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RELATO DE CASO

Hemangioendotelioma de células em Hobnail — relato de caso
simulando angiossarcoma

Hobnail hemangiothelioma simulating angiosarcoma — a case report
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RESUMO

O hemagioendotelioma de células em Hobnail, que engloba os tipos Dabska e Retiforme é uma neoplasia vascular rara que se
comporta como angiossarcoma cutaneo de baixo grau de malignidade. No presente relato, descrevemos o caso de paciente do
sexo feminino, de 40 anos, a qual notou o surgimento de placa eritemato-violacea de crescimento progressivo em regido t€émporo-
parietal esquerda, que evoluiu com ulceragao ¢ infecg@o secundaria. Internou-se para realizar antibioticoterapia venosa, realizou
bidpsia de lesdo, cuja analise histopatologica ¢ imuno-histoquimica se mostraram compativeis com hemangioendotelioma de
c¢lulas em Hobnail. O relato apresenta um caso de rara neoplasia vascular com comportamento local agressivo ¢ impossibilidade de
resseccdo cirtrgica devido as dimensdes locais. O diagndstico diferencial com angiossarcoma apresenta implicagdes diagndsticas
e terapéuticas.
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ABSTRACT

Hobnail hemangioendothelioma — including Dabska and Retiform hemangioendothelioma — is a rare vascular neoplasm that
behaves as a low-grade angiosarcoma. In this case report, a 40-year-old female reports a progressively growing erythematous
plaque in left temporo-parietal region that progressed with ulceration and secondary infection. The patient was admitted for
intravenous antibiotic therapy and biopsy. Histopathological and immunohistochemical analysis were compatible with Hobnail
hemangioendothelioma. The present case report exhibits a rare case of vascular neoplasm with local aggressive behavior and
impossibility of surgical resection due to its local dimensions. The differential diagnosis with angiosarcoma has diagnostic and
therapeutic implications.
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INTRODUGAO

O termo hemangioendotelioma de células em Hobnail
engloba os hemangiendoteliomas do tipo Dabska e Retiforme,
considerados angiossarcomas de baixo grau,' sendo o primeiro
mais descrito em criangas, enquanto o ultimo predomina em
jovens e adultos de meia-idade.*® O hemangioendotelioma
retiforme se caracteriza histologicamente por vasos alongados
com padrao arborizante lineadas por células endoteliais com
morfologia em Hobnail.* O tratamento de escolha consiste na
excisdo cirurgica, apesar de altas taxas de recorréncia serem
observadas. No caso clinico em questdo, a paciente apresentava
lesdo de grandes dimensdes, ndo sendo possivel a abordagem
cirrgica do tumor.’

RELATO DO CASO

Relata-se o caso de paciente de 47 anos, sexo feminino, com
historia de surgimento de lesdo inicialmente bolhosa em regido
temporal esquerda, que evoluiu para placa violdicea com
ulceracdo central, descamagdo em bordas, dolorosa, pruriginosa
¢ de odor fétido no periodo Olano. Ao exame, apresentava placa
eritemato-violacea em regido temporo-parietal esquerda de cerca
de 16,5x 15,5 cm, com extensdo para pavilhao auricular esquerdo
inferiormente e anteriormente até regiao do arco zigomatico
esquerdo (Figuras 1 e 2). Apresentava ainda linfadenomegalia
cervical posterior a esquerda, dolorosa, fibroelastica, de cerca
de 1,5 cm. Relatava ter feito uso de diversos esquemas de
antibioticoterapia oral e topica, sem melhora dos sintomas.
Internou-se para a realizacdo de antibioticoterapia sistémica
com Oxacilina e Cefepime e procedeu a realizacdo de bidpsia
cutanea, a qual evidenciou derme com proliferagdo vascular
formando fendas dissecando fibras colagenas revestidas por
endotélio atipico formado por células protrusas com aspecto em
Hobnail, por vezes formando projecoes papilares (Figura 3).

Figura 1. Placa eritemato-ulcerada com secre¢do purulenta
em regido témporo-parietal esquerda.

Figura 2. Placa eritemato-ulcerada em tegido temporo-parietal
esquerda, medindo 16,5 x 15,5 cm.

Figura 3. Proliferagao vascular formando fendas que dissecam fibras

O painel de marcadores na imuno-histoquimica evidenciou
expressdo de CD31 (Figura 4), indicando tratar-se de tumor
de origem endotelial, além de D2- 40 (Figura 5), PTEN, ki-67
em 40% das células, com negatividade para CD34 (Figura 6)
e para HHV-8. Os quadros histologico e imuno-histoquimico
mostraram-se  compativeis com hemangioendotelioma
de células em Hobnail. A paciente realizou tomografia
computadorizada de cranio, térax, abdome e pelve, que nao
revelaram comprometimento visceral, além de tomografia
computadorizada de coluna cervical, a qual evidenciou
linfadenomegalia cervical posterior a esquerda, medindo
2,3x1,2x1,5cm. Paciente evoluiu com melhora de infecgao
secundaria e, devido as dimensdes da lesdo, a abordagem
cirurgica foi contraindicada. Devido a impossibilidade de
exérese da lesdo, optou-se pela realizacdo de quimioterapia
com paclitaxel, opc¢ao terap€utica bastante utilizada para
angiossarcomas. Apesar do tratamento utilizado, a paciente
foi a 6bito 2 anos apos o inicio do quadro clinico.
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Figura 4. Imuno-histoquimica evidenciando positividade de
CD31, aumento de 100x.

Figura 5. Imuno-histoquimica evidenciando positividade
para D2-40, aumento de 100x.

. SN

DISCUSSAO

O termo hemangioendotelioma de células em Hobnail
pode ser utilizado para englobar o hemangioendotelioma
retiforme (HR) e o tipo Dabska, devido a sobreposicio
morfologica e histopatologica dessas suas entidades. Ambas
sdo consideradas angiossarcomas de baixo grau, com baixo
potencial metastatico.!? Apesar de histopatologicamente
semelhantes, o HR, descrito originalmente por Calonje et al.
em 1994, tende a afetar jovens ¢ individuos de meia idade,
com envolvimento de membros e tronco,! enquanto o tipo
Dabska foi inicialmente descrito em 1969 por Maria Dabska,
acometendo preferencialmente criangas.’

O HR consiste em uma entidade clinica extremamente rara,
com poucos casos relatados na literatura, sendo a maior parte
encontrada em mulheres — 23 dos 35 casos relatados.’ A faixa
etaria predominantemente acometida situa-se entre a segunda
e quarta décadas de vida.? A etiologia desse tumor permanece
desconhecida, apesar de ja terem sido descritas associagdes
entre HR e virus herpes humano tipo 8 (HHV-8), linfedema,
radioterapia prévia e alguns tipos de neoplasias malignas nio
cutdneas.’

Clinicamente, o HR se caracteriza por placas ou nodulos,
usualmente unicas, podendo ser multiplas,® de crescimento
exofitico, predominantemente localizados em extremidades
e tronco, mas que podem ser encontrados em face, couro
cabeludo e regifio genital.’ A lesdo pode ser assintomatica ou
estar relacionada a desconforto local, com lento crescimento,
diferindo da paciente em questdo, e com recorréncia local
frequente.”® A ocorréncia de metastases ¢ rara.®

O aspecto histopatologico do HR consiste em vasos sanguineos
de aspecto arborizante arranjados em um padrdo retiforme
semelhante a refe testis. Esses vasos estdo lineados por
endotélio relativamente monomorfico com padrdo em Hobnail,
além de apresentar protrusdes papilares intravasculares focais
com nucleos fibrosclerdticos, padrdo também encontrado no
tumor de Dabska.** A imuno-histoquimica, pode-se observar
mais comumente positividade do endotélio para CD-31, CD34,
antigeno relacionado ao fator VIII e, em alguns casos, D2-
40,um marcador especifico para células endoteliais linfaticas,
como no caso da paciente em questdo, o que sugere que o HR
pode ser uma neoplasia vascular com diferenciagdo linfatica.**

A diferenciagdo com angiossarcoma cutaneo, tumor altamente
agressivo, associado a alta incidéncia de recorréncia local,
metastases ¢ mortalidade,” deve ser realizada. A andlise
histopatologica se mostra essencial, uma vez que atipia
citologica significativa, infiltracdo tumoral entre as bandas de
colageno e altas taxas de mitose, ndo visualizadas na paciente
em questdo, sdo encontradas no angiossarcoma.’

Entre as opgdes terapéuticas propostas, o tratamento de escolha
tem sido a excisdo do tumor com margens histopatologicas
livres. Radioterapia, quimioterapia com taxanos e uso de
combinagdes como pulsed dye laser, aplicacdo local de
corticosteroides e imiquimod tdpico também foram descritas,
com o objetivo de obter controle local da doenga.’
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A conhecida taxa favoravel de resposta do angiossarcoma
ao paclitaxel'® associada a extensdo local levou a adogdo
da quimioterapia como op¢do terapéutica mais viavel no
momento.
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