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RESUMO

INTRODUGAO: O hemangioblastoma renal esporadico é um raro tumor benigno, com menos de 30 casos
relatados na literatura de lingua inglesa. Geralmente este tumor é raro e subdiagnosticado devido as semelhangas
morfoldgicas e imunofenotipicas com outros tumores renais. Relatamos caso de hemangioblastoma renal
esporadico com expressao imunohistoquimica incomum.

APRESENTACAO DO CASO: Paciente de 56 anos, masculino, caucasiano, histéria de hematuria macroscépica
indolor, sem antecedente pessoal ou familiar de doenga de von Hippel-Lindau Exame fisico e laboratoriais sem
alterages. Tomografico com cisto heterogéneo no Rim direito ( Bosniak 3 ). Submetido a ressecgdo cirdrgica do
Rim acometido pela suspeita de neoplasia, com boa evolugao clinica pés-operatdria

CONCLUSAO: O Hemangioblastoma Renal é uma patologia com poucos relatos em literatura, sendo tratado
cirurgicamente pela grande dificuldade da distingdo com carcinoma renal de celulas claras no préoperatério.
Sendo uma doenga benigna, apresenta um seguimento clinico muito diferente e mais favoravel que o CCR.
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INTRODUCAO

O Hemangioblatoma é um tumor
benigno de apresentacdo rara e histogé-
nese desconhecida. Pode ocorrer de forma
esporadica ou associada a doencga de von
Hippel-Lindau (VHL), manifestando-se prin-
cipalmente como lesdao no sistema nervoso
central (1, 2, 3), em uma minoria dos casos
pode ocorrer em outras partes do corpo,
incluindo os rins, onde é comum ser con-
fundido com o carcinoma de células renais.
Apods realizagdo de revisdao encontramos 26
casos de hemangioblastoma renal espora-
dico relatados e publicados em lingua in-
glesa. Relatamos um caso de um paciente
com Hemangioblastoma esporddico com o
objetivo de acrescentar informagdes que
auxiliem na compreensdo sobre as caracte-
risticas clinicas, radioldgicas, patoldgicas e
moleculares sobre essa patologia.

Informagoes do Paciente

Paciente de 56 anos do sexo mascu-
lino, sem comorbidades, sem evidéncia cli-
nica ou molecular de doenca de VHL, sem
familiares com antecedente de tumor renal
ou Doencga de VHL, sem histdrico de utiliza-
¢do de medicagdes de uso continuo, ex-ta-
bagista, com histéria de hematuria macros-
copica indolor. Apresentava exame fisico e
laboratoriais sem anormalidades.

Achados clinicos

O Paciente apresentou hematuria
macroscépica indolor com investigacao
posterior. Ndo apresentou outros achados
de exame fisico ou laboratoriais.

Cronologia

O diagnéstico foi realizado de du-
rante investigacdo da hematuria macros-
copica. Do primeiro episdédio de hematduria
até a tomografia que definiu a lesdo renal
seis meses se passaram.
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Diagndstico

A Investigagdo com exames laborato-
riais mostrou somente a hematuria macros-
copica ja descrita e durante investigacdo com
exames de imagem, em 13/04/2022 em to-
mografia computadorizada de abdome com
contraste endovenoso a presenca de uma for-
macao cistica heterogénea na cortical do ter-
¢o superior do rim direito, medindo 5,3 x 3,7
cm, com septagdes espessas e calcificagoes,
com areas de realce pelo meio de contraste
(Bosniak 3), em amplo contato com o seio re-
nal e gordura perirrenal. Auséncia de linfono-
domegalias e lesGes a distancia (figuras 1 e 2).

Figura 1 — Cisto Bosniak 3 em rim direito. Corte axial
de tomografia

Figura 2 - Lesdo de 5,3 x 3,7cm invadindo seio renal.
Corte coronal de tomografia

Intervengao terapéutica
Devido a suspeita radioldgica de carci-
noma de células renais foi optado pela indicacao
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de ressecgdo cirurgica. O paciente foi submeti-
do a nefrectomia radical direita videolaparos-
cdpica sem intercorréncias em 04/05/2022.
A profilaxia antibiotica foi realizada na indu¢do
anestésica com cefuroxima 1,5g por via endo-
venosa. Tempo cirurgico total de 140 minutos e
sangramento estimado em menos de 100ml. A
profilaxia mecéanica para tromboembolismo ve-
noso foi realizada com meias elasticas de média
compressao e iniciada antes da cirurgia. A pro-
filaxia medicamentosa com enoxaparina 40mg/
dia por via subcutanea foi iniciada no 1° dia de
pods-operatorio (P.O) dia da alta hospitalar, apds
boa evolucdo clinica, com fungado renal e hemo-
globina estaveis. O procedimento foi realizado
no Centro Cirurgico do HB por médico assistente
da instituicdo em conjunto com dois médicos re-
sidentes de urologia do servico, um do terceiro
ano e outro do segundo ano.

Acompanhamento e desfechos

O paciente foi encaminhado para a
enfermaria ja no PO imediato, evoluindo bem
clinicamente e recebeu alta no 1° P.O. a tarde.
A sonda vesical de demora foi retirada no 1°
P.O pela manha apds exames laboratoriais da
madrugada com Hemoglobina e Creatinina
estaveis em relacdo ao pré e intraoperatério.
O paciente seguiu as recomendac¢des médicas
de alta com boa tolerabilidade (evitar esfor-
¢o fisico intenso, deambular periodicamente,
manter uso de meias eldsticas) e retornou para
avaliacdo ambulatorial apds 15 dias do proce-
dimento, apresentando-se bem clinicamente.

A peca cirurgica mostrava uma lesdo
nodular acastanhada com areas de hemor-
ragia (figura 3) e o exame histopatoldgico
evidenciou neoplasia de células epitelidides
associado a presenca de estroma fibroso, hia-
linizado e vasos de permeio, com margens ci-
rurgicas livres de comprometimento neoplasi-
co (figura 4). O estudo imunohistoquimico foi
positivo para S100, vimentina, CD10, actina e
WT1, com PAX8 inconclusivo e CK8/18, cro-
mogranina, desmina, CD34, HMBA45 e melanA
negativos, compativel com hemangioblasto-
ma (figuras 5 e 6).
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Figura 3 — Peca cirurgica com lesdo nodular
acastanhada com areas de hemorragia

Figura 4 - Neoplasia comporta por ninhos de
células epiteliéides, com eventual pleomorfismo
nuclear em estroma fibroso e vascularizado
(Hematoxilina Eosina 100x)

O paciente encontra-se em seguimen-
to ambulatorial hd 9 meses com ultimo retor-
no ao hospital em 11 de agosto de 2022, as-
sintomatico, com fungdo renal estavel e sem
sinais de recidiva da doenca.

DISCUSSAO

Os menos de 30 casos relatados na li-
teratura citam que as principais caracteristicas
clinicas destes tumores sdo de acometimento
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Figura 5 - Reagdo imuno-histoquimica positiva para
proteina S100 em aumento de 100x

Figura 6 - Reagdo imuno-histoquimica negativa
para marcador epitelial - AE1-AE3 (controle interno
positivo em tubulos renais)

principal em homens adultos jovens, geral-
mente do lado direito e lesdo unifocal, seme-
Ihante ao caso que relatamos (1, 4). Comu-
mente assintomaticos e, quando desenvolvem
sintomas, descritas lombalgia e/ou hematuria
(1, 2). Nos exames de imagem, esse tumor fre-
guentemente se apresenta como massa sélida
arredondada e de baixa densidade no parén-
quima renal, que podem ser confundidas por
um angiomiolipoma epitelidide ou carcinoma
de células renais (1). Raramente apresentam-
-se com pequenas alteracGes cisticas focais (1,
3), dado interessante, devido a manifestacao
deste relato como massa cistica renal comple-
xa classificada como Bosniak 3 na tomografia
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computadorizada. Na maioria dos casos, evi-
denciado lesdo no polo superior do rim (4),
como neste relato.

Devido a impossibilidade de diferen-
ciacdo pré-operatdria com precisdo entre o
Hemangioblastoma e carcinoma de células
renais, a excisao cirurgica continua sendo o
padrao ouro para tratamento, porém como se
trata de doenga benigna, a ndo necessita do
seguimento rigoroso com tomografia compu-
tadorizada, reduzindo a exposicdo a radiacdo
do paciente no seguimento pés-operatério.

Macroscopicamente, o hemangioblas-
toma possui um aspecto acinzentado em sua
superficie, com dreas de hemorragia focal.
Microscopicamente, possui pseudocapsula
fibrosa e rica rede capilar com vasos conges-
tos (1), a caracteristica de maior utilidade em
diferenciar o carcinoma renal de células cla-
ras do hemangioblastoma renal é a auséncia
de vacuolos lipidicos citoplasmaticos finos,
predominantemente presentes no heman-
gioblastoma renal (4). A principal caracteris-
tica para diferenciar o hemangioblastoma
renal dos angiomiolipomas epitelidides é que
os angiomiolipomas epitelidides geralmente
apresentam citoplasma reticulado em vez de
um citoplasma vacuolizado contendo lipidios
(4). Os oncocitomas também carecem de ci-
toplasma vacuolizado rico em lipidios, o que
auxilia na diferenciacdo microscépica com o
hemangioblastoma (4).

O hemangioblastoma extraneural,
como o renal, é extremamente raro. Nestes
casos, pode ser subdiagnosticado devido as
semelhancas morfoldgicas e imunofenotipicas
com tumoracgdes de outras etiologias, como o
carcinoma de células renais, o angiomiolipo-
ma epitelioide, o oncocitoma e tecido adrenal
ectépico intrarrenal (1, 2, 4). Para melhor dife-
renciacao com essas lesoes, o ideal é avaliacao
de marcadores imunohistoquimicos.

Imuno-histoquimicamente, heman-
gioblastomas renais demonstraram perfis
imunofenotipicos semelhantes aos do siste-
ma nervoso central, com células estromais di-
fusa ou focalmente positivas para alfa-inibina,
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NSE, proteina S100 e vimentina, e negativas
para marcadores neuroenddcrinos (sinaptofi-
sina, cromogranina A), melanociticos (HMB45,
melan-A), endoteliais (CD31, CD34, D2-40) e
mesoteliais (calretinina, D2-40, WT-1) (5).

A alfa-inibina geralmente demonstra
coloragao positiva em hemangioblastoma e
negativa em carcinoma de células renais (2).
Estudos referem que geralmente PAX2, PAX8
e CD10 sao negativos no hemangioblastoma,
enquanto sdo positivos no carcinoma de cé-
lulas renais de células claras (2). Apesar dis-
so, existe a hipotese de que o hemangioblas-
toma possa apresentar a capacidade de ex-
pressar linhas de diferenciacdo varidveis a
depender do seu local de origem e, portan-
to, deve-se ter cuidado na sua interpretacao
de forma isolada, como neste relatado (2).

Sobre a diferenciagdo imunohisto-
guimica entre o hemangioblastoma renal e
o angiomiolipoma epitelioide, os angiomio-
lipomas epitelidides sdo geralmente HMB45
positivos, melan-A positivos, mas alfa-inibi-
na negativos (4). O que o diferencia o oncoci-
toma do hemangioblastoma é a positividade
imuno-histoquimica para CD10 e PAX8 no on-
cocitoma, geralmente negativo para vimenti-
na, alfa-inibina e CD10 (4). Comparando com
tecido adrenal ectdpico intrarrenal, embora
as células corticais adrenais sejam positi-
vas para alfa-inibina, elas também mostram
imunorreatividade para outros marcadores
adrenocorticais como melan-A e SF-1, mas
negativas para PAX8, S100 e vimentina (4).

O hemangioblastoma renal é um
subconjunto raro de neuroblastomas ex-
traneuraxiais, podendo ser subdiagnosti-
cado devido o compartilhamento de suas
caracteristicas morfolégicas e imunofeno-
tipicas com outras entidades, devendo ser
considerado um diagndstico diferencial
dentro dos tumores renais primarios. A
positividade imunohistoquimica incomum
no hemangioblastoma deve ser motivo de
preocupacdo e a combinacdo de imunoper-
fil pode ser util para auxilio no diagndstico
correto e preciso (2, 4).
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PERSPECTIVA DO PACIENTE

Apods a elucidagao diagndstica pela imu-
no-histoquimica, o paciente foi informado do
seu quadro raro e benigno. O mesmo referiu:
“alivio importante, pois temia estar com cancer
e que agora fica mais tranquilo em saber que
esta com saude e que o fato de seus médicos es-
tarem relatando o seu caso pode ajudar outros
médicos a cuidarem bem das pessoas”.
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