao apresentados dois casos de recém-nascidos
com grandes massas abdominais, um deles complicado por rotura
e hemorragia durante manipulacdo em exames, evoluindo para
choque. A operagdo de urgéncia no caso 1 evidenciou enorme tumor
cistico hepético roto com contetdo sero-hemorrdgico. Apds ressec-
¢do da lesdo em cunha, no pds-operatdrio a crianca evoluiu sem
anormalidades. O exame andtomo-patolégico e imuno-histoquimi-
co do cisto demonstraram HMH. No caso 2, com suspeita de tumor
hepético pelo ultrasom pré-natal, a lesdo aumentou progressiva-
mente, e foi realizada hepatectomia esquerda. O aspecto macrosco-
pico sugeria hemangioma, e o exame histopatolégico evidenciou
hamartoma mesenquimal com predominio endotelial. Atualmente
ambos encontram-se curados e assintomadticos.

Conclusées: O tratamento do HMH ¢é cirtirgico, pois ndo
regride espontaneamente. Alguns casos evoluem para formas gi-
gantes, mesmo no periodo neonatal, com complicagdes fatais. O
diagnéstico diferencial pré-operatério com o hemangioma € dificil
nas formas cisticas, sendo o exame imuno-histoquimico importante
para confirmac@o anatomo-patoldgica.
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Introducao

Os cistos hepaticos congénitos sdo tumoragdes benig-
nas geralmente assintomaticas, de origem biliar, linfatica
ou mais raramente mesenquimal. O hamartoma mesenqui-
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Abstract

Objectives: To approach the diagnosis and management of two
different features of hepatic mesenchymal hamartoma (HMH) in
the neonate.

Methods: Report of two cases of HMH in newborns and review
of the literature (MEDLINE and LILACS).

Results: Two cases of newborns with huge abdominal masses
are presented, one of them complicated by rupture and hemorrhage
during ultrasound manipulation, leading to hypovolemic shock.
Urgent operation showed a ruptured giant hepatic cyst containing
hemorrhagic yellowish fluid. The cyst was removed by edge resec-
tion at the level of hepatic segment 6 and the postoperative period
was uneventful. The pathological analysis of the cyst including
immunohistochemical tests revealed HMH. In case 2, with prenatal
diagnosis of hepatic tumor, the mass progressively enlarged after
birth, and a left hepatectomy was performed. The macroscopic
appearance suggested hemangioma but the histopathological aspect
indicated mesenchymal hamartoma with endotelial predominance.
Nowadays both children are healthy and asymptomatic.

Conclusions: The management of HMH is surgical treatment,
because it does not disappear spontaneously. Some cases evolve to
giant forms even in the neonatal period leading to fatal complica-
tions. Preoperative differential diagnosis from hemangioma is quite
difficult for cystic types, and immunohistochemical analysis is
important for pathological confirmation.
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mal hepatico (HMH) é um tumor congénito cistico as vezes
com aparéncia sélida, mas usualmente composto de multi-
plos microcistos, e consiste em ductos biliares dilatados
nio comunicantes ou actimulo de liquido em dreas de
mesénquima degenerado. E uma doenga rara e a etiopato-
genia tem sido pouco estudada.

O HMH tende a crescer e manifestar-se como uma
massa abdominal que, como qualquer outra, deve ser ma-
nipulada com cautela em neonatos devido ao risco de
rotura.

Apresentamos dois casos derecém-nascidos com HMH,
um deles bastante volumoso complicado por rotura e he-
morragia pré-operatdria, e enfatizamos os principais as-
pectos patoldgicos, clinicos e cirtirgicos. Na literatura
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revisadando encontramos relatos de hamartomas hepéticos
de dimensdes semelhantes ou com essa complica¢do no
periodo neonatal.

Relatos de Casos

Caso 1

Um recém-nascido de termo, sexo masculino, idade
gestacional 39 semanas, produto de parto normal pesando
4200 g, sem intercorréncias gestacionais, primogénito,
apresentava ao nascer abdome globoso, inicialmente assin-
tomatico. Ndo havia sido realizado nenhum exame ultra-
sonografico durante o acompanhamento pré-natal. Com 10
dias de vida a mae notou aumento progressivo do abdome,
e com 12 dias a crianga apresentava vOmitos apds as
mamadas. Trazido ao pronto socorro, o exame fisico evi-
denciou uma crianga em bom estado geral, peso 4450 g,
abdome bastante globoso, flacido, indolor, sinal do piparo-
te positivo, sugerindo um grande cisto.

Os exames bioquimicos eram normais. Hemoglobina
13,4 g/dl, hematdécrito 42% e leucécitos 12000/mm3. A
ultra-sonografia demonstrou grande massa cistica multilo-
culada ocupando todo o abdome, sugerindo cisto de epiplo-
on ou mesentério (Figural). Apés o exame, a crianca
apresentou rapida distensdo do abdome, que se tornou
tenso, associada a aumento da circulagio colateral superfi-
cial, anemia e sinais de choque hipovolémico, por provavel
rotura do cisto pela manipulag¢do. O hematdcrito caiu para
30%. Apés tratamento do choque e transfusdo, foi subme-
tida a laparotomia exploradora.

Figura 1- Ultra-sonografia abdominal no caso 1, mostrando
volumosa massa cistica

Por uma incisdo supra-umbilical transversa, demons-
trou-se liquido sero-hemorrédgico livre na cavidade (£100
ml) e grande cisto de paredes finas e transparentes, multi-
loculado, contetddo sero-hemorrégico, roto, originado do
lobo direito do figado, ao nivel do segmento 6 (Figura 2).
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Figura 2 - Aspecto intra-operatério no caso 1: grande hamarto-
ma cistico emergindo do lobo hepatico direito

As outras estruturas intra-abdominais eram normais. O
cisto foi retirado com resseccdo em cunha do parénquima
hepatico (Figura 3), e a parede abdominal, bastante flacida,
foi fechada sem drenagem. O pds-operatério transcorreu
sem anormalidades, e a criancga recebeu alta hospitalarno 5°
dia. O exame anatomo-patolégico, incluindo imuno-histo-
quimica negativa para antigeno relacionado ao fator VIII e
Ulex europeans para exclusdo de hemangioma, demons-
trou hamartoma mesenquimal hepatico. Atualmente, com
mais de 2 anos de idade, a crianga estd assintomatica.

Caso 2

Recém-nascido de parto cesireo prematuro (IG 35
semanas), sexo masculino, peso 2140 g, com suspeita de
massa hepatica pelo ultra-som pré-natal, apresentava ao
nascer uma massa abdominal arredondada no mesogéastrio
e quadrante superior direito, fixa, de consisténcia firme,
com cerca de 8 cm de didmetro, em contiguidade com a
borda hepatica. A radiografia simples mostrou calcificagio
fina central. A ultra-sonografia e tomografia evidenciaram

Figura 3 - Aspecto do figado no caso 1, ap6s retirada do hamar-
toma
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massa expansiva do lobo hepatico esquerdo, heterogénea,
com componentes sélidos e liquidos sugerindo tumor ma-
ligno hepatico ou hemangioma (Figura 4). O hemograma e
a dosagem de a-feto proteina foram normais. No 5° dia de
vida, devido ao crescimento da massa ao exame fisico, e
com suspeita de malignidade, foi realizada laparotomia
transversa supra-umbilical, encontrando-se tumoragao de
aspecto hemangiomatoso que acometia todo o lobo hepéti-
co esquerdo. Foi retirada por meio de hepatectomia esquer-
da regrada (segmentos 2 e 3), e no pds-operatério ocorre-
ram dois episodios de hipoglicemia sem outras intercorrén-
cias. Recebeu alta no 10° dia pés-operatério. O exame
anatomo-patoldgico evidenciou tumor encapsulado de li-
mite irregular com cistos contendo liquido pardo-amarela-
do e em algumas partes liquido hemorragico, com consis-
téncia fridvel e trabeculagdes. A microscopia mostrou
tumor heterogéneo com dreas de proliferacdo epitelial,
sustentadas por tecido fibroso, dreas com grandes lagos
sangiiineos e dreas com necrose e fina calcifica¢@o central.
O parénquima adjacente era normal. O diagnéstico foi
hamartoma hepatico.

Figura 4 - Tomografia computadorizada pré-operatdria no caso 2

Discussao

Entre os tumores benignos do figado, os tumores cisti-
cos e os vasculares sdo mais comuns que os sélidos!. O
mais comum ¢é o hemangioma (40%), seguido dos cistos
congénitos, hereditarios e parasitarios (35%). Os cistos
hepéticos congénitos sdo geralmente assintomaticos, mas
com o crescimento podem se manifestar como uma massa,
com compressio de estruturas vizinhas ou raramente rotu-
ra, hemorragia ou torsio2. Os tumores muito vasculariza-
dos, como o hemangioma e o hamartoma mesenquimal,
podem apresentar shunt arteriovenoso e insuficiéncia car-
diaca e coagulacdo intravascular disseminada por seqiies-
tro de plaquetas e fatores de coagulacdo (sindrome de
Kasabach-Merrit)3-5.
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O hamartoma mesenquimal é um tumor congénito de
etiologia desconhecida, mas provavelmente decorre da
proliferacdo e dilatagdo de ductulos biliares ndo comuni-
cantes, ou do acimulo de liquido em dreas de mesénquima
degenerado. A tumoragdo consiste em multiplos cistos de
dimensdes varidveis, com conteudo liquido claro, mucéide
ou castanho-hemorragico, e pode ter consisténcia s6lida
quando composto por multiplos microcistos. O estroma
conjuntivo apresenta uma propensao peculiar em acumular
liquido®. Alguns autores incluem o HMH entre os tumores
s6lidos>”.

Ha uma grande trama vascular entre os cistos, com
componente angiomatoso, tornando o tumor muitas vezes
semelhante ao hemangioma histologicamente. Ao contra-
rio do hemangioma, o HMH raramente apresenta calcifica-
coes, e a pesquisa imuno-histoquimica com antigeno rela-
cionado ao fator VIII ou com o Ulex europeans I (marca-
dores de endotélio vascular) é negativa®?. Clinicamente o
HMH nio tem tendéncia a regressdo espontinea e nio €
acompanhado de sopro ou frémito.

O HMH pode ser detectado pela palpagdo de uma massa
abdominal indolor, geralmente cistica, sendo necessaria
uma melhor defini¢do pelo ultra-som, ou tomografia com-
putadorizada, que substituiram as radiografias contrasta-
das!0. Além disso, o ultra-som tem permitido atualmente o
diagnéstico pré-natal do HMH!!-12. Uma radiografia sim-
ples deve ser feita para pesquisa de calcifica¢des grossei-
ras, geralmente presentes em outras tumora¢des como
hemangioma, neuroblastomas e teratomas, que fazem parte
do diagnéstico diferencial. O hamartoma do caso 2 apre-
sentava calcificag¢des finas. O diagndstico pré-operatdrio
do HMH ¢€ muito dificil, devido ao diagnéstico diferencial
com hemangioma e outros cistos mais comuns’-12. Geral-
mente a confirmacao é feita pelo exame andtomo-patoldgi-
co da peca cirdrgica'3, como aconteceu nos dois casos
relatados.

As complicagdes mais graves do HMH sao as fistulas
artério-venosas formando “shunts” esquerda-direita intra-
tumorais, insuficiéncia cardiaca, rotura e hemorragia. Sao
mais freqiientes em criangas maiores de 6 meses, quando os
tumores geralmente adquirem maiores dimensdes®. Apés
extensa revisdo da literatura, ndo encontramos relatos de
rotura e hemorragia de um hamartoma tdo grande no
periodo neonatal como ocorreu no caso 1.

E importante enfatizar que a manipulacio de criangas
com grandes massas abdominais, sejam tumores malignos
ou benignos, deve ser feita com muita cautela. Sdo varios
os relatos de rotura, laceracdo e hemorragia por trauma
iatrogénico de tumores de Wilms, Neuroblastomas IV-S,
hemangiomas, tumores de bago, ovario e outros.

O tratamento € sempre cirdrgico. As técnicas de ressec-
¢des ndo regradas em cunha do figado sdo suficientes para
extirpacdo do HMH, pois o tumor € benigno e de implan-
tacdo localizada na regido periférica do parénquima hepa-
tico, mais comumente no lobo direito!4. Alguns autores
realizaram marsupializagdo de cistos com sucesso, em
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casos em que a drea de origem dos cistos era muito amplaZ.
A utilizacdo de técnicas menos invasivas, como aspiracao
e esclerose quimica, uso de interferon, corticdide, emboli-
zagdo e cirurgia laparoscépical® poderiam ser aplicadas no
tratamento do HMH, mas n@o encontramos relatos apds
extensa revisao da literatura da utiliza¢do dessas técnicas
no tratamento do hamartoma mesenquimal hepatico.
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