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Hemangioendotelioma
kaposiforme e angioma em
tufos: duas entidades do mesmo
espectro clínico-patológico�,��

Prezado  Editor,

O hemangioendotelioma  kaposiforme  (HEK)  e  o  angioma
em  tufos  (AT)  são  tumores  vasculares  muito  raros;1 entre-
tanto,  eles  estão  associados  a importante  morbidade  e
mortalidade.2 Sua  apresentação  clínica  é  muito  hetero-
gênea  e, especialmente  em  relação ao  HEK,  as  possíveis
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complicações  associadas  adicionam  dificuldades  a seu
manejo.1,3

Lactente  do  sexo  masculino,  com  28  dias  de  vida,
nascido  após  33  semanas  de  gestação  com  diagnóstico
de  hidropisia  fetal  não  imune,  apresentou  assimetria  da
face,  pescoço e tórax  direitos  após resolução parcial  do
edema  generalizado  (fig.  1A). Ao exame  físico,  observou-se
tumoração  eritematosa-azulada-purpúrica  de aspecto  vas-
cular  estendendo-se  da  parótida  direita  e  região  cervical  até
o  tórax  ipsilateral.  O diagnóstico  de HEK  complicado  com
fenômeno  de Kasabach-Merritt  (KMP,  Kasabach-Merritt  phe-
nomenon)  foi  realizado  por meio  de  resultados  de exames
laboratoriais  e  ressonância  magnética  (fig.  1B). Tratamento
intravenoso  com  vincristina,  aspirina,  ticlopidina  e pred-
nisona  levou  à  redução do  tamanho  do  tumor  e  melhora
do  quadro  clínico.3 A aspirina  e a ticlopidina  foram  man-
tidas  sem  qualquer  recidiva,  alterações sintomáticas  ou
laboratoriais.  Entretanto,  vários  meses  após  a interrupção
em  decorrência  de  vacinação,  manchas  e placas  vermelho-
-escuras  e  violáceas  começaram  a se desenvolver  no  mesmo
local  do HEK  prévio  (fig.  2).

O  estudo  histopatológico  dessas  lesões mostrou
proliferação  vascular  nodular,  bem  delimitada,  com
aspecto  de ‘‘bala  de canhão’’,  localizada  na derme  superior
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CARTAS  -  CASO  CLÍNICO

Figura  1  Imagens  clínicas  e radiológicas  do  hemangioendotelioma  kaposiforme  (HEK).  (A)  Imagem  clínica  de  apresentação:  lesão
de tipo  vascular  localizada  em  região  cervical  direita  e  tórax.  (B)  Imagem  radiológica  de  tumor  vascular  compatível  com  HEK  com
extensão endocervical  profunda.

Figura  2  Imagens  clínicas  de  lesões  de  angioma  em  tufos  (AT).  (A)  Máculas  e placas  violáceas  na  face  lateral  direita  do  pescoço
aos 2  anos  de  idade;  primeira  apresentação de  AT  quando  da  descontinuação  de  aspirina  e ticlopidina.  (B)  Regressão  parcial  após
reintrodução de  aspirina  em  monoterapia.

e  média.  Esses  nódulos  eram formados  por  pequenos  vasos
compactados  revestidos  por  células  endoteliais  e pericitos;
espaços  vasculares  estavam  presentes  e  alguns  deles
eram  periféricos,  circundando  os  nódulos,  com  morfologia
semilunar/  em crescente  (fig.  3).  Não  havia  mitoses,
células  atípicas  ou  alterações na epiderme.  Foi  realizado
um  painel  imuno-histoquímico  e  a  conclusão  diagnóstica
foi  AT.  A  aspirina  foi  então  reintroduzida  com  controle
clínico  e regressão  parcial  (fig.  2).  Novas  exacerbações

foram  observadas  no  mesmo local  após a descontinuação
da  aspirina,  com  controle  completo  após a reintrodução.

HEK  e  AT  são  tumores  vasculares  com  comportamento
agressivo  e  intermediário,  respectivamente.1---3 Em  relação
às  complicações,  o  KMP  é a  mais  grave.  Ambas  as  entida-
des  compartilham  características  clínicas,  histopatológicas
e  moleculares  (mutações  no  GNA14);  portanto,  foi  sugerido
que  se trata de polos  do  mesmo espectro.2 O  AT  geral-
mente  se  apresenta  durante  a  primeira  infância  ou  no início
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Figura  3  Características  histopatológicas  do  angioma  em  tufos  (AT).  (A),  Proliferação  vascular  na  derme  papilar  e média;  os
nódulos eram  compostos  por  vasos  agrupados  em  tufos  revestidos  por  células  endoteliais.  Essas  células  endoteliais  eram  positivas
para Fator  VIII,  CD31  e  CD34  (negativas  para  podoplanina).  (B)  Esses  nódulos  eram  circundados  na  periferia  por  espaços  vasculares
semilunares  (positivos  para  podoplanina).

da  infância  e não  é  agressivo.2,4 Máculas,  pápulas  e  placas
purpúricas,  vermelho-escuras  ou  acastanhadas  são carac-
terísticas,  embora  um  componente  nodular  profundo  ou
extensão  para  o  tronco  e  cotovelo  possa  ser  observado.1,2

A  presença de  tufos  dérmicos  de  vasos  em  um  padrão  em
‘‘bala  de  canhão’’  é  patognomônica  (fig.  3).4

Embora  recomendada,  a histopatologia  pode  não  ser
realizada  em  casos  potencialmente  fatais.4,5 Em relação
ao  tratamento,  casos de  AT  não  complicados,  precoces  e
assintomáticos  podem  não se  beneficiar  do  tratamento.1,5

Corticosteroides  sistêmicos,  vincristina  intravenosa,  inibido-
res  de  mTOR,  �-interferon  e  medicamentos  antiplaquetários
têm  sido  utilizados  com  sucesso  no  tratamento  de  HEK/AT.5

A  terapia  com  VAT  (vincristina,  aspirina  e  ticlopidina),
conforme  apresentada,  demonstrou  sua eficácia  em  casos  de
HEK/AT  associados  a  KMP.2 Sirolimus,  um  inibidor  de mTOR,
demonstrou  ótimos  resultados  em  casos  complicados,  não
complicados  e  refratários  de  HEK/AT.1,2,5

Apresentamos  um  caso  de  HEK  neonatal  complicado  com
KMP,  tratado  com sucesso  com  terapia  VAT  com  posterior
desenvolvimento  de  AT.  Recidivas  do AT  ocorreram  com
a  suspensão  da  aspirina,  com  controle  completo  após sua
reintrodução  em  monoterapia.
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Espanha
c Departamento  de  Dermatopatologia,  Hospital  General
Universitario  Gregorio  Marañón, Madrid,  Espanha
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Access sob uma licença CC BY (http://creativecommons.org/
licenses/by/4.0/).

Histiocitose de células de
Langerhans: caso raro de forma
multissistêmica em lactente�,��

Prezado  Editor,

A  histiocitose  de  células  de  Langerhans  (HCL)  é  neopla-
sia  inflamatória  de  células  precursoras  mieloides  na qual
ocorre  o  acúmulo  de  células  dendríticas  especializadas  em
diferentes  órgãos.1 Relatamos  um  caso  raro  de  HCL  com
apresentação  multissistêmica.

Paciente  masculino,  2  meses  de  idade,  apresen-
tando  desde  o  nascimento  lesões  eritêmato-purpúricas
esparsas  pelo  corpo.  Após  curto  período  de  aparente
melhora,  as  lesões  recidivaram.  O paciente  não  apresentava
manifestações  sistêmicas.

Ao exame  físico,  observavam-se  pápulas  angiomatosas
encimadas  por crostas hemáticas  e  algumas  lesões,  hipocrô-
micas,  de  aspecto  brilhante,  acometendo  inclusive  região
palmoplantar  e  cavidade  oral  (fig.  1).

Diante  disso,  foram  aventadas  as  hipóteses  diagnósticas
de  HCL,  citomegalovirose  congênita  (CMV),  leucemia  cútis  e
imunodeficiência  combinada  grave.  Realizada  biópsia,  soli-
citadas  sorologias  (HIV,  CMV,  rubéola,  toxoplasmose,  VDRL)
que  resultaram  negativas,  e  screening  para  imunodeficiência
congênita,  também  sem  alterações.

No  anatomopatológico,  achado  de  dermatite  crônica
associada  à  presença  de  células  sugestivas  de  células  de  Lan-
gerhans  (fig.  2). Na  imuno-histoquímica,  positividade  para
CD1a,  CD68,  proteína  S100;  Ki67  positivo  em  70%  das  células
(fig.  3). Confirmado  o  diagnóstico  de  HCL,  a  investigação
de  outros  órgãos  por  meio  de  mielograma  e  tomogra-
fias  computadorizadas  de  tórax,  abdome  e pelve  levou  à
classificação  do  caso como  HCL  forma  multissistêmica  em
decorrência  de  acometimento  pulmonar  e  hepático.  Iniciado
tratamento  com  vimblastina  3 mg/m2 semanal  + prednisona
20  mg/m2, conforme  Guideline  da  Sociedad  Brasileira  de
Histyocite  Society. O paciente  apresentou  melhora  impor-
tante  do  quadro,  mas  após cerca  de  dois  meses  as  lesões
cutâneas  retornaram  e  houve  piora  do  quadro  pulmo-
nar,  com  necessidade  de  oxigenoterapia.  Foi  introduzido
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novo  esquema  quimioterapêutico  com  cladribina  (2-CdA),
conforme  protocolo  japonês.  O paciente  segue  estável,  em
acompanhamento  conjunto  com  a Oncologia.

A  incidência  de HCL  varia  de dois a  nove  casos  por milhão
de  crianças  com  menos  de  15  anos;  o pico é  entre  1  e
3 anos  de idade.2 Pode  acometer  um  ou  múltiplos  órgãos;
são  considerados  de risco:  fígado,  baço  e medula  óssea.  A
maioria  dos  pacientes  apresenta  envolvimento  de sistema
único  (70%).1

O  órgão  mais  frequentemente  acometido  é  o  osso,
seguido  pela  pele,  mas  em  lactentes  as  manifestações
cutâneas  são  os  principais  achados.  Dermatologicamente,
apresentam-se  com  quadro  que  lembram  dermatite  sebor-
reica,  e menos  frequentemente  como  lesões  hemorrágicas,
apesar  de essas  direcionarem  melhor  para  o  diagnóstico.3

A  patogênese  é  pouco  esclarecida,  com  teorias
que  apoiam  sua  natureza  reacional  e  neoplásica.

Figura  1  Pápulas  angiomatosas  encimadas  por  crostas  hemá-
ticas e  algumas  lesões,  hipocrômicas,  de  aspecto  brilhante  no
tronco.
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