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Introducao

Linfangioma é uma malformacao linfatica localizada, que
ocorre com mais frequéncia na regido da cabeca e do
pescoco. Sua etiologia permanece desconhecida; alguns
autores acreditam que se trate de malformacédo congénita
dos vasos linfaticos, ja outros creem que alguns fatores
adquiridos levem a obstrucao linfatica, retencao de linfa,
linfangiectasia e proliferacdo. Sua incidéncia é de um caso
para 6.000 a 16.000 nascidos vivos.'
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Pode ocorrer em qualquer idade, mas cerca de 50% estao
presentes ao nascimento e 90% sao diagnosticados até os
dois anos. Os dois sexos sao afetados igualmente. Os locais
de acometimento mais comuns sdo labio, lingua e regido cer-
vical. Infeccao, trauma ou sangramento podem desencadear
crescimento rapido da lesao.

Relata-se o caso de uma crianca com diagnostico de lin-
fangioma microcistico submucoso, com lesoes faringeas, que
necessitou ser traqueostomizada por obstrucao de via aérea
superior. Descreve-se o tratamento com OK-432, que possi-
bilita posterior decanulacao.

Relato de caso

Paciente masculino, dois meses, foi levado a emergéncia de
hospital terciario do Sul do Brasil com estridor e esforco
respiratorio. Foi submetido a endoscopia da via aérea sob
antestesia geral, na qual se observou infiltracao da mucosa
faringea, desde nasofaringe até hipofaringe, com obstrucao
da via aérea superior (fig. 1).

A ressonancia magnética cervical revelou volumosa lesao
multiloculada (4,9 x 4,3 x 3,6 cm®) centrada no espaco
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Figura 1
aérea superior (direitada foto).

retrofaringeo, a direita (fig. 1 - seta), estendia-se posterior
e anteriormente com envolvimento do espaco parafaringeo
e lobo profundo da parétida direita, bem como se deslocava
anterior e lateralmente as estruturas do espaco carotideo,
sugestiva de malformacéao linfatica (linfangioma). Essa hipo-
tese diagnostica foi confirmada mediante bidpsia de mucosa
faringea.

O paciente foi traqueostomizado, para garantir a pervi-
edade da via aérea. Devido a impossibilidade de resseccao
cirlrgica, optou-se por escleroterapia com OK-432. A massa
cervical foi tratada por aspiracao de 5mL, mediante eco-
grafia cervical e injecao da mesma quantidade de picibanil
naquele local, o que resultou em total regressao da massa.

Na mucosa da via aérea, fizeram-se dois ciclos de
aplicacao de 2mLda medicacao, contabilizaram-se quatro
sessdes a cada ciclo. Nao houve regressao completa das
lesdes com quatro aplicacdes, optou-se, entdo, por repe-
tir o ciclo de tratamento. Apos esse, observou-se melhoria
das lesdes e o paciente pode ser decanulado aos trés anos.
Permaneceu assintomatico, mesmo apds 18 meses de acom-
panhamento ap6s decanulacao.

Apresentou, em algumas das aplicacoes, febre de até
38°C no pos-operatério, além de dor e edema locais.

Discussao

O linfangioma ¢é classificado em macrocistico (mais fre-
quente no pesco¢o), microcistico (mais comum na lingua e
na bochecha) e misto. A regressao espontanea ocorre em
1,6 a 16% dos casos, a regressao é seguida, comumente, por
recidiva.’

O diagndstico é feito mediante manifestacao clinica e
exames de imagem, como ecografia cervical e ressonancia
magnética, os quais delimitam o tamanho e a extensao da
doenca.?

O objetivo principal do tratamento é a restauracdo da
preservacdo da funcdo e da integridade estética.> Deve ser
individualizado para cada paciente, depende do tamanho

Imagem de ressonancia magnética mostra lesdo em espaco retrofaringeo a direita (seta). Imagem endoscopica da via

da lesao, da sua localizacao e da presenca de complicacoes
- sangramento, infeccao recorrente, sintomas obstrutivos,
deformidades estéticas.” Lesdes pequenas sem comprometi-
mento funcional ou estético ndo necessitam de tratamento.
O fato de ser uma lesao infiltrativa, sem limites bem
definidos e com envolvimento de estruturas vitais, pode
complicar o manejo dessa patologia, bem como acarre-
tar sua resseccao incompleta e lesdao de nervos e vasos
sanguineos.*

Ha registro de involugao da lesao em 15 a 70% dos casos,
alguns deles oligossintomaticos, pode a crianca ser obser-
vada até os cinco anos.*

A exérese cirlrgica é o tratamento definitivo, esta
indicada em lesdes maiores de 3cm, com crescimento pro-
gressivo, erosao ossea, dispneia, disfagia ou deformidade
estética.* Advoga-se que a cirurgia seja feita apds os seis
meses se a criancas nao desenvolverem sintomas compres-
sivos que venham a indicar cirurgia mais precocemente.*
O tratamento cirurgico também esta indicado para lesoes
microcisticas localizadas.? O linfangioma pode comprometer
a via aérea por compressao extrinseca ou por envolvimento
intrinseco. O comprometimento da via aérea é mais comum
na infancia ou ap6s hemorragia aguda em uma lesdao macro-
cistica, necessita de tratamento precoce ou tragqueostomia.
A deteccao pré-natal permite planejar a necessidade de tra-
tamento fora do Utero, durante o parto (Exit).>

A taxa de mortalidade pela cirurgia pode ser de até 6% e
a taxa de complicacoes varia de 19 a 33%. A taxa de recor-
réncia é de até 53%.*

Outros métodos terapéuticos atuais incluem radiote-
rapia, laser e escleroterapia com OK-432, doxiciclina,
morruato de sédio, dextrose, tetraciclina, solucdo salina
hipertonica, acido acético, etanol, ciclofosfamida, interfe-
ron cola de fibrina, corticoide* ou agua fervente.'

A radioterapia pode ser indicada em casos recorrentes e
persistentes que se mantenham sintomaticos ou como adju-
vante a cirurgia. Contudo, ha risco de desenvolvimento de
neoplasia maligna e uma série de casos demonstrou nao ser
esse um tratamento eficaz.?
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A resseccao por laser, via endoscopica, seja de CO,
ou YAG, permite remocao mais precisa da lesao, sem
comprometimento funcional.? Contudo, lesées grandes pos-
sivelmente necessitem de terapias associadas. Poderia ser
um tratamento opcional para casos paliativos.*

A solucao alcoolica a 95 ou 100% é o agente esclerosante
mais potente, danifica o endotélio vascular e desnatura as
proteinas que causam trombose. Os efeitos adversos incluem
dano neural, dor, edema e sintomas sistémicos. A quan-
tidade segura para ser usada em criancas pequenas com
grandes lesoes é limitada e, muitas vezes, ineficaz.*

A bleomicina é um antibiodtico citotdxico que induz a
degradacao do acido desoxirribonucleico, esclerosa e fibrosa
a lesdo.? Com baixas doses, podem ocorrer sintomas no local
da aplicacao e quadro clinico semelhante a resfriado. O risco
de usar esse medicamento é de ocorrer fibrose pulmonar,
dose-dependente.’

A doxiciclina é um antibiotico de amplo espectro que
causa fibrose e impede a proliferacao celular na lesao.
Devido ao desconforto da injecao, deve ser aplicado sob
anestesia geral e é necessario o uso de narcoticos apos o pro-
cedimento, para controle da dor.? Parece ser mais eficaz ao
tratar linfangiomas microcisticos e pode causar pigmentacao
dentaria.*

A injecdo de corticoides, como a triancinolona,? parece
ser eficaz em hemangiomas cavernosos intraorais, é eficaz
em casos selecionados de linfangiomas cervicais. A infeccao
pode ser um efeito adverso.

Poucos relatam o uso de cola de fibrina, que agiria como
hemostatico e eliminaria os espacos mortos dos cistos. Nao
foram relatados efeitos colaterais.*

O interferon alfa 2a demonstrou ser eficaz em um
pequeno grupo de criancas, mas nao é amplamente usado,
devido aos seus efeitos adversos: febre, nausea, diarreia,
perda ponderal, alteracdo de enzimas hepaticas, alopecia,
neutropenia e cefaleia.*

0 uso intralesional de ciclofosfamida foi descrito em um
estudo para tumores ameacadores a vida. Os efeitos adver-
sos mais comuns seriam: supressao medular Ossea, cistite
hemorragica, disfuncdo hepatica e transformacdo maligna
em longo prazo.*

OK-432, ou picibanil, € uma preparacao bioldgica que
contém cepas de Streptococcus pyogenes tratadas com peni-
cilina benzatina. Apos sua injecao no linfangioma, estimula
a proliferacao de células endoteliais linfaticas e obliteracao
dos canais linfaticos. Sua concentracao é de 0,1 mg/10mL.
A dose néo deve exceder 20 mL? por aplicacdo, embora haja
relatos de uso de 30mL.> Acredita-se que o dano endote-
lial provocado pelo picibanil seja secundario a ativacdao do
sistema imune do hospedeiro. A maior desvantagem de seu

uso € o risco de repercussao hemodinamica, principalmente
nos pacientes alérgicos a penicilina. Frequentemente ocorre
febre de até 39°C nas primeiras seis horas apos a injecao,
que remite em aproximadamente quatro dias, com o uso de
antitérmicos,’ o que se confirmou na evolucao do paciente
relatado acima.

0O OK-432 leva a resposta completa para lesbes macro-
cisticas, com menor grau de resposta para lesdoes mistas
ou microcisticas.® Lesdes policisticas apresentam resulta-
dos inferiores.> Da mesma forma, as lesdes supra-hioidea
macrocistica ou microcistica e microcisticas infra-hioideas
impoem maior dificuldade de manejo do que as macrocisti-
cas e infra-hioideas e cervicais posteriores. A razao para tal
discrepancia nao é conhecida.?

Caso a lesao nao regrida em até 90 dias, nova aplicacdao
com até 20 mL pode ser feita.

Varios relatos concluiram que o OK-432 é seguro e eficaz
para tratar linfangiomas’ e parece reduzir a necessidade de
terapias adjuvantes.?

Consideracgodes finais

Ha escassos relatos sobre pacientes que necessitaram de tra-
queostomia por linfangioma e acerca do tratamento eficaz
com aplicacao de OK-432 em lesdes microcisticas submuco-
sas. Ha poucas evidéncias sobre cada medida terapéutica, a
maioria delas é baseada em relatos ou séries de casos. Este
€ o primeiro relato de aplicacao dessa medicacao nesse tipo
de lesao que possibilitou a decanulacao do paciente.

Conflitos de interesse
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