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INTRODUCAO

hiperplasia endotelial papilifera é um processo

intravascular benigno, que inclui estruturas papiliferas
composta por uma camada simples de células endoteliais
ao redor de um nucleo de tecido conectivo fibroso e que
histopatologicamente simula angiossarcoma. A maioria
destas lesdes situa-se na derme profunda ou subcutanea
sem envolvimento da derme subjacente. Podem ocorrer
em varios 6rgdos ou simultaneo a outras lesdes, como em
vasos previamente normais, varizes, hemorréidas,
granulomas piogénicos e hemangiomas ou trombos em
organizacao'. Foi descrita por Masson, inicialmente como
processo neoplasico, posteriormente sendo caracterizada
como processo reativo, pela falta de atipia celular e pelo
confinamento intravascular'2.

Tem sido descrito em diversas localizagdes: seio
renal, espaco para faringeo, figado, sistema nervoso cen-
tral, musculatura de membros, célon, entre outros®“. O
objetivo deste relato de caso é mostrar um tumor raro, com
diagnéstico pré-operatério dificil, seu quadro clinico, trata-
mentos propostos e evolugao.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, caucasiano, 50 anos, apre-
sentando-se com quadro de emagrecimento de 15% peso
corporal (12 kg) nos ultimos seis meses e dor no flanco
direito, intermitente inespecifica, sem outros sintomas
urinarios.

Exame clinico sem alteracdes relevantes e exa-
mes laboratoriais demonstrando desnutricdo protéica
caldrica (proteinas totais, albumina, transferrina baixas e
discreta anemia). Exames urindrios e hormonais normais
(epinefrina, norepinefrina, acido vanil-mandélico, cortisol,
17-KS, 17-OH, metanefrinas e catecolaminas urinarias).

Endoscopia digestiva alta e baixas normais. Os
exames de imagem, ultra-som e tomografia
computadorizada de abdome, mostraram lesdo heterogé-
nea hiperecdica, sem modificagdes com uso de contraste
ou linfadenopatia, com discretas calcificacdes, medindo 6,5
x 4,5 cm em topografia de adrenal direita.

Realizou-se adrenalectomia direita video-
laparoscépica, com retirada de peca cirtrgica de 30 g, 5,5
cm no maior eixo, com aspecto vermelho-escura,

encapsulada sem comprometimento de margens, cuja ana-
lise histolégica foi compativel com hiperplasia endotelial
papilifera. Paciente evoluiu sem intercorréncias com alta
no 2° dia de pés-operatorio. Paciente encontra-se no 16°
més de pos-operatério, com melhora clinica da dor e recu-
peracdo completa da perda ponderal existente.

DISCUSSAO

Trabalho realizado na Clinica Urolégica de Maringd Maring4, PR - BR.

A hiperplasia endotelial papilifera é uma lesao
incomum, em revisao recente de aktar et al.", foram des-
critos seis casos deste tumor acometendo o seio renal e
apenas um caso em topografia adrenal Russel et al. 4.

S&o na maioria assintomaticos, porém de acordo
com sua localizacdo podem determinar: no sistema urinario
(hematdria macroscépica, dor abdominal intermitente),
espaco para faringeo (edema de cordas vocais), SNC
(cefaléia e dislalia)?>.

As caracteristicas radiolégicas sao calcificacoes
discretas, em uma massa bem circunscrita. Lembra uma
neoplasia verdadeira com alteracdes degenerativas que
incluem: necrose e trombose que aumentam com o supri-
mento vascular. Acredita-se que a proliferacdo endotelial
ocorra em resposta a inflamacéo e estase dentro do leito
vascular. Em sua forma pura a lesao é pequena (média de
2 cm), vermelho-rubro, massa multicistica contendo coa-
gulos circundada pseudocdapsula fibrosa contendo musculo
liso residual ou tecido liso da parede do vaso pré-existente.
Em vasos de menor calibre que se encontram dilatados,

Figura 1 - Proliferacdo endotelial com fendas vasculares, HE, obj 20x.
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pouco ou nenhum musculo sdo demonstraveis dentro da
pseudocapsula. Raramente a ruptura dos vasos de origem
permite vazamento do processo ao tecido ao redor que
ndo deve ser compreendido como sinal de malignidade’3.

Regularmente ¢ confundido com o
angiossarcoma. Diferencia-se deste pelo confinamento ao
[Gmen vascular, por ndo possuirem necrose franca,
pleomorfismo acentuado ou alto indice mitético. A exten-
sd0 passiva deste processo para o tecido mole circunjacente
ocorre por ruptura vascular.?4.

Mesmo tratando-se de um tumor benigno, em
60% dos pacientes é relatado emagrecimento. Alguns au-

ABSTRACT

tores associam estes sintomas a dor intermitente, a difi-
culdade de alimentacao pela obstrucao a passagem ali-
mentar (tumores para faringeos) ou pela disabsorcao (tu-
mores de intestino delgado e célon). A perda protéica
significativa (tumores seio renal), e ainda as alteracdes
hormonais por destruicdo das glandulas onde ocorrem e
a producao de fatores endoteliais que promoveriam
saciedade, também sao citadas para explicar a perda de
peso’.

O prognéstico da lesdo é excelente, sendo cura-
do pela simples excisdo. Naqueles em que ha recorréncia
em geral se superpde presenca de tumor vascular®.

Intravascular papillary endothelial hyperplasia is a benign and rare intravascular process thought to arise from an organizing
thrombus. Involvement of the adrenal gland is extremely rare, with only one case reported in the literature. We report a case of this
vascular lesion in the adrenal gland, treated with laparoscopic adrenalectomy.
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