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Resumo

O hemangioendotelioma epitelidide da pleura é uma
neoplasia rara, com crescimento rapido, de dificil diag-
noéstico imagiolégico e histolégico e raramente sub-
metido a tratamento cirdrgico atempado e curativo
devido a sobrevida muito curta que condiciona.

Em 2005 estavam descritos 31 casos de tumores vascu-
lares na pleura, sendo 11 hemagioendoteliomas epitelioi-
des, aos quais se acrescenta o actual, de uma doente de
52 anos que sofreu um traumatismo toraco-abdominal.
Revelou tempo de sobrevida longo (29 meses) ap6s o
diagnéstico histologico, ocorrido ocasionalmente por
biépsias efectuadas em exame toraco-videoscopico para
drenagem de hemotorax. Eram evidentes as leses vas-
culares caracteristicas na pleura direita, sem tradug¢ao ima-
giologica, e houve desenvolvimento de lesio nodular,
documentado um més antes do falecimento da doente.
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Abstract

Epithelioid haemangioendothelioma of the pleura is
a rare neoplasia with a very poor prognosis due to
aggressive involvement of the pleura and incomplete
surgical treatment. Histological diagnosis and imagio-
logy is also controversial, related to discrete develop-
ment of the lesions that later reveal nodules.

In 2005 there were 31 cases of vascular tumours des-
cribed in the pleura. Eleven were epithelioid haeman-
gioendotheliomas. This is another case, a 52 year old
woman who suffered a traumatism and died 29 mon-
ths after the histological diagnosis because CAT re-
vealed discrete pleural involvement and a 2cm nodule
was seen only one month before death.
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Introducéo

As lesoes vasculares reconhecidas no pul-
mao sio entidades muito particulares e dis-
tintas: hemangioendotelioma epitelidide,
linfangiomatose difusa e linfangioleiomio-
matose. O hemangioma esclerosante é um
tumor epitelial e, correctamente, deve ser
designado como pneumocitoma. O heman-
gioendotelioma epitelidide (HEE) é um tu-
mor raro, com origem nas células endoteliais
vasculares'.

Surge mais frequentemente no pulmio, no
tigado, nos tecidos moles e no osso, sendo
também descrito em muitos outros locais
anatémicos™*.

Apresenta morfologia de baixo grau de ma-
lignidade e o seu comportamento clinico si-
tua-se entre o hemangioma benigno e angios-
sarcoma maligno®’.

Com incidéncia pulmonar e mediastinica ja
conhecida, a origem pleural do HEE foi des-
crita pela primeira vez em 1988, e sao 11 os
casos descritos na literatura até a0 momen-
to. Apesar das caracteristicas histologicas
serem semelhantes as referidas noutras lo-
calizagbes, o HEE da pleura apresenta com-
portamento agressivo, e a sobrevida dos
doentes é, na quase totalidade dos casos, de
alguns meses apds o diagndstico®!.

As autoras descrevem o caso de uma doente
com HEE da pleura, cuja sobrevida foi de
29 meses, apesar de nao ter efectuado qual-
quer terapéutica dirigida contra o tumor. Faz-
-se uma resenha descritiva do hemangioen-
dotelioma epitelidide pulmonar, com énfase
na incidéncia pleural.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, com 52 anos, de
raca branca, admitida no Servico de Medici-
na do Hospital Infante D. Pedro, de Aveiro,
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para estudo de derrame pleural direito reci-
divante.

A doente tinha, como antecedentes patolo-
gicos, diabetes wzellitus tipo 2, insulinotratada
desde hd ano e meio, sem repercussoes
micro ou macrovasculares e cirrose hepati-
ca, de etiologia alcoodlica, em estadio Child
Pugg A, e estava abstinente de alcool ha seis
meses.

Era doméstica de profissio e negava habitos
tabagicos, toxifilicos ou exposi¢ao a radia-
¢Oes, asbestos ou quimicos potencialmente
cancerigenos. Era medicada com insulina de
ac¢ao intermédia e oxazepam (15 mg/dia).
Aquando do exame fisico, apresentava uma
contusio na parede téraco-abdominal direi-
ta e hematoma intramuscular no flanco ab-
dominal direito, documentado por ecogra-
fia, ocorrido na sequéncia de uma queda,
trinta e um dias antes da sua admissio no
servico de medicina.

A telerradiografia do térax sugeria pequeno
derrame pleural a direita que foi interpreta-
do como hemotoérax e abordado de forma
conservadora. Analiticamente, apresentava
elevacio do tempo de protrombina em 6
segundos e nao tinha anemia nem trombo-
citopenia.

A doente necessitou de dois internamentos
no servico de cirurgia, ocorridos ao 12.° e
a0 24.° dias ap6s a queda, por derrame pleu-
ral direito extenso. No primeiro internamen-
to, o dreno toracico colocado foi retirado ao
5.° dia, tendo drenado liquido sero-hemati-
co. No segundo internamento, também foi
colocado dreno toracico; ap6s drenagem ini-
cial de 2000 ml de liquido sero-hematico,
verificou-se persisténcia de drenagem de 200-
-300 ml/24 horas de liquido e, a0 7.° dia deste
internamento, foi solicitada a colaboracdo do
servico de medicina.
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Procedeu-se, entdo, ao estudo do liquido
pleural que mostrou tratar-se de um exsudato.
O estudo citolégico nao revelou células neo-
plasicas e os exames microbiolégicos direc-
tos e culturais, nomeadamente em meio de
Lowenstein, foram negativos. Analiticamente
apresentava: hemoglobina = 12 g/dl; VGM
=103 mm’, plaquetas = 120 000/mm’ e leu-
cograma normal. As aminotransferases ¢ a
fosfatase alcalina eram normais e a YGT es-
tava elevada em 5X o valor maximo de refe-
réncia. As bilirrubinas total e directa eram
normais, bem como o proteinograma. O
tempo de protrombina estava elevada em 6,5
segundos. A proteina C reactiva era do 5mg/dl
e a velocidade de sedimentacao era de 70 mm
na 1.% hora.

A ecografia abdominal mostrou entio “dis-
creta lamina de liquido subfrénico e também
na escavag¢ao pélvica” e “ figado com ecos-
trutura heterogénea e sem imagens nodula-
res”. Na TAC téracica observou-se “peque-

no derrame pleural de baixa densidade” no

hemitérax direito. Nao havia adenomegalias,
lesGes parenquimatosas pulmonares ou me-
diastinicas.

A doente foi submetida a toraco-videos-
copia e foi descrita “pleura com acentua-
da vascularizacio por neovasos, em toda a
sua superficie”. Foram efectuadas biopsias
da pleura, cujo estudo morfolégico mos-
trou proliferacio de pequenos trajectos e
espagos vasculares, limitados por células
endoteliais com citoplasma claro e contendo
células sanguineas, nomeadamente eritro-
citos, em lumina citoplasmaticos; o estro-
ma intercelular era constituido por tecido
conjuntivo laxo e mixoide. Estas caracte-
risticas histolégicas correspondem a mor-
fologia habitual do hemangioendotelioma
epitelidide (Figs. 1 e 2).

A doente foi entdo orientada para um cen-
tro de oncologia de referéncia, onde se op-
tou por vigilancia. Exames de TAC seriadas
20s 5.° ¢ 0 15.” més apds o diagnostico histo-
légico mostraram “ligeiro derrame pleural a

Fig. 1 — Pequenos grupos de células epitelidides e com citoplasma claro
em estroma fibro-mixdide. Em algumas células, ha um Iimen citoplasma-
tico. Hematoxilina — eosina X 100.

Fig. 2 - O marcador vascular CD34 evidencia os pequenos lumina celula-
res que por vezes contém um eritrdcito visivel (seta verde). CD34 X 100.
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direita, sem espessamento pleural, lesdes
parenquimatosos ou mediastinicas”. A doen-
te manteve bom estado geral sem perda de
peso.

Ao 26.° més apos o diagnostico, teve reci-
diva do derrame pleural associado a disp-
neia. Fez toracocentese diagnostica e eva-
cuadora: liquido seroso, com caracteristicas
bioquimicas de transudato, sem células ma-
lignas. Repetiu TAC toracica ao 27.° més:
“Derrame pleural a direita e discreto espes-
samento da pleura visceral nos cortes mais
inferiores”. Também ndo foram reconhe-
cidas metastases neste momento. A teler-
radiografia do torax, efectuada ao 28.° meés,
mostrou entdao “formacao nodular perifé-
rica sob a regido intercleido-hilar direita,
com cerca de 2 cm de diametro e cujos
angulos de implantacio apontam origem
pleural”.

A doente viria a falecer ao 29.° més apds o
diagnostico, antes de realizar TAC toracica
para esclarecimento das lesoes reveladas.

Discussao

O hemangioendotelioma epitelidide foi
descrito pela primeira vez no pulmao sob
a designac¢iao de tumor bronquiolo-alveo-
lar intravascular IVBAT) por Dail e Lie-
bow, em 1975, e a sua origem vascular foi
reconhecida em 1979 por Bryan Corin em
microscopia electronica, retirando-o assim
do grupo das neoplasias de origem inde-
terminada. Em 1982, Sharon Weiss e En-
zinger propuseram o termo hemangioen-
dotelioma epitelidide para este tumor,
com agressividade clinica entre o heman-
gioma e o angiossarcoma e, progressiva-
mente, foi descrito em localizagdes orga-
nicas e estruturas, de forma isolada ou

multipla™'>,
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Os tumores vasculares da pleura sdo raros.
Em 2000, Zang et a/ indicavam 31 casos
descritos na literatura, dos quais apenas
7 haviam sido classificados como heman-
gioendoteliomas epitelidides. Em 2005, es-
tavam descritos mais 4 casos de hemangio-
endotelioma epitelidide da pleura por Crotty
et ﬂ/ 5,15—17'

O HEE de origem pleural assume caracte-
risticas epidemioldgicas e clinicas diferen-
tes das observadas em outras localizacgdes.
Assim, quando referido ao figado ou ao pul-
mao, atinge com maior frequéncia mulhe-
res jovens ou de meia-idade e, apesar de
serem quase sempre multifocais, tém bom
prognodstico, com sobrevida estimada em
43% aos 5 anos. Quando a sua origem ¢
pleural, atinge sobretudo homens idosos, e
a sobrevida ¢ de alguns meses ap6s o diag-
nostico. Este comportamento agressivo,
semelhante ao do angiossarcoma, levou
Zhang et al a recomendar avaliagao histolo-
gica cuidadosa para estabelecer o diagnos-
tico diferencial entre as duas entidades. O
segundo caracteriza-se pela presenca de es-
pacos vasculares limitados por células gran-
des com atipia nuclear marcada, raramente
presentes no hemangioma epitelidide que
cresce de forma lenta, com padrio epite-
lidide, a custa de células com citoplasma cla-
ro, amplo e com lumina, em estroma con-
juntivo laxo e mixéide que, progressivamente,
se densifica com deposi¢io de colagénio e
atrofia das células claras, sugerindo involu-
¢do neoplasica, mas mantendo potencial
proliferativo celular'®*.

O comportamento indolente do HEE, ob-
servado em outros 6rgaos, consideram os
mesmos autores, nio esta demonstrado
para a pleura, o que se pode dever a defi-
ciente caracterizagao histologica e imagio-
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logica, a dificuldade de excisao do tumor
pelo seu desenvolvimento difuso ou a
amostragem inadequada nas biopsias efec-
tuadas na pleura™".

No caso apresentado de uma doente de 52
anos, o traumatismo toraco-abdominal, an-
tecedendo o diagnostico da neoplasia da
pleura e a cirrose hepatica de etiologia eti-
lica, podem ser considerados factores de
risco para o aparecimento de um heman-
gioendotelioma epitelidide. Estio descri-
tos casos de associacio entre HEE do fi-
gado e cirrose biliar primaria (2 casos) e
HEE do figado e cirrose hepatica por he-
patite C crénica. A concomitancia entre cit-
rose hepitica e tumores vasculares malig-
nos esta descrita também em casos de
exposicao a cloreto de vinil e outros toxi-
cos externos. Embora a exposi¢do conti-
nuada a etanol e as alteracdes estruturais e
funcionais do figado com cirrose nao es-
tejam descritos como factores precipitan-
tes de tumores vasculares, ficam questio-
naveis neste caso”'.

O HEE da pleura ¢é diagnosticado habi-
tualmente em fase sintomatica, sendo mais
habituais as queixas de toracalgia e/ou
dispneia. Na maioria dos casos existe der-
rame pleural e os exames imagiolégicos
revelam espessamento ou formagdes no-
dulares da pleura. Ha no entanto casos
descritos de revelagdo poliostética com
envolvimento da pleura®**2.

A citologia do liquido pleural nao revela ha-
bitualmente a presenca de células neoplasi-
cas e a biopsia pleural é necessaria para o
diagnodstico. Na quase totalidade dos casos
descritos houve necessidade de biopsia pleu-
ral sob visdo directa, e a pleura apresentava
areas extensas de pelicula esbranquicada,

densa e aderente aos planos subjacentes >*'°.
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No caso presente, aquando do diagndstico,
os exames imagiol6gicas nao mostravam ou-
tras alteragoes para além do derrame pleu-
ral. Exames imagiologicos seriadas s6 viriam
a apresentar espessamento pleural ao 26.°
més e o noédulo relacionado com a pleura,
a0, 28.° mes, apos o diagnostico histoldgi-
co (1 més antes do falecimento da doente).
A toraco-videoscopia mostrou area limita-
da, de intensa neovascularizacdo, por altura
do diagnéstico, de dificil caracterizagao nos
exames seguintes.

Nos casos descritos na literatura, a sobrevi-
da ¢ de alguns meses ap6s o diagnostico (1 a
19 meses na série de Crotty ¢z a/), sobretudo
nos casos em que nao é possivel a ressec¢ao
cirargica do tumor. Tais factos parecem in-
diciar que no caso apresentado o diagnosti-
co foi precoce, sendo a queda o factor preci-
pitante para o desenvolvimento do derrame
pleural e, quando houve visualizagio da le-
sao nodular, a neoplasia estava num estadio
avancado de mau prognostico, com faleci-
mento imediato’.

Considera-se que o tratamento de elei¢do
do HEE da pleura ¢ a ressec¢ao tumoral.
Na maioria dos casos, este procedimento
nao ¢é possivel, pelo que se opta muitas ve-
zes pela descorticagao paliativa. Nao esta
provado beneficio da radioterapia ou de
qualquer esquema de quimioterapia. A ca-
racterizagdo morfoldgica correcta ¢ indis-
pensavel para orientacdo da terapéutica,
ainda baseada em estudos da década de
9025727‘

A resseccao cirurgica poderia ter sido pon-
derada neste caso clinico. Porém, a escassez
de dados na literatura médica sobre o trata-
mento do hemangioendotelioma epitelidide
da pleura, as alteragdes imagiologicas suces-
sivas sem significado conclusivo e o apareci-
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mento do nédulo com localizacio diferente
das lesdes inicialmente descritas e documen-
tado muito pouco tempo antes do falecimen-
to da doente, traduzindo envolvimento pleu-
ral extenso, ndo permitiram programacgao
cirargica adequada. Dois meses antes desta
ultima TAC, nao se evidenciaram metasta-
ses ou outras localizacGes tumorais.

Concluséo

O hemangioendotelioma epitelidide da pleu-
ra ¢ uma entidade rara, habitualmente diag-
nosticada em fase sintomatica e cujo envol-
vimento difuso da pleura impede, na maioria
dos casos, abordagem cirdrgica com intuito
curativo. Este facto contribui para a escassa
sobrevida apresentada por estes doentes, a0
contrario dos HEE de outros 6rgios.

No caso apresentado, a sobrevida foi a mais
longa dos casos descritos na literatura: vinte
e nove meses apos o diagnostico. Este facto
esta aparentemente relacionado com o diag-
noéstico mais precoce, possibilitado pela in-
tercorréncia traumatica.
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