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Linfangioma cistico retrofaringeo.
Manifestacao com SAHOS associada a laringomalacia

Retropharyngeal cystic lymphangioma.
Manifestation of sleep obstructive apnea
syndrome associated to laryngomalacia

RESUMO

O linfangioma cistico retrofaringeo € uma malformagéo rara,
geralmente Unica, que pode na crianga coexistir com outra
malformacéo cervical como a laringomalacia. Mesmo sem
evidéncias clinicas de massa tumoral pode manifestar-se com
dispnéia durante o sono (SAHOS). E descrito um caso raro de
linfangioma cistico retofaringeo em um crianca de 15 meses de
idade, diagnosticado por ressonancia magnética (MRI) e tratado
por cirurgia.

Descritores: Linfangioma Cistico. Neoplasias do Trato
Respiratorio. Apnéia do Sono Tipo Obstrutiva.

INTRODUGAO

Linfangiomas s&o tumores benignos constituidos por tecido
vascular de natureza linfatica. Nesse aspecto, diferem dos
hemangiomas pelo tecido de origem. S&o considerados
essencialmente malformagdes congénitas de origem embriol6-
gica incerta e resultam da incorreta conexao de vasos linfaticos
com os sacos jugulares'. Localizam-se principalmente em
cabecga e pescogo, podendo causar, dentre outros sintomas,
obstrucdo das vias aéreas superiores'?.

RELATODO CASO

Paciente de 18 meses de idade, masculino, encaminhado
tendo como queixa principal, relatada pela mée, dificuldade
respiratoria durante o sono, com inicio aos seis meses de vida.
Internado para avaliagdo, apresentava, quando adormecia,
respiragao ruidosa com estridor respiratério, retragao supraes-
ternal, intercostal e subcostal, dispnéia progressiva e periodos
de apnéia evoluindo as vezes com cianose, necessitando de
oxigénio sob mascara. Durante o dia, mostrava-se assintomati-
co. Deglutia relativamente bem, com momentos transitérios de
disfagia. A nasofaringolaringoscopia: vegetagcdes adendideas
de pequeno volume; a laringe apresentava encurtamento das
pregas ariepigléticas e leve colabamento inspiratério da
mucosa e aspecto redundante das aritendides. O exame
polissonografico mostrou alteragbes compativeis com
sindrome de apnéia e hipopnéia obstrutiva do sono grave
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ABSTRACT

The cystic lynphangioma is a rare malformation, generally unique,
which can coexist with another neck malformation like laryngomala-
cia in the child. Even without clinical evidence of tumoral mass, it
can manifest with dyspnea during the sleep. Itis described as arare
case of cystic lymphangioma of retropharinge in a 15-month-old
child that was diagnosed by MRI and treated by surgery.
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(Quadro 1A). Os dados clinicos, videoendoscépicos e polisso-
nograficos levaram a impresséao diagndstica de laringomalacia
como sendo causa dos sintomas. Objetivando o alivio dessa
sintomatologia, a crianga foi submetida a secgéo cirurgica das
pregas ariepigldticas (supraglotoplastia). No pds-operatério
imediato e nos dias subsequlentes, ndo mostrou melhora. Na
UTI pediatrica, ao adormecer, dependia de CPAP para alivio
dos sintomas, demonstrando com o aparelho melhora clinica da
respiragao durante o sono e evidenciado por polissonografia
(Quadro 1B).

Face a ineficacia da supraglotoplastia, foi examinada a regiédo
cervical por meio de ressonancia nuclear magnética (RNM),
gue mostrou importante malformagéo submucosa de aspecto
cistico de localizagdo retrofaringea com hipersinal em T1
abrangendo naso, oro e hipofaringe, bem delimitada (Figura 1).
A imagem da malformagao na topografia cervical esclareceu a
razao das manifestagdes clinicas. A crianga foi submetida a
ressecgao cirlrgica da lesao através da boca e faringe median-
te incisdo cranio-caudal de 6 cm na linha média da faringe. Pode
ser resumida nos seguintes passos: traqueotomia prévia, em
decubito dorsal horizontal, anestesia geral, colocacao de abre-
boca e tragdo do palato mole por duas sondas nasobucais.
Antes da incisdo, puncgédo transfaringea com agulha fina e
analise bioquimica para assegurar da impossibilidade de
meningocele ou afec¢do do SNC e propiciando reduzir a tenséo
intracistica. Infiltracdo de 1mL de azul de metileno para auxiliar
na identificagdo da lesdo. A resseccao foi efetuada de forma
cuidadosa frente a coluna vertebral, com algumas areas de
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firme aderéncia do envoltério cistico aos tecidos circundantes. A
faringe seccionada foi aproximada e suturada com Vycril® por
pontos separados (Figuras 2 e 3). No pds-operatorio, evoluiu
sem complicagbes, com melhora acentuada do padréo
respiratorio e sem necessidade do CPAP. A polissonografia
confirmou o excelente resultado alcangado, evidenciando
SAHOS leve (Quadro 1C). O material cirurgico submetido a
exame anatomopatolégico demonstrou vasos linfaticos
ectasicos com envolvimento por tecido gorduroso e muscular e
o diagnostico de linfangioma cistico.

DISCUSSAO

Os linfangiomas ocorrem mais comumente na regido da cabeca
€ pesco¢o numa incidéncia de 1,2 a 2,8 : 1000 nascidos vivos.
Sendo de origem congénita podem se manifestar logo ao
nascimento ou até os 05 anos, raras vezes mais tardiamente'”.
A apresentagao clinica mais comum € a presenga de massa
cervical, que pode estar presente ao nascimento. Dispnéia
devido a obstrugdo das vias aéreas superiores pode ocorrer
principalmente em recém-nascidos, bem como disfagia e
infeccdo bacteriana dos cistos. O sintoma mais grave é a
obstrugdo da respiragao, sobretudo em malformagdes
suprahidideas com envolvimento da mucosa’. Diversos
trabalhos destacam a cirurgia como primeira opg¢ao de trata-
mento dos linfangiomas, especialmente aqueles que cursam
com obstrug&o respiratoria®. Vale mencionar a existéncia de
casos publicados de remissdo espontanea parcial ou total'.
Outros tratamentos s&o descritos tais como: acompanhamento
do paciente, aspiragéo do linfangioma, diatermia, esclerotera-
pia com injecao de agentes esclerosantes (esterdides, etanol,
sulfato de bleomicina, tetraciclina, OK —432), radioterapia®*®. O
presente caso mostrou uma malformacdo rara de higroma
cistico, localizado na parede posterior da faringe, causando
apnéia/hipopnéia grave numa crianga. Achados de videolarin-
goscopia compativeis com laringomalacia e a n&o visualizagdo
de lesao retrofaringea por esse exame conduziram a impressao
diagnostica de que na malformagéo laringea estaria a origem
do transtorno respiratério, assim motivando o tratamento da
laringe, a supraglotoplastia.

Arespiracao ruidosa observada apenas com a crianga dormin-
do em decubito horizontal ocorria possivelmente, dentre outros
fatores, por maior acumulo de linfa ou pela mudanga de posi¢ao
de liquido no interior do linfangioma pré-vertebral, ocasionando
sua expansdo ventral para a luz faringea e a consequente
obstrugéao.
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