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Resumo: Introducdo: O Hemangioendotelioma Kaposiforme (HK) € um tumor vascular raro, mais comum
na infancia. Ocorre igualmente em ambos 0s sexos, podendo ser cuténeo e/ou visceral. Sua
principal complicacdo € a Sindrome de Kasabach-Merritt (SKM), caracterizada por
trombocitopenia, anemia hemolitica e coagulopatia de consumo. Casos Clinicos. Caso 1 —
Paciente do sexo feminino apresentou a0 nascimento tumoragdo eritémato-violacea,
acompanhada por edema e petéquias em regido lateral esquerda de face e pescoco e edema em
orelha esguerda. O diagndstico foi confirmado por Angioressonancia craniana, apresentando
hemangioma em regi&o lateral esquerda de crénio e malformacdo de carétida externa associada.
Iniciado tratamento com propranolol, tendo melhora e posterior recidiva, sendo entéo prescrito
metilprednisolona e Sirolimo. Evoluiu com regresséo importante da lesdo. Caso 2 — Paciente do
sexo masculino  apresentou tumoracdo similar em regides inguina e pubiana. Em
AngioTomografia abdomino-pélvica exibia infiltragdo muscular e subcutaneo da parede
abdominal anterior, em escroto, pénis e coxa direita. Realizado tratamento com propranolol,
Sirolimo e sulfato ferroso, evoluindo com melhora da lesdo. Os pacientes apresentavam
plaquetopenia e anemia associadas, com resolucdo apds o tratamento. Receberam alta hospitalar
para acompanhamento ambulatorial. Discussdo: O HK quando associado a SKM evoluiu com
aumento da lesdo, que se torna tensa, equimatica e dolorosa. O diagndstico ocorre por meio de
achados clinicos, histopatoldgicos e exames de imagem, sendo a corticoterapia o tratamento de
primeira linha em conjunto com cuidados de suporte. Quando o corticoide ndo se mostra téo
efetivo, pode ser associado algum quimiotergpico como a vincristing, interferon afa e Sirolimo.
Conclusdo: Embora o HK possua caracteristicas histol gicas benignas, na auséncia de tratamento
apresenta alta mortalidade (12-24), e pior evolugdo quando associado a SKM. Apresenta
regressao espontanea ou induzida pelo tratamento, porém nunca resolucdo completa. Ha poucos
relatos de caso na literatura, necessitando de maiores estudos para avaliar 0 seu prognostico a
longo prazo.
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