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Linfangioma orbitário: 
Revisão teórica e caso clínico

F. Mira1, C. Paiva2, A. Mendes1, J. Nolasco1, R. Loureiro3, T. Rocha1, G. Castela2

Serviço de Oftalmologia do Hospital de Geral do Centro Hospitalar e Universitário de Coimbra
1Interno do Internato Complementar de Oftalmologia do Hospital Geral do Centro Hospitalar e Universitário de Coimbra

2Assistente Hospitalar de Oftalmologia do Hospital Geral do Centro Hospitalar e Universitário de Coimbra
3Director do Serviço de Oftalmologia do Hospital Geral do Centro Hospitalar e Universitário de Coimbra

RESUMO

,QWURGXomR�  O Linfangioma orbitário é uma lesão veno-linfática pouco comum. Pode manter-se 
quiescente durante vários anos podendo manifestar-se através de uma proptose aguda, hemato-
ma palpebral ou conjuntival, alterações da motilidade ou mesmo por diminuição da acuidade 
YLVXDO��2�GLDJQyVWLFR�p�HIHFWXDGR�FRP�UHFXUVR�D�H[DPHV�LPDJLROyJLFRV��QRPHDGDPHQWH�UHVVR-
nância magnética. O tratamento pode ser conservador ou cirúrgico. 
0DWHULDO�H�0pWRGRV��2V�DXWRUHV�DSUHVHQWDP�R�FDVR�FOtQLFR�GH�XPD�GRHQWH�GR�VH[R�IHPLQLQR�GH�
���DQRV�TXH�UHFRUUH�DR�VHUYLoR�GH�XUJrQFLD�FRP�KHPDWRPD�VXEFRQMXQWLYDO�DVVRFLDGR�D�HTXLPRVH�
palpebral inferior direita com 2 dias de evolução. Apresentava acuidade visual 10/10 bilateral-
PHQWH�FRP�SURSWRVH�QmR�D[LDO�GLUHLWD��+HUWHO���PP���VHP�RXWUDV�DOWHUDo}HV��)RL�HIHFWXDGR�HVWXGR�
GH�LPDJHP��LQLFLDOPHQWH�DWUDYpV�GH�7&�TXH�UHYHORX�OHVmR�H[SDQVLYD�LQWUDFyQLFD�RUELWiULD�GLUHLWD�
FRP����PP�GH�GLkPHWUR��)RL�VXJHULGD�D�UHDOL]DomR�VXEVHTXHQWH�GH�50�TXH�FRQ¿UPRX�D�OHVmR��
2SWRX�VH�LQLFLDOPHQWH�SRU�XPD�DWLWXGH�H[SHFWDQWH�FRP�WHUDSrXWLFD�PpGLFD��DR�¿P�GH���GLDV�KRX-
YH�DJUDYDPHQWR�GD�SURSWRVH�H�DSDUHFLPHQWR�GH�GLSORSLD��)RL�GHFLGLGR�HIHFWXDU�H[FLVmR�FLU~UJLFD�
da lesão através de orbitotomia superior. Um ano após a cirurgia, a criança encontra-se bem, sem 
TXHL[DV�YLVXDLV�H�VHP�GHIRUPDomR�HVWpWLFD��
&RQFOXVmR� A preservação da visão é um aspecto chave a ter em conta na abordagem dos doen-
tes com Linfangioma orbitário. A evolução clínica, a idade de aparecimento e a repercussão 
YLVXDO�VmR�IXQGDPHQWDLV�QD�GHWHUPLQDomR�GD�PHOKRU�DWLWXGH�WHUDSrXWLFD�D�DGRSWDU��
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ABSTRACT

,QWURGXFWLRQ� 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. 
0HWKRGV��7KH�DXWKRUV�SUHVHQW�D�WHQ�\HDU�ROG�JLUO�ZLWK�DFXWH�FRQMXQFWLYDO�DQG�SHULRUELWDO�KDHPD-
WRPD�LQ�WKH�ULJKW�H\H��7KH�SDWLHQW¶V�YLVXDO�DFXLW\�ZDV�������ELODWHUDOO\�DQG�ULJKW�QRQD[LDO�SURS-
WRVLV��+HUWHO���PP��ZLWKRXW�RWKHU�FKDQJHV��6KH�ZDV�VXEPLWWHG�WR�FRPSXWHG�WRPRJUDSK\�VFDQ�
ZKLFK�VKRZHG�DQ�LQWUDFRQLFDO�PDVV�ZLWK����PP��0DJQHWLF�UHVRQDQFH�ZDV�GRQH�DQG�FRQ¿UPHG�
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WKH�VXVSLFLRXV�RI�RUELWDO�O\PSKDQJLRPD��7KH�SDWLHQW�GLGQ¶W�LPSURYH�ZLWK�FRQVHUYDWLYH�PDQDJH-
PHQW��6XUJLFDO�DSSURDFK�E\�VXSHULRU�RUELWRWRP\�ZLWK�UHPRYDO�RI�WKH�OHVLRQ�ZDV�GRQH��2QH�\HDU�
DIWHU�VXUJHU\�VKH�LV�¿QH�ZLWKRXW�YLVXDO�FRPSODLQV��
&RQFOXVLRQ� 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

INTRODUÇÃO

O linfangioma orbitário (LO) é uma lesão veno-linfá-
tica pouco frequente. Representa cerca de 4% das lesões 
ocupantes de espaço na órbita1�� 3RGHP� VHU� FODVVL¿FDGRV�
HP��VXSHU¿FLDLV��SURIXQGRV��FRPELQDGRV�H�FRPSOH[RV2. As 
lesões podem manter-se quiescentes durante vários anos 
DWp�j�RFRUUrQFLD�GH�HSLVyGLRV�KHPRUUiJLFRV�DJXGRV��$FR-
metem normalmente crianças do género feminino até aos 
16 anos de idade. O diagnóstico é essencialmente imagio-
OyJLFR�DWUDYpV�GH�HFRJUD¿D��WRPRJUD¿D�D[LDO��7&��H�UHVVR-
nância magnética (RM). 

O tratamento pode ser conservador ou cirúrgico, 
dependendo essencialmente da localização e da repercus-
são visual.

MATERIAL E MÉTODOS

Os autores apresentam o caso clínico de uma criança do 
VH[R�IHPLQLQR�GH����DQRV�GH�LGDGH�TXH�UHFRUUH�DR�VHUYLoR�GH�
XUJrQFLD�GHYLGR�D�KHPRUUDJLD�FRP�KHPDWRPD�VXEFRQMXQWL-
val total e zona de equimose palpebral inferior, associado 
D�SURSWRVH�QmR�D[LDO�GR�ROKR�GLUHLWR��2'���FRP�FHUFD�GH���
dias de evolução. 

$R�H[DPH�RIWDOPROyJLFR�FRQVWDWRX�VH��DOpP�GR�KHPD-
toma subconjuntival, equimose palpebral inferior, proptose 
QmR�D[LDO�GLUHLWD�FRP�GHVYLR�GR�JORER�RFXODU�SDUD�EDL[R�H�
IRUD��+HUWHO�GH���PP�2'�H����PP�ROKR�HVTXHUGR���UHÀH[RV�
presentes e simétricos, pupilas isocóricas e isorreactivas, 
movimentos oculares normais e melhor acuidade visual 
FRUULJLGD��0$9&��ELODWHUDO�GH��������5HVWDQWH�H[DPH�RIWDO-
mológico sem alterações (Fig. 1).

Foi efectuado estudo de imagem, inicialmente através 
GH�7&�TXH� UHYHORX�XPD� OHVmR�H[SDQVLYD� LQWUDFyQLFD�RUEL-
tária direita entre o músculo recto medial e o nervo óptico, 
de 16 mm de diâmetro. Foi realizada subsequente uma RM 
TXH�FRQ¿UPRX�D�SUHVHQoD�GH�XPD�IRUPDomR�LQWUD�RUELWiULD�

GLUHLWD�HQYROYHQGR�RV�HVSDoRV� LQWUDFyQLFRV�H�H[WUDFyQLFRV�
sobretudo entre o músculo recto medial e nervo óptico apre-
sentando hipossinal em T1 e sinal ligeiramente heterogéneo 
HP�7���FRP�QtYHLV�GH�ÀXtGR�ÀXtGR�H�UHDOFH�SHULIpULFR�DSyV�
contraste. (Fig. 2).

Resolveu-se internar o doente para vigilância e trata-
mento médico com dorzolamida tópica 2 id e metilpred-
QLVRORQD�HQGRYHQRVD��PJ�.J�GLD��$R�¿P�GH���GLDV�KRXYH�
agravamento da proptose e aparecimento de diplopia verti-
cal, pelo que se optou por uma atitude cirúrgica. 

Efectuou-se orbitotomia por via transpalpebral súpero-
-interna através da prega pálpebral superior com abertura 
de 12mm. Lateralmente à aponevrose efectuou-se a aber-
tura do septo orbitário o que permitiu a entrada no espaço 
intracónico com consequente remoção da cápsula da lesão 
H�DVSLUDomR�GR�FRQWH~GR�VHURKHPiWLFR��1R�¿QDO�FRORFRX�VH�
dreno com pressão negativa e penso compressivo durante 48 
KRUDV�D¿P�GH�HYLWDU�R�VDQJUDPHQWR�SyV�FLU~UJLFR��2�HVWXGR�
DQiWRPR�SDWROyJLFR�FRQ¿UPRX�R�GLDJQyVWLFR�FOtQLFR�

8P� PrV� DSyV� LQWHUYHQomR� D� GRHQWH� HQFRQWUDYD�VH�
bem, sem proptose ou hematoma, com MAVC de 10/10. 
(IHFWXRX�HVWXGR�LPDJLROyJLFR��50��GH�FRQWUROR�DR�¿P�GH�
��PHVHV� TXH� UHYHORX� SUHVHQoD� GH� SHTXHQD� OHVmR� ¿EUyWLFD�
residual. 

Após um ano, a doente está bem, sem recidiva clínica ou 
imagiológica.(Figs. 3 e 4). 

DISCUSSÃO

O LO é uma lesão congénita veno-linfática pouco fre-
quente, que representa cerca de 4% das lesões ocupando 
espaço da órbita1.

A Sociedade Internacional de Órbita3�FODVVL¿FD�DV�PDO-
IRUPDo}HV�YDVFXODUHV�RUELWiULDV�HP��WLSR����VHP�ÀX[R���WLSR�
���ÀX[R�YHQRVR��H�WLSR����ÀX[R�DUWHULDO���

$SHVDU� GRV� /2� VHUHP� WLSLFDPHQWH� FODVVL¿FDGRV� FRPR�
lesões tipo 1, estes também podem apresentar padrões mis-
tos. Em termos oculares podem acometer a conjuntiva, pál-
pebra e órbita4.
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Estes podem ainda ser subdivididos em 4 grupos: Super-
¿FLDLV��3URIXQGRV��&RPELQDGRV��&RPSOH[RV��TXDQGR�H[LVWH�
H[WHQVmR�DOpP�yUELWD���

Ocorrem em crianças com menos de 16 anos de idade 
sendo mais frequentes no género feminino5,6. As lesões 
SRGHP�PDQWHU�VH�TXLHVFHQWHV�DWp�j�RFRUUrQFLD�GH�HSLVyGLRV�
KHPRUUiJLFRV� �HVSRQWkQHRV�� HP� FRQWH[WR� GH� WUDXPDWLVPR�
ou infecções das vias respiratórias superiores) com apare-
cimento de quadro agudo de proptose e/ou hemorragia pal-
pebral e/ou conjuntival. Outras formas menos comuns de 
apresentação são: restrição da motilidade ocular, dor, diplo-
SLD�� H[SRVLomR� FRUQHDQD�� DPEOLRSLD� H� QHXURSDWLD� ySWLFD�
compressiva7.

(P�/2�PXLWR�H[WHQVRV�SRGHP�H[LVWLU�OHV}HV�QD�UHJLmR�
cerebral ipsilateral, estando nestes casos indicado o estudo 
cerebral através de RM.4,8

$V� OHV}HV� VXSHU¿FLDLV� SHUPLWHP� XP� GLDJQyVWLFR� PDLV�
precoce uma vez que se apresentam como pequenas lesões 
rosa-violáceo localizadas junto da conjuntiva e pálpebra. 
As lesões profundas são de diagnóstico mais tardio, muitas 
YH]HV�QD�VHTXrQFLD�GH�VLQWRPDWRORJLD�DJXGD��KDYHQGR�QHV-
WHV�FDVRV�QHFHVVLGDGH�GH� UHFRUUHU�DRV�H[DPHV� LPDJLROyJL-
FRV��1D�HFRJUD¿D�RFXODU�PRGR�%��HVWHV�DSUHVHQWDP�VH�FRPR�
OHV}HV� LQGH¿QLGDV�� KHWHURJpQHDV� FRP� VHSWRV� TXH� IRUPDP�
pseudoquistos. No modo A visualizam-seam-se com estru-
WXUDV�LQWHUQDV�LUUHJXODUHV��GH�UHÀHFWLYLGDGH�PpGLD�EDL[D9.

As lesões apresentam-se na TC como uma massa tipo 
quística10 ao passo que a RM demonstra normalmente uma 

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

Em situações recorrentes poderá ser efectuada a biópsia 
para descartar outros diagnósticos. Em termos histopatoló-
gicos, o LO apresenta-se muitas vezes como lesão não cap-
VXODGD�FRP�VHSWRV�¿EURVRV�FRPSRVWD�SRU�DJUHJDGRV�OLQIyL-
des, macrófagos e hemorragia, tal como na peça cirúrgica 
do presente caso clínico. 

O diagnóstico diferencial é efectuado com hemangioma 
cavernoso, rabdomiossarcoma, varizes orbitárias e celulite 
orbitária. 

O diagnóstico clínico de LO nem sempre implica uma 
DERUGDJHP�FLU~UJLFD��H[LVWHP�XP�FRQMXQWR�GH�IDFWRUHV�D�WHU�
em conta como sejam: a evolução clínica, a idade da criança, 
D�UHSHUFXVVmR�HVWpWLFD�H��SULQFLSDOPHQWH��D�$9��$�H[SHULrQ-
FLD�GR�PpGLFR�H�DV�H[SHFWDWLYDV�GR�GRHQWH�H�GRV�IDPLOLDUHV�
também deverão ser factores a ter em conta. O uso da corti-
coterapia sistémica, embora pouco utilizada, tem indicação 
em situações de proptose dolorosa, perda de visão ou altera-
ção da motilidade de forma aguda. Durante os últimos anos 
novos fármacos e formas de tratamento foram apresentadas, 
desde a utilização de agentes esclerosantes intralesionais 
como o OK-432 (Picibanil, promove a produção de IL-6 e 
71)�Į�FRP�DXPHQWR�GD�SHUPHDELOLGDGH�HQGRWHOLDO�H�FRQVH-
TXHQWH�DWUR¿D�GD�OHVmR��11 o sulfato sódio tetradecil e o sódio 
morrhuato, apesar de nenhum ainda ter sido aprovado para 
HVWH�¿P��H[LVWHP�DOJXQV�HVWXGRV�TXH�UHSRUWDP�XPD�GLPLQXL-
ção de 10 a 85% no volume da lesão12-13.

Fig. 1 | Hematoma subconjuntival. Fig. 2 | RM com ponderação T2.

/LQIDQJLRPD�RUELWiULR��5HYLVmR�WHyULFD�H�FDVR�FOtQLFR

Fig. 3 | 1 ano após cirurgia. Fig. 4 | 3HTXHQD�OHVmR�¿EUyWLFD�UHVLGXDO�
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Mais recentemente, Hill et al utilizaram a drenagem per-
cutânea e a ablação dos quistos. Trataram os macroquistos 
com quimiablação dupla (sulfato de tetradecil e etanol) e os 
PLFURTXLVWRV� FRP� GR[LFLFOLQD� LQWUDOHVLRQDO�� REWHQGR� ERQV�
resultados14. 

$� FROD� GH� ¿EULQD� WHP�VH� WRUQDGR� QXP� FRDGMXYDQWH�
LPSRUWDQWH�QD�H[FLVmR�FLU~UJLFD��XPD�YH]�TXH�SHUPLWH�TXH�
os componentes quísticos adquiram um componente sólido, 
mais fácil de mobilizar e remover15-16��([LVWHP�WDPEpP�GHV-
crições de casos em que se efectua somente a aspiração das 
OHV}HV��SHUPDQHFHQGR�D�FROD�GH�¿EULQD�QDV�OHV}HV16. 

$�UHPRomR�FLU~UJLFD�p�XPD�RSomR�WHUDSrXWLFD�UHVHUYDGD�
para situações com repercussão visual ou deformidade esté-
WLFD��GHYHQGR�VHU�HIHFWXDGD�SRU�XP�FLUXUJLmR�FRP�H[SHULrQ-
FLD�HP�FLUXUJLD�RUELWiULD��0HVPR�DVVLP��D�H[FLVmR�FRPSOHWD�
UDUDPHQWH�p�SRVVtYHO�VHQGR�D�UHFRUUrQFLD�FRPXP��0DOKRWUD�
HW�DO�GHPRQVWUDUDP�WDPEpP�D�H¿FiFLD�GD�DVSLUDomR�GR�FRQ-
teúdo dos quistos com posterior injecção de cianoacrilato 
LQWUDOHVLRQDO�SDUD�DX[LOLDU�D�H[FLVmR17.

Em casos mais complicados pode haver necessidade de 
associar a descompressão orbitária ou em último caso, a 
H[HQWUDomR�RUELWiULD�

1mR�H[LVWH�FXUD�SDUD�R�/2�H�D�DERUGDJHP�GHVWDV�OHV}HV�
pode ser tão ampla incluindo: terapia oclusiva para amblio-
SLD��OXEUL¿FDomR�RFXODU��FLUXUJLD�GH�EOHIDURSWRVH�DVVRFLDGD�
D�UHPRomR�GD�OHVmR�VXSHU¿FLDO�RX�SURIXQGD�

$�GHFLVmR�WHUDSrXWLFD�UHTXHU�D�HVWUHLWD�FRODERUDomR�HQWUH�
D�2IWDOPRORJLD�H�D�1HXURUUDGLRORJLD��e�IXOFUDO�H[SOLFDU�DR�
GRHQWH�H�DRV�IDPLOLDUHV�D�GL¿FXOGDGH�GH�FRQWUROR�H�D�SRVVL-
bilidade de recidiva da lesão.

2�SUHVHQWH� FDVR� FOtQLFR� UHÀHFWH� R� FDVR� WtSLFR� GH� XPD�
menina que recorre ao SU devido a hematoma conjuntival, 
HTXLPRVH� SHULRUELWiULD� H� SURSWRVH� D[LDO� DJXGD��$� UHDOL]D-
omR�GH�H[DPHV�LPDJLROyJLFRV�SHUPLWLUDP�HVWDEHOHFHU�FRPR�
diagnóstico mais provável o LO. A abordagem através de 
RUELWRWRPLD�SHUPLWLX� D� H[FLVmR�GD� OHVmR� H� D� FRORFDomR�GH�
drenagem com pressão negativa poderá ter contribuído para 
o não aparecimento de recidivas. 

2�IROORZ�XS�GH�DSUR[LPDGDPHQWH�XP�DQR�SHUPLWH�D¿U-
PDU� R� VXFHVVR� WHUDSrXWLFR�� XPD� YH]� TXH� QmR� VH� YHUL¿FRX�
recidiva clínica nem imagiológica.

CONCLUSÃO

O LO é um diagnóstico que requer o apoio da imagio-
logia. Apesar de ser uma lesão benigna, apresenta altas 
WD[DV�GH�UHFLGLYD��$�SUHVHUYDomR�GD�YLVmR�H�D�SUHYHQomR�GD�
ambliopia devem ser aspectos chave na abordagem destes 
doentes.
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