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RESUMO

As malformagdes linfaticas mesentéricas sdo entidades raras e benignas mais frequentes em criancas. Ao contrario dos adultos
estas podem apresentar-se mais frequentemente com clinica de abdémen agudo. Apresentamos o caso de um jovem de 14
anos com alotrifagia/pica que recorre a urgéncia com quadro de abdémen agudo. Apresentava uma tumoragdo de grandes
dimensoes ao nivel do mesentério ileal, sendo realizada resse¢io ileo-cecal com anastomose entero-colica latero-lateral.
O exame anatomo-patoldgico revelou & posteriori tratar-se de uma malformagéo linfatica mesentérica. A etiologia exata desta
patologia é desconhecida. O surgimento a nivel intra-abdominal é pouco frequente. A sintomatologia é variada e o diagnostico
pré-operatorio ¢ dificil pelo que consideramos interessante a publicagdo deste caso. O tratamento efetuado, de acordo com a
literatura atual, foi o mais adequado.

Palavras Chave (segundo MeSH): Linfangioma Cistico. Abdomen Agudo; Cisto mesentérico; Pica.

ABSTRACT

Mesenteric lymphatic malformations are rare and benign entities more frequent in children. Unlike adults, children can present
more frequently with symptoms of acute abdomen. A 14-year-old-child with pica eating disorder presents to the ER with acute
abdomen. It was discovered a huge intra-abdominal mass and performed a resection with segmental enterectomy and anastomosis.
The pathology revealed a mesenteric lymphatic malformation. The exact etiology is unknown. The intra-abdominal appearance
is uncommon. Symptoms are diverse and preoperative diagnosis is a challenge, which was why we considered interesting to
publish. The treatment was in line with the latest published articles.

Keywords: Lymphangioma, Cystic; Abdomen, Acute; Mesenteric cystic; Pica.

INTRODUCAO mesentéricos, sio um grupo heterogéneo de
malformagdes benignas do sistema linfatico

As malformacées linfiticas mesentéricas =~ compostas de linfaticos ectasiados e cisticos do
(MLM), previamente denominados linfangiomas = mesentério'. Sdo raras e benignas tendo uma
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incidéncia de menos de 1 por 100000 admissoes
hospitalares em adultos e 1 por 20000 em
criancas!??. Na medida em que as classificacdes
anteriores eram bastante confusas a maioria dos
autores consideravam os quistos do mesentério
como um todo, razdo pela qual esta patologia era
reportada como sendo predominante em adultos e
frequentemente assintomadtica’. No entanto, estudos
recentes demonstram que as malformacgdes linfaticas
(ML) predominam em criangas do sexo masculino,
de idade inferior a 12 anos, sendo que quase 60%
sdo diagnosticados antes do 5° ano de vidal*3%,
Ao contréario dos adultos, que tém sintomas mais
indolentes, as crian¢as tém frequentemente uma
apresenta¢do aguda e quando a sua localizagdo é na
fossa iliaca direita pode ser confundida com uma
apendicite aguda’>.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo masculino, 14 anos, com
alotriofagia/pica e perturbagao de hiperatividade
com défice de atencdo desde os 5 anos, medicado
com metilfenidato 54mg lid, que deu entrada no
Servigo de Urgéncia, por dor abdominal com 3
dias de evolugao localizada a nivel peri-umbilical
e regido do hipogastrico, sendo agravada com a
marcha e associada a um episddio de vomito aquoso
e diarreia aquando do seu inicio. Apresentava
febricula e referia polaquitria. Como antecedentes
clinicos destacam-se as multiplas vindas ao servigo
de urgéncia por ingesta de corpos estranhos. Ao
exame objetivo apresentava bom estado geral
e encontrava-se hemodinamicamente estavel.
Abddémen doloroso e com defesa a nivel fossa iliaca
direita e hipogastro com sensagdo de ocupagdo do
espago a esse nivel. Analiticamente apresentava
Leucocitose 17640x10/3/ul. com Neutroéfilos 78.5%;
Hemoglobina 14,1g/dL; Plaquetas 320x10/3/
uL; Creatinina 0.7mg/dL; Ureia 27mg/dL; PCR
<0,01mg/L. Urina tipo II sem quaisquer alteragdes. A
radiografia do abdomen nao demonstrava alteragoes
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relevantes. Assume-se inicialmente quadro clinico
compativel com apendicite aguda optando-se por
terapéutica cirurgica. No bloco operatério, apds a
inducio anestésica, efetua-se de novo a palpagio
abdominal apurando-se a presenga de uma massa
abdominal localizada a nivel da fossa iliaca direita
e hipogastro, de superficie lisa, consisténcia elastica
e movel a palpagdo. Nesse contexto, opta-se por
realizar uma laparotomia explorada com incisdo
mediana infra-umbilical. Aberto o peritoneu
constata-se a existéncia da tumoragdo na regido
do mesentério ileal medindo 12cm x8,5cm x8cm
(Fig. 1) e uma pequena quantidade de liquido seroso
no saco de Douglas. Realizada ressegdo ileo-cecal e
anastomose entero-colica latero-lateral. A colheita
de liquido peritoneal para citologia com pesquisa de
células neoplasicas revelou-se negativa.

O exame histoldgico da peca de ressec¢ao tumoral
revelou mesentério com estruturas de linfangioma
quistico (Fig. 2) suportadas por tecido adiposo com
lesdes de paniculite, englobando génglios linfaticos
com estase dos seios subcapsulares, perifoliculares e
medulares (Fig. 3).

O intestino delgado apresentava hiperplasia
linféide reativa de placas de Peyer. O p6s-operatério
evoluiu sem intercorréncias recebendo alta
hospitalar ao 7° dia do internamento.

DISCUSSAO

A etiologia exata das malformagdes linfaticas do
mesentério é desconhecida, é provavelmente causada
por uma anomalia do desenvolvimento do sistema
linfatico, o que explica a sua ocorréncia primaria em
criangas>*®. No entanto, também se pode formar
secundariamente como resultado de um processo
inflamatorio, obstrugdo linfatica, cirurgia, radiagao
ou trauma abdominal>*%7, No nosso caso, a crianca
ndo tinha antecedentes cirurgicos, de radiagdo ou
histéria de trauma, mas apresentava alotrifagia
desde a infancia com historial documentado de
ingesta ao longo dos anos de corpos estranhos. Nao
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FIGURA 1 - Intra-operatdrio: malformagao linfatica do mesentério ileal medindo 12cm x8,5cm x8cm.
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FIGURA 2 - Microfotografia: H&E génglio linfatico - Dilatagao
e apagamento dos corddes medulares; Dilatagiao cistica do seio
subcapsular, perifolicular e medular.

encontramos na literatura relacao desta patologia
com alotrifagia. Interrogamo-nos se podera existir
alguma relagdo de causa-efeito, que pela raridade de
ambas as patologias possa nunca ter sido reportada.

(s

FIGUra 3 - Macrofotografia: H&E linfangiectasia.

A maioria das malformagdes linfaticas (ML)
(cerca de 95%) ocorrem no pescogo e regides
axilares, os restantes 5% estao localizadas no
mesentério, retroperitoneu, visceras abdominais,
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pulmido e mediastino®*. O surgimento isolado no
mesentério do intestino delgado é excecionalmente
raro ocorrendo em menos de 1% de todas as ML>*,
No caso clinico por nos relatado a ML estava
localizado no segmento ileal, localizagao mais
frequente no intestino delgado'S.

Os adultos tém normalmente sintomas mais
indolentes, enquanto que as criangas se apresentam
mais frequentemente como abdémen agudo,
podendo inclusive simular apendicite®”. Em algumas
séries refere-se que os sintomas sdo variaveis e nao
especificos, incluindo dor (82%), nduseas e vomitos
(45%), obstipagdo (27%) e diarreia (6%)>. No nosso
caso o sintoma principal foi a dor abdominal,
embora a crianga também referisse um episodio
de vomito e diarreia. Referia ainda poliaquidria,
que atribuimos ao fato do quisto ocupar grande
parte da regido inferior da cavidade abdominal,
possivelmente ja comprimindo parte da bexiga.
Segundo a literatura, em relagdo a determinacgao da
sintomatologia clinica, o tamanho do quisto parece
ser mais relevante, do que a localizagdo deste’. A
razdo para a dete¢do precoce nas criangas pode ter
a ver com a sua pequena complei¢ao fisica, sendo
que o quisto pode aumentar até ocupar grande
parte da cavidade abdominal resultando num
rapido agravamento de sintomas’. Em termos de
exame objetivo, uma massa abdominal é referida
em 25-75% dos casos, mas como o aumento de
volume abdominal é lento e progressivo, em alguns
casos sO é notado tardiamente>3. Estd descrito como
sinal semioldgico classico, a palpagao de uma massa
abdominal compressivel, com grande mobilidade
no sentido transversal e ao redor de um eixo central
— sinal de Tillaux!°.

As ML tém sido subdivididas em 3 tipos:

Capilares: compostas por linfaticos pequenos de
paredes finas.

Cavernosas: consistem em grandes canais
linfaticos de paredes grossas

Quistico: apresentam grandes espagos linfaticos
envolvidos por colagénio e células musculares lisas,
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sem conexao com os linfaticos normais adjacentes®®.
O nosso caso clinico classifica-se em quistico.

A Ecografia abdominal ¢ diagnéstica na maioria
dos casos, sendo muito sensivel e especifica
na identificagdo de quistos do mesentério que
surgem como massas mesentéricas ovalares
avasculares®!!. A Tomografia computadorizada
pode ser util quando o diagnéstico ndo esta
estabelecido ou quando se deseja ter uma nogao
mais exata da relacdo da ML com estruturas
vizinhas, nomeadamente vasculares!'?. Segundo
a literatura, muitas vezes, o diagndstico exacto é
apenas feito apos exploragdo cirurgica e avaliagdo
histopatoldgica®.

As MLM podem estar completamente aderentes
a estruturas intra-abdominais, no entanto, a excisao
cirurgica radical ¢ o tratamento de eleigdo, se for
exequivel pelo risco de recidiva®*!>415 No nosso
caso, tal como em varias séries de casos, é muitas
vezes necessario resse¢do segmentar de intestino
delgado®. Foi proposta uma classificagio que
propde a melhor abordagem cirtrgica de acordo
com os achados intraoperatérios das MLM!.
Ela classifica os achados intraoperatdérios em 4
tipos dependendo da invasdo da parede intestinal e
do grau de invasdo do mesentério, nomeadamente
se existe relacio com vasos mesentéricos!. O
nosso caso classifica-se como um tipo 3 e o
tratamento proposto é excisdo cirurgica completa
com resse¢do segmentar intestinall. A recidiva é
rara, geralmente ocorre quando a ressec¢ao nao é
completa, pelo que consideramos que o tratamento
no nosso caso foi adequado, e pode ser considerado
curativo®!?,
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