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Anomalias Vasculares

Nomenclatura antiga continua a ser usada - confusao/erro
diagnostico
O termo “hemangioma” era largamente usado para identificar

diferentes anomalias vasculares

Em 1996 foi estabelecido um sistema de classificacao oficial para

as Anomalias Vasculares
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Nomenclatura anterior 2 ISSVA

Tumores Malformacoes
vasculares vasculares

Hemangioma Capilar
Manchas Vinho do Porto
Nevus Flammeus
Hemangioma cavernoso
Angioma venoso
Linfangioma
Hemangio-linfangioma
Malformacodes Arteriovenosas

Angioma cavernoso



Anomalias Vasculares
I

Tumores Vasculares

Hemangioma Infantil 2> + comum

Granuloma piogénico

Hemangioma Congénito (variante rapidamente involutiva, variante

nao involutiva)

Angioma em Tufos

Hemangioendotelioma Kaposiforme Verdadeiras neoplasias

Hemangiopericitoma Proliferacédo endotelial



Anomalias Vasculares

Malformacdes Vasculares de baixo fluxo
Malformacoes Vasculares de alto fluxo

Malformacoes Vasculares complexas/combinadas

Vasos displasicos

Sem proliferacdo endotelial Diferencas clinicas

Sem turnover celular



Anomalias Vasculares

Hemangiomas Infantis

Proliferacéo benigna do

endotélio vascular

Geralmente ausentes ao
nascimento/lesGes precursoras
Rapida proliferacao

Involugao espontanea e lenta ao

longo dos anos

Mais comum no sexo feminino
(2-5:1); prematuros, baixo peso

a0 nascer

Vasos displasicos

Geralmente presentes ao

nascimento
Crescimento lento e proporcional
Persiste no adulto

Sem predilecéo por sexo



Anomalias Vasculares
I

Tumores Vasculares

Hemangioma Infantil 2> + comum

Granuloma piogénico

Hemangioma Congénito (variante rapidamente involutiva, variante

nao involutiva)
Angioma em Tufos
Hemangioendotelioma Kaposiforme

Hemangiopericitoma



Hemangioma Infantil
|

v" Tumor benigno + comum da infancia
v 4-5%
v' ++ Caucasianos

v' Esporadicos

Infantile Vascular

hemangioma malformation
3 Fases: Size of

lesion I
« Proliferativa
- Estabilizacao
* Involutiva
| | | |
Bith &mos 1yr Syr 10 yr

Time



Hemangioma Infantil

30% -> 3 anos
v" Involugdo completa vs lesdes residuais 50% - 5 anos

v Grande desafio 70% > 7 anos

> 90% - 9 anos

Telangiectasias Tecido
fibroadiposo/atrofico




Hemangioma Infantil

CLINICA

v Qualquer localizacdo - cabeca + pescoco (60%), tronco (25%), membros (15%)

v' Formas de apresentacao:

» LesOes precursoras de HI 2 15-30%
= HI tipicos bem formados ao nascimento (seguem a evolucéo tipica)

= Auséncia de lesdes

= Hemangiomas congénitos - menos comuns, proliferacao intrauterina,

pouco ou nenhum crescimento pos-natal Entidade #



Hemangioma Infantil
I

» LesOes precursoras de hemangiomas infantis




Hemangioma Infantil
I

» HI superficiais: derme superficial; 50-60%

Padrao segmentar:
- comum, + preocupantes

Maioria Focais



Hemangioma Infantil

= HI profundos: derme profunda e/ou tec. subcutaneo; 15%




Hemangioma Infantil
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» HI mistos: componente superficial e profundo ; 25-35%




Hemangioma Infantil
I

Também classificados de acordo com o padréao de envolvimento

v Focais
v’ Segmentares

v" Indeterminados




Hemangioma Infantil

» Maioria pequenos e sem complicagcdes - sem necessidade de grande intervencao

= Alguns séo problematicos - dimensao, localizacdo, numero e padrao de
distribuicao
v’ Efeito estético importante
v' Complicacles

v" Anomalias extra-cutaneas

Importante abordagem multidisciplinar



- Hemangioma Infantil

Complicacoes frequentes

Efeito estético importante



Hemangioma Infantil

Peri-orbital:

v Astigmatismo
v' Ambliopia

v’ Estrabismo

v' Proptose - raro

v’ Conjuntivite (raro)

Oftalmologia



Hemangioma Infantil

Labio:

v > Risco de ulceracao

v’ Efeito cosmético importante

Pavilhao auricular:

v Ulceracao

v' Surdez de conducao




Hemangioma Infantil

Regiao anogenital:

Ulceracao + infecao




- Hemangioma Infantil

Anomalias extra-cutaneas

Segmentares

Grandes dimensodes



Hemangioma Infantil

Associacao com anomalias extra-cutaneas

++ HI de grandes dimensdes e segmentares

Potentially greater risk of associated brain anomalies
when PHACES syndrome prasent

i
i

Potentialy greater isk of cardiac defects when
syndrome present




Hemangioma Infantil

Sindrome PHACE(S)

v' ++ Sexo feminino

Posterior fossa and other [

brain malformations,

e.g. Dandy-Walker
malformation,

| Ocular abnormalities,
| .8 retinal vascular

\ anomalies,

\ optic nerve hypoplasia
L

cerebellar hypoplasia |

Segmental infantile
hemiangiomas,

most often of the face |

and/or neck

-

Arterial anomalies,
e.g. aplasia, dysplasia,
and aneurysms

of cervical and
cerebral vessels

\ Sternal defects

{ Supraumbilical

=

Coarctation of
the sorta

Cardiac defects,

e.g8. ventncular
septal defect,
atrial septal
defect




Hl segmentar

Cervico-facial

Excluir S. PHACE(S)

v Avaliacao oftalmolégica

v Avaliacao cardiaca, ecocardiograma

v RMN cabeca e pescoco



Sindrome PHACE(S)

v' Recentemente foram propostos critérios diagnosticos para este sindrome

DIAGNOSTIC CRITERIA FOR PHACE(S) SYNDROME
Definite PHACE(S): Facial hemangioma =5 cm in diameter plus 1 major criterion or 2 minor criteria

Possible PHACE(S):
* Facial hemangioma =5 cm plus 1 minor crterion; or

* Hemangioma of the neck or upper torso plus 1 major criterion or 2 minor criteria;

ar

+ 2 major criteria in the absence of a hemangioma

Organ system  Major critena

Cerebrovascula
L]

Structural brain

Cardiovascular

[ ]
Ocular
Ventral or .
midline .

Anomalies of major cerebral arteries” (e.g. dysplasia.
hypoplasia, stenosis. aneurysm, aberrant onigin/course)
Fersistent trigeminal artery

Fosterior fossa anomalies {e.g. Dandy—\Walker complex,
cerebellar hypoplasia/dysplaszia)

Aortic arch anomalies

Anomalous origin of subclavian artery + vascular ring

Fosterior segment anomalies (e.g. retinal vascular anomalies,
optic nerve hypoplasia)

Sternal defect
Supraumbilical raphe

Minor criteria

Persistent embryonic arteries (other
than trigeminal artery)

Intracranial hemangioma

Midline anomalies
Meuronal migration disorder

Ventricular septal defect
Right aortic arch

Anterior segment anomalies (e.g.
sclerocornea, cataract, coloboma)

Hypopituitarism
Ectopic thyroid

*Major cerebral arteries include: internal carotid artery; middle, anterior, or posterior cerebral artery; and vertebrobaszilar system.



Hemangioma Infantil

Hemangiomatose laringea

v HI do 1/3 inferior da face
funcionam como marcadores
de hemangiomatose laringea

v Maioria subgléticos

v Sintomas
estridor, respiracao ruidosa
semanas a meses apos o

nascimento

ORL



Hemangioma Infantil
I

Disrafismo medular oculto

v HI lombo-sagrados da linha média
marcadores de disrafismo

medular oculto

v' Quando > 2,5cm de diametro

risco de 35%

v' Se de grandes dimensoes, ulcerado

> 0 risco



Hemangioma Infantil
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Sindrome LUMBAR

L: Hl/lipomas lombo-sagradas ou
extremidades inferiores

U: anomalias/ulceracao urogenital
M: mielopatia — disrafismo medular
B: deformidades 6sseas

A: anomalias ano-rectais e arteriais

R: anomalias renais



Hemangioma Infantil

HI lombo-sagrados/membros inferiores

Excluir Sindrome LUMBAR

< 3 Meses:

exame fisico + eco-doppler abdomen, pelve e medular

3-6 Meses
Hl/lipoma lombar: RMN medular + avaliacdo neurocirurgia
Envolvimento extenso da zona da fralda: avaliacao urologica

Envolvimento extenso do MI: avaliacao por ortopedia



Hemangioma Infantil
I

Hemangiomatose Visceral

v HI multiplos, pequenos e superficiais
v +++ Figado

v Tubo digestivo
-freq vs hepatico; hemorragias Gl
v SNC 2 1%

v Hemangiomas viscerais

comportamento semelhante aos

cutaneos (proliferacao e involucéo)



Hemangioma Infantil

Hemangiomatose Visceral

v Indicada pesquisa de envolvimento

visceral se = 5 HI estao presentes
v Avaliacdo imagioldgica
= eco abdominal - envolvimento

hepatico



Hemangioma Infantil

COMPLICACOES

v Ulceracado = 10%

v Prejuizo cosmético

v' Ansiedade dos pais e familiares
v’ Stress psicoldgico na crianca

v Impacto social

v Impacto na qualidade de vida



Hemangioma Infantil
I

ULCERACAO

= Labios, regiao ano-genital, pregas
= Grandes
= Mistos

= Segmentares

= De crescimento minimo
v Dor
v Risco de infecao
v Cicatriz

v' Raro hemorragia significativa




Anomalias Vasculares
I

Tumores Vasculares

Hemangioma Infantil 2> + comum

Granuloma piogénico

Hemangioma Congénito (variante rapidamente involutiva, variante

nao involutiva)
Angioma em Tufos
Hemangioendotelioma Kaposiforme

Hemangiopericitoma



Granuloma Piogénico

v" Tumor vascular adquirido comum
v' ++ Criancas e jovens
v' Papula/nddulo vermelho-vivo/eritemato-

violaceo pediculado/séssil

v Solitario/varias lesdes
v' Patogénese desconhecida

v' Apesar do nome = nao infecioso




Granuloma Piogénico
e

v Ulceracdo/hemorragia
v Qualquer local da pele e mucosas
“+ ++ locais sujeitos a traumatismo - méaos, dedos, antebracos, face

e por vezes mucosa oral

v' Tratamento
“+ Shaving + electro
“» PDL - les®es pequenas
“» Laser CO2
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Tumores Vasculares

Hemangioma Infantil 2> + comum

Granuloma piogénico

Hemangioma Congénito (variante rapidamente involutiva, variante

nao involutiva)

Angioma em Tufos
Hemangioendotelioma Kaposiforme

Hemangiopericitoma



Hemangiomas Congenitos

v' Raros

v Totalmente desenvolvido ao nascimento

v" Clinica/histologia/imunohistoquimica - # Hl
v’ 2 tipos:

= HC rapidamente involutivo - prevaléncia igual entre sexos ou +
comum no sexo feminino; pode ocorrer trombocitopenia transitéria
no periodo neonatal

= HC nao involutivo = + comum no sexo masculino



Hemangiomas Congenitos

GROWTH

v Ao nhascimento
v’ Fase proliferativa

v Fase involutiva




Hemangiomas Congenitos
e

HC rapidamente involutivo HC nao involutivo




- Hemangioma Infantil

TRATAMENTO



Hemangioma Infantil

HI - grande diversidade na apresentacao/gravidade

abordagem terapéutica individualizada

OBJECTIVOS

v Prevenir/reverter complicacfes funcionais

v’ Tratar ulceracdes associadas

v Reverter efeitos estéticos nefastos

v Minimizar stress psicolégico no doente e familiares

v' Evitar procedimentos agressivos com cicatrizes desnecessarias

Condicao benigna + pode ocorrer

involucéo praticamente completa



Hemangioma Infantil

v' Quando nao tratar?

HI pequenos - excelente prognostico - involugao espontanea e bom

resultado estético - vigiar apenas



Hemangioma Infantil

Corticoides intralesionais

v Lesdes localizadas = como o caso dos HI pequenos do labio
v' Dosagem/periodicidade - nao esta estabelecido

v" Triancinolona/betametasona/dexametasona

Corticoides topicos

v' Grupo 1 (muito potentes)
v" HI superficiais
v' Paragem do crescimento/| dimensao/| espessura/| da cor 2> 75%

v Poucos ou nenhuns efeitos laterais



AN NN N

Hemangioma Infantil

Imiquimod topico

Imiquimod 5% creme

Imunomodulador/efeito anti-angiogénico

HI superficiais

| da cor (< efeito no tamanho)

Frequente - reacao inflamatéria no local de aplicac&o e por vezes eroséao da

superficie do hemangioma
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B —blogueadores topicos

v' HlI superficiais

v Timolol 0,5% solucéao




Hemangioma Infantil
|

B —bloqueadores topicos
v Timolol 0,5% solucdo 2 2 meses
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Hemangioma Infantil

Indicagdes para tratamento sistemico

Reasons to consider systemic therapy for infantile hemangiomas
Threatened vital functions
* Vision
«  Airway

Potential for disfigurement
« Masal tip/columella

* Lip, especially if the lesion crosses the vermilion
barder

« Large/rapidly growing lesion, especially if on the face

Severefrecalcitrant ulceration
High-output cardiac failure



Hemangioma Infantil

Corticoides sistéemico

v Prednisona/prednisolona ou equivalente
v' Dosagem/duracéao do tratamento/esquema de desmame - nao estao
definidos

v' Se 0 desmame € iniciado na fase proliferativa pode ocorrer recidiva



Hemangioma Infantil

B — bloguedores sistémicos

v Propanolol - eficaz no tratamento dos HI severos
v’ Alteracao da cor (rosado-> arroxeado), |volume
v Benéficos na fase proliferativa e involutiva

v < efeitos laterais vs CCT sistémicos

v Boa tolerancia



ADMINISTRATION OF PROPRANOLOL FOR INFANTILE HEMANGIOMAS: CONSIDERATIONS REGARDING PRETREATMENT EVALUATION, DOSING AND
MONITORING

Pretreatment evaluation

. In conjunction with a pediatrician and/or pediatric cardiologist: cardiac examination, heart rate, manual blood pressure, electrocardiogram (ECG), £
echocardiogram®

. [Fabnormalifies on cardiac examination/ECIG, at nsk of PHACE(S) syndromeli] or presence of hepatic hemangiomas, refer to a pediatnc cardiologist and
obtain echocardiogram + Holter monitoring

. Consider blood glucose level {e.g. via fingerstick)

. Determine if history of bronchospasmireactive airway disease (usually considered a contraindication to propranalol therapy)

. If at risk for PHACE(S) syndromelt]l, MRIMREA of head and neck to exclude vascular anomalies (see Fig. 103.15 for additional infarmation); if abnormal
findings, obtain evaluation by a neuroradiologist familiar with PHACE(S) and consider referral to a pediatric neurologist

. If multiple (e.g. 25) hemangiomas, abdominal ultrasound to assess for hepatic hemangiomas (see Fig. 103.15 for additional information)
Dasing and course

. Initial- 0.5—1 mg/kg/day divided into 2 or 3 doses
. Increase as tolerated, usually with a goal of 2 mg/kg/dayl[#] divided into 2 or 3 doseslEl
. For a proliferating hemangioma, treatment is typically continued until 9-15 months of age (depending on the clinical setting and course)

- Based on the response to treatment and other charactenistics of the hemangioma, dose increases as the child grows to maintain the same goal
doselkg may or may not be needed

- Dose should be lowered or therapy temporarily suspended during intercurrent illnesses, especially if decreased oral intake or vomiting

. Taper aver ~2—4 weeks befare discontinuing (primarily to prevent rebound tachycardia)
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B — bloguedores sistémicos

v’ Efeitos laterais possiveis = bradicardia, hipotenséo, hipoglicémia (mascara 0s
sinais), broncospasmo, perturbacées do sono

v Avaliacdo por cardiologista na fase pré-tratamento com avalia¢des periodicas
(ex fisico, ECG e se necessario ecocardiograma)

v' Desmame gradual para evitar taquicardia rebound



Propanolol - 1-1,6mg/Kg/dia, 10 sem




Propanolol - 1-1,6mg/Kg/dia, 10 sem




Hemangioma Infantil

PDL

v" Nos HI em fase proliferativa tem efeito em lesdes superficiais

v HI mistos ou profundos = pode causar | da cor mas sem efeito no componente
subcutaneo/dérmico (sem efeito no componente profundo)

v' Necessarias multiplas sessdes durante a fase proliferativa, para se obter efeito e
evitar recidiva

v’ Efeitos laterais - alteracfes da pigmentacao, dor, ulceracao e cicatrizes atroficas

Nao disponivel no CHLC
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Cirurgia

v HI involuidos/parcialmente involuidos - remover tecido fibroadiposo e

pele em excesso
v’ Efeito estético

v Timing ideal - mudltiplos fatores

Embolizacao arterial

v HI que causam ICC de alto debito

v' Pode ser usado em associacao com outras técnicas
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HI ulcerados
Tratar Evitar infecao | dor associada
v' B-bloqueadores v Cuidados locais v' Cuidados locais
v CCT v AB topicos v' Pensos oclusivos
v’ Cirurgia v’ AB orais (raro) v Paracetamol oral
v PDL v Lidocaina topica

Situacoes ligeiras - apenas cuidados locais - lavagem com solucéo salina + AB

topicos como mupirocina/acido fusidico + placa de hidrocoloide
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