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RESUMO

As anomalias vasculares englobam um grupo heterogéneo de tumores e malformacdes
vasculares. A terminologia que envolve essas lesdes € complexa, o que pode levar a erros
frequentes no diagnostico e manejo. Os tumores vasculares sdo o resultado da angiogénese
patoldgica, estes incluem hemangioma infantil, hemangioma congénito, hemangioendotelioma
kaposiforme e granuloma piogénico. As anomalias vasculares sdo distirbios do endotélio que
afetam capilares, artérias, veias ou linfaticos, eles sdo relativamente comuns, com uma
prevaléncia de cerca de 5 por cento. As anomalias vasculares sdo amplamente classificadas
como tumores ou malformagdes, certas lesdes podem ter complicacdes significativas e
requerem intervencdo vascular ou tratamento cirargico. Os objetivos do tratamento é prevenir
ou reverter complicagdes que ameacem a funcdo, minimizar a desfiguracdo e o sofrimento
psicossocial, prevenir e tratar complicagOes, evitar procedimentos agressivos para lesdes
passiveis de excelente prognostico sem tratamento. A resseccao cirdrgica pode ser apropriada
para lesdes pequenas e bem localizadas que podem ser completamente removidas. A ressec¢éo
cirurgica precoce pode ser necessaria para lesdes que ameagam estruturas vitais, como as vias
aéreas ou o olho, a resseccdo cirdrgica é provavelmente indicada para lesGes refratarias a
tratamentos ndo cirdrgicos, incluindo terapias endovasculares.

Palavras-chave: anomalias vasculares, cirurgia, tratamento, malformacoes.
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ABSTRACT

Vascular anomalies comprise a heterogeneous group of tumors and vascular malformations.
The terminology surrounding these injuries is complex, which can lead to frequent errors in
diagnosis and management. Vascular tumors are the result of pathological angiogenesis, these
include infantile hemangioma, congenital hemangioma, kaposiform hemangioendothelioma,
and pyogenic granuloma. Vascular anomalies are disorders of the endothelium that affect
capillaries, arteries, veins or lymphatics, they are relatively common, with a prevalence of about
5 percent. Vascular anomalies are broadly classified as tumors or malformations, certain lesions
can have significant complications and require vascular intervention or surgical treatment. The
goals of treatment are to prevent or reverse complications that threaten function, minimize
disfigurement and psychosocial distress, prevent and treat complications, avoid aggressive
procedures for injuries that have an excellent prognosis without treatment. Surgical resection
may be appropriate for small, well-localized lesions that can be completely removed. Early
surgical resection may be necessary for lesions that threaten vital structures, such as the airway
or the eye, surgical resection is likely indicated for lesions refractory to nonsurgical treatments,
including endovascular therapies.

Keywords: vascular anomalies, surgery, treatment, malformations.

1 INTRODUCAO

As anomalias vasculares sdo distarbios do endotélio que afetam capilares, artérias, veias
ou linfaticos, eles sdo relativamente comuns, com uma prevaléncia de cerca de 5 por cento. As
anomalias vasculares sdao amplamente classificadas como tumores ou malformacdes, certas
lesbes podem ter complicacdes significativas e requerem intervencdo vascular ou tratamento
cirargico. O sucesso do manejo das anomalias vasculares depende do diagnostico preciso e da
classificacdo da lesdo, noventa por cento das lesdes podem ser distinguidas pela historia e
exame fisico. Embora lesdes individuais tenham indicacdes especificas de tratamento, algumas
generalizacOes podem ser feitas em relagdo as intervengdes cirdrgicas?.

Os objetivos do tratamento € prevenir ou reverter complicacdes que ameacem a funcéo,
minimizar a desfiguracdo e o sofrimento psicossocial, prevenir e tratar complicacGes, evitar
procedimentos agressivos para lesdes passiveis de excelente prognostico sem tratamento. A
resseccgao cirurgica pode ser apropriada para lesdes pequenas e bem localizadas que podem ser
completamente removidas. A resseccao cirdrgica precoce pode ser necessaria para lesdes que
ameagam estruturas vitais, como as vias aereas ou o olho (ou seja, lesdes periorbitais). A
ressec¢do cirargica é provavelmente indicada para lesbes refratarias a tratamentos néo
cirurgicos, incluindo terapias endovasculares. A ressec¢do cirurgica ndo deve deixar uma
deformidade visivel que seja pior do que a aparéncia da anomalia?.

A maioria das anomalias vasculares é diagnosticada nos primeiros anos de vida e muitas

nédo requerem intervencdo. Determinar quando tratar essas lesdes depende de muitos fatores,
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incluindo o tipo de lesdo, localizacdo, tamanho, complicacBes associadas e sintomas. A
ressecgao cirirgica de uma lesdo que causa uma deformidade visivel deve ser considerada antes
dos quatro anos de idade para limitar a morbidade psicoldgica. A resseccéo cirdrgica de outras
lesGes que se beneficiam da resseccdo precoce deve ser postergada até os 12 meses de idade, se
possivel. Os riscos associados a anestesia geral sdo menores ap0s essa idade. Alguns pais
podem optar por esperar até que a crianca seja mais velha e possa participar da tomada de
decisbes e concordar em prosseguir com a cirurgia, especialmente se a deformidade for
menor*?,

O presente estudo tem como objetivo descrever uma visdo geral da intervencao vascular

e tratamento cirargico das anomalias vasculares.

2 MATERIAL E METODOS

O presente estudo consiste em um artigo de revisdo sistematica de literatura com meta-
analise, realizado de forma descritiva. Para a analise e selecao dos artigos a serem incluidos na
revisdo, os titulos dos artigos foram inicialmente avaliados com base na estratégia de busca de
bases de dados eletrénicos, com uma avaliacdo subsequente dos resumos de estudos que
contemplaram o assunto. Os artigos considerados pertinentes foram lidos na integra, a fim de
excluir os artigos fora do topico ou com algum design fora dos critérios estabelecidos de
inclusdo. Apds a escolha dos artigos, as seguintes informacdes foram extraidas de cada artigo:
autor, ano de publicacdo, numero de pacientes submetidos a pesquisa, tempo de seguimento,
metodologia aplicada e resultados. Os resultados dos estudos foram analisados de forma
descritiva. Como critérios de excluséo, os artigos que abordavam sobre estudos experimentais
e em teste in vitro foram excluidos, artigos como Narrativa, Editorial, Carta ao Editor,
Comunicacdo preliminar ou relato de caso foram excluidos, artigos fora do periodo de
publicacdo estabelecido e publicacbes na lingua que ndo inglesa também ndo foram
selecionados. Para realizacdo desse artigo foi realizada uma pesquisa bibliografica nas bases
de dados PubMed, Cochrane e Uptodate, na qual foram utilizadas diversas combinacdes de
termos relacionados ao tema, incluindo derivagbes que foram conectados pelo descritor
booleano AND, utilizando os seguintes descritores pesquisados nos Descritores em Ciéncias da
Salde (DeSC): Vascular anomalies; Surgery; Treatment; malformations. Considerando os
critérios de inclusdo da pesquisa, foram analisados 9 artigos, sendo estes limitados a publicagéo
entre os anos de 2002 a 2022, publicados originalmente na lingua inglesa, os artigos inclusos

poderiam ser ensaios clinicos, estudos de coorte, coortes histdricas e estudos de caso controle.
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Esses artigos foram selecionados por analisarem sobre intervencdo vascular e tratamento

cirtrgico das anomalias vasculares.

3 DESENVOLVIMENTO

Os tumores vasculares tém endotélio de proliferacdo rapida. Os hemangiomas infantis
(IHs) sdo tumores benignos do endotélio vascular e os tumores mais comuns da infancia. A
maioria das criangcas com HI é observada. Aproximadamente 90 por cento irdo proliferar e
involuir sem grandes sequelas, e nenhuma intervencao € necessaria, durante a fase proliferativa,
10% irdo ulcerar, sangrar ou deformar/obstruir estruturas importantes. Em geral, o tratamento
é recomendado para HI que: envolve estruturas vitais; causa comprometimento funcional, como
comprometimento da alimentacdo ou da visdo; estd associada a anormalidades estruturais; ou
esta em risco aumentado de ulceracdo, cicatrizacio e desfiguragio?.

Os tumores em determinados locais (labio, pescoco e anogenital) apresentam risco
aumentado de ulceracdo. Aproximadamente 16 por cento de todas as lesdes irdo ulcerar em uma
idade média de quatro meses. Aqueles com risco aumentado de ulceracdo podem ser cobertos
com petréleo hidratado para reduzir a dessecacdo. Uma vez que a ulceracdo se desenvolva, a
ferida deve ser lavada com &gua e sabao pelo menos duas vezes ao dia e protegida com uma
barreira de gaze de petr6leo. A maioria das lesdes cicatrizara com cuidado local da ferida e
prevencao de traumas incidentais. O manejo cirdrgico durante a fase proliferativa na infancia é
raro devido aos riscos excessivos associados a excisdo desses tumores altamente vasculares
(por exemplo, perda excessiva de sangue, lesdo iatrogénica, resultado estético inferior) em
comparagdo com o risco minimo de excisédo residual tecido fibrogorduroso apés a regressao do
tumor. A morbidade associada a anestesia também é maior em bebés em comparacdo com
criangas com mais de um ano de idade. Embora a intervencao cirdrgica para HI geralmente ndo
seja aconselhavel na infancia, as indicacdes apropriadas, como falha no cuidado local da ferida
e/ou farmacoterapia, tumor bem localizado em area anatomicamente segura, reconstrucdo
complicada ndo necessaria. A ressecgdo sera necessaria no futuro, e a cicatriz eventual seria a
mesma, como exemplo, uma HI localizada e ulcerada do couro cabeludo pode ser tratada por
excisdo porque o risco de lesdo iatrogénica € baixo e a frouxiddo do couro cabeludo na infancia
facilita o fechamento. O tratamento com laser de corante para HI proliferante tem sido
defendido por alguns autores; no entanto, quase todos os tumores estdo fora do alcance do
laser. O laser penetra apenas 0,75 a 1,2 mm na derme e, assim, afeta apenas a porcéo superficial

do HI, causando algum clareamento. O laser de corante de pulso ndo demonstrou diminuir o
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volume de IH ou acelerar a involugdo. Em vez disso, a lesdo térmica fornecida pelo laser a
derme isquémica aumenta o risco de ulcerac&o e hipopigmentacéo e cicatrizagio subsequentes?.
A resseccdo do HI durante a primeira infancia € muito mais segura porque a lesdo é
menos vascular e menor. Pulse-dye laser tem um papel definido no tratamento de
telangiectasias residuais na fase involuida. Aproximadamente 50 por cento dos HI deixam para
tras tecido fibrogorduroso ou pele danificada apds a regressdo do tumor, causando uma
deformidade. Menos frequentemente, as criangas necessitam de reconstrucdo de estruturas
danificadas (ou seja, nariz, orelha ou labio). A maioria dos HIs completou a involugéo antes
dos quatro anos de idade. Aguardar até a involucdo total do HI garante que a menor quantidade
de tecido fibrogorduroso e pele danificada precisem ser ressecados, deixando a menor cicatriz
possivel. Os pacientes com telangiectasias, pele redundante ou tecido cicatricial desfigurante
ou problematico devem ser encaminhados a um especialista em hemangioma.Se for ébvio que
um paciente precisard de uma operacdo, € melhor intervir antes dos quatro anos de idade,
guando a memoria de longo prazo e a identidade pessoal comecam a se desenvolver. Apds 0s
trés anos de idade, o hemangioma completou a maior parte ou a totalidade da involucéo, e a
deformidade pode ser corrigida para prevenir a morbidade psicossocial. Alguns pais podem
optar por esperar até que a crianca fique mais velha e seja capaz de tomar a decisdo de
intervencao cirdrgica por conta propria, principalmente se a deformidade for menor?2,

O hemangioendotelioma kaposiforme (KHE) é uma malignidade de baixo grau que ndo
metastatiza. O KHE geralmente se apresenta na infancia e é localmente agressivo, mas nédo
metastatiza. O tumor causa deformidade e dor, e 50 a 70 por cento dos pacientes apresentam
fendmeno de Kasabach-Merritt (KMP; trombocitopenia <25.000/mm 3, petéquias e
sangramento). Como as lesfes sdo tipicamente maiores que 5 cm, difusas e envolvem vérios
planos teciduais, raramente sdo passiveis de ressec¢do. Os pacientes sintomaticos com KHE

sdo tratados com sirolimus ou vincristina. Os pacientes diagnosticados com KMP ndo devem

receber transfusdes de plaquetas. A trombocitopenia ndo é corrigida, as plaquetas ficam presas
na lesdo e o tumor pode aumentar de tamanho. Normalmente, a contagem de plaquetas
normaliza aos dois anos de idade, uma vez que o tumor comeca a sofrer involucdo. O manejo
cirirgico é possivel para pequenas lesdes que se apresentam em criangas mais velhas e
adultos. A extirpacdo de um tumor maior pode ser indicada para pacientes sintoméaticos com
lesbes bem localizadas ou para aqueles que falharam na quimioterapia. A ressec¢do ndo é
necessaria para tumores extensos que nao estdao causando problemas funcionais porque o KHE
é benigno. Os riscos da resseccéo e a deformidade resultante devem ser ponderados em relacdo

a aparéncia do tumor®.
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A maioria das KHEs ¢ difusa e dificil de extirpar; eles s&o melhor gerenciados com
quimioterapia até que "queimem"™ na primeira infancia. KHE regride parcialmente ap6s dois
anos de idade em meados da infancia. O tumor persiste a longo prazo e, embora a maioria seja
assintomatica, alguns pacientes apresentam dor cronica e contraturas. A exciséo € considerada
para lesdes ressecaveis para prevenir expansdo, morbidade quimioterapica ou dor cronica. O
KHE pequeno e localizado pode ser ressecado de forma lenticular e fechado primariamente. O
fechamento da ferida ndo deve ser complicado pela obtengdo de margens amplas. Alguns
defeitos requerem reconstrucdo complexa com enxertos de pele ou retalhos. Aléem disso, o
tumor pode causar deformidades secundarias, como contraturas, que podem necessitar de
reconstrucéo®>4,

Os granulomas piogénicos (PGs) sdo pequenos (diametro médio de 6 mm), tumores
vasculares benignos muitas vezes complicados por ulceracao, sangramento e deformidade. A
maioria dos pacientes requer intervencao cirurgica para prevenir sangramento e ulceracdo e
melhorar uma deformidade visivel. O PG deve ser tratado logo apds o diagndstico para prevenir
ou interromper a ulceracdo e o sangramento. Embora o PG possa se tornar temporariamente
menor ap6s sangramento e formacdo de crostas, a lesdo geralmente aumenta para se tornar
sintomatica novamente. Numerosos métodos de tratamento foram descritos para PG, incluindo
curetagem, excisdo por shave, terapia a laser, creme de imiguimod, crioterapia
e cauterizagdo com nitrato de prata. Como a lesdo envolve a derme reticular, um componente
ndo é alcancado por algumas dessas modalidades, e taxas de recorréncia de até 50% foram
relatadas. O tratamento definitivo € a excisdo cutanea de espessura total, com excisdo de
espessura total, a taxa de recorréncia é proxima de 0 por cento®.

As malformagdes vasculares sdo anomalias da vasculatura resultantes de defeitos de
desenvolvimento envolvendo as origens arterial e venosa, mas sem hiperplasia de células
endoteliais significativa que ocorre em tumores vasculares. As malformac@es vasculares podem
incluir elementos arteriais, capilares, linfaticos ou venosos, ou uma mistura destes. As
malformacdes vasculares sdo classificadas como lesdes de fluxo lento (baixo fluxo) ou de fluxo
rapido (alto fluxo), o que determina a natureza do tratamento. As malformagdes capilares séo
malformacdes vasculares de fluxo lento compostas por capilares dérmicos e vénulas pos-
capilares. A malformacéao capilar causa preocupacfes estéticas e psicologicas a medida que a
cor escurece e a pele engrossa, as vezes com paralelepipedos fibrovasculares elevados. A
terapia com laser pulsado pode melhorar a aparéncia clareando a cor: a regido da cabeca e
pescoco tem uma resposta melhor em comparacgdo com as extremidades. Os resultados também

sdo superiores para lesbes menores e para aquelas tratadas em idade mais jovem. ApGs o
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tratamento com laser de corante de pulso, 0 CM muitas vezes escurece novamente ao longo do
tempo. Os granulomas piogénicos podem se desenvolver no MC, causando ulceragdo e
sangramento. O MC também pode levar ao crescimento excessivo de tecidos moles e
esqueléticos abaixo da mancha, piorando a deformidade do paciente*?.

O MC facial é melhor tratado com laser de pulso corante no inicio da infancia, antes que
a memdria ou a autoconsciéncia se desenvolvam. A intervencdo na infancia pode alcangar um
clareamento superior, bem como reduzir o risco de escurecimento e hipertrofia subsequentes,
em comparacdo com a fotocoagulagéo na infancia posterior. Algumas familias podem optar por
esperar para tratar MC do tronco ou extremidades até que a crianga tenha idade suficiente para
tomar a decisdo. Como o supercrescimento nao esta presente ao nascimento e é progressivo, a
maioria dos pacientes ndo necessita de contorno até a adolescéncia ou idade adulta. A
hipertrofia fibrovascular cutanea ocorre ao longo de muitos anos, necessitando de intervencao
na idade adulta. A ma& oclusdo pode ser corrigida na adolescéncia com manipulacdo
ortodontica. Se a ortodontia for insuficiente, um procedimento ortognatico é considerado
guando os maxilares estdo completamente crescidos, geralmente aos 16 anos nas mulheres e
aos 18 anos nos homens. Os bebés podem ser tratados com laser de pulso-corante enquanto
estdo acordados (usando anestesia topica), dependendo do tamanho e localizacdo do MC. Apds
a infancia, a anestesia geral é preferivel, a menos que a lesdo seja pequena, devido as
dificuldades de contencdo de uma crianca acordada. Os adolescentes geralmente toleram o
tratamento a laser enquanto estdo acordados, dependendo da localizacdo e extensdo do
MC. Multiplos tratamentos, espacados de seis semanas, sdo frequentemente necessarios até que
0 MC n&o melhore com tratamentos adicionais®.

A malformacdo linfatica (ML) € uma anomalia que envolve o desenvolvimento da
vasculatura linfatica. As malformacdes linfaticas podem ser classificadas como macrocisticas
ou microcisticas. A LM ndo requer intervencdo, a menos que seja grande ou sintomatica. As
complicacdes da LM podem incluir obstrucdo ou distorcdo de estruturas vitais, infeccgéo,
sangramento e dor. Um recém-nascido com ML cervicofacial pode apresentar
comprometimento respiratdrio e necessitar de traqueostomia. A escleroterapia diminui a leséo
e alivia os sintomas e € o tratamento de primeira linha para 0 LM macrocistico problematico. A
escleroterapia tem eficacia superior e menor taxa de complicagdes em comparagdo com a
resseccdo e deve ser considerada para lesdes macrocisticas grandes e assintomaticas para
reduzir o risco de sangramento intralesional futuro ou infecgdo*>®.

A escleroterapia para LM macrocistico assintomatico deve ser considerada

precocemente para diminuir o risco de sangramento ou infeccdo futura. Se possivel, a
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intervencdo deve ser adiada até que o paciente tenha 12 meses de idade, quando 0s riscos
associados a anestesia s&o menores. Como a LM progride ao longo do tempo, 0s pacientes
assintométicos geralmente procuram intervencdo devido ao agravamento da deformidade
durante o final da infancia ou adolescéncia. A escleroterapia é usada para tratar a malformacao
linfatica macrocistica. Os cistos sdo aspirados e, em seguida, injetados com uma substancia
inflamatoria para causar cicatrizes e diminuir a lesdo. Os agentes esclerosantes comumente

usados incluem doxiciclina , tetradecil sulfato de sédio , etanol e bleomicina. O procedimento

geralmente € realizado com anestesia geral, e a orientagdo por imagem com ultrassonografia ou
fluoroscopia é usada. Os resultados do tratamento demoram até oito semanas para serem Vvistos,
e algumas lesdes requerem injecdes seriadas a cada seis a oito semanas. A ulceracdo € a
complicacdo mais comum da escleroterapia e € tratada com cuidado local da ferida. Para
vesiculas mucosas na cavidade oral, a ablacdo por radiofrequéncia é a modalidade de tratamento
preferida. Raramente, um ML localizado pode ser totalmente extirpado e as bordas da ferida
reaproximadas sem reconstrucdo complexa. Como a LM geralmente é difusa e envolve varios
planos teciduais, a ressec¢do completa é dificil e a recorréncia € comum. Anestésico local
com epinefrina deve ser usado porque pode ocorrer perda significativa de sangue durante a
extirpacdo. Resseccdes subtotais de areas problematicas, como vesiculas sangrantes ou um
labio grande, devem ser realizadas em vez de tentar a excisdo "completa”, que resultaria em
uma deformidade pior do que a malformacdo. As malformacGes linfaticas difusas geralmente
requerem uma resseccao em estagios de regides anatémicas definidas. A ML envolvendo a
cabeca e 0 pescoco pode ser ressecada usando uma incisdo coronal (testa, érbita), tarsal
(palpebra), pré-auricular-melolabial-transoral (bochecha) ou transversa da mucosa (labio). A
macroglossia pode exigir um procedimento de reducdo da lingua. O supercrescimento 6sseo é
corrigido pelo contorno 6sseo, e a ma oclusdo pode exigir corre¢io ortognatica®.

As malformacdes venosas (MVs) sdo malformacdes vasculares de fluxo lento
compostas por uma rede anormal de veias. MVs podem causar dor e sofrimento
psicologico. MVs também podem obstruir ou distorcer estruturas anatdmicas importantes. O
manejo de primeira linha é a escleroterapia, que € mais segura e eficaz do que a resseccao. O
esclerosante destr6i o endotélio dos pequenos canais, causando trombose, inflamagé&o,
cicatrizagcdo e encolhimento da lesdo. Muitas vezes sdo necessarios varios tratamentos. A
ulceracédo é a complicagdo mais comum, mas ocorre em menos de 5% dos pacientes. Embora a
escleroterapia reduza efetivamente o tamanho da lesdo e melhore os sintomas, ela ndo remove
a malformagdo. As lesdes muitas vezes re-expandem, e 0s pacientes podem necessitar de

tratamentos seriados. A extirpacao cirdrgica ndo é geralmente favorecida porque a leséo inteira
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raramente pode ser removida, a ressec¢do pode causar uma deformidade pior do que a leséo, o
risco de recorréncia € alto e o risco de perda sanguinea e lesdo iatrogénica € significativo. No
entanto, a cirurgia pode ser preferida a escleroterapia como tratamento inicial para lesGes
pequenas e bem localizadas que podem ser facilmente extirpadas para cura, malformacdes
glomuvenosas que respondem menos favoravelmente a escleroterapia e MVs envolvendo o
aspecto palmar da méo ou adjacente a um nervo importante, como o nervo facial. A ressec¢éo
também deve ser considerada para deformidade persistente apds a conclusao da escleroterapia
(os canais patenteados ndo sdo acessiveis para injecdo adicional). Apds a escleroterapia, a MV
é substituida por cicatriz e, assim, o risco de perda sanguinea, lesdo iatrogénica e recorréncia é
baixo. Além disso, a fibrose facilita a resseccéo e reconstrucdo*>°®.

VMs ndo problematicas podem ser observadas. A intervencdo é reservada para lesdes
sintomaticas que causam dor, deformidade significativa ou ameacam estruturas vitais, ou para
areas flebectasicas assintomaticas com risco de tromboembolismo. A maioria das criancas ndo
necessita de tratamento no momento do diagnostico. Como a MV se expande lentamente, 0s
pacientes podem desenvolver dor ou agravamento da deformidade, o que estimula a
intervencdo. Menos comumente, MV envolvendo uma &rea anatomicamente sensivel ou
causando deformidade grosseira necessita de tratamento desde a infancia. Quase todos os MVs
devem ter escleroterapia antes da intervencao cirurgica para facilitar a resseccdo e melhorar o
resultado. Algumas MVs pequenas e bem localizadas podem ser removidas sem escleroterapia
pré-operatéria. As lesdes maiores podem exigir uma abordagem em etapas com excisdo e
reconstrucdo seriadas. Ocasionalmente, grandes MVs podem ser manejadas com excisdo em
estadgio Unico e fechamento linear. A excisdo subtotal pode ser apropriada para lesdes
problematicas se uma resseccao maior puder resultar em uma deformidade pior. As MVs de
cabeca e pesco¢o podem ser ressecadas através das seguintes abordagens: incisao coronal (testa,
Orbita), tarsal (palpebra), pré-auricular-melolabial-transoral (bochecha) ou transversa da
mucosa (labio). O aconselhamento pré-operatdrio deve incluir a discussdo de que é comum que
as MVs se expandam ap0s a excisdo e que uma intervengdo cirdrgica adicional pode ser
necessaria’.

As malformacdes arteriovenosas (MAVS) sdo lesdes de fluxo rapido que envolvem a
conexdo de vasos arteriais e venosos através de um nicho ou fistula. As MAVs se expandem
com o tempo e podem causar sangramento, dor, ulceracdo e destrui¢do de estruturas vitais. A
intervencao depende dos sintomas e da localizacao da lesdo. As MAVs séo benignas e 0 manejo
visa aliviar os sintomas, preservar as fungdes vitais e melhorar a deformidade. As opg¢des de

tratamento incluem escleroterapia, embolizacdo e resseccdo. As lesdes sdo estadiadas de acordo
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com o sistema de estadiamento de Schobinger. As MAVs sdo tratadas por embolizacéo,
geralmente seguida de ressec¢do. A MAV e frequentemente difusa e envolve estruturas
anatdmicas importantes. Consequentemente, a cura é rara e o objetivo usual do tratamento é o
controle da lesdo. A embolizacdo trata efetivamente os sintomas e complicacGes, reduzindo o
sangramento, a dor e o tamanho da malformacéao. A embolizacdo ndo remove a MAV e as lesdes
apresentam alto risco de reexpansdo. A embolizacdo é indicada para lesdes grandes e difusas
que ndo sdo facilmente passiveis de resseccdo ou para controlar o sangramento agudo. A
ressec¢do tem uma taxa de recorréncia menor do que a embolizacgéo e deve ser considerada para
lesGes bem localizadas ou para corrigir deformidades focais causadas pela MAV (por exemplo,
hipertrofia labial). A resseccdo ampla e a reconstrucdo de MAV grandes e difusas devem ser
realizadas com cautela porque a cura € rara, a taxa de recorréncia é alta, a deformidade
resultante € muitas vezes pior do que a aparéncia da malformacdo e o procedimento esta
associado a grande perda sanguinea, lesdo iatrogénica, e morbidade®’.

As MAVs sintomaticas devem ser tratadas. Aproximadamente dois ter¢os dos pacientes
necessitardo de intervencdo na infancia ou adolescéncia; os demais pacientes ndo necessitam
de tratamento até a idade adulta. As lesbes assintomaticas em uma area dificil (face ou méo)
sd0 mais bem observadas porque a resseccdo e reconstrucdo podem resultar em uma
deformidade mais perceptivel ou pior problema funcional. Além disso, a embolizacdo ou a
excisdo incompleta podem fazer com que a lesdo aumente e se torne sintomatica. MAV
assintomética em local ndo anatomicamente importante (tronco, membro proximal) pode ser
removida com morbidade minima antes que a lesdo progrida para um estagio mais alto, que
sera mais dificil de ressecar e esta associado a uma maior taxa de recorréncia. Da mesma forma,
uma MAYV pequena e bem localizada deve ser excisada para possivel cura antes que ela se
expanda e a remocao completa ndo seja mais possivel. Embora a taxa de recorréncia seja menor
guando MAVs assintomaticas sao ressecadas, a reexpansdo ainda é comum, embora algumas
MAVs permanecam sem problemas na idade adulta. O material embdlico deve ser entregue no
nidus da lesdo, ndo nos vasos arteriais de alimentacdo. A oclusdo do influxo causa
colateralizacdo e expansdo da MAV; além disso, 0 acesso ao nidus pode ser bloqueado,
impedindo futuras emboliza¢Bes. Quando a resseccdo é planejada, a embolizagdo pré-
operatoria facilita o procedimento, reduzindo o fluxo sanguineo para a lesdo e facilitando a
disseccdo. As embolizagbes madaltiplas sdo frequentemente necessarias antes da
resseccdo. ldealmente, a resseccdo deve ser realizada dentro de uma semana ap6s a embolizacéo
final. Pacientes e familiares sdo informados de que muitas MAVSs tratadas por resseccao iréo

recorrer dentro de cinco anos apds a resseccio’.
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4 DISCUSSAO

A Academia Americana de Pediatria publicou diretrizes de prética clinica para ajudar
os profissionais de satde a identificar pacientes de alto risco que requerem encaminhamento a
um especialista em HI. As lesbes superficiais que satisfazem essas condicdes e sdo tratadas
antes das 12 semanas de idade respondem bem ao timolol tépico. Os hemangiomas mais
espessos e bem localizados <3 cm de didmetro podem ser tratados
com triancinolona intralesional. Os hemangiomas espessos problematicos >3 c¢cm requerem
tratamento sistémico; propranolol oral é a primeira linha e a prednisolona oral € a segunda
linha®.

O hemangioma congénito € um tumor vascular raro que se forma no Utero. Esta
totalmente crescido ao nascimento e ndo apresenta proliferagdo pds-natal. As duas formas
principais sdo um hemangioma congénito rapidamente involutivo (RICH), que sofre regressao
acelerada ao longo do primeiro ano de vida, e um hemangioma congénito ndo involutivo
(NICH) que ndo regride. A reconstrucdo de estruturas danificadas pode ser considerada entre
trés e quatro anos de idade, antes que a memoria de longo prazo e a autoestima se
desenvolvam. Alternativamente, algumas familias podem optar por esperar até que a crianga
deseje ter a area melhorada mais tarde na infancia ou durante a adolescéncia. RICH néo requer
manejo cirurgico na infancia porque sofre rapida regressdo pos-natal; 50 por cento das leses
completaram a involugéo aos sete meses de idade, e os tumores restantes foram resolvidos aos
14 meses. Apoés aregressao, 0 RICH pode causar uma deformidade residual, como pele atroéfica,
tecido subcutaneo fino e veias de drenagem proeminentes. RICH pode deixar para tras atrofia
de gordura, em contraste com IH. Em alguns casos, uma deformidade residual pode ser
melhorada por resseccdo ou transferéncia de gordura. NICH quase nunca € problematico na
infancia. Se a lesdo causar uma deformidade suficiente para incomodar o paciente, ela pode ser
extirpada’®.

A remocdo cirtrgica do ML macrocistico esta indicada se a lesdo for sintomaética e a
escleroterapia ndo for mais possivel, ou a ressec¢édo for possivelmente curativa porque a leséo
é pequena e bem localizada. Um ML microcistico € uma lesdo composta por cistos muito
pequenos para serem esclerosados (tipicamente <5 mm). LMs microcisticos ndo problematicos
podem ser observados. As opcOes de manejo ndo cirurgico incluem laser de didxido de carbono,
que é usado para sangramento cutdneo e secrecdo de fluido linfatico, e ablacdo por
radiofrequéncia, que é util para lesGes intraorais e das vias aéreas. O sirolimus oral pode ser
eficaz para lesdes problematicas difusas, a bleomicina intralesional pode ser usada para

encolher LMs microcisticos. A ressec¢do deve ser considerada para lesdes que causam
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desfiguracéo, mas os riscos e a deformidade causados pelo procedimento devem ser ponderados
em relacdo a aparéncia da lesdo. LM microcistico ndo problematico que ndo pode ser facilmente
esclerosado pode ser observado; a resseccdo é reservada até que a lesdo se torne sintomatica®.

5 CONCLUSAO

As anomalias vasculares englobam um grupo heterogéneo de tumores e malformacdes
vasculares. A terminologia que envolve essas lesGes € complexa, 0 que pode levar a erros
frequentes no diagnostico e manejo. Portanto, as lesdes problematicas geralmente sdo melhor
tratadas em um centro multidisciplinar de anomalias vasculares. As indicacGes e 0 momento
da cirurgia variam de acordo com o tipo de anomalia. As principais anomalias vasculares e
modalidades de tratamento primério estdo resumidas. Em geral, a cirurgia é reservada para
lesGes sintomaticas refratarias ao manejo nao operatorio e lesdes pequenas, localizadas e de
facil resseccdo. A intervencao precoce pode ser necessaria para lesdes que ameagam estruturas
anatomicamente vitais. A cicatriz cirdrgica nao deve resultar em deformidade maior do que a
causada pela anomalia vascular. Os tumores vasculares sdo o resultado da angiogénese
patoldgica. Estes incluem hemangioma infantil, hemangioma congénito, hemangioendotelioma
kaposiforme e granuloma piogénico.

A maioria das criangas com hemangioma infantil é observada. Quando indicada, a
intervencdo cirdrgica deve ser adiada até o término da fase involutiva apds os trés anos de idade
para minimizar o risco de sangramento e complica¢fes. O hemangioma congénito de rapida
involucdo (RICH) ndo requer tratamento cirdrgico na infancia porque sofre rapida regressao
pos-natal. O hemangioma congénito nao involutivo (NICH) ndo regride e, portanto, o limiar
para ressecar o NICH problematico € menor. A maioria dos hemangioendoteliomas
kaposiformes ndo séo passiveis de resseccao e sdo tratados com quimioterapia. Podem estar
associados a trombocitopenia, petéquias e sangramento conhecido como fenémeno de
Kasabach-Merritt. O granuloma piogénico comumente se apresenta como uma pequena lesao
ulcerada. A resseccdo cirurgica é quase sempre necessaria logo ap6s o diagndéstico para prevenir
ou interromper a ulceracdo e 0 sangramento.

As malformacgdes vasculares sdo anomalias da vasculatura resultantes de defeitos de
desenvolvimento envolvendo as origens arterial e venosa. As malformacdes vasculares podem
incluir elementos arteriais, capilares, linfaticos ou venosos, ou uma mistura destes. As
malformacdes capilares sdo comumente tratadas com laser de pulso-corante. A cirurgia pode
ser necessaria para lesdes associadas ao crescimento excessivo. A escleroterapia é o tratamento

de primeira linha para malformacdes linfaticas macrocisticas problematicas. As opcdes de
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tratamento para malformac6es linfaticas microcisticas problematicas incluem resseccéo, laser
de diéxido de carbono, ablacdo por radiofrequéncia, injecdo intralesional
de bleomicina e sirolimus. A escleroterapia também é o tratamento de primeira linha para
malformacdes venosas problematicas. Quase sempre deve ser realizado antes da cirurgia para
ajudar a reduzir o tamanho da malformacdo venosa, minimizar a perda de sangue e reduzir a
recorréncia. As malformagdes arteriovenosas raramente sdo curadas e as intervencgdes visam
controlar os sintomas. A emboliza¢do ajuda a paliar os sintomas e minimizar o sangramento

devido a resseccdo. A maioria das lesdes requer resseccao total ou subtotal.
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