Hemangioendotelioma nasal:
a proposito de um caso clinico
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RESUMO

Os hemangioendoteliomas correspondem a um grupo amplo e
heterogéneo de tumores vasculares que atingem ossos longos
ou tecidos moles. Contudo, existem alguns relatos de envolvi-
mento da cabega e pescogo. Os hemangioendoteliomas locali-
zados na cavidade nasal sdo extremamente raros, havendo um
numero muito reduzido de casos descritos na literatura mundial.
Sdo considerados lesdes borderline cujo espectro varia desde le-
sGes claramente benignas, como o hemangioendotelioma fuso-
celular, a lesGes malignas como o hemangiossarcoma.

Os autores relatam o caso de uma doente de 78 anos com epis-
taxis recidivantes. Ao exame objectivo foi detectada uma neo-
formagdo na fossa nasal direita, tendo sido efectuada bidpsia.
O estudo anatomo-patolégico demonstrou a existéncia de he-
mangioendotelioma fusocelular. Procedeu-se a exérese cirlrgi-
ca da lesdo, por via endoscépica. Doze meses apds a cirurgia, a
doente encontra-se assintomatica, sem sinais de recidiva.
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ABSTRACT

Haemangioendotheliomas belong to a large and heteroge-
neous group of vascular tumours that usually involves long
bone or soft tissue. However, there are cases of head and neck
involvement. Nasal haemangioendotheliomas are extremely
rare, with few cases published in the world literature. These
neoplasms are considered borderline lesions, varying between
fully benign entities, such as fusocelular haemangioendothe-
lioma, and the malignant ones, such as haemangiosarcoma.
The authors present a case of a 78-years-old woman with re-
peated episodes of epistaxis. The examination showed a poly-
poid lesion located on the right nasal cavity, which was submit-
ted to biopsy. Microscopic examination showed a fusocelular
haemangioendothelioma. An endoscopic surgical approach
was performed. After a 12-month follow-up period the patient
is disease-free, without any local or distant recurrence.
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INTRODUCAO

O termo hemangioendotelioma foi introduzido por
Mallory em 1908 para designar um conjunto de tumores
vasculares, de origem endotelial, de aspecto histoldgico
intermédio entre hemangiomas e angiossarcomas. O seu
comportamento bioldgico varia entre tumores benignos
a tumores claramente malignos, com potencial para re-
cidivar e/ou metastizar®. O hemangioendotelioma é um
tumor raro, com origem nos vasos sanguineos de médio
a grande calibre, que atinge geralmente ossos longos ou
tecidos moles das extremidades, bem como figado, pul-
mao e ossol. Contudo, existem casos de envolvimento
da cabecga e pescogo, nomeadamente na tirdide, laringe
e glandula parétida®. O atingimento da cavidade nasal é
extremamente raro, havendo um nimero muito reduzi-
do de casos descritos na literatura mundial?>.
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Os sintomas causados pelo hemangioendotelioma
sdo idénticos a qualquer outra neoplasia da cavidade
nasal, pelo que o diagndstico apenas pode ser estabe-
lecido pelo exame histopatolégico. O estudo imuno-
histoquimico confirma a natureza endotelial da lesdo,
revelando positividade para CD31, CD34 e factor VIII*®.

Os autores descrevem o caso de uma doente de 78
anos de idade com um tumor vascular da cavidade na-
sal, cujo estudo anatomo-patoldgico revelou a existén-
cia de um hemangioendotelioma fusocelular.

CASO CLiNICO
E.J.S.C., sexo feminino, 78 anos de idade.

Recorreu ao Servigco de Urgéncia de ORL do Centro
Hospitalar do Porto por epistaxis de repeticdo a direita
com 2 meses de evolugao, sem cefaleias ou outras quei-
xas relevantes associadas.

A doente tem hipertensdo arterial controlada com
anti-hipertensores. Sem outros antecedentes pessoais
ou familiares relevantes.

A rinoscopia verificou-se a ocupacdo da fossa nasal
direita por uma neoformagdo fridvel, esbranquigada,
com provavel implantagdo no corneto inferior e septo,
sem extensdo para a nasofaringe.

Foi efectuado estudo analitico que revelou anemia
(Hg de 7,6 g/dL), com necessidade de transfusdo de 2
unidades de glébulos rubros. A TC demonstrou ocupa-
¢do da fossa nasal direita por lesdo isodensa, captando
acentuada e heterogeneamente o produto de contras-
te, que condicionava diminui¢do da amplitude da fossa
nasal, com erosdo da parede medial do seio maxilar e
dos cornetos nasais médio e inferior direitos (figura 1).
Foi efectuada bidpsia da referida lesdo. Microscopica-
mente, a neoplasia apresentava caracteristicas patolo-
gicas de hemangioendotelioma fusocelular. Tratava-se
de uma lesdao bem delimitada formada por vasos de as-
pecto cavernoso, entre os quais se reconheciam células
fusiformes (figura 2). O estudo imunohistoquimico con-
firmou a natureza endotelial da neoplasia, mostrando
positividade para CD31 e CD34 (figura 3).

Fig. 1 | Cortes axial e coronal de TC dos seios perinasais mostrando
ocupagdo da fossa nasal direita por lesdo isodensa, com captagdo de
produto de contraste

' -- : :,:.l
Fig. 3 | Estudo imunohistoquimico, mostrando positividade para CD31 e
CD34, confirmando a natureza endotelial da neoplasia

A RM confirmou a ocupacgdo da fossa nasal direita
por lesdo expansiva (1,8x2,0x3,0cm), com focos hipoin-
tensos no interior, podendo reflectir voids vasculares
(figura 4). A angiografia demonstrou blush tumoral na
fossa nasal direita na dependéncia de ramos terminais
da artéria esfenopalatina (figura 5). Foi solicitada embo-
lizacdo, que ndo foi possivel executar dado que o ponto
possivel para injeccdo de particulas seria muito proxi-
mal, acarretando riscos para a doente.

Fig. 4 | Cortes coronal e sagital de RM confirmando a ocupacgdo da fossa
nasal direita por lesdo expansiva, com focos hipointensos no interior

Fig. 5 | Angiografia demonstrando blush tumoral na fossa nasal direita
na dependéncia de ramos terminais da artéria esfenopalatina
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A doente foi submetida a exérese cirurgica da lesao,
por via endoscopica. Foi removida neoformagdo com
implantacdo septal e na porg¢do inferior do corneto in-
ferior. Foram também realizadas turbinectomia inferior
direita e remogdo da por¢do medial do corneto médio
ipsilateral. O estudo anatomo-patoldgico da peca opera-
téria confirmou o diagndstico de hemangioendotelioma
fusocelular. Apenas na primeira semana pds-operatorio
a doente apresentou episédios de epistaxis, auto-limita-
dos, de pequena quantidade. Doze meses apds a cirur-
gia a doente encontra-se assintomdtica, sem evidéncias
de recidiva local ou a distancia.

DISCUSSAO
Os hemangioendoteliomas correspondem a um grupo
amplo e heterogéneo de tumores vasculares cujo espec-
tro varia desde tumores benignos a tumores claramente
malignos***. O comportamento clinico e progndstico do
tumor pode ser inferido a partir das suas caracteristicas
anatomo-patoldgicas. Desta forma, o hemangioendotelio-
ma fusocelular comporta-se como um processo benigno
reactivo, pelo que poderia ser designado por hemangioma
fusocelular. Contudo, ocasionalmente existem recidivas
tumorais. Por outro lado, a lesdo revela um caracter agres-
sivo local, inclusivamente com destruicdo 6ssea. Consi-
dera-se que o tipo infantil corresponde ao hemangioma
celular da infancia, dado o aspecto imaturo das células en-
doteliais. O hemangioendotelioma retiforme afecta a pele
e tecido subcutaneo de jovens adultos; é uma neoplasia
localmente agressiva mas sem metastizagdao. O angioen-
dotelioma papilar intralinfatico, mais conhecido como tu-
mor de Dabska, afecta a pele, sobretudo em criangas; o
comportamento agressivo é excepcional. O tipo Kaposifor-
me pode ser congénito ou pode surgir na infancia; geral-
mente localiza-se em tecidos profundos, sendo localmen-
te agressivo. O hemangioendotelioma polimorfo é raro,
pode afectar a pele, tecidos moles ou ganglios linfaticos;
apesar do seu aspecto histoldgico “inocente” (sem atipia
ou mitoses) pode ser agressivo com disseminagdo metas-
tatica, causando morte. O tipo epitelidide é um tumor de
malignidade intermédia que afecta adultos; localiza-se em
tecidos moles profundos ou viscerais. O tipo composto é
uma lesdo rara, em adultos, localmente agressiva mas sem
metastizacdo. O hemangioendotelioma sarcoma epitelio-
ide-like afecta tecido moles em adultos; apesar do curso
indolente, estdo descritas recidivas e metastases locais*>®.

O tratamento de eleigdo consiste na excisdo radical
da lesdo, com margens livres adequadas, dado o risco
de recidiva local®*’. A radioterapia pode ser usada como
tratamento paliativo, contudo a quimioterapia é ineficaz
neste tipo de tumores®®,

Os hemangioendoteliomas nasossinusais, benignos

ou com baixo grau de malignidade, podem ser removi-
dos por técnicas endoscépicas?®. Se possivel, deve ser
efectuada embolizagdo prévia para diminuir o risco he-
morragico®. Os tumores muito extensos ou malignos de-
vem ser removidos por abordagem externa?3.

Dado o comportamento biolégico imprevisivel des-
tes tumores, recomenda-se uma vigilancia a longo-prazo
do doente?.
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