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Resumo

0O Hemangioendotelioma Kaposiforme é considerado um tumor vascular benigno, localmente invasivo e com similaridade
histologica ao sarcoma de Kaposi. Esta relacionado a complicagdes com graus variados de morbimortalidade. Tem
diagnéstico definitivo através de exame histoldgico e opgdo de tratamento cirirgico ou medicamentoso, que varia
conforme indicagdo clinica do paciente. A pesquisa objetiva a publicagdo de um caso de Hemangioendotelioma
Kaposiforme admitido em um hospital pediatrico de Santa Catarina em 2022. Por meio da consulta ao prontuario
do paciente, foram levantados os dados clinicos, epidemioldgicos e laboratoriais; os dados do caso relatado foram
comparados com o que é descrito na literatura atual acerca do tema, discutindo-se suas similaridades e diferencas e, por
fim, confirmando o diagndstico de Hemagioendotelioma Kaposiforme, através do seu exame padrdo-ouro — o exame
histoldgico. Apesar de pouco conhecido entre médicos e pediatras, o Hemangioendotelioma Kaposiforme é uma doenca
de relevancia na area médica, uma vez que tem como diagndsticos diferenciais os tumores vasculares mais comuns da
infancia, o hemangioma infantil e o hemangioma congénito. A finalidade do estudo é, portanto, descrever um caso da
doencga em questdo, alertar os profissionais de satde para o reconhecimento de seus sinais e sintomas e a necessidade
de realizagdo do diagnodstico diferencial em tais pacientes.

Abstract

Kaposiform hemangioendothelioma is considered a benign vascular tumor, with locally invasive characteristics and
histological similarity to Kaposi sarcoma. It is related to complications with varying degrees of morbidity and mortality.
The definitive diagnosis is made by histological examination and the treatment course can be either surgical or drug
therapy, which varies according to patients clinical indication. The aim of the research is to publish a case of Kaposiform
Hemangioendothelioma admitted to a pediatric hospital in Santa Catarina, in 2022. Clinical, epidemiological and
laboratory data were obtained by consulting the patients medical record; the reported case data were compared with
what is described in the current literature about the disease, discussing their similarities and differences and, finally,
confirming the diagnosis, through the anatomopathological exam. Despite the fact of little knowledge between physicians
and pediatricians, Kaposiform Hemangioendothelioma is a disease of relevance in the medical field, since its differential
diagnoses are the most common vascular tumors of childhood, infantile hemangioma and congenital hemangioma. The
purpose of the study is to describe a Kaposiform Hemangioendothelioma case and alert health care professionals the
recognition of diseases signs and symptoms and the need to carry out a differential diagnosis in such patients.
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INTRODUCAO

Descrito pela primeira vez em 1993 por Zukerberg
e colaboradores, o Hemangioendotelioma Kaposiforme
é um tumor vascular benigno que surge tipicamente
nos primeiros anos de vida, caracteriza-se por massa
eritematosa, crescimento localmente invasivo, curso agressivo
e similaridades histoldgicas ao sarcoma de Kaposi'2. Dados
de literatura internacional sugerem uma prevaléncia de 0.91
casos a cada 100.000 criangas?.

Por sua patogénese agressiva, pode cursar com
complicagGes, tais como Fendmeno de Kasabach-Merritt,
desordens musculoesqueléticas, linfedema e compressdo
de estruturas vitais. Consiste em importante diagndstico
diferencial com Hemangioma Infantil e Hemangioma
Congénito, principalmente pela similaridade fenotipica da
lesdo e faixa etaria de acometimento?.

Quanto ao tratamento, a ressecg¢do cirurgica dalesdo é
considerada curativa; entretanto, quando esta ndo for possivel
de ser realizada, opta-se por tratamento medicamentoso®.

Este artigo descreve um caso de Hemangioendotelioma
Kaposiforme acometendo um paciente de idade escolar em
acompanhamento ambulatorial em um hospital terciario de
Santa Catarina, com objetivo de alertar a profissionais de
salde sobre este diagndstico, suas possiveis complicagGes e
seus importantes diagndsticos diferenciais.

RELATO DE CASO

Escolar, masculino, de 9 anos, foi encaminhado
para o ambulatério de Dermatologia Pediatrica por lesdo
em face, de crescimento progressivo ha cerca de 2 anos.
Inicialmente, a descri¢do da lesdo era de mancha arroxeada,
que gradualmente evoluiu para placa de aspecto irregular,
com aumento de tamanho e volume, associado a dor,
prurido e sangramento local recidivante de pequena monta e
autolimitado. Outras duas lesdes semelhantes surgiram meses
apds a primeira, a poucos centimetros de distancia. O menor
ndo apresentava outras queixas e no seu historico de saude
nao havia nada significativo.

Ao exame fisico, a maior lesdo foi descrita como
aspecto verrucoso, coloragao roxo-amarronzada, de 2.5 cm x
1.8 cm, em regido malar esquerda; outras 2 lesdes de aspecto
semelhante, menores em volume e didmetro, eram localizadas
em regido temporal e pavilhdo auricular esquerdo (Figura 1).

Para investigacdo etioldgica foi realizada uma bidpsia
com punch, cujo laudo foi sugestivo de hemangioma verrucoso;
porém, ndo se podendo descartar Hemangioendotelioma
Kaposiforme.

Com a persisténcia do sangramento intermitente em
lesdo da regido malar esquerda, foi solicitada angiorressonancia
magnética para avaliagdo de extensdo e planejamento
de exérese dela. O exame evidenciou 3 ndédulos em
regido esquerda da face, com intenso realce pelo meio de
contraste, estendendo-se até plano subcutaneo. Foi realizado
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procedimento de ressec¢do completa das lesdes, com retalho
local, sem intercorréncias.

O exame anatomopatoldgico exibiu células fusiforme
atipicas, contendo glébulos hialinos em seu citoplasma,
estendendo-se até hipoderme (Figura 2); as margens
periféricas da lesdo estavam livres, porém com margens
profundas comprometidas. A imuno-histoquimica, foi
evidenciado positividade de marcadores CD31, CD34 e Ki-
67, além de pesquisa negativa para Herpesvirus Humano
8 nas células avaliadas, confirmando o diagnéstico de
Hemangioendotelioma Kaposiforme.

O paciente mantém acompanhamento ambulatorial
desde sua investigacdo diagndstica no ano de 2022 até o
momento da publicagdo deste artigo, com boa evolugdo pds-
operatdria e sem recidiva da lesdao ou complicagdes associadas
a doenga relatada.

Figura 2. Hematoxilina&Eosina (H&E), 100x: células tumorais de aspecto
fusiforme, dispostas em nddulos



Em 1993, Zukerberg e colaboradores descreveram
pela primeira vez o tumor vascular benigno que hoje é
conhecido como Hemangioendotelioma Kaposiforme (HEK).
Até sua descri¢cdo, o HEK era comumente classificado como
Hemangioma Infantil; porém, ambas as patologias se diferem
pelo crescimento localmente invasivo, curso agressivo e
similaridade histoldgica ao sarcoma de Kaposi, caracteristicos
do HEK®3.

Nos Estados Unidos, em um dos poucos estudos
sobre epidemiologia da doenga, encontrou-se prevaléncia
0.91 de casos a cada 100.000 criangas. Desses, 60%
dos casos tiveram sua manifestacdo ainda no periodo
neonatal e até 90% no primeiro ano de vida. Acredita-se,
entretanto, que sua prevaléncia seja subestimada, pois lesGes
pequenas e assintomaticas de HEK podem ser erroneamente
diagnosticadas como Hemangioma Infantil®4.

Apesar de surgimento em paciente de idade escolar,
a tumoracgdo vascular do caso relatado apresenta-se em
concordancia com o que é descrito na literatura, uma vez
gue se caracteriza por lesdes cutdneas nodulares, firmes e de
crescimento progressivo.

Cerca de 88% dos casos encontrados sdo de
envolvimento cutadneo, localizados principalmente em
extremidades, cabeca e pescoco. Ainda que raras, também
estdo descritas tumoragdes profundas e multiplas, localizadas
em diversos locais, como retroperitdonio, mediastino e
0ssos. Caso ndo tratadas, essas lesdes raramente regridem
espontaneamente?3®,

Tem o Hemangioma Infantil (HI) e o Hemangioma
Congénito (HC) como importantes diagndsticos diferenciais,
pela similaridade fenotipica das lesGes ao exame fisico. O Hl
é o tumor vascular mais prevalente em criangas e é marcado
pelo crescimento expressivo e abrupto de uma desorganizada
massa de vasos sanguineos entre 3 e 5 meses de vida, além
da involugdo esponténea iniciada ao fim do primeiro ano de
vida. J4 o HC caracteriza-se por tumoragao vascular cutanea
completamente formada ao nascimento — a semelhancga de
60% dos casos de HEK, presentes ao nascimento ou no periodo
neonatal —, podendo ser diferenciados pelo fato de HC
potencialmente involuir no primeiro ano de vida. Raramente
sdo necessarios exames para definicdo diagnodstica; porém, ao
exame imuno-histoquimico, o HI é positivo ao Glut-1 e o HC,
ao WT-1, CD31 e CD34%>5,

Ainvestigacdo do HEK requer suspeicdo clinica, exame
de imagem, analise histopatoldgica e imuno-histoquimica. O
ultrassom é o exame inicial para lesGes pequenas e superficiais,
ja aressonancia magnética é indicada para avaliagdo de lesdes
profundas ou n3dao aparentes ao exame fisico. Evidenciam
nodulo de margens bem definidas, envolvimento de planos
adjacentes e realce difuso ao meio de contraste?.

Mesmo com exame fisico que pudesse sugerir uma
tumoragao vascular, o paciente relatado foi inicialmente

investigado com bidpsia com punch devido a sua apresentagao
nao ser compativel com hemangioma infantil — o diagndstico
provavel, por se tratar do tumor vascular mais comum da
infancia —; uma vez que a tumoracdo teve surgimento em
escolar, apresentando crescimento progressivo por mais de 1
ano, sem involugdo e de aspecto invasivo.

Sem defini¢do etioldgica clara com a bidpsia inicial, foi
ampliada sua investigacdo com angioressonancia magnética e
programado procedimento cirudrgico para ressec¢dao completa
da lesdo e avaliagdo histopatolégica — sendo esta considerada
0 exame diagndstico padrao-ouro. S3o sugestivas de HEK as
lesdes: infiltrativas, margens bem definidas, compostas de
células endoteliais atipicas fusiformes que se alinham para
formar vasos sanguineos e linfaticos disformes, favorecendo a
formagao de microtrombos plaquetarios, acimulo de glébulos
hialinos e extravasamento de depdsitos de hemossiderina.
A imuno-histoquimica, essas células sdo positivas para
marcadores CD31, CD34, VEGFR-3, D2-40 e Proxy-1 e negativas
para Glut-1 (marcador de hemangiomas) e coloragdo para
Herpesvirus Humano 8 (relacionado ao sarcoma de Kaposi)*®’.

Dentre as possiveis complicagdes associadas ao HEK
tem-se as desordens musculoesqueléticas e o linfedema,
provocadas pela invasdo de tecidos adjacentes pelo HEK?.

O fenémeno de Kasabach-Merritt (FKM) é outra
complicagdo associada, ocorrendo em até 70% dos pacientes
com HEK. Considerado uma coagulopatia, o fendmeno é
caracterizado pelo aprisionamento de plaquetas nos vasos
sanguineos disformes, formag¢do de microtrombos, anemia
hemolitica microangiopatica, consumo de fibrinogénio e fatores
da coagulagdo. Esta relacionado ao tamanho tumoral, sendo
manifestacdo rara em tumores pequenos — a exemplo do
caso relatado, sem descricdo do fendmeno — e frequente em
tumores que possuem mais de 8 cm de didmetro®®,

Clinicamente, o fendmeno pode se manifestar por
um rapido aumento de volume, ingurgitamento, dor e
escurecimento da coloragdo do tumor. E evidente ao exame fisico
nas lesdes cutaneas, mas raramente diagnosticado de maneira
clinica em lesdes profundas. Os sinais vitais costumeiramente
estdo alterados pela coagulopatia, determinando quadro de
instabilidade hemodinamica. Ainda, quando em localizages
profundas, o fenémeno pode levar a uma complicagao
secundaria — compressdo de estruturas vitais®”2,

A avaliagcdo do FKM requer exames laboratoriais,
evidencia trombocitopenia, aumento de tempo de atividade
da protrombina, tempo de tromboplastina parcial ativada,
hipofibrinogenemia e aumento de d-dimero. Considerado
grave, pode levar a morte até 30% dos afetados. O tratamento
é suportivo, utiliza-se transfusao de crioprecipitados em caso
de sangramento ativo e transfusdao de hemadcias, na anemia
sintomatica®”8,

Quanto ao tratamento do HEK, em consonancia com
o que afirmam os artigos atuais, o paciente foi tratado com
ressecc¢ao cirurgica total da lesdo — opgao considerada curativa.
Entretanto, nem sempre possivel de ser realizada, uma vez
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gue possui contraindicacOes rotineiramente encontradas nos
portadores de HEK, como: lesGes extensas, em locais nos quais
a ressec¢dao completa resultaria em mutilagdo ou prejuizo
funcional, bem como lesées com FKM ativo32.

Em relagdo ao tratamento farmacoldgico — indicado
na impossibilidade cirdrgica —, até o momento, nao existem
grandes ensaios clinicos que apontem para uma droga de
escolha. Um grupo de especialistas de diversas areas no
manejo de HEK foi reunido em 2013 para debater esquemas
farmacolégicos costumeiramente empregados e elegeram as
melhores opgGes farmacoldgicas. Para o HEK isolado ficou
indicado o uso de corticosteroide em dose de imunossupressao;
sendo que uma resposta clinica com diminui¢do do volume
da lesdo é esperada em periodo de 2 semanas. Ja para o
HEK associado ao FKM, é recomendada a associa¢do de
corticosteroide e vincristina; sendo este um quimioterapico
com taxa de resposta superior a 70% no controle do FKM?8°,

Estudos mais recentes apontam o sirolimus como
medicacdo efetiva para reducdo do tamanho tumoral,
normalizacdo do numero de plaquetas e, em alguns casos,
reducdo da dor musculoesquelética. E prescrito em terapia
combinada com corticosteroide, na faléncia do tratamento
combinado de corticosteroide e vincristina?.

Apesar de pouco conhecido entre médicos e pediatras, o
Hemangioendotelioma Kaposiforme é uma doenga de relevancia
na drea médica em virtude do seu importante diagndstico
diferencial com Hemangioma Infantil e Hemangioma Congénito
— tumores vasculares mais comuns da infancia. Além da
necessidade de um diagndstico assertivo, é importante que
se assegure acompanhamento clinico e tratamento adequado
ao paciente portador de HEK, haja vista a possibilidade de
curso agressivo e grande morbimortalidade, relativas a suas
complicagGes clinicas.
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