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RESUMO

O caso clinico em questéo refere-se a suspeignaitico, abordagem terapéutica e seguimento dpagiente masculino de idade incomum com
um linfangioma localizado retroperitonealmente.eEsgo de lesdo caracteriza-se por ser um tumtcaisenigno raro de origem mesodérmica e
proveniente do sistema linfatico. A topografia aparitoneal representa apenas 1% de todos osdiofaas, o que corresponde a menos de 200
casos relatados na literatura. Clinicamente o pexiapresentava dor em hipocondrio direito senicpdatidades ao exame fisico e aos exames
radiolégicos realizados, formacgéo cistica sugestesinfangioma localizado retroperitonealmenteexgisao cirdrgica foi o tratamento de escolha, o
que confirmou a hipétese diagndstica por meio dimmexanatomopatologico. Além de ser uma entidadeprirse essa patologia se manifesta
normalmente na infancia, o que torna o caso redadégho de exposicdo, uma vez que o paciente &gjndisticado aos 52 anos de idalgesar do
linfangioma retroperitoneal ser uma entidade dhnicfrequente, principalmente em adultos, deveessidera-lo como possivel diagnéstico
diferencial de uma leséo cistica nessa localizagfgpendente da baixa incidéncia e da idade avancad
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RETROPERITONEAL LYMPHANGIOMA IN A ADULT: A CASE REP ORT OF A RARE CLINICAL FINDING
ABSTRACT

This present clinical case is related to the sumpjcdiagnosis, therapeutic approach and followafpa male patient with an unusual age
retroperitoneallymphangioma. This type of injunckearacterized by being a rare benign cystic tuofianesodermal and from the lymphatic system
origin. The retroperitoneal topography is only 1%ab lymphangiomas, which corresponds to less th@@ cases that have been reported in the
literature. Besides being a rare entity for thisedse, it usually manifests itself during childhoetlich makes decent display case reported, as the
patient was diagnosed at 52 years of age. Cligicdie patient had pain in the right upper quadnanspecial physical examination and radiological
examinations, suggestive of lymphangioma cystimfdion located as retroperitoneal. Surgical exnigsothe chose treatment, which confirmed the
diagnosis through the pathological examination.pleshe retroperitoneal lymphangiomabe an uncomaiioical entity, especially in adults, one
should consider it as a possible differential d@gis of a cystic lesion in this location indepertdsrthe low incidence and old age.
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1. INTRODUGAO

Linfangioma é um raro tumor benigno de origem méswmita da rede vascular linfatica capaz de afetar
qualquer 6rgéo ou tecido, e é visualizado comm cisipilar linfatico dilatado ou cavernoso, variarmnda quanto a
posicéo que ocupa, podendo ser superficial ou pdafuNormalmente o sistema linfatico é responspek coleta do
fluido acumulado entre as células, provenientdidarnacao de liquido das préprias células ou pdraeasamento dos
vasos sanguineos. Nos linfangiomas, geralmentenaséigados ja no segundo ano de vida do paciestsgse
malformac®es terminam por identificar o fluxo aldenculminar no acimulo da linfa dentro desse sstBHAVSAR
et al., 2010).

Estudos como o de Tripatéi al. (2015) indicam que menos de 200 casos em aduatamfrelatados até agora
na literatura e, dentre as possiveis localizagéstad lesGes, 75% ocorrem no pescoco, 20% estégifia axilar e 5%
séointra-abdominais, onde tém sido relatados no mésdenttrato gastrointestinal, bago e figagoraramente no
retroperiténio. Especificamente a topografia retrdpneal representa menos de 1% de todos os djivfaas.

O quadro clinico decorrente dessa patologia mwkaes € assintomatico e geralmente sdo achadagrée i
operatorio ou rastreio de outras doencas. Entetamenos comumente quando a leséo é grande cursperda da
homeostase fisioldgica e diminuicdo da qualidadeida do paciente & medida em que h& compressaesttasuras
adjacentes podendo apresentar distensao abdodinafadiga e perda de peso (TRIPATdHEI., 2015).

Devido a raridade da lesdo e também a idade eno quaeiente foi diagnosticado, a facilidade de codida
com outros tumores cisticos inclusive os decoreeat@artir do figado, rim e pancreas e também @nsiasividade
proveniente de estudos imagiolégicos, um casoedssante e raro de um linfangioma localizado retimmealmente
em um paciente do sexo masculino de 52 anos de #&déscrito aqui.
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2. METODOLOGIA

Ser& exposto na forma de artigo um relato de casond paciente do sexo masculino que investigavéoles
encontrada ao exame de imagem em retroperitdniajiagndstico, tratamento e posterior seguimergesalbordagem
foi escolhida com a finalidade de ilustrar um quoadtinico raro ndo s6 pela baixa incidéncia, masbtm
considerando a topografia atipica da patologia amstfo, além da idade incomum em que o paciente foi
diagnosticado.

O estudo do caso tem consentimento livre e esdadiretd paciente quanto a divulgacdo em revista dmm
académico, assegurado de que houve toda a segwangelacdo aos aspectos éticos na manipulacadatdios. O
projeto de pesquisa foi aprovado pelo Comité deaktim Pesquisa com Seres Humanos da FaculdadeG\ssiacz
sob 0 CA51133015.9.0000.5219 e esta em cumprinoamoa Resolugao 196/96 do Conselho Nacional decSaisio
se tratar de pesquisa com seres humanos.

O presente estudo foi realizado na cidade de CekP&; junto ao centro de especialidade oncol6GEONC

3. FUNDAMENTACAO TEORICA

Fisiologicamente o sistema linfatico € compostaagilares capazes de coletar o liquido interstibatodo o
corpo, vasos transportadores e linfonodos. EsspBaiEs drenam para 0s vasos transportadores m@staas
extremidades e nas cavidades do corpo e, evento@nmor meio dos ductos toracicos, escoam nonsEstenoso.
Entre os vasos transportadores podem existir ladfos, estruturas com fungéo imunoldgica primanagee a linfa é
filtrada em varios canais aferentes que penetracapsula que o envolve (SABISTON JR., 2003).

Exceto por apresentar uma membrana basal, bem noafosda, os capilares linfaticos se assemelham
estruturalmente aos capilares sanguineos. Existantgs fenestracdes adjacentes as células endoliefiaticas que
permitem que particulas do tamanho de bactériamsatias e até linfocitos passem através das padedeaso. Esses
vasos possuem uma camada adventicia bem-defimia, tiinica média contendo células da musculatusaelisma
intima delgada, sendo inervados e capazes de predpasmos e movimentos ritmicos (SABISTON JRO320

Constituidos de malformacdes congénitas dos vasi@gidos, os linfangiomas, assunto do relato emstfio,
apresentam rara degeneracao maligna, embora pdisari os tecidos locais. Mais da metade degse die leséo ja
esta presente ao nascimento e cerca de 90% adldirsglgundo ano de vida. Essas lesGes costumamcamrtradas na
topografia do pescoco e axilas e se manifestamédepbssiveis formas diferentes. O linfangioma Emponsiste em
pequenos canais linfaticos do tamanho de capildoesjado por cistos de aproximadamente 1mm de drame
localizados principalmente sobre pele e mucosagatio o linfangioma cavernoso se resume a lesasmflas a
partir de canais linfaticos dilatados e apresentamitas vezes, uma cépsula fibrosa. J& o higrosiiceié uma
malformagao linfatica que consiste num cisto redespor endotélio. Em virtude da frequente coersig dos trés
tipos, considera-se como mesma entidade patoldgicaspecto histoldgico depende da natureza did®seem que se
localiza o linfangioma (SABISTON JR., 2003).

O diagnéstico é feito através da historia cliniesame fisico e exames complementares como tomagrafi
computadorizada (TC), ressonancia nuclear magné{RBIM), ultra-sonografia (USG), que parecem ser
complementares entre si.

Contudo, mesmo com a disponibilidade de bons métddamagem, o diagnéstico de linfangioma na togfagr
do retroperitbnio é muitas vezes feito apos lapan@ ou laparoscopia e é confirmado pelo exameasbldgico e
imuno-histoquimica. Alguns dos marcadores utilizadéo o receptor endotelial de vasos linfaticoe-Tator de
crescimento endotelial vascular-3, anticorpo maomal D2-40 e o Prox-1 (TRIPATH al., 2015). Alguns estudos,
como o de Borgest al. (2008), afirmam ainda que se deve evitar biopsiEsao nédo sé pelo risco de infec¢do, mas
também pela disseminacéo tumoral, caso seja deematmaligna.

Quando ha a presenca de sangue no interior dodjiciana deve-se considerar ser secundaria a umarfagizo
intracistica ou a uma comunicagdo entre um cistomevaso sanguineo. Vale lembrar, portanto, do dstgo
diferencial com um hemangioma capilar, cuja comgtiio, aspecto e evolucao sdo muito diferentesys)2008).

Outros possiveis diagndsticos diferenciais de umotucistico no retroperiténio incluitanto lesdesligras
como benignas. Causas malignas incluem tumoresétidag germinativas (teratoma), sarcoma indifeeiw
metastases cisticas do estdbmago ou ovario, cistagem carcinoma biliar além do mesotelioma cistidolesdes
cisticas benignas do retroperiténio incluem linfantp, adenoma pancreatico microcistico e cistosrigem urotelial
e foregut. Cistos de origem foregut incluem cidtwregut simples, cistos broncogénicos, que contértilagem ou
glandulas respiratorias seromucinosas e cistossdéago caracterizados por serem compostos de canimta
desenvolvidas de musculo liso sem cartilagem (SUHa&ISI., 2014).

Quanto as possibilidades de tratamento, a radmtesaineficaz, bem como as injecdes de solucderesante
(SABISTON JR., 2003).
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A excisdo cirdrgica em sua totalidade é o tratamdatescolha visando sempre preservar as estruitassque
circundam a lesdo. Entretanto, a excisdo cirlrgicapleta é muitas vezes dificil de conseguir degidovasao local,
gue pode levar ao encaixe de estruturas como gardes e ureter (OZDEMIR al., 2005).

Apesar de corretamente abordadas, essas lesdem podstrar recidivas apés sua remocédo, principaknent
guando incompleta, situacdo cuja tendéncia paresee com 0 aumento da idade do paciente, cora tex@ando de
17 a 23% dos casos (PURI, 2015).

Enfatiza-se, portanto, o diagnéstico e o tratampntgoce, pois, minimizam as complicacdes decasetéstas
lesBes ndo s6 em relacao a adaptacéo funcionatamagm quanto a estética do individuo (GAS®EA., 2010).

4. RELATO DE CASO

Paciente masculino, 52 anos, encaminhado ao satgi€ancologia por apresentar ao ultrassom de abtiutaie
lesdo arredondada, heterogénea 4,7 x 4,4 na tdigodeacabeca do pancreas e do rim direito comnadguimagens
sugestivas de microcistos.

A primeira consulta relatou dor em hipocdndrio itlireocasional. O paciente negou perda de peso e
hematoquezia e ao exame fisico encontrava-se Aoxté sem qualquer outra particularidade. Comoduatan foi
indicada realizacdo de Tomografia Computadorizaglaalddome superior e pelve com contraste trifasicgual
mostrou uma formacdo ovalada hipoatenuante, sentcerepelo meio de contraste, no flanco direito
retroperitonealmente, em intimo contato com a facterior do muasculo psoas e do rim deste lado, aoface
posterolateral da terceira por¢éo duodenal, destlica anteriormente e tocando pequena area défisig@osterior
da cabeca do pancreas. Esta leséo expansiva gati@eaval de aproximadamente 6,3 x 4,1 x 5,8 cani@caudal,
anteroposterior e transversal) promovia leve cosgai@ extrinseca sobre o ter¢co proximal do ureteitali culminando
numa leve ectasia ureteropiélica a montante.

A principal hip6tese diagnéstica levantada foiidéahgioma de localizagao retroperitoneal. Foi e@dcolhida
a laparotomia exploratdria para ressecc¢ao cirGdpciesao.

Sem encontrar nenhuma alteragdo nos demais examgsdetnentares pré-operatdrios permitiu-se reakzar
disseccdo de tumor infra-renal direito com aspédetdinfangioma com uso de anestesia geral. Ao amgiatoldgico
mostrou-se linfangioma cavernoso de peritdnio despanhado de proliferacéo endotelial atipica aadaci

O paciente ndo apresentou qualquer complicacdoqguepos-operatoria, encontrando-se assintomatiés ap
seguimento de 60 dias pds remocéo cirargica dortumo

5. CONSIDERACOES FINAIS

Em concluséo, apesar do linfangioma localizadoopetitonealmente ser uma entidade clinica incomum,
principalmente em adultos, deve-se té-lo como peksiiagndstico diferencial de uma leséo cisticesagopografia
independente da baixa incidéncia e da idade avard@@aciente.

Exames de imagem podem ser inconclusivos em altasss, entretanto, fornecem informacdes pré-opastéd
importantes para a abordagem cirlrgica — o trattore eleicdo.Estes tumores raros tém um excelente progndstico,
com alivio sintomatico e de cura obtidos com as&aicirdrgica completa.

REFERENCIAS
BHAVSAR T.; SAEED-VAFA, D.; HARBISON, S; INNISS, SRetroperitoneal cystic lymphangioma in an adult: A
case report and review of the literatuféde World Journal of Gastrointestinal Pathophysiolayy, v. 1, n. 5, p. 171-

176, 2010.

BORGES, A. M. P.; BALSAMO, F.; LOPES, J. M.; CARVAIO, R. B.; PINCINATO, A. L.; FORMIGA, G. J. S.
Linfangioma Perineal: Relato de CaR®yvista brasileira de Coloproctologiav. 28, n. 2, abril/junho, 2008.

GASSEN, H. T.; CAYE, L. F. S.; ROVANI, G.; SILVA,.SO.; SILVA-JUNIOR, A. N.; MIGUENS-JR, S. A. Q,;
HERNANDEZ, P. A. G. Linfangioma de cavidade bugalato de caso clinicé&tomatos v. 16, n. 30, janeiro/junho,
2010.

OZDEMIR H.; KOCAKOC, E.; BOZGEYIK, Z.; COBANOGLU, BRecurrent retroperitoneal cystic lymphangioma.
Yonsei Medical Journal v. 46, n. 5, p. 715-718, 2005.

120 Revista Théma et Scientia — Vol. 5),2E, jul/dez 2015 — Edicéo Especial de Medicina



Linfangioma Retroperitoneal em um Adulto: um relatde caso de um achado clinico raro

PURI.N. Treatment options of lymphangiomacircunpenin. Indian Dermatoloy Online Journal, v. 4, n. 4, p. 293-
294, julho/agosto, 2015.

SABISTON JR., D. C.Tratado de Cirurgia. 16. ed. Rio de Janeiro: Guanabara Koogan, 2003.

SILVA M. L. S., Linfangioma Cervical: relato de easRevista brasileira de Otorrinolaringologia, v. 74, n. 1,
janeiro/fevereiro, 2008.

SUHANI; AGGARWAL, L.; ALI, S.; THOMAS, S. Giant Reoperitoneal Lymphangioma: a Rare Entitindian
Journal Surgery, v. 76, n. 5 outubro, 2014.

TRIPATHI M. PARSHAD, S.; KARWASRA, R. K.; GUPTA, A.SRIVASTVA, S.; SARWAL, A. Retroperitoneal
Lymphangioma in an Adult: A Case Report of a Raligi€al Entity, Case Reports in Surgery2015.

Revista Théma et Scientia — Vol. 5, 2E, jul/dez 2015 — Edi¢&do Especial de Medicina 121



