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Hemangioma infantil em ponta de nariz: relato de caso

Infantile hemangioma on the tip of a nose: a case report
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RESUMO

O Hemangioma Infantil (HI) é um dos crescimentos tumorais mais comuns da infancia e
apresenta incidéncia global de aproximadamente 4-5%, sendo o tumor benigno mais comum da
infancia. Acomete mais 0 sexo feminino e seu crescimento ocorre por meio da hiperplasia de
células endoteliais. O HI ndo estd presente ao nascimento, ao contrario do hemangioma
congénito, e se caracteriza por trés fases: proliferativa, regressdo espontanea, e fase de
equilibrio final. A maioria dos hemangiomas infantis ndo exigem tratamento. Contudo, casos
capazes de causar cicatrizes e desfiguracdo facial permanente devem ser avaliados quanto a
importancia e a necessidade serem tratados. O relato a seguir apresenta um caso de hemangioma
infantil tratado com cloridrato de propranolol.

Palavras-chave: hemangioma, doencas vasculares, propranolol, nariz, relato de caso.

ABSTRACT

Infantile Hemangioma (IH) is one of the most common tumor growths in childhood and has an
overall incidence of approximately 4-5%, characterizing it as the most common benign tumor
in childhood. It affects more females and its growth occurs through endothelial cell hyperplasia.
IH is not present at birth, unlike congenital hemangioma, and is characterized by three phases:
proliferative, spontaneous regression, and final equilibrium phase. Most infantile hemangiomas
do not require treatment. However, cases capable of causing scarring and permanent facial
disfigurement should be evaluated for the importance and need for treatment. The following
report presents a case of infantile hemangioma treated with propranolol hydrochloride.
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1 INTRODUCAO

O Hemangioma Infantil (HI) é um dos crescimentos tumorais mais comuns da infancia®.
Foi descrito pela primeira vez em 1982, por Mulliken e Glowacki, como uma entidade distinta
de outras anomalias vasculares?. O HI apresenta incidéncia global de aproximadamente 4-5%,
e, quando analisada a incidéncia no primeiro ano de vida, essa porcentagem aumenta para 10-
12%3, sendo o sexo feminino acometido de duas a trés vezes mais que o sexo masculino®. Casos
com lesdes de maior complexidade ocorrem, também, com maior prevaléncia em pacientes do
sexo feminino®.

A prematuridade associada ao baixo peso, a idade da genitora, a pré-eclampsia e a
placenta prévia constituem fatores de risco para o hemangioma infantil®, contudo, ndo se
observa influéncia de fatores hereditarios na maioria dos casos’. Essa patologia pode acometer
qualquer regido da pele, apresentando predominancia em cabeca e pescoco (60%), seguidas de
tronco (25%) e extremidades (15%)8, além de variar substancialmente em sua extensdo e
profundidade®.

O crescimento do hemangioma infantil ocorre por meio da hiperplasia de células
endoteliais e deve, portanto, ser diferenciado de outras anomalias vasculares ndo consideradas
neoplasicas, como defeitos vasculogénicos inerentes a fase embrionaria®.

O HI tem como peculiaridade o curso natural da doenca. Esse caracteriza-se, em geral,
pela sua auséncia ao nascimento, passando por uma fase de rapida proliferacdo celular seguida
de involucdo e regressdo, sendo que a fase de regressdo pode ocorrer espontaneamente ou ser
induzida por condutas terapéuticas. Em ambos 0s casos, possui progndstico normalmente
positivo.t

O tratamento ideal deve ser tracado consoante as particularidades de cada caso,
devendo-se considerar a extensdo da lesdo, localizacdo, presenca ou possibilidade de
complicacdes, potencial para fibrose e deformagGes permanentes, idade do paciente, taxa de
crescimento ou regressao e o impacto da lesdo na qualidade de vida e socializa¢do do paciente.
Os potenciais riscos e beneficios provenientes da conduta terapéutica devem ser considerados
pelo médico prescritor e, posteriormente, elucidados ao paciente.*?

O relato a seguir apresenta um caso de hemangioma infantil tratado com cloridrato de
propranolol. Esse trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (parecer nimero
4.128.748; CAAE 31630920.3.0000.5065).
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2 RELATO DE CASO
J.M.F, sexo feminino, 7 meses de idade, nascida a termo e sem alteracOes sistémicas,
foi trazida ao consultdrio por seus responsaveis com encaminhamento do pediatra devido a um

hemangioma infantil em nariz, principalmente em ponta (Figura 1).

Figura 1. Hemangioma ip%ptil em ponta de nariz antes do tratamento — frontal.
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Fonte: Arquivo pessoal

Clinicamente, a lesdo se apresentava como um hemangioma de rapido crescimento e
coloracédo violacea, com limites nitidos e de superficie lisa, sem sinais sugestivos de fistula
(como sopros e frémitos), comprometendo quase toda a extensao nasal (Figura 2). O importante
acometimento da regido nasal ndo comprometia a amamentacdo e tampouco a respiragao,
porém a aparéncia incomodava a mée da paciente, e poderia, no futuro, acarretar em prejuizos

sociais e dificuldade de socializag&o da crianga.
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Figura 2. Hemangioma infantil em ponta de nariz antes do tratamento — obliqua.

Fonte: Arquivo pessoal

Apos o diagndstico, foi iniciado tratamento com cloridrato de propranolol 1mg/kg/dia.
Essa foi a terapéutica escolhida pela ndo involucdo espontanea do hemangioma até a data da
primeira consulta com a equipe de cirurgia vascular. O tratamento foi seguido por consultas
bimestrais para acompanhamento, com reajuste da dose de acordo com 0 peso da paciente.
Durante o tratamento, os sinais vitais foram acompanhados pelo pediatra e ndo houve nenhuma
alteracdo ou complicacdo decorrente do uso do medicamento. Apds dois anos de tratamento,
observou-se remissdo satisfatoria do hemangioma (Figura 3), tendo permanecido massa
gordurosa residual (Figura 4), ocorréncia vista mais frequentemente em hemangiomas nasais
2L que sera ressecada pelo servico de cirurgia plastica quando a paciente completar sete anos
de idade, reduzindo assim risco de lesdes iatrogénicas inerentes a intervengdes cirdrgicas em
areas cartilaginosas de pacientes com tragos da face em desenvolvimento. No momento, a

paciente se encontra em acompanhamento, sem medicacao.
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Figura 3. Hemangioma infantil em ponta de nariz apés o tratamento — frontal.

Fonte: Arquivo pessoal

Figura 4. Hemangioma infantil em ponta de nariz apds o tratamento — lateral.

Fonte: Arquivo pessoal

3 DISCUSSAO

As anomalias vasculares dividem-se em tumores vasculares e malformacdes vasculares,
sendo o hemangioma infantil o tumor benigno mais comum da infancia®® 2%, Os HI s&o mais
comuns em pacientes do sexo feminino, gemelares, bebés nascidos prematuros ou com baixo
peso ao nascer e neonatos de cor brancal®. O crescimento dos hemangiomas infantis ocorre de
forma mais acelerada de 1 a 3 meses de vida, tendo a taxa de crescimento reduzida apos 0s 5
meses de idade'*. Desse modo, os HIs atingem 80% do seu tamanho final aos 3 meses de idade
e a grande maioria dos Hls completou o crescimento aos 5 meses de idade!*. Cerca de 5 a 10%
sdo destrutivos, podendo levar a telangiectasia, Glceras, hiperpigmentacdo, entre outros®®.

Assim, a maioria dos HI ndo causa problemas e nao requer tratamento.
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Esta condicdo pode ser tratada quando apresentam capacidade de causar cicatrizes e
desfiguracdo facial permanente, como o descrito no caso, ou com potencial de
comprometimento funcional e ulcerativo. Além disso, o tratamento se impde quando hé outras
condigdes subjacentes como anormalidades vasculares intracranianas e do arco aortico*.

Casos catastroficos se associam a anomalias estruturais como PHACE e LUMBAR?,
A PHACE é um acrénimo em inglés que significa malformacgdes da fossa posterior,
hemangioma, anomalias arteriais, cardiovasculares e oculares, além de fenda esternal e/ou rafe
supra umbilical. A sindrome LUMBAR, por sua vez, ¢ um acrébnimo que integra hemangioma
infantil do corpo inferior, anomalias urogenitais, ulceracdo, mielopatia, deformidades dsseas,
malformagGes anorretais, anomalias arteriais e renais'®. Nesses casos, a intervencdo é
necessaria para prevenir as consequéncias adversas dos hemangiomas infantis de alto risco®®.

A patogénese dos Hls ainda nédo foi totalmente definida, sendo uma hipétese estudada a
de que células progenitoras endoteliais circulantes migram para locais em que condi¢cdes como
hipdxia e distdrbios no campo do desenvolvimento sdo favoraveis ao crescimento®4. A historia
natural do hemangioma é dividida em trés fases: a fase inicial de crescimento, denominada
proliferativa, seguida de uma fase de regressao espontanea ou involutiva e uma terceira fase de
equilibrio final ou involuida®®.

A classificacdo dos hemangiomas infantis se da pela profundidade das les6es nos tecidos
moles. Classifica-se em hemangioma superficial, profundo, misto, reticulares e outras formas.
Além dessa classificacdo, também sdo descritos anatomicamente como focal, multifocal,

segmentar e indeterminado®®.

3.1 DIAGNOSTICO

O diagnéstico € clinico, podendo ser solicitado exames de imagem e/ou endoscopias
para investigar lesbes em 6rgdos ou cavidades com potencial risco de complicaces. Sabe-se
que os hemangiomas infantis, como o do trabalho relatado, apresentam o marcador imuno-
histoquimico transportador de glicose tipo 1 (GLUT1) positivo, enquanto os hemangiomas
congénitos sdo GLUTL1 negativo. Contudo, a andlise do GLUTL1 ndo é necessaria para o

diagndstico dos hemangiomas?’.

3.2 TRATAMENTO
Nos Hemangiomas Infantis, como existe grande tendéncia a regressdo espontanea,

normalmente adota-se conduta expectante, atentando-se ao desenvolvimento de complicagdes.
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Quando indicado tratamento, as opgOes incluem terapias sistémicas e intervengdes
locais como laser e cirurgia. Os tratamentos sistémicos preferenciais incluem cloridrato de
propranolol oral e corticosterdides®®. Na abordagem dos hemangiomas de face, sobretudo os
nasais, o tratamento durante a fase proliferativa torna-se mais frequentemente indicado, em

virtude do potencial desfigurante e prejuizo social, bem como da fonacdo, respiracéo e visdo.

3.3 CLORIDRATO DE PROPRANOLOL

O cloridrato de propranolol é o agente de primeira linha,'® seus efeitos adversos graves
sdo pouco frequentes e incluem hipotensdo, bradicardia, hipercalemia, broncoespasmo e
hipoglicemia!®, sendo menos prevalentes quando comparados aos efeitos colaterais de
corticosteroides. Além disso, duas metanélises consideraram o propranolol superior a outros
tratamentos, incluindo corticosterdides **2°. Durante o tratamento, a paciente foi acompanhada
pelo pediatra, para minimizar a probabilidade de aparecimento dos efeitos colaterais.

A dose varia de 1-3mg/kg/dia, podendo se estender por um ano se ndo houver efeitos
colaterais. Em caso de recidiva, pode ser necessario segundo ciclo do tratamento®*. A duragéo
de 6 meses de terapia mostrou-se superior a 3 meses®®. A paciente em questdo realizou o
tratamento por dois anos, com 1mg/kg/dia, até melhora do quadro. Alguns estudos vém
avaliando o uso do timolol para Hls finos e superficiais** e do atenolol na vigéncia de reacéo
adversa ao propranolol.

O propranolol é contraindicado nas seguintes situacOes: bradicardia, choque
cardiogénico, bloqueio atrioventricular de segundo a terceiro grau sinusal, hipotensdo,
insuficiéncia cardiaca, historico de asma, estenose adrtica e reacio alérgica'®. Além disso, seu

uso deve ser suspenso diante a quadros de infeccdo respiratéria e retomado apds melhora.

3.4 CORTICOIDES

Em casos de contraindicacdo ao uso dos beta bloqueadores, 0s glicocorticéides podem
ser utilizados. Seus mecanismos terapéuticos incluem a regulacao negativa do VEGF-a in vivo,
inibicdo da proteina quimiotatica 1 dos mondcitos, da atividade de NF-k, do receptor ativador
do plasminogénio do tipo interleucina (IL-6), da uroguinase e da MMP-1, antagonizando, ainda,
o efeito do estrogénio?.

O consumo a longo prazo de glicocorticoides pode causar alguns efeitos adversos,
incluindo sindrome de Cushing, infeccdo secundaria, distdrbios no crescimento e

desenvolvimento, desconforto gastrointestinal, agitacdo, insonia e supressdo adrenal®®.
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3.5 ALFA INTERFERON - 17
O alfa-interferon 17 é uma alternativa para pacientes com hemangiomas complicados
refratarios a outros tratamentos, com alto custo e grande toxicidade, sendo considerado um

potente inibidor da angiogénese.

3.6 LASER

A terapia a laser é eficaz no tratamento de HI e outras lesdes vasculares. E adequado
para HI superficiais, com regressdo natural e residual apds tratamento medicamentoso®®.
Atualmente tem sido utilizado com frequéncia o DYE mas trabalhos tém mostrado resultados
animadores com ND: Yag 1064. Essa terapéutica exige curva de aprendizado por risco de
qgueimaduras e atrofias. Trabalhos mostrando a associacdo de betabloqueadores e DYE laser

mostraram reducdo do tempo de tratamento®®,

3.7 CIRURGICO

Cirurgias podem ser feitas em caso de deformidades ou resquicios dos hemangiomas. A
excisdo ampla do tumor, juntamente com o tecido mole ou mucosa subjacente e cauterizacao
ou ligacio dos vasos nutrizes®* pode ser um tratamento alternativo para criangas com
malformacdes vasculares e cicatrizes de pele devido a répida remocdo da lesdo e a melhora
significativa na aparéncia local'®. Além disso, embolizacdes e escleroterapia, além de drogas
quimioterapicas também podem ser usadas em casos restritos*,

A indicacdo cirurgica precoce vem sendo aventada como opcdo de tratamento, no
entanto o grau de previsibilidade dos resultados a longo prazo € restrito, uma vez que o paciente

se encontra em desenvolvimento e crescimento. 22
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