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Linfangiomatose retroperitoneal’

Carlos Hermann Schaal?, Renato Prado Costa®, José Getulio Martins Segalla®,
Emilio Marcelo Pereira®, Sueli Aparecida Maeda®

Resumo

Um caso raro de linfangiomatose envolvendo unilateralmente o retroperiténeo,
canal femural e rim ipsilateral € relatado. As caracteristicas clinicas e formas de

tratamento sao revistas.

Unitermos: linfangiomatose; tumor retroperitoneal.

Introducao

Linfangiomatose € uma patologia rara, caracte-
rizada pela proliferagdo de canais linfaticos, po-
dendo comprometer tecidos moles, ossos, figado,
rins, testiculos, pulmoes, linfonodos, intestinos e
supra-renais'4. Na realidade representa uma anor-
malidade generalizada dos linfaticos, ocorrendo na
maioria dos casos em criangas e adultos jo-
vens®58),

O quadro clinico pode tornar dificil o diagnéstico
pela multiplicidade de sintomas®”. Radiologica-
mente uma série de condicdes devem ser consi-
deradas no diagndstico diferencial®®.

O diagnéstico histopatoldgico pode ser dificil de
ser estabelecido, sendo muitas vezes necessarias
varias bidpsias. O estudo imuno-histoquimico com
marcadores endoteliais pode confirmar o diagnds-
tico®7:8),

Relato de caso

L.R.M.C., 28 anos, masculino, branco, deu en-
trada em 10/92 com queixa de dores lombares a
esquerda ha 6 meses e tumoragao em regiao in-
guino-femural também a esquerda ha 2 anos. Um
ano antes havia sido operado em outro servigo de
exerese de tumoragao de subcutaneo em regiao
lombar, paravertebral a esquerda, com eliminagao
da mesma. Ao exame clinico, paciente se apre-
sentava em bom estado geral, corado e sinais
vitais normais. Apresentava massa subcutanea
pouco movel, de aspecto infiltrativo a planos pro-
fundos na regidao do forame femural a esquerda,
de cerca de 10 centimetros de diametro. Essa
massa parecia “penetrar’ por este forame. Nao

havia edema distal neste membro. A palpagéo ab-
dominal evidenciava massa tumoral extensa e fixa
ao retroperitbneo, comprometendo fossa iliaca e
flanco esquerdo. Na regiao lombar havia extensa
cicatriz mas sem massas palpaveis.

A hematimetria e a bioquimica sangiiinea eram
normais. Radiografia de térax normal. A urografia
excretora revelara severo deslocamento medial do
ureter, porem sem hidrofenose (Fig. 1). Atomografia
computadorizada de abdome revelou extensa mas-
sa tumoral de baixa densidade comprometendo
todo retroperitdbneo a esquerda, desde o pélo in-
ferior do rim até fossa iliaca, estendendo-se para
a regido dos vasos femurais, bem como lesao
hipodensa meso-renal a esquerda, de cerca de
4cm de diametro. Demonstrava ainda duplicidade
de veia cava inferior. Rim direito, bago, figado e
retroperitbneo a direita normais (Fig. 2, 3 e 4).

O exame histopatolégico da lesdao lombar reti-
rada ha 1 ano revelou linfangiomatose.

Paciente foi submetido a toracofrenolaparotomia
esquerda, sendo extirpada toda massa retroperi-
toneal desde o pdlo inferior do rim esquerdo até
a fossa iliaca esquerda, junto ao forame femural,
onde este tumor se estendia para a coxa, acompa-
nhando os vasos femurais. Como nao foi possivel
extirpar-se a lesao meso-renal sem comprometer
a vascularizacao renal e a bidpsia de congelacao
revelou tecido fibro-vascular com presenca de glan-
dulas bem diferenciadas, optou-se pela nefrecto-
mia.

O exame histopatoldgico da pega revelou a mi-
croscopia que os cortes de varios materiais de-
monstraram aspecto semelhante, constituido pela
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Fig. 1 — Urografia excretora. Nota-se deslocamento
medial do ureter esquerdo com discreta ectasia.

proliferagéo de canais vasculares (sanguineos e
linfaticos), alguns cavernosos e outros capilares,
tortuosos, com paredes de espessuras variaveis,
permeando difusamente tecido adiposo, compativel
com linfangiomatose (Fig. 5, 6).

Houve boa evolugdo pds-operatéria, tendo o
paciente recebido alta no sétimo dia de pés-ope-
ratério. Paciente foi reavaliado apds 1 ano, estando
assintomatico clinicamente e radiologicamente (ul-
tra-som e tomografia computadorizada).

Discussao

Linfangiomatose € uma patologia rara que pode
envolver tecidos moles, ossos, figados, rins, bago,
testiculos, linfonodos, adrenais, intestino e pul-
moes. E caracterizada por proliferagdo de canais
linfaticos em tecidos 6sseos e extradsseos em uma
apresentacao difusa. Na realidade trata-se de uma
anormalidade generalizada dos linfaticos, acome-
tendo principalmente criangas e adultos jovens. A
maior parte dos relatos sao de linfangiomatose
comprometendo ossos e térax, geralmente acom-
panhada de quilotérax(-3588.10 Muitos casos tém
sido diagnosticados apenas em autdpsias, devido
a diversidade de apresentagdes clinicas e dificul-
dade diagnoéstica®1©
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Fig. 2 — Corte tomografico onde se evidencia a lesao
tumoral do parénquima do rim esquerdo

Fig. 3 — Corte tomogréfico, onde pode-se visualizar a
duplicidade de veias descritas na foto como “gordura
para-renal” (seta), tratando-se na verdade do tumor.

Fig. 4 — Corte tomografico ao nivel de S2-S3, onde
visualizamos a massa tumoral (hipodensa) a esquerda,
juntamente com pequena calcificagao.



LINFANGIOMATOSE RETROPERITONEAL

i =

Fig. 5 — Corte do tumor renal caracterizando a
linfangiomatose com proliferagao de canais vasculares
em meio a gordura. (HE, 100 x)
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Fig. 6 — Aspecto histologico da lesdo em subcutaneo
da regiao lombar esquerda demonstrando grandes canais
vasculares tortuosos, com espessura das paredes
variadas em meio a tecido adiposo. (HE, 200 x)

A linfangiomatose pulmonar deve ser distinguida
da linfangioleiomiomatose, enfisema pulmonar in-
tersticial persistente e linfangiectasia pulmonar e
angiomatose capilar pulmonar. A linfangiomatose
envolvendo ossos, com ou sem envolvimento dos
tecidos moles adjacentes, deve ser distinguida da
doenca de Gorhan.

Na linfangiomatose parece nao haver qualquer
hereditariedade, afetando ambos os sexos igual-
mente®'9, O fator progndstico mais significativo
estéa relacionado com o envolvimento de superficies
serosas e visceras®®. Numa série de 36 pacientes,
somente um paciente, de onze com envolvimento
6sseo exclusivo, evoluiu para o ébito num periodo
de 1 a 12 anos apds o diagndstico('®. Na maioria
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dos casos relatados quando houve envolvimento
pulmonar e pleural a evolugao foi desfavoravel®7.19.

O emprego da imuno-histoquimica facilitou so-
bremaneira o diagnéstico. Os principais marca-
dores de células endoteliais de origem linfatica sao
os FVII-Rag e CD 31. Ja o marcador VEA-1 ndo
€ tao encontrado, embora seja considerado mais
especifico do que o FVIII-Rag®°19),

Chama a atengao neste caso o fato de nao
haver comprometimento 6sseo pulmonar identifi-
cavel. O tumor comprometia todo o retroperitbneo
do lado esquerdo, respeitando a linha média, in-
filtrando-se pelo forame femural e através da mus-
culatura lombar. No levantamento feito pelos
autores no sistema Med-Line, nao se encontrou
nenhum relato de linfangioma primitivo de retrope-
ritbneo nos ultimos 5 anos.

Summary

Retroperitoneal Lymphagiomatosis

Arare case of retroperitoneal lymphangiomatosis
involving the ipsilateral kidney and femural channel
is reported. The clinical features and types of treat-
ment are reviewed.
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