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RESUMO

A hiperplasia endotelial papilifera intravascular (HEPI) é uma lesao
vascular nao neoplasica, benigna e rara, especialmente em cavidade
bucal. O presente artigo relata dois casos com diferentes apresentagdes
clinicas de HEPI, envolvendo o labio inferior. O primeiro caso se refere
a um paciente que apresentava noédulo unico submucoso, endurecido,
arroxeado e assintomatico em mucosa labial inferior. E o segundo se
reportaauma paciente que apresentava aumento de volume assintomatico
em labio inferior com a mucosa entumecida e arroxeada desde o fundo
de sulco. O exame histolégico revelou vasos dilatados com proliferagao
de células endoteliais arredondadas, associadas a estruturas papilares,
de tecido conjuntivo projetadas para o limen vascular, associadas a um
trombo organizado, no primeiro caso, ¢ a um hemangioma, no segundo.
A auséncia de células inflamatérias, atipia e necrose celular excluiram
outras lesdes vasculares, sendo o diagnéstico final de HEPIL. O
prognostico da HEPI ¢ excelente, uma vez que recidivas sao raramente
relatadas. A HEPI pode ser incluida no diagnéstico diferencial clinico
de lesoes labiais tnicas, arroxeadas e endurecidas. E por caracterizar-
se histologicamente por uma proliferacio de células endoteliais, ¢
importante estabelecer o diagnostico diferencial com o angiossarcoma,
uma lesio de tratamento mais agressivo e pior prognostico.
Palavras-chave: Malformacdes vasculares; Endotélio vascular; Labios.

ABSTRACT

Intravascular papillary endothelial hyperplasia (IPEH) is a non-
neoplastic vascular benign and rare lesion, especially in oral cavity. This
article reports two cases of IPEH, with different clinical presentation,
involving the inferior lip. The first case refers to a patient presenting
a single submucosal indurated purplish and asymptomatic nodule
in the lower labial mucosa. And the second, to a patient presenting
an asymptomatic increase in the lower lip associated with a swelling
and purplish oral mucosa. Histological examination showed dilated
vessels with rounded endothelial cells proliferation associated with
papillary structures of connective tissue projected to vascular lumen,
associated with an organized thrombus in first case and a hemangioma
in the second. The absence of inflammatory cells, cytologic atypia
and necrosis excluded other vascular lesions, being the final diagnosis
of IPEH. The prognosis of IPEH is excellent since recurrences
are rarely reported. Isolated purplish and indurated labial lesions
can include the IPEH as a possible clinical hypothesis. And, since
is histologically characterized by a proliferation of endothelial cells,
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is crucial the establishment of the histological
differential diagnosis with angiosarcoma, which
requires a more aggressive treatment and has worse
prognosis.
Keywords:
endothelium; Lip

Vascular malformations; Vascular

INTRODUCAO

A hiperplasia endotelial papilifera intravas-
cular (HEPI) é uma lesdo vascular nio neoplasica
benigna, que afeta principalmente o endotélio de
vasos sanguineos de face, couro cabeludo e extre-
midades."” Descrita pela primeira vez em 1923 pelo
patologista francés Masson, essa lesdao corresponde
a uma proliferacao endotelial associada a um trom-
bo ou a outra lesao vascular, que pode levar a obli-
teracio do ldmen vascular." F uma lesio incomum
na cavidade oral, existindo apenas cerca de 118 ca-
sos publicados na literatura (1976-2017)">". Repre-
senta aproximadamente 2% das lesdes vasculares
intraorais, sendo mais frequente em labio inferior,
seguido de ldbio superior, lingua e mucosa jugal.'”

O conhecimento dessa condi¢ao apresenta
importancia no processo do diagnéstico, visto que
pode ser confundida com um angiossarcoma, pois
se trata de uma proliferacao de células endoteliais
formando estruturas papiliferas.® Porém, diferente-
mente do quadro maligno citado, a HEPI nao apre-
senta pleomorfismo celular, atividade mitética ou
area de necrose.” Por sua raridade, essa lesdo quase
nunca ¢ considerada na elaboragao das hipoteses
diagnosticas. Assim, apresentamos dois casos de
HEPI, suas caracteristicas clinicas e histopatolégi-
cas a fim de contribuir com o correto diagnostico
dessa lesao benigna.

RELATO DE CASO I

Paciente do sexo masculino, leucoderma,
47 anos de idade compareceu ao ambulatério de
estomatologia com a queixa principal de lesao no-
dular assintomatica em mucosa de labio infetior
esquerdo, notada ha um més. Durante a anamnese,
negou qualquer doenca de base e historico de trau-
ma na regiao. Ao exame intraoral, notou-se nédulo
submucoso unico em mucosa de labio infetior, me-
dindo aproximadamente 6 mm de diametro, arre-
dondado, séssil, coloracio arroxeada e consisténcia
fibrosa e moével a palpacao (Figura 1A). Com as
hipoteses diagnosticas de flebodlito e hemangioma,
foi realizada a bidpsia excisional da lesao. No tran-
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soperatorio foi possivel observar que a lesao era
encapsulada, de facil divulsao e coloragao bastante
enegrecida. O resultado do exame histopatologico
foi de hiperplasia endotelial papilifera associada
a trombo organizado. O paciente permanece em
acompanhamento livre de recidiva (Figura 1B).

Figura 1 A) Aspecto clinico inicial da lesdo nodular
arroxeada em labio inferior esquerdo.

B) Pos-operatorio 14 dias de

acompanhamento.

satisfatorio  apds

RELATO DE CASO I

Paciente do sexo feminino, feoderma, 11
anos de idade, compareceu ao ambulatorio de es-
tomatologia com a queixa principal de aumento de
volume em progressao no labio inferior ha 1 ano
(Figura 2A). Durante anamnese, a paciente relatou
um histérico de trauma por queda com contusiao
em face ha aproximadamente 3 anos, porém nao
conseguiu estabelecer uma relagdo entre o trauma e
a presenca da lesdo. Ao exame intraoral, observou-
se um aumento de volume que se estendia desde
a regiao de fundo de sulco até a mucosa do labio
inferior, assintomatico, medindo aproximadamente
3 ¢cm de diametro, coloracio arroxeada, consistén-
cia fibrosa e moével a palpacio. Frente aos aspec-
tos clinicos, levantou-se a hipdtese diagnostica de
hemangioma. A paciente foi submetida ao exame
complementar de angiografia no qual revelou uma
vasta proliferacio vascular na regido de mento, sem
acometimento do tecido 6sseo mandibular (Figura
2B). A fim de diminuir a vascularizagio, 3 se¢oes
de emboliza¢do utilizando microesferas de polivi-
nil de 500 a 700 micrometros de diametro foram
realizadas. Apos as se¢oes, foi possivel se visualizar,
pela captagao do contraste, a regressao da lesao (Fi-
gura 2C). Com isso, pode se realizar a biopsia, re-
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sultando no diagnostico final de HEPI associada a
hemangioma. Clinicamente foi visivel a diminui¢ao
de volume do labio inferior e, consequentemente,
melhor vedamento labial (Figura 2D).

Figura 2 A) Aspecto clinico inicial: aumento de volume
em regido de mento e labio.

B) Angiografia com contraste inicial da lesdo vascular.
C) Angiografia com contraste apds embolizagéo.

D) Acompanhamento: diminuicdo da tumefacdo em
l&bio e mento.

ASPECTOS HISTOLOGICOS

Os exames histologicos mostraram vasos
sanguineos dilatados com proliferagao de endote-
liocitos arredondados, formando uma tnica cama-
da de células na periferia de estruturas papilares de
tecido conjuntivo, projetadas em dire¢ao ao interior
do limen vascular, por vezes anastomosadas. As
células endoteliais apresentavam nucleo ovalado,
com cromatina frouxa, citoplasma escasso e limites
indefinidos. No primeiro caso, essa proliferagao de
endoteliécitos, delimitando projegdes papilares, es-
tava associada a um trombo organizado, caracteri-
zado pelo aprisionamento de células sanguineas em
uma rede de fibrina compacta, que circunda todo o
endotélio do vaso. No segundo caso, os endotelio-
citos proliferantes situavam-se na margem de pro-
jecoes papilares projetadas em dire¢io ao limem
vascular, muitas vezes chegando a oblitera-lo to-
talmente. Esses espagos vasculares eram numero-
sos, exibiam trajeto tortuoso e estavam delimitados
por endoteliocitos achatados, caracterizando um
hemangioma. A auséncia de células inflamatorias,
atipia nuclear, figuras mitéticas e necrose excluiram
outras lesdes vasculares, sendo o diagnostico final
de hiperplasia endotelial papilifera intravascular

(Figura 3).
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Figura 3 A) Corte histoldgico revelando um trombo
associado a proliferacdo de endotelidcitos, emitindo
projecdes papilares.

B) Proliferacdo de células endoteliais, associadas a
estruturas papilares situadas ao redor do trombo.

C) Hemangioma contendo vasos sanguineos
obliterados por hiperplasia endotelial papilifera.

D) Proliferacdo de endoteliécitos na margem de
projecdes papilares em direcdo ao limen de espacos
vasculares de vasos com hemangioma.

DISCUSSAO

A HEPI ou Tumor de Mansson pode sut-
gir durante qualquer idade, sendo mais prevalente
entre a terceira e a sexta década de vida. Apresenta
leve predilecao pelo género feminino, e esse pro-
cesso pode acometer o interior de qualquer vaso
sanguineo do corpo, no qual o labio inferior, a lin-
gua e a mucosa bucal s3o os locais mais acometidos
na cavidade bucal.*® Os casos apresentados ocorre-
ram durante a segunda e quinta década de vida, no
labio inferior e em ambos os sexos, demonstrando
a variabilidade epidemiolégica da HEPL

A sua etiopatogenia ¢ desconhecida; alguns
autores consideram a lesao como uma proliferacio
vascular reativa, originada a partir de um trauma
vascular prévio, como relatado pela paciente do
caso 2. Entretanto, outros relatam a forte relacio
da HEPI com trombos organizados em formacao,
como observado no caso 1.

Clinicamente, a HEPI apresenta-se como
uma massa firme, azul-arroxeada, de crescimento
lento e de caracteristicas morfoldgicas diversas,
podendo mimetizar uma série de outras doengas,
fazendo diagnostico diferencial com leses, como
mucocele, hematoma, neuroma traumatico, tumo-
res de glandulas salivares, hemangioma e leiomio-
ma.> A HEPI nio foi incluida em nenhuma das hi-
poteses diagnosticas dos dois casos apresentados
neste estudo.
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Foram distinguidos trés tipos de HEPI:
tipo I ou pura (55.8%), no qual a lesao surge em
vasos dilatados sem comorbidades; o tipo II ou
mista (39.9%) esta associado a uma lesao vascular
pré-existente (malformacdes vasculares, heman-
giomas, etc), e por fim, o tipo III ou extravascular
(4,3%), em que a lesao esta relacionada com a for-
macao de um hematoma induzido por trauma.® Os
casos 1 e 2 apresentados neste relato sio do tipo
puro e misto, respectivamente, sendo que o caso do
tipo misto esta associado a um hemangioma.
Estudos de andlise de imagens da HEPI em diver-
sas partes do corpo através de ultrassonografia,
ressonancia magnética ou tomografia computado-
rizada concluiram que os achados de imagem da
HEPI pura sao inespecificos, e, em geral, apresen-
tam localizagao superficial, forma ovoide ou lobu-
lar bem circunscrita e tamanho pequeno; ja a HEPI
mista termina por apresentar as caracteristicas da
lesao vascular associada.®”""

Histologicamente, as células endoteliais
apresentam proliferacio de padriao papilar em di-
re¢ao ao lumen do vaso sanguineo, que pode ou
nao se apresentar expandido por um trombo orga-
nizado. Essa estrutura papilar ndo apresenta mais
do que 2 camadas de células endoteliais, no qual
nao sao observadas atipia ou atividade mitética em
torno dos nucleos de tecido conjuntivo fibroso,
frequentemente hialinizados e hipocelulares. A le-
sao ¢ bem circunscrita e tem localiza¢ao predomi-
nantemente intravascular, nao invadindo o espago
petivascular.”* Apresenta diagndstico diferencial
histolégico com o angiossarcoma, granuloma pio-
génico, sarcoma de Kaposi, hemangioendotelioma
de células fusiformes e endotelioma intravascu-
lar.!>6

Estudos utilizando marcadores imuno
-histoquimicos demonstraram rea¢do positiva
da HEPI ao CD31, CD34, laminina e vimentina,
confirmando a origem vascular e benigna da lesao,
porém esses marcadores também podem ser vistos
em maior ou menor grau no angiossarcoma. Assim
sendo, a analise dos aspectos morfolégicos, como
pleomorfismo, mitoses ou atipia celular, devem au-
xiliar na diferenciacdo entre as duas neoplasias.””

O tratamento preconizado ocorre exclusi-
vamente pela excisdo cirurgica total da lesao, sem
tratamento adicional. Nao ha relatos de recorréncia
apos excisao total da lesdo, apenas em casos de re-
mocao incompleta da HEPI mista associada a uma
lesao, como o granuloma piogénico ou hemangio-
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ma intramusculat.’” Nos casos apresentados, ne-
nhuma recorréncia foi observada apds um ano de
acompanhamento.

CONSIDERACOES FINAIS

Foram apresentados dois casos com apre-
sentacoes clinicas bastante distintas da mesma le-
sao, destacando o importante papel que o clinico
possui no direcionamento do diagndstico e na
familiarizagdo com essa lesao, ja que os achados
clinicos e radiograficos sao pouco especificos. Le-
sOes labiais unicas, arroxeadas e endurecidas devem
considerar a HEPI no diagnéstico diferencial clini-
co, especialmente se durante o transoperatorio for
observado que a lesio ¢ encapsulada e enegreci-
da, pois se trata de uma proliferacao intravascular.
Embora seja rara, a criteriosa avaliagao histologica
dessas proliferacdes endoteliais, considerando a
HEPI, evita que essas lesoes sejam erroneamen-
te diagnosticadas como angiosarcoma, e a correta
conduta dos profissionais envolvidos pode preve-
nir tratamentos mais agressivos.
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