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um tumor raro com apresentacao atipica
Epithelioid Hemangioendothelioma: a rare tumor with atypical presentation
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Resumen

El hemangioendotelioma epitelial es una neoplasia poco frecuente, y tie-
ne su origen en el endotelio vascular. Puede crecer en varios drganos
y tejidos. No hay ningln esquema terapéutico aprobado y el prondstico
es impredecible. Se presenta el caso de un paciente masculino de 54
afios de edad, con el diagnastico de hemangioendotelioma epitelioide pul-
monar, con imagen atipica y la presentacion clinica y la participacion de
mdiltiples 6rganos en el momento del diagndstico. El paciente no comenzd
la quimioterapia y murié dos meses después del diagnostico histoldgico.
Debido a la rareza de esta neoplasia y la inexistencia de régimen terapéu-
tico aprobado, al reportar este caso, tenemos la intencion de contribuir a
los estudios clinicos futuros.
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Introducao

0 hemangioendotelioma epitelial (HE) & uma neoplasia rara
com origem no endotélio vascular®*78,

A apresentacdo pulmonar foi descrita pela primeira vez em
1975 por Dail e Liebow, que consideraram tratar-se de uma
forma intravascular de carcinoma bronquioloalveolar'>’. O
desenvolvimento do conhecimento na area da microscopia
electronica e imunohistoquimica permitiu determinar a sua
origem endotelial>47.

0 HE pode desenvolver-se em varios 6rgdos e tecidos tais
como: pulmdes, figado, 0sso, cérebro, ganglios linfaticos e
tecidos moles.

0 Hemangioendotelioma epitelial € mais frequente no sexo
feminino*®, 40% dos doentes tém idade inferior a 30 anos e
aproximadamente 50% dos doentes sdo assintomaticos na
altura do diagndstico*®.

Descrevemos 0 caso de um doente com Hemangioendote-
lioma epitelial, com apresentacéo e evolugdo clinica distinta
do reduzido nimero de casos publicados.

Caso clinico

Doente do sexo masculino de 54 anos de idade. Mecanico de au-
tomoveis.

0 doente apresenta antecedentes pessoais de sindrome depressi-
vo € hipertrigliceridémia, encontrando-se medicado e com acom-
panhado médico regular. Trata-se de um ex-fumador com carga
tabagica de 40 UMA (Unidades Maco Ano).

Recorreu ao servigo de urgéncia por um quadro com 4 dias de
evolugdo caracterizado por toracalgia anterior tipo pleuritica, loca-
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Abstract

Epithelioid Hemangioendothelioma is a rare neoplasia, and has its origin
in the vascular endothelium. It may grow in several organs and tissues.
There is not any approved therapeutic scheme and the prognosis is un-
predictable. It is reported the case of a 54-year-old male patient, with the
diagnosis of pulmonary epithelioid hemangioendothelioma, with atypical
imaging and clinical presentation and multiple organ involvement at the
time of the diagnosis. The patient did not start chemotherapy and died two
months after the histological diagnosis. Due to the rarity of this neoplasia
and the inexistence of approved therapeutic scheme, by reporting this
case we intend to contribute to future clinical studies.

Keywords: Lung. Epithelioid Hemangioendothelioma. Angiogenesis inhib-
itors.

lizada no tergo médio do hemotorax direito, de intensidade mode-
rada e expectoracdo hemoptéica com um dia de evolugo.

N&o apresentava alteracdes ao exame fisico. Na radiografia do
tdrax observava-se hipotransparéncia heterogénea, de contornos
irregulares, volumosa e com localizagdo para-hilar direita, néo se
individualizando o hilo homolateral (Figura 1A).

Realizou tomografia computorizada do térax de alta resolugdo
(TCAR) e broncofibroscopia. Na TCAR identificou-se massa hilar
direita com 5.3x4.8 mm, que englobava a emergéncia do brénquio
principal direito e do bronquio do lobo superior direito, sem plano
de clivagem com a artéria pulmonar direita. Identificavam-se ainda
nodulos centimétricos sub-pleurais no lobo superior do pulméao
direito, adenopatias pré-carinais e pré-traqueais e nodulo de 10
mm na glandula supra-renal esquerda. (Figura 1B e Figura 1C).
A broncofibroscopia apresentava sinais indirectos de neoplasia.
Realizaram-se bidpsias proximais e escovado distal, cujo exame
histoldgico foi inconclusivo. Na ecografia abdominal identificou-se
lesdo ecogénica de 11 mm no lobo direito do figado.

Para caracterizagdo histologica da lesdo pulmonar o doente foi
submetido a toracotomia para-esternal direita, com identificagéo
de massa de consisténcia dura, ocupando o lobo superior do pul-
mao e com extensdo ao mediastino. Foram realizadas bidpsias. O
doente apresentou como complicagdo 36 h apds a cirurgia, hemo-
térax de moderado volume a direita.

0 exame histologico da biopsia mostrava extensas areas de ne-
crose, fragmento com trajecto vascular da parede, proliferagéo de
células poligonais, vactolos citoplasmaticos e estudo imunohisto-
quimico positivo para os factores VIll, CD31 e CD34, compativel
com o diagndstico de Hemangioendotelioma epitelial (Figura 2 A
e Figura 2 B).
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Figura 1. Radiografia do torax: Hipotransparéncia heterogénea com localizagdo para-hilar direita (A). Tomografia Computorizada do Torax de Alta
Resolugdo: massa hilar direita que engloba a emergéncia do bronquio principal direito (1B), sem plano de clivagem com a artéria pulmonar direita (1C).

Figura 2. Proliferacio de células poligonais, observacéo de vactolos citoplasmaticos. Coloragdo hematoxilina e eosina, 200 x de ampliagdo (A).
Estudo imunohistogquimico positivo para o factor CD31 (B).

Para estadiamento realizou ressonancia magnética (RM) toracica
e tomografia com emissdo de positrdes (PET). Na RM torécica
observa-se que a lesdo tumoral circunscreve a artéria pulmo-
nar direita, condiciona reducdo do limen da veia cava superior,
contacta com a parede posterior da aorta ascendente e com a
auricula esquerda. Observa-se lesdo nodular no lobo direito do fi-
gado, hiperintensa em T2 e hipointensa em T1. A PET demonstrou
hiperfixacdo do radiofarmaco na massa para-hilar direita, ganglios
cervicais esquerdos, supra-claviculares, pré-vasculares, pré-tra-
queais direitos, hilares direitos e peri-pancreatico, lobo direito do
figado, glandula supra-renal esquerda, 0sso iliaco direito € regido
glutea esquerda (Figura 3A, Figura 3B e Figura 3C).

Trés meses apos o inicio do quadro clinico, 0 doente apresentou
alteracbes do comportamento e crises epilépticas focais a nivel
do membro superior esquerdo. Realizou tomografia computorizada
cranio-encefalica que demonstrou multiplas lesoes localizadas em
ambos hemisférios cerebrais, na protuberancia e no pedinculo
cerebral esquerdo. A lesdo de maiores dimensdes com 15 mm e
extensa drea de necrose localizava-se na regido fronto-pariental
direita.

0 doente efectuou 10 sessdes de radioterapia holocraniana, na
dose total de 80 Gy. N&o iniciou quimioterapia ou outra terapéutica
para além da referida. Faleceu no domicilio 4 meses apds o inicio
da sintomatologia e 2 meses apds o diagndstico histoldgico.

Discussao

O HE é uma neoplasia rara®57. Apresenta um grau de malig-
nidade baixo a intermédio®>"#8,

Nos doentes com envolvimento de predominio a nivel pul-
monar, 0 achado imagioldgico caracteristico é a existéncia
de mltiplas lesbes nodulares bilaterais, de tamanho inferior
a1 .cm e com distribuico perivascular®*”,

0 envolvimento multiorganico documentado nomeadamente
pulmonar, hepatico, 6sseo, cerebral, supra-renal, ganglionar
e dos tecidos moles pode dever-se a origem multiorganica
ou metastizacdo a distancia. A rapida progressao da doenca
nao nos permitiu esclarecer a origem das lesdes.

Os exames de imagem realizados ndo nos permitem con-
cluir se a lesdo nodular hepdtica se trata de um hemangio-
ma, de uma lesdo metastatica ou de origem multicéntrica.
0 hemangioma geralmente apresenta-se hiperecogénico e
bem delimitado no estudo ecografico e na RM apresenta
acentuado hipersinal em T28. As metastases hepaticas ge-
ralmente apresentam-se no estudo ecografico como ecogeé-
nicas ou hipoecogénicas e rodeadas por um halo hipereco-
génico®. A maioria das lesdes secundarias sdo hiperintensas
em T25, Para melhor caracterizacdo da lesdo hepdtica é
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importante realizar estudo hepatico dirigido, ndo efectuado
devido ao estado clinico do doente®.

No nosso caso 0 estudo imunohistoquimico permitiu es-
tabelecer o diagndstico de HE, através da identificagdo de
marcadores de origem vascular CD31, CD34 e factor VIl na
peca cirdrgica.

Dado a raridade da neoplasia, ndo existe nenhum esquema
terapéutico aprovado®’. A ressecgdo cirlrgica € o tratamen-
to de eleicdo e esta indicada perante a existéncia de lesdo
Unica ou multiplas lesdes ressecaveis®38, Estdo descritos
alguns casos de remissao espontanea anos apds o diagnds-
tico>*” e resposta completa apds 6 ciclos de quimioterapia
com Carboplatina e Etoposido*” Tendo em conta a sua ori-
gem vascular, uma terapéutica promissora é imunoterapia
atraves da utilizacdo de inibidores da angiogénese*. Estudos
demonstram casos com resposta ao tratamento com inter-
ferdo-a37.

0 curso clinico e o prognostico sdo imprevisiveis*’®. Sao
factores de mau progndstico sintomatologia respiratoria na
altura do diagnostico®*, presenca de doenga multicéntrica,
metastizacdo hepética ou ganglionar?’, anemia, hemorragia
alveolar e derrame pleural hematico®. A sobrevida dos casos
descritos na literatura varia entre 2 e 24 anos*.

Em conclusdo, 0 nosso caso retracta um doente com 0
diagnostico de HE, com apresentacdo imagiologica atipica,
envolvimento multiorgénico na altura do diagnéstico e curso
clinico rapidamente progressivo e fatal.
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Figura 3. Tomografia com emisséo de positrdes: hiperfixagdo
do radiofarmaco em massa pulmonar para-hilar direita (A),
lobo direito do figado (B), 0sso iliaco direito e regido glitea esquerda (C).
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