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INTRODUÇÃO

Os tumores vasculares constituem um
espectro de lesões que variam de benignas,
os hemangiomas, a altamente malignas, os
angiossarcomas, passando por um estágio
intermediário de malignidade. Neste gru-
po se encontra o hemangioendotelioma, o
mais comum tumor vascular sintomático
do fígado na infância, histologicamente
benigno, mas que pode apresentar compor-
tamento agressivo.

Descrevemos um caso de hemangioen-
dotelioma hepático de evolução benigna
em um neonato do sexo feminino. Com
base em revisão da literatura, descrevemos
os principais aspectos desta afecção.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, aos oito dias
de vida foi trazida ao Hospital de Clínicas
da Universidade Federal do Paraná por

apresentar icterícia. Ao exame físico apre-
sentava-se corada, com choro forte e su-
gando bem, mas com discreta icterícia das
escleras. Fígado palpado a 6 cm da borda
costal direita, com superfície irregular.

Os exames laboratoriais demonstraram:
hemoglobina, 9,7 g/dl; leucócitos, 9.600/
mm³, com 20% de linfócitos. Plaquetas es-
tavam em número normal. Os níveis de bi-
lirrubina estavam aumentados (2,68 g/dl),
com predomínio de bilirrubina direta (1,82
g/dl). Os níveis de ácido vanil-mandélico
foram normais e o VDRL, negativo.

Foi realizada radiografia simples do
abdome, que mostrou fígado de dimensões
aumentadas, sem outras alterações (Figu-
ra 1). Constatada a hepatomegalia, foi so-
licitada ultra-sonografia (US) abdominal,
que demonstrou fígado de volume aumen-
tado, com múltiplos nódulos hipoecogêni-
cos, homogêneos (o maior com 26 mm de
diâmetro), distribuídos difusamente no pa-
rênquima hepático. As veias hepáticas e
portais tinham aspecto normal, com duc-
tos biliares intra e extra-hepáticos de cali-
bre preservado. Rins e baço sem alterações,
e ausência de linfonodomegalia ou massas
no retroperitônio (Figura 2).

Uma semana após a primeira consulta,
foi realizada laparotomia. Durante a cirur-
gia foram encontrados nódulos palpáveis
no fígado, mas não visíveis à inspeção, de
consistência fibrosa, com dificuldade de
penetração da agulha de biópsia. A bióp-
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sia em cunha do lobo direito e por agulha
de um dos nódulos revelou fibrose portal
discreta e achados histológicos compatí-
veis com hemangioendotelioma hepático.

A tomografia computadorizada (TC) do
abdome, realizada logo após a intervenção
cirúrgica, demonstrou fígado aumentado
de volume, com inúmeros nódulos discre-
tamente heterogêneos, de densidade menor
que o parênquima hepático normal e tama-
nhos variados, com dimensão média de 20
mm. Após a administração endovenosa de
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tamente malignas, os angiossarcomas, passando por um estágio intermediário de malignidade, no qual se

incluem os hemangioendoteliomas. Relatamos um caso de hemangioendotelioma hepático de evolução
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Hepatic hemangioendothelioma: radiological findings and clinical evolution of a case.
Vascular tumors encompass a spectrum of lesions, which may vary from benign hemangiomas to malignant

angiosarcomas. Hemangioendotheliomas can be considered intermediary between these two types of le-

sions. We report a case of hepatic hemangioendothelioma in a newborn female and review the most impor-

tant aspects of this disease.
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contraste iodado, houve intenso realce na
periferia dos nódulos, o que demonstrou se
tratar de lesões hipervascularizadas. A por-
ção central de alguns desses nódulos per-
maneceu hipodensa, sugerindo necrose
central. As vias biliares intra e extra-hepá-
ticas tinham calibre normal e a vesícula bi-
liar não apresentava alterações. Baço, rins,
adrenais e pâncreas normais, e retroperitô-
nio livre (Figura 3).

Na evolução, a paciente permaneceu
sem tratamento, em acompanhamento am-
bulatorial, monitorizando-se a freqüência
cardíaca, que se manteve próxima a 120
bpm (normal para a faixa etária), e o ganho
de peso, que foi adequado. A hepatimetria
alcançou 8 cm, mas diminuiu gradativa-
mente. Nova TC de abdome, três meses
após a primeira, demonstrou diminuição
no volume do fígado e no número e na di-
mensão dos nódulos parenquimatosos, que
no entanto apresentavam atenuação e pa-
drão de realce pelo contraste, semelhantes
ao exame anterior (Figura 4).

DISCUSSÃO

Os hemangioendoteliomas são caracte-
rizados pelo crescimento desordenado de
células endoteliais dentro e ao redor do
lúmen de um vaso. Na histologia, obser-
vam-se vasos, massas e bainhas de células
espiculadas, e ocasionalmente figuras de
mitose(1).

A pele é o local mais comumente envol-
vido, mas podem ser encontrados heman-
gioendoteliomas no fígado e no baço(2). No
fígado, são os tumores vasculares sintomá-
ticos mais freqüentes da infância(3).

A classificação nas categorias benigna,
intermediária ou maligna se baseia, segun-
do alguns autores(1), em duas característi-
cas: a presença de estruturas vasculares
bem definidas e a extensão e regularidade
da proliferação das células endoteliais.
Portanto, tumores vasculares malignos são
anaplásicos e com poucas estruturas vas-
culares bem diferenciadas, em contraste
com os vasos bem formados e com proli-
feração endotelial dos tumores benignos.

O hemangioendotelioma hepático é
uma entidade histologicamente benigna,
mas que pode se tornar agressivo, tendo
sua evolução complicada por insuficiência
cardíaca de alto débito, muitas vezes intra-

tável. No entanto, sua forma de apresen-
tação mais comum é na forma de massa
abdominal palpável ou hepatomegalia e
hemangiomas cutâneos. A insuficiência
cardíaca por “shunt” arteriovenoso ocor-
re mais raramente(4–7).

Nesta paciente o tumor manifestou-se
com icterícia obstrutiva e hepatomegalia,
sem sinais de insuficiência cardíaca. Outras

complicações relacionadas, como sangra-
mento intestinal por consumo de plaque-
tas, coagulação intravascular disseminada
e sinais de hipertensão portal não ocorre-
ram(4,5). As manifestações clínicas inicia-
ram nas primeiras semanas de vida, época
habitual de apresentação desse tumor, que
em 85% dos casos ocorre antes dos seis
meses de vida(3).
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O acometimento multifocal do fígado é
o mais comum, embora casos de tumor so-
litário possam ocorrer(4), tornando o diag-
nóstico diferencial com neoplasia maligna
mais difícil. Ao exame de US abdominal da
paciente descrita neste trabalho, foram
constatados múltiplos nódulos hepáticos
hipoecóicos e homogêneos. A TC caracte-
rizou esses nódulos como imagens hipo-
densas e heterogêneas, hipervasculariza-
das, com áreas sugestivas de necrose cen-
tral. Os aspectos radiológicos típicos des-
sas lesões, na US e na TC, incluem imagens
nodulares heterogêneas, com sinais de in-
farto, hemorragia, fibrose e calcificações
no interior(3,4,8).

O diagnóstico diferencial entre heman-
gioendotelioma e envolvimento do fígado
por neoplasia maligna primária ou secun-
dária pode ser difícil por exames de ima-
gem, especialmente nas lesões únicas e sem
sintomas cardiovasculares associados(3,9).
As hipóteses de hepatoblastoma e metás-
tase de neuroblastoma devem ser conside-
radas. O bom estado geral desta paciente
torna o diagnóstico de lesão maligna pou-
co provável e a ausência de níveis eleva-
dos de ácido vanil-mandélico afasta o diag-
nóstico de neuroblastoma metastático. O
hamartoma mesenquimal deve ser também
considerado no diagnóstico diferencial dos
hemangioendoteliomas hepáticos, apesar
de bastante raro. A ausência de componen-
tes císticos exclui esta lesão(3,4).

A diferenciação dos hemangioendote-
liomas com outras lesões hemangiomato-
sas do fígado, como os hemangiomas ca-
vernosos, deve sempre ser considerada. A
distinção radiológica entre ambos pode ser
difícil, exceto pelo fato de os hemangiomas
se apresentarem mais freqüentemente
como pequenos focos de lesão e raramen-
te antes do primeiro ano de vida. Torna-se
necessário então o estudo histológico para
o diagnóstico definitivo, embora em alguns
casos esta distinção também não seja cla-
ra(4,10). Além disso, a biópsia dessas lesões,
por agulha ou a céu-aberto, pode levar a
hemorragias graves e à morte(10–13).

Atualmente, alguns autores defendem o
uso da cintilografia com hemácias marca-
das com tecnécio-99m como um método
acurado no diagnóstico diferencial de mas-
sas hepáticas em crianças, com a vantagem
de ser um método não invasivo e de não
apresentar risco potencial de hemorragia.
A cintilografia dinâmica demonstra perfu-
são aumentada nos tumores de origem vas-
cular, o que, no entanto, pode ser obser-
vado em lesões hipervascularizadas de di-
ferentes origens. O uso de cintilografia es-
tática após injeção imediata de hemácias
marcadas demonstra atividade igual à de-
tectada no coração, persistente na fase es-
tática tardia (cerca de 10 a 20 minutos após
a injeção) no caso de lesões de origem vas-
cular. Mesmo tumores altamente vascula-
rizados que apresentam aumento de perfu-
são na cintilografia dinâmica não apresen-
tam atividade igual à do coração nas fases
estáticas se não forem de origem vascular.
Assim, a utilização da cintilografia com
técnica de três fases permite diferenciar
tumores vasculares de outros tumores só-
lidos de origem diversa, mesmo que hiper-
vascularizados(14–17). O uso da cintilogra-
fia também pode ser útil no acompanha-
mento evolutivo dessas lesões(18).

A história natural dos hemangioendo-
teliomas hepáticos habitualmente mostra
crescimento rápido até a estabilização das
lesões, que então sofrem regressão gradual.
Após um período de tempo variável, nor-
malmente dentro de alguns meses, essas
lesões deixam de existir. Portanto, proce-
dimentos cirúrgicos só serão necessários no
controle de eventuais complicações(4). No
caso descrito neste trabalho, o fígado apre-
sentou aumento de tamanho até 8 cm da
borda costal direita, não houve necessi-
dade de cirurgia além da laparotomia para
biópsia, e o tumor encontra-se em fase de
regressão, com a paciente bem e em acom-
panhamento ambulatorial.
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