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RESUMO: O linfangioma € uma neoplasia benigna que pode se manifestar em qualquer local do corpo, sendo a localizagao
perineal ou retrorretal bastante incomuns. Apresenta sintomatologia inespecifica, podendo manifestar-se de diversas formas,
como o abaulamento perineal e compressdo de estruturas pélvicas. Relata-se um caso de linfangioma perineal com énfase em seu
tratamento ja que esta entidade clinica, apesar de benigna, tem potencial de malignizagao.

Descritores: linfangioma, higroma, tumores, neoplasias, malformagdes.

INTRODUCAO

O linfangioma € uma neoplasia bastante
incomum no perineo, havendo alguns casos relatados
no espago retrorretal. Trata-se de uma malformagéo
vascular de baixo fluxo do sistemal linfatico, podendo
ser localizado ou difuso, microcistico, macrocistico
(também chamado de higroma cistico) ou misto.*

A literatura limita-se a poucos relatos de ca-
sos, e somente estudos maiores tém conseguido pro-
porcionar uma estimativa da incidéncia global desses
tumores na pelve.?

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de
linfangiomaperineal e o tratamento cirdrgico.

RELATO DO CASO

JPM, 56 anos, masculino, branco, aposentado,
natural de S&o Geraldo-M G e procedente de S&o Pau-
lo-SP. Ha quatro meses com abaulamento entre a bol-
saescrotal e anadegadireita, associado a desconforto
local. Apresentava antecedente de hipertensdo arterid,

em uso de hidroclorotiazida 25 mg e amilorida 2,5 mg
por dia. Foi tabagistapor 10 anos (24 cigarrog/dia), tendo
parado ha 35 anos.

Ao examefisico geral ndo apresentava altera-
¢Oes e ao exame proctol 6gico, evidenciava-se abaula-
mento daregido perineal antero-lateral direita, sem ori-
ficiosfistulosos, sinais flogisticos ou lesdesde pele. A
palpacdo local revelava tumoracgéo de consisténcia
amolecida, indolor, medindo aproximadamente 8 cm de
didmetro. A retossigmoidoscopia foi realizada até 10
cm, sem alteragdes, ndo progredindo por dor.

O enema opaco mostrou livre progressdo do
contraste até o ceco, sem falhasde enchimento. A ultra-
sonografiade partes mol es evidenciou um nédul o soli-
do, encapsulado, delimitesbem definidos, pobremente
vascularizado, medindo cercade 6,8 x 3,8 cm em re-
gido perineal direita, com textura de gordura. A
tomografiacomputadorizada (TC) depelvereveloule-
s80 perineal hipodensajunto ao reto, porém com plano
declivagem (figura1).

Foi submetido a exérese do tumor por via
perineal com incisdo arciforme a 2 cm da borda anal
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desde o perineo anterior até proximo da regiao
coccigea (10 cm de extensao), com realizacéo de su-
turaprimariapor planos e utilizagdo de dreno laminar
na loja para drenagem de sangue (figuras 2 e 3). O
dreno foi retirado na manha seguinte com a ferida
seca. O paciente recebeu alta hospitalar no primeiro
diado pds-operatorio.

Figural- TC de pelve.

Figura 2 — Ressecgéo do tumor.

Figura 3 - Aspecto apdsretirada da pega.
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O exame anatomo-patol égico (figura 4) asso-
ciado com imuno-histoquimica (figura5) confirmou o
diagndstico delinfangioma (CD34 positivo).

Encontra-se assintomético apésum ano do tra-
tamento cirdrgico.

DISCUSSAO

O linfangiomamacrocistico ou higromacistico
€ assim definido quando contém espacos cisticos mai-
ores de 2 cm?. E mais comumente encontrado no pes-
€oGo, axila, torax, mediastino, regido inguinal, eem sua
maioria, diagnosticado antes dos dois anos de idade.
Pode ser solitério ou multifocal, persistente, de cresci-
mento lento ou raramenteinvoluir, aémdeinfiltrar ou
comprimir estruturas vitais adjacentes durante epi sodi-
os de hemorragiaintralesional ou super infec¢éo.®

O tipo microcistico € mais comum, contém
cavidades menores de 2 cm® e ocorre no pescogo,
ombro, regido proximal dos membros e perineo, sendo
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Figura 5 — Imuno-histoquimica (400X).
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diagnosticado ao final dainfancia. Podem ser solitarios
ou multifocais, bem circunscritos ou infiltrativos.®

A sintomatologia é inespecifica e pode apre-
sentar-se como abaulamento, depresséo e deformida-
dedaregido pré-coccigea, sacral ou perineal, bem como
compressao de estruturas pélvicas ou ainda por com-
plicagbes como abscessos retrorretais recorrentes e
fistulas.*® As anormalidades linfaticas no trato
gastrointestinal podem causar hipoal buminemiacomo
conseqliénciade enteropatiacrénica perdedorade pro-
teina. Asduas principais complicagdesdo linfangioma
s80 sangramento intralesional e infecgdo.

O diagnéstico éfeito através da historiaclini-
ca, exame fisico e exames complementares como TC,
ressonancianuclear magnética(RNM), ultra-sonografia
transretal (USG), mas principalmente com aanatomia
patol 6gicaeimuno-histoquimica.®

A documentacdo radiol6gica é redizada me-
Ihor pelaRNM, emborao USG sgjaum agente auxiliar
atil na confirmacéo da presenca de linfangioma
macrocistico. Apresenta-se com hipersina em T2. As
lesBes microcisticas tém sinal intermedi&ioem Tl e
intermediario/altoem T2.

Alguns estudos afirmam que a lesdo néao
deve ser biopsiadatanto pelo risco deinfeccéo como
pela disseminacdo tumoral, caso seja de natureza
maligna.?

O linfangiomatem aparéncia histol6gicavari-
adacom dilatagBes multicisticas dos canaislinfaticose
espacos separados por septos fibrosos, que séo
desconectados dos vasos linfaticos normais. As pare-
des sdo revestidas por células endoteliais e podem ter
muscul atura lisa de espessuravariavel em suacamada
externa. Em seu limen pode haver linfa, material
protéico ou eritrécitos, semelhante & malformactes
venosas. 3

O achado de imuno-histoquimicamais comum
€ a positividade para os marcadores CD31 e CD34.’

Recentemente foi desenvolvido o marcador
D2-40, umanticorpo monoclonal contrao antigeno M2A
e é atamente especifico para o endotélio linfético e
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negativo parao endotélio normal ou malformagdesve-
nosas, arteriais ou capilares.?

As duas estratégias para tratamento das
anormalidadeslinféticas s80 escleroterapia e resseccéo
cirdrgica. A escleroterapia visa a obliteragdo lumina
do linfatico peladestrui¢do endotelial com subseqiien-
tefibrose. O etanol é considerado 0 agente esclerosante
mais efetivo, porém ainjecdo é dolorosa, requerendo
anestesia/analgesia. Osprincipaisefeitos col aterais sdo:
necrose e neuropatialocais. A absor¢ao sistémicapode
causar arritmiacardiaca, vasoconstric¢ao pulmonar ou
hipotensio sistémica. Outro agente esclerosante € o
Ethibloc®, umasolucéo de etanol, aminoacidos e agen-
te de contraste e que tem eficacia variando entre 20 —
65%. Outra opcdo é 0 OK — 432, uma preparacao
liofilizada derivada do Sreptococcs pyogenes, que in-
duz arespostainflamatérialocal intensacom fibrose e
tem demonstrado sucesso (60-100% de resposta).* Nao
fizemos opcéo pelatentativa de escleroterapia por néo
conhecer anatureza dalesdo no pré-operatorio, e tam-
bém por se tratar de lesdo grande para a realizagao
deste procedimento.

Embora a maior parte dos linfangiomas nos
adultos sgjaassintométicae benigna, recomenda-se que
sejam ressecados pel o potencia de malignidade com o
decorrer do tempo®, conduta por nés escolhida pela
mesma razao.

Além disso, a resseccdo cirdrgica € o Unico
caminho para a cura potencial do linfangioma® A
excisdo parcia pode ser realizada, maso cirurgido deve
sempre vislumbrar a excisdo total, a qual, namaioria
dasvezeséfactivel . Isto também foi possivel em nos-
so caso. Em cada resseccdo, héa necessidade de foca-
lizar aregido anatbmica afetada, bem como seus limi-
tes vasculares e estar preparado para tempo
cirdrgico prolongado.* A recorréncia descrita é 40%
paraexcisdo incompleta e 17% para excisdo completa
macroscopicamente.*

No caso relatado, a resseccdo foi completa
macroscopicamente, mas 0 seguimento de 12 meses
ainda é insuficiente para determinarmos recidiva.

ABSTRACT: Lymphangiomaisabenign neoplasm that can manifest anywherein thebody. The perineal or retrorectal localization
isvery uncommon. It presents unspecific symptomatology such as compression and displacement of pelvic structures. A case of
perineal lymphangioma isreported emphasizing itstreatment considering that they are benign tumorswith malignant potential.
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