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Introdugao

As lesdes vasculares constituem as anomalias congénitas e neonatais mais
comuns, afetando aproximadamente uma em cada 22 criangas'. Seu significado
clinico depende do tipo, localizagdo, tamanho, sinais e sintomas associados. A
regido craniofacial € o sitio mais comum para a apresentagdo dessas alteragdes.
E essencial que o otorrinolaringologista compreenda a histéria natural dessas
anomalias para que possa aborda-las com sucesso.
Classificacido

A classificagdo das anomalias vasculares oferece uma gama de descri¢des
populares e termos patologicos. O sistema criado pela Sociedade Internacional de
Estudos de Anomalias Vasculares (International Society for the Study of Vascular
Anomalies —ISSVA)?, 1996, divide as anomalias vasculares em duas categorias com
base na cinética celular e historia natural: tumores vasculares e malformacoes
vasculares (Tabela 1).

Tabela 1: Classificacdo das anomalias vasculares pediatricas

UMORES VASCULARES MALFORMACOES VASCULARES
Hemangiomas Lesdes de fluxo lento
*  Hemangioma Infantil e Capilar
*  Hemangioma Congénito * Linfatico
¢ Venoso

Neoplasias vasculares
*  Hemangioendotelioma kaposiforme
*  Hemangiopericitoma
*  Angiosarcoma

Lesoes de fluxo rapido
¢  Malformagdes arteriovenosas
¢  Fistulas arteriovenosas

Macrocisticas
Microcisticas
Combinadas

1. Tumores vasculares

O hemangioma infantil (HI) ¢ o tumor benigno mais comum da infancia,
afetando aproximadamente uma em cada 10 criangas®. Os fatores de risco para o
desenvolvimento do HI incluem raga branca, baixo peso ao nascimento (< 1000g)
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e sexo feminino (2,4:1). Outros fatores de risco incluem prematuridade, gravidez
multipla e idade materna avangada®. Os estudos mostraram uma tendéncia familiar
associada ao locus cromossémico 5q31-33 5.

Apresentacio clinica

A maioria dos hemangiomas infantis aparece durante as primeiras seis
semanas de vida como uma macula, ponto esbranquicado ou uma area localizada
de teleangiectasia circundada por um halo. O tamanho do HI varia de um pequeno
tumor inocuo a grandes massas causando deformidades. Na fase proliferativa o HI
tende a ser firme e ndo compressivel, tornando-se mais macio e mais compressivel
quando comega a involuir®.

Embora 85-90% de todos os HI sofram involugdo espontinea (Figuras
1A e B), ¢ importante notar que a involugdo completa ndo necessariamente
indica resolucdo completa. Até 40% dos HI deixam alteracdes residuais na
textura e cicatrizes caracterizadas por residuos fibroadiposos’. Os HI podem ser
localizados, surgindo a partir de um tnico ponto, ou segmentados, quando sdo
maiores e apresentam mais riscos de complicagdes e anomalias associadas.

Figura 1: (A) Uma crianga de seis meses de idade com um hematoma extenso envolvendo a parotida, as
regides pré-auricular e temporal (fase proliferativa). (B) Mesmo paciente apés uma completa involugao
dos hemangiomas quando o paiente apresentava quatro anos de idade (fase involutiva).
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Existem variantes de hemangiomas, denominados hemangiomas congénitos,
que sdo definidos como tumores totalmente desenvolvidos ao nascimento e
que ndo exibem a usual proliferacdo rapida pos-natal. Existem dois tipos de
hemangiomas congénitos: hemangioma congénito de involucdo rapida (rapidly
involiting congenital hemangioma - RICH), que define um grupo de tumores que
regride rapidamente até um ano de idade, e um subtipo de hemangioma congénito
que nao-involutivo (non-involuting congenital hemangioma - NICH) que ndo
regride e cresce na mesma propor¢do que a crianga’,
Patogenia

A patogenia do HI ¢ pouco conhecida e acredita-se que seja multifatorial.
North et al.® foram os primeiros a observarem que as células tipo endoteliais
do HI expressam GLUT-1 (proteina transportadora de glicose de eritrécitos).
Essa proteina parece ser um marcador exclusivo para o HI e ¢ expressa em altas
quantidades em todos os estagios. E usada para diferenciar o HI de outras lesdes
vasculares como hemangiomas congénitos®.
Complicacoes

A maioria dos HI ndo apresenta complicacdes e ndo requer intervencao
clinica ou cirtirgica. Os fatores de risco preditivos de complicagcdes do HI na
cabega e pescoco estdo listados na Tabela 2°.
Tabela 2: Fatores de risco preditivos de complicagdes

Localizagao Risco associado

Periorbitaria, retrobulbar Oclusdo do eixo visual, astigmatismo, ambliopia

Ponta do nariz, orelha, facial N . .
Desfigura¢do cosmética, cicatriz

extensa

Perioral Ulcerfigao, dificuldade para alimentagdo, desfiguragdo
cosmética

Cervical Ulceracao

Sindrome PHACE (malformagdes na fossa posterior,
Facial extensa hemangiomas, anomalias arteriais, defeitos cardiacos,
anomalias oculares, fenda esternal)

Acometimento visceral, insuficiéncia cardiaca

Hemangiomas multiplos .
congestiva

Distribui¢do em barba:
areas pré-auriculares, mento, | Hemangioma subglotico
cervical anterior e labio inferior.

A obstrucio do eixo visual ocasionada pelo hemangioma pode resultar
em ambliopia por deprivagdo e falha no desenvolvimento da visdo binocular.
Qualquer bebé que tiver o diagnostico de hemangioma na regido periorbital deve ser
encaminhado imediatamente para avaliacdo oftalmologica.
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O hemangioma subglético ¢ a lesdo vascular das vias aéreas mais comum e
corresponde a aproximadamente 1,5% de todas as anomalias laringeas congénitas’.
E uma lesdo que pode potencialmente causar risco de morte e normalmente se
apresenta apds as primeiras seis semanas de vida'®. Mais de 50% desses bebés
tem hemangioma cutdneo cervicofacial associado. Os pacientes normalmente
apresentam estridor bifasico. A medida que aumenta o tamanho do hemangioma,
ha uma redugdo nas vias aéreas na regido subgldtica seguida por um desconforto
respiratorio de inicio insidioso. Em outros casos, a crianga pode apresentar um
episddio prolongado de crupe. Uma radiografia lateral da regido cervical ou a
avaliacdo fluoroscopica das vias aéreas superiores mostram massa lisa, arredondada,
normalmente de base posterior no espago subglotico. O diagndstico ¢ feito por
meio de laringobroncoscopia, que demonstra o hemangioma como uma massa
abrangente e lisa no espago subglético. Em raras ocasides, ela pode se estender
circunferencialmente em volta do espago subglotico (Figura 2). Nao ¢ necessaria
a biopsia dessa lesdo para se fazer o diagndstico. As avaliagdes adicionais das vias
aéreas distais sdo importantes para descartar a presenga de outros hemangiomas.

Figura 2. Vista endoscopica de um hemangioma subglotico

As complicagdes locais
como ulceracdes e sangra-
mentos durante a fase pro-
liferativa na infincia podem
necessitar tratamento ativo. O
sangramento normalmente ¢
abrupto, pontual e assustador.
Deve-se ensinar os pais a com-
primirem a area com um pano
limpo, aplicando pressdo por
10 minutos. E raro que esses
sangramentos se repitam, mas
se ocorrerem a sutura de colchoeiro pode ser indicada. As ulceragdes sdo particu-
larmente comuns em hemangiomas nos labios e invariavelmente sdo acompanha-
das por infecgdes secundarias. As ulceras superficiais normalmente respondem a
limpeza didria e aplicagdo topica de pomadas com antibidticos, enquanto ulceras
profundas precisam de curativos; essas lesdes muitas vezes levam varias semanas
para cicatrizarem. O tratamento farmacologico pode ser indicado no caso de tlceras
extensas e/ou refratarias.

A insuficiéncia cardiaca congestiva ¢ uma complicagdo com risco de morte
normalmente vista quando hd hemangiomas cutaneos multiplos e proliferacao
hemangiomatosa das visceras, normalmente o figado. A insuficiéncia cardiaca
congestiva de alto débito também pode ocorrer com hemangiomas cervicofaciais
grandes. Apesar do tratamento multimodal, a mortalidade chega a 54% com essa
complicagdo®.
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Abordagem

Nem sempre é necessaria a utilizagdo de exames radiologicos de imagem,
mas eles podem ser tteis para a confirmagdo do diagnéstico, principalmente
quando houver duvidas quanto ao envolvimento da regido subgldtica!l. O
procedimento de escolha ¢ a ressondncia magnética, que deve incluir estudos
gradientes e contrastados. A ressonancia normalmente mostra a massa organizada
com um arranjo lobular.

Terapia farmacolégica

Os hemangiomas sdo lesdes benignas e a maioria ndo necessita tratamento.
A observacdo e o conforto aos pais normalmente sao suficientes. Os hemangiomas
que requerem tratamento sdo aqueles que causam deformidades cosméticas
significativas, comprometimento funcional (periorbital e subglotico), insuficiéncia
cardiaca de alto débito, trombocitopenia com aprisionamento de plaquetas
(Sindrome de Kasabach-Merritt) ou outro comprometimento sistémico importante.
O tratamento farmacologico ¢ feito primariamente com corticoides. Recentemente
foram demonstrados alguns beneficios do tratamento com propranolol.

Corticéides

As doses altas de corticdides continuam sendo os agentes farmacologicos
de primeira linha para o tratamento de hemangiomas que ameagam fungdes vitais
ou que causam complicagdes significativas. Demonstrou-se uma taxa de resposta
de até 60%'°. Embora o mecanismo de agdo ainda ndo esteja claro, acredita-se
que os corticides aumentem a sensibilidade do hemangioma a vasoconstri¢do
fisioldgica. Também ¢ possivel que eles bloqueiem receptores de estradiol, os quais
podem potencializar o crescimento dentro do hemangioma. Os corticdides podem
ser administrados por via oral, topica, intralesional e intravenosa. A duragdo do
tratamento e a abordagem para a reduc@o gradativa da dose dos corticdides ¢é variavel
e depende da resposta ao tratamento, idade da crianga, caracteristicas de crescimento
inerentes ao hemangioma e complicacdes associadas com a terapia. Os efeitos
adversos sdo comuns e incluem irritabilidade, alteragdes gastrintestinais, alteragdes
de sono, hipertensao, intolerancia a glicose, facies cushingdide, supressdo adrenal,
imunossupresséo, desmineralizagido dssea e retardo no crescimento®.

Pode-se considerar a utilizagdo de corticoides intralesionais para hemangiomas
pequenos e protuberantes na face, principalmente para lesdes na palpebra superior
e ponta do nariz. A dose de corticoide tem como base o tamanho da lesdo e o peso
do bebé.

Propranolol

O propranolol ¢ um beta-bloqueador ndo seletivo que foi recentemente
introduzido como novo tratamento para hemangioma infantil. Desde o relato inicial
em 2008'%, ha numerosos casos publicados demonstrando a resposta rapida ao
propranolol oral tanto para hemangiomas cutdneos quanto para os de vias aéreas,
quando ndo houve sucesso com os tratamentos primarios. Nao se elucidaram os
mecanismos de a¢ao do propranolol, mas parece que envolvem a infra-regulacao de
fatores angiogénicos e supra-regulagdo da apoptose.

Dentre os efeitos colaterais relatados incluem-se hipoglicemia, hipotensao
e bradicardia. Antes do inicio do tratamento com propranolol o paciente deve ser
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avaliado por um cardiologista. Recomenda-se que sejam realizados os exames
basicos, como eletrocardiograma ¢ glicemia. Os pacientes normalmente sdo
internados no inicio do tratamento. O propranolol parece ser uma estratégia
terapéutica eficiente para hemangiomas na face e vias aéreas em pacientes que
ndo respondem aos tratamentos convencionais com corticoides (Figuras 3A e
B). Entretanto, ainda ndo se conhece a posologia ideal e os efeitos adversos de
longo prazo. E essencial que sejam conduzidos estudos sobre os efeitos do uso de
propranolol no longo prazo. Um protocolo universal padronizado para a utilizagdo
de propranolol no tratamento do hemangioma infantil ainda precisa ser estabelecido.

Figura 3 (A). Visao endoscopica de um bebé do sexo feminino com 14 semanas com um grande hemangioma
infantil na linha média da traquéia, obstruindo sua via aérea em 90%. Este hemangioma ndo respondeu a
terapia com corticoide. (B) Visdo endoscopica da mesma paciente, uma semana apods iniciar a terapia com
propranolol, mostrando uma redugdo de 70% no tamanho do hemangioma.

Tratamento cirirgico

A excisdo cirurgica ¢ indicada para a remog¢do dos residuos fibrogordurosos
ou flacidez cutinea que permanecem apos a regressdo completa do hemangioma.
Existem, no entanto, indicagdes para uma intervencao cirurgica mais precoce, como
problemas visuais nao responsivos a terapia com corticoides, excisdo precoce de
um hemangioma subgldtico obstrutivo ou mesmo uma cirurgia por indicacdes
psicologicas. Em alguns casos, quando o hemangioma ¢ pedunculado ¢ ulcerado, a
lesdo deve ser removida em vez de se esperar pela involucao.

Nem todos os bebés com hemangioma subglético precisam de tratamento,
principalmente aqueles com lesdes pequenas que ocupam menos de 30% das
vias aéreas subgldticas. O tratamento de escolha nessa situacdo é a observacao
(acompanhamento vigiado) até a involu¢do. Apds o diagnéstico inicial, o
monitoramento cuidadoso das vias aéreas e o acompanhamento do paciente
sdo essenciais para o estudo do comportamento do hemangioma e sua taxa de
crescimento. Para hemangiomas subgloticos que requerem tratamento, a terapia
sistémica com corticoides deve ser a primeira escolha. Se isso falhar, pode-se usar
propranolol, com cuidado.

O laser de dioxido de carbono (CO,) € uma opgdo terapéutica para bebés
que ndo respondem aos corticoides. Ele ¢ ideal para o tratamento de hemangiomas
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subgloticos de localizagdo excéntrica ou quando tais lesdes podem ser removidas em
um unico procedimento cirrgico. Os sistemas mais modernos de laser, como o laser
flexivel de CO, podem ajudar a alcancar hemangiomas localizados mais distalmente
nas vias aéreas. Os laseres potassio-titanio-fosfato (KTP) e neodimio:itrio-aluminio-
gamnet (Nd:YAG) também mostraram certo sucesso'’. Para prevenir estenoses, 0s
hemangiomas subgléticos circunferenciais deveriam ser removidos em estagios.

Sendo assim, a exciséio cirurgica aberta ou endoscopica deve ser considerada
em pacientes com obstrucdes graves nas vias aéreas que ndo respondem a terapia
medicamentosa, ou quando ela estiver contra-indicada. Atualmente, sdo raros
0s casos em que a traqueostomia ¢ indicada para o tratamento do hemangioma
subglotico. Ela é reservada para pacientes com obstrugdo importante e persistente
das vias aéreas apesar do tratamento medicamentoso ou cirurgico (endoscépico ou
aberto), hemangiomas traqueais multiplos ou qualquer outra causa concomitante de
obstrugdo das vias aéreas como anéis vasculares ou traqueomalacia'®,

1. Neoplasias vasculares

Os hemangioendoteliomas kaposiformes (KHE) sdo tumores vasculares
raros que ocorrem primariamente no inicio da infincia. Os KHE normalmente
acontecem nas regides proximais dos bracos, pernas e tronco. Eles podem
ter a apresentacdo de massas subcutineas ligeiramente elevadas. Lesdes mais
profundas em tecidos moles podem se apresentar como massas endurecidas
e podem envolver varias camadas de tecidos. Esse tumor esta associado com
coagulopatias com aprisionamento de plaquetas — fendmeno de Kasabach-
Merritt — marcadas por trombocitopenia intensa (2.000 a 40.000/mm?) resultando
do aprisionamento ativo de plaquetas dentro do tumor. Algumas vezes o quadro
pode ser confundido com anemia hemolitica microangiopatica e consumo
secundario de fibrinogénio ¢ fatores de coagulagido'® ',

Os hemangiopericitomas infantis sio tumores comuns que normalmente
aparecem no primeiro ano de vida e que costumam ser congénitos. Existe uma
predominancia em meninos 2:1. Os tumores apresentam-se como lesdes nodulares
subcutaneas nos tecidos dérmico e subcutaneo da cabeca e pescoco. Eles podem ser
confundidos clinicamente com o hemangioma infantil devido ao crescimento rapido
pds-natal. As bidpsias podem ser necessarias para o diagnostico definitivo. Recomenda-
se o tratamento conservador dado o potencial para regressdo espontanea.’.

Os angiossarcomas sao neoplasias mesenquimais com formagdo vascular
maligna que surgem em diversos tecidos moles e 6rgldos viscerais. Sao de
ocorréncia rara na infincia e adolescéncia, e podem afetar varios sitios, incluindo
0sso0s, pele, tecidos moles e oOrgdos internos. Indica-se a excisdo cirurgica
completa. O prognostico é ruim'e,

2. Malformacdes vasculares

As malformagdes vasculares ndo tem predilecdo por raga ou sexo. Elas sdo
classificadas pela natureza dos vasos (capilares, linfiticas, venosas, arteriais ou
combinadas) ou pelo tipo de fluxo dentro da area malformada (fluxo lento, fluxo
rdpido ou lesoes combinadas) (Tabelas 3 e 4). As malformagdes vasculares também
sdo descritas como lesdes macrocisticas ou microcisticas. As lesdes macrocisticas
sdo aquelas que contém cistos com mais de 1 cm de tamanho e normalmente
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ocorrem abaixo do musculo milohioideo, ¢ podem acometer tanto os tridngulo
cervical anterior quanto posterior. As lesdes microcisticas contém cistos com menos
de 1 cm e costumam estar localizadas acima do musculo milohioideo, envolvendo
bochechas, cavidade oral, labios e lingua.

Tabela 3. Caracteristicas histologicas e clinicas de malformagdes vasculares

Subtipo Histologia Caracteristicas clinicas
Presente ao nascimento.
. Mancha tipo vinho do porto isolada
~ Capilares ou vasos do tamanho , p por
Malformacio N . na area V1 do nervo cranial ou
. de vénulas dilatados na derme
capilar . estendendo-se a V2 e V3.
superficial. . .
(considerar Sindrome de Sturge-
Weber).
Variavel.
Varicosidade cutinea isolada, massa
esponjosa localizada ou lesao
. . complexa, infiltrando planos teciduais.
Canais vasculares dilatados ~
- . i1 Pode ou ndo envolver a derme. Comum
Malformacio | revestidos por endotélio normal. o ,
. nos labios, bochecha ¢ musculos
venosa E comum haver trombose. Pode i
. oy esqueléticos.
estar associada a flebolito. . ~
Normalmente macia, abrangente e ndo
pulsatil.
Cresce proporcionalmente com a
crianca.
e e o Congeénita.
~ Canais linfaticos multiplos e & .
Malformacao . . Presente ao nascimento.
P dilatados revestidos por uma
linfatica L. o1 Normalmente detectada antes dos
Unica camada de endotélio . .
2 anos de idade. Associada com
achatado. . .
hipertrofia de ossos e tecidos moles.
Raramente sintomaticas no neonato.
Malformacao | Shunts arteriovenosos. Artérias Mais comuns durante o final da
arteriovenosa | dismorficas de calibre irregular. | infancia ou adolescéncia. Pode haver
destrui¢@o lenta dos ossos da face.

Ainda n3o se conhecem os mecanismos moleculares envolvidos no
desenvolvimento dessas malformagdes vasculares. Acredita-se que sdo resultantes
da dismorfogénese linfatica'’. Diferentemente dos tumores vasculares, a avaliagdo
histologica das malformacdes vasculares ndo mostra evidéncias de proliferacdo
celular, mas uma dilatagdo progressiva dos vasos de estrutura anormal.
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Tabela 4. Caracteristicas que diferenciam os tumores vasculares (hemangiomas) das malformagdes vasculares

TUMORES VASCULARES MALFORMACOES
HEMANGIOMAS VASCULARES
Raramente presentes ao Presentes ao nascimento
nascimento
Crescem lentamente com o paciente
Rapida proliferagdo pds-natal
Clinicas i Nao ha involugdo
Involugao lenta
Meninas: meninos =1:1
Meninas: meninos = 3:1
Envolvimento esquelético —
Sem envolvimento esquelético hipertrofia e lise 6ssea
Ep lt?ho “1‘"“5 €spesso ¢ em Endotélio achatado e quiescente
proliferagdo (alto turnover) .
(baixo turnover)
Histologicas Membrana basal multilaminada
Membrana basal normal
Aumento no niimero de
mastocitos Contagem normal de mastdcitos
Somente o HI expressa GLUT-1
Vasos com calibre diferente sem
intervengdo do parénquima.
Massa bem organizada em
arranjo de configuracdo lobular. | RM - auséncia de sinal consistente
com flebdlitos
s RM - Fluxo rapido na fase
Radiologicas . . . <
proliferativa do hemangioma Malformagdes venosas e
arteriovenosas demonstrando realce
TC com contraste - realce variavel difuso.
intenso e uniforme Malformagoes linfaticas normalmente
apresentam apenas realce de borda ou
nenhum realce.

RM= ressonancia magnética; TC= tomografia computadorizada

Apresentacio clinica

Por defini¢do as malformagdes vasculares estdo presentes ao nascimento e
muitas, mas nem todas, ja aparecem no ber¢ario. Normalmente elas crescem junto
com a crianga. As anomalias venosas muitas vezes expandem-se secundariamente a
alteragdes hormonais como puberdade ou gravidez, ou secundariamente a traumas.
As malformagdes linfaticas normalmente aumentam de volume com infec¢des ou
sangramento intralesional.

Normalmente, ambas aparecem durante a primeira infincia, enquanto as
malformagdes arteriovenosas costumam se manifestar mais tarde nas criangas. As
malformacdes arteriovenosas também podem aumentar de volume apods trauma,
puberdade ou outras mudangas hormonais, ou excisdo cirirgica incompleta.
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E essencial ndo confundir esses aumentos de volume ndo proliferativos das
malformagdes vasculares com a fase proliferativa do hemangioma.
Abordagem
Exames de imagem

Como para os hemangiomas, o papel dos exames de imagem no diagnostico
de malformagdes vasculares ¢ ndo s6 a validagdo do diagnostico clinico, eles
servem para determinar a extensao da lesdo e sua relagdo com os tecidos adjacentes.
As malformagdes vasculares podem ser diagnosticadas hoje ja no quarto més de
gestacio (in-utero) através do ultrassom pré-natal associado a ressonancia magnética
(RM) fetal'®. As modalidades de imagem pos-natal incluem ultra-sonografia (US),
tomografia computadorizada (TC), RM e menos comumente, angiografia.
Malformacdes capilares

O flash lamp pulsed dye laser (PDL) tem sido bastante usado para o tratamento
de malformagdes capilares em bebés e criangas. Consegue-se um clareamento
significativo da lesdo em 80% dos pacientes, sendo que os melhores resultados sdo
obtidos em criangas mais novas'®. Em alguns casos selecionados, ¢ possivel fazer a
excisdo cirargica da mancha em vinho do porto e conseguir o fechamento da pele
com retalho cutaneo de avanco ou enxerto. Podem ocorrer problemas graves apos a
excisdo e enxerto, incluindo hipertrofia da cicatriz na jungdo entre o retalho e a pele
normal, e uma pigmentagdo ndo previsivel da pele do retalho.
Malformacao venosa

A maioria das malformagdes venosas nio requer qualquer tipo de tratamento
especifico além do apoio e explicacdo sobre a histdoria natural da lesdo. A injegdo
direta de agentes esclerosantes no centro da malformagio venosa em tecidos moles
¢ uma modalidade de tratamento aceita. Os agentes esclerosantes, como etanol 95%,
o tetradecil sulfato de sodio (1 ou 2%), a bleomicina, a doxiciclina e OK-432 sdo
injetados no epicentro da anomalia venosa durante a oclusdo do fluxo arterial de
entrada e venoso de saida. A injecdo desses agentes esclerosantes pode ser perigosa
e deve ser realizada sob anestesia geral com monitoramento fluoroscopico e por um
radiologista intervencionista experiente. Ha relatos de complicagdes locais como
edema, necrose de espessura total ou nefrotoxicidade. Normalmente sdo necessarias
multiplas inje¢des com intervalos de varios meses entre elas. Infelizmente, existe
uma propensdo a recidiva dessas malformagdes venosas. A ressecgdo cirtirgica é
indicada para anomalias venosas grandes ou sintomaticas.
Malformacoes linfaticas

As duas principais modalidades de tratamento para malformacdes linfaticas
sdo resseccao cirrgica e escleroterapia. Nao se recomenda uma ressec¢ao agressiva
demais ou uma abordagem excessivamente conservadora.
Ressecc¢ao cirurgica

Normalmente ¢ bom esperar até que a malformacao linfatica tenha estabelecido
seu padrdo de crescimento, antes de fazer a excisdo cirtrgica. Isso pode significar
esperar até que a crianga tenha um a dois anos de idade. As lesdes macrocisticas
sdo melhores para a excisdo cirirgica e frequentemente podem ser removidas
em um Unico procedimento. Algumas vezes a cirurgia pode ser complicada
devido a formacgdo de tecido cicatricial e fibrose resultante da escleroterapia ou
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infec¢des, ou distorgdes anatomicas. As lesoes microcisticas sao mais dificeis de
abordar cirurgicamente devido a falta de diferenciagdo entre os planos teciduais
entre a malformacdo e as estruturas normais. Muitas vezes sdo necessarios varios
procedimentos e a remogdo completa ¢ quase impossivel. Em casos onde se planeja
a resseccdo de uma malformacdo linfatica, normalmente se recomenda que ela seja
conduzida quando a crianga tiver entre cinco e seis anos de idade, antes que ela entre
na escola. No planejamento do procedimento devem ser estabelecidas restri¢des para
a extensdo da dissec¢do, duragdo do procedimento, ¢ perda de sangue aceitavel. E
necessario fazer uma dissec¢do meticulosa, pois as estruturas anatdmicas muitas
vezes ndo estio na posi¢io normal. E essencial utilizar um dispositivo para aumento
e simuladores de nervos. A altera¢do de canais linfaticos anormais muitas vezes
causa um aumento na duracao da drenagem da ferida. Os drenos devem permanecer
na posi¢ao por um periodo de tempo adequado para evitar o reacimulo de drenagem
linfatica sob os retalhos cutaneos.

A escleroterapia ¢ frequentemente usada como alternativa a cirurgia em
pacientes onde a ressecgdo cirargica ¢ impossivel ou contraindicada. Ela pode aliviar
os sintomas em até 40% dos pacientes, mas ndo costuma ser curativa e podem ser
necessarias varias sessoes de tratamento. Dentre os agentes esclerosantes usados
nos Estados Unidos incluem-se a doxiciclina 95% e a bleomicina. O procedimento
costuma ser guiado por radiologia e realizado por um radiologista intervencionista.
Muitas vezes ap0s a escleroterapia ocorre um edema da lesdo; isso pode ser perigoso
quando a lesdo estd localizada nas vias aéreas ou no mediastino, causando uma
obstrucdo das vias aéreas. Por esse motivo, os pacientes ficam internados e sob
observagdo por 24 horas apds o procedimento. Outros efeitos colaterais incluem
eritema local e maior sensibilidade no local da lesdo. (Figuras 4A, B e C).

Figura 4 (A). Paciente de trés anos de idade, masculino, com mal formagao linfatica parotidea direita. (B)
O mesmo paciente 36 horas apds o tratamento com a escleroterapia. (C) O mesmo paciente quatro semanas
apos o tratamento com a escleroterapia mostrando uma vasta redugdo no tamanho da mal formagao linfatica
parotidea.

O laser fica reservado para lesdes ndo ressecaveis por dissec¢do com bisturi.
As lesdes que envolvem a cavidade oral, lingua ou supraglote podem ser candidatas
a ressecgdo por laser de CO,. O laser de CO, pode ser 0til em lesdes localizadas nas
areas dos labios e boca, que causam sangramento.
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O Coblation® por radiofrequéncia ¢ uma nova modalidade de tratamento
adjuvante para pacientes com lesdes microcisticas grandes ulceradas na lingua ou
mucosa oral, € que sofrem com irritagdo e sangramentos recorrentes?. A energia
da radiofrequéncia ¢ aplicada através de uma ferida a superficie mucosa da lesdo.
Ela destréi os tecidos com minimos danos aos tecidos adjacentes, diminuindo o
recrescimento dos residuos da malformagdo ¢ melhorando a cicatrizagdo da ferida.
Os sangramentos, dor, infeccdes e formagdo de vesiculas sdo dramaticamente
reduzidos.

Malformacdes arteriovenosas

Se uma malformacdo arteriovenosa for assintomatica, ndo € necessario
nenhum tipo de tratamento. Entretanto, quando complicagdes como dor, ulceragdes,
sangramentos ou insuficiéncia cardiaca estdo presentes, ¢ necessario tratar. Ndo
existe espaco para ligadura proximal no sistema arterial alimentador. A Unica
terapia que permite qualquer tipo de esperanca para o sucesso no longo prazo ¢ a
ressec¢ao completa dos tecidos envolvidos com a anomalia arteriovenosa. Qualquer
residuo ou canal anormal dormente deixado para tras estimula a formagdo de
colaterais, shunts ¢ expansdo'®. A embolizagdo seletiva pré-operatoria ndo reduz a
extensdo da ressec¢do, mas pode minimizar o sangramento intra-operatorio.
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