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Linfagioma Quistico Mediastinico: Um Caso Clinico
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Resumo

Os autores referem o caso clinico de uma crianga de 2 anos, sexo masculino e raga negra, que apresentava estridor desde os 2 meses
de idade e na qual foi diagnosticado um linfangioma quistico mediastinico. A remocao cirtdrgica levou ao desaparecimento da sintomatologia.
E feita uma revisdo tedrica sobre esta temdtica abrangendo aspectos epidemiolégicos, clinicos e terapéuticos. Salientam a importancia

dos diferentes exames complementares para o diagnéstico definitivo.
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Summary

The authors present a case report on a 2 years old male negro, who had stridor since he was 2 months old and in whom a mediastinal
cystic lymphangioma was diagnosed. Surgical removal relieved symptomatology.
A theoretical review on the theme is made including epidemiological, clinical and therapeutic aspects. They stress the importance

of the different investigations for a definitive diagnosis.
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Introducao

Os linfangiomas quisticos ou higromas quisticos s@o
proliferacdes vasculares linfdticas hamartomatosas relati-
vamente raras, perfazendo 6% dos tumores benignos na
crianca V. Geralmente estdo presentes a nascenca, apare-
cendo na quase totalidade dos casos (90%) antes do
segundo ano de vida @. O seu tratamento é fundamental-
mente cirdrgico, embora em casos muito raros se possam
manter apenas em observagdo (casos de pequenas lesdes
cervicais sob baixa tensfio e que eventualmente tenham
tendéncia a diminuir de tamanho) e alguns autores ), em
literatura recente, refiram a obtengdo de beneficios tera-
péuticos pela ac¢ao esclerosante da injec¢do intralesional
de OK 432 (toxina estreptococica).

Neste artigo descrevemos um caso clinico de linfan-
gioma quistico de localizagfio exclusivamente mediastinica,
tendo em conta a raridade da situacdo @ ©).

Entregue para publicagdo em 17/06/96.
Aceite para publicacio em 15/11/96.

Caso Clinico

Rui F. C. J. 2 anos, sexo masculino, ragca negra, natu-
ral de Lisboa, internado pelo servico de urgéncia do
Hospital de Dona Estefania por dificuldade respiratdria
e febre. Nos antecedentes familiares h4 apenas a referir
a avo materna com asma bronquica. Nos antecedentes
pessoais, € de realgar a existéncia de estridor ligeiro desde
0 2. més de vida, que ndo alterava as suas caracteristicas
com as mudancgas de posicdo e que se exacerbava com as
intercorréncias infecciosas respiratdrias, negando sempre
a existéncia de disfagia. De referir também eczema at6épico
com inicio aos seis meses de vida.

Na sequéncia de uma intercorréncia infecciosa respi-
ratdria inicia a primeira crise de dificuldade respiratoria.
Fez tratamento sintomatico com melhoria clinica progres-
siva até aos trés dias que antecederam o internamento.
Nessa altura ocorre um reagravamento do quadro, com
ressurgimento da tosse, agora estridulosa, da dificuldade
respiratdria e febre alta, motivo pelo qual recorre ao ser-
vico de urgéncia do Hospital de Dona Estefania.

A observacdo apresentava bom estado geral, desen-
volvimento estaturo-ponderal no percentil 50, febre (Tax.
39°C), tosse acessual espasmddica, estridulosa e dificul-
dade respiratoria. Na auscultagdo pulmonar eram audiveis



68 Linfagioma Quistico Mediastinico: Um Caso Clinico

fervores subcrepitantes de finas bolhas em ambas as ba-
ses, sibilos dispersos e bilaterais, com um prolongamento
moderado do tempo expiratério. O restante exame objec-
tivo ndo apresentou alteragoes.

Dos exames complementares realizados hd a referir
um hemograma com discreta leucocitose (12.000) e
linfocitose relativa (60%). Os exames radiograficos do tOrax
em postero-anterior e perfil direito (Figs. 1 e 2) mostra-
vam uma imagem hipo-transparente que se traduzia por
um alargamento do mediastino na sua por¢do superior,
ocasionando uma perda dos limites desta zona. O teste de
Mantoux as 72h foi negativo.

FIGURA 1

FIGURA 2

A evolucido clinica foi rdpida e progressiva, estando
apirético as 24h de internamento e sem dificuldade respi-
ratéria ao segundo dia. Apesar da evolugdo favoravel, por
persisténcia do estridor associado as alteragdes radiol6gi-
cas que se mantinham, decide-se alargar o estudo para
esclarecimento da situacdo. Com esta finalidade realiza ao
5. dia de internamento, uma broncofibros-copia (Fig. 3)

que demonstra uma reducio do calibre da traqueia para
40% do normal numa extensdo de 2 a 3 cm, por compres-
sdo extrinseca deste orgdo. Na sequéncia deste estudo é
feito o exame radiolégico contrastado do eséfago (Fig. 4)
que revela igualmente a este nivel uma compressdo da
parede anterior com desvio do mesmo. Apés a realizacdo
destes exames que demonstraram claramente a presencga
de uma massa mediastinica, a qual comprimia as estrutu-
ras adjacentes, decide-se realizar uma ressonincia magné-
tica mediastinica, afim de esclarecer a natureza da referi-
da massa. Este exame demonstrou tratar-se de uma estru-
tura ovalar com 4 cm de didmetro maximo, de limites
bem definidos, comprimindo as paredes postero-lateral
direita da traqueia e lateral do es6fago, estendendo-se até
ao vértice pulmonar direito (Fig. 5). Esta estrutura era de
natureza quistica, pelo que é feito o diagndstico provisé-
rio de linfangioma quistico. Colocada esta hipdtese e
tendo em conta a localizagdo e a grande compressido da
traqueia é proposto de imediato o tratamento cirdrgico.

FIGURA 3
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FIGURA 4
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FIGURA 5

Realizou-se a toracotomia direita pelo 4.2 espago in-
tercostal, j4& que o tumor se encontrava no mediastino
superior, médio e posterior. Fez-se a remog¢do completa da
massa (Fig. 6) que se apresentava firmemente aderente a
musculatura do eséfago o que obriga a sutura muscular
numa extensdo de cerca de 2 cm (mas sem abertura da
mucosa e sem aparente reducdo do calibre). Ao contrério
do que sucedia com o es6fago a traqueia encontrava-se
apenas comprimida. As caracteristicas macroscopicas da
massa vieram confirmar o diagnéstico que, posteriormen-
te, veio a ser também avaliado pela andlise anatomo-pato-
16gica. O periodo pds-operatério decorreu sem complica-
¢Bes, sendo ventilado por precaucdo, durante 24 horas,
removendo os pontos ao 8.2 dia e tendo tido alta ao 12.°
dia. Decorridos 17 meses a crianga continua bem e assin-
tomatica.

FIGURA 6

Discussao

Os linfangiomas, de entre os quais se destacam 0s
higromas quisticos, s8o malformacdes vasculares linfati-
cas hamartomatosas, que resultam de um defeito congéni-
to da juncdo dos linfaticos primarios com os ductos colec-
tores. Sdo tumores relativamente raros, perfazendo 6%
dos tumores benignos nas criancas . Os higromas
quisticos sdo massas de linféticos, dilatadas, multiloculadas,
delimitadas por epitélio e contendo habitualmente liquido
claro e aquoso, embora por vezes cor de chd preto, na
sequéncia de hemorragias intraquisticas. Atingem mais
frequentemente o pescoco (80%) podendo no entanto ser
encontrados noutros locais. Estdo presentes a nascenca
em metade dos casos, sendo observados até ao segundo
ano de vida na quase totalidade (90%) @. A sua localiza-
¢do exclusiva no mediastino é rara ©®. Quando atingem
esta drea anatémica, sdo mais frequentes no mediastino
superior e anterior . Sdo geralmente grandes e unilate-
rais ©.

Clinicamente podem permanecer assintomadticos, sen-
do descobertos apenas através de um exame radiolégico
de rotina. Quando se tornam sintomadticos, 0s sintomas
produzidos sdo devidos a compressdo nas estruturas adja-
centes, e a possibilidade da sua expansdo no mediastino
para as cavidades dos hemitorax, apesar da consisténcia,
por vezes mole, destas massas, permitir um aumento con-
siderdvel no tamanho antes de causarem os referidos sin-
tomas. Outro factor que influéncia esta irregularidade de
sintomas € a possibilidade eventual da variacdo periédica
do tamanho destes tumores com agravamento stibito se
surgem fendmenos inflamatdérios agudos, o que acontece
com relativa frequéncia. Estes, para além do perigo que
representam pelo sibito aumento de volume que provo-
cam, tém por outro lado uma acgdo positiva, levando a
médio prazo a diminuicdo do volume por esclerose das
lesGes quisticas (embora em regra parcial).

Em geral manifestam-se por tosse seca, estridor,
sibilancia unilateral e infeccdes respiratérias recorrentes,
por compressdo da arvore bronquica. Disfagia e regur-
gita¢do, quando existe compressdo do eséfago @, no caso
dos tumores de localizacdo posterior.

O diagnéstico passa sempre pela realizagdo de um
exame fisico completo, com especial incidéncia para o
pescogo, afim de procurar massas cervicais. E no entanto,
nos exames complementares de diagnéstico que se baseia
o diagnéstico definitivo. Nas radiografias do térax podem
ser observados alargamentos do mediastino com contor-
nos mal definidos e cuja distingdo com outras massas
mediastinicas é impossivel de fazer, assim como imagens
de atelectasia e/ou enfisema obstrutivo. Se estamos na
presenga de uma massa cervical associada e suspeitamos
por isso de linfangioma, a fluoroscopia/cinefluoroscopia
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permite a visualizagdo de uma massa que se move com oS
movimentos respiratorios, exame habitualmente ndo indi-
cado por ser supérfluo. O estudo contrastado do es6fago
demonstra, na maioria dos casos, um empurramento e/ou
compressdo deste orgdo; no entanto, em principio, tam-
bém ¢ desnecessirio pois a informagio que nos fornece é
dada pela TAC ou RMN, que o substituem com vantagens
e com diminuicdo da dose global de irradiacdo do medias-
tino. Apds a radiografia simples e para um estudo mais
pormenorizado, a tomografia axial computorizada (TAC)
tordcica permite delimitar a morfologia, localizacdo e re-
lagdes anatémicas destas massas, podendo ser observada
algumas vezes a infiltragdo de tecidos e orgdos adjacentes
pelo linfangioma ®. A ressonincia magnética é conside-
rada o exame de elei¢do para estudo destas massas uma
vez que permite uma melhor diferenciacio entre as estru-
turas vasculares e as demais estruturas mediastinicas.
Porém, o facto de exigir a realizacdo de uma anestesia
geral, o seu custo mais elevado e ainda o facto de, em
termos de pratica cirdrgica, a TAC j4 fornecer de modo
aceitdvel a informacgdo pré-operatéria necessdria, leva a
que raramente seja usada nestes casos ©.

A broncofibroscopia € outro exame com interesse e
cada vez com maior acessibilidade, que, por observagéo
directa da arvore traqueobrdnquica, permite a observagdo
de eventual lesdo da parede traqueal ou simples deforma-
cdo por compressdo extrinseca. A ecografia é um exame
de valor limitado no estudo das lesdes mediastinicas, ten-
do em conta as estruturas 6sseas da cavidade tordcica,
mas que, segundo certos autores '®, permite em alguns
casos o diagnéstico pré-natal dos higromas mediastinicos.
Apesar deste largo espectro de exames complementares
que com maior ou menor sensibilidade, nos orientam
para o diagndstico definitivo, € através do exame da lesdo
durante o acto cirdrgico e depois pela bidpsia / excisdo
destas massas e decorrente exame anatomo-patolégico, que
teremos o diagndstico definitivo.

Estas malformagdes tumorais podem ter complicagbes
graves: mediastinite (com ou sem septicémia) secunddria
a infecgdes respiratorias, quilotérax secunddrio ao envol-
vimento do canal tordcico ou compressdo stbita da tra-
queia, que em certos casos se torna numa verdadeira
emergéncia V. Associadas a esta patologia estdo descritas
algumas anomalias congénitas, como sejam o Sindrome
de Noonan, a asplenia e a esclerose tuberosa ' pelo que

teremos sempre de investigar estas malformacdes, quando
na presenca de um linfangioma quistico. O tratamento €
cirlirgico e sempre que possivel, deve fazer-se a excisdo
completa da massa. O progndstico € geralmente bom mas
condicionado pela persisténcia ou ndo de lesdo residual,
que se existir, pode vir a desencadear de novo sintoma-
tologia e complicacdes idénticas as que surgiram antes da
intervengdo cirdrgica. Nédo estdo descritos casos de malig-
nizacdo 4%,
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