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Resumo

O hemangioendotelioma epitelidéide (HEE) é um
tumor de origem vascular, de grau intermédio de
malignidade, cuja apresentacdo primdria na pleura é
rara. Pelo reduzido niimero de casos descritos na li-
teratura, os autores apresentam o caso de uma doen-
te de 65 anos, que recorreu ao servico de urgéncia
por toracalgia & direita, com sete meses de evolucio,
na sequéncia de um traumatismo tordcico. Radiolo-
gicamente apresentava sinais sugestivos de derrame
pleural direito de volume moderado. A biépsia pleu-
ropulmonar, efectuada por toracotomia, permitiu
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Abstract

Epithelioid Hemangioendothelioma (EHE) is a vas-
cular tumour with rare pleural presentation. As there
are a small number of cases described in the literature
the authors present the case of a 65-year-old woman,
who was admitted to the Emergency Department for
a right-sided chest pain, which progressed over 7
months, after a thoracic trauma. The chest X-ray sho-
wed signs of a moderate right-sided pleural effusion.
A pleural-pulmonary biopsy carried out by toraco-
tomy established the histological diagnosis of EHE of
the pleura.
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estabelecer o diagnédstico histolégico de HEE da
pleura.

Atendendo ao estddio localmente avangado do tumor,
a doente iniciou quimioterapia com carboplatina e
etoposido, tendo falecido 6 meses apds o diagndstico.
Constata-se, com este caso, que a manifestagio pleu-
ral do HEE tem um comportamento agressivo, seme-
lhante ao do angiossarcoma, com uma sobrevida de
apenas alguns meses ap6s o diagndstico.

Rev Port Pneumol 2010; XVI (3): 477-482

Palavras-chave: Hemangioendotelioma, tumor vascular,
pleura.

Due to the locally advanced stage of the tumour, che-
motherapy with carboplatin and etoposide was pres-
cribed and the patient died 6 months later.

This case confirms that pleural EHE has an aggressi-
ve behaviour, similar to an angiossarcoma, with a me-
dian survival of only a few months after diagnosis.

Rev Port Pneumol 2010; XVI (3): 477-482

Key-words: Haemangioendotelioma, vascular tumour,
pleura.
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Introducéio

O hemangioendotelioma epitelidide (HEE)
¢ um tumor de origem vascular, convencio-
nalmente considerado de evolucio intermé-
dia relativamente ao hemangioma e angios-
sarcoma 2. A sua forma de apresentagio é
mais frequente a nivel do osso, figado, teci-
dos moles e pulmio e com raro atingimento
das membranas serosas*®; pode ser um tumor
tnico e local ou multiplo e poliostético.

O prognéstico do HEE ¢é varidvel, nao sen-
do a clinica e a histopatologia sé por si pre-
ditivas, estando também dependente do seu
local de origem.

A relevincia do caso clinico apresentado
prende-se com a raridade desta entidade pa-
tolégica, do local envolvido e do comporta-
mento agressivo observado.

Caso clinico
Doente do sexo feminino, 65 anos, raca
caucasiana, casada, natural e residente em

PDRTUGUESA

Anadia, que em Agosto de 2005 sofre queda
com traumatismo tordcico a direita. Por
persisténcia de quadro de toracalgia antero-
lateral direita, de caracteristicas pleuriticas,
foi instituida terapéutica analgésica sem ali-
vio sintomadtico.

Em Marco de 2006 recorre ao Servico de
Urgéncia dos HUC por agravamento do
quadro dlgico, associado a dispneia de esfor-
GO progressiva, astenia, anorexia e emagreci-
mento (14 kg/5 meses).

A doente sofria de hipertensao arterial e es-
tava medicada com irbesartan 150 mg id e
mexazolam 1mg 3id. Sem hdbitos tabdgicos
e etilicos.

Era costureira desde hd 30 anos e negava ex-
posi¢ao a radiagoes, asbestos ou quimicos. Os
antecedentes familiares eram irrelevantes.
Ao exame fisico encontrava-se apirética,
normotensa, eupneica em repouso e aciano-
tica. Sem adenopatias periféricas palpdveis.
Sem alteracoes auscultatérias a nivel cardfa-
co. Do foro pulmonar verificou-se auséncia
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do murmdirio vesicular nos dois tercos infe-
riores do hemitérax direito.

As radiografias do tordx (Fig. 1) apresenta-
vam opacidade homogénea, ocupando a me-
tade inferior do campo pulmonar direito.
Foi internada no Servigo de Pneumologia para
estudo da situacio clinica. Efectuou-se toraco-
centese diagndstica, drenou-se apenas 80cc de
liquido pleural de aspecto seroso. O estudo
bioquimico do liquido mostrou tratar-se de
um exsudato, o doseamento da ADA era de
24 u/l e a celularidade total de células de 1200/
/mm? (linfcitos — 90%; outras células — 7%).
O estudo microbiolégico do liquido pleu-
ral, exames directos e culturais, foi negativo.
A citologia revelou a presenca de pequenos
linfécitos, células mesoteliais reaccionais e
auséncia de células neopldsicas.

Dos marcadores tumorais apenas o Cal25-
-41U/MI (N<27) apresentava valor elevado.
ATC toricica (Fig. 2) revelou derrame pleu-

ral direito de volume moderado, condicio-
nando colapso compressivo dos lobos médio
e inferior direito; auséncia de adenopatias
mediastino-hilares.

A broncofibroscopia nao mostrou alteracoes
endobronquicas referencidveis. Na citologia do
aspirado e escovado bronquicos foram observa-
das células bronquicas ciliadas reaccionais, célu-
las inflamatérias e polimorfonucleares neutréfi-
los; nao se identificaram células neoplésicas.

O estudo funcional respiratério revelou al-
teragdes compativeis com sindroma restriti-
va ligeira e a gasometria arterial a FiO, 21 %
era normal. Ecografia abdominal sem alte-
ragoes relevantes.

Foi orientada para a consulta da Dor e medica-
da com analgésicos opidides, anti-inflama-
térios ndo esterdides e antidepressivos.

Face a auséncia de conclusiao diagndstica
por biépsia pleural, foi proposta para biép-
sia cirtrgica e transferida para o servigo de

Fig. 1 — Radiogra a do térax (PA e per | direito) — Opacidade homogénea ocupando a metade inferior do campo pulmonar

direito
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Fig. 2 - TC Torax — Mostrava derrame pleural direito de volume moderado, condicionando colapso compressivo dos lobo
médio e inferior direitos e auséncia de adenopatias mediastino-hilares

Fig 3 — Células com morfologia epitelidide em estroma mixdide, de citoplasma claro, focalmente com um limen citoplasmatico preenchido por célula
sanguinea (—). HE x400 e CD31 x400
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Cirurgia Cardiotordcica onde realizou bi6p-
sia pleuropulmonar por toracotomia. Na
intervengao cirdrgica observou-se a “presen-
¢a de volumoso derrame citrino (1200 cc) e
sinais de infiltragdo do parénquima pulmo-
nar, pleura e diafragma’. Realizou exame
extemporaneo, que revelou neoplasia prova-
velmente de origem epitelial e metastdtica.
Ao exame anatomopatoldgico posterior dos
fragmentos de pleura parietal, observaram-se
fenémenos de pleurite crénica colagenizante
e angiogénese, além da presenca de células de
citoplasma claro, onde focalmente parecia ha-
ver um ldmen com célula sanguinea, drea de
proliferacao de células epitelidides, sem atipia
nuclear ou mitoses, em estroma mixéide. Os
aspectos histoldgicos descritos eram compati-
veis com o diagndstico de hemangioendote-
lioma epitelidide da pleura, confirmado com
imunomarcagio positiva das células tumorais
isoladas para os marcadores vasculares CD31
e CD34 (Fig. 3).

A doente iniciou quimioterapia com carbo-
platina e etoposido e manteve seguimento
regular na consulta da Dor. Desenvolveu
aplasia medular apés o 3.° ciclo, tendo vin-
do a falecer seis meses apds o diagndstico.

Discussdo

O hemangioendotelioma epitelidide é um
tumor com origem nas células vasculares
“epitelitides”, tendo sido descrito pela pri-
meira vez em 1975 por Dail e Liebow como
“tumor intravascular bronquioloalveolar” e
assim classificado até reconhecida a sua na-
tureza endotelial®57,

Caracteriza-se em termos evolutivos como uma
neoplasia de baixo ou intermédio grau de ma-
lignidade, com comportamento clinico entre o
hemangioma benigno e o angiossarcoma.
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A sua localizagao primitiva ao nivel da pleu-
ra é extremamente rara; os poucos casos des-
critos na literatura apresentam um compor-
tamento mais agressivo, semelhante ao do
angiossarcoma, com uma sobrevida de ape-
nas alguns meses ap6s o diagndstico®>°.

O diagnéstico com esta forma de apresentagio
¢ efectuado habitualmente numa fase sintom4-
tica, com um quadro clinico que se caracteriza
por toracalgia, dispneia e emagrecimento®’,
que neste caso se traduz por queixas de evolu-
Gdo progressiva apds traumatismo toracico.
Imagiologicamente traduz-se de forma seme-
lhante ao mesotelioma maligno, através da pre-
senga de derrame, espessamento ou formagoes
nodulares pleurais™ 4. O estudo citolégico do
liquido pleural é geralmente inconclusivo, sen-
do a biépsia pleural o exame gold standard no
reconhecimento desta patologia.
Microscopicamente, os tumores de origem
vascular apresentam células com morfologia
epitelidide, o que dificulta a sua distin¢ao
relativamente aos outros tumores mais co-
muns da pleura, como o mesotelioma, e in-
vasdo por metdstases de outros tumores “.

O estudo imunoistoquimico é essencial para
estabelecer o diagndstico diferencial entre o
mesotelioma e os tumores vasculares epiteli-
dides, demonstrando a forte reactividade
para os marcadores endoteliais, como
CD31, CD34, Fli-1 e factor VIII (factor
von Willebrand’s) 410:13-15,

O tratamento de eleicao desta patologia é a
ressecgao cirdrgica. Na maioria dos casos,
este procedimento nao ¢é possivel, optando-
-se muitas vezes pela descorticagao pleural
paliativa®!'.

Dada a pouca experiéncia, pela raridade dos
casos descritos, ainda nio sio conhecidos os
beneficios da radioterapia e da quimiotera-
pia. No entanto, estas terapéuticas nao se
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tém mostrado muito eficazes em estddios
avancados da doenga®'>14,

Nos doentes com HEE, os indicadores de
pior progndstico incluem: sintomas a apre-
sentacdo, disseminagao linfangitica, metasti-
zacio hepdtica e adenopatias periféricas’”!!-13.
Os casos descritos a nivel pleural apresentam
um comportamento altamente agressivo mes-
mo na auséncia de sinais histoldgicos de elevado
grau de malignidade, sendo por isso considera-
dos altamente malignos, quer nas formas histo-
l6gicas de HEE ou angjossarcoma epitelidide?”.

Conclusao

No caso clinico apresentado, o traumatismo
tordcico antecedeu o diagnéstico, tal como
anteriormente descrito’. No entanto, nio
existem estudos que estabelecam esta relagao
causal, considerado apenas factor precipitante
do desenvolvimento de derrame pleural®>>. O
diagndstico foi estabelecido através de bidpsia
cirtrgica, o que estd de acordo com o procedi-
mento habitual neste tipo de patologia. A sua
evolucio, apesar de instituida quimioterapia,
foi rapidamente fatal, o que comprova mais
uma vez a agressividade conhecida deste tipo
de envolvimento tumoral.
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