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Hemangioma congénito rapidamente involutivo
— um diagnostico infrequente

RAPIDLY INVOLUTING CONGENITAL HAEMANGIOMA
- UNCOMMON DIAGNOSIS

ABSTRACT

Rapidly involuting congenital hemangiomas (RICH) are rare
vascular tumors which are characterized for being fully developed
at birth and involute completely and spontaneously within six to
eighteen months. The diagnosis is mostly achieved by history
and physical examination, sometimes aided by imaging studies
and biopsy.

It is described the case of a term newborn, from a surveilled
pregnancy with normal prenatal ultrasounds, who presented
at birth a mass of 5x4.5cm on the anterior surface of the left
thigh that was soft, compressible, grayish, with some peripheral
telangiectasia and pale peripheral halo, without palpable thrill or
ulceration. Hemodynamically stable, without thrombocytopenia.
The ultrasound and magnetic ressonance image suggested
the clinical suspicion of RICH, which was supported by
immunopathology. After 15 months there was a complete and
spontaneous regression of the tumor.

Knowledge of the clinical presentation, evolution and
prognosis of this rare hemangioma is crucial for the diagnosis
and appropriate follow-up, avoiding unnecessary clinical
interventions, and providing reassurance of caregivers.
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RESUMO

Os hemangiomas congénitos rapidamente involutivos
(RICH) sao tumores vasculares raros, que se caraterizam por um
desenvolvimento completo ao nascimento e por uma regressao,
habitualmente total e esponténea, entre seis a dezoito meses.
O diagndstico é clinico, por vezes auxiliado por exames de ima-
gem e biodpsia.

Descreve-se o caso de um recém-nascido de termo, fruto
de uma gestacao vigiada com ecografias obstétricas sem altera-
¢Oes, que apresentava ao nascimento, na face anterior da coxa
esquerda, uma massa de 5x4,5cm, mole, depressivel, acinzen-
tada, com algumas telangiectasias periféricas e halo periférico
esbranquigado, sem frémito palpavel ou ulceragcdo. Hemodina-
micamente estavel, sem trombocitopenia. A ecografia e a resso-
nancia magnética apoiaram a suspeita clinica de RICH, que foi
corroborada imunohistologicamente. Apds 15 meses verificou-
-se regressao espontanea e completa do tumor.

O conhecimento da clinica, evolucdo e progndstico deste
raro hemangioma é fundamental para o diagndstico e seguimen-
to adequados, evitando intervengdes desnecessarias, assim
como para tranquilizagédo dos cuidadores.

Palavras-chaves: Congénito; hemangioma; recém-nascido;
tumor vascular
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INTRODUGCAO

Os hemangiomas séo os tumores vasculares mais comuns
na infancia, assumindo o hemangioma da infancia um lugar de
destaque." Contrariamente a este, os hemangiomas congéni-
tos sdo um subtipo raro,™* correspondem a cerca de 1% do
total dos hemangiomas, encontram-se totalmente desenvolvi-
dos ao nascimento e ndo apresentam fase de crescimento pds-
-natal.*® De acordo com a sua evolugao poés-natal, podem ser
classificados em hemangioma congénito ndo involutivo (NICH) e
hemangioma congénito rapidamente involutivo (RICH)."*

O RICH, como o préprio nome indica, apresenta uma rapida
regressao, habitualmente completa, em seis a dezoito meses.>*®
O seu diagndstico é clinico baseado nas carateristicas morfold-
gicas e evolutivas.? No entanto, em caso de duvida diagnosti-
ca é necessario recorrer a exames complementares (ecografia,
ressonancia magnética, bidpsia).>*® Apesar de raro, pode estar
associado a trombocitopenia e/ou coagulopatia transitérias e
insuficiéncia cardiaca.®"® A orientacdo de um RICH deve ser in-
dividualizada e requer uma abordagem multifactorial.2-4610

CASO CLINICO

Recém-nascido (RN) de termo, do género masculino, fruto
de uma gestagdo gemelar monocoridnica biamnidtica, vigia-
da, com ecografias obstétricas sem alteragdes. Nascimento
por cesariana, devido a antecedentes maternos de cesarianas
prévias, sem intercorréncias e com boa adaptagdo neonatal a

Figura 1 - Dimens®es iniciais do hemangioma
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vida extra-uterina. No exame objectivo ao nascimento apre-
sentava na face anterior do tergco médio da coxa esquerda uma
massa de 5x4,5 cm (Figura 1), mole, depressivel, acinzenta-
da, com algumas telangiectasias periféricas e halo periférico
esbranquicado (Figura 2), sem frémito palpavel ou ulceragéo.
Restante exame objetivo sem alteragdes. Para vigilancia clinica
e orientagcéo diagnostica foi internado na Unidade de Cuidados
Intermédios Neonatais.

Durante o internamento manteve-se sempre clinica e hemo-
dinamicamente estavel. O ecocardiograma era normal e o he-
mograma excluiu trombocitopenia. A ecografia de partes moles
da coxa esquerda revelou uma lesdo de ecogenicidade intermé-
dia com multiplas estruturas vasculares, que foi posteriormente
melhor caraterizada por ressonancia magnética (RM) como uma
lesdo expansiva grosseiramente discéide com 5¢cm de didme-
tro craniocaudal, por 4,5cm de didmetro coronal e 1,8cm de
didmetro sagital, hipointensa em T1 e hiperintensa em T2, com
imagem de estrutura vascular predominante intralesional, sem
sinais de infiltragdo macroscoépica. Foi solicitada a colaboragéo
de Dermatologia Pediatrica, que colocou a hipétese diagndstica
de hemangioma congénito, mais propriamente RICH, tendo alta
para o domicilio sob vigilancia clinica em consulta externa de
Dermatologia e Neonatologia.

Na reavaliagdo, um més apds a alta, a massa apresentava
uma tonalidade mais esbranquicada, mas sem diminuicédo do ta-
manho ou outras alteragdes morfoldgicas. Pela persisténcia do

Figura 2 - Aspeto do hemangioma no segundo dia de vida



mesmo aspeto morfolégico apds 2 meses de evolucao foi deci-
dido efetuar biopsia. A analise histoldgica revelou proliferacéo
vascular de capilares, formando lébulos por vezes anastomosa-
dos ou separados por areas de fibrose, e a imunohistoquimica
evidenciou reatividade negativa aos transportadores de glicose
1 - GLUT1, dados compativeis com hemangioma congénito.
No seguimento a longo prazo objetivou-se uma regressao
progressiva da massa, com involugdo completa aos 15 meses,
confirmando assim o diagndstico de RICH, apresentando algum
grau de atrofia e pele redundante no local da leséo (Figura 3).

Figura 3 - Les&o residual aos 15 meses de vida

DISCUSSAO

Os hemangiomas congénitos sdo tumores vasculares infre-
quentes, cuja fase proliferativa ocorre exclusivamente in-ute-
ro.51% Deste modo, e tal como no presente caso clinico, estes
hemangiomas estdo totalmente desenvolvidos ao nascimento,
ndo apresentando fase de crescimento pds-natal, o que os di-
ferencia dos hemangiomas da infancia.>'® Presentes em ambos
0s sexos, no caso do NICH mais comum no sexo masculino,
localizam-se preferencialmente, como lesdes solitarias, na ca-
becga, pescogco e membros.2*81011 Atualmente, com o desen-
volvimento tecnoldgico da ecografia obstétrica, é possivel em
alguns casos, sobretudo quando os hemangiomas se localizam
na cabeca, estabelecer o diagnostico no periodo pré-natal.®

Alguns destes tumores vasculares involuem espontanea e
rapidamente — RICH. Outros, menos comuns, ndo involuem e
acompanham o crescimento da crianga — NICH.25° Apesar da
diferenciacao clinica destes dois tipos de hemangiomas se es-
tabelecer de acordo com as carateristicas evolutivas pds-natais,
0 seu aspecto morfoldgico podera sugerir a distingdao.® Os NICH

NASCER E CRESCER

BIRTH AND GROWTH MEDICAL JOURNAL
year 2017, vol XXVI, n.° 4

habitualmente apresentam-se sob a forma de placa ou tume-
facdo pouco elevada, de consisténcia dura e tipicamente mais
quente que a pele envolvente, de dimensdes variaveis, redon-
da ou oval, violacea ou rosa, recoberta por telangiectasias es-
pessas e proeminentes.?®'® A maioria dos RICH, por sua vez,
podem ser classificados em trés variantes morfoldgicas: lesdo
plana violacea com infiltragdo subcutanea ou dérmica profunda;
tumefagéo elevada, mole, cor vermelho-purpura, por vezes com
telangiectasias espessas a superficie ou na periferia; e por Ulti-
mo, e tal como no caso descrito, tumefagao elevada, mole, acin-
zentada, com varias telangiectasias de pequenas dimensoes e
halo periférico esbranquicado.?%' Ocasionalmente a lesdo pode
apresentar um sopro audivel e/ou um frémito palpavel.™

A maioria dos RICH podem ser diagnosticados pela historia
clinica e exame objetivo.>'" No entanto, no seu diagndstico dife-
rencial incluem-se o angioma em tufos, o hemangioendotelioma
kaposiforme, bem como outras massas e neoplasias que podem
simular um hemangioma (angiossarcoma, fibrossarcoma, rab-
domiossarcoma, neurofibroma e teratoma).'*468° Deste modo,
quando o diagndstico nédo é claro, € mandatoério recorrer a exa-
mes complementares de diagndstico, nomeadamente ecografia,
ressonancia magnética (RM) e biépsia.>>'° No caso dos RICH,
tal como no presente caso, geralmente a ecografia evidencia
uma estrutura heterogénea difusamente vascularizada e a RM
uma estrutura heterogénea, hipointensa em T1 e hiperintensa
em T2.268% Na RM a auséncia de limites bem definidos e a pre-
senga de maior quantidade de gordura auxiliam no diagndsti-
co diferencial com hemangioma da infancia.® Histologicamente
observa-se lobularidade com estroma fibrético, depositos de
hemossiderina, trombose focal e esclerose dos capilares lobula-
res, numero reduzido de mastdécitos e capilares em proliferagéo
com paredes espessas.>*5%10

Tipicamente a imunohistoquimica revela auséncia de reativi-
dade aos antigénios GLUT1, o que os distingue do hemangioma
da infancia.”"" No caso clinico descrito, as dimensdes da lesao
ndo tranquilizaram a equipa de Neonatologia, pelo que foram
efetuados exames de imagem (ecografia e RM), que se revela-
ram compativeis com uma lesdo tipo hemangioma, o que jun-
tamente com as caracteristicas morfoldgicas colocou o RICH
como a hipoétese diagnostica mais provavel.

Os RICH habitualmente comegam a involuir dias a sema-
nas ap6s o nascimento.® A involugdo pode manifestar-se por
alteracao da coloragdo, descamagéo, formacdo de crostas e
regressao das dimensdes.?2 Quando as lesdes sdo firmes ou nao
apresentam sinais de involugdo, pode ser dificil, mesmo apos
exames de imagem, diferencia-los de tumores mais graves tais
como fibrossarcoma congénito, sendo recomendado nestas si-
tuacgoes a realizagdo precoce de bidpsia.>*® No caso apresenta-
do, dada a auséncia de involugéo em dois meses, optou-se por
avancar para este procedimento, tendo a analise histoldgica e a
imunohistoquimica sido compativeis com o diagndstico inicial.
A semelhanca do caso descrito, os RICH habitualmente regri-
dem espontanea e completamente até aos dezoito meses, em-
bora com algum grau de atrofia ou redundancia da pele local.>"°
Como sequelas pos-involutivas, pode ainda persistir uma alte-
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racao da textura ou tonalidade da pele, telangiectasias, veias,
alopécia e cicatriz superficial.26%"® Numa pequena proporgéo
de criangas, a involugdo pode ser rapida numa fase inicial mas
permanecer incompleta, deixando uma lesdo vascular com te-
langiectasias espessas superficiais e um halo periférico azulado,
tornando-se indistinguivel de um NICH.2¢ Menos comum, e mais
recentemente, tém sido descritos casos de RCIH com regresséao
in-Utero."

As principais complicagdes dos RICH sdo a ulceracdo e a
hemorragia.?'® Segundo alguns autores, apesar de raro, os RN
com RICH podem desenvolver nos primeiros dias de vida trom-
bocitopenia, coagulopatia, (com hipofibrinogenemia) e insufi-
ciéncia cardiaca.2*%%"" A trombocitopenia geralmente é ligeira
e transitéria, sendo mais comum na presenca de hemangiomas
com mais de cinco centimetros, recomendando-se nestas situa-
¢des a realizagdo de um hemograma com contagem de plaque-
tas.®#8° A coagulopatia, também ligeira e transitéria, ocorre so-
bretudo na presenca de hemangiomas de grandes dimensoes,
sugerindo alguns autores a realizagdo de um estudo da coagu-
lacdo perante estas lesdes.®'' Ao nascimento ou nos primeiros
dias de vida, os RN podem ainda apresentar sinais de insufi-
ciéncia cardiaca congestiva que, apesar de raro, € mais comum
na presenca de hemangiomas de grandes dimensoes, definido
por alguns autores como mais de sete centimetros, sendo re-
comendada vigilancia hemodinamica rigorosa.?' No presente
caso, atendendo as dimensdes do hemangioma realizou-se um
hemograma com contagem de plaquetas que exclui tromboci-
topenia e, apesar de auséncia de sinais clinicos de insuficiéncia
cardiaca congestiva, efetuou-se um ecocardiograma que néao
revelou alteracoes.

A conduta terapéutica de um RICH deve ser baseada numa
abordagem multifactorial.>'' Na presenga de um RICH tipico
sem complicagdes associadas a atitude terapéutica é conser-
vadora, sendo recomendada uma vigilancia mensal em am-
bulatério.® Na presenga de complicagdes locais ou sistémicas
podera ser necessaria uma intervencao multidisciplinar. Como
estratégias terapéuticas salientam-se os corticdides sistémicos
e a embolizacéo, cuja utilizacdo deve ser individualizada.>'" A
intervengdo cirdrgica esta indicada na presenga de ulceragao
persistente, lesbes sangrantes, instabilidade hemodindmica e
trombocitopenia, que ndo respondam a terapéutica médica. Por
volta dos quatros anos de idade é recomendada a corregao ci-
rurgica da pele redundante pds-involugéo.?®57°

Apesar de se tratar de um diagndstico infrequente, é funda-
mental que os Neonatologistas e Pediatras saibam reconhecer
estas lesbes que, apesar de poderem apresentar dimensdes
consideraveis, sdo benignas e com tendéncia involutiva, fatores
progndsticos importantes para a tranquilizagao dos cuidadores.
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