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CASO CLINICO/CLINICAL CASE
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RESUMO

Os autores apresentam o caso clinico de uma
doente do sexo feminino, de 48 anos, com histéria de
diabetes mellitus tipo 2, que desenvolveu um quadro
de hemoptises associado a manifestagdes radiologi-
cas difusas.

Foi-lhe diagnosticado um hemangioendotelioma
epitelioide pulmonar, tumor de natureza vascular,
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ABSTRACT

The authors report the clinical case of a 48-year-
-old female patient, with a history of diabetes melli-

tus type 2. She developed hemoptysis associated with

widespread radiological manifestations. An epitheli-
oid hemangioendothelioma of the lung was diagno-

sed. This is a tumor of a vascular nature with an

intermediate behaviour between a benign heman-
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‘com comportamento intermédio entre os hemangio-
‘mas benignos e os angiossarcomas.

Nao ha descrigo na literatura quanto ao benefi-
«cio da utilizagdo de radioterapia ou quimioterapia,
pelo que, o tratamento preconizado nesta situacio
foi apenas sintomatico.
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INTRODUCAO

O hemangioendotelioma epitelioide pulmonar ¢
um tumor raro (1), de natureza vascular (2), com
baixo grau de malignidade. Em 1975, Dail e Liebow
relataram os primeiros casos de um tumor pulmonar
raro, designado como carcinoma bronquiolo-alveolar
vascular ou com marcada invasdo vascular (3). Em
1982, Weiss e Enzinger descreveram uma série de
tumores de tecidos moles, por vezes com marcado
compromisso pulmonar, histologicamente semelhan-
tes aos descritos por Liebow, e designados por
hemangioendotelioma epitelioide (4,5).

Esta neoplasia pulmonar pode envolver apenas o
pulmdo, geralmente de forma multifocal, ou acompa-
nhar tumores em outros orgdos (figado, ossos e
tecidos moles) (1), de uma forma multicéntrica ou
metastatica (6).

Considerado de natureza indolente, a sobrevida
média ¢ todavia de cerca 4,6 anos, mas pode variar
entre menos que 1 e 24 anos. Afecta sobretudo
mulheres jovens (6), numa taxa de 4:1, com uma
média de idades rondando os 36 anos (1).

Cerca de metade dos doentes estdo assintomaticos
na altura do diagnéstico, sendo os tumores detectados
em radiogramas toracicos executados por rotina (6.7).
A maioria dos sintomas e sinais clinicos, quando
presentes, consistem em dor toracica tipo pleuritica,
dispneia, tosse seca, hemoptises, astenia intensa e
emagrecimento (1).

A analise laboratorial da expectoragdo € tipica-
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gioma and a angiosarcoma.

As there is no description of the benefits of
radiotherapy or chemiotherapy in the literature, the
treatment recommended in this case for this conditi-
on was simply symptomatic.
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mente normal. O radiograma toracico pode demons-
trar a presenga de multiplos nédulos pulmonares
bilaterais, com cercade 1 a 2 cm de didmetro, alguns
irregularmente calcificados. E raro a doenga
manifestar-se com espessamento pleural, focal ou
difuso, derrame pleural, nodulos grandes e solitérios,
ou mesmo, por apenas uma pequena quantidade de
nodulos pulmonares (1,6).

O hemangioendotelioma epitelioide pulmonar
entra no diagnostico diferencial dos nodulos pulmo-
nares multiplos na mulher jovem assintomatica ou
escassamente sintomatica, em conjunto com o0s
tumores germinativos, hamartomas, malformagoes
arteriovenosas multiplas e linfomas. O diagnostico
definitivo requer, quase sempre, a realizagdo de
biopsia pulmonar cirtrgica.

CASO CLINICO

Apresenta-se o caso clinico de uma doente do
sexo feminino, raga caucasiana, de 48 anos, domésti-
ca e residente no Concelho da Covilhd. Foi internada
no Servigo de Pneumologia do Centro Hospitalar de
Coimbra (C.H.C.) nodia 9 de Julho de 1998, transfe-
rida do Hospital da Guarda.

Clinica

A doente iniciou um quadro de tosse com expec-
toragdo mucosa, que rapidamente se transformou em
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hemoptoica, em Fevereiro de 1998. Ndo tinha outras
queixas respiratorias. Negava perturbagdes gerais, do
foro cardiaco, digestivo ou urinrio.

Foi transferida por persisténcia da sintomatologia
e alteragdes ndo esclarecidas na radiografia toracica

(Fig.1).

Exame fisico

Apresentava-se consciente, orientada no tempo e
no espago e colaborante.

A pele e as mucosas estavam palidas mas hidrata-
das.

Fig. 1 = Multiplas opacidades alveolares, bilaterais, com esbogo grosseiramente nodular

Antecedentes pessoais

Trabalhadora na Industria dos lanificios durante
27 anos, era doméstica ha cerca de 8 anos.

Dos antecedentes patologicos havia a destacar
uma diabetes mellitus tipo 2, controlada com antidia-
béticos orais (glibenclamida Smg por dia), e uma
gastrite antiga.

Negava habitos alcodlicos ou tabagicos.

Tinha alergia a penicilina.

Antecedentes familiares

Eram irrelevantes.
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Ndo tinha adenopatias palpaveis ou edemas
periféricos.

Tinha um peso de 73Kg para 1 58cm de altura.

Apresentava: temperatura axilar de 36,8°C, 18
ciclos respiratdrios por minuto, 88 batimentos cardia-
cos por minuto e tensdo arterial de 130/80mmHg.

A auscultagdo cardiaca era normal.

A auscultagdo pulmonar revelou a existéncia de
ralas crepitantes, bilaterais, de predominio basal.

O exame abdominal ndo evidenciou qualquer
alteragdo.

Detectou-se a presenga de uma massa de contor-
nos nodulares e de caracteristicas vasculares, locali-
zada a regido perianal.
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Hipdteses de diagnéstico

Nesta altura, colocaram-se algumas hipéteses de
diagnéstico tendo em consideragdo a clinica e as
alteragdes radiologicas referidas.

1) Doenga neoplasica: maligna (ex. carcinoma
bronquiolo-alveolar) ou benigna (ex. hamar-
toma).

2) Doenga granulomatosa (ex. granulomatose de
Wegener, Sarcoidose).

3) Doenga infecciosa (ex. tuberculose).

4) Malformagdes arteriovenosas multiplas

5) Outra (ex. S. Goodpasture).

Exames Complementares de Diagndstico

O estudo analitico efectuado revelou uma anemia
hipocromica e microcitica. A bioquimica e os tempos
de coagulagdo eram normais, como se verifica na
Tabela L.

O exame bacteriologico da expectoragdo, assim
como o exame do aspirado bronquico obtido por
broncofibroscopia, foi negativo, inclusive para
bacilos acido-alcool resistentes. A broncofibroscopia
mostrou um aspecto inflamatério difuso da arvore
brénquica.

Para melhor esclarecimento das lesdes pulmona-
res encontradas no radiograma toracico, a doente
realizou uma TAC toracica que demonstrou a presen-
¢a de multiplas formagdes nodulares dispersas por
ambos os campos pulmonares, algumas de localiza-
¢do sub-pleural, densas, que podiam corresponder a
lesdes secundarias. A espessura parietal era normal,
assim como o calibre da arvore brénquica principal.
Nao se observaram adenopatias mediastinicas ou
hilares (Fig.2).

A TAC abdominal, efectuada posteriormente,
excluiu a presenga de lesdes semelhantes nos orgdos
intra-abdominais (Fig.3)

Apo6s uma analise ponderada de todos os resulta-
dos obtidos até entdo, decidiu-se pela realizagao de
uma toracotomia com bidpsia das lesdes pulmonares.
Esta foi efectuada a 14 de Julho de 1998, como se
descreve a seguir: "toracotomia lateral pelo 5° espago
intercostal direito. Presenca de varios nédulos perifé-
ricos, espatulados, com cerca de | cm de didmetro, de
espessura mimima, cor avermelhada, distribuidos por
todo o parénquima..."

Pela mesma altura, determinou-se a excisdo da
lesdo subcutdnea perianal.

O exame anatomopatologico de ambas as pegas
obtidas por cirurgia permitiu o diagnostico histologi-
co de hemangioendotelioma fusocelular.

TABELA |
Estudo analitico

Hemograma

Leucocitos = 9.00x10”/L; Hb = 8 83g/dl,
VCM = 76 8fl.; MCH = 24pg, MCHC = 31 3g/dl,
plaquetas = 135X10"/uL

Bioquimica

Glicose = 4mmol/L, Ureia = 5 6mmol/l.,

creatinina = S1pmol/L, Calcio = 2 37mmol/L,

50dio = 144 9mmol/L, potassio = 3 82mmol/L.,
proteinas = 71 @/L, albumina = 44g/1.,

bilirrubina = 7 9umol/L, fosfatase alcalina = 561U/L,
TGO = 251U/L; TGP = 191U/L, LDH = 4301U/L

Tempos de Coagulagdo

TP 11 (controlo de 11), TTP 22 (controlo 24)

Hb = hemoglobina: VCM = volume corpuscular médio; MCH = hemoglobina corpuscular média,
MCHC= concentragdo de hemoglobmna corpuscular média: TGO = transaminase glutdmica
oxaloacetica. TGP = transaminasc glutamica prroyica, LDH = desidrogenase lactica; TP = tempo de

protrombina: TTP = tempo de tromboplastina parcial
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Fig. 2 — TAC toracica

Fig, 3 = TAC abdominal

Margo/Abril 2000 Vol. VIN®2 159



REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIA/CASO CLINICO

O estudo histologico da bidpsia pulmonar cirirgica
mostrou que os nddulos correspondiam a lesdes tumo-
rais, de padrdio vascular, constituidas por iniimeras
fendas irregulares no tamanho e na forma, que comuni-
cavam umas com as outras. Essas lesdes estavam
revestidas quer por células fusiformes quer por outras
de aspecto epitelioide. As células tinham nucleos
hipercromaticos e faziam, por vezes, saliéncia para o
limen, constituindo o padrdo papilomotaso like. Eram
evidentes ainda algumas atipias celulares (Fig.4).

O estudo imunohistoquimico evidenciou uma
reacgdo positiva para a vimentina, CD34 e actina,
além de positividade focal para a desmina. Foi
negativo para o LCA, queratina e PS 100 (Fig.5).

O estudo histolégico do tumor perianal revelou
que este se tratava de um tumor vascular intradérmico
(Fig.6), que se prolongava para a hipoderme, do tipo
hemangioendotelioma de células fusiformes, por
vezes com imagens de aspecto cavernoso (Fig.7).

Terapéutica e evolugiio

O tratamento preconizado foi apenas sintomatico.
Consistiu na administragdo de acido aminocaproico
e de um antitissico para controlar as hemoptises,
além de sulfato ferroso oral para o tratamento da
anemia.

Fig. 4 - Fendas vasculares anastomosadas revestidas por células endoteliais atipicas
(esquerda x250, direita x400)

Fig. 5= Imunohistoquimica. CD34, antigénio que € detectado
ndo o a delimitar os espagos vasculares como a marcar
os grupos de células endoteliais
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Fig. 6 = Tumor vascular intradermico

Margo/Abril 2000



HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELIOIDE PULMONAR, UM CASO CLINICO/TERESA ALFAIATE et al

Fig. 7— Grupos de células endoteliais atipicas dentro de espagos vasculares
(esquerda x250 e direita x400)

Provavelmente a lesdo primitiva correspondia a
lesdo tumoral de localizagdo perianal, descrita no
exame clinico, e as metastases correspondiam as
lesdes pulmonares encontradas. A doente continuou
a ser seguida em Consulta externa, onde foram
detectadas novas lesdes cutdneas localizadas ao
tronco e com caracteristicas vasculares. Mais tarde,
foi novamente internada, agora no Hospital Distrital
da Covilha, por um quadro de dificuldade respiratoria
e poliartralgias, associado a presenga de multiplas
lesdes cutdneas de natureza vascular. O prognostico
foi considerado reservado.

DISCUSSAO

Os nédulos tumorais no hemangioendotelioma
epitelioide sdo translicidos, semelhantes a um tecido
cartilagineo. Pode existir uma opacidade central, ou
mesmo uma calcificagdo, que sugere um processo de
necrose (4) . Ndo sdo encapsulados, tém zonas perifé-
ricas celulares e centros hipocelulares. Normalmente
crescem para o espago alveolar, bronquiolos e vasos,
sem destruir completamente a sua arquitectura. E o
padrdo de crescimento que lhes d4 uma aparéncia
microlobulada.

O diagnostico histoldgico revela, habitualmente,
células grandes na periferia dos nédulos, com cito-
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plasma eosinofilo abundante, vactiolos intracitoplas-
maticos (alguns com eritrécitos ou fibrina no interior
(5), nucleo redondo, com cromatina periférica bem
condensada e nucléolo proeminente (6). Corrin ef al,
e mais tarde Weldon-Line e colaboradores, descreve-
ram a presenga de corpos de Weibel-Palade nas
células tumorais, que corresponderiam a organelos de
processamento ou armazenamento de factor VIII (3).

O tumor tem um padrdo maligno de proliferagao,
com pleomorfismo nuclear e atipias celulares. Embo-
ra ndo metastize com frequéncia a distancia, é com-
plexo o controlo local, com alta taxa de recidivas.

A natureza vascular do tumor, ou seja, a sua
origem em células endoteliais ou pré-endoteliais, ¢
demonstrada por microscopia electronica, pela
reactividade com Ulex europeus-1 (lectina que se liga
a celulas endoteliais) e pela identifica¢do do factor
VIIIL, CD31 ou CD34 (6,7,8).

Os factores associados com um mau prognostico
incluem a presenga de sintomas, de nddulos hepaticos
proeminentes e adenopatias periféricas, assim como a
evidéncia da extensdo da doenga a nivel intravascular,
endobronquico, intersticial ou pleural (1,6).

Néo ha casos descritos na literatura que mostrem o
beneficio da introdugdo de radioterapia ou quimiotera-
pia (6). A maioria dos doentes recebe apenas tratamento
sintomatico, ndo especifico (6), para alivio da sintoma-
tologia, a ndo ser que o tumor seja ressecavel (1). No
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entanto, pela sua natureza multicéntrica habitual, a
cirurgia raramente constitui opgdo terapéutica.

A possibilidade de existir uma influéncia hormo-
nal no desenvolvimento do hemangioendotelioma
epitelioide (5), levou a que alguns autores tivessem
explorado uma modulagdo hormonal, nomeadamente
a exposi¢do estrogénica e progesteronica, para o

tratamento da doenga. Mas, publicagdes recentes tém
concluido pela ineficacia desta terapéutica.

A morte sobrevem, habitualmente, por instala¢@o
de insuficiéncia respiratéria aguda (6) ou por desen-
volvimento de complicagdes do tumor extra-toracico
(3), como por exemplo faléncia hepatica.
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