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Malformacao vascular linfatica
com localizacao incomum
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VASCULAR LYMPHATIC MALFORMATION WITH
UNCOMMON LOCALIZATION

ABSTRACT

Introduction: Vascular lymphatic malformations are rare
entities that affect lymphatic vessels. The authors report a case
of abdominopelvic lymphatic malformation.

Case Report: 28 years-old, Gestation 2, Birth 1. Referred
to Prenatal Diagnosis Center at the 20" week of gestation
by ultrasound suggestive of abdominopelvic lymphatic
malformation, confirmed by fetal magnetic resonance imaging.
Fetal cytogenetic study was normal. Couple being aware of
prognosis after discussion with Pediatric Surgery. Cesarean
section at 38th week. Prenatal diagnosis was confirmed by
newborn’s examination. At 18 months, the child underwent
intralesional sclerotherapy. At 4 years, surgical excision of the
lesion was performed because of symptomatic development.
Always showed normal development and growth.

Discussion/Conclusion: Prenatal diagnosis is sonographic;
fetal magnetic resonance imaging confirms the diagnosis and
defines more precisely the extent of the lesions. Clinical and
sonographic vigilance should be maintained in order to detect
decompensation or hydroptic signs and compression of adjacent
structures.

Keywords: Prenatal diagnosis, magnetic resonance imaging,
ultrasonography, vascular lymphatic malformation.
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RESUMO

Introducao: As malformagdes vasculares linfaticas séo enti-
dades raras que afetam os vasos linfaticos. Os autores relatam
um caso clinico de uma malformagéo linfatica abdomino-pél-
vica.

Caso Clinico: 28 anos, Gesta 2, Para 1. Encaminhada a
Unidade de Diagnostico Pré-Natal, as 20 semanas, por ima-
gem ecografica sugestiva de malformacao linfatica abdomino-
-pélvica, confirmada por ressonancia magnética fetal. Estudo
citogenético fetal normal. Consulta de Cirurgia Pediatrica para
informar o casal do progndstico. Cesariana eletiva as 38 sema-
nas. Observacdo do recém-nascido confirmou o diagndstico
pré-natal. A crianca foi submetida, aos 18 meses, a esclerote-
rapia intralesional. Aos 4 anos, foi efetuada exérese cirurgica da
lesdo por desenvolvimento de sintomas. Apresentou sempre
desenvolvimento e crescimento normais.

Discussao/Conclusoes: O diagndstico pré-natal € ecogra-
fico; a ressonancia magnética fetal permite confirmar o diag-
néstico e define com maior rigor a extensdo das lesdes. Deve
manter-se vigilancia clinica e ecografica, para detegao de sinais
de descompensacao ou hidropsia e de compresséo das estru-
turas adjacentes.

Palavras-chave: Diagnostico pré-natal, ecografia, malfor-
macao vascular linfatica, ressonancia magnética fetal.
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INTRODUCAO

As malformacdes vasculares linfaticas sdo malformagées dos
vasos linfaticos raras (1/6000 nados vivos).'® Foram descritas pela
primeira vez em 1843, por Wernher.* Outrora denominadas incor-
retamente de linfangiomas ou higromas cisticos, por estes termos
poderem sugerir existéncia de tumor, o seu nome foi substituido
por malformagdes vascular linfaticas de baixo fluxo de acordo com
a nova classificagé@o da “International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies Classification”, com o objetivo de estabelecer uma
linguagem cientifica correta e global.>® Assim sendo, estas mal-
formagdes representam um grupo de lesGes congénitas caracte-
rizadas pelo desenvolvimento vascular linfatico anormal, mas sem
proliferacéo celular.® Embora a sua patofisiologia seja ainda uma in-
cognita, pensa-se que estas se formem a partir da auséncia de co-
municacéo dos vasos linfaticos com o sistema venoso.™® A acu-
mulagéo de fluido nos vasos linfaticos dilatados e tecido conjuntivo
origina linfedema progressivo dos tecidos subcutaneos, acompa-
nhado do aumento da pele circundante, podendo ocorrer hidropsia
fetal.2® Por manterem o seu potencial de crescimento embrionario,
podem penetrar nas estruturas adjacentes ou desenvolverem-se
ao longo destas, formando quistos, onde se acumulam as secre-
¢Oes, por auséncia da drenagem para o sistema venoso. ' Tipica-
mente, desenvolvem-se no final do primeiro e inicio do segundo
trimestre da gravidez, tornando-se menos frequentes a medida que
a idade gestacional aumenta.”® Envolvem a pele e o tecido celular
subcutaneo, com localizagdo mais frequente no pescogo (75%) e
regido axilar (20%).""" Afetam a regido abdominal e pélvica somen-
te em 2% dos casos.'" A maioria das malformacdes vasculares lin-
faticas sdo percetiveis ao nascimento (50-65%).' O seu diagndstico
pré-natal é ecografico, como documentado na literatura.%' A res-
sonancia magnética fetal pode ser realizada para determinar a ex-
tensao das lesdes.” Perante a identificagcdo de uma malformacéo
vascular linfatica durante a gravidez, deve ser oferecida a gravida a
possibilidade de realizar amniocentese, uma vez que esta patologia
se pode associar a algumas cromossomopatias.”'? A morbilidade
destas lesbes é dependente da sua localizagéo e ocorre em 2-6%
dos casos.”? O tratamento de eleicdo é dependente do tamanho,
caracteristicas e afetacdo da qualidade de vida do doente, sendo
sempre que possivel conservador.'*67,

CASO CLINICO

Mulher de 28 anos, raca caucasiana, Gesta 2 Para 1, com
antecedentes pessoais e familiares irrelevantes. Submetida a
ecografia do 1° trimestre, as 13 semanas de gestagdo, que mos-
trou espessamento dos planos cutaneos/subcutaneos da cintura
pélvica, a direita (fig.1). Esta imagem, sugestiva de malformagéo
linfatica localizada na regido abdomino-pélvica, foi também en-
contrada na ecografia morfoldgica, as 20 semanas. Por este mo-
tivo, foi encaminhada para a Unidade de Diagndstico Pré-Natal
do Centro Hospitalar do Porto. Para confirmacéo do diagndstico
efetuou ressonancia magnética fetal as 21 semanas, cujo resulta-
do foi concordante com a suspeita ecografica (fig.2). No sentido
de excluir possiveis alteragdes cromossomicas, realizou amnio-
centese as 22 semanas, tendo sido o resultado do doseamento
da alfa-fetoproteina e do estudo citogenético fetal normal (46,XY).
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Figura 1 - Ecografia as 13 semanas: les@o de natureza cistica, na
dependéncia dos planos cutaneos/subcutaneos da regido pelvica,
a direita.

Figura 2 - RMN fetal (Sequéncia single shot coronal): formacao
quistica heterogénea com septos e conteudo hidrico heterogéneo
refletindo conteudo com diferentes concentragdes proteicas, em
topografia para-abdominal direita.
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A reavaliagd@o ecogréfica, as 24 e 26 semanas mostrou au-
mento do tamanho da formagdo quistica multisseptada, que se
estendia até regido nadegueira e parecia invadir as estruturas
da cavidade pélvica. (fig.3). Com o objetivo de definir os limites
da tumefacgao intra-abdominal e confirmar a integridade intes-
tinal, repetiu ressonancia magnética fetal as 29 semanas, que
revelou volumosa tumefagéo, na vertente lateral direita da pel-
ve, com duas formagdes quisticas heterogéneas polisseptadas,
reflectindo dois componentes intra-abdominal - perirrenal - e
extra-abdominal, desde a regido do hemitérax até a regido na-
degueira.

Figura 3 - Ecografia as 26 semanas: forma-
¢do cistica cutanea/subcutanea, estenden-
do-se ao longo do flanco direito e regido
nadegueira.

Em consulta de Cirurgia Pediatrica, o casal foi informado do
provavel plano terapéutico pds-natal e do prognoéstico. Foi man-
tida vigilancia ecogréfica até ao parto, ndo tendo sido esclare-
cida a existéncia de continuidade entre as lesdes intra e extra
abdominais. Nunca desenvolveu hidropsia fetal. Na ultima eco-
grafia pré-natal, as 36 semanas, as dimensdes da leséo eram
de aproximadamente, 11 x 9 x 2 cm. A gravida foi submetida a
cesariana programada as 38 semanas, por decisdo conjunta do
grupo de trabalho da Obstetricia e da Cirurgia Pediatrica, tendo
sido extraido um recém-nascido, vivo, do sexo masculino, com
peso ao nascimento de 3280g e indice de Apgar de 9/10 ao 1°
5°minutos, respetivamente.

A avaliag&o inicial neonatal confirmou o diagndstico pré-na-
tal. A ressonancia magnética, ao 3°dia de vida, mostrou volumo-
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Fig. 4: RMN pods-natal ao 3° dia de vida (Sequéncia single shot coro-
nal): volumosa malformagéo linfatica extraperitoneal (11,7 x 5,2 x 4,2
cm), infiltrando os planos da parede do flanco e regiao lombo-sagrada
direitas, de aspeto multilocular, com componente retroperitoneal, com
efeito compressivo no polo inferior do rim ipsilateral, mas sem o infiltrar.

sa malformagéo linfatica extraperitoneal (11,7 x 5,2 x 4,2 cm),
infiltrando os planos da parede do flanco e regido lombo-sagra-
da direitas, de aspeto multilocular, com componente retroperi-
toneal, com efeito compressivo no polo inferior do rim ipsilateral,
mas sem o infiltrar (fig.4). Foi programada reavaliacédo clinica e
ecogréfica em consulta de Cirurgia Pediatrica aos 2 meses de
idade, para decisdo de eventual escleroterapia intralesional. A
ecografia abdominal mostrou manutencdo de volumosa leséo
com multiplas areas quisticas, medindo cerca de 9,3 x 6 cm,
admitindo-se possivel extensado ao retroperitoneu. Por o doen-
te se encontrar assintomatico, pela possibilidade de regressao
espontanea da lesdo e a mesma naquele momento apresentar
dimensoes estaveis, foi decidido adiar o tratamento e reavaliar
trimestralmente.

Aos 12 meses, optou-se por tratamento conservador da
malformacao linfatica por manutengéo do tamanho da mesma,
apesar da auséncia de sintomas, mas devido a ocorréncia de in-
fecao respiratoria no periodo pré-operatorio, a cirurgia foi adia-
da, mantendo o doente vigilancia trimestral em consulta.

Aos 18 meses, por aumento das dimensdes da malforma-
¢ao linfatica, foi submetido a tratamento conservador — es-
cleroterapia intralesional com bleomicina e soro fisiolégico
(dose 7 + 7 ml), apds aspiracdo de 14 ml de conteudo intra-
quistico da loca superior. O tratamento ndo teve o resultado
pretendido, uma vez que sé foi possivel tratar uma das locas
com sucesso, por consisténcia endurecida da outra. O pos-
-operatdrio decorreu sem complicagdes, parecendo ter havi-
do diminui¢éo do tamanho da lesdo. Cerca de um ano apés a
cirurgia, apresentou quadro clinico compativel com linfangite,
tendo sido internado para tratamento com antibiético endo-
venoso (Amoxicilina 1000 mg + Ac. Clavulanico 200 mg) e an-
ti-inflamatorio. A ecografia de reavaliagdo mostrou colegéo de
conteudo espesso com 4 cm, correspondendo a complicagédo
inflamatdria / hemorragica de uma das locas da malformacao
linfatica. Repetiu ecografia dois meses apds o internamento,



que mostrou imagem hiperecogénica com dimensdes de 7,3
x 2,4 cm. Manteve avaliagdo anual em consulta ndo apresen-
tando complicagdes até aos quatro anos, altura em que refe-
riu queixas de dor e prurido no local da lesdo que afetavam a
sua qualidade de vida. Foi requisitada ressonancia magnética
para planear exérese cirurgica da lesdo, por o doente se en-
contrar sintomatico. O exame mostrou aumento das dimen-
sOes da lesdo, em relacdo ao exame anterior, apresentando
esta aspeto cistico e ocupando a parede lateral direita do ab-
démen com extensao posterior para a regido lombo-sagrada
e componente profundo que se estende ao retroperitoneu,
infiltrando o espaco pararrenal posterior homolateral, com
dimensdes de 15,1 x 7,4 x 10,9 cm e alteragdes do padréao
imagioldgico, no qual as lesbes cisticas apresentam menores
dimensdes (microquistos) e um aspeto complexo, com con-
teudo denso, modificagées que poderdo estar relacionadas
com o tratamento prévio (fig.5).

Fig.5: RMN aos 4 anos (Sequéncia single shot coronal): tumefagao volu-
mosa com aspeto cistico que ocupa a parede lateral direita do abddémen
com extens@o posterior para a regido lombo-sagrada e componente
profundo que se estende ao retroperitoneu, infiltrando o espago parar-
renal posterior homolateral, com dimensdes de 15,1 x 7,4 x 10,9 cm
e alteragdes do padrdo imagioldgico, no qual as lesdes cisticas apre-
sentam menores dimensdes (microquistos) e um aspeto complexo, com
conteudo denso.

Perante as queixas do doente e os dados fornecidos pelo
exame, a Cirurgia Pediatrica optou por remocgao cirurgica da
lesdo. Intraoperatoriamente, constatou-se lesdo extensa, com
dimensdes de 20 x 10 cm, que invadia o plano muscular e o
retroperitoneu. Foi realizada exérese parcial de retalho cutaneo
e tecido celular subcutaneo da regido lombar e flanco direitos.
O exame histoldgico da pecga operatoéria confirmou tratar-se de
uma malformacéo linfatica, encontrando-se as margens cirurgi-
cas intercetadas pela leséo. O periodo pds-operatério imediato,
decorreu sem intercorréncias, tendo tido alta hospitalar ao 4°dia
pos-operatoério, com indicacdo de compressao elastica da cica-
triz e anti-inflamatérios. Um més apds a cirurgia, desenvolveu
quadro clinico de linfangite, caracterizado pelo aparecimento de
dor e rubor da cicatriz operatéria associados a febre, com ne-
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cessidade de internamento durante 8 dias, para antibioterapia
endovenosa.

Aos 5 anos e 2 meses, a crianga apresenta crescimento e
desenvolvimento normais, sem sinais de recorréncia da leséo,
encontrando-se a efetuar vigilancia clinica na Consulta de Ci-
rurgia Pediatrica.

DISCUSSAO

As malformacdes vasculares linfaticas séo anomalias congé-
nitas raras que resultam do desenvolvimento anormal dos vasos
linfaticos.® Podem ser classificadas de acordo com os achados
anatomopatoldgicos e imagioldgicos, em trés tipos: capilares,
cavernosas e cisticas. As malformacoes linfaticas cisticas séo
caracterizadas por apresentarem multiplos quistos, de tamanho
variavel, cuja parede é formada por uma camada Unica de cé-
lulas endoteliais.®>'? De acordo com o tamanho dos quistos sao
divididas em dois grupos: microquistos (< 1 cm) e macroquistos
(> 1 cm).2 Na maioria dos casos, surgem ao nivel da cabeca e
pescoco. Somente 2% dos casos ocorrem na regido abdominal
e pélvica, como se verificou no caso clinico apresentado.'" Ape-
sar da sua natureza benigna podem infiltrar os diferentes planos
dos tecidos adjacentes atingindo mesmo estruturas vasculo-
-nervosas. Dependendo da sua localizagcdo e dimensodes, podem
causar distorcdo cosmética e anatdmica/funcional podendo
gerar efeito compressivo sobre as estruturas que lhe estao ad-
jacentes perturbando o funcionamento normal de 6rgdos vitais,
originando dispneia, disfagia, disfonia, estase urinaria, obstrucao
intestinal, perturbagdes do crescimento, entre outras.™ As mal-
formagoes linfaticas abdomino-pélvicas e retroperitoneais po-
dem apresentar-se com obstrucao intestinal e hidronefrose, por
compresséo intestinal e das vias urindrias, respetivamente.™ Es-
tas lesdes facilitam ainda a ocorréncia de infecoes de repeticao,
quer pela estase dos fluidos intravasculares, quer pelo quadro de
linfocitopenia que muitas vezes esta associado.®

Esta bem documentado na literatura que o diagndstico pré-
-natal destas lesbes é ecografico, sendo a imagem tipica ca-
racterizada por uma massa uni ou multiloculada com conteu-
do liquido no seu interior, rodeada por uma parede fina.®6813
Por vezes, no interior dos quistos pode estar presente material
ecogeénico associado a ocorréncia de hemorragia ou infecdo. A
ressonancia magnética fetal, constitui o melhor método de ava-
liacdo destas lesdes, pois, para além de confirmar o diagndstico
ecografico, permite uma melhor definicdo dos limites da lesao
e da sua extensdo, nomeadamente da existéncia de invasao/
compressao das estruturas adjacentes, possibilitando planear o
parto e o tratamento pds-natal.581?

Esta recomendado, em todos os casos, realizagédo de estu-
do citogenético fetal por possibilidade de associagéo a determi-
nados sindromes genéticos (Sindrome de Noonan e Kippel-Tre-
naunay, Sindrome Proteus, entre outros).®®'> Em alguns casos,
os valores da alfa-fetoproteina podem apresentar-se elevados.'

O padrao de crescimento pré-natal € varidvel e imprevisivel,
podendo as lesGes permanecer assintomaticas ou apresenta-
rem crescimento com tendéncia a invadir as estruturas adjacen-
tes.®™® A sua apresentacdo clinica, eventuais complicacdes e
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prognostico sdo dependentes da idade gestacional e da locali-
zagao e tamanho das lesdes.® As complicagcdes mais frequentes
incluem: hemorragia intralesional, rotura dos quistos, infecéo e
compressao das estruturas adjacentes.®'* Deve manter-se vigi-
lancia clinica e ecografica, durante toda a gravidez, no sentido
de detetar sinais de descompensacao e hidropsia ou de com-
pressado das estruturas adjacentes.®'®

O diagnostico pré-natal do linfangioma permite programar o
parto, decidir a via do parto e proporcionar todos os cuidados
intraparto e pos-parto necessarios, em cada caso, diminuindo a
morbimortalidade materna e fetal.® A abordagem deve ser multi-
disciplinar, com participacao da Cirurgia Pediatrica.

O tratamento destas lesdes € individualizado, tendo em con-
sideracdo as caracteristicas da lesé@o e estd indicado quando as
lesdes sdo muito extensas e sintomaticas com o objetivo de con-
trolar os sintomas, permitir o normal funcionamento das estrutu-
ras adjacentes e preservacao estética.® Embora, tradicionalmente
considerada como tratamento de eleicdo neste tipo de lesdes,
com o desenvolvimento das terapéuticas conservadoras, a ci-
rurgia tem sido relegada para segundo plano, exceto em situa-
¢bes de compromisso da via aérea.®® Na auséncia de indicagéo
para tratamento imediato, podem ser considerados dois tipos de
abordagem: expectante, ja que se sabe que cerca de 45% des-
tas lesbes podem apresentar regressao esponténea nos primei-
ros meses/anos de vida, ndo necessitando de qualquer tipo de
tratamento, ou terapéutica (conservadora, cirirgica ou mista)."®3
Estudos recentes demonstraram ndo haver qualquer diferenca na
eficacia no tratamento da lesdo com a escleroterapia intralesional
€ a sua excisao cirurgica, pelo que o primeiro deve ser preferido
enqguanto se aguarda eventual regressao espontanea e desenvol-
vimento de sistema imunitario do doente.®®

No que concerne a terapéutica conservadora, a esclerotera-
pia intralesional com agentes esclerosantes € o tratamento mais
utilizado. Esta consiste na pungéo direta da cavidade cistica da
lesdo seguida da aspiragado do seu conteudo e injecdo do agente
esclerosante.® Os agentes esclerosantes mais usados incluem a
bleomicina, doxiciclina, etanol, picibanil (OK-432) e acido acéti-
co.t Estd, sobretudo, indicada nas malformagdes linfaticas ma-
crocisticas, onde é mais eficaz. Comparativamente com a cirur-
gia, este tratamento apresenta como principais vantagens um
menor tempo operatdrio e de internamento, menor interferéncia
cosmeética e de menor dano de estruturas adjacentes.” O edema
dos tecidos moles, a necrose da pele circundante e a neuropa-
tia sdo as complicagdes mais frequentes deste procedimento.?
Outros tratamentos conservadores disponiveis, mais recentes,
incluem: aspiracéo, ablagado por radiofrequéncia ou excisdo com
laser, em pacientes seleccionados.®”2

Atualmente, o tratamento cirirgico esta indicado em casos
de interferéncia nas vias respiratorias, lesdes extensas e sinto-
maticas que afetam a qualidade de vida do doente e situagdes
de insucesso do tratamento conservador, onde se incluem as
malformacdes linfaticas microcisticas. A complicagdo mais fre-
quente é a lesdo das estruturas adjacentes com compromisso
da sua funcao e desfiguracao estética. A exérese incompleta da
lesdo também pode ocorrer quando as lesées séo muito gran-
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des, infiltrativas e com multiplas locas, podendo conduzir a sua
recorréncia.” Contudo, a taxa de recorréncia da lesdo é maior
para o tratamento médico, uma vez que ndo ha remogédo com-
pleta da lesdo.™

Relativamente ao tratamento no presente caso clinico, op-
tou-se por uma abordagem inicial expectante, uma vez que o
doente se encontrava assintomatico e porque uma grande parte
destas leses apresenta regressdo espontanea. Aos 18 meses,
por manutencado de volumosa tumefagdo com deformacao cor-
poral, foi efetuada escleroterapia intralesional, mas somente ao
nivel da loca superior. Apesar do tratamento incompleto, a lesao
manteve-se estavel até aos 4 anos de idade, altura em que ocor-
reu aumento das suas dimensdes, com aparecimento de sinto-
mas que causavam interferéncia na qualidade de vida do doen-
te, fatores estes que motivaram a exérese da leséo restante.

CONCLUSAO

As malformacdes linfaticas abdomino-pélvicas sao raras. O
seu diagnostico pré-natal é ecografico. A ressonancia magnéti-
ca permite confirmar o diagnostico e define com maior rigor a
extenséo das lesdes. O estudo citogenético fetal deve ser efe-
tuado em todos os casos. A vigilancia clinica e ecografica para
detecao de sinais de descompensacgéo ou hidrépsia e de com-
pressdo das estruturas adjacentes é imperativa durante toda a
gestacdo. A abordagem deve ser multidisciplinar, com partici-
pacgdo da Cirurgia Pediatrica. O seu papel é fundamental para
avaliagcdo do prognéstico e planeamento do parto, dos cuidados
periparto e do tratamento expectante, médico ou cirurgico.
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