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Comunicacoes Curtas e Casos Clinicos
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RESUMO

Introduc¢éo: O Linfangioma orbitario ¢ uma lesdo veno-linfatica pouco comum. Pode manter-se
quiescente durante varios anos podendo manifestar-se através de uma proptose aguda, hemato-
ma palpebral ou conjuntival, altera¢cdes da motilidade ou mesmo por diminuicao da acuidade
visual. O diagnoéstico ¢ efectuado com recurso a exames imagioldgicos, nomeadamente resso-
nancia magnética. O tratamento pode ser conservador ou cirurgico.

Material e Métodos: Os autores apresentam o caso clinico de uma doente do sexo feminino de
10 anos que recorre ao servigo de urgéncia com hematoma subconjuntival associado a equimose
palpebral inferior direita com 2 dias de evolugdo. Apresentava acuidade visual 10/10 bilateral-
mente com proptose ndo axial direita (Hertel 21mm), sem outras altera¢des. Foi efectuado estudo
de imagem, inicialmente através de TC que revelou lesdo expansiva intracOnica orbitaria direita
com 16 mm de diametro. Foi sugerida a realiza¢ao subsequente de RM que confirmou a lesdo.
Optou-se inicialmente por uma atitude expectante com terapéutica médica, ao fim de 7 dias hou-
ve agravamento da proptose e aparecimento de diplopia. Foi decidido efectuar excisdo cirurgica
da lesdo através de orbitotomia superior. Um ano apds a cirurgia, a crianga encontra-se bem, sem
queixas visuais ¢ sem deformacéo estética.

Conclusio: A preservagdo da visdo ¢ um aspecto chave a ter em conta na abordagem dos doen-
tes com Linfangioma orbitario. A evolugdo clinica, a idade de aparecimento e a repercussido
visual sdo fundamentais na determinagdo da melhor atitude terapéutica a adoptar.
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ABSTRACT

Introduction: The orbital lymphangioma is a rare veno-lymphatic lesion that can be clinically
unrecognized for long a time until acute proptosis, conjunctival or periorbital haematoma, res-
triction of ocular motility and visual problems occur. The diagnosis is done by imaging and the
magnetic resonance is the gold standard. The management can be conservative or by surgery.
Methods: The authors present a ten-year-old girl with acute conjunctival and periorbital haema-
toma in the right eye. The patient’s visual acuity was 10/10 bilaterally and right nonaxial prop-
tosis (Hertel 21mm) without other changes. She was submitted to computed tomography scan
which showed an intraconical mass with 16 mm. Magnetic resonance was done and confirmed
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the suspicious of orbital lymphangioma. The patient didn’t improve with conservative manage-
ment. Surgical approach by superior orbitotomy with removal of the lesion was done. One year
after surgery she is fine without visual complains.

Conclusion: Visual preservation is crucial in the management of orbital lymphangioma patients.
Clinical evolution and age are determinant in choosing the best approach.

Key-words

Orbital lymphangioma, veno-lymphatic lesion, acute proptosis, orbitotomy

INTRODUCAO

O linfangioma orbitario (LO) ¢ uma lesdo veno-linfa-
tica pouco frequente. Representa cerca de 4% das lesdes
ocupantes de espago na orbita'. Podem ser classificados
em: superficiais, profundos, combinados e complexos?. As
lesdes podem manter-se quiescentes durante varios anos
até a ocorréncia de episddios hemorrdgicos agudos. Aco-
metem normalmente criangas do género feminino até aos
16 anos de idade. O diagnostico ¢ essencialmente imagio-
logico através de ecografia, tomografia axial (TC) e resso-
nancia magnética (RM).

O tratamento pode ser conservador ou cirirgico,
dependendo essencialmente da localizacdo e da repercus-
sdo visual.

MATERIAL E METODOS

Os autores apresentam o caso clinico de uma crianga do
sexo feminino de 10 anos de idade que recorre ao servigo de
urgéncia devido a hemorragia com hematoma subconjunti-
val total e zona de equimose palpebral inferior, associado
a proptose ndo axial do olho direito (OD), com cerca de 2
dias de evolugdo.

Ao exame oftalmoldgico constatou-se, além do hema-
toma subconjuntival, equimose palpebral inferior, proptose
ndo axial direita com desvio do globo ocular para baixo e
fora (Hertel de 21mm OD e 18 mm olho esquerdo), reflexos
presentes e simétricos, pupilas isocoricas e isorreactivas,
movimentos oculares normais e melhor acuidade visual
corrigida (MAVC) bilateral de 10/10. Restante exame oftal-
mologico sem alteragdes (Fig. 1).

Foi efectuado estudo de imagem, inicialmente através
de TC que revelou uma lesdo expansiva intraconica orbi-
taria direita entre o musculo recto medial e o nervo dptico,
de 16 mm de diametro. Foi realizada subsequente uma RM
que confirmou a presenga de uma formacao intra-orbitaria
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direita envolvendo os espacos intraconicos e extraconicos
sobretudo entre o musculo recto medial e nervo dptico apre-
sentando hipossinal em T1 e sinal ligeiramente heterogéneo
em T2, com niveis de fluido-fluido e realce periférico apds
contraste. (Fig. 2).

Resolveu-se internar o doente para vigilancia e trata-
mento médico com dorzolamida topica 2 id e metilpred-
nisolona endovenosa 1mg/Kg/dia. Ao fim de 7 dias houve
agravamento da proptose ¢ aparecimento de diplopia verti-
cal, pelo que se optou por uma atitude cirtirgica.

Efectuou-se orbitotomia por via transpalpebral supero-
-interna através da prega palpebral superior com abertura
de 12mm. Lateralmente a aponevrose efectuou-se a aber-
tura do septo orbitario o que permitiu a entrada no espago
intracoénico com consequente remog¢ao da capsula da lesdo
e aspiracdo do conteudo serohematico. No final colocou-se
dreno com pressdo negativa e penso compressivo durante 48
horas afim de evitar o sangramento pés-cirargico. O estudo
anatomo-patologico confirmou o diagnostico clinico.

Um més apds intervencdo a doente encontrava-se
bem, sem proptose ou hematoma, com MAVC de 10/10.
Efectuou estudo imagioldgico (RM) de controlo ao fim de
3 meses que revelou presenga de pequena lesdo fibrotica
residual.

Apds um ano, a doente esta bem, sem recidiva clinica ou
imagiologica.(Figs. 3 e 4).

DISCUSSAO

O LO ¢ uma lesdo congénita veno-linfatica pouco fre-
quente, que representa cerca de 4% das lesdes ocupando
espago da orbita'.

A Sociedade Internacional de Orbita’® classifica as mal-
formacdes vasculares orbitarias em: tipo 1 (sem fluxo), tipo
2 (fluxo venoso) e tipo 3 (fluxo arterial).

Apesar dos LO serem tipicamente classificados como
lesoes tipo 1, estes também podem apresentar padrdes mis-
tos. Em termos oculares podem acometer a conjuntiva, pal-
pebra e Orbita*.
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Fig. 1| Hematoma subconjuntival.

Fig. 3| 1 ano apds cirurgia.

Estes podem ainda ser subdivididos em 4 grupos: Super-
ficiais; Profundos; Combinados; Complexos (quando existe
extensao além orbita).

Ocorrem em criangas com menos de 16 anos de idade
sendo mais frequentes no género feminino®¢. As lesdes
podem manter-se quiescentes até a ocorréncia de episodios
hemorragicos (espontaneos, em contexto de traumatismo
ou infecgdes das vias respiratdrias superiores) com apare-
cimento de quadro agudo de proptose ¢/ou hemorragia pal-
pebral e/ou conjuntival. Outras formas menos comuns de
apresentagdo sdo: restricdo da motilidade ocular, dor, diplo-
pia, exposi¢do corneana, ambliopia ¢ neuropatia Optica
compressiva’.

Em LO muito extensos podem existir lesdes na regido
cerebral ipsilateral, estando nestes casos indicado o estudo
cerebral através de RM.*#

As lesdes superficiais permitem um diagnostico mais
precoce uma vez que se apresentam como pequenas lesoes
rosa-violaceo localizadas junto da conjuntiva e palpebra.
As lesdes profundas sdo de diagndstico mais tardio, muitas
vezes na sequéncia de sintomatologia aguda, havendo nes-
tes casos necessidade de recorrer aos exames imagiologi-
cos. Na ecografia ocular modo B, estes apresentam-se como
lesdes indefinidas, heterogéneas com septos que formam
pseudoquistos. No modo A visualizam-seam-se com estru-
turas internas irregulares, de reflectividade média-baixa’.

As lesdes apresentam-se na TC como uma massa tipo
quisticalO ao passo que a RM demonstra normalmente uma

Fig. 4| Pequena lesdo fibrotica residual.

lesdao multilobulada e septada com hiposinal em T1 e hiper-
sinal em T2.

Em situagdes recorrentes podera ser efectuada a biopsia
para descartar outros diagnodsticos. Em termos histopatolo-
gicos, o LO apresenta-se muitas vezes como lesdo ndo cap-
sulada com septos fibrosos composta por agregados linfoi-
des, macrofagos e hemorragia, tal como na pega cirurgica
do presente caso clinico.

O diagnostico diferencial € efectuado com hemangioma
cavernoso, rabdomiossarcoma, varizes orbitarias e celulite
orbitaria.

O diagnostico clinico de LO nem sempre implica uma
abordagem cirurgica, existem um conjunto de factores a ter
em conta como sejam: a evolugao clinica, a idade da crianga,
a repercussao estética e, principalmente, a AV. A experién-
cia do médico e as expectativas do doente e dos familiares
também deverao ser factores a ter em conta. O uso da corti-
coterapia sistémica, embora pouco utilizada, tem indicag@o
em situagdes de proptose dolorosa, perda de visdo ou altera-
¢do da motilidade de forma aguda. Durante os ultimos anos
novos farmacos e formas de tratamento foram apresentadas,
desde a utilizagdo de agentes esclerosantes intralesionais
como o OK-432 (Picibanil, promove a producdo de IL-6 ¢
TNF-o com aumento da permeabilidade endotelial e conse-
quente atrofia da les@o),'! o sulfato sodio tetradecil e o sodio
morrhuato, apesar de nenhum ainda ter sido aprovado para
este fim, existem alguns estudos que reportam uma diminui-
¢éo de 10 a 85% no volume da lesdo!'* '3,
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Mais recentemente, Hill et al utilizaram a drenagem per-
cutanea ¢ a ablag@o dos quistos. Trataram os macroquistos
com quimiabla¢do dupla (sulfato de tetradecil e etanol) e os
microquistos com doxiciclina intralesional, obtendo bons
resultados'.

A cola de fibrina tem-se tornado num coadjuvante
importante na excisdo ciriirgica, uma vez que permite que
os componentes quisticos adquiram um componente solido,
mais facil de mobilizar e remover'>'¢. Existem também des-
crigoes de casos em que se efectua somente a aspiragdo das
lesdes, permanecendo a cola de fibrina nas lesoes'®.

A remocdo cirurgica é uma opgao terapéutica reservada
para situagdes com repercussdo visual ou deformidade esté-
tica, devendo ser efectuada por um cirurgido com experién-
cia em cirurgia orbitaria. Mesmo assim, a excisao completa
raramente ¢ possivel sendo a recorréncia comum. Malhotra
et al demonstraram também a eficacia da aspira¢ao do con-
tetdo dos quistos com posterior injec¢do de cianoacrilato
intralesional para auxiliar a excisdo'”.

Em casos mais complicados pode haver necessidade de
associar a descompressdo orbitaria ou em ultimo caso, a
exentracao orbitaria.

Nao existe cura para o LO e a abordagem destas lesdes
pode ser tdo ampla incluindo: terapia oclusiva para amblio-
pia, lubrificacdo ocular, cirurgia de blefaroptose associada
a remocao da lesdo superficial ou profunda.

A decisdo terapéutica requer a estreita colaboragdo entre
a Oftalmologia ¢ a Neurorradiologia. E fulcral explicar ao
doente e aos familiares a dificuldade de controlo e a possi-
bilidade de recidiva da lesao.

O presente caso clinico reflecte o caso tipico de uma
menina que recorre ao SU devido a hematoma conjuntival,
equimose periorbitaria e proptose axial aguda. A realiza-
¢do de exames imagioldgicos permitiram estabelecer como
diagndstico mais provavel o LO. A abordagem através de
orbitotomia permitiu a excisdo da lesdo e a colocacdo de
drenagem com pressdo negativa podera ter contribuido para
0 ndo aparecimento de recidivas.

O follow-up de aproximadamente um ano permite afir-
mar o sucesso terapéutico, uma vez que ndo se verificou
recidiva clinica nem imagiologica.

CONCLUSAO

O LO ¢ um diagndstico que requer o apoio da imagio-
logia. Apesar de ser uma lesdo benigna, apresenta altas
taxas de recidiva. A preservacao da visdo e a prevencdo da
ambliopia devem ser aspectos chave na abordagem destes
doentes.
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