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Resumo

Lesbes vasculares benignas que geralmente aparecem durante as primeiras semanas de vida como
maculas ou manchas azuis ou rosas.

Algumas lesdes podem ser problematicas, exigindo identificagao e tratamento precoce e/ou
encaminhamento.

A terapia de primeira linha consiste em betabloqueadores sistémicos (como o propranolol).

Definicao

Os hemangiomas infantis, chamados por muitos simplesmente de "hemangiomas", sao lesdes vasculares
benignas. Geralmente, elas aparecem durante as primeiras semanas de vida como maculas ou manchas
azuis ou rosas. Subsequentemente, elas entram em uma fase proliferativa e se tornam elevadas acima das
superficies adjacentes da pele. Esse padrao de crescimento distingue os hemangiomas de outras lesées
vasculares. Geralmente, a fase de crescimento proliferativo da maioria dos hemangiomas é concluida até
os 5 meses de idade; 80% do crescimento costuma ser atingido ao final do terceiro més. Posteriormente, a
involugao ocorre com 90% de conclusao aos 4 anos de idade.[1] A resolugdo completa é possivel, mas em
muitos casos os estigmas cutaneos permanecem, com tecido fibroadiposo redundante e telangiectasias.[2]
[38] Hemangiomas congénitos séo diferentes dos hemangiomas infantis. S&o lesées vasculares que, as
vezes, apresentam aparéncia clinica similar aos hemangiomas infantis, mas estao totalmente formados no
nascimento. Subtipos especificos de hemangioma congénito incluem hemangiomas congénitos rapidamente
involutivos (RICH) e hemangiomas congénitos nao involutivos (NICH). As vezes, o termo "hemangioma" é
usado para descrever lesdes adquiridas em adultos (por exemplo, hemangioma em cereja). Essas lesdes
benignas raramente passam por uma involugao.
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Epidemiologia

Hemangiomas sdo comuns entre tumores vasculares, com uma incidéncia global de aproximadamente

4% a 5%.[14] [15] Para neonatos, a incidéncia relatada esté entre 1.1% e 2.6%.[16] O hemangioma infantil
ocorre mais comumente em meninas que em meninos, com estimativas de propor¢ao mulheres/homens
variando de 2:1 a 5:1 e até 9:1 na sindrome PHACE.[2] [14] [16] O hemangioma ocorre com mais frequéncia
em lactentes brancos que em lactentes de outros grupos étnicos.[14] Prematuridade e baixo peso ao

nascer também estdo associados a um risco elevado de hemangioma. O baixo peso ao nascer parece ser
mais significativo que a prematuridade.[17] Em uma grande analise multivariada, o baixo peso ao nascer
demonstrou ser o fator de risco mais significativo associado ao desenvolvimento de hemangioma infantil.[17]
O hemangioma ocorre em 14% dos lactentes com peso ao nascer entre 1000 g e 1500 g, e 10% dos
lactentes que pesam entre 1500 g e 2000 g desenvolvem hemangioma.[18]

Os fatores demograficos da mée associados a um aumento do risco de desenvolver hemangioma infantil
incluem:[14] [19]

* ldade materna avancgada

» Gestacao multipla

» Pré-eclampsia

+ Historia maternal de infertilidade
Tratamento para infertilidade

+ Bidpsia da vilosidade coridnica.

Muitos desses fatores de risco estao relacionados e ndo sdo variaveis independentes.

Etiologia

A etiologia do hemangioma é pouco compreendida. Mecanismos intrinsecos e extrinsecos tém sido
propostos. Ha muito debate com relagéao a origem da célula precursora do hemangioma.

Fisiopatologia

O hemangioma infantil pode se originar da mesoderme embriondria, um precursor de pericitos ou endotelial,
ou angioblastos localizados.

De acordo com a teoria intrinseca, o0 hemangioma infantil se origina da vasculogénese, um processo pelo
qual novos vasos sanguineos sao formados.

A teoria extrinseca sugere que fatores ambientais externos proporcionam um ambiente favoravel para o
desenvolvimento do hemangioma infantil. Estimulantes propostos incluem hipoxia, fatores de crescimento
locais, citocinas e estrogénios. O hemangioma pode se desenvolver como resultado da vasculogénese ou
angiogénese, pela qual novos vasos sanguineos se originam dos vasos existentes.

Com base nas teorias intrinseca e extrinseca, a célula precursora do hemangioma infantil se origina

do embrido.[14] [20] Diversos marcadores celulares placentarios caracteristicos foram identificados no
hemangioma infantil. Existe debate com relagédo a célula precursora poder ser um angioblasto placentario
deslocado; no entanto, estudos genéticos moleculares do hemangioma infantil apontam na dire¢do de uma
origem embrionaria para a célula precursora. As células endoteliais do hemangioma (HECs) de lactentes
masculinos contém cromossomos XY. Poliformismos genéticos das HECs correspondem aos da crianga,
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nao aos da mae. Portanto, se a célula precursora for originada do embrido, ela podera se desenvolver em
direcdo a um fenotipo placentario.[21] [22]

Classificacao

Os hemangiomas infantis sdo classificados como tumores vasculares na classificagio da International
Society for the Study of Vascular Anomalies, atualizada pela ultima vez em abril de 2014. [International
Society for the Study of Vascular Anomalies: classification for vascular anomalies] (http://www.issva.org/
classification) Os tumores dessa estrutura de classificagao compartilham as caracteristicas de crescimento
e a proliferacdo endotelial.

Anomalias vasculares
Tumores vasculares Malformacgdes vasculares
* Hemangioma infantil * Malformacgao capilar (mancha
e Hemangioma congénito "Vinho do Porto")
¢ Granuloma piogénico ¢ Malformacao venosa
e Hemangioendotelioma * Malformacdo linfatica
kaposiforme ¢ Malformacao arteriovenosa

Exemplos de hemangiomas infantis de acordo com a classificagdo
da International Society for the Study of Vascular Anomalies

Classificacao clinica[4] [5]

Superficial

+ Tipo mais comum de hemangioma, abrangendo 43% do total; localizado na derme superficial e
caracterizado por coloracédo vermelho vivo na fase de crescimento.

Profunda

* 16% do total, localizado na derme profunda e nos tecidos subcutaneos; pode se apresentar
posteriormente como nédulo azul.

Mista (superficial e profunda)

* 41% do total; aparece como combinagéo de nédulos azuis profundos com placa superficial vermelha
brilhante de sobreposicao.

Classificacao morfological6] [7]
Localizado

+ Surge de um foco isolado; geralmente de formato redondo ou oval.

Segmentar
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» Parece surgir de uma area ampla; pode estar associado a anormalidades subjacentes, como
aquelas observadas na sindrome de PHACES (malformacdes da fossa posterior, hemangioma,
anomalias arteriais, coarctagdo da aorta e defeitos cardiacos, anormalidades oculares e anomalias
esternoclaviculares ou supraumbilicais), ou na sindrome LUMBAR (hemangioma infantil da parte
inferior do corpo e outros defeitos cutdneos, anomalias urogenitais e ulceragao, mielopatia,
deformidades 6sseas, malformagdes anorretais e anomalias arteriais e anomalias renais).[1]

Indeterminada

» Ambiguidade nas caracteristicas que desafia a classificagcdo como localizada ou segmentar.

Variantes clinicas e consideracoes especiais

Hemangiomas segmentares podem ter anormalidades subjacentes associadas. Os hemangiomas cérvico-
faciais segmentares podem estar associados a anomalias estruturais do cérebro, vasculatura cerebral,
olhos, esterno e/ou aorta. Esse disturbio neurocutaneo é conhecido como sindrome de PHACE(S), sendo
que o acrbnimo se refere a anomalias da fossa posterior, hemangioma, lesdes arteriais, anormalidades
cardiacas/coarctagédo adrticas, anormalidades dos olhos e fendas do esterno ou rafe supraumbilical.[8]
Lactentes com hemangioma cérvico-facial segmentar requerem exame oftalmoldgico, ecocardiograma e
possivel exame de imagem do sistema nervoso central (SNC).

Hemangioma na area da barba: hemangiomas localizados na face inferior e no pescoco tém sido
associados ao hemangioma laringeo.[1] Estridor progressivo é um sinal preocupante. Lactentes com
hemangiomas na distribuicdo da barba devem ser encaminhados a um otorrinolaringologista para avaliagao
adicional e possivel endoscopia.[1]

Hemangioma lombossacral: 0 hemangioma localizado na area lombossacral pode sinalizar disrafismo
espinhal subjacente. Outras malformagbes associadas incluem anomalias esqueletais, renais e medula
presa. A ressonancia nuclear magnética (RNM) é o exame de escolha.[1] [9] [10] Os hemangiomas
perineais segmentares devem levantar suspeitas de sindrome LUMBAR, que se refere a hemangioma
infantil da parte inferior do corpo e outros defeitos cutaneos, anomalias urogenitais e ulceracao, mielopatia,
deformidades 6sseas, malformagdes anorretais € anomalias arteriais € anomalias renais.[1]

Hemangiomas infantis multifocais (antes chamados de hemangiomatose neonatal difusa): lactentes com
multiplos hemangiomas cutaneos podem ter hemangiomas dentro dos érgaos viscerais.[11] Um estudo
prospectivo revelou que 16% dos lactentes que se apresentaram com =5 hemangiomas infantis tém
hemangiomas hepaticos.[12] Nesses pacientes, um bom exame fisico é indicado. A hepatomegalia pode
indicar hemangiomas hepaticos clinicamente significativos e deve ser avaliada por ultrassonografia. Um
exame cardiaco anormal pode indicar insuficiéncia cardiaca de alto débito.

Hemangiomas em determinadas localiza¢des podem resultar em complicagbes funcionais ou estéticas
significativas. Hemangiomas periorbitais podem resultar em complicagdes oculares. Hemangiomas na
extremidade nasal ou na orelha podem causar destrui¢cdo da cartilagem e deformidade permanente.
Hemangiomas labiais podem distorcer o contorno normal da boca.[13] Hemangiomas genitais e perineais
tém maior probabilidade de ulceracdo e causam complica¢des associadas.
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Hemangioma ulcerado cérvico-facial do tipo placa (distribuicdo na area da barba)

Do acervo de Carla T. Lane, MD, PhD; usado com permissao

Caso clinico

Caso clinico #1

Um lactente de 4 meses do sexo feminino apresenta um nédulo vermelho com crescimento rapido

no couro cabeludo. A gestacao foi complicada por parto prematuro e idade maternal avancada. No
nascimento, os pais perceberam uma mancha rosa no couro cabeludo com cerca de 20 mm de diametro.
Aos 2 meses de idade, a lesdo estava elevada e vermelho vivo e cresceu para cerca de 24 mm de
diametro. Em 2 meses, a lesdo duplicou de tamanho, passando a medir 30 mm de diametro, e é sensivel
a palpagao, ulcerada e com sangramento.

Outras apresentacoes

Hemangiomas congénitos sao diferentes dos hemangiomas infantis.[14] Eles incluem lesbes vasculares
que podem apresentar um fenétipo clinico semelhante quando comparado aos hemangiomas infantis,
mas estao totalmente formados no nascimento. Subtipos especificos de hemangioma congénito incluem
hemangiomas congénitos rapidamente involutivos (RICH) e hemangiomas congénitos néo involutivos
(NICH). As lesdes podem ser diferenciadas histologicamente por auséncia de coloragdo com GLUT1, um
marcador de células endoteliais que esta presente nos hemangiomas da infancia.
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Abordagem

Etnia branca, sexo feminino, prematuridade, baixo peso ao nascer, gestagao miltipla e idade maternal
avangada sao fortes fatores de risco para o desenvolvimento de hemangioma.

Anamnese e exame fisico

Hemangiomas infantis podem estar presentes no nascimento, mas eles se apresentam com mais
frequéncia durante as primeiras semanas de vida como maculas ou manchas achatadas rosas ou
azuis.[2] [16] Como alternativa, elas podem se apresentar como uma papula ou um nédulo vermelho
ou azul. O periodo de crescimento acelerado, conhecido como "fase proliferativa”, ajuda a diferencia-
los de outras entidades vasculares. A duragao da fase proliferativa varia de acordo com a morfologia
do hemangioma infantil, mas 80% do crescimento geralmente é alcangado aos 3 meses de idade.[14]
Um hemangioma superficial desenvolve coloragédo vermelho vivo: a superficie parece distendida e
tensa. Ulceragao e sangramento podem ocorrer, principalmente nas areas sujeitas a friccdo elevada e
trauma (por exemplo, area das fraldas, pescoco, axila e couro cabeludo). A maioria das lesdes atinge
um periodo de estabilidade aos 6 a 12 meses de idade, em seguida entra em um periodo de involugao
espontanea. A involugado pode durar varios anos, durante os quais a cor vermelha muda para azul,
cinza e/ou rosa. llhas de pele com coloragao normal ficam aparentes, e 0 hemangioma é mais suave a
palpacao.[2] [6] [23]

Hemangiomas profundos provocam sensacgéo de tensdo e podem inchar com o choro e com
posicionamento dependente. Eles ndo tém a coloragéo vermelha ou rosa caracteristica e podem
aparecer posteriormente no primeiro ano de vida. Sua fase de crescimento pode néo ser tdo aparente e
pode ocorrer mais tarde que os hemangiomas infantis superficiais, levantando, por isso, a possibilidade
de confusdao com uma malformagao vascular. Lesées faciais na linha média, principalmente no

nariz, precisam ser diferenciadas com confianga dos cistos dermoides, gliomas e encefaloceles. O
hemangioma recobrindo a espinha lombossacral pode mimetizar meningocele e mielomeningocele.[10]

Exames de imagem

Os estudos de imagem sao geralmente desnecessarios, mas podem diferenciar o hemangioma infantil
de malformagbes vasculares ou linfaticas quando o diagnéstico esta incerto, para as lesdes profundas,
que podem ser dificeis de avaliar fisicamente.[24] A ultrassonografia com Doppler da lesdo é rapida,
precisa e custo-efetiva. A ultrassonografia evita os riscos da anestesia. No entanto, a interpretacédo

€ altamente dependente da experiéncia do técnico; e ela pode ndo ser conclusiva para distinguir os
tumores vasculares proliferativos (por exemplo, hemangioma infantil) das malformagées vasculares.

A ressonéncia nuclear magnética (RNM) é indicada quando o exame clinico e a ultrassonografia ndo
conseguem fornecer um diagnéstico, ou quando a extenséo da lesdo e o relacionamento com estruturas
adjacentes precisam ser definidos de modo mais completo.[24][25]

A RNM com contraste pode diferenciar o hemangioma infantil de malformacdes venosas, arteriovenosas
e linfaticas.[26] A RNM também pode ser usada para distinguir um hemangioma infantil de um
encefalocele ou meningocele/mielomeningocele.[10] Estudos de RNM sdo um adjunto util para distinguir
o hemangioma infantil de massas de tecido mole malignas, incluindo fibrossarcoma. Foi relatado que

a especificidade do diagnéstico seja de até 90%, com valor preditivo negativo para malignidade de até
94%.[27] Por outro lado, a especificidade para tumores vasculares benignos é de 50% e a especificidade
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para tumores vasculares malignos é de 80%. Uma bidpsia do tecido é indicada quando a malignidade
ndo pode ser descartada.[1]

A tomografia computadorizada (TC) nao é tao util quanto a RNM porque uma TC néo consegue
identificar padrées de fluxo vascular.[10] A arteriografia tem sido amplamente substituida na pratica
moderna por técnicas de exame de imagem nao invasivas.[10]

A RNM também é o exame de escolha para avaliar anomalias associadas a coluna, cérebro etc ao
considerar o hemangioma infantil sindromico.[14]

Histologia da bidpsia

Os achados histopatolégicos variam bastante, dependendo da fase na qual é feita a biépsia do
hemangioma. Os hemangiomas proliferativos t€m uma arquitetura lobular e sdo altamente celulares.
Eles envolvem a derme e podem se estender para os tecidos subcutaneos. Lumens vasculares sutis
aparecem como fendas e estao circundados por células endoteliais arredondadas. Mitoses de aparéncia
normal sdo frequentes. Mastécitos preenchem o estroma circundante.[14] [28] Com a involugao, o
[imen fica maior, e as células endoteliais ficam achatadas. Os vasos sao substituidos por tecido
fibroadiposo.[28] Hemangiomas tém coloragéo exclusiva para GLUT1, um transportador de glicose do
tipo eritrocitario presente no hemangioma infantil, no cérebro e na placenta.[29] [30] [31] Se um tumor
maligno com um componente vascular significativo for considerado uma possibilidade, indica-se fazer
uma biodpsia com exame histopatolégico e coloragdes especiais de tecido, incluindo GLUT1.[28]

Variantes e consideracoes especiais

Hemangiomas segmentares podem ter anormalidades subjacentes associadas. Os hemangiomas
cérvico-faciais segmentares podem estar associados a anomalias estruturais do cérebro, vasculatura
cerebral, olhos, esterno e/ou aorta. Esse disturbio neurocutédneo € conhecido como sindrome de
PHACE(S), sendo que o acrénimo se refere a anomalias da fossa posterior, hemangioma, leses
arteriais, anormalidades cardiacas/coarctacdo aodrticas, anormalidades dos olhos e fendas do esterno ou
rafe supraumbilical.[8] A sindrome é geralmente incompleta.[32]
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Hemangioma sensivel e ulcerado no lado esquerdo do Iabio inferior

Lactentes com hemangioma cérvico-facial segmentar requerem exame oftalmoldgico, ecocardiograma e
possivel exame de imagem do sistema nervoso central (SNC).

Hemangioma na area da barba: hemangiomas localizados na face inferior e no pescoco tém sido
associados ao hemangioma laringeo.[1] Um estridor progressivo € um sinal preocupante. A TC com
contraste intravenoso (IV) pode ser Util quando é necessaria uma imagem ideal das vias aéreas.[24]
Os lactentes com hemangiomas na area de distribuicdo da barba devem ser encaminhados a um
otorrinolaringologista para avaliagcao adicional e possivel endoscopia.[1]
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Hemangioma lombossacral: 0 hemangioma localizado na area lombossacral pode sinalizar disrafismo
espinhal subjacente. Outras malformagdes associadas incluem anomalias esqueletais, renais e medula
presa. A RNM é o exame preferencial.[9] [10] [24] Os hemangiomas perineais segmentares, genitais,

nas nadegas ou nas coxas devem suscitar preocupagao com a sindrome LUMBAR, que se refere

a hemangioma infantil da parte inferior do corpo e outros defeitos cutaneos, anomalias e ulceragao
urogenitais, mielopatia, deformidades 6sseas, malformagdes anorretais e anomalias arteriais e anomalias
renais.[1]

Hemangiomas infantis multifocais: lactentes com mdltiplos hemangiomas cutaneos podem ter
hemangiomas dentro dos 6rgaos viscerais. Um estudo prospectivo revelou que 16% dos lactentes que
se apresentaram com =5 hemangiomas infantis tém hemangiomas hepaticos.[12] Nesses pacientes,
um bom exame fisico é indicado. A hepatomegalia pode indicar hemangiomas hepaticos clinicamente
significativos e deve ser avaliada por ultrassonografia.[24] Um exame cardiaco anormal pode indicar
insuficiéncia cardiaca de alto débito. Os pacientes com hemangiomas infantis cutaneos multifocais ou
grandes lesoes viscerais também tém risco de hipotireoidismo.[14]
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Hemangiomas em determinadas localizagdes podem resultar em complicacbes funcionais ou estéticas
significativas. Hemangiomas periorbitais podem resultar em complica¢des oculares. Hemangiomas

na extremidade nasal ou na orelha podem causar destruicao da cartilagem. Lesdes na face e nas
orelhas podem causar deformidade permanente. Lesdes volumosas no couro cabeludo podem resultar
em alopecia. Hemangiomas labiais podem causar problemas de alimentacéo e distorcer o contorno
normal da boca.[13] Hemangiomas genitais e perineais tém maior probabilidade de ulceragao e causam

complicagdes associadas.

7

Hemangioma ulcerado cérvico-facial do tipo placa (distribuicdo na area da barba)
Do acervo de Carla T. Lane, MD, PhD; usado com permissao

Hemangiomas mamarios nas mulheres podem resultar em alteragées permanente no desenvolvimento
das mamas ou no contorno dos mamilos.

Historia e exame fisico

Principais fatores diagnésticos
presenca de fatores de risco (comuns)

+ Etnia branca, sexo feminino, prematuridade, baixo peso ao nascer, gestacdo multipla e idade maternal
avangada sao fortes fatores de risco para o desenvolvimento de hemangioma.
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inicio variavel (comuns)

+ Sinais/marcas de hemangiomas promontorios podem estar presentes no nascimento, mas eles se
apresentam com mais frequéncia durante as primeiras semanas de vida.[2] [16] Esses sinais clinicos
iniciais podem ser manchas rosas sutis ou telangiectasias. Algumas vezes, acredita-se também que
sejam hematomas ou secundarios a trauma no nascimento. Hemangiomas profundos aparecem
depois, nos primeiros meses de vida.

coloracao rosa, vermelha ou azul (comuns)
* A cor vermelha ou azul é um sinal de existéncia de lesédo vascular.[2] [16]
crescimento rapido (comuns)

» Os hemangiomas infantis crescem ou se proliferam com rapidez durante os primeiros meses de
vida.[2] [16]

compressibilidade variavel (comuns)

» Um hemangioma infantil &€ suave e nao fixo. Os hemangiomas superficiais desenvolvem uma
superficie distendida e tensa com o tempo, enquanto os hemangiomas profundos produzem uma
sensacao de tensdo e podem se inchar com choro ou dependéncia. Com a involugédo, o hemangioma
fica mais suave a palpacao.

natureza achatada ou nodular (comuns)

» Apresentam-se como maculas ou manchas planas; como alternativa, o hemangioma pode apresentar
como uma papula ou um nédulo.

Outros fatores diagnosticos

ilhas de pele normal (comuns)

» Com ainvolugdo, a cor muda para azul e rosa com ilhas de pele de coloragdo normal.[2] [6] [23]
ulceracao e sangramento (comuns)

 Ulceracao e sangramento, principalmente nas areas sujeitas a friccdo elevada e trauma.

quentura (comuns)
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+ Os hemangiomas podem se desenvolver em lesdes elevadas, quentes e de textura firme.

histéria de baixo peso ao nascer (incomuns)

+ Estudos sugerem que o baixo peso ao nascer € um fator de risco significativo.[14]

dor variavel (incomuns)

» Geralmente, os hemangiomas nédo sao dolorosos, com exce¢ao do hemangioma infantil ulcerado. A
ulceracéo resulta em consideravel dor e desconforto.[2] [16]

defeitos associados (incomuns)

» A sindrome de PHACES (malformagbes da fossa posterior, hemangioma, anomalias arteriais,
coarctacao da aorta e defeitos cardiacos, anormalidades oculares e fendas do esterno ou rafe
supraumbilical, do inglés Posterior fossa malformations—hemangiomas—arterial anomalies—cardiac
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defects—eye abnormalities—sternal cleft and supraumbilical raphe) tem sido associada ao hemangioma

cérvico-facial grande do tipo placa.[1]

Hemangioma sensivel e ulcerado no lado esquerdo do labio inferior
Do acervo de Carla T. Lane, MD, PhD; usado com permissao

distribuicao na area da barba e estridor (incomuns)
+ Hemangiomas localizados na face inferior e no pescogo tém sido associados ao hemangioma
laringeo.
localizacao lombossacral (incomuns)

+ O hemangioma localizado na 4rea lombossacral pode sinalizar disrafismo espinhal subjacente.
Outras malformag6es associadas incluem medula presa e anomalias esqueletais e renais (sindrome

LUMBAR).
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les6es multiplas (incomuns)

+ Lactentes que apresentam hemangiomas mdltiplos devem ser examinados quanto a lesées
viscerais como parte de um conjunto chamado hemangiomas infantis multifocais com envolvimento

extracutaneo.
alimentacao infantil de ma qualidade, insuficiéncia para ganhar peso
(incomuns)

+ Hemangiomas infantis multifocais com envolvimento extracutadneo podem se apresentar com
envolvimento gastrointestinal. Lesdes orais e labiais podem causar dificuldade para se alimentar.
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insuficiéncia cardiaca de alto débito (incomuns)

+ O hemangioma visceral proliferativo grande nao identificado pode causar insuficiéncia cardiaca de
alto débito.

Fatores de risco

Fortes
baixo peso ao nascer

+ Em uma grande analise multivariada, o baixo peso ao nascer demonstrou ser o fator de risco mais
significativamente associado ao hemangioma infantil.[14] [17]

nascimento prematuro
» O baixo peso ao nascer parece ser mais significativo que a prematuridade.[14] [17]

etnia branca
+ A etnia é citada em diversos estudos abrangentes como fator de risco para o hemangioma.[14] [17]
[19]
sexo feminino

+ As proporgoes mulher/homem de 2:1 a 5:1 podem fundamentar os argumentos de que os pais de
lactentes do sexo feminino estdo mais propensos a procurar cuidados e intervengéo estética para o
hemangioma.[2] [14] [16] [17] [19]

gestacao maternal multipla

» Pode ser explicada pela presenca de fatores de confusao de risco elevado de prematuridade e baixo
peso ao nascer.[14] [17] [19]

idade materna avancada

» Pode ser explicada pela presenca de fatores de confuséo de risco elevado de prematuridade e baixo
peso ao nascer.[14] [17] [19]
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Fracos
biopsia da vilosidade coridnica

+ Embora o pensamento tradicional tenha sustentado que a BVC seja um fator contribuinte, uma
pesquisa mais recente questionou a importancia da bidpsia da vilosidade coriénica durante a
gestacao como fator de risco associado ao hemangioma.[17]



https://bestpractice.bmj.com

o
o
2
7
0
c
o
=
o

Investigacoes

Primeiro exame a ser solicitado

Resultado

ultrassonografia com Doppler do hemangioma

» Usada para distinguir o hemangioma infantil de malformacgdes
vasculares (por exemplo, malformagdes venosas, malformacdes
arteriovenosas e malformagdes linfaticas).[24][25]

Outros exames a serem considerados

alta densidade dos vasos,
efeito Doppler arterial de
alto pico, massa de tecido
solido

Resultado

RNM (sem e com contraste IV) do hemangioma

+ Indicada quando os exames clinico e ultrassonografico ndo
fornecem um diagnéstico ou quando a extenséo da lesdo e a
relagdo com estruturas adjacentes precisam ser definidas de forma
mais completa.[24][25] A RNM com contraste pode diferenciar o
hemangioma infantil de malformagdes venosas, arteriovenosas
e linfaticas.[26] A RNM também pode ser usada para distinguir
um hemangioma infantil de uma encefalocele ou meningocele/
mielomeningocele.[10] Os estudos por RNM sédo um adjuvante
util para distinguir o hemangioma infantil de massas de tecidos
moles malignas, incluindo fibrossarcomas. Relatou-se que a
especificidade diagnéstica como sendo de até 90%, com um valor
preditivo negativo para neoplasias malignas de até 94%.[27] A RNM
também é o exame de escolha para avaliar anomalias associadas a
coluna vertebral, cérebro etc., ao considerar o hemangioma infantil
sindrémico.[14]

biopsia da lesao

» Se um tumor maligno com um componente vascular significativo
for considerado uma possibilidade, indica-se fazer uma bidpsia
com exame histopatolégico e coloragdes especiais de tecido,
incluindo GLUT1.[28] O GLUT1 é um transportador de glicose do
tipo eritrocitario presente no hemangioma infantil, no cérebro e na
placenta.[29] [30] [31]

imagens ponderadas

em T2 hiperintensas,
imagens ponderadas em
T1 hipointensas, reforco
com contraste, lobulacao,
septacao, pontos centrais
de baixa intensidade

achados variaveis
distinguem a forma
proliferativa (lobular,
celular, laimen vascular
em fenda, mitoses
normais, mastocitos
estromais) da involutiva
(limen vascular
aumentado, menos vasos,
tecido fibroadiposo)
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Diagnodsticos diferenciais

Exames de
diferenciacao

Condicao Sinais/sintomas de

diferenciacao

Malformacao venosa

Malformacao
arteriovenosa

Malformacao linfatica

Hemangioma congénito
rapidamente involutivo

Coloragao azul ou puarpura.
Presente no nascimento,
mas pode ser perceptivel até
mais tarde na vida.

Suave e comprimivel no
exame fisico. Crescimento
proporcional.

Nao pulsatil.

O tamanho pode aumentar
prontamente com
posicionamento dependente.
Sem involugéo espontanea.
Pode doer, mas geralmente
néo € sensivel. Trombose
pode causar edema agudo e
sensibilidade.

Flebite pode ser palpavel,
como massas rigidas.[33]
[34]

Coloracao azul ou vermelha.
Presente no nascimento,
mas pode ser perceptivel até
mais tarde na vida.
Crescimento proporcional.
Sem involugéo espontanea.
Pode causar ulceracéo, dor
e claudicacao devido ao
roubo vascular.

Quente e pulsatil.[34]

Massa mole, translicida e
grande com coloragéo da
pele que a recobre normal.
Geralmente apresenta-se no
nascimento ou antes dos 2
anos de idade.

Crescimento proporcional.
Sem involugdo espontanea.
Pode inchar com
posicionamento dependente
prolongado.[34]

Totalmente formado no
nascimento e involui durante
0 primeiro ano de vida.[31]

A ultrassonografia com
Doppler da lesdo mostra
uma variedade de vasos
anecoicos com padrao em
esponja e amplitude de onda
venosa.[25]

A ressonéncia nuclear
magnética (RNM) com e
sem contraste mostra lagos
venosos e flebite.[35]
Exames laboratoriais podem
mostrar fibrinogénio sérico
baixo, dimero D elevado e
plaquetopenia indicativa de
coagulopatia intravascular
cronica.[2]

Raios-X podem mostrar
flebites calcificadas.[33] [34]

A ultrassonografia com
Doppler mostra inUmeros
vasos com amplitudes de
onda venosa e arterial.[25]
A RNM com e sem contraste
mostra alto fluxo, vazios de
sinal serpiginoso e possivel
extensao intradssea.[35]

A ultrassonografia com
Doppler da lesdo mostra

um conjunto de cistos mal
definidos com alto indice
restritivo médio.[25]

A RNM com e sem contraste
nao mostra vasos nem
arquitetura lobular. A
captacao de contraste esta
ausente.[26]

A histologia padréao
mostra l6bulos capilares
proeminentes circundados
por tecido fibroso.

Zonas involutivas centrais
com perda lobular, tecido
fibroso e canais de
drenagem anormais.[36]
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Condicao

Hemangioma congénito

nao involutivo

Hemangioendotelioma
kaposiforme

Fibrossarcoma

Malformacao capilar

Sinais/sintomas de

diferenciacao

» Totalmente formado no

nascimento e nao involui.[31]
[36]

Placas ou massas
congénitas de cor purpura,
vermelha ou cor da pele
gue se parecem com
malformagoes linfaticas.
Aprisionamento de
plaquetas com coagulopatia
de consumo com risco de
vida, sensibilidade aguda,
eritema e edema (fenémeno
de Kasabach-Merritt).

Sem involugéo
espontanea.[16]

Tumor com aparéncia
vascular que mimetiza um
hemangioma infantil.
Congénito, geralmente nos
membros.

Mostra crescimento rapido.
Sem involugéo
espontanea.[2] [37] [38]

Presente no nascimento ou
logo depois.

Maculas € manchas

rosas que permanecem
achatadas.[10]

Exames de
diferenciacao

Com coloragao GLUT1
negativa.[29] [36] O GLUT1
€ um transportador de
glicose do tipo eritrocitario
presente no hemangioma
infantil, no cérebro e na
placenta.[29] [30] [31]

A histologia padréao

mostra l6bulos capilares
proeminentes e vasos com
parede fina associados
dentro de um estroma
densamente fibrotico.
Esses I6bulos também
mostram trombose,
depositos de hemossiderina
e esclerose.[31]

Com coloragdo GLUT1
negativa.[29] [31] O GLUT1
€ um transportador de
glicose do tipo eritrocitario
presente no hemangioma
infantil, no cérebro e na
placenta.[29] [30] [31]

A histologia padrao mostra
hastes infiltrantes de

células endoteliais finas

que revestem os vasos em
fenda.

Os ninhos de células
epitelioides eosinofilicas sao
intercalados.[10]

A histologia padrao

mostra células fusiformes
densamente concentradas,
uniformes.

Mitoses comuns.

O tumor é em grande

parte avascular
microscopicamente.[37] [38]

O diagnéstico é feito no
acompanhamento clinico.
A bidpsia é raramente
realizada, mas a histologia
mostra um namero elevado
de vasos dilatados.[10]
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Condicao

Angioma tufado

Sinais/sintomas de

diferenciacao

Coloracao vermelha
manchada com areas
achatadas e papulares.

O crescimento é lento,
levando de meses a anos.
As lesbes estendem-se
lateralmente.

Associado ao
aprisionamento de plaquetas
com risco de vida, ao
fendmeno de Kasabach-
Merritt (aprisionamento
de plaquetas com
coagulopatia de consumo
com sensibilidade aguda,
eritema e edema).[39]

Exames de
diferenciacao

A histologia padrao mostra
I6bulos capilares separados
que se parecem com balas
de canh&o dentro da derme
e do tecido subcutaneo.
Negativo para coloragédo de
GLUT1.[39] O GLUT1 é um
transportador de glicose do
tipo eritrocitario presente
no hemangioma infantil, no
cérebro e na placenta.[29]
[30] [31]
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Abordagem

O tratamento para hemangiomas assintomaticos geralmente ndo € necessario, pois eles nao representam
ameaca a fungao e estdo associados a risco minimo de deformidade estética significativa. Uma defesa
social Util para pacientes que sao particularmente sensiveis ao comentario sobre hemangiomas visiveis é
usar o termo "marca de nascenga" ou "mancha estética". O tratamento inicial ou avaliagao posterior com 1
més de idade deve ocorrer para os hemangiomas associados com:

» Complicagbes com risco de vida

» Comprometimento funcional ou risco decorrente do mesmo

» Ulceracao ou risco decorrente da mesma

» Anomalias de outros sistemas de 6rgaos

+ Risco de cicatriz permanente, desfiguracdo ou distorcao de ponto de referéncia anatémico[1] [14]
[40] [AAP Clinical practice guideline for the management of infantile haemangiomas: table 3] (https://
pediatrics.aappublications.org/content/143/1/e20183475.figures-only#fig-data-tables)

Terapia convencional

Betabloqueadores orais

Enquanto por muitos anos a base do tratamento para hemangiomas eram corticosteroides sistémicos,

o propranolol surgiu recentemente como tratamento sistémico de primeira escolha.[14] [41] [42] [43]

A eficacia do propranolol para o tratamento de hemangiomas infantis foi uma descoberta casual
descrita primeiramente em 2008, em duas criancas que receberam o medicamento para afeccoes
cardiopulmonares.[44] Desde aquela época, foram realizados muitos estudos mostrando a seguranca e a
eficacia do propranolol, e 0 mesmo foi aprovado para o hemangioma infantil. A eficacia foi demonstrada
em hemangiomas em sitios funcional ou cosmeticamente importantes, em hemangiomas das vias
aéreas, em hemangiomas ulcerados e em hemangiomas viscerais.[45] [46] [47] [48] [49] [50] Efeito
rebote do crescimento foi observado ap6s a cessacao da terapia, por isso o tratamento geralmente é
continuado durante o periodo de involugao teérica ou por cerca de 12 meses.[51] Embora o propranolol
seja considerado um medicamento relativamente seguro, efeitos adversos foram relatados, incluindo
hipoglicemia, broncoespasmo, hipotensao e hipotermia. Por esse motivo, a maioria dos centros

médicos académicos tem um protocolo em vigor para a iniciagcdo do medicamento. Como cardiologistas
pediatricos tém mais familiaridade com o uso do propranolol em lactentes, muitas vezes eles trabalham
em conjunto com o médico prescritor. Os protocolos variam de acordo com a instituicdo, mas geralmente
incluem histéria médica e exame fisico completos, um eletrocardiograma e monitoramento da frequéncia
cardiaca pés-medicacao, da pressao arterial e da glicose em um paciente hospitalizado ou em

ambiente ambulatorial. A obtencdo de um eletrocardiograma antes de iniciar o tratamento é controversa.
Recomendacgdes consensuais aconselham um eletrocardiograma de rastreamento para lactentes com
bradicardia basal, historia familiar de condigbes cardiacas congénitas ou arritmias, histéria materna

de doenca do tecido conjuntivo e histdria de arritmia do paciente ou de evento auscultado durante o
exame.[42] Em geral, a maioria dos especialistas inicia o propranolol em lactentes >5 semanas de

vida ajustado a idade gestacional em um contexto ambulatorial, com monitoramento intermitente da
frequéncia cardiaca e da pressao arterial. Os pacientes mais jovens, ou aqueles com comorbidades,
podem ter o tratamento iniciado durante uma breve internagdo com monitoramento rigoroso.[1] [42]

Contraindicacbes absolutas para propranolol incluem determinados defeitos de conducao, como
doenca do né sinusal ou bloqueio atrioventricular (AV) de 2° ou 3° grau. Contraindicagdes relativas
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incluem insuficiéncia cardiaca, bradicardia sinusal, hipotensao, bloqueio AV de 12 grau, asma ou hiper-
reatividade brénquica, diabetes mellitus e insuficiéncia renal crénica.[1] [52] O risco de hipoglicemia é
diminuido se 0 medicamento é sempre administrado com alimento e se 0s pacientes evitarem jejuns
prolongados. Por esse motivo, muitos médicos aconselham que o medicamento ndo seja administrado
durante periodos de doenca ou em outras situacées nas quais a ingestao oral é inadequada.[1] [53]
Como os pacientes que recebem tratamento para hemangioma sao lactentes em sua maioria, é raro
que eles tenham o diagndstico de asma. Portanto, os pais precisam ser aconselhados a interromper

o0 medicamento se os lactentes desenvolverem sibilancia de qualquer tipo, incluindo no contexto de
uma doenca viral. O propranolol deve ser usado com cuidado no contexto de sindrome de PHACES
(malformacdes da fossa posterior, hemangioma, anomalias arteriais, coarctacdo da aorta e defeitos
cardiacos, anormalidades oculares e fendas do esterno ou rafe supraumbilical, do inglés Posterior fossa
malformations—hemangiomas—arterial anomalies—cardiac defects—eye abnormalities—sternal cleft and
supraumbilical raphe), pois a hipotensao induzida por propranolol pode, em teoria, comprometer a ja
fragil perfusao cerebral.[1] [54]

Betabloqueadores tépicos

O sucesso do propranolol oral levou os médicos a investigar a utilidade de formulagées com
betabloqueadores topicos para o tratamento de hemangiomas superficiais. Muitas séries de casos
relatam tratamento bem-sucedido com maleato de timolol tépico 0.5% em gel, especialmente quando
usado no tratamento de hemangiomas infantis superficiais.[55] [56] [57] Esse tratamento pode ser
considerado quando o tratamento sistémico nao é justificado ou é contraindicado.

Corticosteroides sistémicos

Os corticosteroides sistémicos ainda sao, ocasionalmente, usados em vez de betabloqueadores para
hemangiomas infantis e podem ser usados como adjuvantes a outros tratamentos, incluindo propranolol
oral.[58] Dependendo da resposta e da idade do paciente, a duragéo prevista da terapia pode continuar
por 6 a 12 meses. Efeito rebote do crescimento do hemangioma tem sido bem documentado ao se
reduzir corticosteroides orais; portanto, acompanhamento clinico minucioso é necessario.[2] [16] [59] [60]

Efeitos adversos comuns do uso prolongado de corticosteroides orais de alta dose incluem aspectos
faciais cushingoides, irritabilidade, transtorno gastrico, candidiase bucal ou dermatite na area

das fraldas por candidiase e ganho diminuido de altura e peso. Cerca de 90% das criangas com
crescimento diminuido voltam a curva de crescimento pré-tratamento para altura pelos 2 anos de

idade. Preocupagbes adicionais, embora raras, incluem aumento do risco de infecgbes graves devido a
imunossupressao sistémica. Por esse motivo, vacinas com virus vivo sdo contraindicadas. Outros efeitos
adversos preocupantes incluem hipertensao e supressao do eixo hipotalamo-hipéfise-adrenal (HHA). A
supressao do eixo HHA resulta na dificuldade de desmame de corticosteroides.[61] [62]

Corticosteroides intralesionais

Se 0 hemangioma estiver bem localizado sem extensao profunda, os corticosteroides intralesionais
representam uma opg¢ao de tratamento adicional. Em geral, os tratamentos intralesionais tém
espacamento de cerca de 1 més. Uma variedade de corticosteroides tem sido usada, embora a
triancinolona seja um agente tipico.[63] Os efeitos adversos sistémicos de corticosteroides orais sdo
evitados na maioria dos casos.[64] [65]

Houve um ensaio clinico pequeno e isolado com 75 participantes comparando a eficacia de auséncia de
tratamento, corticosteroides sistémicos e corticosteroides intralesionais no tratamento de hemangioma
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infantil problematico. Os autores concluiram que ambos os bracos de tratamento com o uso de
corticosteroides sistémicos e intralesionais, comparados ao brago com auséncia de tratamento,
mostraram eficacia significativa em relacdo a reducao no tamanho da lesdo. Ocorreram poucas
complicagbes.[66]

A injecao intralesional de corticosteroides para hemangioma infantil periorbital tem resultado em ocluséao
das artérias retinal e oftalmica levando a perda da visdo. Presumivelmente, as pressdes da injecao
podem resultar em fluxo retrégrado de material particulado para esses vasos. Também foi relatada
necrose das palpebras. Algumas dessas localizagbes problematicas para hemangioma infantil pequeno
uniforme incluem a pélpebra superior, a orelha, 1&bios e nariz. Nessas circunstancias, o encaminhamento
a um oftalmologista ou outro especialista € recomendado.[1]

Terapia adjuvante e avancada

Intervengao cirdrgica

A decisédo quanto a possibilidade e quando excisar um hemangioma infantil € tomada ap6s ponderar

o risco de espera versus 0 beneficio da excisao imediata. Caso o tratamento conservador tenha sido
inadequado, uma crianga com um hemangioma infantil proliferativo que ameace a integridade funcional
e estética € uma boa candidata. A excisdo também pode ser necessaria no contexto de ulceragao

ou sangramento. A natureza de alguns hemangiomas infantis faz com que eles oferegam propensao

a facil intervencao cirargica: por exemplo, lesdes pedunculadas pequenas com base estreita que
deixariam o minimo de cicatriz apo6s a excisdo.[2] A cirurgia € usada com mais frequéncia para melhorar
a aparéncia estética apds a conclusao da involugao. Por exemplo, uma crianga em idade escolar com
tecido fibroadiposo de ma aparéncia e redundante € uma boa candidata para intervengéo cirdrgica.

A intervencéo cirurgica inadequada pode aumentar a morbidade de hemangiomas infantis. Em uma
andlise, criangas com hemangioma complicado da glandula parétida (um com rapida proliferacao
levando a distorcao facial e obstrugdo) que passaram por observagéo e tratamento clinico conservador
com corticosteroides e interferona tiveram os melhores desfechos sem complicacées médicas
importantes. Por outro lado, complicagdes graves foram observadas apds intervengdes cirdrgicas,
incluindo paralisia temporaria ou permanente do nervo facial, sindrome de Frey, fistula arteriovenosa e
salivar, hematomas, cicatrizagao desfigurante, assimetria facial e uma morte.[67]

Laser pulsado de contraste

O laser pulsado de contraste (PDL) age via destruicao seletiva de vasos sanguineos. Entretanto, sua
profundidade de penetragao € limitada, o que significa que ele néo é eficaz para lesdes profundas.

Um ensaio clinico randomizado e controlado avaliou a terapia precoce com PDL versus auséncia

de tratamento e mostrou que, a 1 ano, o PDL tinha maior probabilidade de resultar em remocéo de
hemangiomas infantis ndo complicados. Entretanto, efeitos colaterais como atrofia e hiperpigmentacao
foram observados.[68] Muitos especialistas concordam que o laser pulsado de contraste deve ser usado
somente para hemangiomas ulcerados e para tratar telangiectasias residuais ap6s involugao.[1] [13] [69]

Cuidados para hemangiomas ulcerados

Compressas com solugao de Burow podem ser usadas como adjunto para desbridamento leve.
Gaze impregnada de petrolato € Util para o desconforto de lesdes na area perineal. A becaplermina,
um fator de crescimento recombinante derivado de plaquetas humanas, promove a proliferagéo de
células para reparo de feridas operatoérias e formagéo de tecido de granulagao. Antibidticos topicos,


https://bestpractice.bmj.com

incluindo mupirocina e metronidazol, podem ser aplicados sob um curativo hidrocoloide fino para
prevenir colonizagao das abrasdes. Antibidticos orais devem ser administrados na presenca de infecgao
secundaria. Analgésicos leves como paracetamol e lidocaina podem ser aplicados na area afetada
para controle da dor. O laser pulsado de contraste também é eficaz para tratamento de hemangioma
ulcerado.[70] Muitos médicos instituirdo o tratamento com um betabloqueador t6pico ou sistémico no
momento da ulceracao se a lesédo ndo for tratada anteriormente.

Visao geral do algoritmo de tratamento

Observe que as formulagdes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendagdes de tratamento séo especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

Aguda (Resumo)

assintomatico

1a. orientacao e tranquilizacao

com comprometimento funcional ou
deformidade estética

1a. betabloqueador e/ou corticosteroide
adjunta excisao cirargica

------ = com ulceracao associado a adstringentes e barreira de protecao
. adjunta antibidtico topico

adjunta betabloqueador adicional se nao for
previamente tratado

adjunta becaplermina topica
adjunta analgesia

adjunta laser pulsado de contraste
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Algoritmo de tratamento

Observe que as formulagbes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendacdes de tratamento sdo especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

assintomatico

1a. orientacao e tranquilizacao

» Os hemangiomas geralmente nao
representam ameaca a funcéo e estao
associados a risco minimo de deformidade
estética significativa.

» Embora a maioria dessas lesbes va passar
por uma involucao, as alteragbes residuais
podem persistir em quase metade dos pacientes
afetados, com cicatrizagdo desfigurante
persistente, atrofia e redundancia cutanea,
descoloragéo e telangiectasia.

» Uma defesa social util para pacientes
particularmente sensiveis ao comentario
sobre hemangiomas visiveis € usar o termo
eufemistico "marca de nascenc¢a” ou "mancha
estética”.

com comprometimento funcional ou
deformidade estética

1a. betabloqueador e/ou corticosteroide
Opcoes primarias

» propranolol: 2-3 mg/kg/dia por via oral
administrados em 2-3 doses fracionadas

ou

» timolol oftalmico: (gel a 0.5%) aplicar uma
camada fina na lesdo duas vezes ao dia

Opcoes secundarias
» prednisolona: 2-5 mg/kg/dia por via oral

ou

» triancinolona acetonida: consulte um
especialista para obter orientagdo quanto a
dose intralesional

» O propranolol surgiu como tratamento
sistémico de primeira escolha para
hemangiomas infantis.[41] A eficacia foi
demonstrada em hemangiomas em locais
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funcional ou cosmeticamente importantes,

em hemangiomas das vias aéreas, em
hemangiomas ulcerados e em hemangiomas
viscerais.[45] [46] [47] [48] [49] [50]

» Efeito rebote do crescimento foi observado
apoés a cessacgao da terapia, por isso 0
tratamento geralmente é continuado durante o
periodo de involugéo tedrica ou por cerca de 12
meses.[51]

» Contraindicagdes absolutas para propranolol
incluem determinados defeitos de condugao,
como doenga do n6 sinusal ou bloqueio
atrioventricular (AV) de 2° ou 32 grau.
Contraindicagdes relativas incluem insuficiéncia
cardiaca, bradicardia sinusal, hipotensao,
bloqueio AV de 1° grau, asma ou hiper-
reatividade brénquica, diabetes mellitus e
insuficiéncia renal crénica.[52] O propranolol
deve ser usado com cuidado no contexto de
sindrome de PHACES (malformag6es da fossa
posterior, hemangioma, anomalias arteriais,
coarctagao da aorta e defeitos cardiacos,
anormalidades oculares e fendas do esterno
ou rafe supraumbilical, do inglés Posterior
fossa malformations—hemangiomas—arterial
anomalies—cardiac defects—eye abnormalities—
sternal cleft and supraumbilical raphe), pois

a hipotensao induzida por propranolol pode,
em teoria, comprometer a ja fragil perfusao
cerebral.[54]

» Os corticosteroides sistémicos ainda

sdo, ocasionalmente, usados em vez dos
betabloqueadores para hemangiomas
infantis.[58] Dependendo da resposta e da idade
do paciente, a duracéao prevista da terapia pode
continuar por 6 a 12 meses.

» Os corticosteroides sistémicos também podem
ser usados como tratamento adjuvante a um
betabloqueador.[58] Novamente, a duracédo
prevista da terapia pode variar de 6 a 12 meses.

» Efeito rebote do crescimento do hemangioma
tem sido bem documentado ao se

reduzir corticosteroides orais; portanto,
acompanhamento clinico minucioso é
necessario.[2] [16] [59] [60]

» Betabloqueadores topicos podem ser Uteis

no tratamento de hemangiomas infantis
superficiais.[55] [56] Esse tratamento pode ser
considerado quando o tratamento sistémico nao
¢ justificado ou é contraindicado.
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guda

E com ulceragao

adjunta

associado a

adjunta

» Se 0 hemangioma estiver bem localizado

sem extensao profunda, os corticosteroides
intralesionais representam uma opg¢ao de
tratamento adicional. Em geral, os tratamentos
intralesionais tém espagcamento de cerca de 1
més. Uma variedade de corticosteroides tem
sido usada, embora a triancinolona seja um
agente tipico.[63] Os efeitos adversos sistémicos
de corticosteroides orais sdo evitados na maioria
dos casos.[64] [65]

excisao cirargica

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» A decisdo quanto a possibilidade e quando
excisar um hemangioma infantil é tomada apés
ponderar o risco de espera versus o beneficio
da excisdo imediata. Caso o tratamento
conservador tenha sido inadequado, uma
crianca com um hemangioma infantil proliferativo
que ameace a integridade funcional e estética é
uma boa candidata.

» A excisdo também pode ser necessaria

no contexto de ulceragcdo ou sangramento.
A natureza de alguns hemangiomas infantis
faz com que eles oferecam propenséo a facil
intervengao cirlrgica: por exemplo, lesées
pedunculadas pequenas com base estreita
que deixariam o minimo de cicatriz apés a
exciséo.[2]

» A cirurgia € usada com mais frequéncia para
melhorar a aparéncia estética ap6s a conclusao
da involugdo. Por exemplo, uma crianga em
idade escolar com tecido fibroadiposo de méa
aparéncia e redundante é uma boa candidata
para intervencgao cirtrgica.

» A intervencao cirdrgica inadequada pode
aumentar a morbidade de hemangiomas
infantis.[67]

adstringentes e barreira de protecao

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Compressas com solugéo de Burow aplicadas
uma ou duas vezes ao dia podem ser usadas
para desbridamento leve.

» Gaze impregnada de petrolato € (til para o
desconforto de lesdes na area perineal e pode
ser aplicada quando necessario.

antibiético topico
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Aguda

adjunta

adjunta

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» metronidazol topico: (0.75%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) duas vezes ao dia

Opcoes secundarias

» mupirocina topica: (2%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) trés vezes ao dia

» Antibidticos topicos, incluindo mupirocina

e metronidazol, podem ser aplicados sob

um curativo hidrocoloide fino para prevenir
colonizagao das abrasdes. O tratamento pode
ser continuado até que melhora seja observada,
embora ndo existam bons estudos que deem
suporte a essa recomendagédo. Recomenda-se
usar julgamento clinico.

» Antibiéticos orais devem ser administrados na
presenca de infeccdo secundaria.

betabloqueador adicional se nao for
previamente tratado

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» propranolol: 2-3 mg/kg/dia por via oral
administrados em 2-3 doses fracionadas

ou

» timolol: (gel a 0.5%) aplicar uma camada
fina na lesdo duas vezes ao dia

» Muitos médicos instituirdo o tratamento com
um betabloqueador tépico ou sistémico no
momento da ulceracdo se a lesdo nao for
tratada anteriormente com um betabloqueador.

becaplermina topica

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» becaplermina topica: (0.01%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) uma vez ao dia

» A becaplermina, um fator de crescimento
recombinante derivado de plaquetas humanas,
promove a proliferacao de células para reparo
de feridas operatérias e formagao de tecido de
granulagdo. O tratamento pode ser continuado
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até que melhora seja observada, embora nao
existam bons estudos que deem suporte a essa
recomendacao. Recomenda-se usar julgamento
clinico.

adjunta analgesia

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» paracetamol: criangas: 10-15 mg/kg
oralmente a cada 4-6 horas quando
necessario, maximo 75 mg/kg/dia; adultos:
500-1000 mg oralmente a cada 4-6 horas
guando necessario, maximo 4000 mg/dia

Opcoes secundarias

» lidocaina tépica: (creme a 3%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) duas a trés vezes ao dia
quando necessario

E necessario tomar cuidado com a absorgdo

aumentada desse medicamento em um leito
vascular ulcerado.

» Analgésicos leves, como o paracetamol oral
ou a lidocaina tépica, podem ser usados para
alivio da dor.

adjunta laser pulsado de contraste

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» O laser pulsado de contraste é eficaz para
tratamento de hemangiomas ulcerados e para
telangiectasias pos-involugao.[13] [69] [70] Ele é
usado com menos frequéncia como tratamento
primério para hemangiomas.
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Novidades

Laser ablativo fracionado

Muitos relatos de casos e séries demonstram melhora do tecido fibroadiposo residual de hemangiomas
infantis apods o tratamento com lasers ablativos fracionados. Isso oferece o beneficio 6bvio de menor
potencial de cicatriz em comparagcdo com a cirurgia, mas os desfechos variam com a experiéncia do
profissional da saude.[71]

Discussoes com os pacientes

Instrucdes especifica incluem evitar trauma na superficie da lesdo que possa causar ulceracao ou
sangramento, instrugdes pds-operatérias ou pds-laserterapia, instru¢des para cuidados com feridas
locais e evitar colonizagdo. Um aspecto de cuidado importante é a tranquilizagdo ao paciente sobre a
natureza geralmente benigna do hemangioma e a orientacao sobre possiveis complicagdes. Embora

a maioria dessas les6es passara por involucao, existe a possibilidade de alteracoes residuais em

quase metade dos pacientes afetados, com cicatrizagdo desfigurante persistente, atrofia e redundancia
cutanea, descoloragao e telangiectasia. Uma defesa social Util para pacientes que sdo particularmente
sensiveis aos comentarios sobre hemangiomas visiveis é usar o termo eufemistico "marca de nascenga”
ou "mancha estética".
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Monitoramento

Monitoramento

Um lactente jovem, <6 meses de idade, com hemangioma infantil grande e de crescimento rapido

em uma localizagéo de alto risco, pode ser observado com uma frequéncia de 1 a 2 semanas.

Para pacientes com idade >6 meses com hemangioma menor e de crescimento menos rapido em
uma localizagdo menos sensivel, 0 acompanhamento pode ser a cada 1 a 2 meses ou conforme a
necessidade. O hemangioma ulcerado requer acompanhamento mais estreito, a cada 1 a 2 semanas,
até que o progresso clinico ocorra e o risco de infeccdo secundaria diminua. Pacientes cujo nivel de
ansiedade ¢é alto podem se beneficiar de acompanhamento clinico minucioso apesar da natureza
benigna e do ciclo do hemangioma.
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Complicacoes

Complicacoes Periodo de Probabilidad

ocorréncia

efeitos adversos relacionados ao propranolol curto prazo baixa

Embora o propranolol seja considerado relativamente seguro, efeitos adversos foram relatados, incluindo
hipoglicemia, broncoespasmo, hipotensao e hipotermia. Por esse motivo, a maioria dos centros médicos
académicos tem um protocolo em vigor para a iniciagdo do medicamento. Como cardiologistas pediatricos
tém mais familiaridade com o uso do propranolol em lactentes, muitas vezes eles trabalham em conjunto
com o médico prescritor.

Os protocolos variam por instituicdo, mas geralmente incluem uma histéria médica completa e exame
fisico, um eletrocardiograma, um ecocardiograma e monitoramento da frequéncia cardiaca pés-
medicagao, da pressao arterial e da glicose em um paciente hospitalizado ou em ambiente ambulatorial.

deformidade estética longo prazo alta

Cerca de 41% dos pacientes encaminhados tém envolvimento da face, e 43% desses hemangiomas
infantis requerem tratamento. O alto nivel de tratamento subsequente reflete a probabilidade de o
hemangioma na face afetar estruturas adjacentes importantes (olhos, orelhas, nariz e boca), bem como
causar distorgao potencialmente permanente dos tecidos moles. O tratamento requer encaminhamento a
cuidados especializados adequados.

sindrome de Cushing induzida por corticosteroides longo prazo alta

Efeitos adversos do uso prolongado de corticosteroides orais de alta dose sdo comuns e incluem
aspectos cushingoides, irritabilidade, transtorno géastrico, candidiase bucal ou dermatite na area das
fraldas por candidiase e ganho diminuido de altura e peso. Preocupagdes adicionais incluem aumento do
risco de infecgbes graves, possivelmente com risco de vida, devido a imunossupresséo sistémica. Outros
efeitos adversos preocupantes incluem hipertensao e supressao do eixo hipotalamo-hipéfise-adrenal
(HHA).

supressao adrenal induzida por corticosteroides longo prazo alta
A supressao do eixo HHA resulta na dificuldade de desmame de corticosteroides.[61] [62] O tratamento

exige redugdo ou descontinuagédo de corticosteroides e possivel encaminhamento a cuidados
especializados.

perda da visao relacionada ao tratamento longo prazo baixa

A injecao intralesional de corticosteroides para hemangioma infantil periorbital tem resultado em ocluséao
das artérias retinal e oftalmica levando a perda da visdo.[73] Presumivelmente, as pressdes da injecao
podem resultar em fluxo retrégrado de material particulado para esses vasos. O tratamento requer
encaminhamento a cuidados especializados adequados.

ulceracao lesional variavel baixa

Cerca de 5% a 10% dos hemangiomas ulceram. A pele sobrejacente racha-se e ndo se epiteliza
novamente. Sangramento, crosta, dor e infecgdo secundaria podem ocorrer. As metas do tratamento
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Complicacoes Periodo de Probabilidad

ocorréncia

sdo curar a ulceragao, prevenir ou tratar infecgdo secundaria e controlar a dor. Os betabloqueadores
sistémicos podem ser Uteis para tratar hemangioma infantil ulcerado recalcitrante. O mecanismo de agao
nao é compreendido.[2] [16]

obstrucao das vias aéreas variavel baixa

O hemangioma pode deslocar, distorcer ou comprimir estruturas funcionais adjacentes, como as vias
aéreas. Sinais de asfixia iminente (arquejo por ar, aperto na garganta, colapso sem causa aparente)
devem ser atendidos com tentativas urgentes de assegurar as vias aéreas, a respiragao e a circulagao,
seguidos por encaminhamento para o especialista adequado para aliviar a obstrugéao.
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insuficiéncia cardiaca variavel baixa

A insuficiéncia cardiaca de alto débito pode decorrer de um hemangioma visceral expansivo com desvio
para espagos vasculares de grande volume. A ultrassonografia abdominal é indicada neste contexto
porque o trato gastrointestinal é o local primario dessas lesdes. O tratamento requer encaminhamento a
cuidados especializados adequados.

Prognostico

Para a maioria dos pacientes, o hemangioma segue um padrdo de crescimento previsivel e simples,
acompanhado por involugéo lenta que dura de 1 a 8 anos.[2] O crescimento proliferativo intenso esta
completo até os 5 meses de idade em 80% dos pacientes com hemangioma. Aos 9 meses de idade, 0
crescimento total esta quase sempre completo. Um pequeno subgrupo (3%) pode ter crescimento continuo
por cerca de mais um més. Em um estudo pequeno, 23 pacientes nos quais o0 hemangioma infantil exibiu
uma fase de crescimento prolongado foram caracterizados. O crescimento continuou até uma idade média
de 17 meses. Todos os hemangiomas infantis tiveram um componente profundo e morfologia segmentar
ou indeterminada. Além disso, 39% envolveram a glandula parétida.[72] O hemangioma profundo de modo
geral apresenta-se posteriormente. Geralmente, a involugdo comega com 1 ano de idade e 90% desta
involucao é concluida aos 4 anos de idade.[1] [3]
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Diretrizes diagndsticas

Hemangiomas in infancy and childhood (https://
pubmed.ncbi.nim.nih.gov/18312432)
Publicado por: German Society of Dermatology; Pediatric Dermatology; Ultima publicacdo: 2008

German Society for Pediatric Surgery; German Society for Pediatric
Medicine

América do Norte

ACR Appropriateness criteria for soft tissue vascular anomalies: vascular
malformations and infantile vascular tumours (non-CNS)-child (https://
acsearch.acr.org/docs/3186695/Narrative)

Publicado por: American College of Radiology Ultima publicacéo: 2023

Clinical practice guideline for the management of infantile hemangiomas
(https://publications.aap.org/pediatrics/collection/523/Clinical-Practice-
Guidelines)

Publicado por: American Academy of Pediatrics Ultima publicacédo: 2019

Diagnosis and management of infantile hemangioma (https://
publications.aap.org/pediatrics/article/136/4/e1060/73846/Diagnosis-and-
Management-of-Infantile-Hemangioma)

Publicado por: American Academy of Pediatrics Ultima publicacéo: 2015

Diretrizes de tratamento

Reino Unido

Infantile haemangioma: topical timolol (https:/www.nice.org.uk/advice/
esuomé47/chapter/full-evidence-summary)

Publicado por: National Institute for Health and Care Excellence Ultima publicacdo: 2015

Hemangiomas in infancy and childhood (https://
pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18312432)

Publicado por: German Society of Dermatology; Pediatric Dermatology; Ultima publicacdo: 2008
German Society for Pediatric Surgery; German Society for Pediatric
Medicine
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Recursos online

1. International Society for the Study of Vascular Anomalies: classification for vascular anomalies (http://
www.issva.org/classification) (external link)

2. AAP Clinical practice guideline for the management of infantile haemangiomas: table 3 (https://
pediatrics.aappublications.org/content/143/1/e20183475.figures-only#fig-data-tables) (external link)
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Figura 1: Exemplos de hemangiomas infantis de acordo com a classificagdo da International Society for the
Study of Vascular Anomalies
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Figura 2: Hemangioma ulcerado cérvico-facial do tipo placa (distribuicdo na area da barba)
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Figura 3: Hemangioma sensivel e ulcerado no lado esquerdo do labio inferior
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