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Resumo

Doente de 59 anos, assintomdtica, com achado de uma
tumoragao ovariana na sua avaliagao ginecoldgica de ro-
tina e que durante os exames pré-operatdrios encontrou
acidentalmente um tumor mediastinico isolado, sendo
entdo encaminhada para avaliagao diagnéstica da lesdo,
que posteriormente mostrou ser um linfangioma cistico
isolado do mediastino. O higroma cistico do mediastino
¢ uma neoplasia benigna e extremamente infrequente,
representando apenas 0,7 a 4,5% do total dos tumores
mediastinicos e, dentre estes, apenas 1% ¢ de localizagao
exclusivamente mediastinica, sendo o diagnéstico defi-
nitivo possivel apenas pelo exame anatomopatoldgico, e

Abstract

A 59 years old female patient, asymptomatic, with
the incidental finding of an ovarian tumor in her rou-
tine gynecological evaluation, and during the preope-
rative examinations it was incidentally found an iso-
lated mediastinal tumor, and then routed to
diagnostic evaluation of the lesion, which later pro-
ved to be a cystic lymphangioma. The cystic hygroma
of the mediastinum is a benign tumor and very infre-
quent, representing only 0.7 to 4.5% of all mediasti-
nal tumors, and of these, only 1% is exclusively me-
diastinal in location. The definitive diagnosis is only
possible by pathological examination, and the recom-
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o tratamento recomendado consiste na ressec¢ao cirtr-
gica completa. Os casos descritos sao de relatos isolados
ou séries com poucos doentes, e a sua predisposi¢ao ou
sincronicidade a outros tumores é desconhecida, e, até
onde conhecemos, nio antes relatada.

Rev Port Pneumol 2009; XV (4): 697-703

Palavras-chave: Linfangioma cistico, neoplasia me-
diastinica, cisto mediastinico.

mended treatment consists of complete surgical re-
section. Cases are described in isolated reports or se-
ries with few patients, and their readiness or
synchronicity with other tumors, unknown, and to
the best of out knowledge, not reported yet.
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Introducéio

O linfangioma cistico é uma das vérias de-
sordens linfdticas primdrias mediastinicas e
pulmonares, sendo definido como uma
malformagio congénita do sistema linfético
e nio uma neoplasia verdadeira. E diagnos-
ticado na maioria dos casos na infancia, sen-
do raro em adultos, e ainda mais como lesio
mediastinica isolada. Descrito pela primeira
vez em 1828, mesmo actualmente as publi-
cacoes existentes sio de diversos relatos de
casos, e as maiores séries, como a da Clinica
Mayo, dispée de 25 doentes em 23 anos.
Pode estar associado a outras lesoes, condi-
¢ao conhecida como linfangiomatose, mas
nio hd relato da sua ocorréncia sincrénica
com outros tumores.

O seu diagnéstico definitivo apenas é possi-
vel pelo exame anatomopatoldgico da peca
cirtirgica, e o melhor tratamento ¢ a ressec-
¢ao completa, sempre que possivel.

Os autores apresentam o caso de uma doen-
te com um linfangioma mediastinico sin-
crénico a um teratoma ovariano, ambos be-
nignos e diagnosticados acidentalmente,
fazendo também uma breve revisio sobre
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aspectos clinicos, diagnéstico e tratamento
do linfangioma cistico.

Relato do caso

Doente de 59 anos, procedente do servigo
de ginecologia do hospital onde realizava
avaliagao pré-operatéria para resseccio de
tumorag¢ao em ovario quando foi identifi-
cado em radiografia de térax (Fig. 1) pre-
senca de uma lesdao descrita como em me-
diastino médio, densidade de partes moles
e préximo da traqueia, sugerindo possibi-
lidade de aumento de nddulo linfético.
Foi pois encaminhada para o servico de ci-
rurgia tordcica, para avaliar a possibilidade
de metdstase, apesar das evidéncias clini-
cas e ecogrificas da lesdo ovariana sugeri-
rem aspecto e fluxo vascular de um cisto
derméide.

A doente era previamente higida, sem ante-
cedentes de cirurgias ou neoplasias, sem his-
térico de uso de medicacoes cronicamente
ou outros fdrmacos. O exame fisico da ad-
missdo era completamente normal. Nao ti-
nha queixas, achados respiratérios ou abdo-
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Fig. 1 - Rx térax pré-operatdrio — lesdo mediastinica para-
traqueal direita com densidade de partes moles, sugerindo
aumento de nédulo linfatico hilar

minais, sendo ambas as lesdes achados
incidentais de exames de imagem.
Avaliagao laboratorial de marcadores tumo-
rais mostrou CA 125, alfafetoproteina, anti-
génio cdrcino-embriondrio e fragio beta da
gonadotrofina coriénica normais. Realizada
tomografia computadorizada de térax (Fig. 2)
que descreveu lesao com densidade de partes
moles e contornos regulares localizada no
mediastino 4ntero-superior, comprimindo
parcialmente a traqueia e o esdfago e sem im-
pregnacio pelo meio de contraste, sugerindo
a possibilidade de linfoma.

Face a necessidade de afastar-se a rara possi-
bilidade de metdstase mediastinica isolada
de um tumor ovariano ou outra neoplasia
primdria, como um linfoma, foi realizada
uma mediastinoscopia cervical. Durante o
procedimento, encontrou-se uma lesao de
paredes finas e contetdo liquido cristalino,
que levantou a suspeita intraoperatdria dese
tratar de um linfangioma cistico. No mes-
mo procedimento anestésico realizou-se
abordagem cirtrgica por toracotomia direi-
ta com preservagio muscular visando a res-
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Fig. 2 -Tomogra a de torax pré-operatoria — lesdo mediastino paratraqueal direita, homo-
génea, com densidade de partes moles e sem realce ao contraste, sem invasédo de estru-
turas adjacentes

seccdo completa da lesdo, efectivada sem
intercorréncias.

A andlise citolégica do liquido do cisto mos-
trou um liquido cristalino, glicose 97, LDH
229, proteinas 3,9, citolégico com 96% de
linfécitos, triglicéridos 16 e pesquisa de
BAAR, fungos e bactérias negativas. O exa-
me anatomopatoldgico da peca cirdrgica
confirmou a suspeita inicial de linfangioma
cistico de mediastino. A doente foi submeti-
da posteriormente a ooforectomia, cujo exa-
me patoldgico demonstrou tratar-se de um
teratoma benigno de ovdrio, outro tumor
benigno e sem nenhuma rela¢o com o lin-
fangoma mediastinico.

Discussé@o

O linfangioma cistico, também conhecido
como higroma cistico, foi descrito pela pri-
meira vez por Redenbacker, em 1828, ¢ ¢
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uma das vérias desordens linfdticas primd-
rias mediastinicas e pulmonares'?. Os lin-
fangiomas respondem por 0,7 a 4 % dos
tumores mediastinicos, sendo, em apenas
1% dos casos, de localizagio mediastinica
isolada?, e também ¢é chamado linfangioma
cavernoso, higroma cistico, cisto linfdtico,
higroma multiloculado ou cisto quiloso'?.
Pode estar presente em qualquer drea do
corpo onde exista tecido linfatico, mas sua
ocorréncia sincrénica ou predisposi¢io a
outro tumor de diferente histologia ¢ desco-
nhecida na nossa revisio, incluindo os tera-
tomas ovarianos. Mesmo casos de linfangio-
ma ovarianos sio bastante raros, como
relatado por Akyildiz ez a/*.

E definido como uma malformagio congé-
nita do sistema linfético e nao uma neopla-
sia verdadeira?, consistindo em canais e es-
pagos cisticos de variados tamanhos
decorrente da sequestragao de tecido linféti-
co derivado do saco jugular primitivo'?.
Acredita-se que ocorra uma falha em
estabelecer-se uma conexao adequada desses
cistos com canais linfiticos normalmente
presentes, o que resulta numa lesao geral-
mente Gnica e isolada', e pode apresentar
também componente vascular associado,
quando entio ¢ chamado linfangioeman-
gioma. E classificado histologicamente em
cistico, cavernoso e capilar, sendo que o tipo
cistico é o mais encontrado?.

A sua incidéncia ¢ incerta, jd que a maioria
das publicagoes sio relatos de casos isolados.
A maior série descrita por um tnico centro
foi tratada na Clinica Mayo, onde 25 doentes
foram diagnosticados entre 1976 e 1999,
com uma incidéncia estimada de um caso a
cada 70 000 internagbes/ano'?. Aparente-
mente ¢é trés vezes mais frequente no sexo fe-
minino, e 90% dos diagndsticos sio feitos na
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infincia, sendo raro na idade adulta, quando
sao encontrados de forma ocasional'?.

Nas criangas, 75% dos linfangiomas situam-
-se na regiao cervical e 20% na regio axilar,
com apenas 10% se estendendo para o me-
diastino. J4 a presenca da lesio mediastinica
isolada sem o componente cervical é encon-
trada principalmente em adultos'>.

Riqet e al.® relata que a patogénese dos lin-
fangiomas nio é bem entendida, mas sugere
estar relacionada com anormalidades no de-
senvolvimento do saco linfojugular, e por
essa suposi¢ao devem ser considerados con-
génitos na infincia, especialmente se asso-
ciados malformagao vascular, mesmo que a
maioria dos casos nao seja bem documenta-
da e a andlise histoldgica nio seja conclusi-
va. O mesmo grupo publicou em 1999¢,
numa revisio de 37 doentes com idade mé-
dia de 45 anos e diagnéstico de linfangio-
mas (88% com lesio mediastinica isolada
ou ndo, submetidos a ressec¢io cirdrgica),
citando quatro caracteristicas que sugerem a
natureza adquirida dos linfangiomas me-
diastinicos em adultos:

— Geralmente ocorrem na topografia de ca-
nais e nédulos linfdticos normalmente
existentes;

— Geralmente sao Gnicos (excepto num caso
relatado por Ribet ez al.7);

— Facilmente ressecdveis, por ter bom plano
de separacio com estruturas adjacentes;

— Sem relato de componente vascular na sua
histologia.

Sugere, entdo, que em criangas e adolescen-
tes os linfangiomas tém geralmente um
componente de malformacio vascular asso-
ciado, devendo ser considerados congénitos.
Por outro lado, nos adultos, estes tumores
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sao predominantemente no mediastino pos-
terior e constituidos por cistos puramente
liquidos, e sugere a sua origem adquirida,
mas nio define os mecanismos fisiopatolé-
gicos envolvidos na génese da lesao.

O diagnéstico diferencial ¢ feito com todas
as lesdes cisticas mediastinicas, como terato-
ma, cisto timico, cisto do ducto tireoglosso,
meningomielocele, cisto pericdrdico e bro-
nogénicos, hematomas, tumores e linfono-
dos necréticos' 8.

Geralmente s3o assintomdticos, sendo des-
cobertos acidentalmente nos adultos. Em
criangas podem causar sintomas compressi-
vos precoces devido ao pouco espago para
crescimento, sendo detectados a partir de
alteracoes na anatomia cervical. A ocorrén-
cia de sintomas depende da localizagio, ta-
manho e velocidade de crescimento da le-
sa0, e sio decorrentes da compressio
promovida pela tumoragio®. Na série da
Clinica Mayo, 75% dos doentes apresenta-
ram algum sintoma, sendo dispneia o mais
frequente!. Sintomas como rouquidao,
dispneia, insuficiéncia respiratéria ou sin-
droma da veia cava superior podem ocorrer
por compressao extrinseca da lesao. Quilo-
térax e quilopericirdio também sio apre-
sentagoes descritas®!?, assim como sintomas
agudos decorrentes de sangramentos ou ex-
cessiva producio de linfa durante quadros
infecciosos!!.

Na avalia¢io radioldgica, o exame inicial
solicitado ¢ a radiografia simples, onde os
linfangiomas tém aspecto de tumoragio
s6lida mediastinica (Fig. 3)'?. A avaliacio
segue com tomografia computadorizada
(TC), necessdria para melhor caracteriza-
¢ao da lesao quanto ao tamanho, densida-
de e localizacio. Observam-se frequente-
mente sinais de compressio de estruturas
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Fig. 3 — Mediastino apds resseccao da lesdo, com veia cava superior sendo afastada,
podendo ser observada a sua posi¢ao anterior a traqueia e posterior a veia cava

adjacentes, com aspecto bem circunscrito,
descritas como de contetdo cistico homo-
géneo, que nio se real¢a pelo contraste;
embora nas lesdes com componente vascu-
lar importante se possa ter um realce signi-
ficativo ao contraste venoso®. Apesar de
serem lesdes multicisticas e septadas, a TC
raramente demonstra a presenca destas
septagdes, tendo a ressondncia nuclear
magnética (RNM) maior sucesso em evi-
denciar esse achado?.

Apesar desses achados mais comuns, a apa-
réncia tomografica é inespecifica e extrema-
mente varidvel na dependéncia do tipo his-
tolégico. O tipo mais comum, unilocular, ¢
uma lesdo de paredes finas e sem realce ao
contraste. O tipo cavernoso pode ser sugeri-
do baseado no aspecto multisseptado e lo-
culado na TC/RNM, mas em ambos os ca-
sos o diagnéstico nio pode ser definido em
exames de imagem apenas''. Uma lesio,
com densidade cistica, que se espalha sobre
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as estruturas adjacentes, sem invadi-las nem
deslocar os grandes vasos mediastinicos, ¢
bastante sugestiva®.

Na RNM, embora a maioria dos linfangio-
mas apresentem intensidade de sinal tipica
de liquidos em T1 e T2, a intensidade de
sinal em T1 é amplamente varidvel na de-
pendéncia da concentragio de proteinas,
gordura e hemoglobina no liquido da le-
sa0'2. Pequenas estruturas lineares de baixa
intensidade de sinal, que representam sep-
tos, sao mais bem evidenciadas com realce
de gadolinio, e tem sido observado particu-
larmente no tipo cavernoso®.

A ultrassonografia (USG) pode ser utilizada
por via externa ou endoscdpica, mas com
limitagio importante em delimitar lesoes
retrofaringeas e mediastinicas’. Em alguns
casos, pode ter utilidade no auxilio de pun-
¢oes guiadas para, por exemplo, terapia es-
clerosante, ou recolha de liquido para exa-
me'3. Doentes com lesbes com aparente
comprometimento cardiaco podem apre-
sentar-se no ecocardiograma como uma
massa ecogénica de limites mal definidos e
com auséncia completa de fluxo no doppler,
uma pista importante para diferenciar esta
lesao de outras lesdes mediastinicas cisticas
vascularizadas'?.

O tratamento recomendado é a ressec¢io
cirtrgica completa, e o diagndstico de certe-
za apenas pode ser obtido pelo exame anato-
mopatoldgio da peca operatéria. A cirurgia
estd indicada no momento do diagndstico,
visto que o crescimento e a infiltragdo da le-
sao em tecidos adjacentes dificulta a sua exé-
rese. A via de abordagem depende da locali-
zagio, tamanho e estruturas adjacentes
envolvidas, mas sempre visando a ressec¢io
completa da lesdo, j4 que as hipéteses de
cura s3o de apenas 12% nos doentes com
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ressec¢do incompleta das lesoes, onde a re-
corréncia ¢ a regra'.

Nos doentes candidatos a cirurgia, as com-
plicagdes sao directamente proporcionais ao
tamanho e 2 infiltragio tecidual do linfan-
gioma, sendo as mais comuns a linforreia, a
paralisia frénica, a infecgao, a rouquidio e a
obstrucio das vias aéreas’.

A observacio clinica pode ser uma opgao
em doentes de risco cirtrgico proibitivo,
particularmente quando os sintomas nio
sao limitantes, e nos linfangiomas cervicais,
e com relato de casos com resolugao espon-
tinea ou doenca estdvel', mas devem ser
observados de perto, porque traumas, infec-
¢oes, hemorragia ou infec¢io das lesdes po-
dem causar compressao aguda de estruturas
e risco de vida'. Entretando, na série da Cli-
nica Mayo, os doentes inicialmente obser-
vados vieram todos a necessitar de interven-
¢ao em uma média de 3,7 anos, devido ao
aumento das lesoes ou agravamento dos sin-
tomas, provavelmente pela preponderincia
de linfangiomas mediastinicos dessa série'.
Outras opgoes naqueles doentes nao candi-
datos a cirurgia sio tratamentos alternati-
vos, como ressec¢ao parcial para alivio sin-
tomdtico'® (embora com hipéteses de cura
de apenas 20% nas lesdes mediastinicas', te-
rapia com /aser, radioterapia e quimiotera-
pia', injeccdo de agentes esclerosantes?)!!. A
experiéncia com estas terapias alternativas ¢
pequena, dada a raridade da situagio'.

A recidiva local pode ocorrer nas ressecgoes
incompletas, onde hd progressao insidiosa
da doenga, podendo levar de 1 a 21 anos
para voltar a manifestar-se clinicamente. O
progndstico é amplamente favordvel nos ca-
sos ressecados por completo, e ndo apresen-
tam diferenga estatistica na sobrevida quan-
do comparados com a populagio?.
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Pontos-chave

* Condigio rara — maior série de casos da
Clinica Mayo com 25 doentes de 1976 a
1999;

* A forma mediastinica isolada ¢ a mais fre-
quentemente diagnosticada na idade adulta,
embora possa ocorrer em qualquer idade;

¢ Prevaléncia no sexo feminino;

* O sintoma mais comum ¢ a dispneia, em-
bora curse assintomdtico na maioria dos
casos;

* A cura apenas ¢ possivel com a ressecio
cirtrgica completa da lesao;

* Doentes inicialmente observados — geral-
mente com média de quatro anos de se-
guimento — vieram a necessitar de cirurgia
devido a complicagoes ou crescimento da
lesdo e da sintomatologia.
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