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Resumo: Introducdo: Relato de caso sobre paciente com Hemangioendotelioma Kaposiforme(HK) em
palato associado a Sindrome de Kasabach Merrit(SKM). Descri¢do: K.A.C.P. masculino, 2 anos,
natural e procedente de Campo Florido, MG, deu entrada em pronto socorro infantil, com quadro
de tosse produtiva e precordialgia importante, ha 1 semana. No exame fisico, de alterado, havia
dispneia, hemangioma 1x1,5cm em palato e hepatoesplenomegalia. Foi visto ao ecocardiograma
derrame pericardico importante, e pericardiocentese com linfocitose. Realizou investigagcdo para
doencas infecciosas e autoimunes, com resultados normais. Foi iniciado empiricamente
corticoterapia, com melhora e alta com seguimento ambulatorial. Houve perda do seguimento,
porém, 1 ano apds, teve nova internacdo com mesmo quadro. Evoluiu com coagulacdo
intravascular disseminada, SKM, ulceracdo e sangramento do hemangioma, insuficiéncia renal
aguda e chogue hipovolémico. Foi redlizada biopsia de linfonodo cervical a direita, que
diagnosticou neoplasia vascular de malignidade intermediaria, com aspecto histopatol6gico de
HK. Recebeu corticoterapia, evoluindo com estabilizagdo hemodindmica e remissdo gradativa do
tumor. Discussdo: O HK € um tumor raro e agressivo, possuindo caracteristicas histoldgicas
benignas, porém leva a alta mortaidade na auséncia de tratamento. E mais comum em tronco ou
extremidades. Um a cada 300 hemangiomas apresenta coagulopatia como complicagdo, sendo
freqliente a associagdo com linfangiomatose ou SKM. Ela consiste na presenca de um tumor
vascular que desencadeia uma coagulopatia de consumo com plaguetopenia por aprisionamento
de plagquetas e anemia hemolitica microangiopética. A instalacdo do quadro pode ocorrer durante
0 processo de crescimento do hemangioma ou, mais tardiamente, associada a contuséo da leséo.
O tratamento consiste em cuidados de suporte e corticoterapia até a resolucdo dos sintomas.
Quando reconhecido e tratado apresenta bom prognostico. Conclusdo: O HK associado a SKM,
ainda que raro, sempre deve ser lembrado como diagnostico diferencial, tendo em vista a sua
gravidade e aimportancia de um tratamento precoce para melhor progndstico.
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