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Malformacao venolinfatica em borda lateral de lingua:
relato de caso

Venolymphatic malformation in lateral edge of the tongue: case report
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Lélia Batista de Souza?, Hécio Henrique Aratjo de Morais'

Resumo

As malformagoes vasculares sio anomalias que podem acometer veias, vasos linfaticos e artérias de forma isolada ou
mista. Quando se apresentam de forma mista, com componentes venosos e linfaticos, séo denominadas malformacéo
venolinfatica ou linfatico-venosa, de acordo com sua constituigdo predominante. Embora seja um disturbio benigno de
bom progndstico, é localmente invasivo, podendo levar a deformidade e havendo, ainda, a propensio de recorréncia
local. O presente artigo traz um caso de malformagéo venolinfatica com localizagdo incomum em borda lateral de
lingua, abordando-se a conduta clinica e o referencial tedrico vigente.
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Abstract

Vascular malformations are vascular anomalies that can affect veins, lymphatic vessels, and/or arteries in isolated
or mixed form. When they present in the mixed form with venous and lymphatic involvement, they are called
venolymphatic or lymphaticvenous malformations, depending on their predominant component. Although these
are benign disorders with good prognosis, they are locally invasive and may lead to deformity, while there is also a
propensity for local recurrence. This article presents a case of venolymphatic malformation with unusual localization
on the lateral border of the tongue, addressing the clinical conduct and the current theoretical framework.
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INTRODUCAO

As anomalias vasculares sdo lesdes que podem
ser divididas em tumores vasculares e malformacdes
vasculares (MV)'. As MV recebem, ainda, outras
subclassificagdes de acordo com a International
Society for the Study of Vascular Anomalies —ISSVA
(Tabela 1)".

No que concerne as MV, elas sdo lesdes persistentes,
que crescem com o individuo, resultantes da morfologia
anormal dos vasos progressivamente aumentados e
compostos de uma arquitetura vascular atipica, como
veias, vasos linfaticos, artérias ou com apresentacdo
mistal10,

As MV sio distintas com base nas suas caracteristicas
hemodinamicas de baixo fluxo (componentes venosos
e linfaticos) ou de alto fluxo (componentes arteriais).
As lesoes de baixo fluxo sdo moles e compressiveis a
palpagao, enquanto as de alto fluxo sdo firmes, além de
poderem apresentar frémito ou sopro, caracteristicas
presentes apenas em lesdes dessa natureza, sendo
importante essa diferenciagdo no tocante a terapéutica
de eleicao®™.

Quando se apresentam de forma mista com
componentes venosos e linfaticos, sio denominadas
malformagdes venolinfaticas ou linfatico-venosas,
de acordo com sua constituigdo predominante.
E uma anomalia de desenvolvimento rara, com
etiologia controversa, crescimento geralmente lento,
indolor e progressivo. Embora as MV mistas sejam
histologicamente um distirbio benigno de bom
prognostico, ¢ localmente invasivo em musculo,
0sso ¢ demais tecidos subjacentes, podendo levar a
grave deformidade, havendo, ainda, a possibilidade
de recorréncia local!6%13,

As formas de tratamento englobam as modalidades
farmacologicas, como o uso de esteroide e betabloqueador,
no intuito de inibir a angiogénese e induzir regressao
capilar, terapia esclerosante, eletrocoagulagao,
criocirurgia, laserterapia, embolizacdo e remogao
cirargica, sendo esta ultima a conduta de escolha
para a maioria dos casos>7 1115,

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica e
Pesquisa da Universidade do Estado do Rio Grande

Tabela 1. Classificagdo das anomalias vasculares.
TUMORES VASCULARES ~ MALFORMAGOES VASCULARES

Benignos Simples

Localmente agressivos ou Combinadas

limitrofes

Malignos Nomeadas de acordo com o vaso

principal*

Associadas com outras anomalias

*Também conhecidas como “tipo de canal” ou malformagdes vasculares
“tronculares”.

Malformagao venolinfatica de lingua

do Norte (numero do parecer consubstanciado:
5.157.375).

DESCRIGAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, com 36 anos, feoderma,
apresentando alteracdo de volume de superficie
abaulada em borda lateral direita de lingua (Figura 1A),
de consisténcia ndo pulsatil, margens endurecidas e
area ulcerada ao centro (Figura 1B), com mucosa
circundante apresentando aspecto de normalidade.
O paciente alegou que a lesdo estava presente ha
mais de 2 anos, negando ser usuario de tabaco,
alcool ou outras drogas; negou também trauma local
associado. As historias médica e familiar pregressa
ndo eram contributivas. A hipotese de diagndstico
de carcinoma epidermoide foi levantada mediante
as caracteristicas de borda endurecida, ulceracao
focal e localizagao anatdomica; contudo, o histérico
de 2 anos do aparecimento da lesdo se contrapunha
a essa hipotese.

Foi realizada bidpsia excisional sob anestesia
local e em condi¢des adequadas (Figura 2A). O
fragmento medindo 0,3 x 0,3 x 0,3 cm (Figura 2B)
foi devidamente acondicionado em formol 10% e
enviado para analise histopatologica. Realizou-se a
sutura da lingua sem intercorréncias (Figura 2C) e
manteve-se 0 paciente em proservagao, ndo havendo
recidiva da lesdo.

Os cortes histologicos corados em hematoxilina e
eosina revelaram fragmentos de mucosa oral revestidos
por epitélio pavimentoso estratificado paraceratinizado

Figura 1. Aspecto clinico da leséo. (A) Visdo do dorso da lingua,
observando alteragao de volume e superficie abaulada em borda
lateral direita; (B) Viso lateral direita da lingua, observando area
de ulceragéo no centro da lesao.

Figura 2. Bidpsia excisional da lesdo. (A) Loja cirlrgica apds
aremocao da lesdo; (B) Lesdo removida; (C) Sutura do local.
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Figura 3. Fotomicrografias da leséo. (A) 2000 pm; e (B) 1000 um. Cortes histoldgicos corados em hematoxilina e eosina revelaram
fragmentos de mucosa oral revestidos por epitélio pavimentoso estratificado paraceratinizado exibindo extensas areas de acantose,
hiperplasia e degeneragéo hidrépica; Cl) 200 pum. Vasos sanguineos de tamanhos variados, alguns se apresentando congestos; Cll)
200 pm. Vasos linfaticos apresentando em sua luz material eosinofilico sugestivo de linfa; CllI) 200 um. Grandes vasos linfaticos
dilatados e tortuosos; DI) 200 um. Vasos sanguineos de tamanhos variados, alguns se apresentando congestos; DII) 200 um. Grandes
vasos linfaticos dilatados e tortuosos.

exibindo extensas areas de acantose, hiperplasia e
degeneragdo hidropica (Figuras 3A e 3B). Em regido
subepitelial, evidenciou-se a presenca de grandes vasos
linfaticos dilatados e tortuosos (Figuras 3C I1l e 3D II),
alguns deles apresentando em sua luz material
eosinofilico sugestivo de linfa (Figura 3C II), bem
como vasos sanguineos de tamanhos variados, alguns
se apresentando congestos, com predominio de vasos
do tipo vénulas (Figuras 3C 1 e 3D I) e, por vezes, se
apresentavam dissociando as fibras do tecido muscular
estriado esquelético presentes no fragmento tecidual.
Completou o quadro histopatologico examinado a
presenga de tecido adiposo e tecido muscular estriado
esquelético. O diagndstico histopatologico foi de
malformagdo venolinfatica.

DISCUSSAO

As MV sdo0 anomalias de fisiopatologia ainda
imprecisa € ocorréncia incomum, apresentando-se
desde o nascimento, embora possam ndo ser aparentes
e persistir quiescentes ao longo da vida adulta®.

Em um estudo composto por 441 pacientes, que
observou malformagdes linfatica, viu-se que 234
eram mulheres (53,1%) ¢ 207 eram homens (46,9%),
com as lesdes sendo notadas com uma idade média

de 1,9 anos, tendo intervalos de 0 a 28 anos, e que a
regido de cabega e pescoco foi a mais acometida pelas
malformagdes linfaticas (61,2%, n = 270), seguida
pelas extremidades (17,5%, n = 77), tronco (16,1%,
n = 71) ou multiplos locais (5,2%, n = 23)®.

Ja em um outro estudo composto por 614 pacientes,
que observou malformagdes venosas, viu-se que
374 eram do sexo feminino (60,9%) e 240 eram do
sexo masculino (39,1%). As lesdes foram notadas
com uma idade média de 3,1 anos, com intervalo de
0 a 46 anos. Malformagdes venosas envolveram as
extremidades (50,3%, n = 309), cabega e pescogo
(32,7%,n=201), tronco (9,8%, n= 60) ou multiplos
locais (7,2%, n = 44)"7.

No tocante as MV mistas, elas sdo raras, principalmente
em se tratando do sistema estomatognatico, tendo-se
ciéncia de apenas 11 casos relatados até o presente
momento, constituindo-se de dois em corpo de
mandibula'®®, um em pardtida esquerda'®, um em
gengiva'l, trés em mucosa bucal esquerda®®’, um em
regido sublingual® e trés em lingua®!32!,

Os relatos supracitados apresentam uma ampla
variagdo de sexo, idade, tempo de evolugdo e localizagao.
Tendo como achados clinicos em comum entre si e
em consonancia com o caso aqui exposto as lesoes
expansivas de superficie irregular e com alteragdo
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de cor. Ja o diagnéstico clinico, em sua maioria, foi
o de tumores vasculares, mas havendo, também,
apontamentos para carcinoma (como o ocorrido no
presente relato de caso), granuloma telangiectasico e
cisto. Todos os casos mencionados no paragrafo anterior,
assim como no aqui relatado, tiveram como conduta a
remogao cirtrgica sem mengdes de recidivas; contudo,
vale ressaltar que ha a possibilidade de tratamentos
multiplos para malformacdes linfaticas, venolinfaticas
ou linfatico-venosas devido a recorréncia.

No que tange a malformag¢des mistas com
componentes linfaticos e sanguineos, elas geralmente
sdo diagnosticadas no nascimento ou durante os
dois primeiros anos de vida, com maior risco de se
desenvolver em prematuros, embora haja evidéncias de
casos com apresentagdo em idade adulta, aparentemente
secundaria ao trauma® !4,

Peculiarmente, no presente caso, apesar de ter
sido notada ja na fase adulta do paciente, ele negou a
existéncia de trauma. Entretanto, além de o local ser
propicio a trauma, € pouco provavel que uma MV que
estava até entdo quiescente inicie alguma mudanca
comportamental sem que tenha havido injuria, infeccao,
hemorragia local ou mudangas hormonais sistémicas,
sendo possivel associar a inexisténcia de trauma no
historico do paciente a um lapso de memoria, mediante
o tempo decorrido entre o aparecimento da lesdo e a
procura pelo servigo de saude.

Quanto aos locais de apresentagdo, a ocorréncia
mais comum ¢ no pescogo, também sendo relatada
no duodeno, cavidade oral e regido maxilofacial,
colon, bexiga, testiculo e coluna vertebral’. Todavia,
¢ raro o aparecimento de lesdes desse porte em
cavidade oral, principalmente na lingua, em que, dos
trés casos de MV encontrados na literatura, um se
trata de um caso de malformagdo linfatico-venosa'
e outro esta submetido a processo de recolhimento
devido a publicagdo duplicada’. Torna-se, dessa
forma, importante a documentagao de casos clinicos
como este, ja que, por ser um achado incomum, ha a
possibilidade de confusdo no momento de se levantar
a hipodtese de diagndstico.

Clinicamente, o inicio pode variar entre uma alteragao
de crescimento lento ao longo de anos a um tumor
de crescimento agressivo, mas sem caracteristicas
malignas. O tamanho desses tumores varia devido
a diferente localiza¢do anatomica e associagdo com
os tecidos vizinhos. As complicagdes mais comuns
sd30 hemorragia aleatdria ou traumatica, ruptura e
infecgdo?.

Os motivos pelo quais as MV continuam a
crescer sdo variados, podendo ser em decorréncia,
por exemplo, de trauma local, trombose, ressecgdes
parciais e estimulos hormonais, acreditando-se que
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essas lesdes aumentam de tamanho por hipertrofia
em vez de proliferagdo hiperplasica. Clinicamente
pode ser dificil prever o quanto crescerd, mas algumas
lesdes parecem expandir de forma invasiva em tecidos
do entorno, podendo inclusive desenvolver lesdes
multifocais®.

Quanto ao tratamento, apesar das MV poderem
parecer semelhantes a hemangiomas, seus cursos
terapéuticos diferem®. As estratégias de diagnostico
e tratamento para MV devem-se basear, também, em
suas caracteristicas de fluxo, sendo as MV subdivididas
em lesoes de fluxo lento e fluxo rapido, com base na
velocidade de movimento do fluido através do seu
sistema capilar. Os de apresentagdo venosa e linfatica
sdo consideradas malformacoes de fluxo lento,
enquanto as de apresentacdo arteriovenosa possuem
caracteristicas de fluxo rapido®!?!. No presente caso,
teve-se uma lesdo de fluxo lento.

Aconselha-se o uso de exames de imagem pré-
operatorios, incluindo angiotomografia, ultrassonografia
e angiorressonancia magnética, a fim de contribuir
com o diagnoéstico e planejamento da estratégia
cirtirgica!*!>2!, A remogéo cirrgica ¢ o tratamento
apontado como o de maior eficiéncia; contudo, para
prevenir a recorréncia, ¢ necessaria uma ressec¢ao
com margem de seguranga.

CONCLUSAO

A complexidade da fisiopatologia das MV
requer do profissional conhecimento que possibilite
adequados diagnoéstico e conduta terapéutica. Os
achados clinicos frequentes sdo lesdes expansivas
de superficie irregular, alteracdo de cor, podendo ser
associado a traumas e de crescimento lento, mas com
a possibilidade de invadir espagos circunvizinhos,
sendo raro o aparecimento de malformagao
venolinfatica em lingua, como foi o diagnostico
do caso aqui apresentado. O tratamento de escolha
para o presente caso foi a remogao cirirgica, sendo a
conduta de elei¢ao para a maioria dos casos relatados
na literatura, com auséncia de recidivas.
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