RELATOS DE CASOS

Linfangioma orbitario: relato de caso
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Sabrina de Pellegrini Trindade* SU
Antonio Augusto Velasco e Cruz? Descrevemos um caso de linfangioma orbitario em uma paciente de nove
Thiago Prazeres Salum Miiller* anos de idade que apresentava proptose a direita (Hertel= 29 mm),

acompanhada de restricdo da motilidade ocular, dor e perda visual de-
corrente de neuropatia dptica compressiva. A ressonancia magnética
demonstrou a lesdo expansiva, localizada na 6rbita direita, de aspecto
cistico, ndoinfiltrativa, extraconal e com sinais sugestivos de hemorragia
intralesional. Nao houve melhora com corticoterapia oral. Foi, entéo,
realizada puncdo via transconjuntival, com aspiracdo de 35 ml de
liquido “cor-de-chocolate” (confirmado como hemorrédgico pela cito-
logia). Ocorreram exacerbacdes do quadro clinico, manifestadas por
dor e piora da proptose, devido a hemorragia intralesional, optando-se
pela exérese dos cistos orbitdrios, usando o acesso orbitdrio lateral
(cantdlise e retirada de parede orbitéria lateral, a qual ndo foi recolocada
para efeito de descompressdo) e inferior (transconjuntival inferior), com
resolucdo do quadro. Conclusao: Foi relatado um caso de linfangioma,
uma doenga desafiadora, de dificil tratamento, com potenciais complica-
coes visuais e estéticas, além da possibilidade de recidivas frequentes.

Descritores: Linfangioma/cirurgia; Neoplasias orbitarias/cirurgia; Tumores de vasos linfa-
ticos; Relatos de casos

INTRODUCAO

Linfangioma € uma lesdo veno-linfatica incomum, também definido co-
mo hamartoma vascular de origem linfatica, que cresce entre estruturas
normais!?. O termo linfangioma € utilizado de forma apropriada quando ha
isolamento hemodindmico, ou seja, a lesdo ndo estd relacionada com o
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lesdo com o sistema vascular diferencia o linfangioma de vari-
zes. Em casos em que ndo se observa resolugdo ou em que houver
progressao do quadro clinico, a biépsia deve ser considerada,
a fim de descartar a possibilidade de rabdomiossarcoma.

Histologicamente constituem espacos revestidos por en-
dotélio, ndo encapsulados, o que predispde a recidivas apds
ressecgdo cirdrgica'>10,

Estudo histoquimico revelou que a composi¢ao celular do
endotélio do linfangioma ¢ diferente daquele que compde os
capilares, o que refor¢a a hipdtese de o tumor ser uma enti-
dade verdadeira da 6rbita e ndo uma ma-formacao vascular.

Este relato de caso estd sendo apresentado com o objetivo
de ressaltar a importincia do linfangioma como diagndstico
diferencial de proptose na infancia.

RELATO DE CASO

KA, nove anos, feminina, branca, procedente de Cane-
linha/SC, foi encaminhada por apresentar tumor orbitdrio a
direita (Figura 1A), hd dois anos. O quadro se iniciou com
discreta proptose a direita, sem outras queixas. Foi realizada
tomografia computadorizada (Figura 1B), evidenciando lesdo
expansiva de pequeno tamanho, extraconal, medial, na drbita
direita. Evoluiu com baixa de acuidade visual, dor local e
aumento significativo da proptose nos meses subsequentes.
Foi, entdo, internada em outro hospital e submetida a bipsia
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da lesdo orbitéria, sob anestesia geral. A descri¢do macrosco-
pica e microscopica da peca cirdrgica revelava: “fragmento de
mucosa com dimensdes 0,4 x 0,3 x 0,2 cm, revestido por epitélio
estratificado escamoso, sem atipias, com proliferacao linfatica
no cérion, em meio ao estroma conjuntivo frouxo; presenca de
vasos sanguineos e moderado infiltrado inflamatério compos-
to por monomorfonucleares; compativel com linfangioma”
(Figura 1C). Devido a piora importante da proptose, a paciente
foi encaminhada ao servi¢o de oncologia pedidtrica, que ini-
ciou corticoterapia oral (metilprednisolona 20 mg/kg/dia). Foi
solicitada ressonancia magnética, a qual demonstrou lesiao
expansiva de aspecto cistico, ndo infiltrativa, extraconal, com
formacdo de nivel liquido-liquido, com a possibilidade de he-
morragia intralesional (Figura 1D). Ap6s uma semana de interna-
¢do sem melhora clinica, foi encaminhada para o Hospital Go-
vernador Celso Ramos - Floriandpolis. Nesta ocasido a pa-
ciente apresentava proptose grave (exoftalmometria de 29 mm),
quemose intensa da conjuntiva inferior (Figura 1 A), auséncia
de percepcdo luminosa no olho direito e fundoscopia mos-
trando borramento do disco 6ptico e aumento da tortuosidade
dos vasos. Foi realizada, sob anestesia geral, punc¢ao de cisto
orbitdrio via transconjuntival, com agulha 25 x 7 acoplada a
seringa de 10 ml, com aspira¢do de 35 ml de liquido “cor de
chocolate” (Figura 1E). Devido a intensa quemose da conjun-
tiva inferior, com consequente alteracdo do posicionamento
palpebral e ectrépio e prejuizo da lubrificagdo da superficie

Figura 1 - A) Aspecto da face da crianca no pré-operatério; B) TC inicial demonstrando massa tumoral irregular, heterogénea e infiltrativa em orbita
direita; C) Aspecto anatomo-patolégico de mucosa, revestido por epitélio estratificado escamoso, com proliferacao linfatica no cérion, em meio a
estroma conjuntivo frouxo, presenca de vasos sanguineos e moderado infiltrado inflamatério de monomorfonucleares compativel com linfangioma;
D) Ressonancia Magnética em T1 apés biopsia, demonstrando hemorragia intralesional; E) Puncao de cisto orbitario via transconjuntival usando
seringa de 10 ml, com extracdo de grande quantidade de liquido sanguinolento; F) Tarsorrafia provisdria imediatamente apés a puncao
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ocular, foi optado por tarsorrafia proviséria (Figura 1F). O
liquido aspirado foi classificado citologicamente como
hemorrdgico, sem contaminagdo bacteriana. No pds-operatd-
rio, a paciente evoluiu com resolu¢do completa da proptose,
da quemose e da dor. A corticoterapia foi suspensa, com
reducdo progressiva da dose até o 15° dia pés-operatdrio.

Ap6s periodo de dois meses de melhora total da proptose,
houve nova proptose por ressangramento espontaneo dos cis-
tos, inclusive na porcao anterior, causando novamente ectré-
pio mecanico. O tratamento realizado foi a exérese dos cistos
orbitdrios, por meio do acesso lateral (cantélise e retirada de
parede orbitdria lateral a qual ndo foi recolocada para efeito de
descompressdo) e inferior (transconjuntival inferior). Houve,
depois disso, regressao completa do quadro clinico (Figura 2).

Ap6s oito meses, reiniciou quadro de proptose progressi-
va, novamente por ressangramento de lesdo prévia, confirma-
da a tomografia computadorizada. Foi realizada nova cirurgia
de ressec¢@o de linfangiomas, usando o acesso transconjun-
tival inferior. A dltima avaliacdo foi realizada apds dois meses,
ndo havendo nenhuma queixa e estando a paciente sem prop-
tose. Entretanto, tendo em vista que novos episédios podem
ocorrer, foi orientada a respeito disso.

DISCUSSAO

A partir do exposto, ficou comprovado que a paciente em
questdo apresenta linfangioma orbitdrio. Trata-se de paciente
do sexo feminino, que é discretamente mais acometido por
linfangioma que o masculino, na propor¢éo de 1,4:1%,

A idade de aparecimento dos sintomas também coincidiu
com a relatada na literatura, que é na primeira década de vida,
embora o tumor possa manifestar-se desde o nascimento até a
idade adulta®.

A imagem tomografica tipica do linfangioma é de padrio
cistico e mal definido®, como observado na primeira tomogra-
fia realizada; e a progressdo dos sinais e sintomas observados
caracterizaram um processo de exacerbacdo provocado por
hemorragia intralesional, confirmada com a ressonancia mag-
nética, quando foi possivel observar o nivel liquido-liquido,
com volume proporcional a quantidade do material aspirado.

A corticoterapia sistémica estd indicada na ocorréncia de
proptose dolorosa, perda de visao ou alteracdao de motilidade. O
corticdide atua reduzindo o efeito de massa da hipertrofia lin-
féide estabiliza a vasculatura e promove a involucdo da vascu-
lariza¢do anormal; é uma opg¢do de tratamento tinico ou como
adjuvante em cirurgias. Comprovadamente o corticéide sisté-
mico diminui o tempo de duracdo dos sintomas e € mais res-
ponsivo em criangas®, fato que ndo ocorreu em nossa paciente.

Tratamentos alternativos t€m sido descritos, como a inje-
¢do intralesional de OK-432 (Streptococcus pyogenes do gru-
po A de origem humana), a qual foi realizada em um caso
descrito na literatura com sucesso, porém apresentando algu-
mas intercorréncias, como aumento da pressdo intraocular,
febre, reacdo inflamatdria local, sendo necessdrios mais estu-
dos para a implantagdo desta pratica na terapéutica corrente
do linfangioma®.

A perda visual pode ser atribuida a compressdo por tempo
prolongado do bulbo ocular e do nervo 6ptico pelo tumor. A
opg¢do cirdrgica respeitou as indicagdes existentes, as quais
sdo: proptose grave, exposicdo corneana, dor e congestao in-
tensa da 6rbita®. Dentre as possibilidades cirdrgicas, desta-
camos a resseccdo tumoral e, quando insuficiente, associar
descompressdo 6ssea da Orbita para aumento do continente.
Porém, na maioria dos casos, o tratamento conservador € o
unico necessédrio”?. Apesar de ndo haver progndstico de me-
lhora visual, o resultado final foi satisfatério em relagdo ao
aspecto estético.

CONCLUSAO

O linfangioma é uma doenga desafiadora, de dificil trata-
mento, com potenciais complicagdes visuais e estéticas, além
da possibilidade de recidivas frequentes, como se pode cons-
tatar pelo caso aqui exposto.

ABSTRACT

A case of orbital lymphangioma in a 9 year-old female, with
proptosis (Hertel= 29 mm), ocular motility restriction, pain

Figura 2 - Aspecto pré, trans e pos-operatorio de crianca portadora de linfangioma de orbita
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and visual loss due to compressive optic neuropathy is des-
cribed. A magnetic resonance imaging (MRI) exam showed
an expansive cystic lesion in the extraconal space of the right
orbit, non-infiltrating with intralesional hemorrhage. The pa-
tient had no improvement with steroid treatment. A trans-
conjunctival puncture with 35 ml aspiration of a “chocolate
color” fluid (which was confirmed by cytologic study as a
hemorrhagic fluid) was performed. Exacerbations occurred
after an intralesional hemorrhage (pain and increase of prop-
tosis). The lesion was excised via lateral cutaneous approach
(a lateral canthotomy and removal of the right orbital wall
was performed done for decompression) and lower transcon-
junctival approach. Conclusion: Lynphangioma is a chal-
lenging disease and difficult to treat, with potential visual
and cosmetic complications and the possibility of frequent
recurrences.

Keywords: Lymphangioma/surgery; Orbital neoplasms/sur-
gery; Lymphatic vessel tumors; Case reports
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