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RESUMO

Paciente do sexo masculino, 26 anos de idade, apresentou-se com uma malformacgéo
vascular intra oral que ha 8 meses associava-se a dores e sangramento. Ao exame
intra-oral, foi possivel ver que a leséo estendia-se por sua lingua, bochecha, labios,
faringe, parotida e palato mole, unilateralmente a direita. Atomografia computadorizada
revelou uma grande massa envolvendo a mucosa jugal e obstruindo parcialmente
faringe e laringe. O paciente foi submetido ao tratamento paliativo com agente
esclerosante até ser encaminhado para um centro anomalias vasculares. O
reconhecimento precoce e o tratamento da malformagao vascular intra oral é
imprescindivel para evitar complicagdes. As diferengas clinicas entre hemangiomas e
malformagdes vasculares e o tratamento destas anomalias devem ser conhecidos
para o sucesso de uma resolugédo, uma vez que o tratamento para um grupo baseia-
se no acompanhamento, sendo que as outras devem ser removidas logo que possivel.
O uso de terminologia comum para ambos os grupos podem resultar em um plano de
tratamento errado o qual € melhor realizado em uma abordagem interdisciplinar, onde
as estratégias sao planejadas numa base individual.

UNITERMOS : Malformagoes vasculares: Escleroterapia; Complicagdes.

INTRODUCAO

Lesdes vasculares sdo relativamente
comuns. No entanto, a nomenclatura para
classificar essas lesdes € muitas vezes complicada
e confusa. A fim de resolver este problema, em
1996, a Sociedade Internacional para o Estudo das
anomalias vasculares (ISSVA) propés uma nova
classificacao para as anomalias vasculares (Tabela
1), a qual se baseia em suas caracteristicas
clinicas, radiolégicas, hemodinamicas, patologicas
e em seu comportamento bioldgico.

As lesbes vasculares foram agrupadas em
dois grandes grupos: tumores vasculares e
malformagdes vasculares. O primeiro grupo engloba
as lesbes causadas por uma proliferagao vascular
e é comumente chamado hemangioma e é mais

freqliente que o segundo grupo, o qual esta
associado aos vasos com anomalias morfolégicas’®.

Quase todos os tumores vasculares sao
evidentes a partir do nascimento ou o serao durante
as primeiras semanas de vida. Os hemangiomas
geralmente aparecem nos primeiros dias de vida
e, em sua maioria, regridem durante a infancia.
Geralmente, os hemangiomas sao insignificantes
e nao necessitam de tratamento, sendo que
aproximadamente 12% dos recém-nascidos
possuem um hemangioma®.

Embora a maioria dos hemangiomas possa
ser diagnosticada clinicamente, as lesdes
profundas necessitam de recursos imaginolégicos
sendo diagnéstico diferencial de neoplasias
malignas de tecidos moles ou malformacdes
vasculares?.
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Malformacdes vasculares podem nao ser vistas
nos primeiros dias de vida, contudo elas estao
presentes desde entdo*®. Estas malformagdes nunca
desaparecem e, muitas vezes, crescem e persistem
ao longo da vida*, sendo que sua incidéncia é de 1,5%.
De todas as malformacdes vasculares cerca de dois
tercos sao predominantemente venosas’.

Malformacdes vasculares (MV) localizadas na
area de cabeca e pescogo € das mucosas podem
causar defeitos estéticos significativos, levar a
hemorragias recorrentes, obstruir as vias respiratérias,
interferir na fonética e na denticdo®'°. Diferentemente
dos hemangiomas, as MV nao apresentam um ciclo
de crescimento com posterior regressao espontanea,
porém persistem durante toda a vida, sendo que podem
expandir e exibir proliferacédo endotelial, geralmente
ap0s trauma ou durante alteragdes hormonais® 2.

No grupo das MV, as arteriais s&o as mais raras
e perigosas, ocorrendo com a mesma freqiiéncia no
sexo masculino e feminino?. Quase metade das
lesbes sao visiveis ao nascimento e 30% tornam-se
clinicamente aparentes durante a infancia™.

A evolugao de uma malformagao arteriovenosa
(MAV) pode ser dividida em diferentes fases, de acordo
com o momento do seu desenvolvimento como se
segue'®:

|. Quiescéncia: caracterizada por uma mancha
rosa-violacea e pela presenca de um shunt arterial
pode ser detectado pelo aparelho de ultra-som;

Il. Expansado: como na fase |, mas clinicamente
pulsatil, com evidente presenca de

vasos tortuosos;

Ill. Destruigao: semelhante a fase Il, juntamente
com alteragdes cuténeas distroficas, ulceracao,
hemorragia, e dor continua;

IV. Descompensacéo: semelhante a fase I,
associado a insuficiéncia cardiaca.

O tratamento deve ter como objetivo a
erradicacao total, uma vez que até mesmo o menor
residuo poderda se expandir. Atualmente, os
tratamentos propostos para as lesdes vasculares
benignas incluem cirurgia, aplicacao sistémica de
corticosterdides, injecdes intralesionais de agentes
esclerosante (escleroterapia), aplicagbes de intérferon
alfa, laser, embolizagao, crioterapia, radioterapia e
combinacoes’” '°.

A escleroterapia com oleato de etanolamina
produz uma resposta inflamatéria, bem como a fibrose
endotelial sendo este o melhor tratamento quando
complementado com cirurgia'. Além das
peculiaridades de cada tratamento a decisdo da
intervencdo deve ser baseada também na idade,
localizagéo, caracteristicas do fluxo, morbidade do
tratamento, e os riscos de uma lesdo nao tratada.
Em geral, a intervengao deve ser planejada, logo que
seja feito o diagndstico e uma intervengao oportuna
ird nao sé evitar complicagdes, mas também permitir
que a extensao da resseccao seja consideravelmente
reduzida.
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 26 anos de idade,
apresenta-se com uma grande lesao vascular no lado
direito da face. A lesao foi vista pela primeira vez ha 20
anos como uma pequena mancha roxa na mucosa labial
inferior direita. Aos 9 anos de idade, a lesdo comegou
a se expandir, sendo assim procurou um tratamento,
que foi realizado com aplicagdes oleato de etanolamina
a 5%, que nao eram regulares, pois ele sé aplicava o
medicamento quando sentia dor. Aos 24 anos de idade
foram interrompidas as aplicagbes e ele nao recebeu
nenhum outro tratamento.

Nesta época ele procurou nosso centro
apresentando uma lesao no labio direito e assimetria
facial (Figura 1). Ao exame intra-oral (Figura 2), foi
possivel observar que a lesao estendia-se para lingua,
bochecha, labios, faringe, parétida, soalho bucal e
palato mole, sendo todos do lado direito (Figura 3). A
palpacéo foi possivel sentir uma massa pulsante de
consisténcia firme. Como exame complementar, foi
realizada uma bidpsia por pungédo aspirativa que
revelou o conteudo sanguineo da lesédo. Atomografia
computadorizada (TC) realgou o contraste do cranio
revelando o envolvimento faringeano e algumas areas
de calcificagao (Figuras 4 e 5).

Tabela 1 — Classificagao dos tumores e
malformagdes vasculares de acordo com a
Sociedade Internacional para o Estudo das

anomalias vasculares (ISSVA)

Classificagcao dos tumores e malformacgodes
vasculares
1996 (ISSVA)

1. Tumores vasculares
1.1 Hemangioma infantil
1.1.1 Superficial
1.1.2 Profundo
1.1.3 Combinado
1.2 Hemangioma congénito
1.2.1 Hemangioma congénito n&do-involuido
(NICH)
1.2.2 Hemangioma congénito de rapida
involugdo (RICH)
1.3 Angioma em tufos
1.4 Hemangioendotelioma kaposiforme

2. Malformacgoes vasculares
2.1 Malformacgdes de baixo fluxo
2.1.1Malformacgéo capilar
2.1.1.1 Mancha em vinho-do-porto
2.1.1.2 Telangiectasia
2.1.1.3 Angioceratoma
2.1.2 Malformagé&o venosa
2.1.2.1 Malformagédo venosa comum
esporadica
2.1.2.2 Sindrome de Bean
2.1.2.3 Malformagéo cutanea e mucosa
familial
2.1.2.4Malformagéo glomovenosa
(glomangioma)
2.1.2.5 Sindrome de Maffucci
2.1.3Malformacgéo linfética
2.2 Malformacgdes vasculares de fluxo rapido
2.2.1 Malformacéo arterial
2.2.2 Fistula arteriovenosa
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FIGURA 4- envolvimento do espaco faringeano

FIGURA 1- Malformacao arteriovenosa:
aspecto extraoral

FIGURA 5- Presenca de flebolitos na regido
sublingual e parotidea

O paciente queixava-se de dor nos labios e
lingua além de apresentar disfagia, disfonia e
hemorragia espontanea. O diagnostico de MAV foi
dado com base em resultados de exames clinicos e
imaginolégicos. O paciente foi classificado como
classe Ill segundo a classificagdo de Schobinger.
Injecéo intra-lesional de agente esclerosante (oleato
de etanolamina 5%) sob anestesia local foi a opgao
do tratamento, apenas para conter a expansao da
lesdo. A dose total de injecao foi 0 2 cc em oito
sessdes sucessivas com uma semana de intervalo.
Anti-inflamatérios nao-esteroidais foram medicados por

FIGURA 3- extensédo a mucosa jugal
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trés dias apods cada sessao. Depois de dois meses o
paciente foi encaminhado para um centro de
tratamento de anomalias vasculares para realizagao
de radioterapia ou cirurgia.

DISCUSSAO

Quando uma lesao vascular € pequena e
assintomatica, um periodo de observacdo é muitas
vezes a estratégia inicial mais prudente. No entanto,
a dor, expansao, ulceragdo e hemorragia podem
ocorrer depois de um periodo de quiescéncia, como
este caso revelou. Se isto ocorrer, o tratamento ativo
€ necessario.

A TC é menos util na definicao das
caracteristicas e na medida do fluxo de malformacgdes
vasculares, mas é Util para demonstrar a natureza e
a extensao do envolvimento 6sseo € na presenca de
flebolitos, que sao patognomdnicos das malformacdes
venosas. As malformagdes arteriovenosas em tecidos
moles sao freqiientemente associadas com defeitos
0sseos, devido a compressao a drenagem veias
dilatadas’.

O paciente veio até nés com um diagndéstico
de hemangiomatose facial e a escleroterapia foi eleita
para o tratamento paliativo, sendo administrada
durante dois meses, até ele ser enviado para um
centro cirargico.

A utilizacao de oleato de etanolamina como
agente esclerosante para as injegdes intralesionais
nas lesées vasculares faciais € um tratamento seguro
com resultados aceitaveis''®. Esta técnica oferece ao
paciente consideravel alivio dos sintomas com o
minimo de complicagcbes e oferece uma boa
preparagao para a cirurgia ainda mais porque diminui
o tamanho lesdo e tornando sua consisténcia mais
fibrosa; Aresseccao €, portanto, realizado com minima
perda sanguinea’®.

A escleroterapia antes do tratamento cirdrgico
também tem apresenta vantagens cosméticas
adicionais: € uma técnica eficaz e conservadora para
o tratamento de lesbdes vasculares benignas e tem
um menor custo™. Por isso, a escleroterapia € mais
eficaz quando os espacos vasculares sado pequenas
ou quando o fluxo sanguineo é lento®.

Apesar da classificagao de 1996, hemangioma
ainda é um termo empregado genericamente para
descrever os tumores vasculares. Assim, apds 20
anos de evolugao, é evidente que o diagndstico nao
era de hemangioma, uma vez que estas lesdes
geralmente involuem no periodo pubere, ou aparecem
em uma forma residual®.

As caracteristicas da evolugao pds-pubere
associadas a pulsacéao, calcificacao e resposta
negativa a escleroterapia reforgcam o diagnéstico de
malformagao vascular, sendo que o tratamento devia
ter sido iniciado quando a leséo era apenas uma
pequena mancha roxa, como relatadas pelo paciente.
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Agora que a lesédo se expandiu acometendo
estruturas vitais e tornando remogao cirdrgica inviavel
a aplicacao de etanol absoluto torna-se uma das
opgcdes de tratamento, uma vez que é 0 mais
comumente usado quando a cirurgia nao é viavel, uma
vez que possui grande disponibilidade, baixo custo e
apresenta a menor baixa taxa de recidiva® 314,

As diferencas clinicas entre hemangiomas e
malformagdes vasculares e o manejo destas
anomalias congénitas desfigurantes devem ser
conhecidas para um tratamento bem sucedido, uma
vez que o plano de tratamento para um grupo baseia-
se no acompanhamento e as outras devem ser
removidas logo que possivel. O uso de terminologia
comum para ambos 0s grupos podem resultar em
um erro de tratamento.

CONCLUSOES

O termo Hemangioma continua a ser utilizado
como uma descri¢cado clinica e patolégica para
quaisquer tipos de anomalias vasculares.
A diferenciagéo entre os tumores vasculares e as
malformagdes consiste ndo s6 em seus aspectos
clinicos, imaginologicos, mérbidos e suas
caracteristicas patoldgicas, mas também em suas
formas de tratamentos.

ABSTRACT

A 26-year-old man presented with an 8-month history
of intra oral vascular malformation associated with
bleeding and pain. At the intra-oral examination, it was
possible to see that the lesion took his tongue, cheek,
lips, pharyngeal, parotid, mouth floor and soft palate
all to right side. A computed tomography revealed a
large mass involving the jugal mucosa and partially
obstructing pharynx and larynx. He was subjected to
palliative treatment with sclerosant agent until
discharged for a vascular anomalies center. Early
recognition and treatment of the intra oral vascular
malformation is imperative to avoid complications. The
clinical differences between hemangiomas and
vascular malformations and the management of these
disfiguring congenital anomalies must be known for a
successful resolution, once that the treatment for one
group is based on the follow-up and the other must
be removed as soon as it can. The use of common
terminology for the both group may result in a wrong
management. This is best accomplished in an
interdisciplinary setting where treatment strategies are
planned on an individual basis.

UNITERMS: Vascular malformations; Sclerotherapy;
Complication.
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