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Apresentagdo do caso

Paciente do sexo feminino de 19 anos, assintomdtica, sem
antecedentes pessoais de relevo. Em analises de rotina foram
identificadas alteracGes inespecificas da funcdo hepatica,
nomeadamente aumento da GGT, ALT, AST e FA, com
bilirrubina normal. Restante avaliacio laboratorial basica
dentro dos parametros da normalidade.

Na avaliagdo inicial por ecografia abdominal, apresentava
lesoes multifocais hepaticas, heterogéneas e globalmente
hipoecogénicas, de natureza solida (Imagem a e b).

O estudo de tomografia computorizada (TC) demonstrou
lesdes nodulares hepaticas e pulmonares (Imagem c), de
predomineo subcapsular, tendo sido colocada a hipétese
de processo neoproliferativo primario hepatico ou de
metastizacao por via hematogénea para o figado e pulmoes.'
Considerando a hipétese diagnéstica de hepatocarcinoma,
foi efectuada a pesquisa seroldgica de hepatites virais (A;B;C),
bem como pesquisa de anticorpos com especificidade para o
Citomegalovirus e Parvovirus. Todos revelaram valores de
IgM negativos e alguns apresentavam imunizagao prévia com
valores de IgG positivos.

Para despiste de eventual patologia neoproliferativa intestinal,
foram realizadas endoscopia digestiva alta e colonoscopia,
que também nao revelou alteracoes suspeitas.

O estudo de ressonancia magnética (RM) abdominal, com
administragdo de contraste gadolineo endovenoso, revelou
aumento dimensional das lesGes previamente descritas na
TC, agora com coalescéncia apresentando um padrio difuso,
mantendo o predominio pelas mesmas a periferia (Imagem
d; e; £).

O diagnostico definitivo foi obtido por bidpsia percutinea
transhepdtica ecoguiada com estudo anatomo-patolégico.
Na analise histopatolégica e imunohistoquimica, foram
observados fragmentos com células epitelidides com abunte
citoplasma cosinofilico e positivas para CD31 e vimentina,
aspectos  tipicos de Hemangioendotelioma Epitelidide
Hepatico (HEH).**

Por apresentar doenca hepatica difusa ¢ coalescente,
irressecavel, foi submetida a transplante hepatico e terapéutica
conjunta com agentes antiangiogénicos e antiproliferativos
como a Talidomida e o Sorafenib, o que controlou a
disseminacao a distancia (pulmonar). A doenga mantém-se
estavel ha dois anos.

Imagem a e b: estudo ecogrifico em modo B com recurso a color
doppler; Imagem c: Estudo TC coronal; Imagem d: RM em ponderagio
T2; Imagem e: RM ponderacao T1 FS; Imagem f: Imagem T1 FS apos
administracao de gadolinio endovenoso.

Discussio

Com uma incidéncia inferiora 0.1 por cada 100 000 habitantes
porano,”o HEH é um tumor raro, nomeadamente em ctiancas,
apresentando-se mais frequentemente na terceira década de
vida.® Face a sua raridade, ¢ dificil estabelecer com rigot tanto
a sua etiologia como epidemiologia. Parece contudo, existir
um ligeiro predominio no sexo feminino (F/M 3:2).* Foram
propostos alguns factores de risco, nomeadamente o uso de
contraceptivos orais, cirrose biliar primaria e hepatites virais,
embora nenhum tenha ainda sido comprovadamente aceite.
A doenca ocorre normalmente de forma assintomatica, sendo
grande parte das vezes descoberta de forma acidental, o que
torna o diagnéstico dificil e moroso. Quando sintomatica,
as manifestacoes clinicas e laboratotias sio varidveis, com
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sintomas e sinais inespecificos, nomeadamente dor
abdominal de predominio no quadrante superior direito,
perda ponderal e hepatomegilia. Laboratorialmente,
os doentes podem apresentar alteracées das provas de
funcdo hepatica, habitualmente com negatividade dos
marcadores serologicos virais ¢ dos marcadores tumorais
(nomeadamente CEA, CA 125 e alfa-fetoproteina).
Relativamente a evolucio clinica do HEH, apresenta um
espectro de gravidade variavel, podendo cursar de forma
indolente, sem significativa morbilidade e mortalidade, ou
de forma agressiva, com doenca multifocal/multiorganica
e alto indice celular, parecendo estas as Gnicas constantes
preditoras de mau progndstico inerentes a propria doenga.”
O hemangioendotelioma epitelidide pode acometer
qualquer o6rgio, contudo o local mais comum de
apresentacdo primaria ¢ no figado, com dissemina¢ao mais
frequente para o pulmio, bago, cadeias linfaticas e osso.!
Nos estudos de imagem, o HEH apresenta habitualmente
morfologia sugestiva de lesdo secundaria/metastatica,
manifestando-se inicialmente como lesGes nodulares
em topogtrafia subcapsular (padrio petiférico/nodular —
Imagem a; b), com crescimento e coalescéncia nos estudos
sequenciais (padrao difuso).(Imagem d; e; f). A traducio
imagiolégica da lesdo ¢ influenciada pelos constituintes
da mesma, existindo concordincia entre a imagem nas
diferentes técnicas e o estudo andtomo-patolégico,
apresentando-se como lesGes heterogéneas com areas
de tumor viavel, areas de fibrose, calcificacGes, necrose e
hemorragia.?

No estudo ecografico visualizam-se formagdes nodulares
geralmente hipoecogénicas e heterogéneas (Imagem a;
b). Até recentemente, nio existiam achados especificos
na avaliagdio imagiologica que sugerissem o diagndstico.
Contudo, o estudo de Alomari Et all” descreveu o “lollipop
sign”, um sinal imagiol6gico que, segundo os autores,
¢ caracteristico da doenga ¢ traduz o desaparecimento
abrupto da veia hepatica ou veia porta na regido proximal
das lesoes (Imagems b; f). Este achado ¢é transversal a
diferentes técnicas de imagem, nomeadamente no estudo
doppler, onde podera ser possivel documentar a amputagio
dos vasos a periferia das lesdes. Quando presente, podera
eventualmente sugerir e facilitar um diagnéstico dificil.
Contudo, o diagnostico definitivo sera apenas por estudo
histopatologico.

No estudo por TC, apresenta-se como lesGes nodulares,
heterogéneas, globalmente hipodensas, podendo apresentar

pelo transplante hepatico.
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areas de calcificacio intralesional, dreas espontaneamente
densas de hemorragia e cole¢oes liquidas de necrose. Apos
administracio de contraste endovenoso (CEV), quer no
estudo de TC quer na RM, visualiza-se o padrao “em alvo”,
com fino anel periférico hipocaptante, seguido de uma
regido hipercaptante (tumor viavel) ¢ uma regiao central de
captagdo variavel conforme o grau de fibrose, necrose e
tecido vidvel,? mais evidente no estudo RM.* (Imagem f)
No estudo RM, em ponderacoes T2, as lesGes apresentam-
se hiperintensas no centro, envolvidas por area de moderada
intensidade e halo hipointenso periféricoImagem d). Em
ponderagdes T1 verifica-se uma regido central heterogénea
geralmente hipointensa, seguida de uma regido de moderado
sinal (Imagem e).

Apesar da raridade destas lesdes, a retracio capsular ¢é
um achado frequente (56%)° (Imagem ¢; f5), colocando-
se o diagnostico diferencial com colangiocarcinoma,
hepatocarcinoma, metastases colorretais, hemangioma e
fibrose confluente. O tratamento primario destas lesdes
inclui ressec¢do tumoral, transplante, quimioemboliza¢ao e
tratamento paliativo.’

Na doenca irressecavél, nomeadamente com extenso
acometimento hepatico, o transplante hepatico parece
a melhor hipétese viavel, com bons resultados a longo
prazo.

Foram publicados resultados benéficos da utilizacio de
sorafenib® e talidomida!! na estabilizacio da disseminacio
da patologia com calcificacao das lesdes. As suas acgdes
antiangiogénicas e antiproliferativas atuam na inibicdo
do receptor e do préprio fator de crescimento endotelial
(VEGF) expresso pelas células tumorais do HEH.

Conclusao

O HEH é uma entidade rara, com achados clinicos frustes
a apresentacdo. A documentacdo destas raras lesdes ¢
essencial para o avango imagiolégico e terapéutico.

Os estudos imagiologicos sugerem metastases hepaticas ou
lesGes neoformativas primarias do figado. Recentemente
identificado, o “lollipop sign” é um achado imagiolégico
caracterfstico do HEH e que melhora a sua acuidade
diagnostica. O conhecimento do diagnéstico definitivo
(histopatolégico), conjuntamente com os estudos de
imagem, permitem optar por terapéuticas antiangiogénicas
ou, no caso de doenca progressiva ou hepatica irresecavel,
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