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Resumo Absiract

O hemangioma esclerosante do pulmao é um tumor
benigno raro que se apresenta geralmente como um
nédulo solitdrio do pulmao. A multiplicidade é muito
rara. Os autores descrevem um caso de uma mulher
de 50 anos, assintomdtica, com multiplas lesdes nodu-
lares envolvendo todos os lobos de ambos os pulmées,
submetida a toracotomia diagndstica apds estudo
exaustivo em busca de neoplasia extrapulmonar. As
bidpsias realizadas permitiram diagnosticar heman-
giomas esclerosantes multiplos. Este é um dos poucos
casos descritos até hoje com esta apresentagao.

Rev Port Pneumol 2007; XIV (2): 291-294

Palavras-chave: Hemangioma esclerosante, multiplo,
tumor benigno do pulmao.

Sclerosing hemangioma of the lung is an uncommon
benign tumour which usually presents as an asymp-
tomatic solitary nodule. Multiplicity is very rare. The
authors describe a case of a 50 year-old asymptomatic
woman with multiple nodular lesions involving all
the lobes of both lungs, which underwent diagnostic
thoracotomy after thorough investigation to exclude
extra-pulmonary neoplasia. The biopsies obtained
led to the diagnosis of pulmonary sclerosing heman-
giomas. This is one of the few cases described with
this presentation.

Rev Port Pneumol 2007; XIV (2): 291-294

Key-words: Sclerosing hemangioma, multiple, benign
lung tumour.
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O hemangioma
esclerosante foi
descrito pela primeira
vez em 1956 por
Liebow e Hubbell
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Introducéio

O hemangioma esclerosante (HE) ¢ uma
neoplasia pulmonar rara, habitualmente
considerada benigna. Foi descrito pela pri-
meira vez em 1956 por Liebow e Hubbell!,
e desde entdo tém sido propostas outras de-
signagoes, incluindo histiocitoma, xantoma,
ou mais recentemente pneumocitoma, visto
que provavelmente deriva dos pneumdcitos
tipo I12. Tipicamente apresenta-se como um
nédulo pulmonar solitdrio com menos de
3 cm de diAmetro, em mulheres de meia-
-idade, assintomdticas. A multifocalidade ¢
muito rara, nomeadamente com o envolvi-
mento de vérios lobos pulmonares®.

Neste trabalho descrevemos uma apresenta-
¢ao extremamente rara deste tipo de tumor,
que levanta desafios ao nivel do diagndstico
diferencial e da decisio terapéutica.

Caso clinico

Mulher de 50 anos, ex-fumadora (12 UMA),
com histéria prévia de mandibulectomia por
fibroma amelobldstico hd 19 anos, realizou
um estudo radiolégico do térax de rotina an-
tes de ser submetida a uma cirurgia de re-
construgao da mandibula. A radiografia reali-
zada revelou a existéncia de multiplos nédulos
bilaterais (Fig. 1) e motivou a realiza¢io de
uma tomografia computorizada (TC) do t6-
rax. A TC confirmou a presenca de inimeros
nédulos sélidos de vérias dimensées em todos
os lobos de ambos os pulmoes, predominan-
do nos lobos inferiores, medindo o maior cer-
ca de 25 mm de didmetro, sem outras altera-
¢oes ou adenopatias (Fig. 2).

A doente foi referenciada a consulta de On-
cologia Pneumolégica e iniciou estudo com-
plementar para exclusio de metastizagao
pulmonar de neoplasia extrapulmonar. Na

PORTUGUESA DE

b

Fig. 1 — Radiografia do térax postero-anterior mostrando
mltiplos nddulos bilaterais, predominando nos andares
inferiores

Fig. 2 - TC toracica mostando a presenga de incontaveis né-
dulos sdlidos, arredondados, bem delimitados, em todos os
lobos pulmonares

altura encontrava-se assintomdtica e nio
apresentava quaisquer alteragbes no exame
objectivo,  parte sequelas resultantes da ne-
oplasia mandibular.

O estudo realizado revelou-se negativo, in-
cluindo ecografia abdominal, renal e pélvica,
TC abdomino-pélvica, estudo endoscopico
do tubo digestivo, ecografia tiroideia, mamo-
grafia e ecografia mamadria, broncofibrosco-
pia com citologia de secre¢oes bronquicas e
estudo de marcadores tumorais. Foi submeti-
da a bidpsia aspirativa transtoricica de uma
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das lesoes, que foi inconclusiva. Finalmente
foi proposta para cirurgia e submetida a tora-
cotomia diagndstica com ressec¢ao em cunha
no lobo inferior direito e bi6psia cirtrgica de
uma lesao no lobo superior direito.

O estudo macroscépico das pegas colhidas re-
velou quatro nédulos acinzentados, bem defi-
nidos, nao encapsulados, de consisténcia elds-
tica. Microscopicamente estas lesoes consistiam
em formagoes nodulares bem delimitadas
constituidas por arranjos tiibulo-papilares de
células, com epitélio bronquiolar preservado,
dispostos num estroma de células fusformes
caracteristicas, sem pleomorfismos (Fig. 3).
Nao se observavam mitoses ou necrose. A ani-
lise imunoistoquimica realizada foi positiva
para citoqueratina 7 (CK-7), factor de trans-
cri¢ao tiroideu (TTF-1), antigénio de mem-
brana epitelial (EMA), Ber-EP4 e sinaptofisi-
na, e negativa para citoqueratina 20 (CK-20),
CD34 e cromogranina.

Estes achados levaram ao diagndstico de he-
mangiomas esclerosantes do pulmao.

Dada a multiplicidade das lesoes, a doente
nao realizou qualquer terapéutica, optando-
-se pela vigilancia clinico-radiolégica. Repe-

Fig. 3 — Bidpsia pulmonar com colorag&o por hematoxicili-
na-eosina mostrando um nddulo neoplasico bem delimita-
do, ndo encapsulado, com arranjo celular caracteristico
(ampliagdo 40x10)
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tiu a TC tordcica 6 meses apds a cirurgia, que
revelou estabilidade da maior parte das lesoes,
embora algumas apresentassem algum cresci-
mento. Clinicamente mantinha-se sem qual-
quer sintoma. A doente mantém follow-up e
vigilancia por TC regulares.

Discussdo

Desde a primeira descri¢iao de HE, tém sido
propostos numerosos termos para designar
esta neoplasia benigna rara. A sua origem
embriondria tem sido objecto de debate,
mas recentemente foi sugerido que deriva
do epitélio respiratério primitivo, provavel-
mente dos pneumdcitos tipo II, que favore-
ce a utiliza¢do do termo pneumocitoma®“.
Este tipo de lesoes foi incluido no grupo dos
tumores miscelineos do pulmao na nova
classificagio da OMS revista em 1999°.
Histologicamente consiste em quatro padroes
diferentes: slido, hemorrdgico, papilar e ne-
crético, estando geralmente presente uma
combinagio de pelo menos dois tipos. Em
cada componente sio distinguiveis dois tipos
de células: um de células poligonais ou redon-
das de citoplasma pdlido, que constituem o
estroma das papilas e delimitam espagos an-
giomatdides, consideradas as células neopldsi-
cas; 0 outro de células epiteliais cubdides, que
recobrem estruturas papilares®”. Recentemen-
te foi demonstrado que ambos os tipos €m
origem monoclonal, representando uma dife-
renciagio varidvel de um progenitor comum?.
Ambos os tipos coram com o TTF-1, um
antigénio presente nos pneumocitos tipo 11
e nas células claras do pulmaio, tiréide e
diencéfalo, apontando para uma origem
epitelial. O primeiro componente ¢ tam-
bém reactivo as queratinas, EMA, CD-15,
Ber-EP4 e antigénio epitelial apécrino’.
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Tém sido propostos
numerosos termos
para designar esta
neoplasia benigna

rara
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A maior parte dos
casos de HE é
assintomatica

A histéria natural do
HE néo esta bem
estabelecida
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O HE apresenta-se geralmente como um
nédulo solitdrio, embora apresentagoes
multiplas tenham sido descritas nalgumas
séries, apontando para uma incidéncia de
4%¢. O primeiro caso de apresentagio mul-
tipla bilateral foi descrito por Lee em 1992,
referente a uma doente com quatro lesoes
em diferentes lobos que foram todas resse-
cadas’. Desde entao muito poucos casos se-
melhantes tém sido referidos, especialmente
quando estdo envolvidos mdltiplos lobos
pulmonares; na revisdo que fizemos encon-
trimos apenas outros dois casos semelhantes
na literatura de lingua inglesa®!°. O grupo
de Hishida descreveu um caso semelhante
com indmeros tumores bilaterais, com um
Jfollow-up de 10 anos, em que ndo se de-
monstrou crescimento significativo ou apa-
recimento de novas lesdes em TC seriadas’.
A maior parte dos casos de HE ¢ assintoma-
tica, constituindo achados radiograficos,
embora também sejam possiveis apresenta-
¢Oes com toracalgia, tosse ou hemoptise, ge-
ralmente devido a compressao de vias aéreas
centrais por tumores volumosos’.

Devido 4 sua raridade, a histéria natural do
HE nio estd bem estabelecida. Considera-se
que este tipo de tumor tem um curso clinico
benigno, com crescimento lento’. Ocasio-
nalmente tem havido descri¢oes de metasti-
zagao linfdtica regional, mas aparentemente
o prognéstico nio foi alterado por este acha-
do'. O mesmo se passa com localizacoes
muito raras, como os HE mediastinicos.

A maior parte das lesoes tinicas é submetida
a ressecgdo cirdrgica, e o prognostico é exce-
lente nestes casos. E possivel que possa exis-
tir um comportamento biolégico diferente
entre os casos Unicos e multiplos, mas esta
hipétese nio pode ser comprovada devido
ao reduzido niimero de casos. No caso pre-
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sente optou-se por manter a doente em vigi-
lancia, repetindo avaliacio imagiol6gica por
TC a cada 6-12 meses, nio existindo até ao
momento evidéncia de comportamento
agressivo do tumor.
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