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INTRODUCAO

O hemangioendotelioma kaposiforme (KHE) € um tumor vascular raro,
associado a importante morbidade e mortalidade. A Sindrome de Kasabach-
Merritt (KMP) é uma triade que envolve anemia hemolitica microangiopatica,
trombocitopenia e coagulopatia por consumo, que ocorre exclusivamente
como uma complicagdo do hemangioendotelioma kaposiforme ou do
angioma tufado [1]. Aincidéncia do hemangioendotelioma kaposiforme nao é
conhecida, porém, sabe-se que 0s casos sao raros, estimados em cerca de
0,07 a cada 100.000 nascidos vivos [2]. Embora tenham baixo potencial de
metastase, os tumores associados a KMP sao localmente agressivos, tendo
um indice de mortalidade superior a 30% [3]. Devido a raridade deste tumor
vascular, ainda ndo estao estabelecidos tratamentos de
primeira linha para condugio dos casos [4].

Neste trabalho, os autores relatam o caso de uma paciente com
excelente resposta ao tratamento realizado para o quadro, sem recidiva

dadoenca.

RELATO DE CASO

Lactente do sexo feminino, com 03 meses de vida, encaminhado
inicialmente a ortopedia pediatrica devido edema e hiperemia em perna
direita, sendo suspeitado de displasia do desenvolvimento do quadril, que
foi descartada apés avaliacao inicial. O exame fisico e
exames laboratoriais sugeriram a hipdtese de osteomielite, sendo entao
iniciado antibioticoterapia endovenosa e realizada curetagem e bidpsia
O0ssea, associado a coleta de cultura bacteriana, que isolou Staphylococcus
epidermidis. Apods escalonamento da antibioticoterapia para vancomicina e
amicacina, paciente teve melhora parcial do quadro, porém seguia
apresentando tumoracdo, edema e hiperemia em perna direita, além de
pancitopenia grave (Hb 4g/dL; plaquetas 13.000/mm?®), apesar das
reposicoes.

Equipes de oncologia pediatrica e de dermatologia consideraram
malformacéo vascular, que foi confirmada por ultrassonografia Doppler e
biépsia de partes moles, que revelou proliferacdo fusocelular e
imunohistoquimica compativel com hemangioendotelioma kaposiforme.
Angiotomografia evidenciou formagdes pseudoaneurismaticas e fistulas
arteriovenosas. Diagnéstico de hemangioendotelioma kaposiforme
associado a sindrome de Kasaback-Merritt foi estabelecido, sendo iniciado
corticoterapia sisttmica com prednisolona (1mg/kg/dia) e, apods
estabilizagao clinica, foi associado vincristina ao tratamento.
com melhora

A paciente recebeu 8 ciclos do quimioterapico,

progressiva melhora clinica e laboratorial, apresentando, ao final do

tratamento, regressdo completa do quadro, sem sequelas motoras.
Atualmente, paciente faz seguimento anual com equipe de oncologia
pediatrica e segue assintomatica, sem sinais de recidiva da doenca,

IMAGEM 1 IMAGEM 2

Imagem 1 e 2 (da direita para a esquerda) demonstrando edema
importante de membro inferior direito, coloracdo violacea, lesdo ulcerada
ao centro, com importantes sinais de infec¢do secundaria.

DISCUSSAO

O hemangioendotelioma kaposiforme € uma rara doenga, e 0s casos
descritos na literatura costumam ser semelhantes ao caso apresentado,
iniciando com uma placa eritematosa cutdnea com crescimento progressivo
e gradual na infancia; ocasionalmente, a doenca pode acometer tecidos
mais profundos, gerando destruicdo dos mesmos. A Sindrome de Kasabach
Merrit € a principal causa de mortalidade nos pacientes com esse tumor
vascular, devido, principalmente, as grandes repercussdes hematoldgicas e
hemodindmicas, como por exemplo hemorragia, insuficiéncia cardiaca ou
invasdo da lesdo nos tecidos subjacentes [5].

O manejo da doenca permanece um desafio, pois nao existem diretrizes
padronizadas baseadas em evidéncias robustas [6]. A corticoterapia
sistémica tem sido amplamente utilizada como primeira linha de tratamento
para KHE, com taxas de resposta entre 11% e 66% [7, 8, 9]. Porém, a
literatura demonstra que quando usada em monoterapia, pode apresentar
resposta insatisfatdria e uma alta taxa de recidiva da doencga, chegando a
50%. Por outro lado, a Vincristina tem se mostrado uma alternativa mais
eficaz, com taxas de resposta de até 86% [10]. No presente caso, 0 uso
combinado das duas medicacdes mostrou-se altamente eficaz, resultando
em melhora clinica e laboratorial, além da auséncia de recidiva da doenga na
paciente até o momento.

A corticoterapia sistémica prolongada pode levar a efeitos colaterais
graves, incluindo hipertensao, infecgoes e déficit de crescimento. Por outro
lado, a vincristina pode estar associada a neuropatia periférica e
constipacgao [6]. No caso relatado, a paciente nao apresentou complicagdes
significativas relacionadas a vincristina, reforgando sua seguranca e eficacia.

O principal objetivo do tratamento do KHE é minimizar o impacto da
doenca, evitando sequelas e prevenindo recidivas. Assim, € essencial um
acompanhamento clinico rigoroso, mesmo apés a remissao completa do

quadro, assegurando que o paciente permaneca assintomatico a longo

prazo.

CONCLUSAO

O tratamento combinado com vincristina e corticoterapia demonstrou alta
eficacia no controle clinico e laboratorial do KHE associado a KMP. A auséncia de
recidiva e de efeitos colaterais relevantes reforca a viabilidade desta abordagem
terapéutica. O seguimento clinico continuo é fundamental para garantir a
manutencdo da remissdo e detectar precocemente possiveis complicacdes ou
recidivas.

Palavras-chave: hemangiotelioma kaposiforme; tumor vascular; Sindrome de
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