LINFAGIOMA ORBITARIO: RELATO DE CASO
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Resumo

Introducdo: Linfangiomas orbitarios sdo tumores benignos dos vasos linfaticos e
sanguineos que frequentemente estdo presentes ao nascimento ou desenvolvem-se até os
dois anos de idade, comprimindo os tecidos vizinhos. Objetivo: Este relato descreve o
caso de um paciente com linfangioma orbitario que cursou com proptose aguda
secundaria a hemorragia intralesional. Relato de caso: Paciente do sexomasculino, um
ano e seis meses de idade, com histdria de proptose em Orbita esquerda desde o
nascimento, acentuando-se no Gltimo més associadamente a quemose e edema orbitario.
O diagnostico, clinico e radioldgico foi de linfagioma orbitério. O tratamento consistiu
de exérese cirdrgica da lesdo, seguido de corticoterapia e antibioticoterapia de curto
prazo, com reversdo do quadro de edema e inflamagdo local. Em pds operatdrio o
paciente evoluiu com perda dos movimentos oculares, em reagir a luz, com perda da
visdo e alivio das dores, seguindo-se a consultas de retorno e avaliacdo poés
cirirgica.Comentérios finais: O linfangioma é uma doenga desafiadora, de dificil
tratamento, com potenciais complicagdes visuais e estéticas, além da possibilidade de
recidivas frequentes.

Descritores: Linfangioma; proptose; Crianga; Orbita.



Introducéo

Linfangiomas sdo tumores benignos dos vasoslinfaticos e sanguineos, que
podem ocorrer em diversas regides do corpo como cabega e pescogo, mesentério e trato
gastrointestinal, apresentando-se em trés diferentes tipos histoldgicos, o cistico, o
cavernoso e o simples, na maioria das vezes de forma isolada ou com diferentes tipos
em um mesmo tumor’. Sua definigdo ainda é incerta tendo em vista que alguns autores
o consideram como uma malformagdo congénita do sistema linfatico, outros afirmam
ser um hamartoma congénito,lesdo veno-linfatica incomum e tumor vascular benigno
decorrente da proliferacéo de vasos sanguineos®>.

Dentre as regides do corpo mais afetadas, ganha destaque a cabega e pescogo por
ser a mais frequentemente comprometida com cerca de 75% do numero de casos®*.
Acomete mais frequentemente criangas que apresentam a lesdo geralmente ao
nascimento ou na primeira década de vida®”.

Em sua ocorréncia na regido da cabeca e pescogo, abordaremos neste estudo o
linfangioma orbitério. As afec¢des orbitarias estdo entre as de diagnosticos mais dificeis
na oftalmologia, devido a heterogeneidade das lesdes. Com isso, além das
caracteristicas clinicas e patoldgicas, é extremamente importante conhecer a distribuicdo
relativa das patologias orbitarias®.

O linfangioma orbitario ndo esta relacionado com o sistema arterial ou venoso,
porém, predispde ao sangramento de pequenos vasos, expandindo porcles da cadeia
vascular. Mesmo sendo hemodinamicamente isolados da circulagdo , podem ocorrer
sangramentos para o lumem resultando em cistos hemorragicos, conhecidos como
“cistos chocolate”. Geralmente pode localizar-se apenas na conjuntiva e na pélpebra,
acometer a 6rbita, e ainda pode apresentar os dois componentes, superficial e profundo®,

Desta forma, este estudo objetiva apresentar um relato de caso de um menino de
1 ano e 6 meses de idade, no ato da admissdo no Hospital universitario Lauro Warderley
(HULW), com diagnostico de linfagioma orbitario, destacando sua apresentacdo

clinica, evolucdo, conducdo terapéutica e achados histoldgicos.

Revisao de literatura



O linfangioma foi descrito pela primeira vez por Redenbacker em 1823, como
tumores benignos hamartomatosos ndo neoplésicos, classificados como malformacdes
dos vasos linfaticos, que afetam mais frequentemente a regido da cabeca e pescogo de
criangas, apresentando-se nos primeiros anos de vida. E composto por canais linfaticos e
espacos cisticos de tamanhos variaveis”.

Sua formagdo ocorre em virtude do desenvolvimento anormal dos vasos
linfaticos e consequente impedimento do fluxo da linfa, vindo a formar o cisto, cujas
membranas sdo revestidas pelo endotélio vascular. S&o classificados de acordo com o
tamanho, em microcistos, que sdo 0s cavernosos e capilares, e macrocistos, que séo 0s
higromas cisticos. Existe ainda o intermediério, que apresenta as duas formas’.

Geralmente esta afeccdo é assintomética, podendo ser evidenciada por uma
massa pouco circunscrita e indolor que cresce lentamente, flutuante e macico a
palpagdo. Apesar de ser histologicamente benigno, devido ao seu carater infiltrativo, o
linfangioma se expande podendo atingir os tecidos adjacentes e/ou estruturas vitais,
vindo a causar complicagdes que podem levar ao risco de vida®”.

Os casos sintométicos manifestam-se com restricdo da motilidade ocular, dor,
ptose, diplopia, perda visual por neuropatia Optica compressiva e ambliopia. Além
disso, pode ocorrer proptose aguda devido a hemorragia intralesionalprecipitada por
traumas ou infeccOes das vias respiratorias superiores, com consequente hiperplasia
linfoide, por reaco do sistema imunolégico, o que resultaria em reativagdo do quadro®.

O tratamento de escolha do linfangioma depende do tamanho, da apresentagéo
clinica, da localizagdo e dos riscos que oferece ao paciente. O tratamento mais
amplamente usado é o cirdrgico para extirpagdo do linfangioma com preservacdo de
estruturas nervosas e vasculares. Porém, levando-se em consideracao a inervacao e rede
vascular na regido orbitaria, a preservacdo destas nem sempre € possivel, o que
predispde a complicacdes cirdrgicas como formacéo de fistula, infeccOes, deiscéncia de
sutura e mortalidade que gira em torno de 2 a 6%’

Desta forma, o tratamento cirdrgico vem a encontrar suas limitagdes, o que leva
a necessidade de se abordarem outras modalidades terapéuticas, como o uso de agentes
esclerosantes. Dentre estes, pode citar a bleomicina e solugdes salinas hipotnicas que
provocam inflamacdo do endotélio vascular, levando a regressdo total ou parcial do
linfangioma, além de tetraciclina, alcool e laser de didxido de carbono®’.

Varios outros métodos de tratamento também tém sido propostos, dentreeles

aspiragcdo, incisdio e drenagem para descompressio de emergéncia, nao



sendoconsiderado um tratamento definitivo, usoesterdides, laser,quimioterapia,
irradiacdo, glicose 50%, doxiciclina, Ethibloc ou OK-432 ealfa-2a-interferon (a-2a-
INF). Alguns desses também apresentam resultados insatisfatorios e complicagGes
inaceitaveis. Assim, a decisdo quanto ao método terapéutico mais adequado leva em

consideracdo as particularidades do paciente®.

Relato de caso

YTSF, 1 ano e 6 meses, do sexo masculino, pesando 11, 6 Kg, foi encaminhado
do hospital Napoledo Laureano para 0 HULW com hipotese diagndstica de linfangioma
orbitario, presumida por tomografia Computadorizada (TC) de crénio e face. Ao exame
fisico no ato admissional no HULW dia 13 de agosto de 2014, o paciente apresentava-se
em Estado Geral Regular (EGR), ativo, reativo, eupnéico, normocorado e hidratado com
irritabilidade, chorosoe sinais de dor na orbita esquerda, auséncia de nauseas e vomitos
anictérico, afebril ao toque.

O exame fisico geral demonstrou abdome semi globoso, com aspectos fisicos
normais e auséncia de edema em membros. No exame fisico de cabega e pescoco
ganhou destaque os achados da orbita esquerda que foge dos parédmetros de
normalidade, com proptose ndo axial, edema, quemose hemorragica e opacidade difusa
da cérnea. A mde afirma que o quadro de proptose apresenta-se desde o nascimento,
com evolucgéo progressiva e intensificacdo do quadro nos ultimos 20 dias.

As imagens obtidas através de Ressonancia Magnética (RNM) e TC
demonstraram lesdo orbitaria esquerdaintra e extraconal, de aspecto heterogéneo,
multilobulado, com existéncia de nivel liquido, proveniente de hemorragia. Os achados

eram compativeis com linfangioma e a citologia foi negativa para neoplasia (Figura 1).




Figura 1: TC de cranio e face demonstrando a existéncia de um linfangioma em orbita esquerda.

Apos a confirmacdo diagnostica de tumor orbitério & esquerda, a conduta tomada foi a
realizacdo de procedimento cirdrgico para exéresede tumor, atentando-se para a
preservacdo do globo ocular durante sua abordagem, e sem prognésticos visuais. Desta
forma, no dia 18 de agosto de 2014, o menor YTSF foi submetido ao referido
procedimento cirurgico.

No ato cirdrgico, foi realizada a antissepsia local com o paciente j4 em decubito
dorsal, procedendo-se uma inciséo supraorbitaria com identificagéo e dissec¢do de lesdo
intraconal, preservando-se o globo ocular. Em seguida foi realizada a ressec¢édo da
lesdo, que apresentava aspectos de benignidade, revisdo de hemostasia e sintese
cirirgica. A cirurgia ocorreu dentro do padrdo de normalidade esperado, sem
intercorréncias, enviando-se em seguida a peca para estudos anatomopatologico.

Macroscopicamente o tumor apresentava-se irregular, eléstico cruento, medindo
3,5 x 1,7 x 1,5 cm, com coloracdo pardo amarelada. Microscopicamente as células
caracterizam um hemangioma com focos de trombose em organizagdo, sem sinais de
malignidade. Estes dados foram obtidos a partir da analise anatomopatoldgica do tumor,
e foram disponibilizados dia 10/10/2014.

Apbs a cirurgia, o paciente evoluiu em 1° dia p6s operatério (DPO) com quadro
clinico estavel relatado pela mée e evidenciado na anamnese e exame fisico, reativo,
sem ocorréncia de nduseas e vomitos, com edema peri-orbitario a esquerda. Foi, feito
curativo oclusivo, além do uso de cefalotina75mg/Kg/dia horas durante trés dias e
Corticoterapia com uso de prednisolonal mg/Kg/dia, durante cinco dias.

Nos dias subsequentes evoluiu com importante edema da conjuntiva, reagao
inflamatoria local (figura 2) e constatou-se a perda da visdo no olho esquerdo avaliado
por falta de reacdo a luz. Posteriormente, no 7° DPO, dia 25 de agosto de 2014, nio
apresentou intercorréncias, evoluindo com uma boa recuperacdo pds-cirdrgica,

culminando com a alta hospitalar.



Figura 2: Aspecto da face do paciente no pés-operatorio.

Na consulta de retorno com a oftalmologia, dia 02 de outubro de 2014, o
paciente apresentou auséncia de secrecdo em olho esquerdo, conjuntiva inferior elevada,
globo ocular fixo, ndo reativo ao estimulo luminoso, com perda total da visdo do olho

esquerdo (figura 3). A consulta de retorno com o cirurgido que realizou a exérese do

tumor ficou agendada para 6 meses ap0s a realizagdo do procedimento.

Figura 3: Aspecto da face do paciente na consulta de retorno.

Discusséo

Os dados apresentados corroboram o diagndstico dolinfagioma orbitario. Trata-
se de um paciente do sexo masculino, com idade de 1 ano e seis meses, com
apresentacdo clinica desde o nascimento conforme relatado pela mée, enquadrando-se
na faixa etaria mais acometida, tendo em vista que uma media de 50% destas lesGes



estdo presentes no nascimento e cerca de 90% se desenvolvem por volta dos dois anos

de vida, ou em menor potencial, ate a primeira década de vida>®°.

Dentre os achados clinicos deste caso destaca-se a proptose que, apesar de estar
presente desde o nascimento, s6 foi motivo de procura dos familiares por atendimento
quando apresentou exacerbacdoaguda. A proptose € uma das manifestacdes clinicas
mais comuns da doenca orbitaria e pode evoluir rapidamente associado a outros sinais
como quemose, hemorragia e edema orbitarios decorrentes de sangramento no interior
dos canais vasculares. Neste caso, a apresentacdo clinica faz diagnostico diferencial
com malignidades como rabdomiosarcorma, neuroblastoma e sarcoma granulocitico
orbitérios. >,

Aliado aos achados clinicos e historia pregressa 0s exames de imagem como
RNM TC sdo importantes ferramentas no diagnéstico do linfangioma por demonstrarem
um padr&o cistico, mal definido e com a presenca de nivel liquido®®.

A modalidade terapéutica adotada foi a excisdo cirdrgica, sendo esta referidana
literatura como forma principal de tratamento do linfangioma, apesar de predispor a
ocorréncia de complicages® %2,

A corticoterapia adotada para o paciente no pés operatorio foi importante para a
reducdo do edema assim como da inflamacdo local. A corticoterapia pode ser utilizada
primariamente ou adjuvante a outras formas terapéuticas para minimizar o risco de
perda da visdo ou alteracdo de motilidade, proptose dolorosa, sintomas estes enfrentados
pelo paciente em questdo. O corticoide atua reduzindo o efeito de massa da hipertrofia

linféide estabiliza a vasculatura e promove a involugéo da vascularizagioanormal®“.

Comentarios finais

O linfangioma é uma doenga desafiadora, de dificil abordagem terapéutica em
virtude das suas particularidades, porém é uma afeccdo pouco referenciada na literatura.

O prognostico é favordvel para a maioria dos pacientes portadores
delinfangioma, principalmente quando detectado precocemente, embora as grandes
lesGes possam vir a cursar com perda total da visdo e até perda do globo ocular.Além
disso o linfangioma faz diagnostico diferencial com importantes afecgdes malignas
como orabdomiosarcorma, neuroblastoma e sarcoma granulocitico

No caso em estudo, apesar da realizagdo da cirurgia e exérese do tumor sem

complicagbes, o paciente evoluiu com perda visual & esquerda, bem como dos



movimentos oculares e uma leve deformagdo anatdmica. Essa modalidade de

tratamento € uma das mais implementadas, embora relacionada a ocorréncias de

complicagoes.
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