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RESUMO

Pinheiro MC. Hemangiomas e linfangiomas de cabeca e pescogo: classificacéo e
tratamento. Sao Paulo; 2006. [Dissertagdo de Mestrado-Fundagdo Antonio
Prudente].

As anomalias vasculares correspondem a um grupo heterogéneo de lesdes, sendo que
algumas dessas apresentam comportamento mais agressivo causando riscos
importantes aos pacientes. Entretanto, outras lesdes apresentam comportamento mais
indolente e até mesmo a involucdo. Desta maneira, ha diversas formas de tratamento,
desde a conduta expectante a extensas intervengdes cirtrgicas e mutiladoras.
Atualmente, algumas modalidades terapéuticas foram abandonadas por causarem
seqlielas irreparaveis e até desenvolvimento de tumores quando realizada a
radioterapia. Dentre os tratamentos disponiveis, t€ém-se o uso de farmacos como
corticoide e interferon, laser, escleroterapia, embolizacdo, cirurgia, crioterapia,
compressao por meio de malhas elasticas e conduta expectante. Assim, ¢ necessario
saber diagnosticar a lesdo, entender a sua evolugdo e entdo indicar o tratamento mais
adequado. Objetivos: Avaliar os tipos de anomalias vasculares que acometem a
regido de cabega e pescogo e correlacionar as modalidades terapéuticas empregadas.
Pacientes e métodos: Foram avaliados retrospectivamente 471 prontuarios de
pacientes portadores de lesdes vasculares em regido de cabega e pescogo atendidos
no periodo entre janeiro de 1993 a dezembro de 2002 no Hospital A. C. Camargo
pelo Departamento de Cirurgia Plastica e Reparadora. Resultados: Dos 471
pacientes analisados, 45,8% eram portadores de hemangiomas tuberosos, 15,3%
hemangiomas fragiformes, 14,8% hemangiomas cavernosos, 6,6% hemangiomas
planos superficiais e 1,5% hemangiomas planos profundos. Em relacdo ao
tratamento, 453 pacientes receberam alguma modalidade, sendo 47,1% conduta
expectante, 22,6% intervengdo cirurgica e 13,1% corticoterapia. A apresentacdo
clinica ap6s a realizagdo do tratamento, apresentou regressao parcial em 44,8% dos
casos, seguida de regressdo total (26,7%), 9,3% dos pacientes mantiveram-se

inalterados e apenas 3,62% apresentaram progressdo. Conclusfes: O estudo



demonstrou alta prevaléncia dos hemangiomas tuberosos e fragiformes. Revelou
também que a conduta expectante foi a modalidade terapéutica mais adotada, seguida

de cirurgia e corticoterapia.



SUMMARY

Pinheiro MC. [Hemangiomas and linfangiomas of head and neck: classification
and treatments]. Sao Paulo; 2007. [Dissertagdo de Mestrado-Fundagdo Antdnio

Prudente].

The vascular anomalies comprehend a heterogenic group of lesions, being some
lesions presented aggressive behavior and can cause important risks for the patients.
However, others could be indolent and even thought involute spontaneously.
Consequently, there are several kinds of treatment, could being only observation
until large interventions. Recently, some treatment modalities (radiotherapy and
vascular bandage) were excluded due to sequelac and neoplasia development.
Among the available treatment, there are systemic corticosteroids and interferon,
laser, embolization, surgical excision, cryotherapy, compression, expectant and
sclerotherapy. This way, it is important to know the lesion course, for choosing the
appropriated treatment. Objectives: To evaluated the vascular anomalies of head and
neck region and their treatments. Patients and methods: A total of 471 patient’s
medical charts with vascular lesions of head and neck, between January of 1993 and
December of 2002, were revised. All patients were attended at Department of Plastic
and Reconstructive Surgery A. C. Camargo Hospital. Results: Of the 471 patients
analysed, 45.8% presented tuberous hemangioma, 15.3% fragyform hemangioma,
14.8% cavernous hemangioma, 6.6% superficial plain hemangioma, 1.5% deep plain
hemangioma. A total of 453 patients received some treatment, being 47.1%
expectant conduct, 22.6% surgery and 13.1% corticotherapy. Considering the clinical
presentation after treatment, we found partial regression in 44.8% of the cases, total
regression in 26.7%, 9.3% of the patients were unaltered and only 3,62% had
progression of the disease. Conclusions: The study demonstrated higher incidence of
tuberous and fragyform hemangiomas. In general, the expectant conduct was the

treatment of choice, followed surgery and corticotherapy.
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INTRODUCAO




1 INTRODUCAO

Os hemangiomas sdo as anomalias vasculares benignas mais comuns da
infancia, representando cerca de 10% de todos os tumores benignos desta época,
sendo 0,3% em neonatos, com predominancia no sexo feminino de 3:1 (GAMPPER
e MORGAN 2002). O diagnéstico na maioria das vezes ¢ feito clinicamente por
meio da anamnese e adequado exame fisico. Uma maior investigacdo ¢ realizada
quando o diagnostico € duvidoso e ird influenciar na decisdo e método do tratamento.
Nesses casos, exames de imagem sao utilizados para definir diagnoéstico, estabelecer
extensdo da lesdo e informar a existéncia de demais anomalias (ETHUNANDAN e
MELLOR 2006). Quanto a localizacao, a regido mais afetada ¢ a cabeca e pescogo
(71,6%), tendo uma predilecdo pelas areas de fusdo embrioldgica e distribuicdo
segmentada, em ordem decrescente, as regides frontonasal, maxilar ¢ mandibular
(WANER et al. 2003), seguida pelo tronco (20,3%) (CAMPOS 2000). A etiologia
das anomalias vasculares ndo estd bem definida. Embora poucos casos sejam
familiares, esses classificam-se como autossomicos dominantes com grau de
penetrancia variando de moderado a severo (DINEHART et al. 2001).

Os hemangiomas sdo lesdes pouco compreendidas fazendo com que haja uma
vasta classificagio (ETHUNANDAN e MELLOR 2006). Entdo recebem varias
denominagdes, tais como: mancha de nascenga, malformacdo vascular, mancha
vinho do porto, tumores vasculares benignos, lesdes vasculares cutineas,
angiodisplasias, o que torna confuso para muitos a forma de interpretar, diagnosticar

e tratd-las (MULLIKEN 1988a; ESTERLY 1996; REQUENA e SANGUEZA 1997).



A maioria dos pacientes apresenta apenas uma lesdo e 20% com mais de uma. A
presenca de trés ou mais ¢é raro e deve ser feita uma investigagdo por meio de exames
para verificar se ha acometimento de outros 6rgdos (MARGILETH ¢ MUSELES
1965). Multiplos hemangiomas sem envolvimento visceral sdo denominados de
hemangiomatoses neonatal benigna, e aqueles cujas visceras estdo comprometidas,

fazem parte das hemangiomatoses neonatal difusa (ROMAN e SOLOMON 1984).

1.1 CLASSIFICACOES DAS ANOMALIAS VASCULARES

Até a década de 1980, a terminologia usada para descrever essas anomalias
vasculares era confusa e ambigua. Por meio das caracteristicas biologicas dessas
alteracdes, MULLIKEN e GLOWACKI (1982) criaram uma classificacdo baseando-
se no comportamento das células endoteliais e sua cinética, que as dividem em dois
grandes grupos: os Hemangiomas (também conhecidos como lesdes proliferativas) e
as Malformacgdes Vasculares (Tabela 1). Os hemangiomas apresentam duas fases
distintas: a proliferativa e a involutiva. A primeira fase ¢ caracterizada por
hipercelularidade, intensa atividade mitética, canais vasculares ndo proeminentes,
aumento de timidina ['H] e com tendéncia a apresentar um grande nimero de
mastocitos. Durante a segunda fase, a involutiva, esses tumores endoteliais sdo
caracterizados pela diminuicdo da celularidade e dos mastdcitos, turnover celular
normal e aumento de infiltracdo de tecido fibroso. Para essas lesdes, a
imunoistoquimica pode ser aplicada para especificar em qual estagio evolutivo o

hemangioma se encontra.



O outro grupo, denominado de malformagdes vasculares, ndo apresenta
hipercelularidade ¢ nem aumento de timidina [*H], mas sim canais vasculares
compostos por células endoteliais maduras. Essas malformacdes vasculares
subdividem-se em malformag¢des do tipo capilar, venosa, arterial, linfatica e
arteriovenosa baseado no componente predominante em cada lesdo, sendo primordial
essa diferenciacdo para conduta de cada caso. Sdo freqiientemente vistas na pele e
raramente afetam visceras ou ossos. Entretanto, quando presentes na mandibula sao
potencialmente perigosas, tornando procedimentos corriqueiros como bidpsias e
extracdes dentarias em fatalidades (BEHNIA e MOTAMEDI 1997). Para diferenciar
os Hemangiomas das Malformagdes Vasculares, ha autores que citam a identificagdo
de fatores de crescimento de fibroblastos na urina como agente distintivo entre uma
lesdo e outra (CHANG et al. 1997). Mesmo sendo a classificagdo bioldgica, a mais
aceita, ha varias divergéncias para definir e agrupar as anomalias vasculares. Apds
estabelecida a classificacdo biologica, essa foi modificada, incluindo-se a
profundidade da lesdo e as caracteristicas do seu fluxo. Essas informagdes sdo usadas
clinicamente e correlacionadas com os dados patoldgicos e radiologicos da lesdo

(MULLIKEN e GLOWACKI 1982).



Tabela 1 - Classificagao biologica das anomalias vasculares.

ANOMALIAS VASCULARES

Hemangioma Lesodes Proliferativas

Malformagéo Capilar
Malformagéo Vascular Malformag@o Venosa

Malformagéo Arterial

Malformacgdo Arterio-Venosa

Malformacdo Linfatica

Fonte: Adaptado de MULLIKEN ¢ GLOWACKI (1982).

Sentindo a necessidade de uma classificagdo clinica, CURADO (1992)
baseando- se na experiéncia dos casos atendidos no Centro de Tratamento e Pesquisa
do Hospital do Cancer A.C. Camargo, prop0s uma classificagdo simplificada para o
diagnostico das anomalias vasculares (Tabela 2), na qual encontramos também dois
principais grupos: Hemangiomas Planos, que se subdividem em superficiais e
profundos; e os Hemangiomas Tumorais, que se subdividlem em fragiformes,
tuberosos e cavernosos, tém-se também os Linfangiomas e as Sindromes
Hemangiomatosas, sendo que na maioria dos casos as duas classificacdes (clinica e

biologica) podem se correlacionar (Tabela 3).

Tabela 2 - Classificagdo clinica das anomalias vasculares.

ANOMALIAS VASCULARES
Hemangiomas Planos - Superficial
- Profundo
Hemangiomas Tumorais - Tuberoso
- Fragiforme

- Cavernoso
Linfangiomas

Sindromes Hemangiomatosas
Fonte: Adaptado de CURADO (1992).




Tabela 3 - Correlagdo entre as classificagdes clinica e biologica.

Classificagdo de Curado, 1992 Classificagdo de Mulliken e Glowaki, 1982
Hemangioma plano Malformacao capilar

Hemangioma tuberoso Hemangioma proliferativo

Hemangioma fragiforme Hemangioma proliferativo

Hemangioma cavernos Malformag@o venosa

Linfangioma Malformagao linfatica

Sindromes hemangiomatosas Malformagdo mista

Em relagdo as caracteristicas das anomalias vasculares, cada uma apresenta
comportamentos e tratamentos diferentes, por isso, ha necessidade de conhecimento
e entendimento de suas evolugdes. As malformacdes capilares, classificadas como
hemangiomas planos por CURADO (1992) estdo presentes desde o nascimento,
apresentando-se inicialmente como pequenas manchas de nascenca, com coloragdo
rosa ou salmdo, acometendo ambos os sexos igualmente (ETHUNANDAN e
MELLOR 2006). Com o desenvolvimento da criancga, na primeira década de vida,
podem variar de poucos centimetros a grandes areas da pele ou mucosa (FINN et al.
1983), e sdo comumente observadas comprometendo a face (ENJORLAS e
MULLIKEN 1993). Esse tipo de malformagao pode estar associada a Sindrome de
Klippel-Trenaunay e Sturge-Weber. A sindrome de Sturge-Weber, quando presente,
envolve o nervo trigémio em sua distribui¢do oftalmica, com possivel
desenvolvimento de glaucoma e comprometimento das regides inervadas pelos
outros dois ramos do mesmo nervo. Em casos de acometerem demais regides do
corpo, deve-se investigar a presenga de diferentes patologias (MULLIKEN 1988b).
Microscopicamente, nao hd evidéncia de atividade mitotica, sendo formada por

capilares maduros limitados a uma profundidade de até 0,8 mm na derme, podendo



ser considerados superficiais ou profundos (REQUENA e SANGUEZA 1997).
Quanto a evolugdo, ndo ha relatos de regressdo espontinea (FINN et al. 1983).
Ocorrendo um aumento do relevo da epiderme e hipertrofia do tecido mole e 6sseo
devido a formacao de ectasias (GERONEMOUS e ASHINOFF 1991).

Os hemangiomas (lesdes proliferativas), de acordo com MULLIKEN e
GLOWACKI (1982), sdo classificados como hemangiomas fragiformes e tuberosos
por CURADO (1992) e podem ou nao apresentar volume desde o principio. Essas
lesdes surgem nas primeiras semanas de vida, com origem em um broto angiogénico
ou mais. Clinicamente assemelham-se a uma picada de inseto, com rapido
crescimento e intensa progressdo. Normalmente apresentam forma circular, com
coloragcdo vermelha intensa, atingindo tamanho de at¢é 5 cm de diametro nos
primeiros meses de vida. Ao contrario das malformagdes capilares (hemangiomas
planos), essas lesdes apresentam a fase de regressao espontanea, que se inicia apds o
primeiro ano de vida da crianca estendendo-se até os 8 anos de idade. Cerca de 80%
dos casos apresentam lesdes Unicas e freqiientemente localizadas no segmento
cefalico (60%) (FRIEDEN et al. 1997).

Na classificagdo de CURADO (1992) os hemangiomas tuberosos diferem dos
fragiformes por terem origem em varios brotos angiogénicos. Atingem assim
proporg¢des maiores, sendo passiveis de desenvolver complicagdes secundarias, como
por exemplo, ferimentos com ulceragdes, sangramentos, infecgdes, deformidades,
obstrug¢do  das  vias  aéreo-digestivas,  deslocamento  6culo-palpebral,
conseqlientemente astigmatismo, estrabismo, proptose e ambliopia, plaquetopenia,
essa ultima observada na Sindrome Kasabach-Merritt (KASABACH e MERRITT

1940), alteragdo do canal auditivo externo, levando a perda da audigdo. Em



obstrugdes continuas do globo ocular no periodo da infancia, pode levar a perda
momentanea ou permanente da visdo (GARZA et al. 1998). Os sangramentos sao
freqlientes em hemamgiomas localizados nos labios, podendo ser estancados por
compressdo. Nao havendo resolugdo, é necessaria excisdo cirargica. Em caso de
infec¢do, o uso de antibiotico ¢ indicado. Hemangiomas presentes na lingua podem
causar protusdo cronica, disfagia, sialorréia, dificuldade respiratoria e para alimentar-
se, sendo precisos em casos extremos procedimentos cirurgicos (VAN AALST et al.
2003). Microscopicamente sdo caracterizados por proliferacdo endotelial aumentada
tornando-os uma massa de vasos angiodisplasicos.

Nas malformagdes arteriais, venosas e arteriovenosas, classificadas como
hemangiomas cavernosos por CURADO (1992), dificilmente manifestam-se ao
nascimento. Quando perceptiveis, sdo superficiais, com manchas purpuras escuras,
azuladas e quando profundas podem passar despercebidas até a idade adulta. Vasos
dilatados podem ser perceptiveis em lesdes profundas e proximas a superficie
tornando possivel detectar fluxo sanguineo pulsatil. Acometem qualquer regido do
corpo tanto superficial como profundamente, também tem sua forma intra-6ssea
dificultando a diferenciagdo com cistos 0sseos, acompanhado de compressdo de
outras estruturas e sangramento, levando também a alteragdes nos ossos adjacentes
(ETHUNANDAN e MELLOR 2006). Essas lesdoes estdo associadas com as
sindromes BRBN (Blue Rubber Bled Nevus Syndrome), Maffucci, Klipel-
Trenaunay, PHACE (Posterior fossa malformation, Hemangiomas, Arterial
anomalies, Coarctation of the aorta and cardiac defects, and Eye anomalies -
malformagdo da fossa posterior, hemangiomas, anomalias arteriais, coactagdo da

aorta e defeitos cardiacos, anomalias dos olhos). Em malformagdes arteriovenosas,



pode haver um crescimento acelerado da lesao devido a fatores hormonais durante a
puberdade e gestacdo, além de traumatismo e sépsis, resultando em novos sintomas
(YOUNG 1988). Por meio de exames ¢ possivel verificar a presenca de
microcalcificagdes (flebolitos) e circulagdo sanguinea com baixa velocidade (TROP
et al. 1999). Geralmente essas malformagdes tém crescimento progressivo e
proporcional ao da crianga, diferindo dos outros tipos de hemangioma que
apresentam fase proliferativa e involutiva (regressdo espontinea). Sao
assintomaticos, no entanto, se apresentarem desconforto pode ser devido a
compressdo de estruturas adjacentes. Quando presentes na face, localizam-se
principalmente no tergo inferior (WANER et al. 2003).

O comportamento natural e evolugdo dessas anomalias vasculares podem ser

compreendidos no Figura 1.

volume — Hemangiomas tuberosos

e fragiformes
Hemangiomas planos
— Hemangiomas cavernosos

da lesdo

I \ | |
| | |

10 20 30 idade (anos)
Fonte: Adaptado CURADO (1992)

Figura 1 - Grafico da evolugao natural dos Hemangiomas.
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1.2 MODALIDADES TERAPEUTICAS

Por ndo existir tratamento Unico e eficaz para todos os tipos de hemangiomas
e malformagdes vasculares, o mesmo torna-se controverso. Para determinar a
conduta terapéutica, ¢ necessario conhecer a classificagdo da lesdo, sua historia
natural e progndstico, e conseqiientemente obter o melhor resultado, apesar de
muitos hemangiomas serem indcuos € nao necessitarem de nenhum tratamento
(WENER et al. 2003). Nas décadas de 1940 e de 1950, as terapéuticas de elei¢do
eram excisdo cirargica e radioterapia, dispondo também da ligadura vascular e
crioterapia. Atualmente, com avanco dos estudos e da tecnologia, o uso dessas
modalidades foi abandonado, principalmente a radioterapia, pelas seqiielas tardias e
permanentes deixadas no local de aplicagdo e a possibilidade de formacdo de
tumores radioinduzidos (MULLIKEN 1988a). Ainda podemos contar com técnicas
cirargicas, drogas sistémicas (ZWIEFACH et al. 1953), exames de imagem
associados a embolizacdes, agentes esclerosantes, compressdo, laserterapia
(VEDUNG e ATTERHEM 1992) e conduta expectante (BOWERS et al. 1960).

Em relagdo a conduta expectante, quando indicada o paciente deve ser
acompanhado periodicamente (TANNER et al. 1998). Com o tratamento
farmacoldgico, t€ém-se os corticdides que sdao usados ha mais de 30 anos. Embora seu
mecanismo de acdo ndo seja totalmente conhecido, promovem vasoconstri¢do, sao
inibidores da angiogénese e promovem diminui¢do dos niveis de estrogeno. Podem
ser administrados tanto por via oral como injetavel, proporcionando regressdo da
lesio em cerca de 30 a 90% dos casos. A dose varia de 2 a 5 mg/kg/d de

metilprednisona ou prednisona por duas a trés semanas ou inje¢des de triancinolona
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(10-30 mg/ml), embora a infiltragdo apresente risco de infecgdo, necrose da pele,
atrofia e hemorragia local (OHLMS et al. 1994). Tem maior efetividade quando
empregado na fase evolutiva da lesdo com resultados visiveis apos a primeira
semana, sendo a medicacdo dispensavel na fase de regressdo dos hemangiomas
proliferativos (hemangiomas tuberosos ou fragiformes, conforme CURADO (1992).
Lesdes ndo responsivas ao tratamento citado, tém indicagdo do uso de interferon alfa-
2a ou alfa-2b, que promovem inibi¢do da angiogénese. Alguns efeitos colaterais sdo
conhecidos, como por exemplo, a neutropenia e¢ febre. E passivel de acarretar
toxicidade, insuficiéncia renal, fadiga, aumento da producdo de enzimas hepaticas e
alteracdes neuroldgicas, tendo seu uso mais restrito.

O tratamento a laser (CO2, dye laser ¢ Neodymium; YAG) vem sendo
utilizado com forte indicagdo para lesdes ulceradas, podendo ser aplicado apos a
involugdo da lesdo, durante cirurgias para se evitar hemorragias ou no pos-cirurgico
em tecido teleangectasico. O dye laser ¢ a modalidade terapéutica mais apropriada
para as malformagdes capilares [hemangiomas planos, de acordo com CURADO
(1992)] agindo por intermédio da fototermdlise seletiva. No caso de sua aplicagdo em
lesdes proliferativas (hemangiomas tuberosos e fragiformes), pode prevenir sua
evolucdo e resolugdo completa (ASTNER ¢ ANDERSON 2005). Nao requer o uso
de anestésicos para adultos e adolescentes e apds sua aplicagdo, aparecem purpuras
que permanecem por duas a trés semanas com regressdo espontdnea. Podem ser
necessarias varias sessoes se ndo houver intercorréncia entre elas (FITZPATRICK et
al. 1994). Ha estudos que demonstram uma menor efetividade do dye laser em lesdes
que acometem a face na regido do nervo trig€mio (ramo oftalmico) (RENFRO e

GERONEMUS 1993). Existem diversos fatores que interferem no resultado do
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tratamento, entre eles estdo: profundidade da anomalia wvascular, coloragao,
topografia, idade e nimero de sessdes (LOW 2003).

A embolizagdo pode ser realizada de forma curativa, paliativa e em situagdes
prévias as cirurgias (BURROWS et al. 1987). Nesse ultimo caso, deve ser realizada
no periodo de 48 a 72 horas antes do procedimento para obtencao de uma hemostasia
satisfatoria. Apos realizar a angiografia, particulas absorviveis ou permanentes sao
introduzidas no vaso sanguineo, podendo ser Gelfoam, alcool polivinil, silicone
fluido e cianoacrilato isobutil-2. Tém como possiveis complicagdes acidentes
vasculo-cerebrais, necrose e hiper-obstrugdo da artéria (GIAOUI et al. 2003).

O tratamento cirurgico tem a finalidade de preservar fungdes e melhorar
estética, sendo realizado isoladamente ou em associacdo com outras modalidades.
Em malformagdes venosas, arteriovenosas ¢ arteriais, em alguns casos, a cirurgia
deve ser precedida de aplicacdes de agentes esclerosantes e quando extensas
realizacdes de embolizagdes. No tratamento cirirgico de hemangiomas cavernosos
(CURADO 1992), com predominio arteriovenoso, deve-se remover totalmente o
nidus (anomalia principal), bem como nidus menores da lesdo, para que se evite a
recorréncia. Em virtude dessa necessidade, muitas cirurgias sdo extremamente
mutiladoras, pois removem junto ao hemangioma estruturas normais que estdo
envoltas pela lesdo.

O uso da compressao por meio de malhas elasticas e aplicagdo de agente
esclerosante (tratamento definitivo ou adjuvante) sdo indicados para malformagdes
venosas, arteriais e arteriovenosa (hemangiomas cavernosos) (YOUNG e
MULLIKEN 1988). A escleroterapia difere-se da embolizagdo nio requerendo

angiografia e suas complica¢des incluem, menos comumente, acidentes vasculo-
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cerebrais. A crioterapia deixou de ser tdo utilizada por levar a necrose do tecido
vascular, hipocromia da pele e trombose induzida (LOW 1994).

A maioria dos hemangiomas nio necessita de intervengdo imediata, apenas
cerca de 20% a 30% devem ser tratados em carater de urgéncia, pois podem provocar
prejuizos na cornea, obstrucdo da traquéia e da subglote, distor¢des faciais, atrofia da
epiderme, hipopigmentagdo, ectasias capilares persistentes, faléncia cardiaca e
hemorragias (WANER et al. 1992).

Por ndo se ter uma classificagdo universal, ¢ importante uma avalia¢ao
correta, interdisciplinar, saber o curso clinico dessas lesdes, comportamento, fase
evolutiva em que se encontra, prognostico, extensao, localizacdo, idade do paciente
para poder determinar a melhor forma terapéutica no momento, sabendo que essa se
estende de expectante a grandes cirurgias com alta morbidade. Sempre que possivel o
tratamento deve ser concluido antes da crianga iniciar a fase escolar, para que se
evite traumas psicologicos, uma vez que podem deixar seqiielas irreparaveis
(WANER et al. 1992). Mesmo tendo em maos tantas op¢des eficazes, ainda € preciso
saber indicar e quando empregar, com a finalidade de proporcionar melhor resultado

funcional, sistémico e estético ao paciente, bem como satisfagao pessoal.



OBJETIVOS




15

OBJETIVOS

Este trabalho tem como objetivos:
Revisao da classificagdo das anomalias vasculares (hemangiomas e
linfangiomas) em regido de cabeca e pescoco;

Avaliar as modalidades terapéuticas em relacao ao tipo de anomalia vascular.



MATERIAIS E METODOS
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3 MATERIAIS E METODOS

3.1 CRITERIOS DE INCLUSAO

Pacientes com anomalias vasculares em regido de cabega e pescoco,
atendidos no Departamento de Cirurgia Plastica e Reparadora do Hospital A.C.
Camargo no periodo compreendido entre Janeiro de 1993 e Dezembro de 2002.

Pacientes atendidos no Departamento de Cirurgia Plastica e Reparadora do
Hospital A. C. Camargo que foram submetidos a laserterapia na Clinica Médica
Ibirapuera. Vale a pena ressaltar que os profissionais desta Clinica sdo os mesmos do

Departamento de Cirurgia e Reparadora.

3.2 CRITERIOS DE EXCLUSAO

Pacientes com anomalias vasculares que ndo foram atendidos no

Departamento de Cirurgia Plastica Reparadora do Hospital A. C. Camargo.

3.3 CARACTERISTICAS DO ESTUDO

Estudo retrospectivo de carater descritivo que consistiu na analise de 471
pacientes com anomalias vasculares em regido de cabeca e pescoco, atendidos no

periodo compreendido entre Janeiro de 1993 e Dezembro de 2002. Os dados
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demograficos, clinicos, e sobre o tratamento foram anotados em fichas clinicas
especificas para o estudo (Anexo 1).

Apds o término da avaliagdo dos prontudrios, 53 pacientes que estavam sem
acompanhamento foram convocados por intermédio de cartas e de telefonemas.
Sendo que 24 retornaram em consulta nos Departamentos de interesse, € 29 nao.

O diagnostico das anomalias vasculares foi realizado por meio da
classificagdo clinica desenvolvida por CURADO (1992) e adotada pelo Hospital A.
C. Camargo e quando possivel, associada a classificagdo biolégica de MULLIKEN e

GLOWACKI (1982).

34 TIPOS DE TRATAMENTO

A conduta expectante foi incluida como modalidade terapéutica e indicada
quando a lesdo ndo apresentava comportamento agressivo € sem comprometimento
da funcionalidade e estética da regido envolvida.

A crioterapia, mesmo sendo pouca empregada devido as suas seqiielas, em
alguns casos € realizada para lesdes cutaneas superficiais.

A prednisona foi indicada em alguns casos de hemangiomas tuberosos e
fragiformes (classificacgio de CURADO 1992). E administrada por via oral,
4mg/kg/dia, sendo a dose total por quatro semanas, iniciando a redugdo de 25% a
cada sete dias, tendo tratamento completo em aproximadamente dez semanas. A dose
maxima por crianca ¢ de 20mg/kg. Em associacdo com o corticdide, era prescrito
também um protetor gastrico até a conclusdo do tratamento. Se necessario, também

era utilizado antifingico de aplicacdo topica na cavidade oral, 3x/dia apds realizar a
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higiene bucal. Nesse periodo sdo suspensas as vacinas e apos um més do término do
tratamento essas sdo liberadas. H4 o acompanhamento da crianca durante a
corticoterapia com o Servigo de Endocrinologia do Departamento de Pediatria. A
medicagdo utilizada quando a lesdo ndo € responsiva a corticoterapia, ¢ o interferon
alfa-2a na posologia de 3.000.000 ui/m2/dia, por via subcutinea, podendo o
tratamento ter a duragdo de trés a seis meses. Ambas as medicagdes descritas sdo
empregadas em casos em que o hemangioma oferece riscos (ulceragdo, hemorragia,
comprometimento de fungdo) ao paciente.

Os aparelhos de laser utilizados no tratamento das anomalias vasculares sdo:
FPPDL (Flashlamp Pumped Pulsed Dye Laser) 595-nm e o de Alexandrita- 755-nm.
Esse tipo de tratamento foi realizado em outro servi¢o (Clinica Médica Ibirapuera),
mas pela mesma equipe médica do Departamento de Cirurgia Plastica e Reparadora
do Hospital do A. C. Camargo, fato esse que facilitou a coleta de dados. A terapia a
laser, na maioria dos casos, esta indicada sem restricdes. A aplicagdo do laser ¢é
realizada em regime ambulatorial, em alguns casos sob sedagdo, com intervalos de
aproximadamente dois meses entre as sessOes. Prescreve-se ao paciente um
antinflamatério por quatro dias. Em caso de aplicagdes intra-oral, sdo indicados
bochechos com de clorexidina sem alcool a 0,12% durante uma semana.

A escleroterapia ¢ utilizada em lesdes vasculares predominantemente
venosas, quando possivel, vem sendo substituida pelo laser.

A embolizagdo ¢ um procedimento considerado de grande porte, sendo

indicada para lesdes vasculares com predominio arterial.
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Os procedimentos cirurgicos sao indicados quando nao ha outra op¢do menos
invasiva, sendo conduzidos sob todos os cuidados necessarios e de forma
multidisciplinar quando aplicaveis.

A medicacdo OK-432 (Picibanil) ¢ uma mistura liofilizada de streptococus
humano e benzilpenicilina. Essa vem sendo usada com sucesso como agente
esclerosante no tratamento de linfangioma, principalmente em lesdes macrocisticas.
O procedimento se da pela inje¢do do produto intra-lesional com conseqiiente
desobstrucdo dos cistos formados pelas malformagdes vasculares linfaticas (PETERS

et al. 2006).

35 ANALISE ESTATISTICA

Este estudo de carater descritivo utilizou-se medidas de tendéncia central e de
variabilidade para caracterizar a varidvel numérica “idade”. A distribuicdo de
freqliéncias foi aplicada para descrever as varidveis categdricas (sexo, cor,

classificagdo das anomalias vasculares, localizagdo, sindromes associadas, tamanho).



RESULTADOS
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4 RESULTADOS

Dos 471 pacientes com hemangioma em regido de cabega e pescoco
avaliados, a maioria era do género feminino, com 347 pacientes (73,67%) e 124
(26,33%) eram do género masculino. Com relacio a cor da pele, houve
predominancia de pacientes leucodermas (407 — 86,41%) e a idade no momento da

consulta variou de 1 a 336 meses (Tabela 4).

Tabela 4 - Variaveis demograficas em pacientes tratados por anomalias vasculares
no Hospital A.C. Camargo.

Variaveis N (%0)/ Medidas
Genéro
Feminino 347 (73.67)
Masculino 124 (26.33)
Idade (meses)
Minima-Maxima 1-336
Mediana 9
Média (dp) 30.9 +£50.7
Ignorado 1(0.2)
Cor
Leucoderma 407 (86.41)
Feoderma 53 (11.25)
Melanoderma 2(0.42)
Ignorado 9 (1.91)

De acordo com as caracteristicas clinicas (CURADO 1992), os tipos de lesdes
mais freqiientes foram hemangiomas tuberosos (216 casos — 45,8%) (Figura 2),

seguidos dos fragiformes (72 — 15,3%) (Figura 3), cavernosos (70 — 14,8%) (Figura
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4), plano superficial (31 — 6,6%) (Figura 5), linfangioma (51 — 10,8%) (Figura 6),

plano profundo (7- 1.5%) (Figura 7) e associagdes (Tabela 5).

Tabela 5 - Classificagdo clinica das 471 anomalias vasculares avaliadas no Hospital
A.C. Camargo.

Anomalias Vasculares N (%)
Hemangioma Plano Superficial 31(6.6)
Hemangioma Plano Profundo 7(1.5)
Hemangioma Tuberoso 216(45.8)
Hemangioma Fragiforme 72 (15.3)
Hemangioma Cavernoso 70 (14.8)
Linfangioma 51(10.8)
Hemangioma Plano Superficial e Profundo 1(0.2)
Hemangioma Plano Superficial e Cavernoso 3(0.6)
Hemangioma Tuberoso e Plano Superficial 2(0.4)
Hemangioma Tuberoso e Cavernoso 1(0.2)
Hemangioma Fragiforme e Tuberoso 4(0.8)
Hemangioma Cavernoso e Linfangioma 3 (0.6)
Linfangioma e Hemangioma Tuberoso 3(0.6)
Hemangioma Plano Superficial, Profundo e Cavernoso 1(0.2)
Linfangioma e Hemangioma Plano Superficial 1(0.2)
Ignorado 5(1.4)
Total 471 (100)

Fonte: Adaptado de CURADO (1992).
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Figura 2 - Hemangioma Tuberoso acometendo face do lado esquerdo com

envolvimento do l&bio superior e inferior.

Figura 3 - Hemangioma Fragiforme em regido frontal.



Figura 5 - Hemangioma Plano Superficial acometendo a face bilateralmente.
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Figura 6 - Linfohemangioma em lingua

Figura 7 - Hemangioma Plano Profundo de face provocando extensa deformidade.
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Em relacdo a localizacdo da lesdo, a situagdo mais comum foi o
acometimento da face pela anomalia vascular sem envolvimento oral, ocorrendo em
300 pacientes (63,9%), seguida da face com comprometimento oral (119 pacientes -

25,2%) e menos comum s6 o envolvimento oral (49 pacientes— 10,4%) (Tabela 6).

Tabela 6 - Descri¢ao das localiza¢des das anomalias vasculares.

Localizacéo N (%)
Face s/ envolvimento oral 300 (63,9)
Face ¢/ envolvimento oral 119 (25,2)
Oral 49 (10,4)
Ignorado 3(0,5)
Total 471 (100)

Dos 49 pacientes que apresentavam anomalias vasculares apenas envolvendo
a cavidade oral, a maioria (24 pacientes- 49%) teve o labio superior afetado, seguido

por 13 pacientes (26,5%) com envolvimento do l14bio inferior (Tabela 7).

Tabela 7 - Descrig¢ao da localizagdo das anomalias vasculares acometendo apenas a
cavidade oral.

Localizacéo N(%)
Labio superior 24 (49)
Labio inferior 13 (26,5)
Lingua 5(10,2)
Mucosa jugal 2(4)
Labio inferior e lingua 1(2)
Labio inferior e mucosa jugal 1(2)
Labio superior e palato duro 1(2)
Labio inferior, mucosa jugal e gengiva 1(2)
Lingua, palato duro e soalho bucal 1(2)
Total 49 (100)
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Dos 471 pacientes avaliados, 407 (86,4%) apresentaram apenas 1 lesdo por
superficie corporea, 36 (7,6%) apresentaram 2 lesdes concomitantes, 5 (1,%) casos
com 3 lesdes, 3 (0,6%) pacientes com 4 lesdes e apenas 1 (0,2%) ocorréncia de
paciente com 5 lesdes. Desses pacientes que apresentaram 1 lesdo, o tamanho da
mesma variou entre 0,5 ¢ 25 cm (mediana 4 cm); dos que apresentaram 2 lesdes a
segunda variou de tamanho entre 1 ¢ 31 cm (mediana 2,5 cm); os pacientes que
apresentavam 3 lesdes tinham o tamanho da terceira lesdo entre 1 ¢ 2 cm (mediana
1,5 cm); ja os que apresentaram 4 lesdes o tamanho variou entre 0,5 a 2 cm (mediana
0,8 cm); e no caso apresentando 5 lesdes, essa ultima apresentou o tamanho de 2 cm.

Quanto a disposicao, observou-se unilateralidade em 300 (63,7%) casos e 162
(34,4%) eram bilaterais. Comprometimento 6sseo pelas anomalias vasculares foi
observado em 4 casos na maxila (0,95%), 3 casos (0,61%) envolvendo a mandibula,
3 (0,61%) mandibula e maxila concomitantemente e 4 (0,95%) casos nos ossos da
face nao especificados.

Em relacdo a associacdo com sindromes, observou-se a sindrome de Sturge-
Weber presente em 9 casos (1,9%), PHACE em 8 (1,7%) e demais sindromes

totalizaram 4 casos (Tabela 8).

Tabela 8 - Variavel clinica analisada em pacientes com anomalias vasculares de
cabeca e pescoco do Hospital A. C. Camargo.

Sindromes N (%)
Nao 445 (94,5)
Sturge-Weber 9(1,9)
PHACE 8(1,7)
Klipell-Trenaunay 2(0,42)
Kasabach-Merritt 1(0,2)
Proteus 1(0,2)
Sem informagao 5 (1,06)

Total 471 (100)
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Quanto ao tratamento prévio, a grande maioria dos pacientes (409-86,8%)
compareceu na primeira consulta ao Hospital A. C. Camargo sem nenhum tipo de
tratamento realizado, havendo apenas 62 (13,2%) pacientes tratados com
modalidades terapéuticas referidas anteriormente. Entre elas, a mais comum foi a

corticoterapia (21-4,4%) e cirurgia (16-3,4%) (Tabela 9).

Tabela 9 - Descrigdo dos tratamentos realizados nos pacientes previamente ao
atendimento no Hospital A.C. Camargo.

Tratamento Prévio N (%0)
Nio 409 (86,8)
Corticoide 21 (4.4)
Cirurgia 16 (3,4)
Interferon 6 (1,2)
Embolizagdo 5(1,06)
Corticoide e interferon 4(0,8)
Compressao 3(0,64)
Laser 1(0,21)
Escleroterapia 1(0,21)
Laser e embolizagao 1(0,21)
Cirurgia e corticoide 1(0,21)
Escleroterapia e corticoide 1(0,21)
Cirurgia e embolizacdo 1(0,21)
Cirurgia, corticdide e OK-432 1(0,21)
Total 471 (100)

De acordo com a terapia realizada no Hospital, 465 pacientes receberam
algum tipo de tratamento, sendo 219 pacientes orientados quanto ao tratamento
expectante (47,1%), em 105 o cirurgico (22,58%) (Figura 7 e 7a), corticdide em 61
(13,12%), interferon em 30 (6,45%), escleroterapia em 17 (3,66%). Um total de 169
pacientes necessitou de uma segunda intervencdo terapéutica, sendo a cirurgia

realizada em 68 (39,64%) casos, seguida da conduta expectante (36-21,3%) e
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interferon (34- 20,12%). Em continuidade, as modalidalidades terapéuticas mais
utilizadas foram cirurgia em 24(54,55%) pacientes ¢ a conduta expectante em
9(20,45%) (Tabela 10).

Tabela 10 - Modalidades terapéuticas utilizadas para tratamento de 471 pacientes
com anomalias vasculares em regido de cabega e pescoco.

Modalidades terapéuticas N (%)
Tratamento Realizado 1
Expectante 219 (47,1)
Cirurgia 105 (22,58)
Corticoide 61 (13,12)
Interferon 30 (6,45)
Escleroterapia 17 (3,66)
Embolizagio 3 (0,65)
Laser 9 (1,94)
Cirurgia e OK-432 7 (1,51)
Crioterapia 2(0,43)
Sem informagédo 12 (2,58)
Total 465 (100)
Tratamento Realizado II
Cirurgia 68 (39,64)
Expectante 36 (21,3)
Interferon 34 (20,12)
Escleroterapia 11(6,51)
Laser 7 (4,14)
Embolizagdo 5(2,96)
Corticoide 4(2,37)
Compressao 2 (1,18)
Cirurgia e OK-432 2 (1,18)
Total 169 (100)
Tratamento Realizado III
Cirurgia 25 (54,55)
Expectante 9 (20,45)
Escleroterapia 4(9,1)
Interferon 3(6,82)
Laser 2 (4,55)
Cirurgia e OK432 1(2,27)
Total 44 (100)




Figura 8 - Hemangioma cavernoso em lingua previamente ao procedimento
cirargico.

Figura 8A — Hemangioma cavernoso em lingua ap6s 6 meses do tratamento
cirargico.
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Os principais resultados encontrados frente a todas as modalidades
terapéuticas realizadas foram regressdo parcial em 211 (45,38%) casos, regressao
total em 126 (27,1%) casos, lesdo inalterada em 43 (9,25%) casos e progressao em

apenas 17(3,66%) casos (Tabela 11).

Tabela 11 - Avaliagdo do resultado dos tratamentos utilizados nos 465 pacientes
com anomalias vasculares no Hospital A. C. Camargo.

Variaveis N(%)

Regressdo parcial 211(45,38)
Regressao total 126 (27,1)
Inalterado 43 (9,25)
Progressao 17 (3,66)
Obito apds procedimento 2(0,43)
Obito durante procedimento 1(0,2)
Sem informagéo 65 (13,98)

Total 465 (100)

Em relagdo ao status do paciente, observamos que 242 (52,04%) estdo vivos
com doenca, 146 (31,4%) estdo vivos sem a doenga, 9 (1,94%) foram a o6bito pela

doenca e 1 (0,22%) foi a obito por outros motivos (Tabela 12).

Tabela 12 - Situagdo dos 465 pacientes apds ultima avaliagdo realizada pelo
Departamento de Cirurgia Pléastica e Reparadora.

Status N(%)
Vivo com doenga 242 (52,04)
Vivo sem doenca 146 (31,4)
Obito pela doenga 9(1,94)
Obito por outros motivos 1(0,22)
Sem informagéao 67 (14,41)
Total 465 (100)
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Em relacao aos 465 pacientes que foram avaliados frente a cada modalidade
terapéutica (Tabela 13), 31 pacientes eram portadores de hemangioma plano
superficial, sendo realizada conduta expectante em 14 casos, 8 pacientes receberam
laserterapia, 6 cirurgia e apenas 1 foi tratado com crioterapia. Dos 6 pacientes que
possuiam hemangioma plano profundo, 3 foram tratados com cirurgia e 3 receberam
conduta expectante. Um total de 214 pacientes apresentavam hemangioma tuberoso,
sendo 102 receberam conduta expectante, 51 realizaram corticoterapia, 31 fizeram
cirurgia, 26 interferon e apenas 1 fez crioterapia. Dos 71 pacientes com hemangioma
fragiforme, 56 receberam conduta expectante, 7 fizeram cirurgia, 1 interferon, 1
escleroterapia. Dos 70 portadores de hemangioma cavernoso, 29 fizeram cirurgia, 17
receberam conduta expectante, 16 escleroterapia, 3 embolizaram, 2 realizaram
corticoterapia e apenas 1 interferon. Dos 51 pacientes com linfangioma, 20 fizeram
cirurgia, 18 tiveram receberam conduta expectantes, 7 fizeram esclerose com OK-
432, 3 receberam corticdide e 1 interferon. Em 20 pacientes houve a manifestacao de
mais de um tipo de anomalia vascular, os quais foram denominados de associagoes,
tratados com as modalidades terapéuticas ja citadas. Apenas 2 pacientes
(considerados ignorados) foram tratados com cirurgia, os quais ndo dispinhamos o

diagnéstico informado no prontudrio (Tabela 13).
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Tabela 13 - Tipos de anomalias vasculares e as modalidades terapéuticas aplicadas.

Anomalias Exp Criot Cort Int Laser Escl Emb Cir SI Total
Vasculares (%)
H.P.S. 14 1 - - 8 - - 6 2 31
(45,16) (3,22) (25,8) (19,3) (6,4 (100)
H.P.P. 3 - - - - - - 3 - 6
(50) (50) (100)
H. Tuberoso 102 1 51 26 - - - 31 3 214
47,6) (0,46) (23,8) (12,1) 144y (1,4 (100)
H. Fragiforme 56 - 3 1 - 1 - 7 3 71
(78,9) 4,22) (1,4 (1,4 9,8)  (422) (100)
H. Cavernoso 17 - 2 1 - 16 3 29 2 70
(24,3) (2,8) (1,42) (22,8) (4,3) (414 (2,8 (100)
Linfangioma 18 - 3 1 - 7 - 20 2 51
(35.3) (5,9 (1,9 (13,7) (39,2) (3,9 (100)
Associagdes 9 - 2 1 1 - - 7 - 20
(45) (10) (5 ®) (35) (100)
Ignorado 2 2
(100) (100)
Total 219 2 61 30 9 24 3 105 12 465

H. P. S.- Hemangioma Plano Superficial, H. P. P.- Hemangioma Plano Profundo, H. Tuberoso-
Hemangioma Tuberoso, H. Cavernoso- Hemangioma Cavernoso, Exp- Expectante, Escl-
Escleroterapia, Criot- Crioterapia, Emb- Embolizagdo, Cort- Corticoterapia, Cir- Cirurgia, Int-
Interferon, SI: Sem informacgéo.

Fonte: Adaptado de CURADO (1992) e CAMPOS (2000).

Na avaliagdo dos 465 pacientes apos o tratamento, o resultado observado foi
que dos 31 pacientes que apresentavam hemangioma plano superficial, 15
permaneceram com a lesdo inalterada, 10 tiveram regressdo parcial, 1 regressao total
e 1 com progressdo. Dos 6 pacientes com hemangioma plano profundo, 3 evoluiram
com regressdo parcial do hemangioma, em 2 a lesdo progrediu. Dos 214 que
apresentavam hemangioma tuberoso, 93 tiveram regressao parcial da lesdo, 75 com
regressao total, 10 permaneceram inalterados, 5 progrediram, 1 foi a dbito durante o

procedimento e 1 paciente foi a Obito apds procedimento. Com relacdo aos 71
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pacientes portadores de hemangioma fragiforme, 27 tiveram regressao parcial do
hemangioma, 21 regressao total, 6 permaneceram inalterados, 4 progrediram. Ja os
hemangiomas cavernosos, totalizando de 70 pacientes, 39 tiveram regressdo parcial,
18 regressdo total e 6 permaneceram inalterados. Para os linfangiomas (51) os
resultados encontrados foram 30 casos com regressao parcial, 5 inalterados, 4 com
regressao total, 4 progrediram e 1 dbito apos procedimento. Dos 20 pacientes que
apresentam mais de um tipo de lesdo (denominados de associagdes), 9 regrediram
parcialmente, 6 evoluiram com regressao total, 1 permaneceu inalterado, 1 progrediu.
Os 2 pacientes que nao possuiam o diagnéstico informado no prontuario e que foram

tratados, 1 deles apresentou regressao total da lesdo (Tabela 14).
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Tabela 14 - Resultado dos tratamentos aplicados para cada tipo de anomalia
vascular.

Anomalias R. R.
Vasculares Inalt  Parcial Total
(%)
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5 DISCUSSAO

As anomalias vasculares correspondem a um grupo heterogéneo de alteragdes
vasculares, muitas vezes recebendo uma Unica denominagdo de hemangiomas.
Entretanto, a caracterizacdao do tipo de anomalia ou alteragdo vascular ¢ de extrema
importancia para se estabelecer o plano de tratamento. Neste estudo para avaliacdao
das anomalias vasculares em regido de cabega e pescoco e suas modalidades
terapéuticas, foram adotadas duas classificacdes: a bioldgica desenvolvida por
MULLIKEN e GLOWACKI (1982) e a clinica (utilizada no Hospital A. C.
Camargo) descrita por CURADO (1992). De acordo com GAMPPER ¢ MORGAN
(2002), as anomalias vasculares sdo mais freqiientes no género feminino numa
propor¢ao 3:1 em relagdo ao masculino. Podemos observar neste estudo dado
semelhante, em que 73,8% dos pacientes eram do sexo feminino.

No estudo realizado por FINN et al. (1983) foram avaliados 305 pacientes,
havendo grande prevaléncia de anomalias vasculares em caucasianos, seguidos de
hispanicos ¢ menos comumente em negros. CHILLER et al. (2002) também
mostraram alta prevaléncia dessas alteracdes em pacientes leucodermas (97% dos
pacientes examinados), enquanto apenas 3% acometiam pacientes ndo brancos.
Pudemos também observar, que a maioria dos pacientes era leucodermas (86,5%),
seguidos por feodermas (11,2%) e menos freqiiente em melanodermas (0,4%).

O mesmo estudo realizado por CHILLER et al. (2002), registrou 36% dos
pacientes tendo a lesdo no nascimento, enquanto 40% desenvolveram-na durante o

primeiro més de vida. Sendo a média da idade na primeira consulta de 11,8 meses
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(mediana de 4,5 meses, variando entre 0,2 a 158,3 meses de vida). Em nossa andlise,
a média de idade no momento da primeira consulta foi 30,9 meses (mediana 9 meses,
variando entre 1 a 336 meses de vida). Essa diferenca na média e mediana idade
provavelmente tenha sido pela faixa etaria incluida nos estudos, pois no de
CHILLER et al. (2002), foram avaliados apenas pacientes pediatricos, enquanto o
nosso, estendeu-se aos adultos.

Dentre os 471 pacientes analisados, foi possivel caracterizar o tipo de
anomalia em 466. Contudo, a maioria desses pacientes (61,1%) apresentava
hemangiomas tuberosos (45,8%) e fragiforme (15,3%) [ambos considerados
hemangiomas proliferativos por MULLIKEN e GLOWACKI (1982)]. Os
hemangiomas cavernosos estiveram presentes em 14,8% dos casos, sendo descritos
como malformag¢ao vascular por MULLIKEN e GLOWACKI (1982). O restante da
amostra foi composto por, 10,8% portadores de linfangioma [malformagao linfatica
por MULLIKEN e GLOWACKI (1982)], e associagdes entre as lesdes. Em 3,8% dos
pacientes foi observado mais de um tipo de alteragdo vascular, ou seja, os pacientes
apresentavam 2 ou mais tipos de anomalias. Esses dados sdo semelhantes aos de
MULLIKEN e GLOWACKI (1982), CHILLER et al. (2002), GAMPPER e
MORGAN (2002), ETHUNANDAN e MELLOR (2005) mostrando que os
hemangiomas proliferativos sao as lesdes vasculares mais comuns da infancia.

Considerando a localizacdo das anomalias vasculares afetando a regido de
cabega e pescoco, WANER et al. (2003) associaram a presenga dessas lesdes com as
linhas de fusdo da face durante embriogénese, em que cerca de 60% dos casos
estavam localizados entre a regido que compreende as palpebras (superiormente),

olhos (lateralmente) e labios (inferiormente). CAMPOS (2000) avaliou 955 pacientes
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com idade inferior a 18 anos com anomalias vasculares e o segmento cefalico foi a
regido mais afetada com 666 casos (71,6%), seguido por tronco (20,3%), membros
superiores (10,6%), membros inferiores (9,4%), peritonio (4,3%) e visceras (0,7%).
Neste trabalho, analisamos especificamente os hemangiomas acometendo a regido de
cabega e pescoco (segmento cefalico) e observamos que anomalias vasculares
envolvendo a face sem comprometimento oral correspondem a 63,9% dos casos, face
com envolvimento oral 25,2% e apenas cavidade oral 10,4%.

Baseado no estudo de FINN et al. (1983) que avaliou lesdes vasculares
congénitas, de 298 hemangiomas, 16% apresentavam 1 cm ou menos de didmetro,
41% mediam 3 cm ou menos e 42% das lesdes apresentavam didmetro maior de 3
cm. Em nosso estudo, a grande maioria dos pacientes (86,4%) apresentava lesdo com
4 cm de diametro, 7,6% com 2,5 cm e 1% dos pacientes com lesdo medindo 1,5 cm.

Em relagdo a presenga das anomalias vasculares intra-Osseas, pudemos
verificar baixa incidéncia dessas anomalias comprometendo os ossos da face (2,9%)
e quando presentes, 0s 0ssos envolvidos com maior freqiiéncia foram mandibula e
maxila (2,11%). GIAOUI et al. (2003) revisaram anomalias vasculares afetando a
mandibula num periodo de 21 anos no Hospital de la Salpetriere (Paris, Franga) e
encontraram apenas 12 casos. Os autores ressaltaram sobre o risco do tratamento
dessas alteragOes ¢ a raridade de anomalias vasculares intra-osseas.

Em relacdo a presenca de anomalias vasculares e a presenca de sindromes,
CHILLER et al. (2002) avaliaram 327 pacientes pediatricos durante quatro anos, ¢
observaram o envolvimento com sindromes em apenas 15 casos, sendo todos estes
portadores da sindrome de PHACE. Houve incidéncia similar de pacientes com

sindromes em nosso estudo, dos 471 pacientes, apenas 22 pacientes apresentavam
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anomalias vasculares associadas a sindromes. Porém, a mais comum foi Sturge-
Weber (9 pacientes) seguida de PHACE (8 pacientes) ¢ menos comum Klipell-
Trenaunay (2 pacientes), Kasabach-Merritt (1 paciente) e Proteus (1 paciente).

MARLER e MULLIKEN (2005) ressaltam a importancia do diagnostico da
Sindrome de Sturge-Weber, pois essa ¢ caracterizada por inumeras alteracdes,
algumas delas com repercussdes odontologicas significativas. E comum o
envolvimento do nervo trigémio pela anomalia vascular, além de promover ptose
labial, crescimento vertical excessivo da maxila comprometida, prognatismo
mandibular e, consequentemente importantes alteracdes na oclusdo do paciente com
perda de funcao.

Em relagdo ao tipo de anomalia vascular e as modalidades terapéuticas
aplicadas, WERNER et al. (2001), SCOTT et al. (2001), ETHUNANDAN ¢
MELLOR (2005) em estudos de revisao, comentam que para cada tipo de lesdo ha
um tratamento mais indicado. Em nosso estudo, para os pacientes com hemangiomas
planos superficiais, os principais tratamentos foram: conduta expectante (42,4%),
seguida do tratamento a laser (24,2%) e cirurgia menos frequentemente (18,2%).
WERNER et al. (2001) mencionaram o tratamento a laser com o Flashlamp Pumped-
dye Laser (pequenos vasos e superficiais, com calibre de aproximadamente 12 pm),
como modalidade de grande sucesso para pacientes portadores de hemangioma plano
superficial.

Considerando os hemangiomas planos profundos, os tratamentos adotados
foram conduta expectante (50%) e cirurgia (50%). Apesar de ndo haver casos em
nosso estudo de hemangioma plano profundo tratado com laser, esse também pode

ser indicado com sucesso. Conforme WERNER et al. (2001), ¢ necessaria a escolha
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do aparelho mais adequado (Neodymium: YAG) ao tamanho dos vasos presentes na
lesdo (vasos maiores ¢ mais profundos, com calibre de 400 um a varios milimetros)
para que seja possivel atuacdo do mesmo.

Para os hemangiomas tuberosos, MARLER ¢ MULLIKEN (2005)
preconizam manter em observacdo. Em nosso estudo, os tratamentos mais indicados
foram conduta expectante em 48,3% dos casos, cirurgia em 23,5% e a corticoterapia
14,5%. Em alguns casos, o hemangioma tuberoso pode apresentar comportamento
agressivo, oferecendo riscos aos portadores, sendo assim o corticoide é a primeira
modalidade terapéutica a ser adotada (WERNER et al. 2001).

Para os hemangiomas fragiformes, que s3o menos invasivos € menos
agressivos, foi possivel observar que a conduta expectante (78,8%) também
prevaleceu dentre os tratamentos oferecidos, seguido da cirurgia (9,8%). O fato desse
tipo de hemangioma apresentar comportamento evolutivo ¢ em seguida regressao
espontanea, justificando a ndo interven¢do, ou seja, a maioria desses hemangiomas
ndo necessita de tratamento, somente o acompanhamento (conduta expectante).

ETHUNANDAN e MELLOR (2005) descrevem os tratamentos para 0s
hemangiomas cavernosos, sendo que profundidade, extensdo e localizagdo anatomica
da lesdo sdo fatores determinantes na escolha da modalidade terapéutica. Para
hemangiomas menores, as incisdes ¢ escleroterapia sdo as mais empregadas e com
excelentes resultados. Dados semelhantes para os hemangiomas cavernosos foram
encontrados em nosso estudo, pois a cirurgia (41,4%) foi a modalidade mais
empregada, seguida da conduta expectante (23,9%) e esclerotarapia (22,5%), e

menos freqiiente a embolizagdo (4,3%). Para MARLER e MULKIKEN (2005) a
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emboliza¢do ¢ indicada nos casos em que as lesdes sdo extensas € normalmente
associadas a cirurgia.

De acordo com a literatura, diversos autores (ASTNER ¢ ANDERSON 2005;
ETHUNANDAN e MELLOR 2005 MARLER; e MULLIKEN 2005) preconizam a
cirurgia como forma de tratamento mais indicada para as malformacdes vasculares
linfaticas. Principalmente quando had obstrucdo das vias aéreas, a intervengdo
cirargica ¢ realizada sob os cuidados de preservagdo de estruturas nobres envolvidas
na lesdo. Outra modalidade terapéutica, o OK-432 vem sendo usado com sucesso nos
linfangiomas macrocisticos. Em nossa amostra de 51 pacientes portadores de
linfangiomas, a modalidade terapéutica mais comum foi a cirurgia (39,2%), em
seguida a conduta expectante (35,3%) e também o uso do OK-432 (13,7%). Por esses
linfangiomas em estudo estarem localizados em regido de cabega e pescogo, uma das
areas de maior risco ao paciente, a intervengdo cirurgica foi o tratamento mais
utilizado com intuito de desobstrug¢do das vias respiratorias, tentativa de preservagao
de funcdes e melhoramento da estética.

De uma forma abrangente, a conduta expectante foi a modalidade terapéutica
mais freqiiente. Provavelmente, esse resultado em nosso estudo se deve ao fato de
que o tratamento a laser, indicado para grande parte dessas anomalias vasculares, ndo
estar disponivel no Hospital A. C. Camargo. Sabe-se ainda que a laserterapia,
apresenta custo relativamente elevado, tornando-se um grande empecilho essa
modalidade terapéutica aos pacientes portadores de hemangiomas.

De acordo com a literatura (WERNER et al. 2001; GAMPPER ¢ MORGAN
2002; MARLER e MULLIKEN 2005) a regressao da lesdo faz parte do curso natural

da maioria dos hemangiomas proliferativos e por outro lado, algumas anomalias
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vasculares tendem a progressdo ao longo dos anos. Sabendo-se desses
comportamentos, muitos tratamentos tornam-se paliativos e sdo indicados em casos
de complicagdes, como por exemplo, dores, hemorragias, obstrugdes de vias aéreas e
visdo ou até mesmo quando ha extenso comprometimento estético. FINN et al.
(1983) realizaram um estudo com 297 pacientes com 375 lesdes vasculares
pediatricas (hemangiomas ¢ malformagdes vasculares), no qual puderam observar
que dos hemangiomas, 287 lesdes tiveram progressao apos o nascimento, 298 lesoes
apresentaram regressdo ou sinais de involugdo, 159 seguiram com involugdo
completa e 79 regrediram num periodo de 5 anos. Das 77 malformacgdes vasculares,
nenhuma apresentou involu¢do espontdnea. Da mesma forma em nosso trabalho,
pudemos observar que a maioria das lesdes que recebeu algum tipo de tratamento,
apresentou regressao parcial (44,8%), seguida de regressdo total (26,7%), poucos
casos mantiveram-se inalterados (9,3%) e apenas 3,62% apresentaram progressao
mesmo sendo tratadas. A alta incidéncia de regressao das lesdes que foram tratadas
no estudo, provavelmente ocorreu devido a grande freqiiéncia dos hemangiomas
tuberosos e fragiformes, que normalmente apresentam progressao e involugdo
espontanea.

Sabe-se também que os hemangiomas plano superficial, hemangiomas plano
profundo e hemangiomas cavernosos ndo apresentam em sua evolucdo regressao
espontanea, ¢ sim uma gradativa progressdo ao longo dos anos, o que torna o

tratamento em algumas situacdes de carater paliativo.
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6 CONCLUSOES

Neste estudo de carater descritivo sobre anomalias vasculares que afetam a
regido de cabeca e pescoco foi observado:

1. Maior ocorréncia de hemangiomas tuberosos e fragiformes (hemangiomas
proliferativos), representando 61,1% dos casos, sendo mais comumente
diagnosticado no primeiro ano de vida;

2. A conduta expectante foi a principal modalidade terapéutica (principalmente
nos casos de hemangiomas tuberosos e fragiformes — hemangiomas
proliferativos) seguidos de cirurgia e corticoterapia;

3. Dos 471 pacientes avaliados, 211 tiveram regressao parcial da lesdao e 125

com regressao total.
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Anexo 1 — Ficha de Registro de Dados: HEMANGIOMAS DE CABECA E

PESCOCO
1- ID
2- Registro Hospitalar...........ccoecvvevieiiieniieeiecie e, Lo

3- Sex0: Masc (1) FEM(2)...coouiiiieiieieeee e ||

4- Cor: Leucoderma(1) Feoderma(2) Melanoderma(3).......c.ccccveeveeneveeneennnnn. ||

5- Data da CONSUILA. ..ceeeeeneeeee e eereae e

6- Idade no momento da consulta...........cceeeeveeriieciienieeiienie e L

7- Diagnostico de acordo com CURADO (1992)......c.coviieiiiiiiiniiiiieiene

Hemangioma plano superficial(1) Hemangioma plano profundo(2)
Hemangioma tuberoso(3) Hemangioma fragiforme(4)
Hemangioma cavernoso(5) Linfangioma(6)

o]
1

Diagnostico de acordo com MULLIKEN e GLOWACKI (1982)........... |

Hemangioma proliferativo (1) Malformagao capilar (2) Malformacao linfatica(3)

Malformagao venosa (4) Malformacao arterial (5) Malformagao arteriovenosa (6)

9- LOCAlIZAGAO. ... .eeiiieniieeiieete e ]
Face sem comprometimento oral (1)
Face com comprometimento oral (2)
Labio superior (3)
Labio inferior (4)



Lingua (5)

Mucosa jugal direita (6)
Mucosa jugal esquerda (7)
Gengiva superior (8)

Gengiva inferior (9)

Palato duro (10)

Palato mole (11)

Soalho bucal (22)
10-  Disposicao: Unilateral (1) Bilateral (2).......cccccvveeviieeiiieeiieeieeeieeeieeee ||
L11- NUMETO A€ 1ESOCS .. ccuuiieiiieiieeiieiee ettt ettt ettt e saae e e saee e ||
12-  Tamanho da lesdo (cm)............. [ [ P ||
13- Comprometimento OSSEO:.....ueereerrrerrrerrieereersreereesseeeseessresseesseeesseesssesnseens ||

Nao investigado (0)  Nao apresenta (1) Mandibula (2) Maxila (3) Outros (4)

14-  Sindrome asSOCIAAA:........cccuieruieeiieiie ettt ettt e e e e ||
Nao (1) Sturge-Weber (2) PHACE (3)  Kasabach-Merritt (4)
Proteus (5) Maffucci (6) BRBN (7) Klipell-Trenaunay (8)

15-  Tratamento prévio a primeira consulta: Nao (1)  Sim (2)..c.cccceeevieurenennens ||

16-  Modalidades Terapéuticas aplicadas pds consulta:......................... ]

Expectante (1), data:.........ccocuieiiieiiieiieeieeiece ettt /!

Compressan (2), Aatai.....cueieciieeeiee ettt e /

Crioterapia (3), data:.......ccocuieiieiiieie e /



Laser (6), data:.......ccccceevveernennes I S S OO SR /]
Escleroterapia (7), data.............. VO e, !/
Embolizagdo (8), data................ VO S T PO ORI /]
Cirurgia (9), data:.........ccccu...... A OO S SRS /]
OK432 (90), data: .................... S A ST [ SO ]

Nao tratou (11)
17- RESUIAAO .. ottt et et |
Inalterado (1) Regressao parcial (2) Regressao total (3)

Progressdo (4)  Obito durante procedimento (5)  Obito pds procedimento (6)

Nao retornou ao hospital (7)

L8-  SHAUS ettt e | ]
Vivo sem doenga (1) Vivo com doenga (2)  Obito pela doenga (3)
Obito por outro motivo (4) Sem acompanhamento (5)

19-  Data da ultima informagao:.........cccueevuieriieiieniieiieeee e ]

20-  Alta hospitalar: Nao (1) SIM (2).eeeecieeeiiieeieeeieeeeeeeee e |
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Baixar livros de Literatura

Baixar livros de Literatura de Cordel
Baixar livros de Literatura Infantil
Baixar livros de Matematica

Baixar livros de Medicina

Baixar livros de Medicina Veterinaria
Baixar livros de Meio Ambiente
Baixar livros de Meteorologia
Baixar Monografias e TCC

Baixar livros Multidisciplinar

Baixar livros de Musica

Baixar livros de Psicologia

Baixar livros de Quimica

Baixar livros de Saude Coletiva
Baixar livros de Servico Social
Baixar livros de Sociologia

Baixar livros de Teologia

Baixar livros de Trabalho

Baixar livros de Turismo
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