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RESUMO

Os hemangiomas hepaticos infantis constituem o terceiro tumor hepatico mais frequente na crianga e o mais frequente antes dos seis
meses. As opgdes terapéuticas sdo determinadas pela apresentagdo clinica, devendo ser individualizadas. Apresenta-se o caso de
uma crianga actualmente com quatro anos de idade, com diagnéstico neonatal de volumosa malformacédo hepatica vascularizada,
com critérios imagiolégicos compativeis com hemangioma hepatico infantil. Destaca-se a ocorréncia inicial de Sindrome de Kasabach-
Merrit (trombocitopenia, anemia) e insuficiéncia cardiaca que resolveram espontaneamente. Ao longo do periodo de seguimento, o
estudo imagioldgico evolutivo (ecografia, doppler ressonancia magnética e tomografia computorizada com administragéo de contraste
endovenoso) confirmou a hipétese de HHI ao permitir o mapeamento vascular detalhado. A partir do primeiro ano de vida, constatou-se
evolugao favoravel com redugdo progressiva da massa. Embora se tenha mantido atitude conservadora, a melhor abordagem e in-
tervencéo nesta entidade, permanece controversa. Salientam-se as particularidades deste caso, discutindo a abordagem com melhor
relagao custo-beneficio.
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ABSTRACT

Infantile Hepatic Hemagioma is the third most frequent liver tumor in children and the most common below 6 months of age. Therapeu-
tic options depend on clinical manifestations and should be tailored on an individual patient basis. We present the case of a 4 year old
boy with neonatal diagnosis of large vascularized liver tumor with imagiological criteria of Infantile Hepatic Hemagioma. We highlight
the occurrence of heart failure and Kasabach-Merrit syndrome (thrombocytopenia, anemia) that have spontaneously regressed. Dur-
ing follow up, sequential imaging (ultrasound with Doppler, magnetic resonance imaging, dynamic contrast enhancement computed
tomography) confirmed the hypothesis of IHH, allowing vascular mapping of the lesion. From the first year on, we observed a favorable
course with progressive tumor regression. In the present case, a conservative approach has been maintained, but the best therapeutic
option remains unclear. We highlight the specific features of this case, discussing the most cost - effective approach.
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INTRODUGAO

O HemangiomaHepatico Infantil (HHI) € uma entidade
rara,’? que se apresenta com maior frequéncia nos pri-
meiros meses de vida® e cujas manifestagdes clinicas, o
prognéstico e a terapéuticas dependem da localizagdo e do
tamanho do tumor.

Os autores relatam o caso de uma crianga com diag-
nostico de HHI no periodo neonatal, que pelas suas dimen-
sdes suscitou discussdo das opgdes terapéuticas actual-

mente disponiveis, numa perspectiva de risco-beneficio.

CASO CLiNICO

Apresenta-se o0 caso de um rapaz, actualmente com
quatro anos, fruto de gestagao vigiada, com serologias ne-
gativas, ecografias pré-natais sem alteragbes; cesariana
as 36 semanas por colestase gravidica. Ao segundo dia
de vida, por Sindrome de Difiuldade Respiratéria (SDR),
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Figura 1 — Ecografia hepatica, plano transversal do lobo direito do figado, que mostra massa sdlida heterogénea com area central hipe-

recogénea e focos calcificados no seu interior.

hepatomegalia, ictericia e sopro cardiaco foi internada na
Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais. Analiticamen-
te apresentava anemia (Hb: 11,5 g/dL), trombocitopenia
(60 000/mm?3), hiperbilirrubinémia nao conjugada (bilirrubina
total/ directa: 9,2/2,2 mg/dL), sem alteragdes das enzimas
hepaticas e da coagulagdo — dados considerados compati-
veis com S. Kasabach-Merritt; na observagéo cardioldgica:
insuficiéncia cardiaca ligeira, sem cardiopatia estrutural.
Efectuou ecografia abdominal evidenciando hepatomegalia
condicionada por massa no lobo direito (8 x 6 x 4 cm), com
ecostrutura heterogénea, focos hiperecogéneos (calcifica-
¢Oes) e exuberante vascularizagédo periférica no Doppler;
aumento do calibre do tronco celiaco e da artéria hepatica,
com reducgéo do calibre da aorta abdominal apés a emer-
géncia do tronco celiaco. (Fig.s 1 e 2). Foram colocadas
as hipoteses de diagndstico de HHI versus malformagéao
arterio-venosa. Salienta-se a-fetoproteina: 69 459 ng/mL
(valor da primeira semana de vida) e antigénio carcino-em-
brionario: 4,7 ng/mL (normal < 5,2 ng/mL).

Ao 10° dia de vida efectuou ressonancia magnética nu-
clear (RMN) abdominal que favoreceu a hipétese de HHI:
volumosa massa hepatica heterogénea (7 x 6 x 5cm), de
contornos bem definidos, irregulares e lobulados, com sinal
hipointenso em T1 e hiperintenso em T2; aumentado cali-
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bre do tronco celiaco, da artéria hepatica, das veias supra-
-hepaticas média e direita e da veia cava inferior.

Decidida atitude expectante com melhoria gradual do
SDR, da ictericia, da anemia e trombocitopénia que se vol-
taram a manifestar apds a alta, com um més de vida (Hb:
7,2 g/dL, plaquetas: 172 000/mm?), assistindo-se a nova
regressao espontanea. Aos quatro meses mantinha massa
palpavel no hipocéndrio e flanco direitos, limites bem defi-
nidos, consisténcia aumentada e superficie lisa com sopro
vascular audivel. Nesta fase, a avaliagdo cardiaca foi nor-
mal.

Manteve-se seguimento clinico e ecografico, e aos
dois anos efectuou tomografia computorizada (TC) com
contraste, mostrando leséo solida hipervascularizada com
calcificagdes e padrao de captagéo periférico e centripeto,
tornando-se homogénea nas fases tardias, compativel com
HHI. (Fig.s 3 e 4).

Ao longo do seguimento, permaneceu assintomatico,
com boa progressao estaturo-ponderal e adequado desen-
volvimento psico-motor, mantendo massa hepatica palpa-
vel, embora de dimensdes progressivamente.

A Ultima ecografia (aos anos anos e seis meses) evi-
denciou ligeira redugédo da massa (6,5 x 5,5 cm), com me-
nor exuberancia do fluxo vascular.



Figura 2 — Ecografia com Doppler a cor mostrando que a les&o é hipervascularizada, com vasos de maior calibre a sua periferia.

DISCUSSAO

O HHI é um tumor vascular de caracteristicas histolégi-
cas semelhantes aos hemagiomas cutaneos.* E o segundo
tumor hepatico mais comum abaixo dos dois anos de vida
e 0 mais comum abaixo dos seis meses.® Samuel e Spitz
descreveram uma série de lactentes com HHI, em que a
maioria se manifestou abaixo dos trés meses de vida,® tal
como no caso reportado. A apresentacao clinica depende
das dimensdes e da localizagdo do tumor, permanecendo
assintomatico no caso de tumores de pequenas dimen-
sOes. A sintomatologia mais frequentemente referida na li-
teratura®® foi a hepatomegalia seguida da massa/distensao
abdominal, a associagdo com hemangiomas cutaneos, a
coagulopatia de consumo e a insuficiéncia cardiaca, esta

ultima com elevada incidéncia e significativa morbi-mortali-
dade associada.” A S. Kasabach-Merritt, caracterizada pela
associacao de anemia, trombocitopénica e/ou coagulopatia
de consumo, tem uma incidéncia de 20 a 75% nos HHI no
periodo neonatal®*® ascendendo as taxas de mortalidade
aos 40%.° No presente caso, apesar da exuberancia da
apresentacao clinica no periodo neonatal, verificou-se uma
evolugao favoravel sob atitude conservadora.

O diagnostico histolégico ndo é geralmente necessario.
A biopsia, cirurgica ou mesmo guiada por ecografia, € um
procedimento com risco hemorragico significativo em tumo-
res vasculares, devendo a sua indicagao ser muito ponde-
rada.

Neste caso, os aspectos imagiologicos foram cruciais

Figura 3 — TC com contraste endovenoso na fase arterial (A), portal (B) e tardia (C) mostrando massa solida hipervascularizada no lobo
hepatico direito, com padrao de captagéo de contraste centripeto caracteristico de hemangioma: ganho periférico intenso inicial, do tipo
algodonoso, com progresséo para o centro tornando-se homogénea e quase isodensa com o parénquima.
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Figura 4 — Reconstrugéo coronal da fase arterial mostrando aspec-
to da lesdo no lobo direito irrigada por varios pediculos da artéria
hepatica, com elevado calibre da artéria hepatica (seta 1) e de dre-
nagem para as veias supra-hepaticas média e direita com aumento
do seu calibre (seta 2).

para o diagnodstico. Ecograficamente evidenciou-se mas-
sa hepatica de grandes dimensbes, heterogénea incluindo
focos hiper, iso e hipoecogénicos com intensa vasculari-
zagao no estudo Doppler, embora menos pronunciada na
regido central. No estudo por RMN, salienta-se boa delimi-
tagdo e hipointensidade da massa em relagéo ao restante
figado em T1 com sinal hiperintenso em T2." No caso da
TC, a injecgdo de contraste é determinante para a caracte-
rizagao deste tipo de massas, em virtude de apresentarem
um padrao de captagao de contraste centripeto caracteris-
tico, com captacéo periférica algodonosa na fase arterial e
progressao central numa fase mais tardia venosa.?

A terapéutica devera ser individualizada de acordo com
as dimensdes, a localizagdo do tumor e a condigéo clinica
do doente, ndo existindo consenso sobre a melhor aborda-
gem.®' Dadas as dimensdes da massa e nao ter ocorrido
a involugdo esperada apos o final do primeiro ano de vida
e associadamente ao inicio da socializagdo com potencial
risco de traumatismo abdominal e rotura, este caso susci-
tou discussao alargada das opgdes terapéuticas. Na crian-
¢a assintomatica com les&o Unica sera legitimo n&o instituir
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qualquer terapéutica, mantendo monitorizagao clinica’® em
consonancia com a atitude adoptada neste caso. No caso
de existirem sintomas e/ou complicagdes ndo controlaveis,
existem varias opgdes disponiveis. A terapéutica farmacol6-
gica podera incluir corticosteroides, ' interferdo-alfa2a2,s16
ou propranolol,'” com o objectivo de reduzir o leito vascular
da lesdo. No entanto, a relagao risco-beneficio destes far-
macos nao esta bem estabelecida existindo complicagbes
reportadas,’®'® e taxas de sucesso variaveis.>' A terapéu-
tica cirurgica podera passar pela ressecgdo da massa (tu-
mores pequenos e confinados a um lobo hepatico) ou em
ultimo recurso pelo transplante hepatico (massas irresse-
caveis)."® A embolizagdo da artéria hepatica é outra opgao
a ser considerada em casos de insuficiéncia cardiaca grave
e descompensada, embora com resultados contraditérios.?°

Ap0s os primeiros meses de vida em que o impacto na
fungdo cardiaca e pulmonar sdo determinantes, na maioria
dos casos os HHI tém um bom progndstico, assistindo-se a
um regressao a partir do final do primeiro ano de vida,? pro-
vavelmente por fenémenos de trombose e cicatrizagdo.?®
No nosso doente, apoés uma fase em que o tamanho da
massa permaneceu estavel, esta acabou por revelar o per-
fil evolutivo caracteristico.

De realgar a necessidade de manter o seguimento cli-
nica e imagioldgico a longo prazo, dada a incerteza do po-
tencial de malignizagao, existindo relatos de HHI que pos-
teriormente se apresentaram como angiossarcomas.?

CONCLUSAO

Em resumo, apresenta-se um caso particular de HHI,
pelas suas dimensdes e comportamento, que condiciona-
ram a discusséo das diferentes opgdes terapéuticas, enfati-
zando-se a importancia da abordagem multidisciplinar e de
consenso sobre a melhor estratégia.
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