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Y DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO CLINICO > exame fisico. Presenca de uma lesdo vascular de aspecto tipico com
crescimento nos primeiros meses de vida.

Diagnéstico diferencial: manchas de vinho do porto, malformagdes arteriovenosas, malformacdes
venosas e malformacdes linfaticas.

DIAGNOSTICO POR IMAGEM -> normalmente a avaliago clinica é suficiente

A ultrassonografia é usualmente o primeiro método de imagem a ser empregado na avaliagdo dos
HI, atil nos casos de lesGes multifocais para avaliar o acometimento hepatico ou visceral.

A ressonancia magnética é o exame nao invasivo de melhor acuracia para o diagnéstico de heman-
giomas e a determinagdo de sua extensdo.

A tomografia computadorizada pode ser Util para avaliagdo da extensdo de hemangiomas
complicados ou para avaliagdo complementar de lesGes suspeitas de hemangioma hepdético quando
a ultrassonografia é inconclusiva.

OUTROS

A arteriografia, um exame invasivo que requer radiacdo ionizante, é raramente utilizada.

Os exames endoscopicos (como fibrobroncoscopia, endoscopia digestiva e colonoscopia) podem
visualizar hemangiomas localizados em superficies mucosas da via aérea superior e no trato
gastrointestinal superior e inferior sdo recomendados na avaliagdo de lesdes suspeitas nessas topografias.
A bidpsia da lesdo é raramente necessaria.

(= CRITERIOS DE INCLUSAO (& CRITERIOS DE EXCLUSAO

Os critérios de exclusdo serdo considera-
dos de forma independente a cada medi-
camento recomendado neste Protocolo e
terdo como base a presenca de hipersensi-

Serao incluidos neste Protocolo os bilidade ou contraindicacdo ao uso:

pacientes com menos de 5 anos de
idade com diagndstico clinico (que
pode ser complementado por exa-
mes de imagem, avaliagdo endos-
copica ou anatomo- patoldgico) de
HI e que apresentem pelo menos
uma das caracteristicas abaixo:

e Propranolol: choque cardiogénico, bra-
dicardia crénica, hipotensdo cronica,
bloqueios atrioventriculares superiores
a primeiro grau, insuficiéncia cardiaca,
coartagdo de aorta grave, historia de
broncoespasmo ou sibilancia e recém-
nascidos pré-termo com idade corrigida
de menos de cinco semanas (idade pods-
natal em semanas - nimero de semanas
pré-termo).

Corticosteroides: histéria de imunodefi-
ciéncia ou tumor maligno, presenca de
infecgGes fungicas sistémicas ativas.
Alfainterferona: presenca de hepatite
autoimune, presenca de hepatopatia
grave definida por elevagdo de transami-
nases/aminotransferases (cinco vezes
acima do valor da normalidade) ou pro-
longamento no tempo de protrombina
(razdo normalizada internacional — RNI
maior que 1,5).

e Acometimento de via aérea ou
trato gastrointestinal.

e Acometimento de estrutura com

risco de dano funcional ou cos- .

mético permanente.

Presenca de dor ou sangramento.

Insuficiéncia cardiaca de alto dé- .

bito decorrente de hemangioma.

e hemangioma cutdneo extenso
ou de rapido crescimento em pe-
riodo ndo superior a 1 ano.

‘= INTRODUCAO

Hemangioma Infantil (Hl): Tumores vasculares be-
nignos mais comuns na infancia. A grande maioria
dos HI ndo apresenta complicagbes nem necessita
de intervencdo terapéutica, mas alguns deles podem
estar associados a alteragGes estéticas relevantes e
morbidade manifesta.

® 4%-5% da populagdo.

e No primeiro ano de vida a incidéncia aumenta
para 10%-12%.

e Cerca de 80% das lesdes sdo observadas no 12 més
de vida, (regido cervicofacial em 60% dos casos).

¢ Mais frequente no sexo feminino

Fatores de risco: Prematuridade, baixo peso, e fa-
tores maternos (idade materna, placenta prévia e
pré-eclampsia).

Patogénese: ndo é completamente conhecida.
Apresentacao e evolugdo clinicas sdo heterogéneas.
Em geral se tornam evidentes no 12 més e — na fase
proliferativa — crescem; entre 6 a 12 meses, a maior
parte dos casos entra em fase involutiva e ocorre re-
gressdo da lesdo. (50% a 70% dos HI sdo resolvidos
espontaneamente).

Classificagao por forma clinica:

e Superficial: é a mais comum, geralmente consis-
tindo em uma papula vermelha, sem um com-
ponente subcutaneo discernivel.

¢ Profunda: nodulagdo da mesma cor da pele com
um matiz azulado, acompanhada ou ndo por
uma area de teleangiectasia.

e Padrdo misto: envolve a coexisténcia de carac-
teristicas de ambos Hl, superficial e profunda.

Classificagdo por configuragdo anatémica: localiza-
dos (focais) (67,5% dos casos), segmentares (13%),
indeterminados (16,5%) ou multifocais (3%).
Quando mais de cinco lesdes cutaneas estdo pre-
sentes, é sugerida a realizagdo de ultrassonografia
abdominal para avaliagdo hepatica.

Complicagdes: em até 25%

A ulceragdo (mais comum) é particularmente fre-
guente em hemangiomas com rapida proliferacdo
e localizados em regiGes predispostas a trauma ou
areas de pressdo. Sangramento é raro.
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RESUMIDO

& TRATAMENTO

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

Tratamento individualizado = de acordo com tamanho da lesao, localizagdo, presenga ou possibilidade de complicagbes, potencial para fibrose e deformagdes
permanentes, idade do paciente e taxa de crescimento ou regressao no momento da avaliagao.

Pelo seu potencial de regressao, a grande maioria dos casos de Hl é conduzida de forma expectante, com adequada orientagdo aos pais sobre a histéria natural
e potenciais complicagdes. HI complicados: principais opgGes terapéuticas sdo o propranolol, os glicocorticoides e a alfainterferona.

Passo a passo: pacientes com HI com indicagdo de tratamento sistémico deverdo ser inicialmene submetidos ao uso de propranolol = na impossibilidade de
seu uso, na auséncia de resposta ou na presenga de efeitos adversos limitantes = deverao ser tratados com corticosteroide = na falha ou contraindicagdo
aos agentes anteriores, recomenda-se o uso de alfainterferona = na falha deste farmaco, este Protocolo ndo recomenda novo tratamento sistémico - nessa
situagdo, os pacientes deverdo ser avaliados quanto a viabilidade e ao risco/beneficio do tratamento cirurgico.

Tratamentos sistémicos deverdo consistir de monoterapia com os seguintes farmacos: .-~

¢ Propranolol: comprimidos de 10 mg e 40 mg;
¢ Prednisona: comprimidos de 5 mg e 20 mg;
¢ Prednisolona: solugdo oral de 1 mg/mL e 3 mg/mL;

¢ Alfainterferona: frasco-ampola de 3.000.000 Ul, 5.000.000 Ul e 10.000.000 UL.)

TRATAMENTO NAO MEDICAMENTOSO

, Para mais informag@es consulte o item 6 Tratamento do PCDT Hemangioma
I Infantil - PT n2 6, de 23 de fevereiro de 2018.

Tratamento cirtirgico = geralmente reservado para pacientes com fibrose cicatricial extensa apds regressao da lesdo, hemangiomas cutaneos pedunculados
(devido ao risco de fibrose) e lesGes com regressdo lenta em areas esteticamente delicadas.

%® BENEFICIOS ESPERADOS

Com o tratamento, espera-se uma redugdo das proporg¢des da lesdo, com di-
minuig¢do dos sintomas decorrentes. O objetivo é a prevengao ou a reversao
de complicagbes com risco de vida ou de disfungdo permanente e a preven-
¢do ou a minimizag¢do de deformagdes.

# MONITORIZACAO

Avaliar a frequéncia cardiaca e a pressdo arterial 1 e 2 horas apds a 12 dose e
apds cada aumento de dose de 0,5 mg/kg/dia. Os pais devem ser orientados
guanto aos sinais clinicos que possam estar relacionados aos efeitos adversos
graves (hipotensdo, bradicardia, sibilancia e hipoglicemia). Hipotensdo arterial
ou bradicardia com repercussao clinica, a dose devera ser reduzida pela metade.
Responsaveis devem ser orientados a alimentar as criangas de forma regular a
fim de reduzir o risco de hipoglicemia. No caso a crianga fique sem se alimentar
por mais de 4-6 horas, as doses subsequentes devem ser suspensas.

Um eletrocardiograma (EGC) pré-tratamento deve ser obtido em criangas com
frequéncia cardiaca inferior a esperada para a idade, histéria ou presenca de
arritmia, histéria familiar de doenga cardiaca congénita ou histéria materna de
doenca do tecido conjuntivo; para criangas que ndo apresentam esses fatores, é
recomendada a realizacdo do EGC. Em pacientes com diagndstico de sindrome
PHACE ou de risco para tal, um ecocardiograma é recomendado para afastar a
possibilidade de coarctagdo adrtica grave, uma contraindicagdo ao propranolol.

Os pacientes deverdo ser avaliados semanalmente no 12 més de tratamento, quin-
zenalmente no 22 més e mensalmente a partir do 32 més. Exames de imagem para
avaliagdo da resposta terapéutica deverdo ser realizados somente por pacientes
gue deles necessitarem a cada 90 dias até que o beneficio esperado seja atingido.

Os efeitos adversos relacionados ao uso do propranolol incluem diarreia, disturbios
do sono e extremidades frias. Os efeitos adversos mais comuns com o uso de pred-
nisona sdo alteragdes do comportamento, desenvolvimento de aspecto cushin-
goide, retardo do crescimento e desconforto epigastrico. Retardo do crescimento
costuma ser transitorio, com a crianga recuperando a curva normal de crescimento
em torno dos 2 anos de idade. Se forem observados efeitos adversos toleraveis, a

REGULAGAO E CONTROLE

X TEMPO DE TRATAMENTO

Deve ser suficiente para regressao das lesdes. A resposta aos medicamentos ten-
de a ocorrer precocemente na maioria das vezes, considerar refratario ao trata-
mento quando da ndo regressdo da lesdo > 25% apds 90 dias de tratamento. Nes-
se caso substituir o medicamento conforme a sequéncia descrita anteriormente.
¢ Tratamento com prednisona ndo devera ultrapassar 6 meses.

e Tratamento com propranolol e interferona devera ser de até 12 meses.

dose devera ser reduzida para a menor dose clinicamente eficaz até sua suspensao.
O tratamento devera ser interrompido se houver efeitos adversos graves.

A alfainterferona tem como principais efeitos adversos febre, irritabilidade, neu-
tropenia e alteragdo dos niveis das enzimas hepaticas (aminotransferases/transa-
minases — AST/TGO e ALT/TGP). Pode ocorrer hipotireoidismo. A avalia¢do clinica
de rotina devera ser complementada com a realizagdo de hemograma completo
e dosagem de AST/TGO e ALT/TGP nas semanas 2, 8 e 12 e a cada 60 dias pos-
teriormente. A dosagem de TSH devera ser realizada previamente e apds o tér-
mino do tratamento ou a qualquer tempo se houver clinica de hipotireoidismo.
Se ocorrer neutropenia moderada (neutrdfilos de 500-1.000/mm?) ou elevagio
assintomética de AST/TGO e ALT/TGP (até cinco vezes o valor de referéncia), reco-
menda-se interromper temporariamente o tratamento e reinicia-lo com redugdo
da dose em 30% apds a normalizacdo dos exames. Se ocorrer neutropenia grave
(neutrdfilos abaixo de 500/mm?3), alteragdes sintomaticas de aminotransferases/
transaminases ou ainda elevagdo além de cinco vezes o valor de referéncia, o
tratamento devera ser interrompido até a normalizacdo dos exames e reiniciado
com redugdo da dose em 50%. A ocorréncia de efeito adverso com risco a vida
implicara a suspensdo definitiva do tratamento.

Acompanhamento pés-tratamento: Concluido o tratamento, os pacientes deve-
rdo manter-se sob acompanhamento médico semestral nos primeiros 2-3 anos.
Pacientes cujas lesdes ndo possam ser completamente avaliadas por exame fisico
deverdo submeter-se a exames de imagem de forma complementar. Apds 2-3
anos, o risco de recaida da doenga é minimo.

! Para mais informagdes consulte o item 7 Monitorizagdo do PCDT Hemangioma Infantil - PT

Devem ser observados os critérios de inclusdo e exclusdo de pacientes, a duragdo e a monitorizagdo do tratamento, a verificagdo periddica das doses prescritas
e dispensadas e a adequagdo de uso dos medicamentos e do acompanhamento pds-tratamento. Verificar na Relagdo Nacional de Medicamentos Essenciais
(RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia Farmacéutica se encontram os medicamentos preconizados neste Protocolo.

¥ As informag0es inseridas neste material tem a finalidade de direcionar a consulta
rapida dos principais temas abordados no PCDT. A versdo completa corresponde
a Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS n2 6, de 23 de fevereiro de 2018 e pode ser
acessada em https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/pcdt_hemangio-
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