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RELATO DE CASO

Linfangioma abdominal na crianga: apresentagdo de oito casos

Abdominal cystic lymphangioma in childhood: report of eight cases

Paulo Roberto Boechat!, Antonio Roberto R. Nogueiral, José Aniz Goraib!, Sergio Muniz de Brito!,
Euro Carvalho Leall, Ruy Carlos Souto da Silva2, Marcia Cristina Bastos Boechat3, Heloisa Outani*

Resumo

O linfangioma é uma patologia relativamente freqiiente na
crianga. A localiza¢do abdominal €, entretanto, rara. Sua forma
de apresentacdo e suas manifestacdes clinicas variam muito,
sendo confundida com outras patologias abdominais. A ultra-
sonografia pode fazer o diagndstico na maioria dos casos. O
tratamento € cirdrgico e o progndstico €, em geral, bom.

Os autores mostram a experiénciaem oito casos ao longo de
quinze anos, tratados cirurgicamente e com bons resultados em
sete casos e um 6bito tardio.
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Introducgio

Os linfangiomas e os hemangiomas constituem os dois
grandes grupos dos chamados hamartomas vasculares,
que resultam de uma falha no desenvolvimento evolutivo
do sistema vascular, incluindo linfaticos e/ou artérias e
veias. Os linfangiomas variam muito em sua morfologia,
localizagao, freqiiéncia e forma de apresentacgdo clinica na
crianca. Os mais comuns sio os externos, notados logo ao
nascimento ou nos primeiros anos de vida e que se apre-
sentam sob a forma de tumoracdes cisticas de tamanho
varidvel, localizadas principalmente nas regides cervical,
axilar e inguinal. Sdo também chamados higromas cisti-
cos, e o diagndstico é feito pelo exame fisico. Os internos,
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Abstract

Lymphangioma is a common pathology in children, how-
ever intra-abdominal cystic lymphangioma is rare. Morphol-
ogy and clinical symptoms are variable and can be mixed up
with other ethiology. Ultrasound can make the diagnosis in the
majority of the cases. Surgery is the best choice of treatment and
prognosis is in general good.

Authors present eight cases in a period of fifteen years, all
of them treated surgically. Results were good in seven cases.
One late death was observed.

J. pediatr. (Rio J.). 1996; 72(5):335-340: lymphangioma,
cystic lymphangioma, abdominal cystic lymphangioma, cystic
hygroma, vascular hamartoma, mesenteric cyst, omentum.

de localizacdo mais freqiiente no mediastino e na cavidade
abdominal, sdo em geral de diagndstico tardio e os sinais
e sintomas sdo variados e inespecificos. Benevieni foi o
primeiro a descrever o linfangioma abdominal num relato
de aut6psia em 1507, enquanto Tillaux, em 1880, relatou
o0 primeiro tratamento com sucesso!. Galifer e colsZ, numa
extensa revisao da literatura, selecionaram 120 casos de
linfangioma intra-abdominal na crianca, aos quais acres-
centaram outros 19 de sua prépria experiéncia num perio-
dode 21 anos. Verificaram que a grande maioria dos casos
foi descoberta nos primeiros cinco anos de vida, e que 75%
ocorreram no sexo masculino.

Os autores descrevem uma série de oito casos num
periodo de 15 anos (1979-1994), tratados no departamento
de Cirurgia Pedidtrica do Instituto Fernandes Figueira,
FIOCRUZ, Rio de Janeiro. A idade variou entre 1 més a 6
anos e 62,5% ocorreram no sexo masculino.

O aumento do volume abdominal ocorreu, na maioria
dos casos, de forma lenta e progressiva. Nos casos 1 e 2 s6
foi notado pelos pais quando a circunferéncia abdominal
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Tabela 1 -Linfangioma abdominal

Caso Sexo Idade Quadro Clinico

1 F 6a Aumento de volume abdominal,
dor abdominal recorrente

2 M 4a Aumento de volume abdominal,
dor abdominal, anorexia

3 F 3m Massa abdominal, desnutricdo

4 M 2m Massa abdominal

5 M 1m Massa abdominal

6 M 2m Vomitos, distensdo abdominal,
massa de parede abdominal

7 M 8m Aumento de volume abdominal,
hérnia umbilical volumosa,
hidrocele (?) bilateral gigante

8 F S5a dor abdominal recorrente,

massa abdominal

era muito aumentada. No caso 7, o aumento do volume
abdominal associado a presencga de volumosa hérnia um-
bilical e hidrocele ou hérnia inguino-escrotal também de
grande volume levou a uma impressdo clinica inicial de
ascite (Figura 1).

Figura 1 - Caso 7: lactente com distensdo abdominal,
volumosa hérnia e "hidrocele" bilateral gi-
gante, que correspondia a grande linfangio-
ma cistico de omento
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A dor abdominal, quase sempre do tipo cdlica, foi a
queixa principal em trés criangas maiores (casos 1, 2 e 8),
estando associada com aumento de volume do abdome em
dois destes (1 e 2) e com massa palpavel em outro (caso 8).
Neste ultimo a dor foi sintoma muito expressivo.

Massa abdominal foi um achado do exame fisico de
rotina em trés pacientes (casos 4, 5 e 8). Mdvel, as vezes
comparada com um salsichdo, indolor, ocupando em geral
a por¢do média do abdome. Em dois pacientes (casos 1 e
3) a massa abdominal era visivel, sendo que em um deles
(caso 3) era mais nitida devido ao acentuado grau de
desnutri¢do (Figura 2).

Figura 2 - Caso 1: massa abdominal visivel

O diagnéstico pré-operatério foi feito em seis dos oito
casos através da ultra-sonografia abdominal. Nos casos 1
e 6 ainda ndo se dispunha deste método e os exames
utilizados foram o RX simples de abdome, clister opaco,
transito gastrintestinal e urografia excretora. Em ambos os
casos verificou-se deslocamento das alcas intestinais para
um dos lados do abdome ou para tras.

A ultra-sonografia mostrou em quatro pacientes (casos
3,4, 5 e 8) um aspecto semelhante, com formacdes cisticas
de didmetro variando entre 4 e 10 cm (Figura 3). Num dos
pacientes (caso 2) a imagem era de dois cistos maiores (5
a 7 cm) e numerosos cistos menores. No caso 7, com
grande hérnia umbilical e hidrocele ou hérnia inguino-
escrotal volumosa (Figura 1), a imagem ultra-sonografica
era a de um grande cisto intra-abdominal, com traves finas
que representavam a parede dos cistos, com ou sem comu-
nica¢do entre &les e com o mesmo aspecto no nivel da bolsa
escrotal, que correspondia a extensdo do linfangioma até
a mesma através do conduto peritdnio-vaginal patente.

A cirurgia indicada em todos os casos foi uma laparo-
tomia exploradora, que mostrou achados variados. Em trés
pacientes (casos 1, 2 e 6) foram encontradas grande massas
cisticas localizadas entre o estdmago e o mesocdlon,
deslocando ou comprimindo algas intestinais (Figura4). A
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Figura 3 - Ultra-sonografia abdominal demonstrando "masa"
cistica composta de dois grandes cistos

exérese completa do tumor foi realizada. Em outros trés
pacientes (casos 3, 4 e 5), duas masssas cisticas maiores,
localizadas no mesentério do intestino delgado, envolvi-
am um segmento de al¢a, reduzindo a sua luz (Figura 5).
Resseccdo do segmento intestinal envolvido junto com o
tumor com anastomose intestinal refazendo o transito foi
o tratamento realizado. Num paciente (caso 8) com massa
de aspecto semelhante, porém localizada na porcdo anti-
mesentérica do jejuno, foi feita a exérese do tumor sem
resseccdo intestinal (Figura 6). Em outro paciente (caso 7)
a massa cistica, localizada no omento maior, prolongava-
se até o interior da bolsa escrotal, que se tornou inteira-
mente vazia com sua retirada (Figura 7). O tumor foi
ressecado e herniorrafia inguinal bilateral completou o
tratamento.

O exame histopatolégico confirmou o diagnéstico em
todos os casos. No paciente com acentuada desnutri¢do
(caso 3) demonstrou-se linfangiectasia extensa da parede
intestinal que justificava o quadro clinico de ma-absorgdo
(Figura 8).

Figura 4 - Grande massa cistica de mesentério deslocando algas
intestinais delgadas e c6lon
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Em sete casos a evolug¢do pés-operatdria foi excelente
amédio e longo prazo (8§m-10a). O Gnico 6bito observado
na série foi o do paciente com desnutricdo severa (caso 3),
que faleceu trés meses apds a cirurgia em conseqiiéncia de
sepsis.

Discussao

O linfangioma intra-abdominal € uma patologia rara,
podendo variar de 1:23000 a 1:120.000 das admissdes em
hospitais pedidtricos. A maioria das publicacdes referem-
se a um ou dois casos e as maiores séries a uma ou duas
dezenas de casos'. J4 chegou a ser considerado o mais
raro tumor abdominal da crian¢a®. Em 193 casos de linfan-
giomas em geral coletados da literatura, apenas 9,2%
apresentavam-se na localizacfio intra-abdominal’. A etio-
logia dos linfangiomas permanece desconhecida. Vdrias

Figura 5 - Linfangioma cistico de mesentério composto de dois
ou mais cistos a segmento do intestino, reduzindo a
luz intestinal

teorias t€m sido propostas e a maioria delas admite tratar-
se de uma malformacao vascular congénita em que ocor-
reria uma falha na fusdo entre os sistemas linfatico e
venoso, proliferacdo endotelial, além de uma displasia
linfatica localizada. Outros admitem origem adquirida por
uma degeneracdo de ganglio linfatico. Nenhuma delas
tem, entretanto, comprovacdo experimental. Elliot e cols.’
sugeriram a existéncia de shunts linfatico-venosos fisiold-
gicos em nivel da microcirculacio responsaveis pela livre
circulagdo da linfa entre os diferentes 6rgdos abdominais.
Um defeito de desenvolvimento com persisténcia destes
micro-shunts seria responsavel pela formagao dos linfan-
giomas cisticos. As hipdteses mais aceitas baseiam-se nas
displasias embriondrias do sistema linfitico2.

A localizacdo mesentérica é a mais freqiiente (50-
70%), seja no segmento ileal (40-50%) ou no jejunal (20-
30%). Mais raramente os linfangiomas se localizam no
omento maior (10-30%), no mesocdlon (10-30%) ou no
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Figura 6 - Linfangioma cistico com localizagdo na por¢ao anti-
mesentérica do intestino delgado, de féicil exerése
sem resseccdo intestinal (caso 8)

retroperitonio (10%). Pode existir a associacgdo entre for-
mas externas e internas de linfangioma, assim como po-
dem ocorrer os linfo-hemangiomas, com ou sem presenca
de fistulas artério-venosas2-8-10,

A grande maioria dos casos é descoberta nos primeiros
anos de vida. Na série dos autores, 6 (62,5%) foram
diagnosticados no primeiro ano de vida.

Os portadores de linfangioma abdominal t€m, em ge-
ral, um bom estado nutritivo. Casos raros, associados com
linfangiectasia extensa da parede do intestino delgado,
podem apresentar uma sindrome de ma-absor¢do, poden-
do chegar, em alguns casos, a desnutricao severa.

Os sinais e sintomas sdo inespecificos e resultam da
compressio ou do comprometimento direto do trato gas-
trintestinal. A dor abdominal ¢ comum, podendo ser devi-
da a um aumento rapido de volume dos cistos, secundario
a sangramento no seu interior, por infec¢ao, por torsdo do
cisto, ou mesmo pela compressdo de estruturas vizinhas. A

Figura 7 - Linfangioma cistico de omento maior. A tra¢do do
mesmo durante a laparatomia esvaziou a hérnia um-
bilical e a "hidrocele" bilateral
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dor pode ser esporddica ou intermitente, continua ou em
colica. Quando sua localizacdo é na fossa iliaca direita e,
principalmente, nas crianc¢as acima de dois anos de idade,
pode ser confundida com apendicite aguda e alguns auto-
res chegam a referir este fato em 58% de seus casos>>.
O aumento de volume do abdome € lento e progressi-
vo. Em alguns casos s6 € notado tardiamente, confundin-
do-se com ascite em cerca de 18-20% dos casos>-8:10-12.
A presenca de massa abdominal visivel ou palpavel é
referida em 25-73% dos casos. Geralmente é de contornos
lisos, nitidos e de grande mobilidade nos casos de menor
volume. A palpagdo é, em geral, indolor!-3:6:9-11.13,

Figura 8 - Histologia de segmento intestinal do caso 3, com
linfangiectasia de parede intestinal em segmento mais
extenso, responsdvel por sidrome de ma-absorcao

Os sintomas digestivos podem variar desde constipa-
cdo intestinal a obstrugéo do trato gastrintestinal. A cons-
tipagdo pode ser por compressdo extrinseca pela massa
intra-abdominal ou por envolvimento circular de um curto
segmento intestinal pelo cisto, levando a uma obstrucgio
parcial daluz. Quando essa obstrugédo é completa, o quadro
clinico é agudo, com vOmitos, distensdo abdominal e
parada de eliminagdo de gases e fezes, podendo ser secun-
daria a volvo do segmento intestinal onde esté localizada
a tumoragdo. Mais raramente os casos de linfangioma
abdominal podem se apresentar com diarréia intratavel,
secunddria a linfangiectasia de um segmento intestinal e
conseqiiente sindrome de mé-absorcao.

Um aumento da bolsa escrotal, parecendo tratar-se de
uma hidrocele ou hérnia inguino-escrotal volumosa, asso-
ciado a aumento de volume do abdome, com ou sem hérnia
umbilical, pode corresponder a um extenso lingangioma
do omento maior que penetra na bolsa escrotal através do
conduto peritonio-vaginal permedvel. Nestes casos, a ul-
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tra-sonografia da bolsa escrotal, revelando imagem seme-
lhante a encontrada no abdome pode ser definitiva para o
diagnéstico.

Outros sinais e sintomas podem decorrer de torsdo
aguda de um linfangioma de omento, com aparecimento
de dor aguda, vomitos, etc. A infec¢do do linfangioma,
levando, por contiguidade, a inflamagfo da parede abdo-
minal, pode dificultar o diagnéstico, confundindo-se com
processos inflamatérios intra-abdominais mais freqiientes
tais como a apendicite aguda complicada.

O exame fisico, 0 RX simples de abdome e a ultra-
sonografia levam ao diagnéstico na imensa maioria dos
casos.

Alguns casos podem ser descobertos pela simples
inspecdo do abdome, principalmente nas criancas desnu-
tridas, nas quais a massa abdominal pode ser visivel.

O RX simples do abdome mostra, em geral, um vela-
mento mais ou menos extenso, com deslocamento lateral
ou posterior das algas intestinais A presenca de calcifica-
¢do é rara. Alguns casos podem apresentar imagem de
obstrugdo intestinal, com niveis hidro-aéreos e pobreza ou
auséncia de gas no abdome inferior. Os exames contrasta-
dos sdo de pouca utilidade no diagndstico.

A ultra-sonografia abdominal € diagndstica na maioria
dos casos, mostrando imagens anecdicas que correspon-
dem a cistos multiplos, de didmetro variado, com paredes
finas. Os de localizacgdo retroperitonial podem apresentar
um grupo de pequenos cistos, com imagem em favo de
mel.

A tomografia computadorizada mostra imagem de
baixa densidade, bem definida, homogénea, uni ou multi-
locular, com pouca ou nenhuma captacio de contraste na
periferial3-14. Na ressonancia nuclear magnética o linfan-
gioma apresenta baixo sinal nas imagens ponderadas em
T1 e alto sinal nas imagens ponderadas em T2. Estes dois
exames podem ser tteis quando o diagnéstico ndo estd
bem estabelecido ou quando se deseja ter uma nog¢do mais
exata da relacdo do linfangioma com estruturas vizi-
nhas!?.

O linfangioma cistico abdominal € tratado por cirurgia
com a retirada do tumor. Dependendo da localizacdo,
forma e extensdo, a ressec¢do pode ser mais ou menos
complexa. Nas formas localizadas no mesentério, junto ou
envolvendo um segmento de alca intestinal, a exérese
pode ser feita retirando-se a tumoragdo com ou sem ressec-
¢do do segmento intestinal adjacente. Nos casos em que é
feita a ressecc@o segmentar do intestino, deve-se avaliar
histologicamente a parede intestinal a procura de linfangi-
ectasia difusa, que pode ser causa de uma sindrome de ma-
absorcdo. Quando isto ocorrer e houver persisténcia dos
sintomas, pode ser necessdria uma ressec¢do intestinal
mais extensa.

Os linfangiomas gigantes nao constituem, necessaria-
mente, um grande problema cirdrgico, podendo ser
ressecados sem maiores dificuldades, a ndo ser quando
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possuem pequenas vesiculas estendendo-se para a raiz do
mesentério.

Do ponto de vista andtomo-patoldgico, os linfangio-
mas abdominais cisticos representam anormalidade de
desenvolvimento do tecido linféide. Na crianga compre-
endem a maioria dos cistos mesentéricos e localizam-se
mais freqiientemente no mesentério do intestino delgado.
Alguns podem permanecer assintomaticos por muitos
anos, sendo mesmo um achado em atos cirtirgicos, lapa-
roscopias ou necropsias. Macroscopicamente variam mui-
to de tamanho, podendo ser uni ou multiloculares. Alguns
alcancam grandes dimensdes (8-15 cm de didmetro). A
superficie externa € lisa, a parede é delgada. O contetido
pode ser um liquido claro, quiloso ou gelatinoso, mostran-
do no exame citolégico presenca de macréfagos com
citoplasma espumoso, ou pode, eventualmente, sofrer
modificagdes por infeccdo ou hemorragia no interior do
cisto. Microscopicamente sio limitados por epitélio acha-
tado, circundados por tecido conjuntivo frouxo, que pode
conter fibras musculares lisas ocasionais e células mono-
nucleares por vezes dispostas em foliculos linféides com
centro germinativo proeminente.

A associagdo com linfangiectasia difusa da parede
intestinal adjacente e a degeneracdo mixdide sdo altera-
coes descritas e que podem complicar o diagnésticols.

Os linfangiomas cisticos abdominais sao, em geral, de
bom prognéstico. A recidiva local naqueles parcialmente
ressecados, a linfangiectasia extensa da parede intestinal
adjacente, a infeccdo e as degeneragdes tissulares do tipo
mixéide, sdo fatores que podem modificar o prognéstico.
A reavaliacdo freqiiente através do exame fisico e ultra-
sonografia abdominal pode detectar a recidiva do linfan-
gioma.
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