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RESUMO

O linfangioma é uma ma formacdo congénita dos vasos linfaticos. E considerada
rara na cavidade bucal e quando presente nesta area pode levar a disturbios
funcionais do sistema estomatognatico. O objetivo relatar o caso de um paciente
jovem com linfangioma cavernoso em dorso de lingua, revisando os aspectos
clinicos e terapéuticos da doenga, com enfoque principal naqueles de cavidade oral,
sobretudo a lingua. Trata-se de um paciente do género masculino, 17 anos de
idade, apresentava lesdao em dorso lingual com cerca de 10 anos de evolugdo. A
lesdo se apresentava com textura pedregosa, base séssil e media cerca de 3 cm de
comprimento. O paciente foi submetido a remogao cirtrgica da lesdo, sem
intercorréncias. Atualmente, o paciente estd em acompanhamento clinico, sem
sinais de recidiva da lesdo apds 2 anos do tratamento. A remocdo cirdrgica total da
lesao parece ser o tratamento mais adequado para os linfangiomas linguais, com
baixe indice de recidiva.

Palavras-chave: linfangioma; lingua; doengas linfaticas.
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RESUMEN

Los linfangiomas son malformaciones congénitas de los vasos linfaticos. Son raros
en la cavidad oral y cuando se presentan en la misma pueden provocar trastornos
funcionales del sistema estomatognatico. El objetivo es presentar un caso de
linfangioma cavernoso del dorso de la lengua, revisando los aspectos clinicos y de
tratamiento de la enfermedad, con énfasis en la ubicacion en la cavidad oral,
fundamentalmente en la lengua. Un paciente de 17 afios de edad se presenta con
una lesion en el dorso de la lengua de aproximadamente 10 afios de evolucién. La
lesion tiene una apariencia pedregosa y una base sésil, y mide aproximadamente
3 cm. El paciente es sometido a escisidon quirdrgica de la lesidn, sin intercurrencias.
Actualmente el paciente se encuentra en seguimiento, sin signos clinicos de recidiva
del tumor después de 2 afos de tratamiento. La escisién quirirgica de la lesion
parece ser el tratamiento mas apropiado para los linfangiomas de la lengua, con
bajas tasas de recidiva.

Palabras clave: linfangioma; lengua; enfermedades linfaticas.

ABSTRACT

Lymphangiomas are congenital malformations of the lymphatic vessels. They are
rare in the oral cavity and when present in this area they may cause functional
disturbances of the stomatognathic system. The objective is to report a case of
cavernous lymphangioma of the dorsum of the tongue, reviewing the clinical and
treatment features of the disease, with emphasis on the oral cavity location, mainly
the tongue. A 17-year-old male patient presented with a lesion on dorsum of his
tongue of approximately 10 years of evolution. The lesion had a pebbly appearance
and a sessile base, and measured about 3 cm. The patient was submitted to
surgical excision of the lesion, without any intercurrences. Currently, the patient is
under clinical follow-up, without any clinical sign of tumor recurrence after 2 years
of treatment. Surgical excision of the lesion seems to be the most adequate
treatment for tongue lymphangiomas, with low rates of recurrence.

Key words: lymphangioma; tongue; lymphatic diseases.

INTRODUCAO

Linfangiomas (do latim "lympha" agua, do grego "angéion" vaso, "oma" tumor) sdo
neoplasias benignas de origem nos vasos linfaticos. Sdo descritos como ma
formacgOes congénitas, de crescimento lento, que ocorrem devido a um defeito na
formacdo do sistema de vasos linfaticos no local afetado durante o periodo
embrionario.'? Acredita-se que durante o periodo de formacdo fetal, ocorre um
sequestro de aglomerados linfaticos, os quais ndo conseguem aderir ao sistema
linfatico durante o seu desenvolvimento, e por isso € questionavel se a leséo é
realmente uma neoplasia verdadeira.*
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Essa doenca é considerada incomum, visto que sua prevaléncia é estimada entre
1:6 000 e 1:16 000 nascidos vivos.! Usualmente é diagnosticada na infancia, onde
50 % de todas as lesdes sdo notadas ao nascimento e 45 % é observada até os
dois anos de idade.? De uma forma geral as areas mais comumente afetadas sao as
de cabeca e pescoco (cerca de 75 %), seguido da axila, mama e abdome.>

O linfangioma foi primeiramente descrito por Reyden-Backer em 1823 e os de
lingua posteriormente por Virchow em 1854. Em 1901, gracas a Sabin se aceitou a
teoria de sua origem no sistema linfatico.* A partir de entdo, mediante estudos
microscoépicos, surgiram classificacdes de acordo com o calibre do vaso linfatico
encontrado na lesdo, o que repercutia no tipo clinico e histopatoldgico. Assim, o
linfangioma foi classificado em linfangioma capilar, linfangioma cavernoso e
linfangioma (Higroma) cistico.?

O linfangioma simples ou linfangioma capilar é formado por espacos linfaticos
constituidos de uma fina parede capilar, enquanto o cavernoso apresenta grandes
espagos linfaticos. O linfangioma cistico ou higroma cistico contém grandes areas
cisticas podendo medir varios centimetros de diametro e podem se mostrar uni ou
multiloculares.>® No entanto, para alguns autores, este sistema de classificagdo é
arbitrario, porque os diferentes tipos de espacos linfaticos frequentemente sdo
encontrados numa mesma lesdo.!

Na cavidade bucal, os linfangiomas cavernosos sao mais frequentes, onde o tecido
conjuntivo denso circunjacente e os musculos esqueléticos limitam a expansdo dos
vasos. Ja os linfangiomas cisticos sdo frequentes no pescoco e regido axilar, regides
nas quais o tecido conjuntivo frouxo adjacente permite a maior expansao dos
vasos.’ Estas variantes possuem caracteristicas clinicas, sitios de acometimento e
necessidades terapéuticas bem distintas. Apesar de nao haver regressao
espontanea, pode ser notada uma estabilizacdo do crescimento apds alguns anos
de evolugdo.? Estas mas formacgGes ndo costumam ser sensiveis a palpacdo ou
doloridas, mas a inflamagao por trauma ou infeccdo pode resultar em subita
exacerbacdo das dimensdes e dor severa.®

Uma caracteristica marcante do linfangioma cavernoso em lingua é a textura
"pedregosa" na superficie ou semelhante a "ovas de sapo", consequéncia das
vesiculas que na verdade representam os vasos linfaticos mal formados.
Normalmente sao superficiais e de pequena extensdo. Entretanto, pode apresentar
diferentes graus de infiltracdo na musculatura subjecente.?°1° Varias repercussoes
clinicas ja foram relatadas nos casos de linfangiomas bucais, como dificuldade na
fonagao, mastigacao, degluticdo, macroglossia, constrangimento social e em casos
severos obstrucdo de vias areas e deformidades esqueléticas.?5°

A terapia de escolha deve ser direcionada de acordo com a especificidade de cada
caso, sendo que varias modalidades ja foram relatadas: excisdo cirirgica, terapia
por radiacao, crioterapia, embolizacdo, cirurgia a laser, administracdo de esteroides
e agentes esclerosantes.?311.12 Entretanto, algumas dessas opgbes ndo tém
validade terapéutica assegurada.

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de um paciente jovem com linfangioma
cavernoso em dorso de lingua, revisando os aspectos clinicos e terapéuticos da
doenca, com enfoque principal naqueles de cavidade oral, sobretudo a lingua.
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RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, caucasiano, 17 anos de idade, compareceu ao
ambulatoério de Cirurgia Buco-Maxilo-Facial do Hospital Getulio Vargas - Brasil, com
queixa de "carogo na lingua". O mesmo relatou cerca de 10 anos evolugdo e que a
mesma era indolor. Ao exame fisico observamos elevacdao no dorso lingual a direita
com base séssil, superficie pedregosa, coloracdo variando de esbranquicada a
vermelha, medindo cerca de 4 x 2 cm (Fig. 1). Foi solicitada ressonancia magnética
de pescoco para descartar possibilidade de haver vasos calibrosos nutrindo a lesdo,
o qual foi negativo para a suspeita. A principal hipotese de diagndstico foi
linfangioma.

38
_ fré
Fig. 1. Aspecto clinico pré e pés-operatorio: A) Lesdo de base séssil e textura “pedragosa”

compativel com muitiplos espagos linfaticos hermatomatosos. B) Aspecto clinico apos 1
ano do tratamiento cirtrgico, evidenciando a preservagao do érgdo.

Fig. 2. Excisdo cirtrgica total da lesdo: A) Estabilizacdo da lingua com fios de algodao.
B) Delimitagdo das margens. C) Elevagdo da lesdo e excisdao da mesma com
eletrocautério. D) Fechamento primario do sitio cirdrgico.
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Optou-se por realizar bidpsia excisional e a patologia foi submetida a ressecgéo
cirirgica tomando-se o cuidado de remover a totalidade da lesdo, porém sem
margens de seguranca (Fig. 2). O espécime foi enviado para analise
histopatoldgica. Microscopicamente, o fragmento tecidual era recoberto por epitélio
pavimentoso estratificado, com espagos vasculares amplos revestidos por endotélio
delgado e preenchido por material eosinofilico compativel com linfa ocupando o
tecido conjuntivo superficial interpapilar (Fig. 3). Assim, de acordo com essas
caracteristicas, o diagnostico de linfangioma foi estabelecido.

O paciente evoluiu sem complicagdes e atualmente se encontra em
acompanhamento ambulatorial. Apds dois anos do tratamento, ndo ha sinais
clinicos de recidiva da lesao.

Ny S W - ot} N 5’ - } A . 4
Fig. 3. Fotomicrografias: A) Amplos espacos vasculares linfaticos localizados
principalmente na regido subepitelial, os quais sustituem o tecido conjuntivo interpapilar.
Note a superficie papilar da lesdo. B) Maior aumente mostrando os detalhes dos vasos
linfaticos superficiais.

DISCUSSAO

A etiologia desta doenca é incerta. Porém, existem duas teorias que podem explicar
o desenvolvimento do sistema linfatico, e nelas ha base para explicar a origem dos
linfangiomas. A primeira teoria de desenvolvimento do sistema linfatico é a
centrifuga, através da qual, dois botdes endoteliais crescem dos sacos jugulares e
desenvolvem-se em vasos linfaticos. A segunda é a teoria centripeta pela qual
ocorre um desenvolvimento em conjunto que conduz a um sistema linfatico o qual
eventualmente se junta ao sistema venoso central.2*!! Nesse contexto, o
linfangioma resultaria da impossibilidade de parte da rede linfatica se conectar a
rede central, resultando em acumulo de linfa e expansdo excessiva dos vasos
linfaticos. Portanto, o que se aceita € que aglomerados de sacos linfaticos ndo
conseguiriam aderir ao sistema linfatico durante o seu desenvolvimento,
provocando esse hamartoma.3

Dentre estas variantes de linfangioma a cavernosa € a mais encontrada na lingua e
em toda a cavidade bucal. Normalmente se apresentam superficiais com formagdes
tipo pedregosas semelhantes a vesiculas dispersas e claras, sendo que estas podem
se revelar arroxeadas por hemorragias secundarias dentro dos espagos linfaticos.!3

As repercussoes clinicas do linfangioma em lingua sao geralmente bastante
notdrias. Quando infectado, demonstra quase em sua totalidade formagodes
granulosas e com suas papilas dilatadas, podendo levar a um intempestivo
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rompimento dos capilares linfaticos propiciando coloragao preto-azulada na regido.
Ha relato de casos onde houve consequente macroglossia e quadros de sialorreia,
dificuldade de fechamento bucal e de mastigacao, xerostomia, feridas nos labios e
transtornos fonatérios.37.° Mas vale ressaltar que estas complicagdes s6 sdo vistas
em casos severos e nao foram observadas no caso do presente artigo.

Entre os achados histopatoldgicos, sdo vistos vasos linfaticos de espessuras
variadas, os quais se constituem de paredes finas revestidas por endotélio achatado
podendo demonstrar agregados linfoides. A luz pode estar preenchida por fluido
proteico, linfécitos ou eritrocitos. Em alguns casos os vasos linfaticos estao
localizados logo abaixo da superficie do epitélio substituindo o tecido conjuntivo
interpapilar, exibindo configuragdo papilar,'* como observado no presente caso.

Comumente o tratamento de eleicdo é a excisao cirurgica, no entanto outras
modalidades terapéuticas estdo sendo difundidas para o tratamento dessa doenga,
como o uso de agentes esclerosantes, embolizagdo e cirurgias a laser.?*12:13 A
embolizacdo pode ser recomendada quando a lesdo for muito extensa ou de dificil
acesso!? e 0 uso de laser (CO2 ou Nd-YAG) pode ter indicagdo nos linfangiomas de
laringe, quando se deseja preservar o 6rgdo.*3

De uma forma geral a excisdo € o tratamento mais empregado e eficaz, e deve ser
realizada de forma total sempre que houver possibilidade.? No entanto, também
pode ser realizada parcialmente se a cirurgia implicar risco a estruturas nobres ou
mutilagdo de drgdo. Especialmente na lingua, é observado certo potencial de
recidiva do linfangioma. Por isso é recomendada a remocao da totalidade da
lesdo.1%14 Segundo Coloma et al., a taxa de recorréncia apos a excisdo cirdrgica
completa varia de 0 % a 27 % e apods a ressecgao parcial, de 50 % a 100 %. A
recorréncia quando ocorre normalmente é vista durante o primeiro ano apos a
cirurgia.'> No caso do presente artigo, a lesdo foi totalmente removida, sem
evidéncias de recidiva apds 2 anos do tratamento.

A terapia com uso de agentes esclerosantes como o OK-432 e a bleomicina sao
alternativas a cirurgia ou quando se deseja reduzir as dimensdes da lesdo
previamente a cirurgia. O agente OK-432 se trata de mistura liofilizada incubada de
Streptococcus pyogenes e penicilina G potassica, e ja teve sua utilidade
reconhecida para linfangiomas desde meados da década de 80.14

Embora os hemangiomas regridam ou desaparecam com o uso de injecao de
agentes esclerosantes, muitos autores afirmam que os linfangiomas nao respondem
a esta terapéutica. A razao disso ndo esta esclarecida, porém, é possivel que
diferencas na camada endotelial ou nos componentes da parede vascular possam
ser contribuintes.>16

Segundo o estudo de Qin et al., as injecdes de bleomicina tiveram excelentes
resultados nos casos de higroma cistico, mas para os linfangiomas cavernosos a
resposta a escleroterapia foi menos eficaz. Ja segundo o trabalho de Ruiz-Jr et al.,
de 19 pacientes pediatricos com linfangioma em cabega e pescoco tratados com
OK-432, 12 tiveram a lesao regredida totalmente e 7 parcialmente, com melhores
resultados para as lesGes maiores. Os autores sugeriram que esta terapia deve ser
primeira escolha no tratamento dos linfangiomas, apesar da regressdo ser apenas
parcial em cerca de 37 % dos casos apresentados.!’

Pode-se concluir que é mais comum o aparecimento de linfagiomas na primeira
década de vida e que normalmente é imperativo a necessidade de tratamento. A
abordagem cirlrgica permanece com grande indicagdo para os linfangiomas,
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especialmente quando em cavidade oral e a execugao da cirurgia nao predispuser a
risco a estruturas nobres adjacentes. Além disso, nos casos onde se consegue
remover a totalidade da lesdo, ha baixos indices de recidiva.
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