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RESUMO | O hemangioendotelioma hepatico infantil tem uma inci-
déncia que ¢ a terceira entre os tumores hepaticos da crianca e é o
tumor benigno hepatico vascular mais frequente na infancia. Apresen-
tamos o caso clinico de uma crianga com o diagnéstico de hemangio-
endotelioma hepético associado a rim displasico multiquistico transi-
torio. O diagndstico de rim multiquistico foi confirmado por ecografia
no periodo pré e pds natal. Numa ecografia realizada aos 5 meses
detectaram-se lesdes hepaticas sugestivas de hemangioendotelioma.
Realizou ressonédncia magnética aos 8 meses que ndo mostrou o rim
direito. A bidpsia hepatica confirmou o diagnéstico de hemangioendo-
telioma infantil tipo1. Em ecografias seriadas verificou-se reducao das
lesdes hepaticas que desapareceram aos 19 meses. Esta associacao
de hemangioendotelioma hepatico e rim multiquistico ndo se encontra
descrita, embora sejam conhecidas associacdes com agenesia renal.

SUMMARY | infantile hemangioendothelioma has an incidence that
is the third most common between hepatic tumours in children and
the most common benign vascular tumour of the liver in infancy. In this
paper we report a clinical case of a child with hepatic hemangioendo-
thelioma associated with a transitory multicystic dysplastic kidney. The
multicystic disorder was evident pre and post natally. At 5 months an
ultrasonography imaging showed multiple hepatic lesions suggestive
of hemangioendothelioma. At 8 months a magnetic resonance imaging
did not show the right kidney. Hepatic biopsy confirmed the diagnosis
of infantile hemangioendothelioma. On ultrasonographies performed
during follow up focal hepatic lesions reduced and disappeared by 19
months. This association has not been reported although cases asso-
clated with unilateral renal agenesis are known.
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INTRODUCAO

O hemangioendotelioma hepético in-
fantil tem uma incidéncia que é a terceira
entre os tumores hepéticos existentes na
crianca (12% dos tumores hepéticos) e é
o tumor benigno hepético vascular mais
frequente na infancia "¥. Resulta da ex-
pansao clonal de células endoteliais vas-
culares geneticamente transformadas,
que proliferam e formam canais.

Surge maloritariamente em criancas
do sexo feminino (65-75%) que geralmen-
te apresentam sintomas antes dos seis
meses de idade ¥,

A apresentagdo clinica do hemangio-
endotelioma infantil depende do tamanho
e da localizacao do tumor. Pode ser um
tumor solitario (55%) ou multiplo (45%),
bem delimitado, ndo capsulado . Embora
o hemangioendotelioma hepatico infantil
seja uma lesao benigna, este tumor pode
evoluir para sarcoma hemangioendotelial
maligno.

Foram descritos dois tipos de heman-
gioendoteliomas, com base no tamanho
e na vascularizacdo do tumor. As lesoes
do tipo 1 sdo geralmente calcificadas e
sdo constituidas por multiplos pequenos
canals vasculares revestidos por uma ca-
mada de células imaturas separadas por
estroma entre os canais (ductulos bilia-
res). As lesdes do tipo 2 tém varias cama-
das de células endoteliais mais desorga-
nizadas e de maior potencial maligno.

Apresentamos o caso clinico de uma
crianca do sexo masculino com heman-
gioendolioma hepético infantil tipo 1 as-
soclado a uma situacao rara de rim dis-
plésico multiquistico.
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Crianca de 2 anos, sexo masculino,
raca negra. Segundo filho de pais nao
consanguineos, sem doencas conhecidas
de caracter heredo-familiar. Gestacdo de
35 semanas, vigiada. Na ecografia pré-
natal, realizada as 23 semanas, detec-
tou-se rim direito multiquistico, medindo
74 por 55 mm. O parto foi eutécico sem
intercorréncias no periodo perinatal. Ao
4° dia de vida foi efectuada ecografia renal
que mostrou rim direito com formagoes
quisticas (figura 1), medindo 27 e 31 mm,
sem parénquima mensuravel, com um
eixo longitudinal de 66 mm. Rim esquerdo
com 51 mm com contornos regulares de
normal espessura e ecogenicidade. Ao 5°
més repetiu ecografia abdominal na qual
nao foi possivel visualizar o rim direito e
detectou-se figado de dimensdes con-
servadas, contornos regulares contendo
imagens nodulares hipoecogénicas de
limites bem definidos (figura 2). Nao se
verificavam alteracoes no exame objec-
tivo. Na avaliacao laboratorial os valores
de hemoglobina, tempos de coagulagao
e albumina eram normais, e houve uma
elevacao discreta das aminotransferases
séricas (AST 64 U/L [VR: 18-63U/L) e ALT
39 U/L (VR 10-32UI/L) O valor da alfa-feto-
proteina estava ligeiramente elevado (17,9
Ul/ml) (valor normal <10 Ul/ml).

Aos 8 meses de idade realizou resso-
nancia magnética nuclear (RMN] abdo-
minal que revelou inUmeras lesoes focais,
no parénquima hepatico, todas de sinal
intermédio em T1 e sinal elevado com
alguma heterogeneidade em T2, com di-
mensoes até 1 cm e distribuidas por to-
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FIGURA 1 | Ecografia renal: rim direito
displasico multiquistico.
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FIGURA 2 | Ecografia abdominal: imagens
nodulares hipoecogénicas hepaticas.

FIGURA 3 | RMN abdominal: inimeras
lesdes focais distribuidas por todos os
segmentos hepaticos.

dos os segmentos (figura 3). Estes aspec-
tos poderiam corresponder a pequenos
hemangiomas multiplos, mas também a
dissemina¢do secundaria neoplasica ou
ainda a microabcessos multiplos. Con-
firmou a auséncia do rim direito. Aos 12
meses realizou ecodoppler hepético que
confirmou a presenca de formacdes ca-
racterizadas como hemangioendotelio-
mas, as maiores com cerca de 8 mm, sem
sinal doppler detectavel. Por persistirem
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didvidas quanto ao diagndstico realizou
biépsia hepética sob controlo ecogréfico
e o resultado do exame histolégico foi :
parénquima hepético englobando duas
lestes nodulares constituidas por endoté-
lio com configuracao irregular dispostas
num estroma fibroso (figura 4). Também
se identificam na periferia ductos biliares
e hepatécitos com transformacao pseu-
doglandular e ductal. Estes aspectos sao
compativeis com hemangioendotelioma
infantil tipo T multicéntrico. Na coloragao
com CD34 identificam-se células endote-
liais vasculares (figura 5).

Continuou a ser seguido na consulta de
Gastrenterologia, com uma periodicidade
semestral, encontrando-se clinicamente
assintomético e nas ecografias realiza-
das verificou-se uma reducdo progressiva
das dimensoes das lesoes. Aos 19 meses,
realizou ecografia abdominal em que nao
se identificaram mais lestes hepaticas fo-
cais. Numa Ultima revisdo aos 3 anos en-
contra-se clinicamente bem e os estudos
laboratoriais sdo normais.

DISCUSSAO

0 hemangioendotelioma infantil benig-
no é raro mas a sua relevancia provém
da elevada incidéncia de insuficiéncia car-
diaca congestiva em criancas e da qual
resulta uma taxa de mortalidade de 70%

Os hemangioendoteliomas pequenos
sdo geralmente assintomaticos e podem
ser detectados em exame de rotina. A
maioria dos casos sintomaticos apre-

senta-se por hepatomega-
lia (83%), massa abdominal
(66%) e hemangiomas cuta-
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neos (66%]). Quando os hemangioendote-
liomas sdo extensos ou multiplos podem
funcionar como “shunts” arteriovenosos
e serem responsaveis por insuficiéncia
cardiaca grave. Tém sido publicados ca-
sos de hemagioendotelioma com alte-
racdes hematolégicas relevantes como
trombocitopénia, anemia e coagulopatia
de consumo (Sindroma de Kasabach-
Meritt)¥. Também se encontra associado
ao hipotiroidismo e a valores elevados da
alfa-fetoproteina sérica®5?.

Na crianga que apresentamos o diag-
nostico foi feito ao 5° més na sequéncia
de uma ecografia hepética para contro-
lo de uma lesdo renal, rim multiquistico
displasico direito, detectada ao 4° dia de
vida. Nao tinha sintomas e o exame objec-
tivo fol considerado normal. Na avaliagdo
laboratorial encontrou-se uma discreta
elevacdo das aminotransferases séricas.
O valor da alfafetoproteina estava ligei-
ramente aumentado, inferior a 2 vezes o
valor normal.

O hemangioendotelioma hepético en-
contra-se associado a hemangiomas em
varias localizagdes: Os hemangiomas
cutdneos (66% dos casos] sdo Uteis na
suspeita do diagnéstico, sobretudo nos
casos de lesdes multiplas 7. Também
podem ser encontrados hemangiomas
nos pulmdes (10%), pancreas, ganglios
linfaticos e osso . Estao descritos casos
esporadicos de associa¢do do hemangio-
endotelioma com anomalias congénitas
diversas: agenésia renal bilateral e uni-
lateral, defeito do septo auricular, atrésia
biliar, hérnia diafragmética e sindroma
de Cornelia de Lange. . Os doentes
também podem apresentar ictericia, ma
progressao ponderal, elevacao das tran-
saminases, dificuldade respiratéria e,
raramente, choque secundério a rotura
do tumor®. Os niveis de alfa-fetoproteina
estdo geralmente normais mas podem
estar ligeiramente elevados para o valor
de referéncia para a idade .

O caso clinico que descrevemos apre-
sentou uma associacdo com rim multi-
quistico displasico unilateral. Na ecografia

do 5% més nao foi visualizado
o rim direito e encontra-
ram-se as multiplas lesdes
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FIGURA 4 | Histologia hepética (hematoxi-
lina-eosinal: lesdes nodulares do parén-
quima hepatico constituidas por endotélio
com configuracao irregular.
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CD34): lesdes nodulares hepaticas cons-

tituidas por células endoteliais marcadas
com CD34.

hepéaticas. Na RMN aos 8 meses nao se
detectou o rim direito. Em controle eco-
grafico sequencial demonstrou-se uma
diminuicao gradual e desaparecimento
das lesoes hepéticas aos 19 meses. Nao
encontrdmos na literatura qualquer as-
socia¢do a rim displasico multiquistico.
A possibilidade de, no nosso doente, a
lesdo renal multiquistica detectada pré
e pbs-natal representar um processo de
evolucdo para agenésia renal ndo pode
ser excluida.

O diagnéstico de hemangioendotelioma
hepético depende da forma de apresenta-
¢do e das caracteristicas radiolégicas na
ecografia abdominal, na tomografia com-
putorizada ou na ressonancia magnéti-
ca. A ecografia mostra geralmente uma
lesdo Unica ou multipla, bem delimitada,
cujas caracteristicas ndo sdo homogéne-
as na ecogenecidade, podendo ser desde
hipoecogénicas (o mais frequente] a iso

ou hiperecogénicas . No caso de existi-
rem “shunts” arteriovenosos significati-
vos, estes podem ser detectados por dila-
tacdo dos vasos hepéaticos com aumento
de fluxo em eco Doppler!. A tomografia
axial computorizada (TAC) com contras-
te e a ressonancia magnética (RM) tém
valor sobreponivel na caracterizacdo das
lesdes Y. Na TAC com contraste as lesoes
sao geralmente massas hipodensas, bem
delimitadas com captacdo de contraste
na periferia na fase arterial e depois cen-
tral numa fase venosa tardia. Na RMN
com gadolinium as lesdes sao bem deli-
mitadas e tém geralmente sinal de baixa
intensidade em T1 e elevada intensidade
em T2.

No nosso doente o diagndstico ecogra-
fico inicial fol apoiado pela RMN e pelo
eco-Doppler: Como existiram ddvidas na
interpretacdo da RMN foi realizada bi-
bpsia hepética que mostrou alteracoes
histopatolégicas que permitiram o diag-
nostico final. De salientar, que na maioria
dos casos ndo é necessario o diagndstico
histolégico. A maioria dos doentes com
hemangioendotelioma tem um prognés-
tico excelente, como se registou no nosso
caso. As lesdes crescem no primeiro ano
de vida e depois regridem espontanea-
mente *?, provavelmente por fenémenos
de trombose e cicatrizacdo. Embora a
maioria das lesoes sejam benignas, existe
um potencial maligno e por isso esta re-
comendado um seguimento destes do-
entes até resolucao completa das lesoes.
A mortalidade pode ser elevada (30-80%)
nos casos em que ha complicacdes (insu-
ficiéncia cardiaca, insuficiéncia respira-
toria, hemorragia). A terapéutica depen-
de do tamanho do tumor e da gravidade
dos sintomas. Nos casos assintomaticos
e se as lesdes sao pequenas nao se ini-
cla terapéutica e mantém-se a vigilancia
das lesbes. Em casos sintométicos ou
nos casos assintornaticos mas com le-
soes extensas t&m sido utilizadas vérias
terapéuticas anti-angiogénicas,
corticoides, interferdo alfa-2a com taxas

como

de sucesso varidveis @21 A utilizacdo
de quimioterapia e radioterapia nao tem
demonstrado bons resultados ™. A res-
sec¢do cirdrgica estd indicada quando se



trata de uma les&o Unica sintomatica 19,
A transplantacdo hepatica ortotépica é o
ultimo recurso e tem sido utilizada com
sucesso quando ha faléncia das restantes
terapéuticas %14,

Numa série recente, do Hospital Uni-
versitario Pediatrico “ La Paz “ em Madrid,
Leal e et al.I"™ fazem uma revisdo de 10
casos de hemangioendotelioma hepéti-
co infantil observados em 10 anos. Em ¢
criancas a idade de apresentacao foi in-
ferior a 6 meses e numa foi diagnosticado
aos 3 anos e meio. O diagnéstico fol con-
firmado por técnicas imagiolégicas em 7
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casos e por bidépsia em 3. Em 7 criancas
encontraram-se lesbes vasculares ex-
trahepéticas. Em 6 criancas observou-se
uma regressdo completa do tumor, (um
caso encontra-se em remissao e obser-
vacdo e 3 faleceram (um caso de recor-
réncia e rotura do tumor apés transplan-
te, 2 casos de faléncia hepéatica aaguardar
transplante).

No presente caso clinico a crianca
nunca teve sintormas e a observacao na
consulta de Gastrenterologia, com uma
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lestes hepéticas. Aos 19 meses manten-
do-se assintomatico realizou uma ecogra-
fia abdominal que ndo demonstrou qual-
quer lesao hepatica focal. Nao foi porisso
efectuada nem proposta qualquer tera-
péutica especifica. Encontra-se descrita a
associacdo do hemangioendotelioma he-
patico infantil a agenésia renal unilateral.
Nao se encontrou na revisao bibliogréfica
a assoclagdo a patologia displasica renal
unilateral multiquistica, o que justificou a
apresentacao deste caso.

periodicidade semestral, mostrou uma
reducdo progressiva das dimensodes das
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