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Hemangioendotelioma Epitelioide Hepéatico:
Relato de Caso de uma rara Neoplasia
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Resumo: O hemangioendotelioma epitelioide € um raro tumor vascular, composto por um
estroma fibroso hialinizado e células epitelioides. E marcado por um crescimento lento, que
pode levar a insuficiéncia hepética e consequentemente & morte. Em alguns casos porém, a
regressao espontanea também pode ser observada. Relata-se o caso de um paciente de 26 anos,
sexo masculino, com tumor diagnosticado apds dor abdominal de forte intensidade. O paciente
foi submetido a videolaparoscopia, com anatomopatoldgico e imunohistoquimica compativeis
com hemangioendotelioma epitelioide hepético.
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Hepatic Epithelioid Hemangioendothelioma:
Case Report of a rare neoplasm

Abstract: Epithelioid hemangioendothelioma is a rare vascular tumor, composed of hyalinized
fibrous stroma and epithelioid cells, It is marked by slow growth, which can lead to liver failure
and consequently to death. However, in some cases, spontaneous regression can also be
observed. The case of a 26-year-old male patient with a tumor diagnosed after sever abdominal
pain. The patient underwent videolaparoscopy, withanatomopathological and
immunohistochemistry compatible with epithelioid hemangioendothelioma of the liver.
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Introducéo

O hemangioendotelioma epitelioide hepatico (HEH) é uma entidade neoplasica vascular
rara de etiologia ainda desconhecida!, pode mimetizar tumores vasculares como o
angiossarcoma, no entanto a preservacdo da estrutura acinar hepatica, a esclerose densa, a
hialinizacdo e a calcificagdo dos nddulos tumorais do HEH ndo s&o observados no

angiossarcoma.
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Outros diagndsticos diferenciais sdo feitos com hepatocarcinoma fibrolamelar,
colangiocarcinoma, tumores mistos, sarcoma e de carcinomas metastaticos?. Relatamos um
caso de um paciente, masculino, adulto jovem, com diagnostico de hemangioendotelioma

epitelioide hepaético.

Descricdo do caso

Paciente do sexo masculino com 26 anos de idade, residente em S&o Luis-MA, barbeiro,
sem doengas prévias, com queixa de dor abdominal intensa associada a epigastralgia ha 5
meses, nega febre, diarreia, perda ponderal. Ao exame fisico apresentava dor a palpacédo
abdominal profunda em quadrante superior direito sem sinais de irritagdo peritoneal.

Realizou Ultrassonografia de abdome superior que revelou em topografia hepatica leséo
expansiva heterogénea, com focos hiperecoicos medindo cerca de 8,9x7,6x6,3 cm localizada
no segmento VI e VII. A Tomografia computadorizada (TC) de abdome demonstrou no figado
formag0es teciduais heterogéneas a maior no situada no lobo direito, medindo cerca de 7,9x9,4
cm.

O exame histopatoldgico, apos realizar videolaparoscopia para bidpsia hepatica, revelou
deposicdo de substancia hialina em parénquima hepatico, proliferacdo ductuolar periférica e
recomendou estudo imunohistoquimico.

A imunohistoquimica evidenciou hemangioendotelioma epitelioide com positividade
para ERG (ETS Family) e CAMTA 1. O paciente evolui em seguimento com oncologia clinica
que solicitou exames de imagem para estadiamento, avaliacdo de tratamento quimioterapico e

discussdo do caso com grupo sarcoma e posterior avaliacdo da cirurgia oncolégica.

Discussao

O HEH é um tumor vascular raro descrito pela primeira vez em 1982 por Weiss e
Enzinger3. O acometimento do tecido hepatico pode ser nodular ou difuso. O padrdo nodular é
marcado pela presenga de multiplas lesbes de variados tamanhos, enquanto o difuso decorre da
coalescéncia dos nddulos, gerando uma lesdo periférica lobar Unica infiltrativa®. Clinicamente
0s pacientes sdo oligossintomaticos ou mesmo assintomaticos. Sintomas como ictericia, febre

e sangramento digestivo (devido a hipertensdo portal) podem estar presentes, porém s&o
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incomuns®. Achados em exames como Ultrassonografia e Tomografia computadorizada
incluem hepatoesplenomegalia, sinais de hipertensdo portal e mais tardiamente compresséo
tumoral®. Nao ¢ facil fazer recomendacdes sobre a terapia necessaria ao tratamento do HEH
pelo fato da histdria natural da doencga ser muito heterogénea. No entanto a cirurgia radical

continua sendo a mais indicada’.

Conclusao

Com base no limitado nimero de casos relatados, 0 hemangioendotelioma epitelioide
hepatico é um tumor de agressividade baixa/intermediaria, com apresentacdo clinica e
prognéstico variados, sendo importante o conhecimento desta patologia na pratica clinica para

reconhecimento do mesmao.
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