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HEMANGIOMA COLORRETAL EM CRIANCA: RELATO DE CASO
Children's colorretal hemangioma: case report
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Resumo

Os hemangiomas gastrointestinais infantis sdo raros e representam um desafio devido a limitada
aplicabilidade das abordagens diagnosticas. Tais tumores, apresentam-se frequentemente como
lesdes cutaneas, porém podem acometer diferentes oOrgdos e sistemas como figado, trato
gastrointestinal, urinério, entre outros. Diferente do que ocorre com as malformagdes vasculares,
esses t€m a capacidade de involuir apos um periodo proliferativo, nao necessitando, por vezes, de
interven¢do. Contudo, podem apresentar complicagdes como hemorragia digestiva, intussuscepcao e
perfuragdes intestinais, sendo necessaria a abordagem cirargica. Seu diagnostico somente pode ser
confirmado através da andlise anatomopatologica, ndo indicada de forma recorrente devido alto risco
de sangramento relacionado a exérese das lesdes. Os exames endoscopicos sdo essenciais, nos quais
sao avaliadas as caracteristicas macroscopicas da lesao e da mucosa adjacente, assim como busca de
lesdes sincronicas. O tratamento ¢é preferencialmente clinico e atualmente o propranolol ¢ considerado
padrao-ouro. Outras medicagdes também possuem boa resposta, como corticosteroides, intérferon
alfa e vincristina, porém os mesmos possuem efeitos colaterais importantes e indicagdes especificas.
Embora raros, os hemangiomas gastrointestinais devem ser considerados no diagnostico diferencial
de sangramento gastrointestinal. Sabe-se que o melhor conhecimento dessas lesdes diminuiria o
atraso diagnostico, permitiria tratamento € acompanhamento precoces, evitando manejo inadequado
e possiveis complicagdes com risco de vida ao paciente. Consequentemente, promove-se uma redugao
da necessidade de intervengdes de urgéncia e melhora do prognostico nos casos diagnosticados.
Relatado neste trabalho o caso de uma crianca de 4 anos de idade, acompanhada em ambulatério de
cirurgia pediatrica no Hospital do Servidor Municipal de Sdo Paulo, com hemorragia digestiva baixa,
diagnosticada com hemangiomas colonicos por meio de exame colonoscopico apresentando boa
resposta ao tratamento clinico com propranolol.

Palavras-chave: Hemangioma, Neoplasias Intestinais, Crian¢a, Hemorragia Gastrointestinal.

Abstract

Gastrointestinal Infantile hemangiomas are rare and represent a challenge due to the limited
applicability of diagnostic approaches. Such tumors often present as skin lesions, but may affect
different organs and systems such as liver, gastrointestinal tract, urinary tract, among others. Unlike
vascular malformations, they have the capacity to involute after a proliferative period, sometimes
requiring no intervention. However, they may present complications such as digestive hemorrhage,
intussusception and intestinal perforation, requiring surgical approach. Diagnosis can only be
confirmed by anatomopathological analysis, which is not recurrently indicated due to the high risk of
bleeding related to lesion excision. Endoscopic examinations are essential, in which the macroscopic
characteristics of the lesion and adjacent mucosa are evaluated, as well as the search for synchronous
lesions. Treatment is preferably clinical and currently propranolol is considered the gold standard.
Other medications also have a good response, such as corticosteroids, interferon alfa and vincristine,

http://ijhmreview.org

Péagina 1



A2
@

International Journal of Health Management Review, v. 6, n. 2, 2020.

but they have important side effects and specific indications. Although rare, gastrointestinal
hemangiomas should be considered in the differential diagnosis of gastrointestinal bleeding. It is
known that better knowledge of these lesions would reduce the rates of early diagnosis, treatment and
follow-up, avoiding inappropriate management and possible life-threatening complications.
Consequently, the need for emergency interventions is reduced and prognosis is improved in
diagnosed cases. We report a case of a 4-year-old child who was followed up in a pediatric surgery
outpatient clinic at the Municipal Server Hospital of Sao Paulo, with low digestive hemorrhage,
diagnosed with colonic hemangiomas by colonoscopic examination, showing a good response to
clinical treatment with propranolol.

Keywords: Hemangioma, Intestinal Neoplasms, Child, Gastrointestinal Hemorrhage.

Introduciao

Os hemangiomas sao os tumores vasculares benignos mais comuns da infancia, apresentando-
se geralmente como lesdes cutdneas. No entanto, podem surgir em outros sitios, apresentando
manifestacdes clinicas diversas e complicagdes a depender do o6rgdo acometido. Existem
hemangiomas de figado, trato gastrointestinal, vias aéreas, mediastino, trato urinario, entre outros.
Hemangiomas gastrointestinais sdo raros € em niveis de incidéncia acometem primeiramente
intestino delgado em sua porc¢do jejunal. O colon ¢ o segundo local mais acometido, sendo o
retossigmoide o segmento principal -2V,

A manifestacao clinica mais comum ¢ um sangramento gastrointestinal que pode ser insidioso
e indolor, ou ainda maci¢o com ameaga a vida. Na forma insidiosa, ocorre desde a infancia e tornando-
se progressivamente mais grave %9, Outros sintomas incluem: dor/desconforto abdominal,
sintomas anémicos, obstrucio intestinal mecanica, intussuscepgio ou perfuragio 46719

Histologicamente os hemangiomas gastrointestinais podem ser classificados como:
cavernosos, capilares ou mistos. O tipo cavernoso ¢ o predominante ¢ pode resultar em hematémese
e/ou melena devido a sangramento agudo.” J4 o tipo capilar constitui 5-10% dos hemangiomas, é
geralmente solitario e tende a induzir a anemia por um pequeno sangramento cronico.®%)

O diagnostico em casos de localizagdo atipica ¢ dificil e o tratamento possui indicagdes
individualizadas, tendo em vista principalmente o risco de complicagdes. Ha casos nos quais o
diagnostico é feito no pos-operatorio, configurando situacdes de urgéncia/emergéncia.">% A
colonoscopia ¢ essencial na suspeita de acometimento colorretal. Podem ser evidenciadas projecdes
submucosas, com areas de sangramento ou até mesmo a presenca de ectasias vasculares levam a
suspeita diagnostica. Biopsia geralmente nio é realizada pelo risco de sangramento.*” Para lesdes
em intestino delgado a cdpsula endoscdpica é considerada padrio ouro.®”®

O tratamento dessas lesdes pode ser clinico e/ou cirtirgico. Entre os tratamentos clinicos
descritos na literatura, atenta-se para o uso de propranolol e corticoides. O tratamento cirargico ¢
ponderado e sua necessidade ¢ avaliada em casos de complicagdes, principalmente no acometimento
visceral e considerando a faixa etéria acometida.(!%-11:12:15.20.22)

A intervengdo cirirgica deve ser considerada para pacientes com lesdes grandes ou multiplas,
sintomaticos ou com complicacdes como sangramento gastrointestinal grave e que nao respondem ao
tratamento clinico. O procedimento indicado ¢ a resseccio de todo segmento afetado.>®
Recentemente, resseccdo endoscopica com eletrocautério foi considerada no tratamento de lesdes
polipoides pequenas, constituindo tratamento de excecdo e tais pacientes devem ser rigorosamente
observados devido ao risco de sangramento pos-procedimento.>®) Pacientes com lesdes pequenas e
unicas, sintomas leves, ou assintomaticos podem ser acompanhados e observados sem medidas
cirurgicas iniciais.®
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A realizacdo desse trabalho visa documentar o hemangioma colorretal como um diagndstico
diferencial raro das causas de hemorragias digestivas em pediatria. O caso descrito ¢ de hemangioma
em crianc¢a de 4 anos que apresentava hemorragia digestiva baixa.

Objetivos

Este trabalho possui o objetivo principal de relatar um caso de hemangioma de intestino grosso
diagnosticado em paciente de 4 anos de idade acompanhada no Ambulatério de Cirurgia Pediatrica
do Hospital do Servidor Publico Municipal.

Por meio da revisdo bibliografica sobre o assunto, objetivos secundarios serdo alcangados,
entre eles: descrever principais caracteristicas do hemangioma, manifesta¢des clinicas, assim como
suas peculiaridades diagnosticas e do tratamento relacionados ao seu aparecimento no trato
gastrointestinal.

Relato do Caso

MLPP, sexo feminino, 5 anos, acompanhada no Ambulatorio de Cirurgia Pediatrica desde os

4 anos de idade devido a quadro de hemorragia digestiva baixa.
Nasceu a termo, parto normal, sem intercorréncias. Iniciou quadro de hemorragia digestiva baixa aos
nove meses, sob forma de raias de sangue nas fezes, intermitente. Encaminhada ao servigo de
Gastroenterologia Clinica Pediatrica, no qual foi aventada a hipotese de intolerancia a lactose,
iniciada, entdo, restricdo da mesma na dieta.

Paciente permaneceu apresentando sangramentos retais de forma esporadica, sem associacao
com outros sintomas e sem alteragdes laboratoriais até os 4 anos de idade, quando a mae observou
odor mais intenso nas fezes. Associado a isso, houve aparecimento de muco e aumento da frequéncia
evacuatoria (cerca de 4-6 vezes ao dia), fezes malformadas, associada a perda de 3 quilos em 1 ano.
Neste periodo, identificou-se anemia leve e a paciente apresentou atendimentos em pronto socorro do
mesmo hospital devido episodios de sincope. Contudo, investigacdes ambulatoriais por meio de
exame de sangue oculto nas fezes e protoparasitologico apresentaram resultados negativos.

Optou-se, entdo, por avaliacdo da equipe de Cirurgia Pediatrica, considerando piora dos
sintomas, mesmo apds restri¢do da lactose; diagnodstico aventado inicialmente. Ao exame fisico, a
paciente ndo apresentava sangramento ao toque retal nem doencas orificiais, sendo indicada
realizacao de colonoscopia.

Realizada colonoscopia com visualizagdo da mucosa coldnica até ceco. Foram identificados
2 abaulamentos confluentes com 2 e 3 centimetros de cor violacea e superficie lisa a
aproximadamente 22 cm da borda anal, sugestivos de hemangiomas. Nao foram realizadas biopsias
devido ao alto risco de sangramento. A seguir encontram-se imagens das lesdes vistas durante o
exame.
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Figura 1. Hemangiomas colonicos fotografados durante a colonoscopia.
Fonte: acervo pessoal dos autores.

rat P
Figura 2. Hemangioma colonico fotografado durante colonoscopia.
Fonte: acervo pessoal dos autores.

Figura 3. Hemangioma coldnico fotografado durante colonoscopia.
Fonte: acervo pessoal dos autores.
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Paciente evoluiu sem sangramentos por 4 meses, quando apresentou novos episodios. Em
janeiro de 2019, foi optado pelo inicio de tratamento com propranolol apos avaliagdo cardiologica.
Iniciado propranolol, apds liberacao do cardiologista, na dose de 10 mg/dia, por 30 dias, periodo no
qual apresentou 2 episodios de sangramento. Entdo a dose foi ajustada para 40 mg/dia permanecendo
assintomatica. A paciente nao apresentou efeitos colaterais a medicagdao, o que foi importante na
decisdo de manter a dose ajustada assim como perceber melhora no padrdo de evacuacdo e da
consisténcia fecal. A equipe optou por acompanhamento clinico devido a boa resposta e reavaliacao
lesdo por meio de colonoscopia.

Discussao

Hemangiomas sao tumores benignos formados por vasos maduros revestidos por camada
unica de endotélio. Sdo os tumores vasculares mais comuns da infancia, afetando 4-10% das criangas.
Seu aparecimento pode estar relacionado a situagdes de exposicado materno-fetal a hipdxia tecidual
que estimula a proliferagdo vascular.!"1?)

Entre os fatores associados estdo: sexo feminino, prematuridade, baixo peso ao nascer,
multiparidade da ma@e. O mecanismo patogénico ndo ¢ completamente elucidado, porém, tem-se
verificado possivel associacdo com o GLUT 1 (proteina de membrana transportadora de glicose), e
RAS (Renin angiotensin system). Além disso, ha hipotese de que os hemangiomas sejam derivados
de células placentarias embolizadas.(!3->7810.13.19)

E fundamental ressaltar a diferencia¢io entre hemangiomas e anomalias vasculares, vistos que
estas condi¢des possuem fisiopatogenias, evolugdo e tratamentos distintos. Por um longo tempo, essa
distingdo foi desconhecida e a International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA)
tem feito esfor¢os para uniformizar a classificagdo. A mais recente atualizagdo ocorreu em 2014.15
17)

Diferentemente dos hemangiomas, que sdo tumores caracterizados por aumento da
proliferagdao celular, as malformacdes vasculares sdo alteracdes no desenvolvimento dos vasos
sanguineos, podendo estar relacionadas a displasia capilar, arterial, venosa, mista ou mesmo linfatica,
nao tendo contudo um aumento do furnover celular. Tendem a crescer lentamente ao longo da vida
da crianga e costumam ndo regredir espontaneamente.(!*14-16)

Os hemangiomas acomentem com maior frequéncia a regido da cabega e pescog¢o, no entanto,
podem surgir em qualquer localizagdo, seja ela cutdnea ou visceral. Entre os acometimentos
extracutaneos o figado € o principal. Seu aparecimento no trato gastrointestinal € raro, constituindo
0,05% de todas as neoplasias intestinais, porém importante devido ao potencial de causar hemorragia
macica,(1-6-12.13.17-19)

Considerando que a hemorragia gastrointestinal tem grande morbimortalidade,
principalmente em criangas e que os hemangiomas, apesar de recorrentes em tecido cutaneo, sdo
causas incomuns de sangramento do trato gastrointestinal, vé-se a importancia de considerar sua
investigacdo como um diagnostico diferencial.*!31?

Sabe-se que, em casos de sangramento importante com repercussdo antes dos 4 meses de
idade, deve-se considerar primeiramente como causas mais comuns a intussuscepg¢ao, obstrugao ou
perfuracdo intestinais. Outras causas recorrentes de hematoquezia na infancia sdo: fissura anal, colite
alérgica, diverticulo de Meckel.!3-20)

Embora possam ocorrer a longo de todo trato gastrointestinal, s3o mais comuns no intestino
delgado, especificamente jejuno e ileo, representando 10% de todos os tumores neste sitio.
Hemangiomas e malformagdes colonicas e anorretais sdo ainda mais raros, com 200 casos
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documentados de 1931 a 1974. Uma revisao de hemangiomas e malformacdes gastrointestinais de
1949 encontrou apenas 38% localizados no colo e no reto.*!31417:19.20)

Em 1860, foi avaliada associacdo com hemangiomas cutaneos por Gascoyen. A partir disso,
foram descritas sindromes, incluindo Klippel-Trénaunay-Weber, Peutz-Jeghers, Maffucci,
mostrando que embora as malformagdes vasculares gastrointestinais possam ser isoladas como
entidades separadas, existem vdarias sindromes associadas com envolvimento de Orgdos
caracteristicos. A presenca de malformagdes vasculares simultaneas na pele, cérebro, medula
espinhal, baco, rim, juntamente com caracteristicas clinicas como hipertrofia de membros e 0ssos,
varizes ¢ fistulas arteriovenosas, também foram documentadas. Multiplas lesdes cutaneas,
tipicamente mais que cinco, estdo relacionadas com aumento de probabilidade de acometimento
visceral, principalmente envolvendo figado e intestino. Apesar disso, apenas 1,8% dos hemangiomas
cutdneos e malformagdes vasculares apresentam malformagdes vasculares gastrointestinais
simultaneas. (3>:12:14.19:20)

A maioria dos hemangiomas do trato gastrointestinal sdo polipos intraluminais, com coloragdo
de vermelha a roxa circundando a parede intestinal. Tém consisténcia macia e compressivel, a nao
ser que estejam trombosados e a mucosa adjacente normalmente encontra-se congesta e
edemaciada.®!>!1%19 A descri¢do da lesdo no caso em questio é bem semelhante ao que ¢ relatado na
literatura, o que, na ocasido, proporcionou um alto indice de suspeicdo do diagnostico. Sabe-se que o
estudo anatomopatoldgico seria a tnica forma de confirmagdo, porém, considerando os aspectos
morfologicos e o alto risco de sangramento optou-se, pela nao realizagdo da biopsia. Tal conduta ¢
discutida posteriormente, tendo em vista que a literatura também defende as possiveis complicacdes
inerentes a exérese dessas lesoes.

Histologicamente podem ser classificados em: capilares, cavernosos (localizados ou difusos),
mistos, hemangiomatosos. Dos subtipos, o cavernoso ¢ o mais comum € causa sangramento mais
importante. Os hemangiomas capilares, constituem 5-10% dos tumores vasculares benignos do
intestino, geralmente sdo solitarios e causam anemia mais leve por sangramento cronico.®*!41920
Considerando tais aspectos, podemos suspeitar que o caso relatado trata-se de um subtipo capilar.
Esses nimeros podem ser discutiveis, considerando o fato de que grande parte das lesdes ndo sao
biopsiadas. Pode-se presumir, no entanto, que tais dados baseiam-se em casos complicados, tratados
cirurgicamente, o que também nao € o mais comum, considerando que, a maior parte das lesdes, tém
involucdo espontanea e que a primeira linha, atualmente, ¢ o tratamento clinico com boa resposta.
Pode-se pensar que os subtipos considerados mais comuns sao aqueles que mais complicam e que
apenas estes tém seu diagndstico anatomopatologico confirmado.

Estima-se que 80% dos pacientes com hemangiomas do trato gastrointestinal apresentam
sangramento intraluminal, como melena e hematoquezia. Em até 90% dos casos, os pacientes tém
sangramento indolor recorrente, sendo que cerca de metade desses apresentardo anemia cronica por
deficiéncia de ferro. Embora a maioria das lesdes seja intraluminal, pode ocorrer sangramento
intraperitoneal ou retroperitoneal, em caso de lesdes transmurais. Outros sintomas inespecificos
incluem: desconforto ou dor abdominal, nduseas, vomitos, fadiga.(%!314.18.19:20.22)

Uma proporg¢ao significativa dos pacientes ¢ sintomatica desde a infancia, com episodios de
sangramento que vao piorando ao decorrer do tempo, porém geralmente tém diagnostico firmado a
partir da adolescéncia.®!*!'”) Dependendo da idade, os métodos invasivos de avaliagio sio mais
trabalhosos pois precisam de cooperacao, sedagdo e preparo, dai a realizacao tardia do diagnostico.
Além disso, como no caso relatado, pode-se nao ter a confirmagdo por auséncia do estudo
anatomopatologico.
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Embora seja pouco frequente, os hemangiomas também podem cursar com obstrugdo e
perfuracdo intestinal. Lesdes polipoides podem levar a obstrug¢ao luminal por massas circunferenciais
ou atuar como um ponto para intussuscepcao. Os pacientes podem apresentar constipagdo intestinal
e tenesmo nas malformagdes maiores.>%12:14.20)

Geralmente, o exame fisico dos pacientes com hemangioma do trato gastrointestinal fornece
poucos achados. Podem ocorrer os sinais clinicos decorrentes da anemia apresentada, até a detecgdo
de abaulamentos ao exame digital em caso de lesdes distais. Esses tumores sao moles e compressivelis,
com sensagdo nodular. Quando grandes, uma massa pode ser palpada no exame fisico abdominal.>!%
Para diagnostico, podem ser utilizados diferentes modalidades de exames de imagem que incluem:
tomografia computadorizada, ressonancia nuclear magnética, ultrassonografia, cintilografia ou
angiografia. Contudo, os exames endoscopicos sdo primordiais para a visualizagdo direta da
lesio (13:17:19.22,23)

No exame tomografico, os achados consistem em espessamento da parede intestinal
transmural, com ou sem flebolitos. Este exame permite a avalia¢do da extensdo extramural e a invasao
perilesional. A ressonancia magnética, em geral, ¢ mais Util, especialmente em situagdes de
malformagdes retais. Pode ser visualizado hipersinal em T2, devido ao fluxo lento da lesdo, assim
como na gordura perirretal, com estruturas serpiginosas correlacionadas aos pequenos vasos
supridores do hemangioma, sendo esses achados muito especificos. Embora as hemorrdidas possam
apresentar alteracdes semelhantes em T2, a localizagdo e a falta de extensdo para gordura perirretal
as distinguem das malformacodes retais. Ja flébolitos e calcificagdes sdo dificilmente detectados por
ressonancia magnética.®!422:2%)

A angiografia mesentérica detecta lesdes, mesmo na ausé€ncia de sangramento ativo e € util na
identificagcdo de lesdes sincronicas. Uma fase venosa tardia também ¢ um padrdo comumente
observado. Entretanto, a presenca de trombose pode diminuir a sensibilidade da angiografia, pois as
lesdes podem apresentar aparéncia hipovascular ou avascular,(>!422)

Mesmo com a identificagdo das lesdes nestes exames de imagem, a investigacdo com exames
endoscopicos ¢ essencial. E recomendado que seja feita uma colonoscopia completa ao se encontrar
uma lesdo, para avaliar com precisdo a extensdo proximal, assim como o exame de todo o trato
gastrointestinal superior, em busca de possiveis lesdes sincronicas. A bidpsia ndo ¢ recomendada
devido ao potencial de sangramento, embora alguns tenham sugerido com cautela para promover um
diagndstico preciso. Capsula endoscdpica ndo ¢ muito recomendada na populacdo infantil devido a
dificuldade na degluti¢do na mesma e risco de obstrugao.®!41%:22)

As lesdes intraluminais vistas nos exames endoscopicos sao proje¢des submucosas que variam
do azul ao vermelho, que podem ter areas pontuais de sangramento ou ulceracdo. A mucosa pode
encontrar-se edemaciada e congesta: estes sinais, quando presentes, podem levar a um diagndstico
incorreto de doenca inflamatoria intestinal. Hemorroidas também sdo um diagndstico incorreto
frequente.>!%122) A colonoscopia da paciente identificou duas lesdes caracteristicas a 22 centimetros
da borda anal, sem sinais de sangramento ativo ou trombose da lesdo.

O tratamento do hemangioma ¢ individualizado e sua escolha depende da intensidade,
repercussao dos sintomas, presenca de complicagdes associadas, local de acometimento e faixa etaria
do paciente. A maioria dos hemangiomas evolui de forma benigna e ndo complicada. Devido sua
involugdo espontinea, muitas vezes nio requer intervengio.-%10-11.13.21)

Sabe-se que o hemangioma tem fases de crescimento e proliferacdo seguida de estabilidade e
por fim involugdo. Geralmente se desenvolve durante as primeiras semanas de vida, tem crescimento
rapido durante 3-6 meses, seguido de involucao que pode ocorrer por volta de 12 meses ou até mesmo
durar 3-7 anos.(1:4%-11.12:.19.21)
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Em casos pouco sintomaticos, com lesdes Unicas € preferivel tratamento conservador, com

acompanhamento e suplementacdo de ferro. Ja lesdes com maior risco de complicagdes devem ser
manejadas de formais mais agressiva.(>>!?)
Entre os tratamentos sistémicos utilizados, o propranolol, beta-bloqueador ndo seletivo, tem se
demonstrado medicagdo mais eficaz e bem tolerada em todos os estagios da lesdo. Sendo, por isso,
consid)erado primeira linha de tratamento desde 2014 pelo FDA (Food and Drug Administration)."*"
6,8-11,13

Sua eficacia foi observada numa crianga que apresentava um hemangioma da pirdmide nasal

tratado com corticosteroide sist€émico e que desenvolveu cardiomiopatia hipertrofica. Em 2008,
Leaute-Labreze et al, publicou um estudo no qual o propranolol foi usado de forma eficaz no
tratamento de hemangiomas cutaneos em onze bebés, sendo estes os primeiros resultados relativos
a0 seu uso. Desde entdo, houveram varias publicagdes sobre este topico.>!1:12:2123)
Seu mecanismo de agdo ainda ndo ¢ completamente elucidado, mas os efeitos podem ser divididos
em: precoces, intermedidrios e tardios. Precocemente, ele promove a reducdo da libera¢ao de 6xido
nitrico e consequente vasoconstri¢do. Ja o bloqueio do eixo renina-angiotensina com diminuicao de
fatores de crescimento endotelial vascular (VEGF) e fatores angiogénicos constitui sua acao
intermediaria. Por fim, como efeitos tardios, ele age na inducdo de apoptose e regressdo da
proliferacio de células capilares causando regressdo do tumor.!--13:23)

Em doses terapéuticas de 0,5 a 4 mg/kg/dia, sua tolerancia em geral ¢ excelente. No entanto,
o propranolol pode induzir sérios efeitos colaterais como: bradicardia, hipotensdo, ocultar sinais
clinicos de insuficiéncia cardiaca, broncoespasmo, fadiga, sonoléncia, vomitos. Pode também
exacerbar manifesta¢des clinicas da hipoglicemia que ¢ associada a sequelas neurologicas a longo
prazo.(57:10.11.2123)

Considerando tudo isso, um protocolo para inicio do tratamento foi proposto, com exame
fisico cardiolédgico, eletrocardiograma e ecocardiograma. Durante o inicio da utilizacdo da droga o
paciente deve-se manter em regime hospitalar, com monitoriza¢ao de freqiiéncia cardiaca, pressao
arterial e glicemia nas primeiras 48 horas. E administrado primeiramente a cada 8 horas, com dose
inicial de 0,5-1,0 mg/kg e se os parametros se mantiverem sem alteragdes, a dose ¢ aumentada até um
maximo diario de 2-3 mg/kg/dia. Em seguida, o paciente permanece com acompanhamento
ambulatorial. O tratamento ¢ mantido até o final do suposto periodo de crescimento do hemangioma,
por volta dos 12 meses, mas estudos também comprovam sua eficacia na fase involutiva.(!>7:810.11.21)

Tém sido descritos o sucesso em tratamento com propranolol para hemangiomas em diversas
topografias, como subgloticos, intestinais, nasais além de cutdneos. Se comprarado aos
corticosteroides, intérferon ou vincristina tem mostrado superioridade e menores efeitos colaterais,
mantendo portanto, Otima relagdo risco/beneficio. Sdo contraindicacdes ao seu uso: choque
cardiogénico, bradicardia sinusal, hipotensdo, bloqueio atrio-ventricular de segundo e terceiro graus,
insuficiéncia cardiaca, asma, alergia.(!>-6:10:11.17.21)

A primeira escolha de tratamento no caso dessa paciente foi o propranolol. Apesar de ter sido
realizada avaliagdo cardioldgica prévia ao uso da medicacdo, o mesmo foi instituido de forma
ambulatorial. A tolerabilidade foi boa e a paciente nao apresentou efeitos colaterais, sendo
posteriormente reajustada dose para aquela que normalmente ¢ eficaz.

Glicocorticoides sist€émicos sao necessarios em casos mais avancados, lesdes grandes com
alta morbimortalidade. Podem ser usados como terapia complementar e tem sido eficazes em dois
terg¢os dos pacientes. Mais comumente sao utilizados prednisona e prednisolona na dose recomendada
de 2-3 mg/kg/dia por pelo menos 2 meses, com reducao gradual para cobrir o periodo evolutivo dos
primeiros meses. A betametasona também ¢ uma opcao na dose de 0,10 a 0,30 mg/kg/dia. O efeito
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que aparece entre a segunda e a terceira semana de tratamento. O mecanismo de acao também nao ¢
bem esclarecido, porém ¢ relatado a inibi¢do do VEGF, vasoconstri¢do, reducdo da angiogénese e
estimulo a apoptose.(1-3+8-10:1113,19.21)

Os efeitos colaterais sdo numerosos, sendo a maior parte deles transitoria e benigna, porém
outros mais graves € com repercussao importante sao descritos. Encontram-se entre os efeitos: facies
cushingoide, insonia, irritabilidade, refluxo gastro-esofagico, acne, crescimento de pélos. Entre os
mais graves estdo: hipertensdo e cardiomiopatia hipertrofica obstrutiva, nanismo,
osteoporose.1:7-511:21)

Outras medicagOes sistémicas incluem vincristina e intérferon alfa. Estes, estdo sendo
estudados em caso de hemangioma mais agressivos ou auséncia de resposta a propranolol e
corticéides. A vincristina ¢ um agente quimioterapico com atividade antimitotica e antiangiogénica,
administrado de forma endovenosa. A dosagem ¢ de 0,05 mg/kg ou 1 mg/m2 uma vez por semana,
tratamento por pelo menos 15 semanas. A eficacia esta proxima de 100%, com uma regressdo de
hemangioma que se inicia apds 3 semanas de tratamento aproximadamente. Seus efeitos colaterais
podem ser graves e incluem: mielossupressao, neurotoxicidade, neuropatia sensitiva/motora, secre¢ao
inapropriada do hormoénio antidiurético. Dentre os efeitos menos graves encontram-se: fadiga,
alopecia, constipa¢do, dor abdominal, dor mandibular transitorias.(->782D

J& o intérferon tem efeitos antiangiogénicos e tem sido considerado efetivo no tratamento da
hemangiomatose difusa. A dosagem varia de 1 a 3 milhdes de unidades/m2/dia via subcutanea e o
tratamento ¢ longo, levando de 6 a 12 meses. Os primeiros sinais de regressao aparecem entre a
segunda e a décima segunda semana de tratamento. Efeitos colaterais comuns com febre e dor
muscular, podem ocorrer especialmente no inicio do tratamento. Também ¢ relatado leucopenia,
hipotireoidismo e sindrome depressiva. A complicacdo mais temida e potencialmente definitiva, ¢
uma neurotoxicidade com diplegia espastica e atraso no desenvolvimento, ocorrendo em 10 a 30%
dos casos. 382D

Atualmente, ha varios centros especializados em pesquisa de tumores e anomalias vasculares,
voltados para melhor acompanhamento, descricdo de casos atipicos, complexos, assim como
tratamento dos mesmos por meio de equipe multidisciplinar. Tem-se como exemplo o Hospital
Infantil de Boston, no qual a equipe de anomalias vasculares que ¢ conhecida por sua experiéncia em
diagnosticar e tratar os hemangiomas mais graves e complexos em bebés e criangas. Varios membros
da equipe tém trabalhado com o propranolol e os mais recentes medicamentos usados hoje desde que
foram estudados pela primeira vez em pacientes com hemangioma.'®)

Ha um continuo progresso relacionado a estudo da seguranca e eficacia dos mais novos
medicamentos e terapias combinadas, incluindo: propranolol, beta-bloqueadores seletivos, beta-
bloqueadores topicos, terapias combinadas usando propranolol com esterdides e agentes tdpicos
como o timolol em lesdes cutaneas. Além disso, o uso de inibidores da enzima conversora de
angiotensina (IECA) pode ser avaliado em novas pesquisas, dado a crescente quantidade de
evidéncias de que o RAS est4 implicado na patogénese da doenga.6:310

O tratamento cirurgico do hemangioma deve ser considerado em casos ndo responsivos ao
tratamento medicamentoso. Incluem pacientes com lesdes grandes, numerosas, sintomatologia grave,
recorrente, prolongada ou complicagdes, situagdes de urgéncia ou emergéncia. %101

Recentemente, a excisao endoscopica tem sido considerada em casos especificos de lesdes
pequenas. Alguns tumores polipoides com base estreita foram tratadas com sucesso com polipectomia
e cauterizagao. A polipectomia endoscopica € uma opgao alternativa de tratamento se o hemangioma
for uma lesdo pediculada maior que 2,5 centimetros e sua profundidade for limitada a camada
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submucosa. Escleroterapia e criocirurgia podem ser usados apenas para alivio temporario de sintomas
porque tém uma alta taxa de recorréncia.*10:14:19:22

O coagulador de feixe de argdnio também foi relatado como tendo sucesso. Ao longo de 13
sessdes, uma malformacao retossigmoide moderada foi tratada com sucesso endoscopicamente com
injecoes de n -butil-2-cianoacrilato. Os mesmos autores também relataram um caso de lesdo
semelhante em um paciente diferente, que necessitou de 15 sessdes porém o mesmo faleceu apos
sangramento recorrente 4 meses apos o término do tratamento.!¥

Apesar dessas opcdes mais conservadoras, utilizando terapia endoscopica, essa técnica so
deve ser considerada em casos muito especificos ou se a cirurgia ndo for uma opg¢ao viavel. Sendo o
tratamento de escolha a resseccdo cirtrgica, a metodologia depende da localiza¢do da lesdo. Para
lesdes gastricas podem ser realizadas: antrectomia, gastrectomia subtotal, ressec¢des segmentares. As
lesdes em coélon podem ser abordadas com ressec¢do segmentar, ileocecotomia, hemicolectomia
direita, esquerda ou retossigmoidectomia. Ja lesdes em reto podem ser tratadas com ressecgao baixa
anterior, 1419

Tendo em vista a morbimortalidade relacionada ao sangramento gastrointestinal e o pior
progndstico relacionada as cirurgias em situacdo de urgéncia e emergéncia ¢ importante ampliar o
conhecimento acerca dessa patologia e considerar seu diagndstico quando na investigagao de
hemorragias digestivas. Sdo necessarias mais pesquisas relacionadas ao tratamento e eficacia das
medicacdes utilizadas em sitios atipicos, para avaliagao do comportamento dessas lesdes comparando
com as cutdneas, que por serem mais comuns, t€ém maior numero de estudos comprovando eficacia
das medicag¢des utilizadas.

Conclusao

A abordagem dos hemangiomas do intestino grosso obrigam a uma atualiza¢do constante
devido a sua raridade e multiplicidade de opgdes terapéuticas nem sempre definitivas. Sendo assim,
acreditamos ser util este opusculo para apoiar colegas que tenham de atender tais casos.
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