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Introducao

O hemangiopericitoma (HPC) foi descrito pela primeira vez
em 1942 por Stout e Murray e representa um tumor vas-
cular que se origina dos pericitos de Zimmerman. Essas
células multipotentes circundam o endotélio de capilares
e vénulas. Elas desempenham um papel na regulacao da
microcirculacao dos tecidos e sao essenciais a angiogénese.
Como sao células-tronco em sua origem, elas tém o potencial
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de se diferenciar em células musculares lisas, macrofa-
gos, adipocitos, osteoblastos ou fibroblastos, mas também
podem se transformar em tumores malignos (HPC/tumor
fibroso solitario, miopericitoma, tumor glomico).

Os HPCs podem ocorrer em qualquer lugar, mas sao pre-
dominantemente localizados nas extremidades inferiores,
na pelve ou no retroperitonio. Apresentam uma predilecao
pelos tecidos subcutaneos e sistema musculoesquelético.
Apenas 20% a 25% de todos os HPCs afetam a regiao da
cabeca e do pescoco.” O envolvimento laringeo é uma rari-
dade, segundo nosso conhecimento, com apenas 12 casos
relatados. O presente caso € de um homem adulto cujo
tumor laringeo progrediu rapidamente, apesar de varias
intervencoes cirlrgicas locais que resultaram em obito.

Relato de caso

Um homem branco de 62 anos apresentou historia de disfo-
nia progressiva e dispneia ao longo de dois meses. O paciente
apresentava exposicao baixa a moderada aos fatores de risco
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Figura1 Visualizacdo endoscopica da lesao laringea via diver-
ticuloscopio de Weerda com o paciente em posicdo supina. A
epiglote parece completamente normal acima da lesdo tumoral
intralaringea.

padrao, tabagismo e alcool social, para carcinoma de células
escamosas de cabeca e pescoco (HNSCC). O exame clinico
revelou lesao polipoide avermelhada, coberta por mucosa
aparentemente normal, ocupava a hemilaringe esquerda.
A laringoscopia, a lesao pareceu quase pedunculada, com
um pediculo de base estreita em torno do ventriculo larin-
geo - a lesao foi totalmente excisada na primeira vez. O
resultado histologico inicial foi de um carcinoma de célu-
las escamosas mal diferenciado. O paciente foi informado
do diagnostico e das opgoes de tratamento e recebeu alta,
pois precisava de tempo para considerar as opcoes. Vinte e
trés dias apos a cirurgia inicial, retornou como emergéncia
e apresentava dispneia grave. Uma grande lesao obstruia
a entrada da laringe, causava obstrucao subtotal das vias
aéreas. Esse recrescimento do tumor necessitou de uma tra-
queostomia de emergéncia. Na mesma ocasiao, fez-se uma
segunda resseccao ‘‘completa’’ com cirurgia microlaringea.
Dez dias apos essa resseccdao, o paciente foi reavaliado
em outra clinica de otorrinolaringologia, procurava uma
segunda opinido. A endoscopia flexivel revelou um tumor
avermelhado de base estreita, media 8 x 8 mm na prega ven-
tricular esquerda. O paciente foi encaminhado para uma
clinica otorrinolaringologica terciaria.

Vinte dias depois, foi internado em nossa instituicao em
busca de diagnostico mais detalhado e tratamento. O tumor
havia crescido novamente e obstruido a laringe. Como a
doenca original havia sido descrita como tendo aparén-
cia celular atipica, houve relutancia em proceder a uma
laringectomia total sem bidpsia adicional e revisao histopa-
tologica do diagnostico. Assim, o paciente concordou e foi
submetido a novo procedimento endoscopico com reducao
de volume para a obtencao de novas amostras de tecido para
novos exames histologicos. A lesao era recoberta por epitélio
liso com grandes areas de ulceragao e vestigios de san-
gramento (fig. 1). Essa resseccao microlaringea R2 reduziu
o volume do tumor para 15%. A tomografia computadori-
zada nao revelou sinal de disseminacao tumoral regional ou

distante, nem de invasdes a estrutura cartilaginosa (fig. 2).
Enquanto aguardava o ultimo exame histoldgico, o paciente
recebeu alta hospitalar, com instrucées sobre os cuidados
com a traqueostomia.

A histologia revelou caracteristicas morfolégicas carac-
teristicas de hemangiopericitoma: abundancia de capilares
ramificados, de parede fina, com contorno que lembrava
*‘chifres de veado’’ (staghorn branching) e proliferacao
perivascular de células tumorais monomorficas ovais e fusi-
formes (alongadas). A analise imuno-histoquimica mostrou
coloracao positiva para Ki-67 (proliferacao nuclear), CD99,
CD34 (proliferacao endotelial), proteina S-100, vimentina,
CD45 - confirmou-se que o tumor era um HPC maligno. Ki-
67 foi expresso nos nlcleos de 90% das células tumorais e
CD34 +nas células endoteliais (fig. 3). A expressao da pro-
teina S-100 foi focal. A vimentina foi expressa pelas células
tumorais nas regides perivasculares. O tumor foi negativo
para CKAE1/AE3, cromogranina e sinaptofisina. Esse extenso
estudo histopatoldgico e a revisdo pela equipe oncoldgica
levaram quatro semanas.

As tentativas de entrar em contato com o paciente para
explicar a natureza de sua doenca laringea e discutir outras
opcoes de tratamento falharam, ja que seus parentes nos
informaram que o paciente tinha ido a dbito com evidéncia
de sangramento na traqueostomia.

Discussao

O fato de que o HPC constitui < 1% de todos os tumores de
cabeca e pescoco e de que a localizagao laringea primaria é
uma raridade, nao é surpreendente que essa entidade clinica
possa ser diagnosticada erroneamente. Os HPCs primarios
da laringe sdao um grupo heterogéneo com caracteristicas
clinicas nao especificas, entao um diagnostico clinico sem
confirmacao histologica € improvavel. A revisdo da literatura
publicada mostrou que o HPC laringeo se apresenta macros-
copicamente como uma lesao polipoide ou semelhante a um
cisto, sob a mucosa normal - com caracteristicas macros-
copicas tipicas de lesbes benignas da laringe.'> Ha apenas
um relato que descreve o tumor laringeo como provavel-
mente maligno apos a avaliacdo.® Esse caso relatado tinha
sido examinado por trés laringologistas experientes, todos
abordaram a lesao como provavelmente benigna e bastante
distinta do que macroscopicamente poderia ser chamado de
CCE tipico da laringe. O relato de HPCs em locais anatomicos
proximais, como a traqueia e cavidade nasal, os descrevem
como uma lesao polipoide pedunculada.

0 aspecto macroscopico inespecifico da lesao, o perfil de
baixo risco do paciente para o HNSCC e o crescimento rapido
atipico do tumor apos a excisdo microlaringea (retrospec-
tivamente consideradas como bidpsia excisional extensa)
levaram a incerteza quanto ao diagnostico histologico ini-
cial e a necessidade de um segundo estudo histopatoldgico
antes da decisao sobre o tratamento definitivo. A avaliacao
histologica precisa é essencial para o tratamento de HPCs,'
pois eles tém caracteristicas microscopicas distintas -
ramificacao capilar em ‘‘chifre de veado’’ e células fusifor-
mes perivasculares. Embora os HPCs possam ser confundidos
com muitos outros tumores mesenquimais (sarcoma sinovial,
tumor fibroso solitario etc.) e possa haver possivel confu-
sao com outras doencas, os ensaios imuno-histoquimicos
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Figura 2 TC axial no nivel das cartilagens tireoide (esquerda) e cricoide (direita) com obstrucdo completa do limen e sem
evidéncia de invasédo da cartilagem. O paciente respira através de uma traqueostomia.
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Figura 3

Imagens histoldgicas do HPC com diferentes coloracdes: (a) hematoxilina-eosina; (B) coloragcao imuno-histoquimica para

Ki-67; (C) coloracdo imuno-histoquimica para CD34; (D) coloracao imuno-histoquimica para CD99.

especializados sao considerados essenciais para confirmar
o diagnostico. O termo ‘‘hemangiopericitoma’’ parece mal
definido e impreciso, pois ha muitos tumores com caracte-
risticas semelhantes ao HPC que nao podem ser claramente
definidos como HPC. Atualmente esses tumores sao incluidos
no grupo de ‘‘tumor fibroso solitario (TFS) - hemangioperi-
citoma’’, enquanto o HPC é considerado a forma celular do
TFS.

Ap6s o diagndstico e estadiamento, o melhor tratamento
para o HPC laringeo é a laringectomia total. Relatos publi-
cados de hemangiopericitomas laringeos mostram que os
pacientes submetidos a laringectomia total tém provavel-
mente uma melhor sobrevida do que aqueles tratados com
resseccao parcial da laringe. Ao revisar os 12 casos relata-
dos na literatura, verifica-se que mais informacées sobre
a recorréncia do tumor estdo disponiveis para sete; seis
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Tabela 1 Resumo dos 12 casos de HPC laringeos relatados até agora'~%8°

Caso Autor Ano  Tratamento Recorréncia (+tempo) Tratamento Seguimento

1 Stout 1956 - - - -

2 Walike, Bailey’ 1971 Devido ao mau estado Apresentacao multipla - Morreu apos
fisico, nenhuma cirurgia do HPC (labio, lingua, 2 tratamentos
foi feita palato mole, epiglote) de radioterapia
Radioterapia (RT): dois
tratamentos

3 Kuzniar 1971 - -

4 Taguchi et al.? 1974 Excisao + RT pos-operatoria Nao; CCE induzido por Laringectomia 27 meses
(6.120 rads) radiacao 15 meses no total depois - sem

pos-operatorio evidéncia de
doenca (SED)

5 Ferlito® 1978 Nenhum (mau estado fisico) - - Morreu de

abscesso
pulmonar

6 Moncade, 1979 Excisao Sim, 8 meses Reexcisao -

Demaldent?

7 Hertzanu et al.? 1982 Excisao + embolizacao - - -
pré-operatoria

8 Pesavento, 1982 Excisao Sim, 30 meses depois Hemilaringectomia 1 més depois:

Ferlito* SED
9 Schwartz, 1987 Laringectomia submucosa  Nao Nao 3,5 anos
Donovan® parcial depois: SED

10 Ey, Guastella® 1988 Faringotomia lateral Nao Nao 6 meses
Miotomia cricofaringea depois: SED

11 Bradley et al.’ 1989 Laringectomia total Nao Nao 40 meses
Hemitireoidectomia depois: SED
esquerda

12 Harirchian et al.> 2011  Embolizacao pré-operatéria Nao Nao 10 meses
Faringectomia parcial depois: SED

Laringectomia supraglotica
parcial

SED, sem evidéncia de doenca; RT, radioterapia.

pacientes nao mostraram evidéncia de doenca durante o
seguimento (intervalo de tempo: 1-42 meses apos a cirurgia,
mediana do tempo: 21 meses). Cinco pacientes foram sub-
metidos a laringectomia total ou hemilaringectomia como
tratamento de primeira ou segunda linha. Um paciente foi
submetido a faringotomia com excisdo tumoral total.?”* Nao
ha relato de evidéncia para tratamentos adicionais de radio-
e/ou quimioterapia. Apenas dois dos 12 pacientes foram
tratados com radioterapia - um foi a obito apds dois tra-
tamentos de radiacao e o outro (dose total de 6.120 rads)
foi diagnosticado com carcinoma epidermoide *‘induzido por
radiacao’’ 15 meses apods a cirurgia. O quadro clinico e o
resultado do tratamento dos 12 casos relatados de HPC larin-
geos estao resumidos na tabela 1.

Entretanto, existem alguns casos de HPC com outras
localizacdes (infelizmente ndo especificadas) descritas na
literatura, em que a propria radioterapia levou ao desa-
parecimento do tumor.” Em outros casos, o tumor pareceu
ser radiorresistente. A radioterapia pds-operatoria ou pali-
ativa é frequentemente usada para o tratamento de HPC,
ao contrario da quimioterapia, cujo papel no controle do
crescimento tumoral ainda nao foi totalmente investigado.”

Uma metanalise de 116 pacientes com HPC primario de
cabeca e pescoco em 2014 definiu a remogao cirtrgica como

o tratamento ideal de primeira linha. As modalidades de
tratamento nao cirtrgico foram indicadas como um dos prin-
cipais fatores prognosticos adversos independentes para a
sobrevida, juntamente com localizacdo profunda do tumor
e o tamanho > 5 cm de didmetro.

Os dados sobre a taxa de crescimento do HPC sao escas-
sos. No primeiro relato, Stout e Murray (1942) definiram o
crescimento do HPC como *‘localmente persistente, agres-
sivo, infiltrativo’’, raramente apresentava metastases. HPCs
com localizacdes mais comuns (retroperitonio, pelve) sao
considerados de crescimento lento. Os HPCs intradsseos tém
taxa de crescimento extremamente lenta e o periodo assin-
tomatico pode chegar a 20 anos. Nas meninges, o HPC
é geralmente um tumor de crescimento rapido com alta
recorréncia local. HPCs na cabeca e no pescoco podem
variar significativamente em sua taxa de crescimento, mas
a maioria dos casos descritos os define como de cresci-
mento relativamente lento. Os HPCs de cabeca e pescoco
incluem: orbital (crescimento lento), nasossinusal (cresci-
mento lento), da cavidade oral (crescimento lento) e da
glandula pardtida (crescimento lento).

Apenas cinco dos 12 relatos de HPC da laringe contém
informacdes sobre a taxa de crescimento do tumor - o
HPC é descrito como um tumor de crescimento lento com
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longo periodo assintomatico. No entanto, essa afirmacao nao
é sempre comprovada pelos casos apresentados, mas sim
informacdes obtidas a partir das referéncias citadas, inclui-
das na parte de discussao dos artigos.>>%° Em relacdo as
vias aéreas, em geral o HPC da cavidade nasal e da tra-
queia € caracterizado por um curso sintomatico de trés
meses a dois anos antes do diagnodstico. O HPC traqueal
apresentou novo crescimento e tornou-se um tumor sinto-
matico apos cinco meses. Nesse contexto, em nosso caso,
o HPC laringeo apresentou-se como lesao tumoral com
crescimento/recrescimento muito rapido, com progressao
local marcada por comprometimento das vias aéreas e san-
gramento. Dentro de 54 dias, o tumor foi submetido a
duas excisdes macroscopicas completas e tinha crescido
novamente em duas ocasioes, com iminente obstrucao das
vias aéreas potencialmente fatal. No Ultimo periodo de
observacdo de 20 dias, entre a endoscopia no consultério
e a ultima cirurgia, o tamanho da lesdao aumentou de cerca
de 8 x 8 para 27 x 24mm, causou obstrucao laringea total

(fig. 1).
Conclusao

0 HPC da laringe é uma neoplasia extremamente rara,
com comportamento bioldgico imprevisivel, de tratamento
discutivel e é um diagnostico de exclusdao. Os critérios
diagnosticos de HPC maligno permanecem controversos,
inclusive as caracteristicas histologicas e seu curso clinico.
Na maioria dos sitios, o HPC parece ser de crescimento lento,
com uma aparéncia benigna, e é somente com experiéncia
histologica que um diagndstico conclusivo pode ser feito.
Este relato de caso de HPC laringeo foi caracterizado por
um curso fulminante, dominado por uma alta taxa de cresci-
mento/recrescimento local, sem evidéncia de disseminacao
regional ou distante.
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