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Introducgao: Hemangioendotelioma Kaposiforme, forma rara de tumor vascular infantil, de incidéncia semelhante em ambos os sexos.
O fendmeno de Kasabach — Merrit, coagulopatia de cosumo, é a complicacdo presente em cerca de 70% dos casos.

Relato do Caso: Lactente 46 dias de vida apresentou episédio semelhante ao nascimento com aumento de lesdes cutaneas eritéma-
to-violdceas de aspecto tumoral em regido cefdlica, calor local, edema, equimoses e manchas violdceas difusas, associado a plaquetope-
nia, anemia e reducdo de fibrinogénio. Iniciado metilprednisolona 2mg/kg/dose e vincristina 0,05mg/kg/semana. Apds segunda dose da
vinscristina, apresentava progressao rapida do crescimento tumoral e piora clinica. O tratamento com vinscristina foi substituido pelo si-
rolimus e apds 6 dias observado reducdo importante da tumoragio cranio-facial esquerda e melhora clinica.

Discussao: Hemangioendotelioma Kaposiforme, estd presente ao nascimento em 50% dos casos. Principal complicacdo é o fenéme-
no de Kasabach — Merrit, onde o crescimento rdpido do tumor esta associado a trombocitopenia, anemia hemolitica e coagulopatia de
consumo. A terapia de primeira linha € a corticoterapia em altas doses (2 a 3 mgKgDia). Quando falha, indicado a associagdo com vins-
cristina (0,025 a 0,05 mgkg). O sirolimus, inibidor do alvo da ramicina em mamiferos, tem sido utilizado como opcao de tratamento para
anomalias complicadas vasculares e tumores em criangas, uma vez que além da administragdo oral cursa com mais rapida resolu¢do da
coagulopatia em comparagdo com a vincristina associada a corticosteroides. O tumor pode sofrer regressao espontanea ou induzida pelo
tratamento, mas tende a nunca se resolver completamente.

Conclusao: Tumores vasculares benignos sao relativamente comuns na faixa etdria pedidtrica, tendo na sua maioria bom progndstico.
Contudo, formas raras e localmente agressivas fazem parte deste espectro neoplasico, sendo um diagnostico diferencial. O médico deve
aventar essa possibilidade a fim de reconhecer os sintomas e instituir a terapéutica.
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