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O manejo dos hemangiomas é desafiador,
pois requer o conhecimento do seu potencial
evolutivo e o possivel comprometimento simul-
taneo de estruturas profundas e/ou 6rgaos inter-
nos. Este documento tem por objetivo revisar a
classificacdo atual dos hemangiomas, reconhe-
cer as formas associadas ao acometimento de
outros 6rgaos e os principais tratamentos dispo-
niveis nos dias atuais.

Hemangiomas sao lesdes cutaneas vascula-
res com componente proliferativo’. Hemangio-
mas infantis (ou da infancia, HI) sdo os tumores
vasculares benignos mais comuns na faixa eta-
ria pediatrica?* e ocorrem em aproximadamente
4% a 10% da populacao’’. O componente pro-
liferativo é constituido por células endoteliais
imaturas. Com base neste conceito, a nomencla-
tura utilizada hoje continua sendo a sugerida por
Mulliken em 19828, Mulliken, dividiu as lesoes
vasculares em dois grupos: os hemangiomas e as
malformacgdes vasculares. Os hemangiomas tém
histéria tipica de aparecimento nos primeiros
dias ou semanas de vida com ou sem lesdes pre-
cursoras (areas anémicas ou telangiectasicas),

com um periodo de crescimento rapido, estabili-
zacao e involucado lenta. Ja as malformacoes rece-
bem o nome do componente predominante (ca-
pilares, venosas, arteriais, linfaticas ou mistas).
Com essa classificagao, as lesdes vasculares pla-
nas, ndo proliferativas (antes chamadas heman-
giomas planos) passaram a serem chamadas de
malformacdo vascular capilar ou mancha vinho
do porto e o hemangioma tuberoso, cavernoso,
racemoso, etc. passou a ser chamado somente
de hemangioma da infanciad. Posteriormente,
estudos do comportamento biolégico dos he-
mangiomas e marcadores de imunohistoquimica
(GLUT1- anticorpo monoclonal para imunohisto-
quimica) possibilitaram a criagdo da classificacao
de diferentes tipos de hemangiomas®*.

A classificacdo mais amplamente aceita atu-
almente é a proposta pela Sociedade de Estudos
de Anomalias Vasculares que foi revisada em
2014%

— Tumores vasculares benignos: hemangio-
mas da infancia, hemangiomas congénitos:
hemangioma congénito rapidamente invo-
lutivo (RICH), hemangioma congénito nao-
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-involutivo (NICH) e hemangioma congénito
parcialmente involutivo (PICH), angioma em
tufo, hemangioma de células fusiformes, he-
mangioma epitelioide, granuloma piogénico
(ou hemangioma capilar lobular) e outros.

— Tumores vasculares borderline ou localmen-
te agressivos: hemangioendotelioma kapo-
siforme, hemangioendotelioma retiforme,
angioendotelioma papilar intralinfatico, he-
mangioendotelioma composto e sarcoma de
Kaposi entre outros.

— Tumores vasculares malignos: angiossarcoma,
hemangioendotelioma epitelioide e outros.

A histéria natural do HI é caracteristica: o bebé
nasce sem lesdo ou com uma mancha anémica ou
vascular (lesdo precursora - fig. 1). Nas 3 a 4 sema-
nas seguintes, a lesao prolifera tornando-se uma
placa ou tumoracao (fig. 2), que cresce de forma
acelerada nos dois primeiros meses e mais lenta-
mente até aproximadamente o oitavo més de vida
(fig. 3). Ap6s este periodo ocorre a estabilizacao
da lesdo que dura até 1 ano e meio de vida. Ap6s,
ocorre um periodo de regressao lenta até os 10
anos de idade (fig. 4), momento em que 90% dos
hemangiomas desaparecem completamente. Por
isso, a conduta é expectante e conservadora na
maioria dos HI**. Aproximadamente 80% das le-
soes estao localizadas na cabeca ou regiao cervi-
cal e em 20% dos pacientes ha multiplas lesoes*.
Deve-se levar em conta que 40% a 80% dos HlI
deixam sequelas como telangiectasias, exces-
so de tecido fibrogorduroso e pele redundante,
0 que pode causar comprometimento estético,
principalmente quando acometerem a face2*79.

Figura 1.

E

Figura 2.

Figura 3.

Figura 4.

Quanto a profundidade o HI pode ser classi-
ficado em superficial (fig. 5), profundo (fig. 6) e
misto (fig. 7)*%. Os hemangiomas mistos sao os
mais prevalentes. A sua distribui¢cdo na superfi-
cie corporal somada a profundidade, possibilita
estabelecer o prognoéstico, necessidade de tra-
tamento e risco de complicagées?. Os heman-
giomas profundos podem ter maior dificuldade
diagnéstica, necessitando de exames de ima-
gens (ecodoppler, tomografia computadorizada
com contraste, ressonancia nuclear magnética
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com gadolinio, angiotomografia e angioresso-
nancia) para sua avaliagdo?*°. Além disso, o HI é
o tipo mais prevalente em criancas menores de 1
ano e é o Unico que apresenta positividade para
o marcador GLUT136.

Figura 5.

Figura 6.

==

Figura 7.

Em extensao, os HI sao classificados em loca-
lizados, segmentares e multifocais“*°. Os locali-
zados sdo os mais frequentes (75%) e, em geral,
sao lesdes Unicas, mas podem ser encontradas
em até cinco regides diferentes do corpo**2. Os
HI segmentares localizam-se em uma subunida-
de do corpo como membros superiores, mem-
bros inferiores, segmentos do tronco, cabeca ou
regidao cervical?. Na face, os hemangiomas seg-
mentares (fig. 8) tém denomina¢do conforme o
segmento afetado de S1, S2, S3 e S4. Pacientes
com lesdes segmentares na face e regido cervi-
cal podem apresentar sindrome PHACES?*3*4, Os
hemangiomas multifocais se apresentam como
dezenas de papulas vasculares de 1 a 5 mm na
pele e mucosas. Hemangiomas multifocais cons-
tituem a hemangiomatose mdultipla e indica um
possivel acometimento visceral (especialmente
cérebro, figado, pulmao e trato gastrointesti-
nal)*>1¢. Os hemangiomas segmentares tendem a
ser grandes e frequentemente sao associados a
complicagoesos.

Figura 8.

No hemangioma congénito, a fase de cresci-
mento ocorre intra-Utero e a crianga nasce com
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a tumoracdo. O seu comportamento é diferente
do Hl e provavelmente trata-se de lesdo distinta.
Enquanto que no hemangioma RICH (da sigla em
inglés Rapidly Involutive Congenital Hemangio-
ma) ocorre a rapida involu¢cdo do hemangioma
até o sexto més de vida, no NICH (Non Involutive
Congenital Hemangioma) a involu¢do ndo ocorre
e ainda pode haver involucdo parcial quando sao
denominados de PICH (Parcialy Involutive Con-
genital Hemangioma). Nas formas de hemangio-
ma RICH, NICH e PICH o marcador GLUT1 é nega-
tivo*?7.

Complicacoes dos Hemangiomas

da Infancia

A complicacdo mais frequente do HI é a ul-
ceracdo (fig. 9) que ocorre em 15% a 25% dos
hemangiomas. Fatores de risco para ulceracao
incluem: hemangiomas grandes, segmentares
com componente superficial, periorificiais e lo-
calizados em &reas intertriginosas*’.

Figura 9.

Hemangiomas que necessitam de
investigacao*1117.18

- Hemangiomas em linha média, pequenos ou
grandes, podem estar associados a malforma-
¢oes, disrafismo espinhal e hemangiomas em
6rgaos internos.

- Hemangiomatose multipla — cinco ou mais
hemangiomas pequenos distribuidos pelo
corpo, cabeca e membros. Ha risco de he-
mangioma em 6rgaos internos e hipotireoi-
dismo.

- Hemangiomas segmentares extensos - asso-
ciados a sindrome PHACES:
Posterior fossae abnormalities — anormalida-
des de fossa posterior, Hemangioma - heman-
gioma, Arterial/aortic anomalies — anomalias
de artéria adrtica, Cardiac anomalies —anoma-
lias cardiacas, Eye abnormalities — alteracoes
oculares e Sternal/supraumbilical raphe - al-
teracdo de esterno e da rafe supra umbilical.

— Outros Hemangiomas como parte de sindro-
mes:

Sindrome SACRAL: Spinal dysraphism — disra-
fismo espinhal, Anogenital anomalies - ano-
malias anogenitais, Cutaneous anomalies
- anomalias cutaneas, Renal and urological
anomalies — anomalias renais e urolégicas e
Angiome — hemangioma, e Lumbosacral loca-
lization — localizagao lombosacral

Sindrome PELVIS: Perineal hemangioma — he-
mangioma perineal, External genitalia malfor-
mations — malformacao da genitalia externa,
Lipo myelomeningocele - lipo mielomenin-
gocele, Vesicorenal abnormalities — anorma-
lidades vesico renais, Imperforate anus -
anus imperfurado, e Skin tag — apendices
cutaneos

Hemangiomas que necessitam
de tratamento:

Atualmente, o tratamento de escolha dos he-
mangiomas é o propranolol por via oral. O reco-
nhecimento por parte dos pediatras das lesdes
precursoras (que podem estar presentes ja ao
nascimento) e o encaminhamento precoce (den-
tro dos primeiros dois meses de vida) a um servi-
¢o de referéncia podem ser cruciais no resultado
estético final da lesdo, visto que grande parte
dos hemangiomas ja concluiu a maior parte de
seu crescimento até os 5 meses de idade. Des-
sa forma, quanto mais precoce se inicia o trata-
mento, melhor sera o resultado final.
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As trés principais indicacbes de tratamento
sdo: ulceracdo (ou risco de ulceracdo), risco de
desfiguracdo e perda funcional*>. Hemangiomas
segmentares apresentam 11 vezes mais chance
de complicacbes*>*?. Por outro lado, a maioria
dos HI ndo requer tratamento e apresentam in-
volucdo espontanea sem complicagdes ou se-
quelas significativas?3.

Ainda ndo existe um protocolo padrao para
indicar o tratamento de hemangiomas, no entan-
to, se recomenda o tratamento nas situa¢oes de-
talhadas abaixo3*219-2

1. Hemangioma Infantil

— Oclusao palpebral —a oclusao palpebral nos
primeiros meses de vida pode ocasionar
amaurose por falta de estimulo luminoso ou
ambliopia.

— Hemangioma genital/anal - com frequén-
cia crescem e ulceram causando dor, além
da perda de tecido e desfiguracao estética.
Além disso, hemangiomas nestas localiza-
¢oes quando ulcerados costumam ser com-
plicados por infeccao secundaria.

— Hemangioma labial/borda palpebral e con-
duto auditivo (periorificiais) - com frequén-
cia ulceram causando desfiguracao estética
e alteram a funcdo do 6rgao envolvido. A
ulceracdo em labio costuma ser dolorosa e
dificulta a alimentacdo do lactente.

- Hemangioma em dobras (como axilas e viri-
lhas), pavilhdo auricular, pescogo e mucosas
tendem a ulcerar. Além disso, a ulceracao
em pavilhdo auricular costuma destruir a
cartilagem.

- Hemangioma em ponta do nariz (em Cirano)
— crescem muito em volume e, assim, po-
dem promover a destruicao das cartilagens
nasais. Também produz desfiguragao estéti-
ca. Apresentam tendéncia a regredir muito
lentamente e evoluem com deformidade
nasal permanente, de dificil correcao.

- Hemangiomas segmentares — apresentam
maior risco de ulceracao.

— Sindrome de PHACES, PELVIS, SACRAL - ul-
ceracdo e complicagoes proprias para cada
sindrome.

— Hemangiomas de qualquer localizacdo com
crescimento rapido, de grande volume e
com prejuizo estético significativo.

- Hemangiomas viscerais (hemangiomatose
multipla com envolvimento visceral) — he-
mangiomas podem estar presentes no figa-
do e SNC.

2. Hemangioma Congénito
NICH.

Este hemangioma pode necessitar de trata-
mento dependendo da localizacdo. A tendéncia
é crescer e ndo regredir com o passar do tempo.

3. Hemangioendotelioma kaposiforme e Angioma
em tufo

Estes dois tumores podem evoluir com o fe-
ndomeno de Kasabach-Merritt, no qual a lesao
cresce em volume, levando a plaquetopenia por
sequestro de plaquetas no tumor, coagulacao in-
travascular disseminada e eventualmente morte.
A maioria dos casos de tumor vascular com esta
complicacao apresenta histologia de hemangio-
endotelioma kaposiforme ou angioma em tufo.

Diagnésticos diferenciais

do Hemangioma da Infancia

0] principal diagnéstico diferencial deve ser
feito com as malformacgdes vasculares (MV) e sdo
divididas de acordo com o vaso predominante.
As MV costumam estar presentes ao nascimen-
to, ndo tém periodo de crescimento rapido, nem
tendéncia a regressao espontanea e podem au-
mentar lentamente com o tempo. Quando com-
postas por um Unico tipo de vaso sao simples e
se houver mais de um tipo sao denominadas de
combinadas. As malformacdes simples podem
ser classificadas de acordo com o vaso altera-
do como capilar, linfatica, venosa ou arterial. As
combinadas apresentam dois ou trés vasos alte-
rados de forma simultanea?2.

O diagnéstico diferencial também deve ser
feito com outros tumores vasculares localmente
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agressivos ou de comportamento borderline como
o hemangioendotelioma kaposiforme, hemagio-
endotelioma retiforme, angioendoteliomapapilar
intralinfatico, tumor de Dabska, hemangioendo-
telioma composto, sarcoma de Kaposi. Tumores
vasculares malignos como o angiossarcoma e he-
mangioendotelioma epitelioide entram no diag-
néstico diferencial, assim como outros tumores
vasculares ainda ndo classificados como o he-
mangioma verrucoso e a linfangioendotelioma-
tose multifocal com trombocitopenia. Além disso,
outros diagnosticos diferenciais devem ser consi-
derados como o fibrossarcoma congénito, derma-
tofibrossarcoma, rabdomiossarcoma, miofibroma
infantil, reticulohistiocitose, encefalocele, glioma
nasal, lipoblastoma, neuroblastoma, leucemia cu-
tis, linfoma linfoblastico?32425,

A terapéutica do HI mudou consideravelmen-
te nos ultimos 30 anos. Inicialmente houve ten-
tativas de tratamento de hemangiomas gigantes
com cirurgias o que produziu mortes e sequelas
desfigurantes e funcionais. A seguir seguiu-se
uma fase de nao intervencao, na qual o médico
somente acompanhava a evolucao natural do he-
mangioma, o que também gerou sequelas funcio-
nais e cicatrizes permanentes. Na década de 80,
o tratamento dos hemangiomas gigantes passou
a ser realizado com corticosteroides sistémicos
em altas doses, que era reservado apenas aquelas
les6es com comprometimento funcional e desfi-
guracdo grave. Atualmente, a primeira linha de
tratamento dos hemangiomas é o propranolol
sistémico (HI misto e HI profundo) e o timolol
topico (HI superficial)®2¢28. O primeiro relato de
resposta de um hemangioma segmentar ao pro-
pranolol ocorreu em 2008, na Franca?. E impor-
tante salientar que quando o tratamento esta
indicado, ele deve ser iniciado precocemente?:.

Betabloqueador Sistémico:

O propranolol apresenta melhor efeito que
o corticosteroide sistémico, inicio de acao mais
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rapido e menos efeitos colaterais. Revisao siste-
matica publicada recentemente pela Cochrane
Database, indica que o propranolol oral e 0 ma-
leato de timolol t6pico sao superiores ao place-
bo no manejo de HI em criangas?.

Propranolol oral: 2 a 3 mg/kg/dia divididos
de 8/8 hs ou de 12 em 12 horas®?7?8, sendo que
deve ser iniciado com dose mais baixa (0,5 mg/
kg/dia) e aumentado gradualmente a cada 4 a 5
dias até atingir a dose plena?. A dura¢do média
da terapia com propranolol numa meta-analise
de 41 estudos com mais de 1200 pacientes foi
de 6,4 meses?. Ha relatos de recrescimento dos
HI apés cessar o uso de propranolol®*°, sendo as-
sim é prudente continuar a terapia até o final da
fase proliferativa (9-12 meses de idade) para di-
minuir o risco de recidiva.?3*

Antes e durante o tratamento é recomen-
dado o monitoramento de frequéncia cardiaca,
pressao arterial e ECG, de forma peri6dica®?’.
Os principais efeitos colaterais sdo: hipoglice-
mia, bradicardia, hipotensao, broncoespasmo
e distdrbio do sono®?’. Parece aumentar o risco
de acidente vascular cerebral em criancas com
sindrome de PHACE e anomalias arteriais asso-
ciadas, devendo seu uso ser avaliado caso a caso
nesses pacientes?’. As contraindicacdoes para
uso de propranolol sistémico incluem choque
cardiogénico, bradicardia sinusal, hipotensao,
faléncia cardiaca, asma brénquica e hipersensi-
bilidade ao propranolol?’.

O consenso espanhol, refere que outros far-
macos betabloqueadores mostraram eficacia si-
milar ao propranolol (acebutolol, atenolol e na-
dolol), mas sem vantagens significativas sobre o
mesmo?3!. No entanto, o atenolol, parece oferecer
menor risco de broncoespasmo quando compa-
rado ao propranolol32.

Betabloqueador tépico:

Pode ser utilizado no tratamento das lesoes
pequenas, superficiais e sem comprometimento
funcional. Os primeiros artigos publicados utili-
zaram colirio de timolol a 0,5% no tratamento de
hemangiomas palpebrais. Atualmente revisées
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sistematicas confirmam a adequada resposta te-
rapéutica do timolol tépico quando utilizada em
hemangiomas pequenos e superficias3*3°. Deve-
-se ficar atento para absorc¢ao sistémica e efeitos
colaterais como bradicardia. Dalla Costa e cola-
boradores descrevem que a dose diaria total de
seguranga para timolol 0,5% em solucdo (para
uso tépico) corresponde a 1 gota/Kg, podendo a
dose ser dividida durante o dia*®.

Corticoesteroides

Prednisolona: é a segunda linha de trata-
mento. A dose utilizada varia de 1 a 4 mg/kg/
dia. Somente ha indicacao de uso durante a fase
proliferativa, nos casos que nao respondem ao
propranolol e com uso limitado por 1 a 3 meses.
Interfere com o calendario de vacinacao e fre-
quentemente resulta em Sindrome de Cushing.

Outros tratamentos:

Sirulimus: As evidéncias atuais indicam que
no hemangioendotelioma kaposiforme e angio-
ma em tufo, complicados por fenébmeno de Ka-
sabach-Merritt, a rapamicina parece ser a melhor
opc¢ao, mostrando resultados rapidos na regres-
sao do tumor e na normalizacdo da contagem
plaquetaria’.

Laser (pulsed dye laser) somente tem indi-
cacao nas lesdes residuais dos hemangiomas,
como as telangectasias residuais, uma vez que
sua penetracdo é pequena e nao reduz a parte
tumoral333839,

Hemangiomas ulcerados

Podem requerer tratamento especifico. Se
recomenda a utilizacdao de curativos especiais
ndo aderentes (como tela de silicone e espuma
de silicone), controle de infec¢do com antibi-
otico topico ou sistémico, controle da dor com
acetaminofen3®4°41, Além disso, esta indicado o
tratamento sistémico do hemangioma com pro-
pranolol em dose baixa (0,5 a 1 mg/kg/dia), as-
sociados ou ndo a corticoides’®. Deve-se levar
em conta que em dose alta, o propranolol pode
agravar a ulceragaoss,

Conclusao

(0] pediatra deve estar apto a reconhecer os
HI com indicacao de tratamento, para que este
seja prontamente iniciado, antes da fase de cres-
cimento rapido, o que possibilita um melhor
prognostico final.
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