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Abstract

Vascular anomalies, namely vascular tumors and malformations, frequently arise in the head and
neck. Infantile hemangiomas are the most common tumors in infancy. Infantile hemangiomas are benign
and they have a defined clinical course. Propanolol revolutionized the treatment of hemangiomas. Vascular
malformations result from abnormal development of vascular elements, which are present at birth. Vascular
malformations are diagnosed through history and imaging confirms the diagnosis. This are uyncommon and
which continue to enlarge over the time and includes venous malformation, lymphatic malformation,
capillary malformaions and arteriovenous malformations. In treatment of vascular malformations the
collaboration with a multidisciplinary team is usual. For venous malformations the treatment can be
complicated, however sclerotherapy and surgery are the mainstream treatments. The main treatment of
capillary malformation is laser therapy. Surgery used to be the mainstay for lymphatic malformations,
however sclerotherapy has some importance. The mainstay treatments of arteriovenous malformations are

embolization and surgical ressection, and are usually combined.

Key-words: arteriovenous malformations, capillary malformations, head and neck, hemangiomas,
lymphatic malformations, vascular malformations, venous malformations

Resumo

As anomalias vasculares, nomeadamente 0s tumores e as malformacdes vasculares, afetam
frequentemente a cabeca e pescogo. Os hemangiomas infantis sdo o tumor mais comum na infancia. Os
hemangiomas infantis sdo benignos e apresentam uma evolucdo clinica definida. O propanolol
revolucionou o tratamento dos hemangiomas. As malformacBes vasculares resultam de um
desenvolvimento anormal dos constituintes vasculares, presentes ao nascimento. As malformagdes
vasculares sdo diagnosticadas através da historia clinica e a imagiologia confirma o diagnéstico. Estas sdo
incomuns e continuam a crescer ao longo do tempo e incluem malformagdes venosas, linfaticas, capilares
e arteriovenosas. No tratamento das malformacBes vasculares, a colaboracdo com uma equipa
multidisciplinar € frequente. Para as malformagdes venosas o tratamento pode ser dificil, contudo, a
escleroterapia e a cirurgia sdo os principais tratamentos. O principal tratamento das malformac6es capilares
é a terapia laser. A cirurgia é a principal abordagem nas malformacdes linfaticas embora a escleroterapia
possa ter alguma importdncia. Os principais tratamentos nas malformacfes arteriovenosas sdo a

embolizacdo e a resseccdo cirdrgica, estas sdo habitualmente usadas em combinagéo.

Palavras-chave: malformacdes arteriovenosas, malformacdes capilares, cabeca e pescogo, hemangiomas,

malformacdes linfaticas, malformacdes vasculares, malformacdes venosas.



Introducéo

A presente revisdo tem como objetivo abordar uma temética que tem apresentado uma grande
evolucdo nas ultimas décadas, as anomalias vasculares, com particular interesse nas que afetam a

cabeca e 0 pescoco.

A amplificacdo do conhecimento da patogénese molecular e genética nas ultimas décadas, bem
como o aparecimento de novas abordagens terapéuticas justificam o interesse desta revisdo que

apresenta como objetivo o conhecimento do estado de arte das anomalias vasculares.

A frequente confusdo associada a terminologia usada na classificacdo das véarias anomalias
vasculares faz com que o conhecimento da comunidade médica sobre esta tematica seja insuficiente,

desatualizado e frequentemente inadequado, pelo gue a presente revisao pretende clarificar este tema.

O presente trabalho final de mestrado tem por isso como objetivo primordial auxiliar a
esclarecer, através de uma revisdo bibliografica, o conhecimento existente da classificacao,
apresentacao clinica, diagnostico e abordagem terapéutica das varias anomalias vasculares da cabeca

e Pescoco.
1. Classificacdo

As anomalias vasculares sdo muitas vezes designadas erroneamente por angiomas ou
hemangiomas. Para que a avaliacdo e abordagem da anomalia vascular seja 0 mais apropriada possivel,

é fulcral que o diagndstico seja preciso e haja uma padronizacdo da terminologia utilizada. (X!

A classificacdo das anomalias vasculares tem evoluido nas ultimas décadas em consequéncia
da obtencdo de mais conhecimento sobre a base genética e a identificacdo novas entidades. A primeira
classificacdo foi a de Virchow, nesta todas as massas vasculares anomalas eram designadas por

angioma. [2°1

A classificacdo de Hamburg divide as malformacdes em tronculares e extra-tronculares. 1 Esta
dicotomia é relevante para a abordagem pratica das malformacBes. SO anos mais tarde, as

malformagc6es capilares foram adicionadas a esta classificagdo. 4

A distingdo entre hemangiomas e malformacdes vasculares foi desconhecida por um longo
periodo de tempo. Os tumores vasculares, dos quais 0s hemangiomas sdo o principal representante
apresentam um aumento da proliferacdo celular, ao contrario das malformacdes vasculares em que néo

ha um aumento do turnover.



A International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) tem feito esforcos para

uniformizar a classificagdo. A mais recente atualizac&o ocorreu em 2014.5!

Nos tumores vasculares distinguem-se os benignos, os localmente agressivos e os malignos.
Nos tumores benignos estdo incluidos o hemangioma infantil, o0 hemangioma congénito, o angioma
tufado, entre outros que podem ser constatados na tabela 1. Também os tumores localmente agressivos
e malignos estdo nomeados na Tabela 1, mas dada a sua raridade e por ndo serem alvo deste artigo,

ndo serdo abordados.®

As malformagfes vasculares subdividem-se em malformacgdes simples, malformac6es

combinadas, malformacdes de vasos major e malformacdes associadas a outras anomalias.

Tumores vasculares benignos
Hemangioma Infantil
Hemangioma Congenito
HCRI
HCNI
HCPI
Angioma tufado
Hemangioma spindle cell
Hemangioma epitelioide
Granuloma piogénico (ou hemangioma
capilar lobular)
Outros
Tumores vasculares localmente agressivos ou
borderlines
Hemangioendotelioma Kaposiforme
Hemangioendotelioma Retiforme
Angioendotelioma intralinfatico
papilar, tumor Dabska
Hemangioendotelioma composto
Sarcoma de Kaposi
Outros
Tumores vasculares malignos
Angiosarcoma
Hemangioendotelioma epitelioide
Outros

Tabela 1 — Tumores vasculares
As malformacdes simples apresentam a composi¢ao de apenas 1 tipo de vaso, exceto a malformagéo

arteriovenosa. Para além desta existem malformagGes capilares, malformacgdes linfaticas e

malformagc®es venosas. Esta classificagio esta presente na Tabela 2. [



Malformacoes
Cuténeas e/ou mucosas
Com crescimento 0sseo e/ou tecidos moles
Com anomalias SNC e/ou oculares
De Malformacdo Capilar-Malformacao
arteriovenosa
Microcefalia malformacdo capilar
Megalencefalia ~ malformagdo  capilar-
polimicrogiria
Telangiectasia
Telangectasia Hemorragica Hereditaria
Ouros
Cutis marmorata telangiectasicas congénita
Nevos simples/ placa de salmao/ “angel kiss”, “stork
bite”
Outros
Malformacdes linfaticas
Comum
Macroquistica
Microquistica
Mista
Anomalia linfatica generalizada
Malformacdo linfatica na doenca de Gorham-Stout
Malformagc&o linfatica tipo canal
Linfedema Primario
Outros
Malformacdes venosas
MV comum
MV mucocuténea familiar
MV Sindrome Blue Rubber Bleb Nevus
Malformacdo Glomovenosa
Malformagdo cavernosa cerebral
Outros
Malformacdo arteriovenosa
Esporadica
Na Telangiectasia Hemorragica Hereditaria
Na MC-MAV
Outros
Fistula arteriovenosa (congénita)
Esporadica
Na Telangiectasia Hemorragica Hereditaria
Na MC-MAV
Outros

Tabela 2 — malformagdes vasculares simples

As malformacBes combinadas associam 2 ou mais tipos de vasos na mesma lesdo. As varias
combinacdes estdo descritas na Tabela 3. As malformacg6es de vasos major sao anomalias de vasos de
grande calibre e que que podem ter anomalia de origem, niumero, tamanho, didmetro ou valvular. Por

fim, as malformagcdes associadas a outras anomalias que sdo apresentadas na tabela 4. !



MC+MV Malformacao capilar-venosa

MC + ML Malformacao capilar-linfatica

MC + MAV Malformacdo capilar-arteriovenosa

ML + MV Malformacao linfatico-venosa

MC + ML + MV Malformacdo capilar-linfatico-venosa
MC + ML + MAV Malformacao capilar-linfo-arteriovenosa
MC + MV + MAV Malformacao capilar-veno-arteriovenosa
MC + ML + MV + MAV Malformacao capilar-linfo-veno-

arteriovenosa
Tabela 3 — Malformacdes vasculares combinadas

S. Klippel-Trenaunay MC + MV +/-ML + crescimento membros
S. Parkes Weber MC + FAV + crescimento membros
S. Servelle-Martorell MV membros + crescimento 6sseo

MC facial + leptomeningea + anomalias
oculares +/- crescimento &sseo e/ou
S. Sturge-Weber tecidos moles
MC membro + hipertrofia do mebro néo
progressiva congénita
MV +/- hemangioma spindle-cell +
S. Maffucci encondroma
Macrocefalia — MC
Microcefalia— MC
ML + MV + MC +/- MAYV + crescimento

S. CLOVES lipomatoso

MC, MV e /ou ML + crescimento
S. proteus somatico assimétrico

MAV + MV + Macrocefalia +
S. Bannayan-Riley-Ruvalcaba crescimento lipomatoso

Tabela 4 - Malformac6es vasculares associadas a outras anomalias

A utilizacdo do termo angioma deve ser evitado porque gera diagndsticos errados, bem como
o0 termo hemangioma, que ainda nos dias de hoje é utilizado erroneamente, tendo sido incorretamente

aplicado em 71,3% das publicages. [

Para este artigo, apenas abordarei os tumores vasculares benignos e as malformacdes vasculares

simples.

2. Tumores vasculares benignos

A. Epidemiologia

O hemangioma € o tumor vascular mais frequente na infancia. A verdadeira incidéncia ndo €

conhecida ao certo, este desconhecimento deve-se ao facto de nédo ter existido durante um longo



periodo de tempo, uma defini¢do clara de hemangioma. Estima-se que a incidéncia aponte para um
valor situado nos 4-5%, no entanto, sdo necessarios estudos para determinar a sua verdadeira

incidéncia. (6

Quanto a distribuicdo racial, este tumor é mais frequente nos caucasianos. A incidéncia parece ser
3,6 vezes superior nesta raca. [l Apenas 1,4% dos Afro-americanos e 0,8% dos asiaticos apresentam

hemangiomas. [

Quanto a diferencas de género, 0s hemangiomas sdo mais frequentes no sexo feminino, atingindo

um ratio feminino: masculino de 2,4:1. [

A grande maioria dos hemangiomas séo esporadicos, no entanto, em um terco dos casos existe um
familiar em primeiro grau com uma anomalia vascular e destes, 12% apresentam o diagnostico de

hemangioma. [

Uma maior incidéncia de hemangiomas encontra-se associada aos seguintes fatores:
prematuridade, baixo peso ao nascer, filhos de multiparas, anomalias da placenta (exemplo, placenta
prévia), idade materna avancada e hipertensdo materna. 111 A amniocentese e a bidpsia de vilosidades
coridnicas nao se associam a maior incidéncia de hemangioma. A FIV e outras técnicas de reproducéo

medicamente assistida parecem associar-se a um aumento da incidéncia. 1t

O baixo peso ao nascer (inferior a 2 500 g) parece ser o melhor fator preditor de HI (Hemangioma

Infantil), apresentando um incremento na incidéncia de 40% por cada menos 500 g de peso. 241

Parece ndo existir maior incidéncia naqueles que durante gestagdo estiveram sob acdo de farmacos
ou drogas ilicitas. ! No entanto, num estudo caso-controlo a medicacdo periconcepcional foi
considerada um fator de risco importante, nomeadamente, a utilizacdo de produtos medicinais de

ervanarias, os antifingicos e os AINE’s. [26]

A grande maioria dos hemangiomas séo focais (66,8%), seguidos dos indeterminados (16,5%) e
dos segmentares (13,1%). ! Os focais sdo maioritariamente na face. [!% Os segmentares estdo
associados a onze vezes mais complicacdes e necessitam oito vezes mais de intervencdo terapéutica

quando comparados com os focais. !

Os hemangiomas multiplos sdo mais frequentes nos recém-nascidos pré-termo, enquanto que, nos
localizados, segmentares ou indeterminados apresentam uma incidéncia semelhante nos RN pré-termo

e de termo. (7]



B. Patogénese

Os hemangiomas sdo tumores de comportamento benigno que resultam da proliferacdo focal e
anomala de células endoteliais. Este tumor vascular apresenta uma histéria natural Unica e programada

caracterizada por uma fase proliferativa inicial, seguida de uma fase involutiva gradual. [*¢]

A fisiopatologia do hemangioma ainda ndo é bem conhecida, existindo vérias hip6teses (ou

linhas de evidéncia) explicativas.
1. Teoria placentar

As células endoteliais que proliferam no hemangioma tém, de acordo com esta teoria, origem
no tecido placentario materno, como se correspondessem a “metastases” benignas. Estas células
correspondem a precursores vasculares — angioblastos — que apo6s se destacarem da placenta irdo
proliferar em determinadas localizagdes. Para que os hemangiomas se desenvolvam € necessario que
0 seu microambiente seja constituido fatores de crescimento e citocinas. [*2 A hipoxia parece ter
importancia para o recrutamento e proliferacdo destas células endoteliais dai que haja uma maior

prevaléncia de hemangiomas em locais “end vascular, vascular dead end”. (1922
A favor desta teoria temos argumentos epidemiol6gicos, genéticos e celulares.

Do ponto de vista epidemioldgico, os hemangiomas sdo mais frequentes em situagdes em que
haja disrupcdo placentar, nomeadamente: placentacdo anémala (ex.; placenta prévia), pré-eclampsia

materna e bidpsia das vilosidades corionicas. 2]

Quanto aos aspetos moleculares existem um conjunto de marcadores que Sa0 expressos nas
células do hemangioma que sdo também expressos nas células da placenta, mas que ndo sdo expressas
noutras anomalias vasculares ou em células vasculares normais. Entre estes marcadores encontram-se
GLUT-1, atualmente é o principal marcador dos hemangiomas, e ainda, merosina, laminina, antigénio
Lewis Y, FcyRII, IDO e IGF-2, 192123

As células da placenta sdo muito parecidas, do ponto de vista genético, com as células dos
hemangiomas. [2
A inexisténcia de microquimerismo materno-fetal ndo permite excluir esta teoria, visto que, o

tecido placentério é predominantemente fetal. (2]

2. Teoria da hipoxia tecidual



A diminuigéo da tensdo de Oz tecidual vai induzir a angiogénese e a vasculogénese. A formagao
de um vaso de novo designa-se por vasculogénese e o crescimento de vasos a partir de vasos

preformados corresponde a angiogénese.

As células vao sensibilizar a hipoxia e geram uma resposta através da modificacdo da
expressdo génica. O objetivo € aumentar a resisténcia a hipoxia e também, como ja falado

anteriormente, formar novos vasos.

A resposta celular a hipoxia é mediada por um fator de transcricdo HIF- a. Tem um papel
regulatorio da diferenciagdo das células da linhagem miel6ide, dos genes envolvidos na angiogénese,
na eritropoiese e na inflamagdo e ainda controla a sobrevivéncia celular. ¥ O HIF-a estimula a
transcricdo de BNIP3, CA-1X, GLUT-1, pAKT, pS6 e VEGF. [?¢]

A via mTOR, na qual o complexo mTORC1 tem um papel-chave sobre a regulacdo do
metabolismo celular por fatores de crescimento e de hipdxia, quando desregulada condiciona um

crescimento desorganizado. [*°]

Esta teoria é apoiada por alteragdes morfol6gicas, como é o caso da presenca de uma zona
palida — macula anémica — que existe previamente ao desenvolvimento do hemangioma, o que parece
sugerir a interrup¢do da circulacdo sanguinea. Constitui assim um estimulo para que células normais,

mutadas ou embolizadas de origem placentar se edifiquem e proliferem nesta regi&o. [*°
3. Aumento da atividade angiogénica e vasculogénica

Nos hemangiomas infantis em proliferacdo, existem células mesenquimatosas (CD133+) que
se diferenciam em células endoteliais, pericitos e adipdcitos. 2”1 Por este motivo apresentam (in vitro)
a capacidade de originar novos vasos. Estas células vao diferenciar-se em células endoteliais pela

hipoxia local. Posteriormente as mesmas células podem diferenciar-se em pericitos via Jagged1. %

As células endoteliais progenitoras sofrem uma mutacdo que leva a proliferacdo e formacao
de hemangioma. A mutacdo vai afetar o crescimento e proliferacdo por maior expressdo TIE2 e maior
resposta a angiopoetinal. Estas apresentam mais resposta a VEGF tendo 2 a 3 vezes mais capacidade

proliferativa, (192829

Nenhuma das teorias prevalece sobre as outras e podem mesmo coexistir sem se anularem umas
as outras, ainda assim, embora a forte investigacdo sobre a origem do hemangioma ainda ndo se

conhece de forma clara a sua fisiopatologia.

Crescimento e desenvolvimento dos hemangiomas



Os hemangiomas apresentam duas fases distintas do ponto de vista celular e molecular: fase

proliferativa e fase involutiva.

3-7 years

Birth 3-12 months 12-36 months

Caspases+
ICAM1+

@ CD133 stem cell

@ Immature endothelial cell (GLUT1 positive)
== Pericyte

@ Adipocyte

@ Mastcell

Figura 1 — Estadios de evolucio do hemangioma infantil [

Na fase proliferativa, as células endoteliais proliferam. As células endoteliais surgem a partir
de progenitora estaminal porque se verifica clonalidade e por apresentaren caracteristicas como:

imaturidade, indiferenciada e a morfologia mesenquimatosa. (1831

As células endoteliais precursoras sdo CD133+ e CD33+, verifica-se a expressao de ambos 0s
marcadores nos hemangiomas e uma perda da expressao do marcador CD133+ com a involugdo. O

marcador CD133+ encontra-se expresso nas células endoteliais estaminais. [834

As células endoteliais progenitoras tém uma resposta anémala ao inibidor da angiogénese — a

endostatina — na presenca de VEGF verificando-se uma maior migracao. 18321

Durante a fase proliferativa existe uma perturbacao do equilibrio entre os fatores angiogénicos
e antiangiogénicos. Com um aumento do VEGF-A que justifica uso de glucocorticoides nos angiomas
visto que diminui a expressio deste. B3l Também as mutacdes nas vias reguladoras, nomeadamente

VEGFR, leva a uma expansio clonal das células endoteliais.[*®!

Nas células de hemangioma existe uma expressdo constitutiva de VEGFR-2 por menor
atividade de vias que envolvem -1 integrina, TEM8, VEGFR2 e NFAT. Esta situacdo condiciona
proliferacdo endotelial e migracéo celular.[t8281

Menos importante, mas também presente na fase proliferativa temos a via mTOR em resultado
da transducéo de sinal VEGFR2. 'l A importancia do bloqueio farmacoldgico mTOR traduz-se numa

menor renovacio do hemangioma, perda do potencial de diferenciacio e inibigdo vasculogénica. 24



Os recetores B-adrenérgicos ativam a via de sinalizacdo ERK/MAPK que por sua vez leva a

proliferacdo celular, por expressdo de VEGF e MMP-9, envolvida na vasculogénese. [18:3]

A partir de uma certa altura, ocorre involucdo do hemangioma que é caracterizado por um

downregulation dos genes antiapoptéticos. 2

A involugéo passiva caracteriza-se pela capacidade de sobrevivéncia inerente a propriedades
da célula endotelial, bem como a permanéncia do microambiente por um periodo determinado. O IGF-

2 parece ser o fator perdido nesta fase que durante esta fase providencia a proliferacao e crescimento.
[29]

A involucdo ativa caracteriza-se por uma ativacdo do sistema imune e relaciona-se de forma

estreita com a apoptose destas células endoteliais.

A presenca de muitas células CD8+ citotdxicas que sdo capazes de induzir a apoptose pode
justificar a involucdo, embora ndo existam em maior concentracdo nesta fase. [?21 Adicionalmente é
necessaria uma diminuicao da atividade da IDO para que as células T possam degradar o triptofano

essencial a sua atividade e assim possam induzir a apoptose. (2]

Por fim, os mastdcitos interferem na involucdo, visto que, atuam de forma direta e indireta na

angiogénese. 2371

As células mesenquimatosas tém um papel fundamental nesta etapa, podem diferenciar-se em
adipdcitos, fazendo destas células importantes elementos da regressdao lesional. Assim 0s
hemangiomas tém a peculiaridade de regredirem que se caracteriza pela perda de vasos e substituicdo
por tecido fibroadiposo. 28!

C. Apresentacdo clinica

Os hemangiomas podem ser classificados quanto a profundidade em superficiais, profundos e
mistos. Os superficiais envolvem apenas a epiderme e sdo planos, moles e de coloragdo vermelho
brilhante. Os profundos envolvem o tecido subcutdneo e a derme profunda, poupando a epiderme
adjacente, e apresentam um aspeto mais varidvel mas sdo tipicamente nodulares e azulados, de
consisténcia firme. Os hemangiomas mistos (também designados por compostos) encontram-se na
epiderme e tecido celular subcutaneo apresentam caracteristicas de ambos. 1921381 A fase proliferativa

é mais prolongada nos hemangiomas profundos. !
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Podem ser classificados quanto a distribuicdo em focais, segmentares, indeterminados e
multifocais. [*°! Os hemangiomas focais correspondem aos tumores que se desenvolvem a partir de um
Unico ponto.

No que diz respeito a localizagdo 60% encontra-se na cabeca e pescogo, 25% no tronco e 15%
nos genitais e extremidades. 38401

Na face a sua distribuicdo ndo acompanha a distribuicdo de raizes nervosas nem das linhas de
Blashko. [1921.39 N entanto, a distribuicio dos hemangiomas faciais focais néo € aleatoria. As formas
focais localizam-se mais frequentemente nas proeminéncias ésseas, com 60% dos hemangiomas a
ocupar a regido facial central. 4]

Quando envolvem multiplas subunidades cervico-faciais embrionarias sem bordos definidos
séo designados por hemangiomas segmentares. Estes tém origem na neuroectoderme, possuem padrao
geografico e sdo de grande dimenséo. Podem ter aparéncia reticular e telangiectasica. 2]

Os hemangiomas segmentares tém habitualmente um componente profundo que envolve os
planos profundos da face e, por vezes, a glandula pardtida. O padrao “beard” estd associado a
hemangiomas subgléticos concomitantes em 63% dos afetados.!?!! Este tipo de distribuicdo deve-nos
alertar para a sindrome PHACES. Tal como os hemangiomas profundos, estes apresentam também
uma fase proliferativa mais prolongada. [

Quando ndo se conseguem encaixar nos focais ou segmentares designam-se por hemangiomas
indeterminados. Se forem identificadas mais de dez lesdes cutaneas estamos na presenca de um
hemangioma multiplo, sendo que quando estdo em numero superior a cinco existe uma grande
probabilidade de também estarem presentes hemangiomas viscerais do figado ou trato gastrointestinal.
[21,40]

As localizagdes que merecem especial interesse, pelo acrescido nimero de complicagdes, sdo
o0 pavilhdo auricular, regido perioral, a 6rbita e a via aérea. No caso dos hemangiomas auriculares estes
pode condicionar hipertrofia e destruicéo cartilaginea com consequente maior propensdo para infecoes,

que em Gltimo caso poderé condicionar perda auditiva secundaria. (%1

Os tumores junto boca podem comprometer a alimentacdo, bem como em casos extemos
deformar a mandibula e compromete a implantacdo de dentes. Esta localizacdo implica sempre a
exclusdo de tumores da faringe e da via aérea. %

A maioria das lesbes s&o Unicas, mas até 20% podem ter lesdes multiplas. [8:21:3840]

Sdo bastante heterogéneos mas apresentam um comportamento biologico caracteristico e Unico

composto por trés estadios: proliferagdo rapida, quiescéncia e involucgéo.
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As lesdes sdo habitualmente detetadas por volta das duas semanas de vida, embora em um terco
dos casos méculas eritematosas com halo palido ou placas telangiectasicas possam estar presentes no
nascimento. ¥

O primeiro estadio inicia-se nas primeiras semanas de vida e prolonga-se pelos seguintes 9 a
12 meses, sendo que se se tratarem de hemangiomas profundos esta fase pode prolongar-se até aos
dois anos de idade. 3 A medida que crescem adquirem uma tonalidade mais vermelha e mostram-
se mais brilhantes. A les&o duplica de tamanho nos dois primeiros meses e no final dos primeiros 5 a
9 meses, atinge 80% do tamanho final. %421

A intervencdo precoce incide nesta etapa dada o rapido crescimento. Associado a este
crescimento rapido surgem as complicacdes como a necrose e principalmente a ulceracdo dos
hemangiomas e tecidos adjacentes. As lesdes das orelhas e labios estdo mais associadas a ulceracao.
[21,43]

A fase quiescente caracteriza-se pela estabilizacdo do tamanho da leséo e inicio da involucao.
Este inicio involutivo é marcado por escurecimento central da lesdo que é habitualmente muito subtil.
[43,44]

A fase involutiva pode demorar cerca de 1 a 7 anos, mas assim que é acionada o0 hemangioma ndo
volta a crescer ao contrario do que acontece com as malformacdes vasculares. 31 As lestes
desaparecem de forma consistente e completa em mais de 70% dos casos aos 7 anos. No entanto, em
20-40% dos casos permanecem lesdes residuais caracterizadas por laxidao tecidual, descoloracao,
telangiectasias e mais frequentemente massas fibroadiposas. 2+

Existem algumas variantes deste padréo bioldgico de evolucdo. Por exemplo, os tumores profundos
ou mistos com distribuicdo segmentar aparecem mais tarde e demoraram mais tempo a involuir. A
localizag#o facial e parotidea é frequente nos hemangiomas com fase crescimento prolongada. (244241

D. Complicac6es

As complicacBes afectam uma percentagem minoritaria. Entre as complicacdes mais frequentes

distinguem-se a ulceracdo, a hemorragia, 0 compromisso funcional e a desfiguracéo.

Algumas localizacBes anatdmicas estdo associados a um incremento de risco de complicacGes, por
iSs0, a intervencdo precoce tem um papel fundamental nas situaces que possam condicionar maior

risco. 14043

A ulceracdo associa-se a 15% dos hemangiomas, sendo os labios e a regido perioral duas
localizagdes frequentes. Afeta sobretudo os hemangiomas mistos ou segmentares grandes. A infecéo

e hemorragia associam-se a ulceragéo. [21:46]
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Os hemangiomas peri-orbitarios podem comprometer a funcdo do aparelho visual. Quanto a sua
localizacdo sdo frequentes na palpebra superior, podendo também localizar-se na palpebra inferior e
podem ainda ser retrobulbares. As lesdes podem alterar a curvatura ocular e assim causar anisometria
(astigmatismo); comprometer o movimento dos musculos extraoculares e dai decorrer o
desenvolvimento de estrabismo e podem ocluir parcial ou totalmente o olho levando a um
compromisso visual significativo. A ambliopia esta presente em 40-60% das lesdes periorbitais por
comprometimento do eixo ocular. Se 0 hemangioma estiver disposto retrobulbarmente pode ocorrer
proptose. O compromisso visual durante o primeiro ano de vida é muito grave pelo que o tratamento

dessas lesbes deve ser atempado e precoce. [3847]

Os hemangiomas nas vias aéreas também se associam a compromisso funcional. Como abordado
previamente, 0s hemangiomas cutaneos com distribui¢ao “beard” estdo fortemente associados a
presenca concomitante de hemangiomas das vias aéreas. Embora o envolvimento da via aérea possa
ser independente do envolvimento cutaneo. O envolvimento da via aérea, nomeadamente, subglotico

pode apresentar distribuicio segmentar ou difusa. [21:384]

Os hemangiomas com distribui¢cdo “beard” apresentam a distribui¢do de V3 e também ¢ frequente
a associacdo com hemangiomas da par6tida. Os hemangiomas sao assintomaticos até a 42 a 62 semana
de vida, altura em que se pode verificar o aparecimento de rouquidao, dispneia e dificuldade alimentar.
Estes sintomas sdo compativeis com obstrucdo da via aérea. O estridor é sintoma grave que implica
uma abordagem imediata. (243

Os hemangiomas da face podem associar-se a anomalias estruturais, sendo importante excluir a
presenca de PHACES (malformagdes cerebrais da fossa Posterior; Hemangiomas da face; Anomalias
cerebrovasculares arteriais; anomalias Cardiacas; anomalias do olho e defeitos esternais ou
Supraumbilicais). O risco é maior se 0os hemangiomas foram segmentares. Associam-se mais
frequentemente a distribuicdo de V1 e menos a V2 ou V3. A morbilidade desta sindrome relaciona-se
sobretudo com comprometimento neuroldgico e cognitivo. (8]

Os hemangiomas congénitos sdo uma variante rara dos HI que se encontram desenvolvidos
completamente na altura do nascimento e que apresentam auséncia de crescimento poés-natal.
Distinguem-se dois subtipos: RICH (Rapid Involuting Congenital Hemangioma) e NICH (Non-
Involuting Congenital Hemangioma). O RICH apresenta uma involugdo muito rapida que esta
completa no primeiro ano de vida. O NICH ndo involui por completo e é mais frequente no sexo
masculino, necessita frequentemente de excisdo. Sao lesdes violaceas Unicas rodeadas por veias ou

telangiectasias. Apresentam habitualmente alto fluxo e sdo Glut-1 negativas. 15383
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E. Diagnostico
Os hemangiomas infantis sdo diagnosticados por dois dados chave na historia clinica: a

auséncia de lesdo ao nascimento e o crescimento nos primeiros 6 a 9 meses seguido de involuggo. (4%

Quando a diferenciacdo diagndstica ndo é possivel com recurso a histdria clinica e exame

objetivo, o0 Eco Doppler e a RMN podem auxiliar.

O padrédo do hemangioma no Eco Doppler é um padrdo com diminui¢do da resisténcia arterial
e aumento da velocidade venosa, sem shunt arteriovenoso. Permite distinguir HI de malformagGes

linfaticas. [153949]

A RMN permite avaliar a extensdo dos hemangiomas profundos apresentando-se isointenso
em T1l-weighted. Na fase proliferativa sdo ligeiramente hipointensos em T2-weighted e na fase

involutiva muito hipointensos devido ao baixo fluxo. [

A angiografia é reservada para 0s casos em que se opta por embolizacdo em caso de

hemorragia, por exemplo.[*’]
Os hemangiomas tém um marcador de superficie especifico, 0 GLUT-1.
F. Abordagem terapéutica

No tratamento do hemangioma infantil é preciso ter em conta vérios fatores: tamanho e

localizago da lesdo; idade; presenca de complicacdes na altura do diagnéstico; estadio bioldgico. 2%

Os hemangiomas infantis estdo associados a regressdo espontanea com uma resolucdo completa
superior a 70% aos 7 anos. Este facto sustenta o “wait and see” como um principio terapéutico valido.
Contudo, a existéncia de complicacGes em 24-38% dos individuos com hemangiomas, pode tornar esta
estratégia perigosa se ndo houver uma monitorizacao e reavaliacdo periddica. No entanto, considera-
se uma atitude aceitavel nos hemangiomas que se encontrem na fase quiescente ou involutiva. 2138l
Contra a abordagem conservadora esta o facto de a regressdao completa nao ser frequente, restando

cicatrizes e residuos fibroadiposos.

Os hemangiomas em que o tratamento ativo deve ser o mais precoce (durante o estadio
proliferativo) e com o intuito de prevenir complicagfes sdo: hemangiomas da face (peri orbitarios,
periorais, envolvimento, do pavilhdo auricular, boca e nariz); hemangiomas na regido anogenital;

crescimento muito rapido ou hemangiomas difusos e infiltrativos; bem como hemangiomatose. Um
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raciocinio idéntico deve ser aplicado para aqueles hemangiomas que ja apresentam complicagcdes como

ulceracdo, impacto na funcionalidade e obstrucdo da via aérea. 5%

O principal objetivo do tratamento € induzir a regressao do HI. Quando as lesdes sdo focais um
tratamento local pode ser suficiente. Quando estamos na presenca de HI com crescimento agressivo,
estdo envolvidas regides delicadas, apresentam-se infiltrativos e difusos ou disseminados o tratamento

deve ser sistémico.
Propanolol

A regressdo no hemangioma infantil observada com o Propanolol foi descoberta de forma
fortuita. Embora seja utilizado como primeira linha no tratamento de hemangiomas infantis
proliferativos e complicados, a sua administracdo continua a ser off-label. ¥*! O seu mecanismo de
acio ainda ndo esta bem esclarecido, mas parece que promove a apoptose das células endoteliais 5 e
que o bloqueio dos recetores acoplados a proteina G impedem a transducdo de vias de sinalizacdo
intracelular nas quais: VEGF, bFGF, MMP2 e MMP9 estdo envolvidos. 552

Este beta-blogueante ndo-seletivo é utilizado no tratamento precoce dos hemangiomas que
causem complicacdes life-threatening, deformidades significativas e compromisso funcional, como os
peri orbitarios, subgléticos e os da ponta do nariz. Se bem que, as lesbes focais peri orbitarias e da

ponta do nariz podem beneficiar de exciséo cirtrgica. %

A vantagem em relacdo a prednisolona é a auséncia de efeitos adversos, mantendo e até
superando a sua eficicia. Este farmaco é mais eficaz na fase proliferativa e o tratamento segue a
seguinte posologia 1-3 mg/kg/dia, trés vezes por dia durante 6-12 meses. Habitualmente o tratamento
dura 6 meses, mas 10-15% precisam de retratamento por mais 3-6 meses especialmente o0s
hemangiomas segmentares ou profundos. Os hemangiomas ulcerados também apresentam uma boa

resposta. [21,51,53-55]

Nas primeiras 24 horas de tratamento, em mais de 90% dos HI a coloracdo da lesdo passa de
vermelho para roxo e ha um amolecimento da lesdo. A abertura espontanea do olho ocorre ao fim uma

semana de tratamento e os sintomas respiratorios do HI das vias aéreas resolvem-se em 48 horas. 56571

O Propanolol é mais eficaz do que corticoides, a vincristina e o laser no tratamento de HI peri

orbitarios, das vias aéreas e hepaticos. 58

Os individuos com lesdes sem compromisso funcional e estético significativo ndo precisam de

ser tratados com beta-bloqueantes. Também os individuos com lesbes residuais e 0s néo
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respondedores, ndo beneficiam desta terapéutica. Os principais efeitos adversos sdo a hipoglicémia, a
bradicardia, a hipotensdo e a hipercaliémia decorrente da lise tumoral. Também 0s que apresentam
contraindicagGes como a bradicardia sinusal, blogueio auriculoventricular e asma ndo devem receber

terapéutica com Propanolol. 545559601

O timolol tépico é seguro e eficaz para hemangiomas de pequena dimensao e superficiais, que

ndo se encontrem ulcerados ou que ndo afetem a mucosa. 3961
Corticosteroides

O mecanismo pelo qual os corticosteroides exercem a sua a¢do nos HI ainda ndo é claro mas
uma diminuicdo da transcricdo de fatores antiangiogénicos, a inducdo de apoptose endotelial por
upregulation da transcricdo do gene do citocromo B mitocondrial e um maior nimero de mastdcitos

parecem contribuir para a regressdo da leséo. 8

Apbs o aparecimento do Propanolol as aplicacbes dos CEs (corticosterdides) sao muito
pontuais, estando reservados como abordagem inicial para os tumores vasculares congenitos que se

confundem com HI. 2

Os corticosteroides podem ser administrados de forma tdpica, intralesional e sistémica. O
esquema de dose inicial € 5 mg/kg/dia de PDN (prednisolona) oral por duas semanas, seguida de
desmame por 6 a 8 semanas que mostrou bons resultados e menos efeitos adversos, mas esta
terapéutica carece de estudos prospetivos que demostrem doses, posologia e duracdo que mostrem

eficacia e seguranca. 223862

O principal problema desta terapéutica sdo os efeitos adversos como as alteracdes
gastrointestinais, 0 ganho de peso, a HTA, a diabetes mellitus, a maior suscetibilidade para infeces,

0 compromisso do crescimento e o aspeto cushingdide. %8
Vincristina

A vincristina inibe a mitose. A sua utilizacdo esta reservada aos tumores vasculares congénitos
que apresentem compromisso funcional e/ou que ameacem a vida. De realcar a importancia da sua
combinagdo com corticosterdides no fenomeno de Kasabach-Merritt. Este fendmeno é observado nos
tumores congénitos vasculares e caracteriza-se por trombocitopénia, hipofibrinogenémia e elevacgao
de D-Dimeros, acompanhada ou ndo por anemia hemolitica. Este quadro pode levar a hemorragia fatal

ou invasdo de estruturas vitais pelo tumor, estando por isso associado a uma elevada mortalidade. O
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tratamento passa por cuidados de suporte e para além da associacdo deste farmaco com

corticosteroides. (38631

A dose utilizada 1mg/m2 com injecdo semanal e depois descalamento da dose. Os principais
efeitos adversos sdo: neuropatia sensitiva mista e neuropatia motora e raramente neuropatia

autonémica.[®]
Interferao

O interferdo é um agente antiangiogenico porque faz o downregulation de bFGF que por sua
vez leva a menor proliferagdo celular. Tem sido cada vez menos usado desde o aparecimento do
Propanolol, mas na era pré-Propanolol estava reservado pra os HI resistentes a corticosteroides. Nestes,
o IFN alfa-a e alfa-2b eram usados na seguintes posologia 1-3 MU/dia. A resposta era completa em
40-50% dos casos. Os principais efeitos adversos a curto termo sdo a febre, anemia e neutropenia e a
longo termo a neurotoxicidade em 10-30% dos casos, com displegia espéstica.[3863

Imiquimod

O mecanismo de acéo € o enhancement do sistema imune que se traduz num aumento da 11-12
que por sua vez impede o crescimento tumoral e que apresenta também um efeito anti-angiogénese.
641 A sua eficacia na forma topica (5%) foi observada nos hemangiomas de tamanho pequeno a
moderado. Deve ser aplicado diariamente por 3 a 5 meses. (6566l

Terapia laser

A terapia laser atua na oxihemoglobina intravascular presente no hemangioma condicionando
lesdo vascular. As modalidades laser para o tratamento de hemangiomas infantis sdo o laser argon, o
laser pulsado e laser Nd:YAG. E (til no tratamento de hemangiomas superficiais ou entdo a por¢ao
superficial de um hemangioma composto porque apenas tem a capacidade de penetrar a pele em 5 mm
de profundidade. (¢4

O éargon laser (comprimento de onda pequeno: 488-514 nm) condiciona a destrui¢do térmica
néo seletiva de vasos, pelo que, este se encontra frequentemente associado a lesdo do tecido adjacente

normal com formacéo de cicatriz hipertrofica e alteragio da pigmentacao cutanea. 64671

A utilizacdo de Flashamp-Pumped Pulsed Dye Laser (comprimento de onda de 585 ou 595
nm) permite destruicdo por fotocoagulacio de forma seletiva. E utilizado para inibir a proliferacéo dos
hemangiomas superficiais e também para acelerar a regressdo dos tumores em involugéo. 64581 Nos

hemangiomas focais ulcerados parece diminuir a dor e promover reepitelizacdo, mas nas lesoes
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segmentares pode agravar ulceracdo. 2341 Nas zonas mais sensiveis deve-se diminuir a energia
utilizada. Podem ser necessarias varias sessdes com intervalos de 4 semanas. [4%81 Os principais efeitos
adversos imediatos séo o eritema perilesional que geralmente se resolve 7-14 dias. As cicatrizes
atroficas correspondem a menos de 1% das complicagdes. A ulceracdo, e a hiperpigmentacédo

transitoria podem ocorrer. (646

O tratamento com laser Nd:YAG (Neodymium:yttrium aluminum garnet) utiliza emisséo de
onda com comprimento de 1064 nm (pode ser continuo ou pulsado) e atinge maior profundidade que
o anterior (até 20 mm). E mais Gtil para hemangiomas de maior dimens3o e hemangiomas profundos
até 2 cm. Os pardmetros devem ser adaptados a les&o, sendo que lesdes mais espessas beneficiam de
um tempo de exposic¢do e energias maiores. Os principais efeitos adversos sdo a dor, o edema, a

formacéo de crosta. [6467]
Cirurgia

A utilizacdo de Propanolol como primeira linha no tratamento dos HI restringiu a utilizacdo de
cirurgia. Esta intervencao esta associada a complicag¢fes no intraoperatério (dificuldade no controlo
de hemorragia) e no pds-operatorio, como a cicatriz hipertréfica. A cirurgia como abordagem inicial

correspondeu outrora a 50% dos casos quer como terapéutica tnica, quer como adjuvante. 21381

As indicacGes e 0 momento ideal para a realizacdo da cirurgia sdo bastante controversas
devendo pesar-se varios fatores tais como: as areas anatomicas envolvidas, tipo e tamanho de Hl,
complicagBes prévias, a velocidade de involugdo, compromisso funcional e a resposta a outros

tratamentos. 21381

A excisdo cirurgica precoce durante a fase proliferativa é controversa. As seguintes situacoes
parecem beneficiar de excisdo precoce sdo: hemangiomas palpebrais que comprometam a abertura
ocular, HI ulcerados e sangrantes e ainda os hemangiomas do nariz que causem deformacéo
cartilaginea, sendo que é necessario que nenhum deles apresentem resposta consistente a terapéutica
médica e/ou laser, bem como os HI grandes do labio que causem desfiguragdo facial,
comprometimento do discurso e dificuldade na alimentacdo. Esté ainda indicado para os hemangiomas
que tenham mais probabilidade de vir a originar residuos fibroadiposos, na correcdo de lesdes residuais
decorrentes de involugdo, HI tuberosos volumosos que afetem locais em a cicatriz seja facil de

esconder, HI tuberosos pediculados e NICH. [21.3870-72]
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A excisdo precoce é igualmente importante do ponto de vista emocional e a intervencao precoce
pode minimizar a estigmatizacdo. A remocdo de hemangiomas da ponta do nariz deve ser feito pré-

escolarmente. [21:38]

Indiscutivel é a utilizacdo da cirurgia na remocdo das deformacdes residuais, tecidos
hipertréficos, hiperpigmentagdo ou tecido fibroadiposo por exciséo ou re-contour. Esta cirurgia é feita
por volta dos 3,5 anos, cerca de 6 meses apos tratamento com Propanolol. 374

As duas principais técnicas cirdrgicas aplicadas para a remocdo parcial ou total de um
hemangioma sdo: incisdo lenticular-shaped com encerramento linear e a incisdo circular com

encerramento em purse-string (outrora designada por round-block).

A primeira técnica € indicada hemangiomas com diametro superior a 3.0 cm. A incisdo deve
seguir o eixo das linhas de tensdo da pele. Para diminuir as perdas hematicas, utiliza-se uma técnica
em que coloca uma “bragadeira” na base do hemangioma comprimindo o seu fornecimento de sangue.
E feita administracio de epinefrina subcutanea concomitante. O tumor é descolado dos planos
profundos e tecidos a volta com diatermia monopolar. Por fim, remove-se o “clamp” e a hemorragia
remanescente & controlada por diatermia bipolar. O encerramento linear é feito com sutura

intradérmica, pode ser necessario alongar a incisdo da pele em cada fim para evitar “orelhas de cao”.
[73,74]

A técnica round-block esta indicada para hemangiomas com menos de 3.0 cm. O encerramento
em purse-string minimiza a cicatriz comparativamente com o encerramento linear. Ainda permite
minimizar a distor¢do tecidual circundante. Nesta técnica € injetada solucdo salina para facilitar o
descolamento do tumor. E colocada temporariamente uma sutura na base da lesdo (polipropileno ou
nylon 2/0) e fixado com torniquete de silica (Vessel, laco). Apds a remocao é feita a hemdstase com
diatermia bipolar e procede-se ao encerramento com dupla sutura em bolsa com uma sutura circular

no tecido subcutaneo (vicryl 3/0) e intradérmica (3/0 de monofilamento absorvivel) na epiderme.
[73,75,76]

Resumindo, o Propanolol é utilizado como primeira linha no tratamento do HI da cabeca e
pescoco. A intervencdo deve ser 0 mais precoce possivel para que a eliminacdo do HI seja possivel,
ou entdo para o seu crescimento seja parado. Ndo é conhecida a percentagem de pacientes tratados
com Propanolol que necessitam de complementacdo por outra modalidade terapéutica como a cirurgia

elou laser. A figura 2 representa um algoritmo de abordagem do hemangioma infantil. (¢4
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Exemplos clinicos

Com o objetivo de ilustrar de uma forma préatica os conhecimentos teéricos previamente
expostos foram-me cedidas algumas imagens e informacao clinica de alguns casos reais.
Figura 3 - Lactente de 3 meses, sexo feminino apresenta um
hemangioma da palpebra inferior esquerda. Neste caso se a lesao
crescer rapidamente pode comprometer o eixo visual, que pode
levar a cegueira por auséncia de input sensorial. A intervencao
deve ser atempada. Se se optasse por ressecc¢ao cirurgica deve ter-

se em conta a existéncia de tecido cutaneo suficiente, para que,

apos a excisdo a oclusdo do olho ocorra sem ectropio. (imagem

cedida por Prof. Dr. Carlos Zagalo e Prof. Dr. José Rosa)

Figura 4 - lactente com 6 meses, sexo masculino com hemangioma
ulcerado na regido geniana esquerda. A ulceracdo associa-se surge a dor,
a hemorragia e infecdo. A cirurgia e propanolol s&o opgdes terapéuticas
validas para este caso. (imagem cedida por Prof. Dr. Carlos Zagalo e

Prof. Dr. José Rosa)

Figura 5 - crianga com 9 anos, do

sexo feminino que apresenta um

hemangioma focal com localizac¢&o no l&bio inferior. Embora esta
lesdo ndo condicionasse disfuncéo, visto que a doente era capaz
de comer e reter a saliva. Optou-se por cirurgia de forma a
redimensionar, corrigir a eversdo e tornar o labio mais simétrico.
A lesdo foi alvo de uma ressecgdo em cunha. O principal desafio
nesta localizacdo é a extensdo da ressec¢do devendo ter-se o
cuidado de evitar microstomia, que néo se verificou nesta doente.

(imagem cedida por Prof. Dr. Carlos Zagalo e Prof. Dr. José

Rosa)
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Figura 6 - Doente do sexo
feminino, 23 anos que com
hemangioma que
envolvimento de 4
subunidades distintas que
contemplam a porcao
direita da regido alar,
paranasal, dorso nasal e
raiz nasal bem como a

regido interciliar. Estas

lesbes sdo habitualmente
dificeis de remover na totalidade, optando-se habitualmente por uma ressec¢do parcial de forma a
evitar perda de maleabilidade do tecido. Esta intervencao deve ser feita mais precocemente possivel.
Nas imagens inferiores temos a doente com 1 més e meio pos-operatdrio, verifica-se uma reducédo do
hemangioma inicial, nomeadamente na regido para nasal e interciliar, existindo um hemangioma
residual sobretudo na asa do nariz direita. A doente ficou satisfeita com o resultado global. (imagem

cedida por Prof. Dr. Carlos Zagalo e Prof. Dr. José Rosa)

Figura 7 - (a) crianga com 10 anos, sexo feminino com diagnostico de hemangioma da palpebra
superior direita. A doente ndo foi submetida na infancia a qualquer intervencao terapéutica. (b) mesma
doente com 60 anos de idade e a lesdo na palpebra superior cresceu. O crescimento da lesdo nao
favorece o diagndstico inicial, pelo que mais provavelmente se trata de uma malformacdo vascular.
Visto que a leséo era procidente cobria o eixo visual condicionando cegueira optou-se pela ressec¢éo
cirurgica da lesdo. (c) pds-operatorio aos 2 meses. (imagem cedida por Prof. Dr. Carlos Zagalo e Prof.
Dr. José Rosa)
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3. Malformacdes vasculares simples
As malformaces vasculares, ao contrario dos hemangiomas, ndo regridem espontaneamente.
As malformagdes sdo remanescentes de tecido embrionério que apresentam progressdo lenta ao longo

da vida. Para um diagndstico adequado de malformacao é fundamental a distingdo de HI. '"]

Epidemiologia

A verdadeira incidéncia e prevaléncia das malformagdes vasculares ndo é bem conhecida. Mais
de 90% das malformac6es vasculares estdo presentes no nascimento e o ratio masculino: feminino é
de 1:1. /879

As malformacdes vasculares sdo bastante distintas do ponto de vista clinico, morfoldgico,
fisiopatolégico e hemodinamico porque depende do sistema vascular afetado e do estadio

embrioldgico em que ocorreu a paragem do desenvolvimento vascular. #0811

As malformacBes vasculares, venosas e linfaticas, tém uma predilecdo pelos membros
inferiores, seguido da cabeca e pesco¢o. As malformacdes arteriovenosas sao mais prevalentes como
fazendo parte de mdaltiplo envolvimento, seguido de envolvimento da cabeca e pescoco e do membro

inferior. (82

Entre as mais comuns encontram-se as malformac@es venosas que ocorre 1 em cada 5000-
10000 nados-vivos e as malformacdes capilares que se manifestam como mancha vinho do porto

ocorre em 0,3% dos nados-vivos. As malformacdes arteriovenosas e linfaticas sio raras. 6%

A. Malformagdes venosas
1. Epidemiologia
A incidéncia das malformacOes venosas extratronculares € de 0,8-1% e sdo consideradas as
mais frequentes na populacdo em geral. 8384 Estas malformagc6es sdo as malformacdes de baixo fluxo

mais frequentes.

A maioria sdo esporadicas e unifocais (93%) e as mulifocais correspondem a 1%. ¥ Nas
malformacdes hereditarias, as malformacdes venosas cutaneomucosas correspondem a 1% e as

malformagdes glomovenosas a 5%. [ Apresentam igual distribuico de género. (&

2. Patogénese
Os erros do desenvolvimento do sistema venoso estdo na base destas malformagdes. Do ponto
de vista etiologico a maior parte sdo esporadicas. ?! Embora seja raro, estas anomalias podem estar
presentes em sindromes hereditarias. A mutacédo do recetor TIE2 localizado no 9p21-22 foi encontrada

em malformacdes venosas hereditarias. (87881
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A via de sinalizacdo TIE esta envolvida na angiogénese e na maturacdo vascular. A mutacao
desta via condiciona a autofosforilacdo do recetor tirosina cinase que aumenta a sinalizacéo celular
condicionando a migracdo endotelial, ramificacéo, o brotamento, a maturacao e estabilidade vascular.
[88-901 A proteina tirosina fosfatase endotelial encontra-se expressa em maior quantidade nos vasos que
apresentam maior quantidade de tecido muscular liso, como nas artérias e veias de grande calibre e é

por isso, que ndo sio afetados por malformacdes. [°%

Numa percentagem significativa das malformacdes venosas esporadicas, Unicas ou multiplas,
foram detetadas mutagdes nos recetores de angiopoetina (TEK). Mutagdes deste recetor levam a perda

de func&o do recetor TIE. [°U

O TGF-beta e beta-FGF estdo sobrexpressos nas anomalias venosas o que suporta a existéncia

de proliferacdo vascular, contudo, os dados disponiveis ainda sdo insuficientes. 4

Quanto ao crescimento das malformacdes, a presenca de recetores de progesterona justifica o
crescimento das lesdes dependente de alteracbes hormonais, como as que decorrem na puberdade e na

gravidez. [21]

3. Apresentacao clinica
As malformacdes venosas da cabeca e pesco¢o podem ser anomalias venosas circunscritas
conectadas circulacdo por capilares, anomalias venosas localizadas ligadas a circulagdo venosa por
veias ou ectasias venosas difusas.
Podem ser superficiais: intradérmicas ou subcutaneas ou profundas: intramusculares ou

intradsseas. 92

A principal caracteristica destas estruturas compressiveis é sua a expansdo com circunstancias
em que se verifiqgue um aumento da pressdao venosa: a suspensdo, exercicio, manobra de Valsalva e
manobra de Trendleburg. 53 Quando afetam a mucosa correspondem a bolhas (blebs) roxas que
podem estar associadas a uma sindrome mucocutanea familiar — blue rubber bleb nevus syndrome —

associada a malformages também no trato gastrointestinal. [

Geralmente sdo detetadas como lesdes Unicas que podem ser localizadas ou segmentares.

Quando superficiais ttm uma coloragdo azul. !

Ao exame objetivo, na auscultacdo ndo apresentam sopro ou frémito e na palpagdo ndo existe

alteracdo da temperatura e é indolor. [

A sintomatologia varia com a localizagdo. Na cabeca e pescoco tém preferéncia pelas seguintes

estruturas: cavidade oral, VA (via aérea) e grupos musculares do pescoco. 2%
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Podem associar-se a complicagdes. Quando o sangue entra nestes vasos anomalos apresenta
dificuldade em sair pelo que hd expansdo gradual e a estase sanguinea propicia a trombose e
calcificacdo. U A formacdo de um rolho plaquetario intralesional decorrente de traumatismo ou de
estase venosa vai desencadear dor e edema. 21 Mais raramente podem ser palpados nddulos firmes

que correspondem a flebolitos. 5

Outra complicacdo relaciona-se com as malformagdes mais profundas que afetem grupos
musculares e 0ssos da face porque podem provocar deformacao facial progressiva e lenta que se traduz

em dificuldade na alimentacdo, apneia do sono e enoftalmia. [

A elevacdo de D-Dimeros € considerado um marcador de malformacéo venosa e encontra-se
associado a um risco aumentado de coagulacdo intravascular localizada, que por sua vez, no momento

do tratamento tem um risco aumentado de coagulacdo intravascular disseminada. [

E fundamental a distingdo MV e HI profundo, que pode ser feito por diascopia. Na primeira

tende a verificar-se o desaparecimento da coloracio azul-arroxeada. [

O diagndstico tardio, por ser frequentemente confundida com hemangioma, atrasa o inicio do
tratamento pelo que o diagnostico da lesdo pode ocorrer na puberdade e adolescéncia, altura em que
se assiste a um crescimento dramatico da lesdo, provavelmente de influéncia hormonal e presenca de

recetores de progesterona. 84

4. Diagnostico

A ecografia com doppler é util para a avaliacdo do padrdo hemodinamico, bem como para
determinar a localizacdo, morfologia, extensao e envolvimento de estruturas. O padrdo hemodinadmico
mais tipico é o de baixo fluxo. A auséncia de fluxo pode também acontecer se a malformacéao estiver
trombosada ou tiver ocorrido esclerose do vaso. Por vezes, pode associar-se aumento do tempo e
volume de refluxo, que pode significar estenose venosa. A ecografia também € (til para a avaliar a
presenca de trombose através compressibilidade do tecido. A ecografia é importante para guiar o
tratamento: identificando o local e morfologia de malformagfes venosas e dos vasos eferente
permitindo que a ejecdo do agente esclerosante seja mais adequada. E a chave para diagndstico e

follow-up. [51:85.93,94]

A RM permite detetar qual a extensdo e o eventual envolvimento de estruturas vitais e dos
tecidos circundantes. Estas malformagfes sdo hipointensas ou isointensas em T1-weighted e
hiperintensas em T2-weighted. A auséncia de vazio de fluxo é mandataria para o diagndstico. A

utilizacdo de contraste permite o diagndstico diferencial com linfangiomas, higromas quisticos, quistos
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do canal tireoglosso e quistos branquiais. [23°51 Uma Angio-RM com contraste 3D é (til para avaliar
drenagem no sistema venoso Vvisto que a auséncia de um sistema venoso profundo adequado pode ser

uma contraindicagio para terapéutica esclerosante. [l

Na TC sem contraste, as malformacdes venosas sdo habitualmente hipodensas. Com a inje¢éo
de contraste ocorre realce da lesdo lento e periférico. Este meio de diagnostico também permite a
detecdo de flebolitos, erosdo dssea e crescimento para 0 0sso. A TC perdeu algum interesse dado a

clara superioridade da RM para o estudo dos tecidos moles. 83784

A radiologia convencional tem pouca utilidade no estudo destas malformacdes. Pode encontra-
se calcificagdo distrofica, flebolitos ou distorcao dssea. A venografia pode ser utilizada no planeamento

pré-cirtrgico. 8%

5. Abordagem terapéutica
O objetivo do tratamento é a cura, mas nas malformagdes extensas e multifocais, nem sempre é

possivel. Nestas a abordagem multidisciplinar é mais frequente.

O tratamento conservador é Gtil nas malformaces assintomaticas, isoladas e de pequena dimenséo.
Uma das medidas utilizadas €é a elevacdo da cabeceira porque desta forma a lesdo deixa de estar sujeita
a uma elevada pressao hidrostatica o que vai impedir a expansdo com alivio dos sintomas. A analgesia

e a compresso local também s&o benéficas. %

De forma a sistematizar a abordagem as malformacdes venosas podem ser classificadas em tipo |
quando sdo isoladas sem sistema de drenagem, tipo Il com a drenagem se faz para veias normais, tipo

111 se a drenagem ocorre para veias dilatadas ou tipo IV quando se tratam de ectasias venosas. [°°]
Escleroterapia

Esta intervencéo ¢ a principal opcao terapéutica que pode associar-se a cirurgia e/ou laser. [¥71
O mecanismo de acdo desta abordagem consiste na injecdo de uma substéncia esclerosante que induz
inflamacdo e trombose, e a longo termo, fibrose. O facto das lesbes venosas serem de baixo fluxo

torna-se vantajoso porque ha menos wash out. [

Existem indmeros esclerosantes que podem ser utilizados, nomeadamente, o etanol,

polidocanol e a pingyangmicina.

O uso de etanol, como agente esclerosante, deve-se ao seu baixo custo, os bons resultados e a
baixa taxa de recorréncia. E sobretudo Gtil nas malformagdes mais extensas. No entanto, o etanol é

muito toxico para os tecidos devendo ser injetado sob angiografia de substracdo digital e guiada por
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fluoroscopia. [°6%1 A dose cumulativa utilizada ndo deve ultrapassar o ImL/kg. [°®! Os efeitos adversos
a ter em conta séo o colapso cardiovascular, a trombose do seio cavernoso (inje¢do no terco superior
da face), a paralisia do VII (injecéo na proximidade da par6tida) e o tromboembolismo pulmonar, que
pode ser evitado através da compressdo das lesdes durante a injecao. [

O uso polidocanol estéa associado a bons resultados com menos complicagdes do que o etanol.
82151 Embora se consiga fazer uma boa ocluso vascular, a recanalizagio é frequente sendo necessario
follow-up. A utilidade desta técnica esta mais vocacionada para tratar pequenas lesdes superficiais |
ou Il ou em combinacio com o etanol nas lesdes de maior dimens&o tipo 11 e V. 61001010 A dose
utilizada é variavel consoante a localizacdo e tamanho da lesdo. Quanto a efeitos adversos destaca-se
anecrose e ulceragdo cutanea quando se assiste a extravasamento e raras reacoes alérgicas. A utilizacdo
de polidocanol foam tem como objetivo reduzir o risco de dano dos tecidos, no entanto, a recorréncia

é superior e existe risco de embolizaco. [°

A pingyangmicina apresenta propriedades antineoplésicas (estrutura quimica semelhante a
bleomicina). Este agente esclerosante € utilizado no tratamento das malformac@es venosas tipo I, 1l e
mucosas. E bastante utilizado no tratamento das lesdes superficiais. E 0 agente mais seguro. Apresenta
poucos efeitos secundarios, dos quais a febre é a mais frequente. Destacam-se ainda complicacGes
raras mas graves como a anafilaxia, a pneumonite intersticial e a fibrose pulmonar, estas relacionam-

se com a quantidade total utilizada. [°¢

Esta modalidade pode ser combinada com outras abordagens, nomeadamente a cirurgia, visto
que reduz as perdas de sangue no intraoperatério, pode ser também utilizada para tratar lesdes residuais

da cirurgia ou terapia laser. [°!

A recorréncia é frequente, pelo que o follow-up é fundamental, devendo fazer-se avaliacao
clinica e ecografia alternada com RMN de 6 em 6 meses. [1%%

Terapia laser

Considera-se que a abordagem com laser Nd:YAG laser € inferior a escleroterapia, visto que o
laser apenas penetra em 1-3 mm. O mecanismo de ac¢do € a fotocoagulacdo. O padrao utilizado € polka-
dot para que ndo exista necrose e fibrose cutanea e mucosa. Existe uma outra via de abordagem, o laser
Nd:YAG intersticial que permite o tratamento de lesdes com profundidade de 7-8 mm, nomeadamente
as que apresentam localizacdo na mucosa oral, orofaringe e base da lingua. S&o efetuadas incisGes

cutaneas de modo a que a lesdo fique exposta. Os principais efeitos adversos sdo a hiperémia, a
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formac&o de bolhas e o edema. Também pode existir febre e dor. E preciso ter particular atengio

quando se usa o laser na via aérea visto que o edema pode obstrui-la. [21:51:%
Cirurgia

A cirurgia constitui uma boa opgéo terapéutica para a excisdo completas de pequenas lesoes e
para excisdo parcial de grandes malformacGes apos escleroterapia. As lesdes sdo tdo mais ressecéveis
quanto menor é o nimero de veias drenantes. Nas lesdes extensas da lingua a cirurgia pode ser usada
previamente & escleroterapia. [

A escleroterapia pré-operatoria embora permite a reducéo de perdas hematicas, aumenta fibrose

Clinical features
Aspiration
MRI findings

0 que pode deformar a anatomia e

dificultar a identificagéo de estruturas.
[96] iacd i — T
A avaliacdo da hemostase no pré et sam | [Drametor<tan |
L l — T
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cosmetic and functional
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Observation  Or
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Deep-seated Deeped-seated

elevacdo de D-dimeros associa-se a
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Superficial,

abordagem terapéutica, a figura 8

Mucosal lesions

typel, I

type I, TV

|

l

l

PYM injection
Nd:YAG laser
surgery

PYM injection
Interstitial Nd:YAG laser
Surgery

Ethanol £ PYM
(or Polidocanol ) injection
+ Interstitial Nd:YAG laser

apresenta um possivel algoritmo.

+Surgery

Figura 8 — Algoritmo tratamento malformac@es venosas da

cabeca e pescoco [
B. Malformacdes capilares cutaneas ou malformacdes venulocapilares
1. Epidemiologia
Estas lesbes sdo muito comuns na infancia e apresentam uma prevaléncia de 3:1000 nados-

vivos. N&o apresentam predilecdo de género. 292

2. Patogénese
As malformacdes capilares resultam de uma anomalia da morfologia. O sistema neural interfere
no seu desenvolvimento e progressdo. Quanto menor a densidade nervosa maior é a densidade vascular

e menor resposta ao laser. [1°]

As malformac6es capilares cutaneas apresentam uma sobrexpressao de VEGF-A e do VEGF-

R2 que sdo responsaveis pela proliferagio vascular e vasodilatagdo. 104
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O gene RASA1 que codifica uma proteina responsavel por regular negativamente a atividade
de Ras tem sido encontrada mutada em malformacdes capilares. A mutacdo leva a uma ativacao

permanente da RAS que por sua vez altera o crescimento, diferenciacéo e proliferacéo celular. 8791

A proteina de matriz Del-1 (desenvolvimento endotelial locus-1) pode fazer parte da

patogénese de algumas malformaces capilares por induzir a formacao de plexos com muitos capilares.
[o1]

A patogénese das malformacdes capilares continua por explicar.

3. Apresentacéo clinica
As malformagcdes capilares correspondem a colec¢Bes de vasos ectasicos superficiais. Resultam
da malformacao de capilares e vénulas pos-capilares derme papilar e reticular superficial. [°?1

Na altura do nascimento, apresentam-se como placas rosas ou vermelhas. Podem afetar
qualquer parte, mas sdo mais frequentes na regido frontal, palpebras, nariz e regido da nuca, geralmente
tem uma distribuicio unilateral e segmentar, respeitando a linha média. [°? Quando faciais, seguem a

disposicao do nervo trigémio.

Com o crescimento da crianga, ndo regridem, tornam-se mais espessas e escuras

correspondendo a manchas vinho do porto.
A observacio clinica sdo planas, indolores e com a temperatura igual a pele a volta.

A maioria das lesbes sdo anomalias cutaneas isoladas. Podem surgir associadas a outras
sindromes como S. Wyburn-Mason (mancha vinho do porto na face que se associa a MAV na retina e
nervo optico). Quando acompanham a distribuicdo do V par podem se associar a Sindrome Sturge-
Weber. %21 Nesta sindrome estdo mais frequentemente associadas ao segmento V1. O envolvimento
da leptomeninge ipsilateral condiciona alteagbes neuroldgicas. As principais manifestacdes
neuroldgicas sdo: convulsdes, atraso do desenvolvimento, enxaquecas, hemiparésia e alteracfes dos
campos visuais. Por isso as criangas com envolvimento da face devem fazer RM/TC CE para excluir
envolvimento das leptomeninges. O envolvimento ocular, nasal e oral ipsilateral é tipico do SSW e

pode também existir glaucoma. 83292

As principais complicagdes séo o glaucoma, sobrecrescimento 0sseo e dos tecidos moles, o

espessamento e a nodularidade.

O glaucoma estd presente em 18% das criangas com malformacéo capilar periocular na

apresentacdo ou nos primeiros 3 anos. Sao mais frequentes se a lesdo for bilateral ou se houver
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envolvimento palpebral. [*%! Quando associados a SSW podem estar presente em 40-60% dos casos.
[106]

A distribuicdo V2 associa-se a hiperplasia do maxilar superior e da gengiva, que podem

condicionar uma oclusdo dentaria anémala. [197]

A auséncia de tratamento precoce leva a que cerca de 65% das lesdes apresente espessamento

da lesdo e crescimento nodular no interior das malformacdes. [1%!

Também podem afetar a mucosa da cavidade oral, gengiva, lingua, laringe, nariz, parétida e
tecidos moles do pescoco causando dor cervical, edema parotideo, globus faringeo, disfagia, disfonia,

epistaxis e obstrucio nasal. Estas lesdes podem associar-se a elevado dano psicoldgico. 3

4. Diagnéstico
O diagnostico é na maioria das vezes clinico, ndo sendo necessarias RM e ECO, embora possam
ser Uteis no diagnostico de sindromes associadas. Na ecografia com Doppler o padrdo hemodinamico

tipico ¢ a auséncia de fluxo. [*3

A RM serve para descartar uma malformacdo arteriovenosa associada (quando as
malformacdes capilares apresentam dor ou alteracdo térmica) ou uma sindrome Sturge-Weber. As
malformacdes capilares sdo hiperintensas em sequéncia sensiveis ao fluido e hipointensas em T1-
weighted. [

5. Abordagem terapéutica
Atualmente a principal abordagem terapéutica é o laser. As malformaces capilares constituem a
principal indicacdo para terapia laser.
A utilizacdo de Lamp-pumped Pulsed Dye Laser causa disrupc¢do dos vasos por fototermolise,
preservando a epiderme. Quanto mais clara a lesdo maior serd a densidade de energia necesséria e

vice-versa. [92

Os parametros do laser ndo estdo padronizados, no entanto, um comprimento de onda de 585-
600 nm, uma duracao de pulso de 0.45 a 10 ms, uma fluéncia de 4.5 a 12 J/cm 2 e tamanho ponto de
pelo menos 7 mm parecem ser apropriados. %8 Quanto ao comprimento de onda existem varios estudos

que comparam PDL de 585 nm com 595 nm ndo existem evidéncia de qual o melhor. [%°]

A fluéncia da energia inicial depende da idade (< 12 meses: 5.0-5.6 J/cm2; 12 ms a 4 a: 5-6-

6.4 Jlcm2 e > 4 a: 7 J/cm2), localizacdo anatdmica (deve ser menor nas pélpebras e méos) e cor da
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lesdo. (% Dependendo da resposta ao tratamento, pode fazer-se um aumento de 0.5J/cm2 nos

tratamentos seguintes. (14

O intervalo entre tratamentos é variavel podendo ser de 2, 3 ou 4 semanas. **?1 O tratamento
deve prolongar-se até ao desaparecimento ou se este ndo ocorrer até nao existir melhoria adicional com

tratamento otimizado, a duragéo é de habitualmente 3-15 sessdes. 1]

A multiple pass technique (retratar a mesma area no mesmo tratamento) apresenta beneficios

na lesdes da face devendo existir ma adaptacdo da durac&o do pulso e comprimento de onda. [1**!

Pode existir alguns efeitos adversos eritema e edema que se resolvem no espago de semanas.
Apds o tratamento de lesdes de maior dimensdo pode desenvolver-se atrofia cutanea, hipopigmentagéo

e cicatrizacdo com fibrose.

C. Malformagdes arteriovenosas
1. Epidemiologia
As malformacdes arteriovenosas sao raras, mas sdo consideradas as malformac6es mais graves
pela dificuldade existente no seu diagndstico e tratamento. Estas malformag6es crescem ao longo da
vida e podem ser infiltrativas e ameacadoras de vida. As principais localizagdes sdo a regido geniana,

labios, pescoco, pavilhdo auricular e mandibula. (2151

2. Patogénese
As malformac0es arteriovenosas resultam de defeitos no desenvolvimento embrionario precoce

pela ndo regressdo dos canais arteriovenosos que formam os plexos retiformes primordiais. °4

Afetam principalmente a cabeca e pescoco porque durante o periodo embrionario ha um
predominio das lesdes cefalicas e o facto da regido geniana e pavilhdo auricular ocuparem um maior

ratio 4rea: volume faz com que estas sejam mais frequentemente afetadas. [
A mutago de RASA1 foi encontrada em malformagcdes capilares e MAV. P!l

Durante a fase embrionaria as células endoteliais apresentam ligandos e recetores diferentes.
Os defeitos nos ligandos (efrinas) ou nos recetores podem contribuir para o desenvolvimento de
MAV’s, 1]

E necessaria mais investigaco que permita conhecer quais as vias sinalizagio envolvidas.
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3. Apresentacéo clinica
As malformacdes arteriovenosas sdo lesdes que apresentam conexdes aberrantes que bypassam
o leito capilar. Ao contrario das restantes, estas apresentam a possibilidade de recrutar mais vasos
(mesmo ap6s embolizacio e ressecgéo). B

Se apresentarem um aferente arterial unico com um “ninho bem definido” sdo focais, sendo
massas de consisténcia mole e bordos definidos e com maior possibilidade de excisdo e
consequentemente com melhor prognoéstico. Quanto intercetam ou destroem os limites dos tecidos sao

geralmente difusos, apresentam mais recorréncias. [

Estdo presentes ao nascimento, mas podem passar despercebidas na infancia. O seu diagnostico
pode ocorrer apenas na idade adulta e algumas séo s6 detetadas apos os 40 anos. O diagnostico antes
dos 20 anos é feito através da detecdo de uma alteracdo da coloracdo cutanea. 251921 Por vezes, as
MAV subdérmicas ou subcutaneas associam-se a palidez (pelo shunt) que ao evoluirem se manifestam
como massas pulsateis. As lesdes nos tecidos mais profundos podem passar despercebidas e a Unica

manifestaco ser a hemorragia. [*%

As MAYV crescem ao longo da vida apresentando surtos de crescimento. O trauma, as hormonas
e as intervencdes cirurgicas sdo considerados triggers. 2921 Ao exame objetivo podem apresentar-se
como um blush vascular com tecido subjacente compressivel, com ou sem pulsatilidade. O diagnéstico

como hemangiomas infantis é frequente pelo que atrasa o tratamento adequado. 254

As MAYV apresentam um estadiamento. O estadio | engloba as lesGes quiescentes que se
associam a achado clinicos minimos, no estadio Il encontram-se as que apresentam expansao, frémitos
palpaveis e pulsatilidade. Quando invadem os tecidos adjacentes provocando destruicao dor, ulceracdo
e hemorragia a lesdo é estadio Il e por fim, o estaddio IV engloba as lesdes associadas a IC por
crescimento descontrolado. A localizacdo, o nimero de subunidades cervicofaciais e a profundidade

também devem ser consideradas para o estadiamento. &5

4. Diagndstico
A ecografia mostra canais vasculares hipoecogénicos sem que haja uma massa bem definida.
O padrdo com fluxo rapido associa-se a fluxo pulsatil na veia de saida. Existe alto fluxo e alta
resisténcia nas artérias e nas veias drenantes dilatadas e a onda esta arterializada (monofasica). O fluxo

venoso é pulsatil. E possivel o reconhecimento do nimero de veias de outflow e a morfologia, %4

Na TC aparecem lesdes com realce, inimeras vasos de chegada e saida e sem que haja uma

persisténcia do contraste na lesao.
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A RM mostra lesdes irregulares hipointensas em T1 e T2-weighted devido ao fendmeno de
vazio de fluxo. O uso de gadolineo ajuda a avaliar as artérias feeding e veias drenantes, é frequente a

presenca de uma fase de enchimento venoso precoce. 21

A angiografia convencional é essencial para o planeamento, tratamento extensdo, avaliacdo
dinamica e da anatomia vascular. ! O achado patognoménico sdo artéria ferentes dilatadas com
opacificagdo precoce das veias eferentes dilatadas. A angiografia permite a distin¢éo de 4 subtipos de
MAV. [115]

5. Abordagem terapéutica
A abordagem terapéutica deve ser precoce para que Se evite que as lesdes adquiram
caracteristicas destrutivas e infiltrativas. A embolizacdo endovascular é a terapéutica de escolha.

Geralmente combina-se a cirurgia e a embolizacio para as lesdes extensas. 5116l

A abordagem depende da extensédo da leséo, localizagdo e compromisso funcional. O principal

objetivo ¢ a excisdo completa do nidus.
Embolizacéo

O objetivo é controlar o crescimento e a hemorragia. Os esclerosantes usados sdo o etanol e 0
N-butil-2-cianoacrilato. 1161 A embolizacio alcodlica é uma abordagem Util ao atingir os vasos que
alimentam a leséo limitando assim o fluxo e controlando temporariamente a dimensdo da leséo.
Apresentam os mesmos efeitos adversos e cuidados que o uso de etanol para esclerose das

malformagdes venosas. [8:2151]

O uso de cola ou coil ndo permite a destrui¢dao endotelial e por isso deve ser usada apenas com

intencdo paliativa. [*%€]

O uso de Onyx, primeiramente utilizado na MAYV cerebral, permite a oclusdo permanente dos
vasos, diminui as perdas hemorréagicas e permite a definicdo dos bordos lesionais. As principais

complicaces sdo a ulceraco, hiperpigmentaco e nodularidade. 82151
Cirurgia

A cirurgia fica reservada quando a embolizacdo ndo é bem-sucedida. A dificuldade cirlrgica
relaciona-se com o risco hemorragico e a fraca visualizacéo dos limites, bem como o envolvimento de
estruturas major. As lesdes de maior dimenséo estdo associadas a uma elevada recorréncia - 93 %. 5!
A resseccdo deve ser completa, porque ao deixar qualquer residuo ha a possibilidade de voltar a

expandir. No intraoperatorio utiliza-se cauterizagio bipolar e gelfoam com trombina. 82151
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As lesdes consideradas irressecaveis podem beneficiar de embolizacdo periodica para controlo

de hemorragia. 6]

O tratamento de escolha é a embolizacao superselectiva, seguida de cirurgia (24 a 48h) e por
fim, reconstrucdo. A embolizacdo é muito importante porque evita o recrutamento de colaterais e
determinando quais os locais de shunt e ocluir estas por¢fes que depois vao deixar de suprira MAV e

ird ocorrer involugdo per si. ¥

D. Malformagoes linfaticas

1. Epidemiologia

As malformagdes linfaticas sdo raras, estima-se que a sua incidéncia em criancas seja de 1:20 000.
O diagnostico é feito antes do nascimento ou nos primeiros anos de vida e ndo existe predominio de
sexo. ¥l Dois tercos dos casos reportados afetam a cabeca e pescoco. Apresentam-se mais

frequentemente na mucosa da lingua e boca e no pescogo 1€l

2. Patogénese
A causa exata permanece por esclarecer parecendo existir um defeito do desenvolvimento na

embriogénese. (1171

Algumas das teorias contemplam a sequestracao de por¢des de tecido linfatico primitivo, em
zonas sem ligacdo ao sistema linfatico, como ocorre nos linfangiomas pequenos e periféricos. Uma
segunda teoria aborda a auséncia de fusdo com o sistema venoso. Existe ainda uma terceira teoria em
a obstrucdo de um eferente linfatico é responsavel pela acumulagdo de linfa o que dilata os canais

proximais. (119

Parece existir um fator de crescimento angiogénico que pode corresponder VEGF-C, VEGF-3
e fator de transcricdo Prox-1 que levam a proliferacdo celular. O fator de transcricdo Prox-1 faz a

upregulation de VEGFR-3, que esta envolvido na separacéo dos linfaticos no desenvolvimento. 2119~
121]

3. Apresentacao clinica
As lesbes podem ser focais, multifocais ou difusas. As lesdes mais difusas afetam mais a

cavidade oral e a via aérea. 2! A classificagdo em macroquistico e microquistico é mais utilizada.

O diagnostico € mais frequentemente feito na infancia, no primeiro ou segundo ano de vida,
quando sdo superficiais. Apresenta crescimento € lento que pode ser acelerado por infegdes e pelas
alteracdes hormonais da puberdade. Por vezes, uma infecdo respiratdria alta, como uma otite média,

ao aumentar o fluxo linfatico evidencia-se a lesdo. ?!! O diagndstico pode ser pré-natal na ecografia e
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o diagnostico precoce permite a possibilidade de preparar intervencdes para uma via aérea complicada

na altura do parto. 1]

A deformacdo, dor, obstrucdo da via aérea, odinofagia, disfagia e infecdo da malformacéo sao

algumas outras das manifestacdes. 2]

No exame objetivo apresentam-se como lesfes ndo compressiveis, preenchidas por fluido e
podem formar-se vesiculas cutaneas ou mucosas que correspondem a pequenos quistos. Quando as

lesdes sdo difusas a avaliacdo da via aérea é importante. 21

As malformagdes linfaticas da orbita sdo de dificil tratamento e envolvem o tecido
subconjutival e periocular. As principais manifestacbes sdo o edema, hemorragia, proptose,
blefaroptose e celulite. A infecdo ou a hemorragia levam a edema e compromisso visual. Quando se
encontram no espaco intra ou extra-conal podem ser mais dificeis de ressecar. [1*l Estas malformagoes

podem associar-se a malformacdes vasculares intracranianas pelo que uma RM pode ser necessaria.
[122]

Quando envolvem o pavimento da cavidade bucal, lingua e pescogo. Estas lesbes quando de
grande dimensdo podem causar desfiguracdo significativa, defeitos funcionais como compromisso
respiratorio e dificuldade na alimentacdo. Por vezes é necessaria traqueostomia e colocacgéo de tubo de

alimentacgo. [*%7]

O envolvimento cutdneo pode associar-se a perda de linfa espontanea pelas vesiculas
aumentando o risco de infecdo levando a celulite aguda e/ou recorrente, que condiciona edema, dor,

desfiguracdo e sépsis, pelo que se deve instituir terapéutica com antibioterapia e anti-inflamatorios.
[92,117,123,124]

A hemorragia espontanea condiciona dor, inflamacdo e compressao dos 6rgaos circundantes
que pode levar a alteracdo visual, dificuldade respiratéria e disfagia se afetam respetivamente a orbita,
trato respiratorio ou trato digestivo. (7]

4. Diagnostico

A ecografia mostra um padrdo sem fluxo, permite a distin¢do entre formas micro (< 2 cm) e
macroquisticas ( >2 cm). A distingéo entre estas e lesdes venosas de muito baixo fluxo pode ser dificil.
[%31 O diagndstico pré-natal por ecografia permite preparar intervencdes, na sala de partos, para uma
via aérea dificil. A presenca de uma equipa cirdrgica com capacidades para fazer um tratamento
intraparto extrauterino (EXIT) que inclui acesso da via aérea por via endoscopica, fibra oOtica e

cirdrgica. 117
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A RM ¢ utilizada para avaliar a extensdao da malformacéo, planear intervencdo, predizer

resultado e verificacdo de diagndstico. 2

5. Abordagem terapéutica
A abordagem terapéutica vai depender de apresentacdo clinica, dimensdo, localizacéo
anatémica e complicagdes associadas. As pequenas lesGes podem ser excisadas com bons resultados,
enquanto as lesGes maiores que tém envolvimento de estruturas profundas como o pescoco e lingua
associam-se a mais complicacbes como infecdo, fistulas e lesdo de pediculos neurovasculares. A
malformacdo persiste em cerca de 30% das excisdes e mortalidade associada as lesdes de maior

dimensao é 2 a 6%, [117.125126]

N&do existe ainda uma abordagem terapéutica inicial bem definida, existindo inclusive
resultados semelhantes entre a escleroterapia e a cirurgia. *21 Bem como néo existem ainda indicagfes
precisas de quais as malformacGes em se deve intervir, mas a presenca de sintomas de obstrucdo do
trato aerodigestivo (disfagia, dispneia), hemorragia grave, dor e compromisso estético implicam
intervencdo precoce. A abordagem pode por tratamento farmacoldgico, excisdo cirurgia ou

escleroterapia. (1171
Farmacos

O sirolimus, um inibidor mTOR, apresentou boa resposta em malformacdes linfaticas graves
sem resposta as terapéuticas convencionais. Apresenta como efeitos adversos mucosite, cefaleias,

subida das transaminases. S&0 necessarios mais estudos para provar a sua eficacia e seguranca. (128
Escleroterapia

E considerada a modalidade terapéutica preferida. Os agentes esclerosantes usados s3o a
doxiciclina, etanol e sotradecol. A bleomicina associa-se a fibrose pulmonar e OK-432 ndo esta

aprovado. 54

A técnica é feita com controlo por fluoroscopia. Os microquistos sdo encontrados com auxilio
de ecografia e puncionados com pequenos cateteres e sob controlo ecografico e fluroscopico a

doxicilina é injetada, o processo € repetido. "]

Quando estamos na presenca de macroquistos, inicialmente coloca-se um dreno (guiado por
imagem) e ¢ feita a drenagem e injecdo através do cateter do dreno, depois clampa-se o dreno por 4
horas, ao fim das quais se abre o dreno e coloca em drenagem passiva. Pode repetir-se diariamente por

3 a 4 dias e depois retira-se o dreno apds uma injecao final. (7]
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Esta técnica é eficaz e tem poucas complicagdes, apresentando uma reducédo da lesdo em 83%

dos casos e 2-10% complicagdes. [1?°]
Os principais efeitos adversos s&o dor, lesdo nervosa e edema excessivo. [1*]

As vantagens relativamente a cirurgia sdo a realizacdo em ambulatério, ndo associacdo a
cicatrizes, o baixo risco de atingimento de estudos nervosas e vasculares (quando guiado por eco e
fluoroscopia). As desvantagens face a cirurgia sdo a resposta ndo imediata, necessidade de varias
sessOes, exposicao a radiacdo no procedimento de fluoroscopia e a necessidade de multiplas anestesias.
A principal desvantagem é que a lesdo ndo € removida e pode recorrer, podendo no entanto, voltar a

fazer escleroterapia. (1171

Esta abordagem parece néo ser indicada para malformacg6es que envolvam a via aérea porque
existe edema pds-escleroterapia que pode levar a obstrucdo. Geralmente prefere-se a ressec¢gdo com

visualizacio direta com ou sem escleroterapia. (7]

E indiscutivel a eficacia nas lesbes macroquisticas, mas ainda duvidosa nas microquisticas

porque a resposta e duragdo do tratamento sdo imprevisiveis. Prefere-se a excisdo cirdrgica. [1*7]
Cirurgia

Para a abordagem cirdrgica é essencial conhecer a extensdo. As lesdes mais focais e menos
infiltrativas sdo mais facilmente ressecaveis (microquisticas séo mais infiltrativas). As macroquisticas
s&o mais facilmente ressecaveis. 21 As malformacdes linfaticas ndo respeitam os planos pelo que a

sua resseccao completa e menos frequente e associa-se a maior morbilidade. (171311

Previamente a cirurgia deve avaliar-se aqueles que necessitam de tragueostomia, porque a
prépria malformacédo causa compressao que pode ser agravada quando ha inflamacdo ou hemorragia
da lesdo e que pode agravar no pos-operatorio por edema. 71 Devem ser preservados nervos. 132IA
remocado de malformacgdes apresentem crescimento 0sseo pode ser necessaria para impedir a paragem

do crescimento. (133

Concluindo, a abordagem passa por escleroterapia para malformagdes macroquisticas
sintomaticas e cirurgia para as malformacfes que persistem apesar de tratamento e lesbes que

comprometam a via aérea. 134
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Exemplos clinicos

Figura 9 - (a) crianca, do sexo
masculino com 5 anos apresenta
uma malformacdo capilar na
hemiface esquerda, ndo foi
intervencionado. (b) o doente
com 62 anos, a lesdo néo
involuiu e ficou espessada e
com aspeto nodular associando-
se a hipertrofia dos tecidos
moles  adjacentes. Embora

atualmente a  abordagem

terapéutica recaia no laser, nos casos em que exista espessamento e nodularidade pode recorrer-se a

cirurgia para ressec¢do da lesdo como foi o caso deste doente. (c) e (d) aos 3 meses pos-operatorio,

embora a ressec¢do nédo tenha sido completa e se verifique a presenca de cicatriz, o resultado foi

bastante bom. (imagem cedida por Prof. Dr. Carlos Zagalo e Prof. Dr. José Rosa)

Figura 10 — homem de 55 anos apresenta uma malformacao
capilar que envolve a cavidade oral, nomeadamente, a mucosa
oral e 0 pavimento da boca. J& existe espessamento e hipertrofia
tecidual na mucosa oral e pavimento da boca. A abordagem
cirdrgica pode estar indicada. Embora ndo seja o caso deste
doente, as malformagdes capilares podem envolver também a

lingua e o palato condicionando que uma sindrome de apneia

obstrutiva do sono. (imagem cedida por Prof. Dr. Carlos Zagalo e Prof. Dr. José Rosa)

Figura 11 - doente do sexo masculino, 63 anos,

verifica-se a presenca de uma malformacéo vascular
que leva a macroglossia e que causa hipertrofia dos
tecidos moles da lingua. Pode existir dificuldade
respiratéria, dificuldade em engolir e dificuldade no
discurso. O tratamento desta lesdo e de outras que
afetem o trato aerodigestivo dependem da presenca de

compromisso funcional, bem como da extensédo e caracteristicas da lesdo. (imagem cedida por Prof.

Dr. Carlos Zagalo e Prof. Dr. José Rosa)
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E. Concluséo

Os hemangiomas e as malformacdes vasculares representam um grupo muito heterogéneo e
complexo de massas da cabega e pescoco. A adoc¢ao de uma terminologia uniforme é o primeiro passo
fundamental para que possa ser feito um diagndstico correto e uma abordagem adequada. A abordagem
terapéutica é um processo complicado que beneficia de abordagem multidisciplinar e adequada a cada
doente. A destacar 0 sucesso conseguido no tratamento dos hemangiomas com o recurso a beta-
bloqueantes nédo-seletivos. No entanto, o tratamento continua a ser dificil e a cura nem sempre é

possivel.
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