RELATO DE CASO

Hemangioma epitelioide vulvar
(hiperplasia angiolinfoide com eosinofilia):
relato de caso

Vulvar epithelioid haemangioma (angiolymphoid
hyperplasia with eosinophilia): a case report
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RESUMO

Relata-se um caso cléssico de hemangioma epitelioide encontrado em localizagao
incomum - regido vulvar - em uma paciente de 62 anos. Abordam-se aspectos histopato-
l6gicos, além do comportamento bioldgico e progndstico da lesao.
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ABSTRACT

This is a report of a 62 years old patient with haemangioma epithelioid in a very uncommon
site. We study histopathological aspects, biological behaviour and prognosis.
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INTRODUCAOQ

O hemangioma epitelioide é um tumor vascular benigno, com vasos bem-forma-
dos, mas geralmente imaturos.

A maioria dos exemplos afeta a tela subcutanea. A derme é menos frequente-
mente acometida e lesoes profundas sao raras.

Ocasionalmente, lesoes subcutaneas podem lembrar um linfonodo devido a cir-
cunscricao e reacao linfonodal periférica.

Os locais mais comuns de acometimento sao cabeca, especialmente fronte, re-
gido pré-auricular, couro cabeludo e também porcoes distais das extremidades, es-
pecialmente dedos.!

O objetivo deste relato é mostrar as caracteristicas histopatologicas dessa
lesao.

RELATO DE CASO

Paciente feminino, 62 anos, apresentando lesao nodular em vulva ha seis meses
com crescimento lento e progressivo, sem histéria de trauma ou infec¢ao. Ao exame
fisico, apresentava nédulo bem delimitado, nao aderido a planos profundos, sendo
entao encaminhada para a cirurgia.

Ao exame macroscopico, tratava-se de nédulo bem delimitado, pardo-claro, fir-
me, medindo 2 cm no maior diametro.
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Histologicamente, a lesdo era caracterizada por
proliferacao de vasos sanguineos bem-formados,
mas geralmente com aparéncia imatura, revestidos
por células endoteliais arredondadas, epitelioides,
com nucleos grandes, nucléolos evidentes centrais e
citoplasma eosinofilico, por vezes vacuolado.

Alguns vasos nao apresentavam luz bem formada.

A lesao mostrava ainda infiltrado inflamatério
rico em eosindfilos e linfocitos, além da formagao de
foliculos linfoides com centros germinativos eviden-
tes na periferia da lesao.
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Figura 1 - Células linf6éides circundando espacos
vasculares apresentando células ep-
itelidides proeminentes e eosinofilos.
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Figura 2 - Células endoteliais circundadas por tecido
conectivo frouxo.

DISCUSSAQ

A hiperplasia angiolinfoide com eosinofilia é
um tumor vascular incomum que tipicamente ocor-
re entre os 20 e 40 anos de idade, mais comumen-
te em mulheres. Em cerca de 50% dos pacientes,
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miltiplas lesoes se desenvolvem, sendo quase 30%
delas recorrentes, mas nenhuma lesao metastatica
tem sido documentada.?

Os locais mais comuns de acometimento sao cabe-
ca, especialmente fronte, regiao pré-auricular, couro ca-
beludo e também extremidades, especialmente dedos.

A maioria dos exemplos afeta a tela subcutanea.
A derme é menos frequentemente acometida e lesoes
profundas sao raras.

H4 controvérsias se o hemangioma epitelioide é
uma lesao reativa ou uma neoplasia verdadeira.!

Caracteristicas que dao suporte ao processo rea-
tivo sao:

predilecao por tecidos moles superficiais que re-

cobrem osso e tém pouca cobertura, além de his-

toria de trauma em até 10% dos casos;

tendéncia a lesoes subcutaneas serem bem deli-

neadas e simetricamente organizadas em torno

de vasos maiores, que podem evidenciar danos

(proliferacao da intima, lamina elastica rompida

ou rompimento mural);

reacao inflamatéria pronunciada.

Entretanto, a concepcao de que é uma neoplasia
benigna verdadeira com potencial biolégico autoli-
mitado nao pode ser descartada.!

Exemplos subcutaneos de hemangioma epitelio-
ide sdo caracterizados pela proliferacao expressiva
de vasos revestidos por células endoteliais arredon-
dadas, epitelioides. Os vasos tipicamente tém aparén-
cia imatura e podem nao ter luz bem definida, mas
sao bem-formados, com uma Gnica camada de célu-
las endoteliais.

As células endoteliais tém um citoplasma eosino-
filico ou anfofilico, as vezes vacuolado e contém um
nucleo tnico, relativamente grande, com padrao de
cromatina aberto e, geralmente, com nucléolo central.

Infiltrado inflamatério rico em eosinoéfilos e lin-
focitos estd presente na maioria dos casos e muitos
exemplos sao bordejados por uma importante reagao
linfoide com formacao de foliculos.!

Esse hemangioma especial também mostra dife-
rentes apresentacoes clinico-patolégicas, incluindo
multiplas lesoes, bem como lesoes 6sseas, viscerais,
mucosas e vasculares. Na pele, o hemangioma epi-
telioide é uniformemente autolimitado (benigno); a
apresentacao profunda é menos previsivel.?

O hemangioma epitélioide pode recorrer e ser vis-
to em infecc¢oes pelo HIV*
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Essa lesao é confundida com uma entidade simi-
lar, mas distinta, conhecida como doenca de Kimura,
que € caracterizada por grandes lesoes do tipo tumo-
rais e tem tendéncia a ocorrer em asiaticos. Embora
tenha também proliferagcao linfoide e vascular com
eosionofilia, ela nao tem as células endoteliais epite-
lioides especificas.?

Infelizmente, existem casos reportados em que a
histologia inicial foi interpretada como angiossarco-
ma ou angioendotelioma maligno. Esses pacientes se
submeteram a ressecgoes cirtirgicas extensas antes
do diagnéstico correto ser feito.>S
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