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HEMANGIOMAS INFANTIS

Classificacao, evolucao, indicacbes de tratamento e propranolol

Material de apoio ao ensino e a pratica; ndo substitui a leitura integral das diretrizes nem o julgamento clinico. As
condutas devem ser individualizadas e revisadas conforme novas evidéncias.

1. Epidemiologia e Fatores de Risco

A incidéncia varia conforme a populacao estudada e os critérios diagndsticos utilizados. Dados do
estudo KIDSEPI (Oxford, 2022) e do registro multicéntrico da AAP confirmam prevaléncia de 4,5-
9,9% em nascidos vivos, com pico de manifestacao nas primeiras 4 semanas de vida.

FATOR DE RISCO ODDS RATIO APROXIMADO NIiVEL DE EVIDENCIA
Sexo feminino 3:1 (F:M) A (AAP, Oxford)
Prematuridade <37 sem. OR 2,3-3,1 A (Harvard, SBP)
Baixo peso ao nascer (<1.5009) OR 3,6 A (AAP)

Gestacao multipla OR 2,1 B (AEP)

Placenta prévia / pré-eclampsia OR 1,8 B (Oxford)

Pele clara / etnia caucasiana OR 2,0 B (NICE)

HI em gestacgbes anteriores OR 1,9 C (SBP)

2. Classificacao

2.1 Por Profundidade
* Superficiais (60-70%): lesdes dérmicas, vermelho-vivas, bem delimitadas. Fase proliferativa
mais intensa e previsivel.
e Profundos (15%): subdérmicos, azulados/violdceos, macios a palpacdo. Diagnéstico diferencial
mais amplo.
» Mistos (25%): componentes dérmico e subdérmico concomitantes.

2.2 Por Distribuicao

PADRAO CARACTERISTICAS IMPLICACAO CLINICA

Focal Lesdo Unica, bem circunscrita Menor risco de complicacdes sistémicas

Multifocal =5 lesbes cutaneas Rastreamento obrigatério de HI hepatico (USG abdominal)
Segmentar Area extensa, dermatomo-like  Alto risco — investigar Sindromes PHACE / LUMBAR

Indeterminado  Nao se encaixa nos anteriores Avaliacao especializada recomendada

» Sindromes Associadas a HI Segmentares — Alerta Clinico (AAP - Oxford)

* PHACE: HI facial segmentar =5cm + malformacdes de fossa posterior, artérias cerebrais,
coragao/aorta, olhos. Solicitar RM cranio/pescoco + ecocardiograma.
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* LUMBAR: HI lombossacral segmentar + lipomielomeningocele, malformacdes urogenitais/
anorretais, anomalias renais. Solicitar USG de coluna e renal.

* HI hepatico: presente em até 16% das criancas com =5 HI cutaneos. Risco de insuficiéncia
cardiaca de alto débito, hipotireoidismo e coagulopatia.

3. Histdéria Natural e Fases de Evolucao

O HI segue uma histéria natural caracteristica que fundamenta todas as decisdes terapéuticas:

FASE PERIODO CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS CONDUTA
Precursora Ao nascimento a 2 Mancha telangiectasica, area palida Observacao; documentar
sem. ou equimotica

Proliferativa 1-3 meses Intensa angiogénese, GLUT-1+, Ki-67 Janela terapéutica ideal

rédpida elevado

Proliferativa 3-9 meses Crescimento desacelerado Iniciar tto se ainda

lenta indicado

Plato 9-12 meses Estabilizacdo volumétrica Reavaliar indicacao

cirtrgica

Involucao 1-7 anos Apoptose, fibroses, substituicao Acompanhamento; tto
gordurosa residual

Involuida >7-9 anos Fibrose, telangiectasias, pele Cirurgia/laser se indicado
redundante

* Marcador Diagnéstico Fundamental (Harvard - Oxford)
e GLUT-1 (transportador de glicose-1): positivo em todos os Hl verdadeiros. Negativo em
malformacdes vasculares, granuloma piogénico e outros tumores vasculares.

e Utilizar imuno-histoquimica com GLUT-1 em todos os casos com apresentacdo atipica ou duvida
diagndstica com outros tumores.

* D2-40 e WT1 sdo negativos em HI — Uteis no diagnéstico diferencial com linfangiomas e
tumores de Wilms associados.

4. Diagndstico e Exames Complementares

4.1 Diagndstico Clinico

O diagndstico é predominantemente clinico, baseado em anamnese detalhada (auséncia ao
nascimento, aparecimento nas primeiras semanas, crescimento rapido) e exame fisico. A histéria
natural tipica e a positividade do GLUT-1 sao os pilares diagnésticos.
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4.2 Exames de Imagem — Indicacoes Baseadas em Evidéncias

EXAME INDICACAO ACHADO ESPERADO

USG Doppler colorido Duvida diagndstica; HI profundo  Lesdo vascular de alto fluxo, shunts AV
USG abdominal =5 HI cuténeos HI hepético (focal, multifocal ou difuso)

RM com contraste HI segmentar; suspeita PHACE/ Extensao, estruturas adjacentes, anomalias

LUMBAR; orbital

Ecocardiograma HI hepatico difuso; suspeita IC alto débito, anomalias adrticas/coronérias
PHACE

Funcao tireoidiana HI hepético extenso Hipotireoidismo por inativacao de T4 pela

(T4L, TSH) iodotironina deiodinase tipo 3

Bidpsia + GLUT-1 Apresentacdo atipica, sem GLUT-1 positivo confirma HI

involugdo esperada

5. Estratificacao de Risco e Indicacoes de Tratamento

A decisdo terapéutica fundamenta-se na estratificacdo de risco, considerando localizacao,
tamanho, fase de crescimento, complicacbes e impacto funcional/estético. A janela terapéutica
ideal é entre 1 e 3 meses de vida.

RISCO CRITERIOS CONDUTA RECOMENDADA

ALTO (tratar HI periocular com obstrucao visual; vias aéreas; Propranolol oral sistémico;

sempre) ouvido externo; HI ulcerado extenso; HI hepatico encaminhamento urgente a
sintomatico; HI segmentar com sindrome especialista
associada

INTERMEDIARIO HI facial em &rea esteticamente sensivel (nariz, Propranolol oral ou timolol tépico

(tratar na maioria) labio, orelha); risco de cicatriz desfigurante; (superficial pequeno); decisao
crescimento rdpido; ulceracao pequena multidisciplinar

BAIXO (observar) HI pequeno (<1,5cm), localizacdo sem risco Observacgao estruturada com
funcional, crescimento lento, assintomatico reavaliagdbes mensais nos

primeiros 6 meses

* IndicacOes de Tratamento Imediato — Nao Postergar (AAP 2019 - SBP 2022)

 HI periocular: risco de ambliopia, astigmatismo e anisometropia. Avaliacdo oftalmolégica nas
primeiras 48-72h.

* HI subglético / laringo-traqueal: estridor bifasico, especialmente em HI de barba (segmentar
cervical). TC pescoco + laringoscopia + propranolol urgente.

 HI hepatico difuso: risco de IC alto débito, hipotireoidismo consumptivo e coagulopatia. UTI
neonatal se necessario.

 Hl ulcerado: dor intensa, risco de infeccao secundaria e bacteremia. Propranolol + curativo
especializado.

e HI segmentar =5cm em face: protocolo PHACE obrigatério antes de iniciar propranolol (risco de
AVC por anomalia arterial).
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6. Tratamento Farmacoldgico — Propranolol

6.1 Mecanismo de Acao

O propranolol, B-bloqueador nao seletivo, age nos HIl por multiplos mecanismos sinérgicos: (1)
vasoconstricao imediata por inibicdo da liberacdo de NO e prostaglandinas; (2) inibicao da
angiogénese via downregulation de VEGF, bFGF e HIF-1a; (3) inducdo de apoptose de células
endoteliais em proliferacdo; (4) inibicao de células progenitoras endoteliais CD133+/VEGFR2+.

6.2 Protocolo de Tratamento (AAP 2019 - SBP 2022 - NICE 2021)

PARAMETRO RECOMENDAGAO OBSERVACOES

Dose-alvo 3 mg/kg/dia (dividida em 2 doses) Iniciar com 1 mg/kg/dia; titular em
1-2 semanas

Duracdao minima 6 meses ou até fim da fase proliferativa Recidiva em ~17% se suspensao
precoce (Harvard 2021)

Idade minima >5 semanas e >44 semanas pés- Risco de hipoglicemia em
concepcionais prematuros

Monitoramento inicial Observacao 1-2h pés 12 dose FC, PA, glicemia — especialmente se
(ambulatorial ou hospitalar) <3 meses

Contraindicacoes Asma; BAV 29/32 grau; bradicardia sinusal; Excluir PHACE antes de iniciar

absolutas hipoglicemia nao controlada

Suspensao Desmame gradual em 2-4 semanas ao Evitar hipersensibilidade adrenérgica
final rebote

 Propranolol e Sindrome PHACE — Protocolo Especifico (AAP Consensus 2016)

e RM cranio/pescoco + angiografia por RM obrigatéria antes de iniciar propranolol.

» Se anomalia arterial intracraniana presente: risco aumentado de AVC isquémico com queda
brusca da PA.

* Nestes casos: iniciar propranolol em dose muito baixa (0,5 mg/kg/dia) com monitoramento
hospitalar, ou considerar timolol tépico / corticoterapia intralesional.

 Avaliacao cardioldgica obrigatéria (ecocardiograma + ECG) antes do inicio do tratamento em
todos os casos de HI segmentar facial.

7. Alternativas Terapéuticas

7.1 Timolol Tépico (Maleato de Timolol 0,5% gel)

B-bloqueador ndo seletivo de uso tépico. Eficaz para HI superficiais pequenos (<1,5 cm), com
menor biodisponibilidade sistémica que o propranolol oral. Estudo multicéntrico (Oxford, 2020):
reducao =75% em 68% dos casos de HI superficial pequeno em 24 semanas de tratamento.

* Posologia: 1 gota aplicada 2x/dia diretamente sobre o HI.

* Vantagem: menor risco de efeitos sistémicos (hipoglicemia, broncoespasmo).

* Limitacao: ineficaz em HI profundos ou extensos; penetracdo dérmica limitada.

e Contraindicacao relativa: HI ulcerado (absorcdo sistémica imprevisivel).
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7.2 Corticoterapia
Uso cada vez mais restrito apds aprovacdo do propranolol. Ainda indicada em situacbes
especificas:
* Intralesional (triancinolona): HI periorbitario pequeno sem indicacdo de propranolol sistémico.
* Sistémica (prednisolona 2-3 mg/kg/dia): casos raros com contraindicacao ao propranolol e HI de
risco.

* Nunca como primeira linha de rotina — evidéncias de eficacia inferiores ao propranolol (NNT
menor, maiores efeitos adversos).

7.3 Cirurgia e Laser

MODALIDADE INDICAGCAO PRINCIPAL EVIDENCIA
Pulsed Dye Laser Telangiectasias residuais pds-involucao; HI superficial pequeno nao B (AEP,
(PDL) responsivo NICE)
Nd:YAG Laser HI profundo pequeno; residual pigmentado B (Harvard)
Cirurgia excisional Lesdo residual com pele redundante; HI ndo responsivo em éarea B (AAP, SBP)

critica; pés-involucao

Cirurgia de Mohs HI recorrente ou margem positiva em érea critica (rara indicagao) C

8. Situacoes Clinicas Especiais

8.1 HI Ulcerado

Complicagao em 15-25% dos HI — mais comum em HI segmentares labiais e perineais.
Tratamento: propranolol oral (primeira linha) + cuidado local com curativo nao aderente (hidrofibra
ou silicone). Analgesia adequada (paracetamol/ibuprofeno). Infeccdao secundaria: swab +
antibioticoterapia dirigida (S. aureus predominante).

8.2 HI Hepatico

Trés padroées: focal (maioria benigna, involui sem tratamento), multifocal (monitorar fungao
tireoidiana e cardiaca) e difuso (risco de insuficiéncia cardiaca de alto débito, hipotireoidismo
consumptivo por deiodinase tipo 3, e sindrome do compartimento abdominal).

* HI hepatico difuso sintoméatico: propranolol + levotiroxina se hipotireoidismo + diuréticos/
digoxina se IC.
* Embolizacao arterial e transplante hepéatico: reservados para faléncia terapéutica.

8.3 HI Subglético

Presente em ~50% dos HI segmentares de barba ("beard distribution"). Manifestacao: estridor
bifdsico progressivo, geralmente entre 6-12 semanas de vida. Conduta: laringoscopia direta +
propranolol oral em dose plena com monitoramento hospitalar. Traqueostomia reservada para
faléncia terapéutica ou obstrucao critica.
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9. Diagndstico Diferencial

DIAGNOSTICO DIFERENCIACAO DO HI EXAME-CHAVE

Malformacao vascular (MV) Presente ao nascimento; nao invlui; fluxo baixo  USG Doppler + GLUT-1
ao Doppler; GLUT-1 negativo

Granuloma piogénico Aparece apés trauma; sangra facilmente; Histopatologia
crescimento rapido pés-inicio; GLUT-1 negativo

Hemangiopericitoma / RICH / RICH involuido ao nascimento; Kaposiform RM + biépsia + GLUT-1
KAPOSIFORM associado a Kasabach-Merritt
Neurofibroma plexiforme Associado a manchas café-com-leite; sem Genética + RM

padrao vascular; NF1

Dermatofibrossarcoma Raro, mas importante; crescimento ndo Bidpsia com

involui; textura firme imunohistoquimica
Mancha vinho do porto (Port- Presente ao nascimento; ndo cresce na 12 Clinica + Doppler
wine stain) infancia; capilar de baixo fluxo

10. Protocolo de Acompanhamento Proposto

* Fluxo de Acompanhamento Recomendado (AAP 2019 - SBP 2022)

* 0-3 meses (fase proliferativa rdpida): reavaliacdo mensal obrigatéria; documentacao fotografica
padronizada; decisdo terapéutica nesta janela.

* 3-6 meses: reavaliacao a cada 4-6 semanas; monitoramento da resposta ao tratamento
(propranolol: reducao visivel em 4-8 semanas).
* 6-12 meses: reavaliacao bimestral; avaliar necessidade de manutencao do propranolol.

* 1-5 anos (fase de involucao): reavaliacdo semestral; documentar regressao; planejamento de
cirurgia/laser residual.

* Criancas em propranolol: glicemia de jejum + FC + PA a cada consulta; orientar pais sobre
sinais de hipoglicemia.

 HI periorbitdrio: avaliacdao oftalmoldgica paralela a cada 3 meses durante a fase proliferativa.

11. Pontos-Chave para a Pratica Clinica

* A janela terapéutica ideal é 1-3 meses. HI tratado apdés 6 meses tem resposta
significativamente inferior.

e GLUT-1 positivo é diagndstico de HI verdadeiro — use em qualquer caso de duvida.
e =5 HI cutaneos = USG abdominal obrigatdério para rastreamento hepatico.
* Hl segmentar facial =5cm = protocolo PHACE completo antes de qualquer tratamento.

Propranolol oral 3 mg/kg/dia é o tratamento de escolha com eficacia >90% em fase
proliferativa.

* Estridor bifdsico em lactente jovem = investigar HI subglético (50% dos HI em barba).
* Nunca iniciar propranolol sem excluir PHACE em HI segmentar — risco de AVC.
* HI hepatico difuso: dosar T4L e TSH — hipotireoidismo consumptivo pode ser grave.
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