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BENIGN PRIMARY NEOPLASMS OF THE SPLEEN: A REVIEW OF THE CLINICAL-RADIOLOGICAL APPROACH
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As neoplasias vasculares sdo os tumores primarios ndo hematolinféides mais

comuns. As neoplasias primarias do baco podem ser categorizadas em neoplasias
linfoides decorrentes da polpa branca e neoplasias vasculares, que surgem da polpa
vermelha. O objetivo da presente revisao foi revisar as caracteristicas clinicas e
radioldgicas dos tumores vasculares beniginos do bago, com énfase naquelas
caracteristicas que podem auxiliar um diagndstico mais acertivo. O presente estudo
caracterizou-se como revisao bibliografica, utilizou-se do acervo das bibliotecas
digitais, por meio de pesquisas em livros, revistas e artigos cientificos e também
foram acessadas bases de dados disponiveis na internet em busca de artigos
eletrénicos sobre o tema do trabalho. No ultrassom, a maioria dos tumores
vasculares do baco tem uma aparéncia inespecifica. Um cistico sélido ou massa
esplénica complexa em um paciente sem sintomas pode sugerir um hemangioma.
Além disso, calcificacbes ecogénicas podem favorecer este diagnostico. Se um
aumento do fluxo sanguineo estiver presente no Doppler colorido em associacéo
com uma massa ecogénica sOlida homogénea, o diagndstico de hamartoma
esplénico pode ser sugerido. Qualquer anormalidade esplénica focal identificada na
ultrassonografia deve ser avaliada posteriormente por meio de tomografia
computadorizada ou ressonéncia magnética.
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Vascular neoplasms are the most common non-hematolymphoid primary
tumors. Primary spleen neoplasms can be categorized into lymphoid neoplasms
arising from the white pulp and vascular neoplasms, which originate from the
red pulp. The aim of this review was to examine the clinical and radiological
characteristics of benign splenic vascular tumors, with an emphasis on features
that can assist in a more accurate diagnosis. This study was characterized as a
literature review and utilized digital library resources, including searches in
books, journals, and scientific articles, as well as accessing internet databases
for electronic articles on the topic. On ultrasound, most splenic vascular tumors
have a non-specific appearance. A cystic-solid or complex splenic mass in an

Autor Corresgondente asymptomatic patient may suggest a hemangioma. Additionally, echogenic

calcifications may support this diagnosis. If increased blood flow is present on
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Rafael Pimenta Camilo color Doppler in conjunction with a homogeneous echogenic solid mass, the
Universidade Federal do Triangulo Mineiro diagnosis of splenic hamartoma may be suggested. Any focal splenic
E-mail: rafapimenta_camilo@hotmail.com abnormality identified on ultrasound should be further evaluated with computed

tomography or magnetic resonance imaging.
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INTRODUCAO

Os tumores esplénicos sdo incomuns, e podem ser
classificados como linfoides, ndo hematolinfoides e lesbes
semelhantes a tumores, a depender de sua origem histologica. As
neoplasias primarias do bago, por sua vez, podem ser
categorizadas em neoplasias linfoides, decorrentes da polpa
branca, e vasculares, originarias da polpa vermelha. Estas incluem
lesbes francamente benignas como hemangioma, linfangioma e
hamartoma, lesdes intermediarias como hemangioendotelioma,
hemangiopericitoma e angioma das células litorais, e lesGes
tipicamente malignas, como o hemangiossarcoma (Abbott et al.,
2004; Kamaya et al., 2006; Kaza et al., 2010; Ingle et al., 2014;
Ballestri etal., 2015; Drozdov etal., 2021; loanitescu et al., 2022).

Nenhum sintoma ou sinal clinico é patognoménico de les6es
neoplasicas tumorais, mas a esplenomegalia é 0 mais comumente
encontrado, bem como dor ou sensibilidade no quadrante superior
esquerdo (QSE). A depender da localizacéo e tamanho da leséo,
alteraces laboratoriais podem associar-se, como trombocitopenia
e granulocitopenia.

Em caso de malignidade, a esplenomegalia pode ser
acompanhada por sinais de envolvimento sistémico, como febre,
caquexia e infusdo pleural. A esplenomegalia macica (mais de
3000 g) pode causar deslocamento e pressdo das visceras
adjacentes, levando a um variedade de sintomas, incluindo
dispneia, dor no ombro e obstrucdo intestinal (Kutoc; Fletcher,
2003; Bhatia et al., 2007; Kaza et al., 2010).

Este artigo resume as neoplasias vasculares primérias do baco.
O conhecimento do espectro clinico e radiologico destas
neoplasias € importante devido ao amplo espectro das
manifestacdes clinicas e radioldgicas. Aqui, revisamos as
caracteristicas clinicas e radiolégicas destas entidades, com
énfase naquelas caracteristicas que podem auxiliar um
diagnéstico acertivo.

METODOS

O presente estudo caracterizou-se como revisdo bibliografica,
que segundo Gil (1999, desenvolve-se “a partir de material ja
elaborado, constituido principalmente de livros e artigos
cientificos”.

O levantamento do estudo ocorreu entre janeiro e abril de
2023, e a selecdo dos textos procedeu com as buscas na
plataforma PubMed, utilizando os filtros nela disponivel para
textos publicados entre 2000 e 2023. Para selegdo das
publicagdes, foram adotados os seguintes critérios de inclusdo:
artigos cientificos, publicados no idioma Inglés, entre os anos de
2000 a 2023, disponiveis online e gratuitamente na integra. Foram
excluidos os artigos incompletos ou sem resumo na base de dados,
editoriais, cartas ao editor e estudos reflexivos.

MODALIDADES DE IMAGEM
Ultrassonografia

A ultrassonografia (US) ¢ frequentemente a primeira
modalidade de imagem usada para avaliar o bago, uma vez que
permite, de maneira acessivel e rapida, sua analise estrutural e
vascular. Na US, o 6rgdo ¢ homogéneo, ligeiramente mais
ecogénico que o cortex renal normal, e de iso a ligeiramente
hiperecoico em relagdo ao parénquima hepatico, com hilo
apresentando artéria e veia esplénicas com calibre até 1,1 cm
desta, fluxo preservado, sem falhas de enchimento visiveis, e de
paredes finas, sem calcificagdes ou areas de descontinuidade. As
dimensdes habituais sdo 12 cm em seu didmetro longitudinal, e 5
cm no latero-lateral. O indice esplénico biplanar, dado pela
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multiplicacdo da mensuracdo desses dois didmetros (Long x AP),
tem como limite superior da normalidade o valor de 60.

Lesdes focais esplénicas sdo geralmente sutis e inespecificas,
apresentando-se  geralmente como imagens hipoecoicas
homogéneas, circunscritas ou ndo e, a fim de se complementar a
avaliacgdo, faz-se uso do estudo Doppler: de maneira geral, lesdes
solidas manifestam fluxo interno, enquanto que as cisticas, nao.
Devido a natureza ndo caracteristica de tais achados, toda
heterogeneidade focal detectada na US merece prosseguimento
investigativo por tomografia computadorizada (TC) ou imagens
de ressonancia magnética (RM) (Catalano et al., 2006;
Vanhoenacker et al., 2007; Vancauwenberghe et al., 2015).

Tomografia computadorizada

Na TC no contrastada, o bago ¢ homogéneo, com valores de
atenuacao que variam entre 40 e 60 unidades Hounsfield (HU) -
tal fase ¢ utilizada principalmente para a deteccao de calcificagdes
esplénicas e avaliagdo inicial de lesdes focais, que serdo
confirmadas nas fases subsequentes. Apos a injecdo do meio de
contraste intravenoso, durante as fases arterial e venosa precoce,
o parénquima esplénico realga-se heterogenecamente devido a
diferenga de fluxo sanguineo entre as polpas branca e vermelha,
o que o confere o aspecto “tigroide” neste momento (que nao deve
ser confundido com doenga). Enquanto isso, a fases de realce
venoso portal e tardio do contraste mostrardo realce homogéneo
em um bago normal. As varreduras de fase tardia, por sua vez, sao
uteis para excluir laceragdes esplénicas em pacientes vitimas de
trauma abdominal (Fenchel et al., 2003; Catalano et al., 2006;
Vanhoenacker et al., 2007; Vancauwenberghe et al., 2015).

Imagem de ressonincia magnética

Nas imagens ponderadas em T1, o bago normal tem um
intensidade de sinal homogénea, ligeiramente menor do que a do
figado e do muisculo, enquanto que nas sequéncias ponderadas em
T2, é maior do que o parénquima hepatico. As caracteristicas do
sinal esplénico, entretanto, variam com a idade do paciente uma
vez que, no recém-nascido, a polpa branca ainda ndo estd
completamente  amadurecida. Isso resulta em uma
hipointensidade de sinal em relacdo ao esperado, sendo
semelhanteo ao parénquima (Hilmes; Strouse, 2007;
Vancauwenberghe et al., 2015). Nos primeiros meses de vida,
devido a tal maturagdo, as caracteristicas de imagem evoluem
para o padrdo adulto normal.

Sequéncias de pulso usadas para imagens esplénicas em RM
sdo similares as usadas para a imagem hepatica de rotina, ¢ o
padrdo heterogéneo de contraste na fase arterial apds a
administragdo dinamica do meio de contraste, semelhante aquele
descrito na TC, também ocorre neste método (Vanhoenacker et
al., 2007; Vancauwenberghe et al., 2015).

TUMORES VASCULARES PRIMARIOS BENIGNOS DO
BACO

Hemangioma

O hemangioma esplénico, embora raro, € 0 mais comum
tumor primario benigno do bago, com prevaléncia em autépsias
variando entre 0,03% e 14%. E encontrado com mais frequéncia
em adultos de 30 a 50 anos de idade, e alguns estudos indicam
leve predomindncia no sexo masculino (Lee et al., 2018;
Gundogan et al., 2021).

A maioria deles sdo pequenas lesdes incidentais em exames de
imagem, geralmente assintomaéticas e de crescimento lento, e



JCBS, V. 8,n. 3, p. 43 - 47

sintomas ou complicacbes, quando presentes, ocorrem
tardiamente. Podem tornar-se grandes e se manifestar como uma
massa palpavel no quadrante superior esquerdo (Abbott et al.,
2004; Taibbi et al., 2012; Bowerson et al., 2015) e, embora a
esplenomegalia possa estar presente, a avaliagdo laboratorial é
frequentemente normal. E importante lembrar que sindrome de
Kasabach-Merritt (anemia, trombocitopenia e coagulopatia) tem
sido relatada em pacientes com hemangiomas grandes.

Os hemangiomas esplénicos podem também ocorrer como
parte da angiomatose generalizada como visto na sindrome de
Klippel-Trenaunay. As complica¢Bes incluem hipersplenismo,
degeneracdo maligna e ruptura, que é a complicagdo mais comum,
e ocorre em 25% dos pacientes (Abbott et al., 2004; Taibbi et al.,
2012; Bowerson et al., 2015).

O aspecto ultrassonografico de tal lesdo é variavel a depender
da histologia, mas pode apresentar-se, de maneira mais rotineira,
como lesdo hiperecoica de ecotextura homogénea, sem fluxo
interno ao Doppler colorido devido ao fluxo sanguineo interno
lento (Willcox et al., 2000; Taibbi et al., 2012; Bowerson et al.,
2015; loanitescu et al., 2020).

Na TC, por sua vez, sdo massas de baixa atenuacdo em
imagens ndo contrastadas, e, apds a administragdo do meio de
contraste, demonstram impregnacdo e realce de progressao
centripeta. As caracteristicas das imagens de RM séo semelhantes
aos hemangiomas hepaticos, podendo ser iso ou hipointensos em
T1, e hiperintensas em T2 em relacdo ao parénquima esplénico.
LesGes maiores demonstram padrdo de realce periférico precoce
com progressdo gradual uniforme em imagens tardias, enquanto
que lesBes menores podem mostrar hiperintensidade homogénea
imediata.

A natureza incidental e as caracteristicas do padrdo de
preenchimento pelo contraste na TC e RM sdo diagndsticos,
enquanto os pequenos hemangiomas de preenchimento rapido
podem ter seguimento radioldgico, se clinicamente indicado
(Willcox et al., 2000; Vanhoenacker et al., 2007; Taibbi et al.,
2012; Bowerson et al., 2015).

Linfangioma

O linfangioma esplénico é um tumor benigno relativamente
raro, definido como malformac&o do sistema linfatico, que ocorre
mais comumente em criancgas, sendo diagnosticado em até 90%
dos casos até os dois anos de vida. Tem frequéncia maior no sexo
feminino, sem predominancia étnica, e pode ser uma lesdo
assintomatica, incidental em exames de imagem de rotina, ou até
uma grande massa multicéntrica que requer intervencao cirdrgica.

De maneira geral, cresce inicialmente sem causar efeitos
clinicos significativos, e quando causa sintomas, estdo
relacionados a compressédo das estruturas adjacentes. Existe uma
estreita relacdo entre a ocorréncia de sintomas e indice esplénico
aumentado (Fotiadis et al., 2009; Ramirez et al., 2020).

Sintomas abdominais relacionados com a esplenomegalia
incluem dor no quadrante superior esquerdo, nduseas e distensdo
abdominal., e as principais complicacbes associadas a
linfangiomas extensos ou multifocais incluem hemorragia,
coagulopatia de consumo, hiperesplenismo e hipertensdo portal
(Fotiadis et al., 2009).

Os linfangiomas esplénicos sdo geralmente identificados a US
como lesBes hipoecoicas circunscritas multiloculadas, sem fluxo
ao estudo Doppler colorido, de tamanho variavel e localizagao
predominantemente subcapsular, enquanto que na TC,
apresentam-se hipodensas em relacdo ao parénquima circundante.
A maioria deles segue a intensidade do sinal do fluido na RM,
mas, se houver alto conteildo proteico ou hemorragico interno,
podem demonstrar elevado sinal em T1(Vanhoenacker et al.,
2007; Kaza et al., 2010).
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Angioma de Células Litorais

O angioma de células litorais esplénico é um tumor vascular
raro que foi descrito pela primeira vez em 1991 (Falk et al., 1991),
originario das células de revestimento da polpa vermelha. Tem
discreta prevaléncia no sexo masculino, e é mais comum na quinta
década de vida, embora possa ocorrer em qualquer idade; é,
entretanto, incomum na infancia. E fundamental ressaltar que,
embora este tumor tenha comportamento originalmente relatado
como benigno, ha varios casos de angioma de células litorais com
caracteristicas malignas. Ocorre também associagdo com
neoplasias malignas, como adenocarcinoma colorretal,
pancreético, renal e até mesmo meningioma, e com doencas
imunolodgicas, como a espondilite anquilosante (Abbott et al.,
2004; Taibbi et al., 2012; Bowerson et al., 2015).

Tipicamente, os pacientes acometidos sdo assintomaticos, e
descobrem a lesdo em exames radioldgicos ou laboratoriais de
rotina, estes acusando anemia ou trombocitopenia. Se presentes,
0s sintomas mais comuns séo esplenomegalia (em até metade dos
casos), febre, anemia e adinamia (Ben-Izhak et al., 2001; Ziske et
al., 2001).

Os angiomas de células litorais tendem a ser maltiplos, sendo
a US lesBes iso, hipo ou até mesmo hiperecoicas em relagdo ao
parénquima circundante, de ecotextura mosqueada. Na TC néo
contrastada, manifestam-se como  lesBes  circunscritas
hipoatenuantes multiplas, variando em tamanho de até 6 cm, e
apos a administracdo do meio de contraste, apresentam realce
homogéneo e progressivo, retardado em relacdo ao parénquima
de fundo. Ndo ha calcificagdes capsulares ou degeneracdo cistica
interna (Goldfeld et al., 2002; Levy et al., 2004).

Na RM, o angioma de células litorais é caracteristicamente
hipointenso tanto nas imagens ponderadas em T1 como T2,
devido & deposicdo de hemossiderina pelos glébulos vermelhos
fagocitados. Embora esta caracteristica seja especifica, ndo é
sensivel, pois menos de 50% das lesdes apresentam siderose
significativa. Ap6s a administragdo do meio de contraste,
demonstram discreto realce heterogéneo nas fases precoces de
aquisicdo, com tendéncia a homogeneizacdo nas fases mais
tardias (Goldfeld et al., 2002; Levy et al., 2004).

Hemangioendotelioma

O hemangioendotelioma é um tumor vascular raro originario
de células endoteliais de crescimento lento que pode ocorrer em
qualquer tecido, sendo o baco uma localizagdo incomum. Tem
grau de malignidade baixo a intermediario, e predomina na
populacdo adulta jovem, rotineiramente em mulheres, mas casos
pediatricos tém sido relatados (Abbott et al.,, 2004). Sua
epidemiologia precisa e fisiopatologia exata ainda sdo pouco
conhecidas devido a baixa incidéncia.

Devido ao crescimento lento, também é assintomatico ao
diagnostico, mas pode haver dor no quadrante superior do abdome
ou massa palpavel na localizagdo. A US, apesar de padrdo ndo
especifico, o hemangioendotelioma é¢ uma lesdo hipoecoica
circunscrita que, ao Doppler colorido, apresenta padrdo de
vascularizagdo desordenada, com fluxo arterial de altas
velocidades e baixos indices de resisténcia ao modo espectral, o
que reflete a neoangiogénese tumoral. Pode haver areas anecoicas
de permeio que traduzem necrose intratumoral (Ferrozzi et al.,
1999; Abbott et al., 2004).

Na TC, tipicamente apresenta-se como massa de baixa
atenuacdo e realce de padrdo hipovascular em relagdo ao
parénquima adjacente nas porgGes sélidas. Achados sugestivos de
malignidade, tais como &reas de necrose e hemorragia, podem
estar presentes, e sinais de infiltracdo do parénquima esplénico
circundante e evidéncias de doenga metastatica podem também
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ser identificados ao método. No baco, diferentemente do figado,
0 hemangioendotelioma ndo promove retracdo capsular

Na imagem de RM, o hemangioendotelioma esplénico
mostra-se como leséo solida heterogénea de baixa intensidade de
sinal em sequéncias ponderadas tanto em T1 como em T2, 0 que
sugere presenca de hemossiderina. E importante ressaltar a
caracteristica vascular de tal tumor (Ferrozzi et al., 1999; Abbott
et al., 2004; Vanhoenacker et al., 2007; Kaza et al., 2010).

CONSIDERACOES FINAIS

Na US, a maioria dos tumores vasculares do bago tem uma
aparéncia inespecifica. Lesdo hiperecoica homogénea em um
paciente assintomatico pode sugerir hemangioma, diagnéstico
reforcado por calcificagcBes ecogénicas parietais. Se um aumento
do fluxo sanguineo estiver presente no Doppler colorido em
associacdo com massa ecogénica solida homogénea, o
diagnéstico de hamartoma esplénico pode ser sugerido, enquanto
que fluxo desorganizado de altos picos sistolicos associado a areas
de degeneragdo cistica sugerem hemangioendotelioma. Lesdes
maltiplas, por sua vez, direcionam o diagndstico para 0 angioma
de células litorais.

Qualquer anormalidade esplénica focal identificada na
ultrassonografia deve ter prosseguimento investigativo por meio
de TC ou RM.
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