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Hemangioma Perianal Ulcerado: Caso Clinico
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Resumo

Os hemangiomas sdo os tumores de partes moles mais fre-
quentes em Pediatria e, apesar da sua natureza benigna, podem
causar compromisso funcional ou desfiguragdo permanente. A ulce-
ragdo € a sua complicagdao mais comum, podendo ser extremamente
dolorosa e acarretar o risco de infecgdo, hemorragia e cicatriz. A
melhor abordagem terapéutica destas lesdes permanece controversa.

Os autores relatam o caso de uma lactente do sexo feminino
com 2 meses de idade, que apresentava tilceras profundas envolven-
do as regides gluteas e perianal, sem atingimento da mucosa anor-
rectal, com cerca de 25 dias de evolugdo. Na altura do nascimento,
era apenas visivel uma mécula vermelha escura nessa regiio, com
cerca de 1 cm de maior didmetro. Foi instituida terapéutica sistémi-
ca com corticdides, pensos hidrocoléides, algaliagio e rigorosas
medidas de higiene local, com boa resposta clinica, verificando-se
reducdo gradual do tamanho das tlceras cutineas, com formagio de
tecido de granulagdo. Ao fim de pouco mais de dois meses de trata-
mento ocorreu cicatrizagdo completa das lesdes, com reaparecimen-
to do hemangioma.

Palavras-chave: Hemangioma; Complicagdes; Perianal; Ulceragao;
Terapéutica.

Summary
Ulcerated Perianal Hemangioma: Case Report

Hemangiomas are the most common soft-tissue tumours of
infancy and, despite their benign nature, they can cause functional
compromise or permanent disfigurement. Ulceration, witch is the
most frequent complication, can be very painful with potential risk
of infection, hemorrhage and scarring. The best approach for treat-
ment remains controversial.
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The authors report the case of a two months old female, with
deep ulcers involving the gluteal areas and perianal region, starting
25 days before admission. Anorectal mucosa was not affected. At
birth, there was only a dark red patch on the gluteal area with about
lem diameter. The patient was treated with systemic corticotherapy,
hydrocolloid dressings, algaliation and frequent diaper changes, with
good response. The skin ulcers slowly decreased in size, with gra-
dual formation of granulation tissue and were almost healed on the
second month of treatment. With the healing of the cutaneous lesions
the hemangioma reappeared.

Key-Words: Hemangioma; Complications; Perianal; Ulceration;
Treatment.

Introducio

Em 1982 Mulliken e Glowacki propuseram um sis-
tema de classificagdo para as malformagdes vasculares
baseado nas suas caracteristicas clinicas, histopatolégicas
e histéria natural. Diferenciaram os hemangiomas, tumores
vasculares que sofrem duas fases sequenciais: uma de
crescimento inicial, marcada por prolifera¢do endotelial e
hipercelularidade, a qual se segue a de involugdo, das mal-
formagdes vasculares, definidas como anomalias estrutu-
rais de artérias, veias, capilares e vasos linfaticos. Em 1997
foi revista esta classificagdo, tendo sido acrescentada a ca-
tegoria de tumores vasculares da infincia, de modo a
incluir o hemangiopericitoma, granuloma piogénico,
angioma tufado e hemangioendotelioma caposiforme .

Os hemangiomas sdo os tumores benignos mais fre-
quentes da infancia, estando presentes em cerca de 1 a 2%
dos recém-nascidos. Raramente estdo completamente for-
mados ao nascimento, 50% dos casos apresentam uma
lesdo precursora e, os restantes, tornam-se evidentes ape-
nas entre a 2* ¢ a 4" semana de vida, *** sendo a sua
incidéncia no 1° ano de vida de 10 a 12%%9. O sexo femi-
nino é 2 a 5 vezes mais afectado. Parece ocorrer cerca de
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10 vezes mais frequentemente em criangas cuja mae efec-
tuou bidpsia das vilosidades coridnicas e em 30% dos pre-
maturos com menos de 1000g de peso ao nascimento “*”,
Normalmente sio hemangiomas esporadicos, havendo
relatos recentes da existéncia de casos familiares, com um
padrio de hereditariedade autossomica dominante (locus
5q) ™. Existem varios subtipos de hemangiomas: os super-
ficiais (50 a 60% dos casos), 0s que apresentam um com-
ponente superficial e profundo (25 a 35% das lesdes)
contendo uma parte dérmica avermelhada e uma massa
subcuténea subjacente azulada, e os profundos (15% dos
casos), que sdo normalmente pequenos tumores azulados
de tecidos moles, sem componente superficial **”, Apesar
das diferengas na apresentagdo clinica, todos apresentam
as mesmas caracteristicas fundamentais: ap6s um periodo
de crescimento rapido estas lesdes involuem durante varios
anos, sendo a atitude expectante a mais frequentemente
indicada. A ulceragdo cutinea é a complicagdo mais fre-
quente destas lesdes e obriga a instituir tratamento eficaz **7.

Caso Clinico

Descreve-se o caso de uma lactente de 2 meses de
idade, do sexo feminino, caucasiana, natural e residente no
Porto, segunda filha de pais ndo consanguineos. A
gravidez foi vigiada sem intercorréncias, ocorrendo parto
eutocico hospitalar as 38 semanas com biometria do
recém-nascido adequada a idade gestacional (percentil 50).
Observou-se ictericia fisiologica neonatal, com necessi-
dade de fototerapia entre o terceiro e o quinto dias de vida
(bilirrubina total méxima de 13,7 mg/dl ao 3° dia). Foi
efectuado aleitamento materno exclusivo. Ndo havia
antecedentes familiares de relevo, integrando-se em classe
1I de Graffar.

As sete semanas de vida recorreu ao Hospital de Sdo
Jodo por dermatite perianal com 25 dias de evolugdo, que
se agravou progressivamente, com o aparecimento de
exulceragdes cerca de 10 dias depois, resistentes a amoxi-
cilina oral, a pensos hidrocoldides, corticoides e antifungi-
cos topicos. Para além das dores locais ndo havia outra sin-
tomatologia associada.

Ao exame objectivo encontrava-se com bom estado
geral e nutricional, com pardmetros vitais dentro da nor-
malidade, auscultagio cardiopulmonar sem alteragdes e
abdémen mole e depressivel sem organomegalias ou mas-
sas palpaveis. Apresentava ilceras profundas, envolvendo
as regides glutea direita e perianal, com cerca de 6 x 5 cm,
e regido glitea esquerda com 3,5 x 2,5 cm, sem envolvi-
mento da mucosa anorrectal (Fig 1). O estudo analitico ini-
cial (hemograma, bioquimica alargada, estudo da coagu-
lagdo e proteina C reactiva) foi normal. A mie, repetida-
mente questionada, referiu a existéncia ao nascimento de
uma macula vermelha escura na regido perianal de peque-

Fig. 1 - Lesdo inicial, exuberante ulceragdo na regido nadegueira com
necrose central.

nas dimensdes (cerca de lcm de maior didmetro), néo
mencionada no Boletim Individual de Saide. Embora néo
existisse evidéncia clinica de hemangioma a hipétese de
diagnostico mais provavel era de hemangioma ulcerado,
apesar da exuberdncia e gravidade da ulceragdo. Foi efec-
tuada biopsia cutdnea que ndo foi conclusiva. No entanto,
face a grande probabilidade diagnostica e a urgéncia de
tratamento optou-se pelo internamento hospitalar e instituiu-
-se corticoterapia sistémica em doses elevadas (prednisolona,
4 mg/Kg/dia, EV), antibioterapia anti-estafilocécica (flu-
cloxacilina, 60 mg/Kg/dia, ev, qid), analgesia, algaliagdo, e
rigorosas medidas de higiene local, mudangas frequentes das
fraldas e lavagem da regido perianal com permanganato de
potéssio diluido a 1: 20 000 apds cada dejecgdo, seguida da
aplicagdo de pensos hidrocoloides.

Fig. 2 - Décimo nono dia de tratamento, diminui¢do da zona ulcerada
evidenciando bordos angiomatosos.

Na observag@o cuidadosa da lactente encontraram-se
dois hemangiomas superficiais punctiformes nas regides
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frontoparietal e nasal direitas, com cerca de 2 e 1 mm,
respectivamente.

Fig. 3 - Trigésimo dia de tratamento, lesdo em reepitelizagio, com bor-
dos angiomatosos cada vez mais nitidos.

Os exames auxiliares de diagndstico efectuados no
sentido de confirmar o diagnoéstico e a existéncia de lesdes
associadas ndo revelaram outras anomalias de relevo. A
ressonancia magnética da regido lombossagrada eviden-
ciou alteragdes de sinal nos tecidos moles nadegueiros,
sem sinais de invasdo, sugestivas de hemangioma. A
ecografia abdominal evidenciou apenas ectasia piélica
direita de 6 mm de diimetro antero-posterior. O exame
microbiologico do exsudado da lesdo isolou uma Serratia

Fig. 4 - Quadragésimo oitavo dia de tratamento, reepitelizagdo quase
total (data da alta hospitalar).

marcenscens € o estudo imunolégico, imunofenotipagem,
investigagdo serologica para a sifilis, HIV e virus das
hepatites B e C, bem como a ecografia trans-fontanelar
foram normais ou negativos. A corticoterapia sistémica foi
gradualmente reduzida num periodo de dezoito dias, niio se
tendo observado quaisquer alteragdes nos varios controlos
analiticos efectuados. Verificou-se uma redugdo progressi-
va do tamanho das ulceras (Fig 2), com formagdo gradual

de tecido de granulagdo e cicatrizagdo completa ao fim de
dois meses de tratamento, a qual foi acompanhada de rea-
parecimento do hemangioma (Fig 3 e 4). A doente conti-
nua a ser seguida em consultas periddicas de Pediatria

Fig. 5 - Lesdo em involugdo (8 meses de idade), massa azulada sub-
cutanea revelando existéncia de hemangioma profundo.

Geral, Cirurgia Pediatrica e Dermatologia. Com 8 meses
de idade apresentava hemangioma perianal profundo em
involugdo (Fig 5), mantinha dilatagdo piélica direita de 6
mm sem referéncia a quaisquer infecgdes do tracto
urindrio, crescimento estaturo-ponderal harmonioso no
percentil 50 e desenvolvimento psicomotor adequado a
idade.

Discussao

O diagnoéstico de hemangioma da infancia é geral-
mente baseado na anamnese e exame fisico, restringindo-
-se 0s meios auxiliares de diagnéstico aos casos de divida,
perda de fungdo de um 6rgdo, ou risco para a vida @™, A
apresentacdo inicial tipica dos hemangiomas € a existéncia
de uma lesdo precursora ou seu aparecimento nos
primeiros 2 meses de vida, que muitas vezes pode passar
despercebida e ser s¢ referida apds insisténcia ®%?, como
aconteceu no nosso caso. Na avaliagdo retrospectiva, a
histéria da presenga ao nascimento de uma macula ver-
melha escura, que sofreu crescimento progressivo e ulce-
ragdo, associada a existéncia de outros hemangiomas cuta-
neos (habitualmente presentes em 15 a 30% dos casos ©47),
sugere que se trata de um caso tipico de hemangioma
ulcerado. No entanto, no caso descrito, houve necessidade
de excluir doenga de Crohn e Histiocitose pela gravidade
das lesdes, uma vez que se tratavam de tlceras profundas
extensas, nas quais inicialmente ndo se observavam bordos
angiomatosos, o que tornou indispensavel um estudo mais
alargado, nomeadamente a bidpsia cutinea, que geral-
mente ndo € necessaria para o diagnostico de hemangioma
e implica risco de hemorragia ©.
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A medigdo do factor de crescimento fibroblastico bési-
co pode vir a ser util na diferenciagdo entre hemangiomas
e malformagdes vasculares e, eventualmente, no segui-
mento da resposta & terapéutica, mas ainda ndo ¢ possivel
a sua realiza¢@o por rotina®*”.

A ressondncia magnética é o método ideal para a avalia-
¢do lesdes vasculares®”. O estudo da coluna lombossagra-
da est4 indicado em todos os doentes com hemangiomas
perineais da linha média ®*”. Este exame ¢ essencial para
diferenciar hemangiomas de malformagdes venosas ou
arteriovenosas, ¢ permite confirmar com rigor a extensao
da lesdo, sobretudo de grandes dimensdes, € rastrear a
existéncia de malformagdes da coluna vertebral (especial-
mente, disrafismo espinal) ®**, Nestes doentes estd tam-
bém indicada a pesquisa de anomalias anorrectais e uro-
genitais, pela sua maior prevaléncia em associagdo a este
tipo de tumores vasculares®*. No caso descrito encontrou-
se uma discreta ectasia piélica de 6 mm de didmetro
antero-posterior.

A ecografia com Doppler, um exame barato e de sim-
ples execugdo, ¢ util nos casos em que ¢é necessario dife-
renciar tumores solidos de malformagdes vasculares “¥,
No entanto, nas situagdes em que toda a lesdo esta ulcera-
da ndo evidencia utilidade diagnostica.

Cerca de 80% dos hemangiomas sdo solitarios. No
entanto, a existéncia de hemangiomas viscerais, que sao
mais frequentemente hepaticos, associa-se a um aumento
significativo da morbilidade e mortalidade (40 a 80%),
pelo que a sua investigagdo metodica estd indicada nos
hemangiomas de grandes dimensdes “*%, na heman-
giomatose neonatal multipla (quer na benigna — sem
hemangiomas viscerais — quer na disseminada — com
hemangiomas viscerais) e, ainda, em casos de heman-
giomas multiplos superficiais ou profundos®.

O Sindrome de Kasabach-Merrit é frequentemente
mencionado como uma complicagdo dos hemangiomas.
Porém, na andlise da literatura, constata-se que este ndo
ocorre com os verdadeiros hemangiomas da infancia,
estando associado a alguns tumores vasculares, como 0
hemangioendotelioma caposiforme e o angioma tufado, o
que faz com que alguns autores ndo achem necessario
investigar a existéncia de trombocitopenia nos casos tipi-
cos de hemangiomas da infancia®*'"®. Contudo, esta atitude
ndo é consensual havendo quem defenda a contagem sis-
tematica de plaquetas nos hemangiomas rapidamente pro-
gressivos de grandes dimensdes ‘.

A localizagdo tem grande importancia relativamente as
possiveis complicagdes. Os hemangiomas da regido pe-
rineal estio em especial risco de ulceragdo e infec¢do
podendo causar dor severa com as dejecgdes e micgdes .
A superinfecgio pode causar celulite, osteomielite ou sep-
sis, estando indicada nas grandes tlceras a antibioterapia
sistémica ®. Nos hemangiomas profundos perineais com

risco de infecgdio secunddria deve efectuar-se medicagdo
anti-estafilocécica durante 14 a 21 dias, evitar a oclusio,
deixando a lesdo ao ar livre o maior periodo possivel e pro-
teger a 4rea lesada com pasta de zinco ™.

No que respeita ao tratamento, a corticoterapia € de
primeira escolha para os hemangiomas da infancia, ndo
sendo undnime o regime a instituir **'"". Em hemangiomas
de baixo risco, o tratamento com corticoterapia intra-
-lesional ou topica, penso oclusivo, laser ou criocirurgia
podem ser suficientes . A corticoterapia intra-lesional tera
mais indicagdo em hemangiomas cutineos pequenos e bem
localizados, sendo mencionada por vérios autores como
eficaz no tratamento de ulceragdo, apesar das dificuldades
técnicas, de ser extremamente dolorosa e de acarretar o
risco de atrofia, hemorragia, infec¢do e ulceragdo **”. A
criocirurgia ¢ muito dolorosa e tem um elevado risco de
cicatriz deformante, estando mais indicada quando o com-
ponente superficial predomina ®¥. No caso apresentado
impunha-se a paragem do crescimento do hemangioma e
indugdo da sua involugdo o mais rapidamente possivel. A
corticoterapia sistémica é o tratamento mais adequado
quando se pretende uma redugdo rapida das dimensoes do
hemangioma, tendo uma maior eficacia na fase de proli-
feragdo rapida @', Apesar da inexisténcia de ensaios
clinicos controlados, sdo normalmente recomendados 2 a3
mg/kg/dia. Esta dose ¢ elevada até Smg/Kg/dia em casos
mais graves, podendo ser administrada durante semanas a
meses, dependendo da idade da crianga, das indicagdes
para o tratamento ¢ das caracteristicas do crescimento do
hemangioma. A corticoterapia deverd ser mantida até a
lesdo estabilizar ou comegar a involuir. No caso de um
hemangioma capilar mantém-se a terapéutica até aquele
ficar menos intenso clinicamente e no caso de um heman-
gioma profundo até este ficar mole, compressivel e com
menor didmetro. A diminuigdo da dose devera ser progres-
siva, 0 esquema de redugdo ndo esta estabelecido, depen-
dendo de varios factores como a idade, indicagdo terapéu-
tica, efeitos laterais e possivel crescimento rebound ***.
No caso apresentado, a lesdo ¢ de alto risco e ainda estava
em fase de crescimento réapido quando foi efectuado trata-
mento sistémico, pelo que se instituiu corticoterapia em
elevadas doses. Optou-se pela prednisolona (4 mg/kg/dia,
dose tinica matinal) até se objectivar a estabilizago da
lesdo e posteriormente reduziu-se gradualmente a dose.

O tempo global de corticoterapia ndo esta estabeleci-
do. Com 2 a 3 mg/kg/dia de prednisolona pode obter-se
uma diminui¢do dramatica do tamanho do hemangioma
em poucos dias em cerca de um tergo dos doentes, noutro
tergo ocorre uma estabilizagdo da leséo e no restante nao
ocorre qualquer resposta®®. Apesar dos conhecidos efeitos
laterais desta terapéutica, designadamente “face de lua
cheia”, atraso de crescimento, irritabilidade, alteragoes
gastrointestinais, hipertensdo e imunossupressao, pensa-se



Hemangioma Perianal Ulcerado: Caso Clinico 375

que podem ser administradas doses de 2 a 3 mg/kg/dia
durante 1 més, com redugdo até¢ ao ano de vida, com efeitos
laterais a curto prazo pouco relevantes e transitérios, e sem
complicagdes sérias a longo prazo “'*". Um rapido
decréscimo da dose de corticoides enquanto o tumor ainda
estd em fase proliferativa pode ter um efeito rebound ®*9,

Os pensos e as medidas locais sdo, sem davida, de
grande interesse no tratamento de hemangiomas ulcera-
dos e a sua escolha é determinada pela natureza da
lesdo. Quando existe material necrdtico ou exsudado
abundante devem usar-se pensos hidrocoldides que
cubram a lesdo .

O interferdo alfa, na dose inicial de um milhdo U/m?
por dia, que se eleva até 3 milhdes se bem tolerado, esta
normalmente reservado para casos de hemangiomas de
alto risco resistentes a corticoterapia. O intervalo entre a
sua administragdo e a resposta terapéutica pode ir de algu-
mas semanas a varios meses, ¢ os efeitos laterais sdo fre-
quentes, designadamente irritabilidade, neutropenia, ele-
vagdo das enzimas hepaticas e, principalmente, diplegia
espastica, que estd descrita em cerca de 20% dos casos ©.

Virios sistemas laser tém sido utilizados no tratamen-
to de hemangiomas, podendo ser usados para melhorar
telangiectasias residuais ap6s a sua involugio e tendo tam-
bém utilidade em alguns hemangiomas ulcerados, dimi-
nuindo a dor e acelerando a reepitelizagdo ®*9. O trata-
mento com laser estd indicado em lesGes superficiais, pelo
facto da sua grande limitagdo ser a profundidade da pene-
tragdo **9. Laserterapia mais selectiva e com capacidade
de penetragdo cutidnea mais profunda tem vindo a ser
desenvolvida, sendo a experiéncia com esta técnica ainda
limitada®.

Outros tratamentos como citostaticos, embolizagio ou
radioterapia podem ser utilizados em casos graves que ndo
respondem a outras terapéuticas. Inibidores selectivos da
angiogénese estdo actualmente em estudo 4%,

No presente caso a corticoterapia em altas doses, com
reducdo gradual, e as medidas locais permitiram a re-
solugao das lesdes cutaneas, sem necessidade de recorrer a
outras terapéuticas.

A lactente encontra-se em vigilancia, trimestralmente,
com medidas locais de protecgdo da zona lesada para evi-
tar reulceragdo. Vai manter-se uma atitude expectante, uma
vez que 50% dos hemangiomas involuem pelos 5 anos e
70% pelos 7 anos ™. O seguimento permite acompanhar o
curso do hemangioma residual. A involugdo ocorre gra-
dualmente e ha boas hipdteses dum bom resultado cos-
mético. A diminui¢do dos angiomas ndo ¢ influenciada
pelo tamanho da lesdo . Quando ndo se verifica espon-
taneamente desaparecimento do angioma pode recorrer-se
a cirurgia excisional correctiva. Em lesdes compostas deve
optar-se inicialmente pelo laser para diminuir o compo-
nente superficial e s6 depois a cirurgia excisional para o

componente profundo, sempre na fase involutiva @, A
cirurgia tem indicagdo tardiamente para reparar deformi-
dades cosméticas residuais, em lesdes pediculadas, exofiti-
cas e bem definidas ou de alto risco cujo tratamento far-
macologico fracassou®”.

A vigilancia destas lesdes inclui a observagdo periodi-
ca e cuidadosa da lesdo e a avaliagdo da sua relagdo com o
crescimento da crianga. S3o ainda tteis a medicdo tridi-
mensional, no sentido de obter o seu volume e a icono-
grafia seriada para demonstrar as suas dimensdes, confi-
guragio e alteragio de cor. E também essencial a educagio
dos pais acerca do curso natural da involugdo espontinea e
possiveis complicagdes .

Conclusao

Os hemangiomas sdo tumores benignos frequentes. A
maioria sdo lesdes simples, assintométicas, pequenas € ndo
complicadas, tendo grandes propor¢des ou sendo multiplas
apenas em raras situagdes. Geralmente estas lesdes ndo
requerem qualquer tratamento, visto que a maioria involui
espontaneamente. Dez por cento dos casos tende a ulcerar
ou necrosar durante a fase proliferativa, pelo que o trata-
mento precoce de angiomas seleccionados pode prevenir
estas complicagdes e acelerar a sua remissdo. A ulceragdo
cutanea ¢ a complicagdo mais frequente, particularmente
nos hemangiomas perineais. Estas tlceras sdo extrema-
mente dolorosas e, por vezes, muito extensas sendo impor-
tante a terapéutica sistémica com corticdides, analgésicos e
antibidticos, pensos hidrocoldides e medidas de higiene
local. Dada a possivel gravidade das tlceras nesta loca-
lizagdo alguns autores defendem o tratamento de todos os
hemangiomas perineais como profilaxia da ulcerago.

A corticoterapia ¢ o tratamento de primeira escolha
para os hemangiomas da infancia, com respostas que vari-
am entre 30 e 90%, ndo havendo consenso quanto ao
regime a instituir. A regra que os hemangiomas aparecem
ap6s algumas semanas de vida, crescem rapidamente e
involuem lentamente ¢ muito simplista. Desconhece-se o
comportamento de cada lesdo. O caracter heterogéneo re-
lativamente ao tamanho, localizagdo e crescimento destes
tumores e a falta de ensaios clinicos comparando a eficacia
dos vérios tratamentos aumentam a sua complexidade.

Apesar de ser preferivel a atitude expectante, muitos
sdo os casos em que ha necessidade de tratar de acordo
com as caracteristicas especificas de cada doente.
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