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Resumo

Os hamartomas do bago sdo tumores benignos
muitos raros. Habitualmente comportam-se como
tumores assintomdticos, sendo detectados
acidentalmente na laparotomia ou autépsia.

Os autores apresentam um caso de hamartoma
esplénico numa doente de 44 anos que , no decurso
do estudo de uma anemia acompanhada de
sintomatologia pouco expressiva, evoluin para
pancitopenia. Embora visivel como volumosa massa
de beterogeneidade difusa a ultra-sonografia e
através da TAC apds contraste intravenoso, foi
decisiva a realizacdo de RMN para a interpretacdo
do tumor esplénico como apresentando
caracteristicas de hamartoma. A doente foi submetida
a esplenectomia. O bago apresentava-se preenchido
por tumor em praticamente toda a sua extensdo. A
bistologia revelou tratar-se de hamartoma esplénico
tipo misto. Apds a cirurgia, a doente retomou a
normalidade dos pardmetros hematoldgicos.

Conforme revisdo da literatura internacional, este
caso clinico enquadra-se num grupo que ndo chega
a duas dezenas de bem documentados hamartomas
com a particularidade de no inicio apresentarem
como manifestacdo clinica apenas anemia.

Palavras chave: hamartoma esplénico, pan-
citopenia.

*Assistente Hospitalar de Medicina Interna’

**Interno do Internato Complementar de Medicina Interna’
nterno do Internato Complementar de Neurologia'
*Assistente Hospitalar de Cirurgia Geral'
**Assistente Hospitalar de Medicina Interna®
##*Director do Servigo de Cirurgia IT'

Chefe de Servico de Medicina Interna’

* Directora do Servi¢o de Medicina I'

1. Hospitais Universidade de Coimbra

2. Hospital da Guarda

Recebido para publicagio a 26.5.98

Abstract

Hamartomas of the spleen are rare benign tumour-
like lesions composed mainly of vascular elements.
Most of them, remain small in size and
asymptomatic, and are therefore, incidental findings
at laparotomy or autopsy. However, occasionally, they
present with symptoms among wich, haematologic
disorders appear in a very few cases.

The authors report a case of splenic hamartoma
in a 44-year-old woman with pancytopenia.
Prolonged enbancement on post-contrast CT and MR
imaging was a useful finding in differentiation of
splenic hamartoma from malignant lesions of the
spleen. Hamartomas should be kept in mind in the
differential diagnosis of splenic tumors.
Splenectomy, is indicated in cases where malignancy
cannot be excluded and in cases of associated
bhaematologic disorders. The bhaematologic
abnormalities, disapeared after removal of the
spleen.

By review of the literature, they are less than two
tens of well-documented cases of symptomatic
splenic hamartomas associated with haematologic
disorders.

Key words: splenic hamartoma, haematologic
disorders.

Introducio

Os hamartomas do bago sd@o muito raros, como alids sdo
todos os tumores primitivos do bago'. Sdo habitualmente
assintomaéticos e por isso, encontrados frequentemente
de forma acidental em laparotomia, em bagos extraidos a
doentes com linfoma de Hodgkin, ou em autdpsia®**.

Trata-se de tumores que condicionam esplenomegalia e,
quando sdo grandes, ddo origem a sintomas muito dispares
que vdo desde o simples desconforto abdominal até a
exuberante clinica de rotura do bago, passando por quadro
clinico compativel com situagdes de marcada pancitopenia®*.
A anemia constituiu a primeira manifestagao clinica.

Nio € conhecida a etiopatogenia destes tumores. Persistem
também duvidas acerca do mecanismo exacto subjacente
as raras alteracdes hematolégicas admitindo-se que os
hamartomas possam ser tdo sé “espectadores inocentes”
num bacgo doente *¢"8. Apesar do diagndstico ser
histolégico, é indispensavel o estudo imagiolégico que
inclui, ultrassonografia, TAC e RMN do abdomen, sobretudo
este dltimo, encarado por muitos autores como de elei¢do
quando se suspeita de tumores esplénicos>*1011,

Caso clinico

A.M.N.A., 44 anos, sexo feminino, raca branca, operaria
da industria do cal¢ado, natural e residente em Pinhel, foi
transferida do Hospital Distrital da Guarda para o servigo
de Medicina I dos HUC em Janeiro de 1997, para
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Figura 1

RMN abdominal. Imagem mostrando massa de 13 cm de maior
didmetro de limites bem definidos, observando-se uma faixa fina de
parénquima esplénico conservado.

esclarecimento de pancitopenia.

Oito meses antes, foi-lhe atribuido o diagndstico de anemia
e medicada com ferro oral. Perante a persisténcia da
sintomatologia traduzida por astenia e desconforto no
hipocondrio esquerdo, e na presenca de agravamento da
anemia, € referenciada ao Hospital da Guarda. A entrada
neste Hospital, apresentava quadro hematolégico de
pancitopenia: eritrécitos 4,36 G/L; hemoglobina 10,4 g/dl;
hematdcrito 34%; VGM 75fl; HGM 23 pg; CHCM 31g/dl,
plaquetas 30000 e leucdécitos 3,5g/1, com férmula leucocitéria
equilibrada. Outros exames laboratoriais como: anticorpos
anti-nucleares, proteina C reactiva, RA-teste, Waler-Rose,
ferro sérico, transferrina, ferritina, deshidrogenase lactica,
e proteinograma electroforético, revelaram-se negativos ou
dentro dos parametros normais.

A ecografia abdominal mostrava: “...esplenomegdlia
(14,3x11,2 cm), com textura heterogénia, parecendo
visualizar-se no seu interior, formag¢dao nodular sélida
heterogénia de grandes dimensées”. A TAC abdominal,
apds a administragdo intravenosa de produto de contraste,
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Figura 2

Bago aumentado de volume (16x15x6 c¢m), ocupado por tumor em
practicamente toda a sua exteng@o.

permitiu identificar: “... importante aumento do volume do
bago com heterogeneidade textural difusa admitindo-se
a existéncia de volumosa formag¢do nodular sélida na
sua dependéncia, que desvia superior e internamente o
estomago e, inferiormente, o rim esquerdo”.

Neste contexto, foi transferida para o Servigo de Medicina
[ dos HUC com o intuito de se caracterizar melhor os achados
imagiolégicos com RMN e eventual bidpsia esplénica. A
entrada, apresentava bom estado geral apesar da palidez
da pele e mucosas. Bem orientada no espago e no tempo e
como sintomas mais relevantes, referia astenia e algum
desconforto no hipocdndrio esquerdo. O hemograma
mantinha padrdo sobreponivel ao ja descrito. Apds a
realizacdo de exames com o objectivo de excluir doenga
mieloproliferativa, imunolégica ou infecciosa como causa
de esplenomegélia, foi submetida a RNM do bago que
mostrou: “...formag¢do arredondada, de limites bem
definidos, identificando-se uma faixa fina de parénquima
esplénico conservado, de cerca de 15 mm. A massa é
capsulada e tem caracteristicas de hamartoma...” (Fig.1).

O passo seguinte foi referenciar a doente ao Servico de
Cirurgia II deste Hospital onde foi submetida a esplenectomia
que decorreu sem complicagdes. No pds-operatério imediato,
que decorreu sem complicagdes, foi transfundida com duas
unidades de glébulos vermelhos. Teve alta ao oitavo dia
com os seguintes valores de hemograma: eritrocitos 3,86
T/L; hemoglobina 11 gr/dl; leucécitos 4,2 G/L e plaquetas
544 G/L. O exame macroscopico do bago (Fig. 2) evidenciou:
“... peca de esplenectomia com 700 grs. de peso e 16X15x6
cm de dimensdes recoberto por cdpsula lisa e brilhante.
Cortes de sec¢do, mostram estar ocupado quase na
totalidade por massa tumoral bem delimitada,
aparentemente ndo capsulada com 14x9x8 cm de maior
eixo e superficie de corte, vermelha escura irregular e de
consisténcia mole a periferia identificou-se parénquima
esplénico acastanhado e carnudo com morfologia
habitual”.
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Figura 3

Tumor constituido por polpa branca e polpa vermelha, no seio do
qual se observam zonas de fibrose e hemorragia. (Hematoxilina —
eosina, x 220).

¢

O estudo histolégico (Fig. 3) mostrou: “...lesdo
circunscrita, constituida de forma irregular quer por
tecido linfoide (polpa branca), quer por estruturas
sinusoidais congestivas, formando em algumas dreas uma
rede complexa de tipo cavernoso (polpa vermelha). No
seio do tumor observam-se zonas de fibrose e hemorragia.
O parénquima esplénico em redor, apresenta morfologia
propria mantida, com alguma congestdo dos seios
medulares.”.

A doente tem sido acompanhada com regularidade em
consultas no Hospital Distrital da Guarda apresentando-
se assintomadtica e com hemograma dentro de pardmetros
normais.

Discussao

Os tumores primitivos do bacgo, quer benignos quer
malignos, sdo raros. O envolvimento do bago por tumores
malignos é geralmente secunddrio, estando em primeiro
lugar as doengas linfo ou mieloproliferativas, seguidas pelos
sarcomas e melanomas™*.

Os tumores primitivos, podem ter origem vascular como
os hemangiomas, linfangiomas, hemangioendoteliomas e
angiossarcomas. No outro grupo composto por exemplo
por lipomas e quistos, estdo incluidos os hamartomas
esp]énicos"""z":‘"s'”.

O hamartoma esplénico, foi descrito pela primeira vez em
1861 por Rokitansky>*. Trata-se de lesdo pseudo-tumoral
benigna, de origem malformativa e que resulta da
proliferag¢@o de elementos celulares habitualmente presentes
no 6rgio envolvido, mas numa relacdo arquitectural e
quantitativa anémala*!"!51¢, Histologicamente podem
designar-se de hamartomas de polpa vermelha, ou de
hamartomas de polpa branca, conforme predominem na sua
constituicdo estruturas sinusoidais, ou tecido linféide
respectivamente. Designam-se de hamartomas mistos, se
ambos 0s componentes se encontram representados em
quantidades semelhantes. 21516, Esta doente era portadora

de hamartoma misto (Fig.3). Os tumores sdo habitualmente
pequenos e assintomdticos, e encontrados acidentalmente
na sequéncia de laparotomia ou de autépsia**S. Por vezes
sdo grandes como no caso desta doente, provocam
esplenomegalia e tendem a provocar sintomas relacionadas
sobretudo com o tamanho do bago, como dor e desconforto
no hipocondrio esquerdo ou entdo, alteragdes
hematoldgicas compativeis com hiperesplenismo, havendo
ainda casos descritos de rotura do bago 5.

A anemia constitui normalmente a primeira manifestacio
clinica. No caso que relatamos foi a persisténcia da anemia
com posterior evolugdo para pancitopenia em doente com
esplenomegalia e desconforto local, que motivaram o estudo
imagiolégico com recurso primeiro com ultrasonografia e
TAC com administracdo de produto de contraste
intravenoso, mostraram volumosa massa com
heterogeneidade difusa mas ndo caracterizaram
suficientemente a massa como se esperava, talvez por esta
ocupar practicamente todo o bago®!S. Como a confirmagédo
diagnéstica € histoldégica, alguns autores, ensaiaram o estudo
destas lesdes com citologia de aspirado com agulha fina,
mas desaconselham a técnica, sobretudo por ndo permitir
resultados com a especificidade que seria de exigir a uma
técnica que envolve alguns riscos, acabando por obrigar a
realizacdo de esplenectomia em practicamente todos os
casos!>!%17 Assim, passando a puncdo-bidpsia esplénica
para segundo plano, o passo seguinte foi recorrer a RMN,
também com contraste endovenoso, a qual permitiu admitir
com elevado grau de probabilidade que se tratava de
hamartoma. Alids, a RMN ¢é encarada como exame de eleicdo
para o esclarecimento de lesdes esplénicas.

Nao é conhecida a etiopatogenia destes tumores'>!31,
Também persistem dividas acerca do mecanismo exacto
subjacente as raras alteragdes hematoldgicas!*!7181 e
pensa-se que os hamartomas possam ser tdo sé
“espectadores inocentes” num bago doente. Como jé
frisamos, os hamartomas esplénicos, acompanhados de
alteracdes hematoldgicas, sdo muito raros. De acordo com
a revisdo efectuada este caso ficard incluido num grupo
devidamente documentado, que ndo excede a vintena®”*8,
Representara também o segundo caso descrito em Portugal
mas em que o primeiro caso, também diagnosticado no
Hospital da Universidade de Coimbra, ndo apresentava
alteragOes laboratoriais e 0 motivo que levou ao estudo do
doente, foi a dor persistente no hipocondrio esquerdo?.

A esplenectomia € electiva nos casos em que se verifiquem
também alteracdes hematoldgicas e quando ndo for possivel
excluir tratar-se de tumor maligno. Verifica-se a correc¢io
das alteragdes hematoldgicas pds-esplenectomia e a sua
manuten¢iio em parametros normais, Como aconteceu com
esta doente, e o prognéstico é favoravel>671819,

Admitindo-se que a situac@o de esplenectomizada,
confere a doente algum grau de compromisso da sua
auto-imunidade e consequente susceptibilidade a
infec¢do por pneumococo foi-lhe administrada a “vacina
pneumocdcica polivalente”!® 20,
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