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REesumo

Este relato de caso descreve diagndstico e tra-
tamento de uma patologia oral rara: hiperplasia en-
dotelial papilar intravascular. Uma paciente jovem do
sexo feminino possuia lesdo nodular avermelhada na
borda lateral de lingua com diascopia positiva. Carac-
teristicas histopatoldgicas incluiram vasos sanguineos
calibrosos com les@o bem circunscrita composta por
abundantes estruturas papilares revestidas por endo-
télio (vimentina+, colagenolV+ e CD31+). A cicatriza-
¢ao completa ocorreu 4 meses apos a cirurgia final,
sem recorréncia apés 5 anos de acompanhamento.
Esta lesdo pode mimetizar o angiosarcoma, por isso
diagnéstico diferencial e tratamento correto sdo de
grande importancia.

Palavras-chave: hiperplasia endotelial papilar
vascular; lingua.

ABSTRACT

This case report describes diagnosis and treat-
ment of a rare oral pathology: intravascular papillary
endothelial hyperplasia. A young female patient had a
reddish, nodular lesion on the lateral border of tongue
with positive diascopy. Histopathological features in-
cluded caliber blood vessels with a well-circumscribed
lesion composed by abundant papillary structures lined
by endothelium (vimentin+, collagenlV+ and CD31+).
Complete healing occurred 4 months after final sur-
gery, without recurrence after 5 years of follow-up. This
lesion can mimic the angiosarcoma, so the differential
diagnosis and correct treatment are very important.

Keywords: vascular papillary endothelial hyper-
plasia; tongue.
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Introducao

hiperplasia endotelial papilar (HEP) é uma lesao vascular benigna,
causada pela proliferacdo excessiva de células endoteliais (6, 9, 14). A
EP pode ocorrer em qualquer vaso sanguineo no corpo, com maior
prevaléncia em regido de cabega e pescogo ou nos dedos associados as areas
de trauma (6, 9). Entretanto, sua ocorréncia na regido oral é relativamente
incomum (2, 6, 10), sendo os locais mais acometidos: labio inferior, lingua,
labio superior, mucosa jugal, vestibulo mandibular e comissura labial (6, 9,
14). Esta lesdo ¢ mais frequente em individuos com idade média de 58 anos

(6) e do sexo feminino (14).

Os sinais e sintomas clinicos sao inespecificos. A HEP aparece como uma
lesdo superficial, de crescimento lento (15) e solitaria, com raro desenvolvi-
mento de multiplos nddulos. O seu diagnostico é estabelecido através de exa-
me histoldgico, que mostra proje¢des papilares revestidas por endotélio em
proliferacio (4, 6, 13, 14). A HEP pode aparecer como uma forma primadria
ou pura por desenvolvimento em um vaso dilatado ou pode estar associada
a lesdes vasculares pré-existentes como hemangiomas, granuloma piogénico
ou linfangiomas cisticos na forma secundaria ou mista (2, 6, 9), sendo a forma
puraa mais comum (2, 4, 7). Geralmente, a HEP ocorre no lumen vascular, na
forma intravascular, mas também existe a forma menos frequente extravas-
cular. Quase todas as lesdes estdo intimamente associadas com trombo em
diferentes estagios de organizacio (1, 3, 5).

A principal significancia da HEP intravascular é sua semelhanga micros-
cdpica com o angiosarcoma, o que pode levar a um possivel erro de interpre-
tagdo e uma consequente conduta terapéutica agressiva e inapropriada (1, 2,
3,5, 6,12, 13, 14). Outros diagnosticos histopatoldgicos diferenciais incluem:
proliferacdo vascular atipica intravenosa, hemangioendotelioma fusiforme,
angiotelioma papilar endovascular maligno e granuloma piogénico intrave-
noso (2, 6, 14, 15).

Relato de Caso

Paciente do sexo feminino, 19 anos, leucoderma, foi atendida no Ambula-
torio de Diagndstico Oral do Hospital Universitario Antonio Pedro (Niterdi,
RJ, Brasil), com queixa de aumento de volume na regido lateral esquerda de
lingua. Ao exame clinico intraoral inicial, foi detectada uma lesdo vermelha-
-azulada de aspecto nodular (Figura 1A). A lesdao possuia crescimento lento (2
anos), com histdrico de mordida no local, dor estimulada pelo contato digital
ou pela temperatura (alimentagdo quente), porém sem sangramento. Teste
de vitropressao ou diascopia foi realizado com uma ldmina de vidro sobre a
regido afetada, com resultado positivo (Figura 1B), confirmando a presenca
de uma lesdo vascular. As hipdteses diagnosticas foram: hemangioma, angio-
sarcoma, granuloma piogénico ou veias varicosas.

Foi proposta a realizagdo de uma bidpsia incisional da lesdo exofitica sob
anestesia local. Uma sutura prévia na base da lesdo foi feita para prevenir o
excesso de sangramento durante o procedimento, sendo possivel observar
no transcirdrgico um vaso calibroso no interior da ferida, ap6s remover um
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fragmento da lesao. A paciente foi suturada, medicada com prescri¢ao analgésica e demonstrou um bom quadro pds-opera-
torio. O material coletado (2,8 x 0,6 x 0,2cm) foi fixado em formol 10% tamponado por 48 horas, processado e incluido em
parafina. Cortes da amostra foram corados em Hematoxilina-Eosina para a analise histopatoldgica de rotina e marcados
com anticorpos para vimentina, coldgeno tipo IV, fator VIII, CD31, Ki67 e alfa actina de musculo liso (ASMA) para o estudo
imunoistoquimico complementar.

Na analise histopatologica, o epitélio escamoso lingual mostrou extensa espongiose e degeneragdo hidropica, resul-
tantes de trauma local por automordedura. No tecido conjuntivo, foi evidente a presenca de vasos calibrosos com lesdo
intravascular bem circunscrita (Figura 2A), composta por estruturas eosinofilicas difusas flutuando dentro da cavidade
(Figura 2B) derivadas de projecdes revestidas por endédtelio da parede original do vaso. Estas papilas hialinas eram com-
postas por tecido conjuntivo fibroso circundado por uma a duas camadas de células endoteliais de formato chato, oval
ou ligeiramente arredondado, podendo também se fundirem e formarem entre si anastomoses irregulares (Figura 2C).
Nao foi detectada a presenca de trombo ou outra alteragdo vascular. O diagndstico foi de hiperplasia endotelial papilar
intravascular associada a um hemangioma cavernoso.

A origem vascular foi confirmada pela imunoistoquimica, com reagdes positivas para vimentina (células mesenquimais
e endoteliais) (Figura 3A), coldageno IV (forte marca¢do na membrana basal das estruturas papilares) (Figura 3B), CD31
(células endoteliais em estagios finais de organizagao) (Figura 3C) e fator VIII (idem ao CD31). Algumas células endoteliais
exibiram positividade para Ki67 e ASMA, sugerindo atividade proliferativa aumentada.

Uma segunda bidpsia, desta vez excisional, foi realizada ap6s o diagnostico microscépico, procedendo-se a remogao da
parte mais profunda ou persistente da lesdo (Figura 4A), com 1 cm em seu maior didmetro e que demonstrou achados histo-
patoldgicos similares a biopsia incisional, com destaque de um tecido de granulagdo exuberante presente em alguns sitios da
lesdo (Figura 4B). O pos-operatorio transcorreu satisfatoriamente e dentro do periodo de 4 meses apds a nova intervengao
cirirgica pdde-se notar a completa cicatrizagdo do tecido lingual, que retornou ao quadro de normalidade (Figura 4C). O
acompanhamento clinico da paciente foi conduzido por 5 anos, ndo havendo sinais de recorréncia, finalizando com éxito o
tratamento deste caso de HEP intravascular em lingua.

Figura 1. Exame
clinico inicial. 1A.
Lesdo em borda
lateral  esquerda
de lingua; 1B. tes-
te de vitropressao

Figura 2. Analise histo-
patoldgica da hiperplasia
epitelial papilar intravas-
cular. 2A. Lesao na for-
ma mista e intravascular;
2B. estruturas hialinas
papilares; 2C. projecoes
endotelizadas da parede
do vaso para o lumen, em
formato papilar. Colora-
¢ao: Hematoxilina-Eosina
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Figura 3. Andlise
imunoistoquimica
da hiperplasia epite-
lial papilar intravas-
cular. Reagdo posi-
tiva para a presenca
de vimentina (3A),
colageno IV (3B) e
CD31 (3Q). O asteris-
co representa areas
de imunomarcacéao

Discussao

Existem, aproximadamente, 107 casos clinicos previa-
mente reportados na literatura de HEP intravascular afe-
tando tecidos moles orais e labios (1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10,
11, 12, 13, 14, 15). Este relato é o segundo caso em paciente
jovem do sexo feminino (8). A possivel explicagdo para esta
ocorréncia seria a influéncia hormonal, devido a estimula-
¢do de excessivo crescimento endotelial pela liberagiao de
fatores de crescimento angiogénicos (9, 14).

O diagnoéstico da HEP intravascular sé é possivel pelo
exame histopatoldgico. O erro de interpretagdo microscopi-
ca da lesdo com o angiosarcoma ou outras patologias vascu-
lares pode ocorrer devido a similar proliferacao de células
endoteliais, atividade mitdtica aumentada, projecdes papi-
lares e hipercromatismo (2, 6, 13). Entretanto, as células en-
doteliais da HEP intravascular sdo afortunadamente livres
de anaplasia, atipia, pleomorfismo celular obscuro, focos de
necrose e crescimento infiltrativo, ao contrario do angiosar-
coma, neoplasia maligna que apresenta todas as caracteris-
ticas citadas (2, 3, 6, 9, 10, 13, 14). A imunoistoquimi-
ca aumenta a acurdcia do diagnéstico histopatolégico,
avaliando tipos e comportamentos celulares presentes
na lesdo. A HEP intravascular mostra positividade para
CD34, ASMA, colageno I e IV, vimentina e laminina
(origem vascular), baixa porcentagem de células ki67+
(<20%) (pequeno potencial proliferativo) e negatividade
para CDI105 (endoglina, fortemente expressa em vasos
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Figura 4. Tratamento. 4A.
Novo exame clinico, prévio
a remocao total da lesao;
4B. analise histopatoldgica
da hiperplasia epitelial pa-
pilar intravascular apés bi-
Opsia excisional, exibindo
tecido de granulagdo exu-
berante no lumen vascular
(coloracao: Hematoxilina-
-Eosina); 4C. proservagao
de 4 meses apds a exci-
. sao, com completo reparo
- lingua

sanguineos de tecidos tumorais) (3, 5, 12).

A patogénese da HEP intravascular é debatida na lite-
ratura. A maioria dos investigadores consideram-na uma
forma incomum de organizagdo de trombos, caracterizada
pela endotelizagao exuberante de seus fragmentos. No pre-
sente caso nao houve a presenca de trombo, corroborando
outra teoria, de que esta lesdo pode se originar através de
hiperemia passiva ou estase linfatica que estimulam uma
proliferacdo endotelial primaria, para uma posterior forma-
¢do de um trombo (14).

A remogio completa da lesdo foi baseada em seu aspecto
clinico suspeito, na localiza¢do anatdémica de risco (borda
de lingua) e no desconforto gerado para a paciente. Apds a
ultima intervencio, nao foi observada recorréncia. De acor-
do com a literatura, a HEP intravascular possui um prog-
nostico excelente e casos de recorréncia tém sido reportados
apenas quando realizada uma excisdo incompleta, com novo
crescimento a partir da lesdo subjacente (3, 11, 12, 14, 15).

Conclusao

As caracteristicas clinicas da hiperplasia endotelial
papilar intravascular podem levar a erros diagndsticos
com outras patologias vasculares mais agressivas, em
especial o angiosarcoma. O seu diagndstico definitivo
s6 pode ser determinado apds criteriosa analise histo-
patoldgica. O tratamento cirurgico por remogao total da
lesdo demonstra ser bem-sucedido e sem recidivas em
proservacio de longo prazo. (&
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