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Diagnostico de linfangioma cavernoso de face
em paciente adulto: relato de caso clinico.

Diagnosis of Cavernous Lymphangioma of the face
in adult patient: report of a case.

RESUMO
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Os autores apresentam um caso clinico de paciente do sexo masculino, 18 anos, portador de lesdo recidivante de crescimento expansivo intrae
extrabucal, na face esquerda, comprometendo a mucosa jugal. O tumor revelou-se indolor, associado 4 progressiva limitagio dos movimentos mandibulares.
O diagnéstico clinico e histopatolégico de linfangioma cavernoso diferiu do diagnéstico por ressonancia magnética.
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INTRODUCAO

A origem dos linfangiomas ainda ¢é
incerta. Muitos autores consideram-os lesdes
neoplasicas benignas de vasos linfaticos e tecido
glandular, determinando uma forma de
angiodisplasia inativa ou de circulago lenta ®
10.12.17.19.21.23, Ao mesmo tempo, aceitam a
possibilidade de que sejam processos de
malformagio ou hamartomas. A origem destes,
entfo, estaria na seqiestragao de tecido linfatico
isolado e privado de suas conexdes com o sistema
venoso 2.5 20,

Em 1877, WEGNER apresentou a
classificagio histolégica até hoje aceita, baseada
na dimenséo dos canais linfaticos da lesio *!7-
21, O linfangioma cistico ou higroma ¢ o tipo
histolégico mais comum. Apresenta as maiores
dilatagdes dos canais linféticos, exibindo espagos
cisticos macroscopicamente bem circunscritos.
Ao exame microscépico, seus espagos cisticos sio
limitados por células endoteliais planas e por
delgadas camadas de musculo liso contidos
numa matriz de tecido conjuntivo. O
linfangioma cavernoso apresenta vasos
linfaticos grandes e dilatados. Geralmente n3o
tem os canais bem circunscritos e possui menor
quantidade de masculo liso. Muitas vezes o
linfangioma cavernoso tem uma adventicia
fibrosa 0. O linfangioma capilar ou simples é
muito raro. Tem canais linfaticos pequenos e
comprimidos e auséncia de musculo liso - 17:21,

Baseando-se na teoria centripeta ou
aferente, o higroma cistico origina-se da falha
dos espacos linfaticos primdrios que confluem
para o sistema central 2!, J4 no cavernoso, a
seqiiestracio tecidual € mais periférica que no
higroma; os espagcos linfaticos primarios nao

confluem para os coletores centrais principais.
O linfangioma capilar resulta de uma perda de
liquidos ou seqtiestragio tecidual localizada nas
poucas fendas mesenquimais. Finalmente, o
hemangio-linfangioma é composto por vasos
linfaticos e sangliineos 2!,

Os linfangiomas podem ser detectados
logo ap6s o nascimento >7-23 segundo a pesquisa
de Sabin (1902) e van der Putte (1975) que
revelaram que o sistema linfatico se desenvolve
durante a sexta semana da embriogése, o que
pode explicar o aparecimento tio precoce das
lesoes ?. Sabe-se que 50% dos casos aparecem
ao nascer e cerca de 90% desenvolvem-se, em
média, até os dois anos de idade. Isso se deve,
provavelmente, por corresponder ao periodo de
maior desenvolvimento do sistema linfatico *
112,17 Entretanto, ha relato do aparecimento
de lesdes durante as primeiras décadas de vida >
20.23 Homens ¢ mulheres sio afetados com igual
freqﬁéncia 7,.9.13, 18, 26, 30,

Aproximadamente 75% dos
linfangiomas podem localizar-se na face e regido
cervical 131731 Os linfangiomas simples e
cavernosos afetam zonas onde o tecido
conjuntivo é compacto. Na cavidade bucal sio
encontrados na lingua, no palato, gengiva, labios
e mucosa jugal !-3.5 6.8 14.18.19.23 Na lingua,
atingem a regido do dpice dorsal e ventral 5 13.18,
quando localizados profundamente, produzem
macroglossia linfomatosa 68 18.27; e envolvendo
o labio, podem levar & macroqueilia >3, Em
recém-nascidos da raga negra, os linfangiomas
ocorrem no rebordo alveolar, assumindo aspecto
préprio, com capsula azulada e apresentando
remissio espontinea . O linfangioma cistico
tem preferéncia por dreas onde o tecido

conjuntivo é mais frouxo, como na regiio
cervical. Em alguns casos, os linfangiomas
ocorrem de forma difusa, denominada
linfangiomatose, comprometendo face, pescoco,
boca ou extremidades 2!,

Os linfangiomas podem ser profundos ou
superficiais. Quando  localizados
profundamente, apresentam-se como massas
submucosas ou nédulos difusos sem alteragdes
significativas de textura ou cor na regido. As
lesdes superficiais produzem tumefagées
nodulares semelhantes a vesiculas, formando
muiltiplas excrescéncias moles, compressiveis e
assintomaticas. Geralmente sio transhicidas, de
coloragao similar 2 mucosa ou ligeiramente mais
avermelhadas 5 8 17.20.21.23.30_ Fsgas vesiculas
sdo preenchidas por linfa. Eventualmente,
quando traumatizadas, podem conter sangue,
tornando-se escurecidas. Essa alteraciolocal leva
o paciente a buscar esclarecimento de um
profissional 5. Durante o exame clinico, a
palpacio, pode-se observar o deslocamento da
linfa de um ponto para outro, provocando
crepitagao 57,

O exame por imagem ¢é indispensavel para
localizagio e diagnéstico diferencial dalesdo. A
tomografia computadorizada ¢é limitada. A
ressondncia magnética (RM) apresenta melhor
resolucao para tecidos moles. Na RM, o
conteudo liquido que devera ser predominante
nas cavidades cisticas é revelado a partir da
intensidade de sinais, a qual ¢ menos intensa
nas imagens em TIWI e hiperintensa nas
imagens T2ZWI. A natureza multipla e
intercomunicante dos cistos e qualquer nivel
fluido-fluido sdo melhores ponderados em T2WIL
Segundo FRASER, aTC oua RM em T2, podem
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diferenciar muito bem uma massa s6lida de uma
cistica, sendo que ambas facilitam a
confirmacio e localizagio da lesdo. As
radiografias, muitas vezes, sdo utilizadas como
primeira op¢ao de exame nas patologias faciais.
Especialmente nos tumores de tecidos moles,
servem para revelar envolvimento secundério,
relacionado principalmente com as estruturas
dentarias, sinusais e articulagio
temporomandibular (ATM). A ecografia ou
sonografia pode ser indicada para lesdes tumorais
superficiais.

O aspecto clinico de linfangioma pode
levar a um diagnéstico inicial de hemangioma -
lesdo proliferativa de vasos sangtiineos %23, Pode-
se entdo, realizar o exame por angiografia, que
permitird, nos casos de hemangioma, determinar
o0 suprimento sangiifneo e drenagem destes
tumores 3!, além da localizacio e extensio dos
mesmos. Ainda no diagnéstico diferencial, deve-
se levantar as possibilidades de lipoma, teratoma
e mucocele. Especialmente na regido cervical,
lembramos cistos derméide, branquial ou do
tiroglosso 2!. Na regido orbital devem ser
afastados os neurofibromas e na regiio occipital
o meningoencefalocele 2'.

Os linfangiomas tém crescimento lento,
com tendéncia A estabilizacio. Nao se observam
a involugdo das lesdes 3-8 .20.23 gy a
transformacio maligna 3 ¢, apesar da
decorréncia de tempo. Apds os diagnésticos
clinicos, ¢ indispensivel a biGpsia para o exame
histopatolégico 8.

Microscopicamente, nos linfangiomas,
observam-se massas de vasos linfticos dilatados
e preenchidos por linfa. As paredes vasculares
sao delgadas e formadas por células endoteliais.
Nas lesoes superficiais, estes espacos situam-se
imediatamente abaixo do epitélio !-3-3- 1416, Os
vasos podem apresentar grandes agregados
linféides em suas paredes e, eventualmente,
podem ser observadas hemdcias em seu interior,
em fungio de hemorragia secundaria 7.

Os linfangiomas apresentam intimeras
possibilidades de tratamento, tais como excisio
cirtirgica, crioterapia e esclerose 510.1%20.21.24 ¢
ainda a eletrocoagulacio e o laser +1°. A
radioterapia ja ha muito tempo nio é mais
usada, devido a sua inabilidade na completa
destruicdo tumoral e seu potencial de
malignizagio 22!, As inGmeras propostas
terapéuticas servem para definir estas lesdes como
as mais complexas no tratamento buco-maxilo-
facial 13.21,

CASO CLINICO

O paciente R.F, 18 anos, sexo masculino,
branco, procurou atendimento na Disciplina de
Cirurgia e Traumatologia Buco-maxilo-faciais
da Faculdade de Odontologia da Universidade
Federal do Rio Grande do Sul-UFRGS, para
diagnéstico e tratamento de volume indolor na
face, lado esquerdo, associado 2 progressiva
limitacio dos movimentos mandibulares.
Durante a anamnese, o paciente referiu que aos
13 anos de idade foi submetido & intervencgio
cirtirgica na regio. O diagndstico pré-operatério

foi de tumor de vasos sangiiineos (sic). O préprio
paciente e familiares nio detinham maiores
conhecimentos sobre o tratamento realizado.

No exame clinico extrabucal, além de
importante volume abrangendo a hemiface
esquerda, comprovou-se a limitagio mecinica
dos movimentos mandibulares. Na pele
visualizava-se a cicatriz da incisio tipo Weber-
Fergunson (Fig.1). Nio foram detectadas
adenopatias cervicais ou sinais clinicos sistémicos
de infecgio.

J4 no exame intrabucal, clinicamente
observou-se aumento de volume com alteragio
da anatomia jugal esquerda e presenca de
inmeras pequenas vesiculas variando desde a
coloragdo normal da mucosa, passando pela
avermelhada, até vermelho escuro (Fig.2). A
apalpacio bidigital, a lesio apresentava-se
nodular, de consisténcia densa, sem referéncia
de sintomatologia dolorosa. Clinicamente, as
demais estruturas intrabucais nio apresentavam
comprometimento com alesdo O paciente nao
relatava queixas quanto a dificuldade de
degluticao, fonagdo ou disfagia. O diagnéstico
presuntivo foi de linfangioma.

O paciente portava exame de angiografia
arterial de cardtida externa e interna, sendo
afastado o diagnéstico de lesido
hemangiomatosa. O laudo da ressonincia
magnética (RM) de encéfalo e face relatou lesdo
expansiva heterogénea, de contornos irregulares,
comprometendo o espago retromaxilar. A lesio
envolvia, ainda, a por¢io superior do ramo e
condilo mandibulares esquerdos. Cranialmente,
o tumor se estendia pela fossa temporal e, em
dire¢ao medial, deformava a parede lateral do
seio maxilar (Fig.3). Nao houve evidéncias de
invasio do seio maxilar, nem das demais
estruturas ésseas limitantes do processo tumoral.
Na injecao do contraste T1, alesdo apresentou-
se de intensidade levemente superior ao tecido
muscular; em T2 foi hiperintensa, e apés a
injecdo do contraste para-magnético,
impregnou-se heterogeneamente, especialmente
na periferia. A descri¢ao da imagem é sugestiva
de diagnéstico de linfangioma provavelmente
do tipo cistico.

O paciente foi entio submetido a bi6psia
incisional, sob efeitos de anestesia local. A drea
explorada foi a regido jugal, envolvendo a
mucosa em superficie e profundidade
compativeis para o preparo histopatolégico.

As imagens microscopicas revelaram
espagos vasculares dilatados, que mostraram
tendéncia a ocupar porgées subepiteliais,
contendo material hialino com células
inflamatérias (Fig.4). Em alguns vasos
observaram-se hemaicias. Como resultado,
obteve-se o diagnéstico de Linfangioma
Cavernoso.

DISCUSSAO

Os linfangiomas sao pouco freqiientes na
idade adulta. Segundo QIN (1998), a
probabilidade do aparecimento deste tumor é
de 10,5% em paciente entre 10 e 20 anos de
idade. J4 em pacientes em idade superior a 20
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anos, a freqliéncia baixa para 9%. Em sua
publicagdo, HERRERA (1998) apresenta
relatos clinicos de dois pacientes com 18 ¢ 59
anos. Tal condigio amplia significativamente a
faixa etaria para diagnéstico do tumor. Por isso,
quando individuos adultos apresentam
tumoragoes na face, a suspeita clinica de
linfangioma deve ser lembrada. Para FRASER
(1996), apenas 12,5% dos linfangiomas em
pacientes adultos foram presuntivamente
diagnosticados no exame clinico.

Uma explicagio para o aparecimento
tardio destes tumores é defendida por SAIJO
(1975), baseada na desproporcionalidade entre
o cresciemnto fisico do paceinte e do tumor.
Entretanto, o registro destas lesdes
predominantemente na infincia mantém a
teoria das proporcionalidades como o conceito
proprio.

Quanto i localizacio anatdémica, os
linfangiomas podem apresentar cinco diferentes
estagios. Esta classificagio proposta por SERRES
(1995) usa como referéncia o osso hidide, com
distribuigio superior ¢/ou inferior em uni e
bilateralidade.

Quadro I: Classificacdo segundo
SERRES.

e vl
! }Jilg)ﬁrc?éa Unilateral
n }igi;z;‘ Unilateral
m [ U e | Giagera)
v }?il(;%z;\ Bilateral
v Sul;}r;:;d:;ﬂa_ Bilateral

Segundo esta classificagio, alesio descrita
¢ supra-hioidea e unilateral, correspondendo ao
estagio II. Geralmente, pacientes com lesao
unilateral e infra-hioidea estagio I tem melhor
progndstico que os com tumores no estagio I1.
Na progressio dos prognésticos severos,
encontramos os estagios [V e V, respectivamente.

Na face, a cadeia linftica parotidean
corresponde a trés grupos de distribuigao,
relacionados com a aponeurose superficial e a
glindula parétida. Sio eles o pré-auricular ou
supra-aponeurético, o infra-auricular ou
subaponeurdtico e o parotideo profundo ou
intraglandular. O sistema infra-auricular
distribui-se pelos vasos linfaticos provenientes
da regido geniana, mucosa jugal, nariz, labio
superior e a glandula parétida. Os linfonopos
deste sistema podem ainda estar conectados com
as cadeias retroauricular e intraglandular
parotidea.

Esta complexa anatomia circulatéria
especifica explica a extensio do processo tumoral
linfatico, o qual pode envolver estruturas
intrabucais, espagos medulares e tecidos
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glandulares. Especialmente no caso clinico
relatado, encontramos tecido linfatico tumoral
comprometendo a hemiface esquerda nos seus
aspectos extra e intrabucais. Normalmente, os
linfangiomas tém crescimento lento, indolor e
flutuante. Quando atingem grandes dimensdes,
criam assimetrias ou deformages extensas. Para
SMITH (1996), seu crescimento enquanto
ativo infiltra tecidos circunvizinhos, vadindo
ou comprimindo estruturas funcionais e vitais.
No caso relatado, o paciente apresenta queixa
de progressiva limitagio dos movimentos
mandibulares, provocados pela continuidade do
crescimento tumoral.

Segundo QIN (1998), especialmente na
regido parétida-masseteriana, o aparecimento
de linfangiomas obedece uma freqiiéncia de 9%
dos casos. Ainda para SERRES (1995), na 4rea
correspondente ao estagio II, dos linfangiomas
diagnosticados 35% foram higromas e 65%
linfangiomas cavernosos.

O hemenagioma ¢ a primeira opgio de
diagnéstico diferencial. Segundo SOM e
BRANDNEIN (1996) e YONETSU (1993),
este tumor, quando localizado na face, tem alta
incidéncia na glandula parétida. Especialmente
o hemangioma cavernoso, além de freqtiente
na infancia, pode acontecer em pacientes com
mais de 16 anos de idade. Devido a esta estreita
relacio de caracterfsticas clinicas, para o
diagnéstico inicial fazem-se necessarias respostas
através de exames por imagem.

A angiografia, segundo YONETSU
(1993), permite visualizar a nutrigio e a
drenagem vascular do hemangioma, sem
entretanto demonstrar a relagio entre alesio e
os tecidos circunvizinhos. Na pritica, esta forma
de diagnéstico serve para afastar imediatamente
alesdo vascular sangiiinea da linfatica.

A ultrassonografia permite acesso rapido

_a informagdes por imagem, podendo o exame
ser feito no préprio consultério. Tem ainda a
vantagem de produzir uma radiagdo nao
ionizante. Entretanto, para KAZIM (1992),
FUNG (1998) e YONETSU (1993), sua
limitagéo basica esta na profundidade da lesdo
e interferéncias de outros tecidos que impedem
a obtencio da imagem, situagio comum na face.

KAZIM (1992) e FUNG (1998)
consideram que na TC o tumor geralmente
aparece homogéneo com a densidade dos tecidos
moles. E possivel visualizar os limites das areas
infiltradas, mas a definicdo de delicadas
estruturas no tecido mole é limitada. A TC com
contraste venoso define melhor a localizagio
anatdmica dos tecidos vizinhos e a relagio do
linfangioma com os vasos sangtiineos.

SIEGER foi quem primeiro publicou a
utilizagio da RM para avaliagio de
linfangiomas cisticos em criangas. Esse exame
oferece imagens de alta sensibilidade, tanto para
as densidades teciduais como fluidas. Para
KAZIM (1992), FUNG (1998) e YUH (1990),
a RM produz a informagéo pré-operatéria mais
bem detalhada do linfangioma e estruturas
vizinhas, que acabam por coincidir com os
achados intra-operatérios. A imagem tipica na

RM inclui sinal de alta intensidade nas imagens
em T2W] e baixa em TIW1. Com sua menor
radiagio ionizante, tem grande versatilidade nas
areas cervicais e faciais, onde os linfangiomas,
especialmente o cistico, comprimem e invadem
as estruturas vitais.

Para FUNG (1998), este exame pode

também auxiliar na avalia¢io de estados

infecciosos ou hemorragicos intratumorais. Por
sua vez, SIEGER refere ser esta a forma de
imagem a mais apropriada no pré-operatério.
Lembramos que uma imagem detalhada, dando
a extensao, tamanho e localizagio da lesdo, é
indispensével para a indicagio dos diferentes
tipos de bidpsia, melhor opgao de tratamento e,
ainda, para afastar futuros questionamentos
quanto ao diagnéstico. No caso apresentado, o
exame por RM, se ndo comprovado por biépsia,
conduziria a um diagnéstico de linfangioma
cistico. Visto tratar-se de uma lesdo ja
anteriormente submetida a tratamento
cirtrgico, certamente produziriam-se alteragoes
tanto na estrutura fisica quanto nas reparagoes
cicatriciais, o que confunde o diagnéstico por
imagem. O resultado da bi6psia quando o tecido
é obtido na 4rea central da lesdo, aqui discutida,
perde sua credibilidade pelas mesmas razoes ja
descritas. A opcio da coleta tecidual, neste caso,
pareceu-nos mais indicada em 4rea patolégica
ainda integra e de facil acesso.

Mas segundo SMITH (1996),
SOM (1996) e YUH (1990), pode
também haver sobreposigao entre os
tipos de linfangiomas, inclusive dos trés
tipos de tumores que poderao se
sobrepor na mesma massa. Nossa
indicacdo de area a ser biopsiada
concorda com os autores, uma vez que
seu diagnéstico pode ser estabelecido
pela natureza do tecido que o circunda.

A bibpsia por aspiracio tem
indicagbes no diagnéstico pré-
operatério. Para QIN (1998), os
linfangiomas cavernosos, quando
puncionados, nio vertem liquido. A
biopsia por pungio guiada pela
ultrassonografia é uma boa indicagdo
nas areas superficiais da face. Tal
conceito pode ser mantido para a
biépsia incisional que obtém o tecido
tumoral nos seus limites mais externos.

Para MARAN e PEREZ
ORBAN apud HERRERA (1998}, o
prognéstico nao depende da natureza
do histolégico, mas sim das
caracteristicas locais e invasivas do
préprio tumor. A remogio cirtirgica
completa, segundo FRASER (1996),
FONKARLSRUD (1974) ¢ QIN
(1998), é a conduta ideal nos
pacientes adultos. Entretanto,
especialmente no linfangioma
cavernoso que se infiltra nos tecidos
circunvizinhos, a remogao cirdrgica é muito
dificil e a recidiva € maior que 50%.

Segundo BRENNAN (1997) e BORAKS
(1996), eventualmente os tumores nao podem

ser removidos completamente por envolvererr
estruturas vitais. Se ndo houver
comprometimento orginico, o paciente convive
com o tumor. Na nossa experiéncia, hz
possibilidades de reintervencio periddicas a
distancia, segundo evolugio do caso.

CONCLUSAO

Os linfangiomas cavernosos da face sao
mais freqiientes na posi¢io supra-hioidea
unilateral.

As lesdes manipuladas cirargica ou
terapeuticamente tém suas estruturas fisica e
histolégicas alteradas, comprometendo os
exames por imagem e histopatolégicos.

Os linfangiomas sio menos freqtientes em
adultos e devem ser diferenciados.
principalmente, de hemngiomas cavernosos.

A possibilidade da presenga de
linfangioma cistico, cavernoso e capilar em uma
mesma massa tumoral pode levar a diagnéstico
impreciso.

No diagnéstico por imagem, a RM é o
exame mais indicado; entretanto, deve ser
complementado por exame histopatolégico da
lesdo.

O material obtido por bi6psia incisional
podera ser removido das dreas mais externas e
superficiais, principalmente em casos de recidiva.

Figura 1 - Aspecto clinico do paciente,
apresentando aumento de volume abrangendo a
hemiface esquerda. Pode-se ainda observar (setas)
uma cicatriz de incisdo tipo Weber-Fergunson.
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Figura 2 - Aspecto clinico intra-bucal. A mucosa
jugal esquerda apresenta edema e superficie com
multiplas vesiculas.

1
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Figura 3 - A - Ressonancia Magnética (RM),
corte coronal. A lesio (setas) aparece expansiva
e heterogénea i injecio do contraste,
envolvendo a porgio superior do ramo e condilo
mandibular esquerdos. B - RM, corte axial. A
lesdo aparece expandindo-se de forma irregular,
atingindo o espaco retro-maxilar (a),

tsel-15 180
estendendo-se pela fossa temporal (b) e v b 5
deformando a parede do seio maxilar (c) ¢ , ™S480
esquerdos. - L0

Figura 4 - Fotomicrografia do linfangioma
cavernoso, onde visualizam-se vasos linfaticos
dilatados, com paredes finas, preenchidos por
linfa e algumas células sangiiineas. Aumento de
400X.

ABSTRACT

The authors present a case of a 18
(eighteen) years old male patient, presenting a
recurrent painless tumour on the left side of his
face, growing both intra and extraorally It caused
progressive limitation of mandibular mobility.
Histopathological result of cavernous
lymphangioma differed from the previous
findings seen on magnetic resonance imaging.

KEYWORDS
Cavernous lymphangioma, adult,

recurrence, magnetic resonance imaging, biopsv
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