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RESUMO

0 linfangioma cistico € uma malformacao benigna e rara do sistema linfatico, cuja localizagao retroperitoneal corres-
ponde a cerca de 1% de todos os linfangiomas. A sua apresentacao clinica é frequentemente inespecifica. Os autores
relatam o caso de uma mulher de 38 anos de idade com dor abdominal persistente e refrataria a terapéutica médica,
que por esse motivo realizou exames de imagem (ecografia abdominal e tomografia computadorizada toraco-abdo-
mino-pélvica) que revelou uma imagem retroperitoneal de natureza cistica, sugestiva de linfangioma. Foi proposta
laparotomia para excisao completa da lesao. O exame histopatologico da peca operatoria confirmou o diagnostico
de linfangioma cistico. A excisao cirlrgica completa é considerada a terapéutica de eleicao, para além de permitir o
diagnostico definitivo.
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ABSTRACT

Cystic lymphangioma is a rare and benign malformation of the lymphatic system, with retroperitoneal location
accounting for only 1% of all lymphangiomas. Clinical presentation is frequently nonspecific. Authors present a
case report of a 38 years old woman with persistent abdominal pain refractory to treatment that required imaging
investigation (abdominal ultrasound and thoraco-abdominopelvic computed tomography scan) unveiling a cystic
retroperitoneal mass suggesting lymphangioma. Abdominal laparotomy was performed for complete excision of the
tumor. Histopathological exam of surgical specimen confirmed the cystic lymphangioma diagnosis. Complete surgical
excision is considered gold-standard therapy and allow definite diagnosis.
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INTRODUCAO

O linfangioma cistico € uma malformacao benigna e rara
do sistema linfatico. Localiza-se com maior frequéncia
na cabega, pescogo e regido axilar®2. Asua localizagao
retroperitoneal é extremamente rara, correspondendo

a apenas cerca de 1% de todos os linfangiomas®#.

Na maioria dos casos o seu diagnostico é feito na
infancia, sendo raro na idade adulta®>%. Muitas das
vezes sao assintomaticos, sendo frequentemente

*Autor para correspondéncia.

descobertos de formaincidental. Quando sintomaticos,
caracterizam-se por sintomas clinicos inespecificos.
Por se tratar de uma entidade clinica pouco comum,
com menos de 200 casos documentados e publi-
cados na literatura internacional®?, relata-se um
caso de uma mulher de 38 anos de idade com uma
malformagao macrocistica do sistema linfatico de
localizagao retroperitoneal e na envolvéncia de
grandes vasos, motivo pelo qual foram envolvidos
Cirurgioes Vasculares no processo diagnostico
e terapéutico deste caso.

Correio eletronico: isabelvieira2o1@gmail.com (1. Vieira).

Angiologia e Cirurgia Vascular / Publicacao Oficial SPACV [ www.acvjournal.com

Namero 01/ Volume 17 / Margo 2021

43



CASO CLINICO

Caso clinico de uma mulher de 38 anos de idade,
com antecedentes pessoais de erradicagao de colo-
nizacao gastrica por Helicobacter pylori com queixas
de dor epigastrica persistente e refrataria a terapéu-
tica médica, mesmo apos a erradicagao da bactéria.
Por este motivo realizou uma ecografia abdominal
superior que revelou uma imagem nodular anecoica
em topografia para-aortica esquerda, medindo cerca
de 21,5 mm por 15 mm de diametros axiais, numa
extensao cranio-caudal de cerca de 37,5 mm, suges-
tiva de lesdo cistica (FiG. 1). Para melhor caracteri-
zagao da lesdao realizou TC (tomografia
computadorizada) toraco-abdomino-pélvica que
confirmou imagem de natureza cistica com contetido
puro, envolvida por parede fina bem definida, com
dimensao aproximada de 38x20x16mm, adjacente e
a esquerda da aorta abdominal infra-renal, com
limites anterior e superior adjacentes a veia renal
esquerda, sugestiva de linfangioma cistico (FIG. 2 E 3).
Nao foram encontradas outras malformagodes linfa-
ticas, arteriais ou venosas. Realizou também
ecografia com estudo doppler dos vasos do pescoco,
membros superiores e inferiores, sem alteragoes.

Figura 1 Ecografia abdominal superior que revelou imagem
nodular anecéica em topografia para-aortica esquerda, medindo
cerca de 37,5x21,5x15mm, sugestiva de lesdo cistica (**).

Ao- aorta abdominal; VCI- veia cava inferior.

Ao exame objetivo, apresentava abdémen mole e depres-
sivel, sem tumefagoes palpaveis, ligeiramente doloroso a
palpagao profunda do epigastro, sem sinais de irritacao
peritoneal. Todos os pulsos eram palpaveis e simétricos
em ambos os membros superiores e inferiores.

Foi proposta uma laparotomia, que a doente aceitou,
a fim de se estabelecer a verdadeira natureza da
lesao, em que a abordagem terapéutica visasse
a sua excisao completa.

Foi submetida a: laparotomia mediana; mobilizagao do
angulo de Treitz e afastamento de ansas de delgado e
colon; abertura do retroperitoneu com identificacao
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Figura2e3 Tomografia computadorizada (TC) abdominal com
contraste confirmou imagem de natureza cistica com contedido puro,
envolvida por parede fina bem definida, com dimensdo aproximada
de 38x20x16mm, adjacente e a esquerda da aorta abdominal infra-
-renal (Ao), com limites anterior e superior adjacentes a veia renal
esquerda (seta branca), sugestiva de linfangioma cistico (seta preta)

da veia mesentérica inferior, veia renal esquerda,
aorta abdominal infra-renal e lesao de localizacao
posterior e inferior a veia renal esquerda, adjacente
e a esquerda da aorta abdominal infra-renal (FiG. 4).
A aparéncia macroscopica da lesao era muito suges-
tiva de lesao benigna de natureza cistica, com paredes
finas e bem definidas. Procedeu-se a disseccao do
plano entre a lesao e as estruturas adjacentes com a
sua posterior excisao completa, sem rotura da mesma.
Intervencao cirlrgica e pos-operatorio decorreram
sem complicacdes. Paciente teve alta ao 32 dia
pos-operatorio, assintomatica, a tolerar dieta geral
e com transito intestinal restabelecido. O exame
histopatologico da pega operatoria confirmou
o diagnostico de linfangioma cistico.
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Figura 4 Abordagem intra-operatéria da les@o.

Ao- aorta abdominal infra-renal; VRE- veia renal esquerda;

VMI- veia menestréis inferior; Setas brancas- lesdo com aspectos
macroscopicos sugestivos de linfangioma cistico.

Doente mantém-se em follow-up em consulta de
Cirurgia Vascular desde ha 4 anos, encontrando-se
assintomatica e sem evidénciaimagiologica de recidiva.

DISCUSSAO

A etiopatogenia dos linfangiomas ainda nao esta
completamente compreendida. Consiste numa malfor-
macao do sistema linfatico onde se acredita que haja
uma falha da drenagem de linfa e a sua consequente
acumulagao. Autores defendem que se trata de uma
malformacao congénita®°, outros acreditam que, no
adulto, possam existir um conjunto de fatores predis-
ponentes ao seu desenvolvimento, nomeadamente a
combinagao de processos inflamatorios, traumaticos,
entre outros fatores que, combinados com fatores
genéticos, contribuam para a sua patogénese®s,

Na grande maioria dos casos o seu diagnostico
é feito na infancia, sendo que 50% das vezes estao
presentes ao nascimento e 90% sao diagnosticados
antes dos 2 anos de idade®3),

Nao existem diferencas na sua incidéncia no que
respeita aos sexos e a sua maioria tem localizagao
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superior: cabega e pescogo (75%); regiao axilar (20%)".
A sua localizagao intra-abdominal & incomum, corres-
pondendo a aproximadamente 5% dos casos, e apenas
cerca de 1% de todos os linfangiomas tem localizagao
retroperitoneal®.

A sua apresentacao clinica é altamente inespecifica
e polimorfica, sendo muitas das vezes assintoma-
ticos e descobertos de forma incidental (por exemplo,
em exames de imagem pedidos por uma razao nao
relacionada, ou no intra-operatorio de uma inter-
vengao cirdrgica). O aparecimento de sintomas esta
relacionado essencialmente com a sua dimensao e
localizagao, podendo desencadear sintomatologia
secundaria a compressao de estruturas adjacentes.
Os sintomas mais frequentemente encontrados sao:
dor abdominal, nauseas, fadiga e perda ponderal®.
As complicagoes relacionadas aos linfangiomas sao
pouco frequentes, no entanto poderao apresentar-se
como abdomen agudo em casos de hemorragia intra-
-cistica, rotura, torgao ou infe¢ao®9.

Os exames de imagem, como a ecografia, a tomo-
grafia computadorizada e a ressonancia magnética
nuclear, fornecem detalhes acerca da sua localizacao,
tamanho, forma, envolvimento e relacao com estru-
turas adjacentes. Contudo, existe um vasto espectro
de diagnosticos diferenciais de lesdes de natureza
cistica com localizacao retroperitoneal que incluem
uma grande variedade de entidades, quer benignas
(p.e. pseudocistos pancreaticos, cistos do urotélio,
cistos ovaricos, adenoma pancreatico microcistico,
adenopatias, abcesso), quer malignas (p.e. meso-
telioma cistico, teratoma, sarcoma indiferenciado,
metastases cisticas), Assim, diferenciar um
linfangioma cistico de outras lesoes cisticas através
de exames de imagem, podera tornar-se muitas das
vezes inconclusivo, sendo a sua excisao cirdrgica
necessaria para o diagnostico definitivo através de
um exame histopatologico.

A excisao cirargica completa, por laparotomia
ou laparoscopia®™, é considerada o tratamento
de eleigao™*®. Alguns autores defendem que se
houver risco de lesao de estruturas vitais durante a
resseccao da lesao, devera optar-se por uma atitude
conservadora, procedendo-se a excisao parcial da
lesao, tendo em conta a sua natureza benigna, ainda
que o risco de recorréncia seja superior®,

Existem outros tratamentos alternativos a excisao
cirurgica descritos na literatura, como a aspiragao e
drenagem percutanea guiada porimagem e a injecao
percutanea de agentes esclerosantes27)

A excisao cirirgica completa deve ser realizada
sempre que possivel, com um 6timo prognostico
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a longo prazo, permitindo o diagnodstico defini-
tivo e estando associada a diminuigao do risco de
recorréncia®3m),

O follow-up destes doentes ndao esta bem definido na
literatura, nomeadamente no que respeita ao segui-
mento imagiologico. O caso clinico descrito, trata-se
de uma doente com o diagnostico em idade adulta de
uma malformacao linfatica macrocistica em locali-
zagao retroperitoneal e adjacente aos grandes vasos,
cuja excisao completa da lesao foi tecnicamente bem
sucedida, o que permitiu o seu diagnostico histo-
patologico, para além da intervencao terapéutica.
Ofacto de se ter conseguido a excisao completa desta
lesao benigna, associa-se a uma diminuicao do risco
de recorréncia e consequentemente melhora o prog-
nostico a longo prazo®*"), Esta doente mantém-se
em follow-up em consulta de Cirurgia Vascular desde
ha 4 anos, encontrando-se clinicamente assintoma-
tica, tendo realizado controlo imagiologico com TC
toraco-abdomino-pélvica apos 3 anos da intervengao
cirirgica, sem evidéncia imagiologica de recidiva.

CONCLUSAO

As malformagoes linfaticas macrocisticas com locali-
zagao retroperitoneal sao uma entidade clinica rara,
sobretudo em adultos. Exames de imagem fornecem
detalhes acerca da sua localizagao, tamanho e
relacdo com estruturas adjacentes®. A excisao cirar-
gicacompleta é considerada a terapéutica de eleigao,
permite o diagnostico definitivo, estando associada
a diminuigao do risco de recorréncia com um bom
prognostico a longo prazo®3©),
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