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RESUMO

Os linfohemangiomas s&o lesdes linfoepiteliais benignas, transespaciais e raras, com
apresentacdo clinica varidvel, podendo ser assintomatica, passando por abaulamento
cervical/laringeo, podendo causas comprometimento de via area superior e risco de morte.
Devem ser elencados no diagnostico diferecial das lesdes cisticas da laringe. Relatamos
caso de crianca erroneamente diagnosticada como portadora de cistica de laringe.
Relatamos seguimento de seis anos com base em parametros clinicos, endoscopicos e
radiologicos.

Palavras chave: hemangiolinfangiomas, malformac6es vasculares, ent pediatria.

ABSTRACT

Lymphohemangiomas are rare, trans-spatial, benign lymphoepithelial lesions with a
variable clinical presentation, which may be asymptomatic, passing through
cervical/laryngeal bulging, and may cause upper airway involvement and risk of death.
They should be listed in the differential diagnosis of laryngeal cystic lesions. We report the
case of a child misdiagnosed as having cystic laryngeal lesions. We report six-year follow-
up based on clinical, endoscopic and radiological parameters.

Key words: hemangiolymphangiomas, vascular malformation, ent pediatrics.

1 INTRODUCAO

Os linfohemangiomas sdo les6es de componente epitelial e linféatico, transespaciais,
raros (1), com apresentacao clinica que pode variar desde achado incidental em paciente
assintomatico, passando por abaulamento cervical/laringeo assintomatico e, por fim, lesdo
com comprometimento da via aérea superior, ocasionado estridor, dispneia e insuficiéncia
respiratoria. Apesar de incomuns, devem ser lembrados no diagnostico diferencial de
lesBes cisticas da laringe(2). Relatamos caso de crianga com lesdo cistica de supraglote

erroneamente diagnosticada como cisto, porém se tratava de linfohemangioma.

2 RELATO DE CASO

Paciente sexo masculino, seis meses de vida, nascido de parto normal sem
intercorréncias durante pré-natal e nascimento, evoluiu com estridor e desconforto
respiratério progressivo. Submetido, em servigo externo, a videonasofibroscopia que
evidenciou lesdo supraglotica a esquerda de caracteristicas cisticas, sendo submetido a

puncdo endoscépica. Apds melhora inicial, evoluiu com piora do quadro geral, com retorno
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do estridor e piora do padréo respiratdrio. Crianga submetida a nova avaliagdo endoscopica,
agora em nosso servigo, com achado de abaulamento de supraglote a esquerda, lisa e com
presenca de liquido em seu interior, sugerindo tratar-se de lesdo cistica. Solicitado exame
de imagem, porém paciente evoluiu com piora de padrdo respiratério e insuficiéncia
respiratdria, sendo levado com urgéncia ao centro cirrgico para se garantir a via aérea.
Realizada microcirurgia de laringe (imagens 1), que evidenciou lesdo em supraglote,
predominantemente a esquerda, de aspecto cistico, mas sem paredes lisas e regulares como
ocorre nos cistos supragloticos. A exérese cirdrgica se deu sem intercorréncias e com
melhora completa de padrdo respiratorio. O anatomopatologico revelou lesdo compativel
com hemangioma. Devido ndo ter ocorrido sangramento compativel no intraoperatério, foi
solicitada revisdo de ld&mina. Novo laudo compativel com linfohemangioma. Crianca
manteve seguimento clinico a cada 3-6 meses com nasolaringofibroscopia e tomografia de
pescoco anual, sem grandes intercorréncias. Tomografias seriadas revelaram lesdo de
aspecto venolinfatico transespacial envolvendo espaco mucusofaringeo, parafaringeo,
retrofaringeo e perigoso a esquerda, com medidas (mediolateral x anteroposterior X
craniocaudal) de 3,0x2,x1,5cm (abril/2016) (imagem 2), 3x2,4x1,4 cm(janeiro/2017),
3x1,3x1,7cm  (junho/2018), 3,5x2x1,7cm (marco/2019). Ressonancia magnética
(agosto/2019) evidencia a natureza venolinfatica da lesdo, com dimensdes idénticas as da
tomografia de margo/2019 (imagem 3) .

3 DISCUSSAO

As lesbes de supraglote se apresentam com estridor, dispneia e disfagia, quadro
clinico semelhante e que ndo permite o acurado diagndstico diferencial baseado somente
na histéria clinica e exame fisico. De tal modo, a visualizacdo endoscopica
(videonasofibroscopia) e, as vezes, exames de imagem do trato aerodigestivo séo
mandatorios.

Os linfohemangiomas s&o malformagdes vasculares raras, com incidéncia estimada
de 1:12000 (1), com associacao de componentes linfatico e endotelial, sendo um subgrupo
dentro das malformacg6es endoteliais. Sdo lesbes comumente descobertas ao nascimento
ou durante os dois primeiros anos de vida (80 -90%). Sua incidéncia cai ao longo dos
primeiros anos. Possui como fator de risco parto prematuro € comumente acomete 0s
trigonos anterior e posterior do pescogo. Podem se apresentar desde nodulagdes cervicais
posteriores sem repercussao na degluticdo e respiracdo, até lesdes cervicais profundas,

cursando com dispneia, disfagia e disfonia, por vezes com risco iminente de obstrugéo de
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via aérea ja no periodo p6s parto imediato. No nosso caso, 0 paciente iniciou sintomas de
via aérea alta com poucos meses de vida, de modo progressivo.

Séo lesdes que raramente acometem isoladamente a laringe. Teresa, M.O. e cols (2)
, em levantamento retrospectivo em hospital terciario de Nova York, encontraram 141
casos de malformagdo linfatica de trato aerodigestivo, estando o acometimento de
supraglote presente em 11% dos casos, mas nenhum caso de acometimento isolado de
subsitios da laringe. Cohen e Tompson (3), em estudo retrospectivo de 30 anos,
encontraram 160 casos de malformacdo linfatica, sendo apenas 10 casos com
acometimento laringeo. Nenhum dos quais se apresentava com acomentimento isolado de
supraglote. O relato acima ilustra 0 acometimento transespacial faringolaringeo observado
nessa rara malformag&o venolinfética.

O diagndstico diferencial se faz com entidades congénitas (cisto supraglético, cisto
tireoglosso, ranula, tireoide ectopica, laringocele, cisto de timo, outras malformacoes
vasculares) e neoplasicas ( carcinoma espinocelular, lipoma, teratoma) (4). O diagndstico
parte de um alto indice de suspei¢do, associado a exame fisico, achados de imagem,
visualizacdo indireta por video endoscopia e, como padrdo ouro, exame
anatomopatoldgico. Ressaltamos a grande importancia do acurado diagnostico diferencial
e se fazer lembrar as lesdes venolinfaticas quando do achado de lesGes de cabeca e pescoco
e vias aéreas superiores. Apesar de incomuns, essas lesdes podem acarretar graves
prejuizos a qualidade de vida/sobrevida dos pacientes acometidos, diferindo
substancialmente em tratamento em relacdo as demais entidades nosologicas nessa
topografia. Observamos, no caso relatado, diagndstico inicial incorreto e,
consequentemente, terapéutica inadequada.

Acometimento infeccioso dessas lesbes pode acontecer por proliferacdo
locorregional de infeccBes de vias aéreas superiores. Podem, ainda, ser desencadeadas de
modo iatrogénico. No nosso caso, devido ao diagndstico inicial de cisto de supraglote, a
lesdo foi puncionada com diminuicdo de volume e melhora de sintomas, seguida de
infeccdo secundéria que acarretou aumento da lesdo e piora do padréo respiratério que
poderia ter levado a morte por insuficiéncia respiratoria ou por sepsis. A puncdo ndo
somente ndo trouxe resolucdo do quadro, como também desencadeou piora subsequente
significativa apds melhora inicial, com aumento de risco de vida para 0 menor.

O achado intraoperatorio sugere o tipo histolégico da lesdo, com lesdes
hamangiomatosas sendo marcadas por sangramentos importantes. No presente caso, 0

transoperatdrio transcorreu com minimo sangramento, levando a solicitagdo de revisao de
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laudo anotomopatoldgico quando do resultado de hemangioma. Revisdo essa que assinalou
tipo histoldgico distinto: linfohemagioma.

O tratamento de lesdes linfohemangiomatosas se faz tanto cirurgicamente quanto
clinicamente, a depender da extensdo da lesdo, invaséo tecidual e contribui¢do de cada
componente. O componente hemangiomatoso pode ser tratado por crioterapia,
radioterapia, corticosteroides sistémicos, interferon alfa-2A, laser de luz pulsada,
embolizacdo, agentes esclerosantes, antifibrinoliticos, propranolol sistémico (5).Quanto ao
componente linfangiomatoso, pode ser tratado cirurgicamente ou com escleroterapia
utilizando OK-432, bleomicina, doxiciclina ou sulfato de tetradecil sulfato de sédio (6) No
presente caso, 0 paciente se manteve bem e com lesdo de dimensfes relativamente
constantes ao longo do tempo. De tal modo, foi mantido acompanhamento clinico sem
outras intervencdes

Ante ao exposto, faz-se importante o criterioso diagnostico diferencial das lesdes
de supraglote na faixa etaria pediatrica, em especial nos lactentes e pré escolares.
Anamnese adequada, aliada a exame fisico, videoendoscopia e exames de imagem —
tomografia computadoriza e/ou ressonancia — sdo pecas chaves para o adequado
diagnostico e terapéutica. No caso ilustrado, exames de imagem prévios ao primeiro
tratamento proposto (puncdo da lesdo) poderiam ter mudado a hipétese diagndstica e a
abordagem terapéutica, prevenindo infec¢do secundaria e evitando complicagdes para o

paciente.

4 CONCLUSAO
O correto diagnéstico diferencial de lesbes supragloticas na faixa etaria pediatrica

é essencial ao adequado planejamento terapeutico e minimizacéao de riscos ao paciente.
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Imagem 1: Aspecto intraoperatorio pré resseccao e pos operatorio imedito

Imagem 2: Tomografia de pescoco, corte coronal, com lesdo transespacial de 3x2x1,5cm (seta branca)
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Imagem 3: Ressonancia em ponderaces T1, T1SF e T2 (da esquerda pra direita) evidenciando area de
alteracdo de sinal transespacial comprometendo espago mucosofaringeo desde a orofaringe, com
acometimento da hipofaringe e da laringe supraglética, observando-se ainda extensdo ao espago mandibular
e cervical anterior a esquerda. A lesdo apresenta aspecto cistico, com alguns focos de impregnagao pelo meio
de contraste. Esses achados sdo compativeis com malformacdo venolinfatica.
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