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Hemangioendotelioma
kaposiforme e angioma em
tufos: duas entidades do mesmo
espectro clinico-patolégico™**

Prezado Editor,

O hemangioendotelioma kaposiforme (HEK) e o angioma
em tufos (AT) sdo tumores vasculares muito raros;' entre-
tanto, eles estao associados a importante morbidade e
mortalidade.”? Sua apresentacdo clinica é muito hetero-
génea e, especialmente em relacdo ao HEK, as possiveis
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oendothelioma and tufted angioma: two entities of the same
clinicopathological spectrum. An Bras Dermatol. 2023;98:395-7.
** Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia e
Venereologia, Hospital General Universitario Gregorio Marafion,
Universidad Complutense, Madri, Espanha.

complicacdes associadas adicionam dificuldades a seu
manejo."?

Lactente do sexo masculino, com 28 dias de vida,
nascido apo6s 33 semanas de gestacdo com diagndstico
de hidropisia fetal ndo imune, apresentou assimetria da
face, pescoco e torax direitos apds resolucdo parcial do
edema generalizado (fig. 1A). Ao exame fisico, observou-se
tumoracdo eritematosa-azulada-purpUrica de aspecto vas-
cular estendendo-se da parotida direita e regiao cervical até
o torax ipsilateral. O diagndstico de HEK complicado com
fendmeno de Kasabach-Merritt (KMP, Kasabach-Merritt phe-
nomenon) foi realizado por meio de resultados de exames
laboratoriais e ressonancia magnética (fig. 1B). Tratamento
intravenoso com vincristina, aspirina, ticlopidina e pred-
nisona levou a reducdo do tamanho do tumor e melhora
do quadro clinico.® A aspirina e a ticlopidina foram man-
tidas sem qualquer recidiva, alteracoes sintomaticas ou
laboratoriais. Entretanto, varios meses apos a interrupgcao
em decorréncia de vacinacao, manchas e placas vermelho-
-escuras e violaceas comecaram a se desenvolver no mesmo
local do HEK prévio (fig. 2).

O estudo histopatoldgico dessas lesdes mostrou
proliferacdao vascular nodular, bem delimitada, com
aspecto de ‘‘bala de canhao’’, localizada na derme superior
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CARTAS - CASO CLiNICO

Figura 1

Imagens clinicas e radioldgicas do hemangioendotelioma kaposiforme (HEK). (A) Imagem clinica de apresentacao: lesao

de tipo vascular localizada em regido cervical direita e torax. (B) Imagem radiologica de tumor vascular compativel com HEK com

extensao endocervical profunda.

Figura 2

Imagens clinicas de lesdes de angioma em tufos (AT). (A) Maculas e placas violaceas na face lateral direita do pescoco

aos 2 anos de idade; primeira apresentacao de AT quando da descontinuacédo de aspirina e ticlopidina. (B) Regressao parcial apos

reintroducado de aspirina em monoterapia.

e média. Esses nddulos eram formados por pequenos vasos
compactados revestidos por células endoteliais e pericitos;
espacos vasculares estavam presentes e alguns deles
eram periféricos, circundando os nédulos, com morfologia
semilunar/ em crescente (fig. 3). Nao havia mitoses,
células atipicas ou alteracdes na epiderme. Foi realizado
um painel imuno-histoquimico e a conclusao diagnostica
foi AT. A aspirina foi entao reintroduzida com controle
clinico e regressao parcial (fig. 2). Novas exacerbagoes

foram observadas no mesmo local apoés a descontinuacao
da aspirina, com controle completo apo6s a reintrodugao.
HEK e AT sao tumores vasculares com comportamento
agressivo e intermediario, respectivamente.'"* Em relacdo
as complicacdes, o KMP é a mais grave. Ambas as entida-
des compartilham caracteristicas clinicas, histopatologicas
e moleculares (mutacoes no GNA14); portanto, foi sugerido
que se trata de polos do mesmo espectro.”? O AT geral-
mente se apresenta durante a primeira infancia ou no inicio
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Figura 3

Caracteristicas histopatoldgicas do angioma em tufos (AT). (A), Proliferacdo vascular na derme papilar e média; os

nodulos 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 nddulos eram circundados na periferia por espacos vasculares

semilunares (positivos para podoplanina).

da infancia e nao é agressivo.>* Maculas, papulas e placas
purpuricas, vermelho-escuras ou acastanhadas sdo carac-
teristicas, embora um componente nodular profundo ou
extensdo para o tronco e cotovelo possa ser observado.'?
A presenca de tufos dérmicos de vasos em um padrao em
“*bala de canhao’’ é patognomonica (fig. 3).*

Embora recomendada, a histopatologia pode nao ser
realizada em casos potencialmente fatais.*> Em relacao
ao tratamento, casos de AT nao complicados, precoces e
assintomaticos podem nao se beneficiar do tratamento.’?
Corticosteroides sistémicos, vincristina intravenosa, inibido-
res de mTOR, a-interferon e medicamentos antiplaquetarios
tém sido utilizados com sucesso no tratamento de HEK/AT.”
A terapia com VAT (vincristina, aspirina e ticlopidina),
conforme apresentada, demonstrou sua eficacia em casos de
HEK/AT associados a KMP. Sirolimus, um inibidor de mTOR,
demonstrou étimos resultados em casos complicados, nao
complicados e refratarios de HEK/AT."2>

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 suspensao da aspirina, com controle completo apds sua
reintroducao em monoterapia.
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Histiocitose de células de
Langerhans: caso raro de forma
multissistémica em lactente™ ™

Gheck for
aies.

Prezado Editor,

A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é neopla-
sia inflamatoria de células precursoras mieloides na qual
ocorre o acumulo de células dendriticas especializadas em
diferentes 6rgdos.’ Relatamos um caso raro de HCL com
apresentacao multissistémica.

Paciente masculino, 2 meses de idade, apresen-
tando desde o nascimento lesGes eritémato-purpulricas
esparsas pelo corpo. Apos curto periodo de aparente
melhora, as lesdes recidivaram. O paciente nao apresentava
manifestacoes sistémicas.

Ao exame fisico, observavam-se papulas angiomatosas
encimadas por crostas hematicas e algumas lesoes, hipocro-
micas, de aspecto brilhante, acometendo inclusive regiao
palmoplantar e cavidade oral (fig. 1).

Diante disso, foram aventadas as hipoteses diagndsticas
de HCL, citomegalovirose congénita (CMV), leucemia cltis e
imunodeficiéncia combinada grave. Realizada biopsia, soli-
citadas sorologias (HIV, CMV, rubéola, toxoplasmose, VDRL)
que resultaram negativas, e screening para imunodeficiéncia
congénita, também sem alteracoes.

No anatomopatoldgico, achado de dermatite cronica
associada a presenca de células sugestivas de células de Lan-
gerhans (fig. 2). Na imuno-histoquimica, positividade para
CD1a, CD68, proteina $100; Ki67 positivo em 70% das células
(fig. 3). Confirmado o diagndstico de HCL, a investigacao
de outros orgdos por meio de mielograma e tomogra-
fias computadorizadas de térax, abdome e pelve levou a
classificacao do caso como HCL forma multissistémica em
decorréncia de acometimento pulmonar e hepatico. Iniciado
tratamento com vimblastina 3 mg/m? semanal + prednisona
20mg/m?, conforme Guideline da Sociedad Brasileira de
Histyocite Society. O paciente apresentou melhora impor-
tante do quadro, mas apds cerca de dois meses as lesoes
cutaneas retornaram e houve piora do quadro pulmo-
nar, com necessidade de oxigenoterapia. Foi introduzido

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2021.06.011
* Como citar este artigo: Utiyama TO, Malzoni ML, Vasques TG,
Gomes CT. Langerhans cell histiocytosis: a rare case of the mul-
tisystemic form in an infant. An Bras Dermatol. 2023;98:398-9.
#* Trabalho realizado na Faculdade de Ciéncias Médicas e da
Saude de Sorocaba, Pontificia Universidade Catélica de Sao Paulo,
Sorocaba, SP, Brasil.

novo esquema quimioterapéutico com cladribina (2-CdA),
conforme protocolo japonés. O paciente segue estavel, em
acompanhamento conjunto com a Oncologia.

Aincidéncia de HCL varia de dois a nove casos por milhao
de criancas com menos de 15 anos; o pico é entre 1 e
3 anos de idade.? Pode acometer um ou multiplos drgaos;
sao considerados de risco: figado, baco e medula 6ssea. A
maioria dos pacientes apresenta envolvimento de sistema
Unico (70%)."

O 6rgdao mais frequentemente acometido é o osso,
seguido pela pele, mas em lactentes as manifestacoes
cutaneas sao os principais achados. Dermatologicamente,
apresentam-se com quadro que lembram dermatite sebor-
reica, e menos frequentemente como lesdes hemorragicas,
apesar de essas direcionarem melhor para o diagnéstico.?

A patogénese é pouco esclarecida, com teorias
que apoiam sua natureza reacional e neoplasica.

s = N R o PN

Figura 1  Papulas angiomatosas encimadas por crostas hema-
ticas e algumas lesdes, hipocrémicas, de aspecto brilhante no
tronco.
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