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RESUMO

Os hemangiomas e as malformacBes vasculares sdo
anomalias vasculares facilmente confundidas, sendo o
termo hemangioma utilizado muitas vezes de forma
equivocada para descrever malformacdes vasculares. O
objetivo deste trabalho foi agrupar caracteristicas clinicas
que possam contribuir para identificacdo e diferenciagdo
dessas lesdes, a fim de subsidiar a escolha do tratamento
adequado. Esse estudo baseou-se numa revisdo da
literatura, organizando as informacdes segundo o tipo de
anomalia, seus histéricos e suas caracteristicas clinicas.
Foi realizada a revisdo nas bases de dados das
plataformas PubMed, Lilacs, SCIELO e Scopus.

PALAVRAS-CHAVE: Hemangioma; Malformacoes
Vasculares; Neoplasias de Tecido Vascular.

ABSTRACT

Hemangiomas and vascular malformations are vascular
anomalies easily confused. Hemangioma is often misused to
describe vascular malformations. This study aims to group
clinical characteristics, which can contribute to identify and
classify these lesions, in order to choose an appropriate
treatment. This study was based on a literature review,
organizing the information according to the type of anomaly,
its history and its clinical characteristics. The review was
performed on the databases of PubMed, Lilacs, SciELO and
Scopus platforms.

KEYWORDS: Hemangioma; Vascular Malformations;
Neoplasms, Vascular Tissue.

1. INTRODUCAO

A regido de cabeca e pescoco, assim como demais
areas do corpo, pode ser acometida por algumas lesGes
com caracteristicas muito semelhantes, desafiando os
profissionais da sal(de, principalmente em pacientes
infantis, na obtencdo de um diagnostico preciso para
que tenham decisdes acertadas de tratamento e
proservacdo, evitando uma cadeia de condutas
inadequadas.

Neste contexto, encontram-se 0s hemangiomas e as
malformacBes vasculares, que sdo facilmente
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confundidos, sendo o termo “hemangioma” utilizado
muitas vezes de forma equivocada para descrever,
também, as malformacGes vasculares*S. O uso de
terminologia desatualizada, mas ainda presente, que,
por vezes, ndo diferencia tumores de malformagdes
vasculares, acarreta em dificuldades na
institucionalizacdo da terapia. Logo, a diferenciacéo
proposta pela a ISSVA representa importante
ferramenta de estratificacdo das lesbes proliferativas
vasculares®.

As malformagdes vasculares, em 90% dos casos,
estdo presentes na infancia, com uma prevaléncia de
0,3% a 0,5% na populagdo*. Enquanto os hemangiomas
ocorrem em uma prevaléncia de 5 a 10% nas criangas
de até 1 ano de idade®. Sdo consideradas anomalias
vasculares, e somadas, ocorrem 53,3% na regido de
cabeca e pescoco, preferencialmente em mulheres (na
propor¢do de 1:1,69) e tém aparecimento em 72,4%
dos pacientes no primeiro més de vida®.

As anomalias vasculares foram classificadas por
Mulliken e Glowacki’, em 1982, de acordo com quadro
clinico e com a histéria natural e histopatolégica das
lesbes, em dois grupos: hemangiomas e malformacdes
vasculares. Ap6s, em 1996, a International Society for
the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) adotou uma
nova classificacdo, reafirmada em atualizacfes nos
anos de 2014 e 2018, em malformagdes vasculares e
tumores vasculares®, demostrada na Figura 1.

Os tumores vasculares sdo divididos de acordo com
0 comportamento celular em: benignos, localmente
agressivos e malignos?. Os hemangiomas sdo
considerados tumores benignos infantis, divididos em
congénitos e da infancia®. Os hemangiomas congénitos
(HC) ainda se dividem em Hemangioma Congénito
Rapidamente Involutivo (RICH) e Hemangioma
Congénito N&o Involutivo (NICH)®.

Quanto as malformagdes vasculares, sédo divididas
em quatro grupos: malformagdes simples, combinadas,
de grandes vasos e associadas a outras anomalias
(6sseas, de tecidos moles ou viscerais). As
malformacdes simples sdo compostas por um Unico
tipo de vaso (vasos linfaticos, veias, artérias ou
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capilares) com excecdo as arteriovenosas, que Ssdo
classificadas como simples, contendo veias, artérias e
capilares. Ja as malformagdes vasculares combinadas
sdo duas ou mais malformaces em uma sé lesdo?.

Hassanein et al. (2011)!, em uma revisdo
sistematica, constataram que, 71,3% das publicacBes
ndo utilizavam o termo hemangioma, de acordo com a
nomenclatura de forma acertada, e que essa
discrepancia levou a um aumento em 20,6% no nimero
de tratamentos incorretos, em comparagdo com
individuos cujas lesdes foram designadas usando a
terminologia da Sociedade Internacional para estudo de
Anomalias Vasculares. A fim de corroborar isso, Goss
et al. (2017)1, publicaram um estudo em que
verificaram um grupo de 236 pacientes com lesdes
vasculares, dos quais aproximadamente um terco
apresentavam erro de diagndstico, o que levou a um
acréscimo de tratamento erréneo em 20%. Dessa
forma, os diagnosticos dessas lesGes muitas vezes sao
confundidos, sendo o termo hemangioma muito
utilizado para descrever qualquer tipo de anomalia
vascular, o que acarreta em um tratamento erroneo.
Assim, é importante a diferenciacdo dessas anomalias,
uma vez que o diagnostico direciona o tratamento e
proservacao.

Diante dessa problemdtica, este estudo se propde
agrupar caracteristicas clinicas que possam contribuir
para a diferenciagdo entre hemangiomas e
malformacdes vasculares, para que se reduza o risco de
tratamento inadequado e frustagbes para pacientes,
familiares, clinicos e pesquisadores.

TUMORES MALFORMAGOES
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Figura 1. Classificagdo das anomalias vasculares.

2. MATERIAL E METODOS

Com intuito de subsidiar a adequada identificacdo
de lesdes vasculares cutdneas que acometem a regido
da cabeca e pescogo, esse estudo baseou-se numa
revisdo da literatura, organizando as informagdes
segundo o tipo de anomalia, seus historicos e suas
caracteristicas clinicas.

Foi realizada a revisdo nas bases de dados das
plataformas PubMed, Lilacs, SCIELO e Scopus, a partir
da lista dos Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS),
no sitio eletrénico https://decs.bvsalud.org/ e dos
termos do Medical Subjectinformation (MeSH), no
sitio eletronico https://www.ncbi.nIm.nih.gov/mesh/.
Os termos utilizados foram: em lingua portuguesa,
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“hemangioma e malformagdes vasculares” e em lingua
inglesa, “hemangioma AND vascular malformations”.

As lesdes foram agrupadas seguindo a classificacdo
da ISSVA, inicialmente proposta por Mulliken e
colaboradores, em 1982. Este foi um estudo cléssico o
qual classificou as anomalias vasculares cutaneas, de
bebés e criancas, em malformacdes vasculares e
hemangioma, definindo as caracteristicas celulares
dessas lesGes em relacdo a histdria e evolucédo clinica.
A ISSVA reclassificou, e ap6s revisou e retificou, em
publicacBes de 2014 e 2018, gerando a classificacdo
atual referenciada internacionalmente (Figura 1).

3. DISCUSSAO

Hemangioma

Como o préprio nome sugere, com a presenca do
sufixo “oma”, hemangiomas sdo tumores benignos de
estruturas vasculares. E, como todo tumor, se da por
multiplicacdo  descontrolada de suas  células,
especificamente as endoteliais das paredes vasculares,
podendo, inclusive, formar massas celulares sem
limen, mas mantendo a morfologia original das
células,

Hoornweg et al. (2005)'? realizaram estudo
transversal em um grupo populacional de criancas para
ver prevaléncia e caracteristicas dos hemangiomas. A
amostra abrangia 2204 criangas de 0 a 16 meses que se
submeteram a exames regulares nos centros de salde
infantil na area de Tilburg, na Holanda. Delas, 219
criangas apresentavam, juntas, 256 hemangiomas. O
hemangioma ja estava presente ao nascimento em 24%
das criancas, 15% estavam localizados por via
subcutanea, 33% na area da cabeca e pesco¢o e 37% no
restante do corpo. Dos 84 hemangiomas na area da
cabeca e pesco¢o, 75% estavam localizados no couro
cabeludo e na testa.

Os hemangiomas, devido a suas diferencas, sdo
divididos em infantil e congénito.

Hemangioma infantil
- Caracteristicas clinicas e evolugao

Os hemangiomas infantis (HI) sdo os tumores mais
comum na infancia®**-%¢, Corroborando o fato de serem
os mais frequentes, Yang et al. (2015)%, em 2015,
investigaram 6459 casos de anomalias vasculares de
acordo com a classificacdo da ISSVA de 2014, e
constataram que 42,6% eram hemangiomas infantis,
14,1%  hemangiomas  congénitos e  29,9%
enquadravam-se em malformacdes capilares.

Fatores de risco séo: sexo feminino, que varia na
proporcdo de 3 a 5:1, historia de HI na familia, bebés
com baixo peso ao nascer (menor que 2500g),
prematuridade (nascimento na 36% semana de gestacéo)
e filhos nascidos de mulheres que sofreram abortos
prévios’. Neste estudo foi verificado, também, que o
baixo peso ao nascer foi o fator de risco
estatisticamente  mais  significativo. Para cada
diminuicdo de 500 g no peso ao nascer, o risco de Hl
aumentou 40%.
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A regido mais afetada € a cabega e pescogo
(71,6%), acometendo mais as regides, em ordem
decrescente, frontonasal, maxilar e mandibulari®. A
regido mais acometida é a face (40%) seguida pelo
pescogo (20%)™3.

Existe grande variedade no tamanho das lesdes,
mas 80% dos casos sdo menores que 3 cmi. O
diagnéstico de HI, em lesdes superficiais €, na maioria
das vezes, clinico, baseado na coloracdo morango-
framboesa e no tamanho com dimensdes nitidas®.

O HI é classificado, de acordo com a profundidade
da lesdo, em: superficial, profundo ou misto®. Cada
tipo é subclassificado de acordo com o tamanho, a
localizagdo anatdmica ou um subtipo morfolégico em:
localizado, segmentar, indeterminado ou multifocal. A
maior prevaléncia é do HI superficial (50 a 60%),
depois HI misto (25 a 35%) e o HI menos prevalente é
0 HI subcutineo (15%)%,

Um estudo prospectivo, realizado por Haggstrom et
al. (2006)*, analisou 1915 hemangiomas infantis. A
maioria dos HI foram classificados como localizados
(67%), enquanto formas indeterminadas (16,5%),
segmentares (13%) e multifocais (3,6%) apareceram
com menor frequéncia.

O HI apresenta 3 fases: proliferativa, involutiva e
involuida?®. Exibe uma evolugdo caracteristica com
rapido crescimento (fase de proliferacdo) de 8 a 12
meses, quando a maioria atinge crescimento maximo
rapido, entdo segue por uma lenta e espontanea
involugdo®. Normalmente ndo sdo detectaveis no
nascimento (presente em aproximadamente 1% a 2%
dos recém-nascidos), mas aparecem nas primeiras 4 a 6
semanas de vidal.

O HI apresenta diversas caracteristicas clinicas na
sua aparéncia e comportamento. Apresenta-se com uma
textura firme e eléstica, quente ao toque, mas nao
pulsante, e indolor (exceto os ulcerados)*®.

As lesGes comecam a crescer durante a fase de
proliferacdo, logo ap6s o nascimento, durando
aproximadamente um ano, caracteristica elevada,
assemelhando-se a um morango (dai o uso inadequado
do termo “hemangiomas de morango™)?. Apds a fase
proliferativa, o0 hemangioma diminui de tamanho por
causa da regressdo espontdnea da angiogénese,
caracterizando a fase involutiva. Apds, a lesdo se
caracteriza por uma &rea de tecido fibrético solto. O HI
pode ndo involuir completamente, permanecendo uma
cicatriz?.

Desde cedo, eles podem se caracterizar como um
adesivo telangiectadsico ou uma é&rea de palidez. De
acordo com a profundidade, os hemangiomas
superficiais apresentam-se como lesfes vermelhas
brilhantes, do tipo placa ou papula ou nodulo®. E
conhecido como “hemangioma de morango” ou
“hemangioma capilar”, apresentando uma superficie
irregular, cor avermelhada e com bordas em relevo. Ja
0 hemangioma profundo se caracteriza como uma
saliéncia inchada, arredondada e quente de cor azulada
ou normal'®. Ambos componentes, superficiais e
profundos, aparecem nos hemangiomas mistos, que
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apresentam caracteristicas de ambos?. Hemangiomas
localizados sdo geralmente ovais ou redondos e
discretos e o segmentar envolve uma regido ampla e
uma forma geografica. Essa lesdo pode ser reconhecida
pelo seu tamanho maior, uma vez que demonstrou
cobrir quatro vezes mais a superficie do que lesbes
localizadas®®.

Quando a lesdo é subcutanea, ao invés de
intramuscular, com estigmas cutdneos, deve-se
suspeitar de malignidade®® 23,

Complicagdes em hemangiomas infantis podem
ocorrer. Os casos que necessitam de tratamento sdo 0s
que apresentam tamanho grande, localiza¢do facial e
morfologia segmentar’®. O estudo demonstrou
hemangiomas segmentares tiveram 11 vezes mais
chances de sofrer complicagdes e 8 vezes mais chances
de receber tratamento do que hemangiomas
localizados.

1.2 Hemangioma congénito
- Caracteristicas clinicas e evolug¢éo

O termo HC foi introduzido para designar lesdes
que ja estavam no seu desenvolvimento méximo ao
nascimento, diferentemente do comportamento da
maioria dos hemangiomas proliferativos?. Sdo lesdes
raras e Unicas, totalmente desenvolvidas no
nascimento®%, Algumas lesGes crescem
proporcionalmente ao crescimento da crianga e nunca
involuem® e algumas dessas lesdes podem regredir
mais rapido que o HI**. Em razdo dessas diferencas
evolutivas, foram divididos em RICH e NICH®.

RICH é uma variante relativamente rara dos
hemangiomas proliferativos, que se encontra
totalmente desenvolvido ao nascimento e regride
durante o primeiro ano de vida. A sua resolugdo
espontdnea pode se iniciar ap6s o0 nascimento,
ocorrendo normalmente antes dos 14 meses?.

O RICH apresenta 3 variagdes morfoldgicas: uma
lesdio com uma cor vermelho-pUrpura caracteristica,
frequentemente com telangiectasia ou um infiltrativo
plano com pele sobreposta violdcea ou um aumento
acinzentado com mudltiplas telangiectasias mindsculas,
cercado por um halo palido. Branqueamento periférico
é mais caracteristica do NICH mas pode ser observado
no RICH?®,

O RICH, na maioria das vezes, apresenta uma
involugdo completa, caracterizando-se clinicamente
como um excesso de pele anetodérmica, dentro dos
primeiros 6 a 14 meses de vida. Em outros casos, a
involugdo pode ser incompleta, e vai se apresentar
como placa vascular grossa na superficie e uma borda
branca azulada circundando, caracteristica dos NICH?,
Assim, por causa da semelhanca na aparéncia,
persisténcia do fluxo rapido no ultrassom e
caracteristicas histopatolégicas semelhantes, Enjolras
et al. (2001)?, sugeriram que o NICH poderia ser uma
etapa posterior do RICH.

O NICH também foi descrito como uma variante
dos hemangiomas proliferativos, porém cresce
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proporcionalmente ao crescimento da crianca e nunca
involui? %',

Enjolras et al. (2001)%, em 2001, ao estudarem uma
anomalia vascular rara, congénita e cutinea, a
denominaram "hemangioma congénito ndo-involutivo".
De acordo com os autores, as lesbes apareciam
sozinhas e estavam localizadas na regido da cabeca e
pescoco, extremidades e tronco. Outro estudo mostrou
tronco e extremidades inferiores como sendo os locais
mais acometidos®”.

NICH se apresenta como placas ou saliéncias com
cor purpura, em tons variaveis de rosa a roxo, com
telangiectasia grossa proeminente na superficie,
geralmente com palidez central ou periférica e quentes
a palpacdo. O diametro é em torno de 5cm®2¢. Tem
como caracteristica nunca involuir, com crescimento
proporcional e aumento das veias na periferia da les&o®.

Para diferenciar os subtipos de hemangioma
congénito € indicado esperar até que a crianga complete
1 ano de idade para avaliar se a lesdo vai involuir
rapidamente?,

Malformagdes vasculares

As malformagdes vasculares sdo anomalias
congénitas que ocorrem por erro na morfogénese
vascular e estdo presentes ao nascimento, mas podem
ser detectadas tardiamente ao longo da vida. Elas
aumentam proporcionalmente ao crescimento da
crianga, podendo ser estimuladas por alteracdo
hormonal ou trauma e ndo involuem espontaneamente.
Histologicamente, ndo sdo hipercelulares e sim
compostas por canais Vvasculares revestidos por
endotélio maduro plano e mostram atividade mitotica
normal*! .

Embora se manifestem na pele ou mucosa,
malformacdes vasculares podem afetar qualquer 6rgédo
e podem ocorrer isoladamente ou ocorrem em
multiplos focos?.

As malformacdes vasculares foram agrupadas
segundo diferentes critérios. A classificacdo mais
amplamente utilizada é de acordo com o tipo de vaso
envolvido, feita pela ISSAV (2014 e 2018)8, dividindo
em quatro grupos: malformacéo simples, combinadas,
de grandes vasos ou associadas a outras anomalias
(6sseas, de tecidos moles ou viscerais), recebendo o
nome da entidade vascular envolvida.

Essas lesbes também foram agrupadas de acordo
com a dindmica de fluxo associada, em anomalias de
fluxo lento e fluxo rdpido. A Figura 2 resume os
diferentes tipos de malformacdes vasculares simples e
combinadas de acordo com essa classificacdo!’. Nota-
se que as lesdes com fluxo rapido sempre envolvem o
componente arterial.

A 7% Reunido do Workshop Internacional sobre
MalformacBes Vasculares, em 1988, em Hamburgo,
resultou na classificacdo conhecida como Classificagcdo
de Hamburgo®.

Ela divide as malformacbes vasculares na
dependéncia da sua origem embriolégica em
extratronculares, para as malformagdes que surgem no
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inicio do desenvolvimento embriolégico; e tronculares
para as lesdes que surgem em decorréncia de alteracGes
em estagio embrionario mais avancado.

Tabela 1. Classificacdo de acordo com o tipo de malformacdes
vasculares.

Malformacdo Vascular Simples Malformacdo Vascular Combinada

Malformacdo Arteriovenosas e fistula Malformacdo capilar-artério-venosa

Malformacdo capilar-linfitica-artério-venosa

Alfo fluxo Malformaco capilar- venosa- arteriovenosa

Baixo flxo  Malformagéo Capilar

Malformacdo capilar- linfatica
Malformaco Venosa Malformacdo capilar-venosa
Malformacdo capilar-linfitico-venosa

Malformacdo Linfitica Malformacdo linfitica-venosa

As extratronculares, sdo caracterizadas por manter
algumas das propriedades dos angioblastos, as células
mais primitivas, que originam a vasculatura, e levando
em consequéncia um grande potencial em se proliferar
em resposta a estimulos e apresentarem altas taxas de
recidiva das lesbes apds o tratamento. Ja as tronculares
ndo compartilham do mesmo potencial de crescimento
nem das altas taxas de recorréncia. Essa divisdo
permite que seja previsto seu curso clinico, resposta ao
tratamento e probabilidade de recidiva, demostrando a
sua importancia®.

Malformacé&o arteriovenosa

As malformacfes arteriovenosas (MAV), como 0
nome esclarece, envolvem alteracBes na génese de
artérias e veias. Sdo anomalias de fluxo rapido, nas
quais existe uma rede anormal de conexdes interpostas,
compostas de vasos sanguineos primitivos entre as
artérias alimentadoras e as veias drenantes, resultando
numa anomalia vascular complexa®.

Representam comunicagdo arterial-venosa direta
sem um leito capilar intermediario normal®. As
arteriolas e o leito capilar normais estdo parciais ou
completamente ausentes. Essa conexdo pode ser
formada com um canal Unico atipico, entre artéria e
veia, 0 que se denomina fistula arteriovenosa ou uma
rede composta de varios canais tortuosos e
malformados, chamado nidus®2.

- Caracteristicas clinicas e evolugéao

As MAYV estdo presentes no nascimento, embora
algumas vezes sO sdo percebidas mais tarde na
infancia, sendo que a regressdo espontanea é muito
rara®233, Clinicamente, as MAV podem ser facilmente
reconhecidas por uma mancha cutnea vermelho-rosa,
pela presenca de massa pulstil, palpavel, aumento do
calor e vermelhiddo; no entanto, a pele sobrejacente
pode ser normal®>**. Podem muitas vezes ser
confundidas inicialmente com uma malformacéo
capilar ou hemangioma®.
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As MAYV das extremidades podem ser Unicas ou
multifocais. O aumento focal ou difuso de uma
extremidade envolvida também é um achado clinico
comum?®,

As MAV podem ter sintomas porque sofrem
impacto  hemodindmico  significativo,  desvio
arteriovenoso que, muitas vezes, leva a reducdo da
oxigenacdo capilar, causando isquemia e os pacientes
podem sentir dor, hiperemia, crescimento excessivo de
tecidos, sangramento em ulceragdo ou gangrena®,

Malformacdes venosas

Malformacdes venosas (MV) sdo lesGes congénitas
que possuem uma colecdo de veias anormais, nédo
proliferativas, com endotélio sem atividade mitética e,
frequentemente, a camada uniforme de musculo liso
nas paredes ¢é escassa®®. Sdo patologias de fluxo lento?.

A maioria dos casos é esporddico, mas podem
ocorrer predominantemente com padrdo de heranca

autossdmica dominante nos familiares? .

- Caracteristicas clinicas e evolucéo

Embora as malformagbes venosas sejam
congénitas e, portanto, estejam geralmente presentes no
nascimento, podem ndo ser aparentes. Elas geralmente
se tornam mais evidentes a medida que o paciente
amadurece33637,

As MV tendem a crescer proporcionalmente com o
paciente e variam muito em tamanho, podendo ser
pequenas e localizadas ou extensas, envolvendo toda a
extremidade ou parte do corpo, podendo envolver
apenas pele (superficiais), mas também se estender
para mdsculos, articulagbes, o0ssos e visceras
(profundas)®?%7.

As lesbes localizadas na cabega e no pescoco sdo
com frequéncia mais extensas do que aparecem
inicialmente, mas também podem ser lesdes
mindsculas. Podem apresentar um envolvimento
hemifacial, cervicofacial ou bilateral, causando
assimetria facial significativa, podendo levar a
sangramentos recorrentes, obstruir vias aéreas e
interferir na fala e dentigdo®>%.

Essas lesbes apresentam descoloracdo da pele
azulada, inchago local e dor. Os achados fisicos
caracteristicos sd0 uma massa de tecido mole e
facilmente compressivel ou inchago e aumento da
obstrugdo venosa®. Ndo ha aumento da temperatura na
pele local®®.

A maioria das MV é compressivel a palpacdo, mas
pode conter pequenas calcificagbes chamadas
flebodlitos, que sdo resultados de coagulagdo
intravascular prolongada?®.

A coloragdo azul é patognomonica e causada pela
presenca de canais venosos andmalos ectaticos dentro
da derme®,

Malformagdes capilares

As malformagdes capilares (MC), também
conhecidas como “Manchas de vinho do porto”, sdo
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lesbes de fluxo lento, compostas por vasos capilares,
vénulos dilatados e ectéticos.

A mancha vinho do porto é um termo que se refere
a malformacdo vascular congénita simples capilar e
ndo representam um ‘“hemangioma plano” como ja
descrito outras vezes?.

- Caracteristicas clinicas e evolucéo

As MC sdo lesdes planas, geogréaficas e confinadas
a um dos territoérios do ramo trigémeo. Como 0 nome
indica, eles exibem uma cor vermelha escura muito
intensa?? ou mancha rosa a arroxeada.

Estdo presentes desde o nascimento e podem
escurecer e ficar mais espessas com o tempo e
geralmente acompanha toda a vida?%. Elas sdo lesGes
que ndo desaparecem espontaneamente e podem ser,
inicialmente,  confundidas como trauma no
nascimento®,

Manifesta-se isoladamente ou associada a um
aumento de tecidos moles e Osseos?. Podem se
apresentar pequenas ou envolvendo um membro ou
uma por¢ao inteira da face e serem Unicas ou multiplas.
As MC estdo frequentemente presentes na area da
cabeca e do pescoco, mas podem aparecer em qualquer
area do corpo333¢,

O comportamento clinico varia de acordo com a
localizacdo das lesdes. As MC faciais tendem a se
tornar mais escuras, mais violaceos, mais espessas,
desenvolvem bolhas e, as vezes, se tornam
hiperceratéticas, a medida que o paciente amadurece.
J&4 MC de tronco, membros e mdos, tendem a coloragdo
de um rosa mais claro®%,

O aparecimento de bolhas e areas hiperceratéticas
nas MC é geralmente presente em associacdo com
malformacéo linfatica ou linfatica mista®.

Malformag6es linfaticas

As malformagBes linfaticas (ML) sdo lesdes de
fluxo lento, compostas por canais andmalos ou bolsas
de liquido linfatico que leva ao fluxo linfatico anormal.
Apresentam paredes de espessura variavel, com
componentes musculares lisos e estriados e colecdes de
linfocitos®. Elas surgem através de distlrbios
embriolégicos no desenvolvimento do sistema
linfatico, com falhas das estruturas em conectar ou
drenar no sistema venoso®.

As ML da pele e tecido subcutdneo podem ser
descritas como difusas ou localizadas, secundarias ou
primarias. A difusa ¢ conhecida como “linfedema”. O
linfedema secundério é mais comum, pois é causado
por uma interrupcdo da drenagem linfatica normal,
associada a trauma ou infeccdo local, e o primario é
raro e pode ser visto isoladamente ou com outras
anomalias diferente. As ML localizadas s&o conhecidas
como “linfangiomas” e podem ser divididas em
macrocisticas ou profundas, e microcisticas ou
superficiais, podendo, também, ser combinadas. A
distincdo entre macrocisticas e microcisticas é
importante devido & sua relevancia no tratamento e
prognoéstico®.
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- Caracteristicas clinicas e evolugao

As ML podem ser divididas, de acordo com o
tamanho do componente cistico, sendo classificada em
microcisticas quando a dimensdo néo ultrapassa 2 cm e
em macrocisticas quando forem maiores que 2 cm, ou
também podem ser combinadas?®32%,

As ML, em geral, estdo presentes ao nascimento,
mas nem sempre sdo evidentes®. ML macrocisticas sio
geralmente visiveis ao nascimento e comumente
diagnosticadas na ultrassonoografia pré-natal, diferente
das microcisticas que podem ser notadas tardiamente3.
S8o lesdes que apresentam crescimento proporcional
com o tamanho do paciente, e ndo sofrem involucéo,
persistindo ao longo da vida®. E indicada uma
intervencdo precoce para esse tipo de malformacgéo
para ndo progredir, porque tem caracteristica de
expansao e sintomatologia com o tempo. Os hormonios
pubertarios podem contribuir para expansdo da lesdo,
sendo assim, ha maior risco de progressio na
adolescéncia do que na infancia®.

Elas podem se apresentar desde lesGes pequenas
localizadas até lesGes grandes que podem envolver
difusamente uma extremidade ou envolver multiplos
6rgdos. A pele sobrejacente pode aparecer normal ou
com pequenas vesiculas®. Essas lesdes ndo sdo
pulsateis®,

Elas aparecem de diferentes formas, de acordo com
a localizagdo e dimensdo. Lesdes pequenas e
superficiais mostram-se como vesiculas preenchidas
por liquido, por outro lado, lesdes maiores podem
causar inchago e deformidades graves®.

Lesdes microcisticas geralmente sdo difusas, ndo
respeitam os planos dos tecidos, sendo dificil distinguir
o tecido envolvido de tecido normal*® e sdo
infiltrativas?®. Apresentam-se como pequenas vesiculas
que permeiam os musculos e tecido subcutaneo, sendo
firmes na grande maioria dos casos, podendo ser
confundido com edema®®. Por outro lado, as lesdes
macrocisticas- grandes, lisas e translicidas sob a pele
azulada- sdo mais localizadas e respeitam os planos de
tecidos*. As lesGes combinadas, mistura de micro e
macrocistos, sdo mais comuns abaixo da cabeca e
pescogo®® e propensas a se expandir e comprimir o
tecido adjacente®,

4. CONCLUSAO

Por essas lesfes ainda serem bastante confundidas,
conceitualmente, tanto na literatura, quanto na préatica
clinica, é fundamental haver uma adequada
compreensdo de suas caracteristicas. Tratam-se de
diferentes anomalias, com origens diversas, estruturas
teciduais, formas de evolugdo e involugio eventual. E
absolutamente indispensavel sua diferenciacdo e
correto diagnostico, direcionando o tratamento e
acompanhamento, que sdo distintos em cada uma
dessas entidades patolégicas.
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