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“A sabedoria, entdo, deve ser entre todas as formas de conhecimento, a mais
perfeita. Dai se segue que 0 homem sabio nédo apenas tera o conhecimento do
que decorre dos primeiros principios, como também tera concepc¢édo verdadeira
a respeito desses proprios principios. Portanto, a sabedoria deve ser uma
combinacdo da razdo intuitiva com o conhecimento cientifico — uma ciéncia

das coisas mais elevadas, isto €, a exceléncia que Ihe € propria”.

“Além disso, em qualquer tipo de talento ou de arte, existem coisas que s&o
necessarias serem conhecidas com antecipacdo, e costumes que S&0 necessarios
contrair, para se ficar apto a realizar os trabalhos que querem; desse modo é

evidente que os mesmos devem suceder com acgdes virtuosas.”

Aristoteles.



RESUMO

Dutra AK. Avaliacdo do tratamento das anomalias vasculares da regido

orbitaria. Sdo Paulo; 2003. [Tese de Mestrado-Fundacdo Anténio Prudente].

As anomalias vasculares agrupam 0s hemangiomas e as mas-formacoes
vasculares. Aos primeiros, associa-se a proliferagdo celular do endotélio como evento
principal, as Gltimas s&o entendidas como desarranjos da formagéo vascular, erros na
angiogénese. As anomalias vasculares da 6rbita sdo os tumores benignos mais
frequentes da regido, configuram-se envolvendo diretamente e exclusivamente a
regido orbitéria, ou, por extensdo, continuas com outras regides da face. S&o tratadas
de forma multidisciplinar e representam riscos para sequelas e disfun¢des oculares ou
outras estruturas da oOrbita. Exigem do corpo médico uma grande responsabilidade nas
decisfes, seja para conducdo clinica, ou cirdrgica. A orbita detém particularidades em
relacdo as anomalias vasculares quer seja pela complexidade anatémica, quer seja pela
dindmica do desenvolvimento da face. Assim, a opc¢do do tratamento requer cuidadosa
analise de diversos fatores interagentes: idade, localizacdo e extensdo do
comprometimento da Orbita, natureza ou classificagdo da anomalia, fase clinica
encontrada, interpretacdo dos exames de imagem, prejuizo visual e até mesmo
puramente estético. Para este estudo, foi a adotada a classificacéo clinica de Curado de
1992, que divide as anomalias em: Hemangioma Plano, Hemangioma Fragiforme,
Hemangioma Tuberoso, Hemangioma Cavernoso, Linfangioma e Sindromes
Hemangiomatosas. Foram analisados todos os pacientes portadores de anomalias
vasculares da regido orbitaria, admitidos no Departamento de Cirurgia Plastica
Reparadora e de Pediatria do Centro de Tratamento e Pesquisa do Hospital do Cancer,
A. C. Camargo, da Fundagdo Antonio Prudente - Sdo Paulo (SP), no periodo de
janeiro de 1985 a julho de 2001. Em 169 pacientes foram analisadas as variaveis:
demogréficas, clinicas, especificas das anomalias vasculares da Orbita, exames
diagndsticos de imagens, complicaces decorrentes da evolucdo natural, tratamentos,
complicagbes dos tratamentos cirlrgicos e resultados. A média do seguimento
ambulatorial dos pacientes foi de 58,6 meses (aproximadamente 5 anos), com mediana
de 50,0 meses. Dos 169 pacientes estudados, 117 eram do sexo feminino e 52 do sexo
masculino, em uma relacdo de 2,3:1. A maioria, 140 pacientes, era da raca branca. As

anomalias vasculares se limitaram a péalpebra superior em 62 pacientes; em 39, a



inferior. Em 68 ocupavam tanto a superior quanto a inferior. Quanto a classificacao,
23 eram Hemangiomas Planos (mas-formagdes de capilares ou vénulas), pertencentes
ou ndo a sindromes de Sturge-Weber, 108 Hemangiomas Fragiformes ou Tuberosos
(hemangiomas), 19 Hemangiomas Cavernosos (mas-formagdes venosa), 11
Linfangiomas (méas-formagoes linfaticas), e 8 sindromes: 4 de PHACE, 2 de Dandy-
Walker, 1 de Kasabach Merritt e 1 de Proteus. O diagndstico foi mais freqliente nas
faixas etarias de 1 a 6 meses -em 77 pacientes. Em 60 pacientes (35,5%), ndo foram
necessarios exames de imagem complementar & avaliacdo clinica. Entre os 109
restantes, encontrou-se a seguinte frequéncia dos exames de imagem: radiografia
simples - 86 (78,9%), tomografia computadorizada - 75 (68,8%), arteriografia seletiva
- 15 (13,8%), cintilografia com hemécias marcadas - 13 (11,9%), ultra-sonografia - 9
(8,3%), e ressonancia magnética - 6 (5,5%). As condutas dos 169 pacientes estudados
foram divididas em: expectante — 59 (34,9%) pacientes; clinica e outras — 37 (21,9%);
cirdrgica apo6s a clinica e outras — 35 (20,7%) e cirlrgica — 38 (22,5%) pacientes. Os
resultados foram categorizados em: 1 - os designados como recuperacdo anatémica e
funcional total, com simetria das 6rbitas em 100 (59,2%) pacientes; 2 - os designados
como recuperagdo anatémica e funcional parcial, com assimetria das orbitas em 69
(40,8%) pacientes. Apenas duas anomalias ndo obtiveram qualquer melhoria apés o
tratamento e foram incorporados como resultados parciais para analises estatisticas.
Os melhores resultados ocorreram: no sexo feminino, na raga branca, nas faixas etarias
de 1 a 12 meses, nas classificadas como Hemangiomas Tuberosos ou Fragiformes
(hemangiomas), nas localizadas ou nas palpebras superior ou inferior, mas néao
concomitantes; e, nas unilaterais ndo contiguas com outras regies da face. Tanto as
que puderam seguir conduta expectante, como as que seguiram apenas o tratamento
clinico apresentaram maioria de resultados com completa restituicdo anatémica e
funcional. Das que necessitaram de tratamento cirtrgico, precedido ou ndo de
tratamento clinico, cerca da metade apresentou resultado de completa restitui¢do

anatdbmica e funcional.



SUMMARY

Dutra AK. Avaliacao do tratamento das anomalias vasculares da regido
orbitaria [Treatment evaluation in orbit vascular anomalies]. Sdo Paulo; 2003.

[Tese de Mestrado-Fundagdo Antonio Prudente].

Vascular anomalies comprehend hemangiomas and vascular
malformations. Hemangiomas are associated with endotelial cellular divisions
lesions, whilst malformations are understood as vascular estructural errors.
Orbital vascular anomalies are the most frequent benign tumors of this region
and may either involve directly and exclusively the orbit, or affect by extension
other contiguous facial regions. They are treated in a multidisciplinar approach
and bring potencial risks of ocular sequelae and malfunctions to other orbital
structures, demanding an enormous responsibility from medical team in their
decisions, either in the clinical or surgical treatment. The orbital vascular
anomalies are particularly complex, both because of their anatomic details and
the facial development aspects. Thus, treatment options require a careful
analysis of several interactive factors: age, nature or classification, extension,
localization, image findings, patient clinical conditions, damage to vision and
even aesthetic problems. Curado’s clinical classification was adopted for this
study, dividing vascular anomalies into: Hemangioma Plano (capilar, venular
vascular malformation), Hemangiomas Fragiforme e Tuberoso (hemangioma),
Hemangioma Cavernoso (venous malformation), Linfangioma (lymphatic
malformation) and syndromes. This study analyzes all patients with orbital
vascular anomalies admited to Pediatric and Plastic Divisions of Hospital do
Céncer, A.C. Camargo, Fundacao Antbnio Prudente — Sdo Paulo(SP) between
January 1985 to July 2001. Several 169 patients variables were analyzed
including: demographical, clinical, specific of vascular orbital anomalies,
image exams, complications of the natural evolution, treatment options,
surgical complications and results. The mean follow-up was 58,6 months
(aproximately 5 years), with a median of 50,0 months. Of the 169 patients



studied, 117 were females and 52 males, in a 2,3:1 relation. The majority white
- 140 patients. The vascular anomalies were limited to the superior eyelid in 62
patients and to the inferior eyelid in 39. They occupied both the superior and
inferior eylids in 68 patients. Regarding classification: 23 were Hemangiomas
Planos belonging or not to Sturge-Weber syndromes, 108 Hemangiomas
Fragiformes or Tuberosos, 19 Hemangiomas Cavernosos, 11 Linfangiomas and
8 syndromes — 4 of PHACE, 2 of Dandy-Walker, 1 of Kasabach Merritt and 1
of Proteus. A total of 77 patients (45,6%) were diagnosed between 1-6 months
of age. In 60 (35,5%) patients no exams were need to complement clinical
evaluation. In the other 109, frequency of image exams was: simple RX 86
(78,9%), CT 75 (68,8%), angiography 15 (13,8%), mTc99-labeled red cells 13
(11,9%), ultrasonography 9 (8,3%) and MRI 6 (5,5%). Treatment options of
169 patients were divided into: clinical observations — 59 (34,9%) patients,
pharmacological and other treatment — 37 (21,9%) patients, surgical after
pharmacological and other treatments — 35 (20,7%) patients and surgical — 38
(22,5%) patients. Results were categorized as: 1 — those described as a
complete anatomical and functional recovery, with orbit symmetry 100
(59,2%) patients, and 2 — those described as partial anatomical and functional
recovery, with orbit asymmetry — 69 (40,8%). Only two patients had no
improvement after treatment and were assumed as parcial results to statistical
analysis. The best results occurred on females, on whites, 1-12 months of age,
with Hemangioma Fragiforme and Tuberoso, in superior or inferior eyelid
localization and on those affecting only one side, with no extension to other
face regions. Patients that could be just clinicaly observed or controlled with
drugs had a complete anatomical and functional restoration in the majority of
the patients. Those that needed surgical treatment, following or not
pharmacological treatment, had a complete anatomical and functional

restoration in approximately half of the patients.



Figura 1

Figura 2

Figura 3

Figura 4

Figura 5

Figura 6

Figura 7

Figura 8

Figura 9

Figura 10

Figura 11

Figura 12

LISTA DE FIGURAS

Anomalia vascular exclusiva de palpebra superior
direitaem crianca de 9 meses de idade

Crianca aos 6 meses de idade com anomalia vascular
da regido orbitaria esquerda e extensdo para outras
regides da face

Hemangioma de érbita esquerda, em crianca de 1 ano
e 9 meses de idade, com comprometimento ocular
Ma-formagdo vascular venosa e linfatica, da orbita
esquerda, em crianga de 11 anos de idade, com
comprometimento ocular

Paciente adulto, com Hemangioma Plano
(ma-formacgéo vascular capilar) da oOrbita direita,
associado a deformidades palpebrais e amaurose
Crianga com 6 meses de idade apresentando
Hemangioma Tuberoso, ulcerado com alteracdes
oculares e palpebrais

Crianca com 3 anos de  idade apresentando
Hemangioma Tuberoso da oOrbita direita, com
Involugdo parcial, ptose palpebral, ambliopia e
alteragdes dos cilios

Criangaaos 2 anos de idade om ma-formacédo
vascular artério-venosa da Orbita esquerda, associda
a deformidades da palpebra, expansdo do conteido
da oOrbita e ambliopia

Crianga com 1 ano e 2 meses de idade, apresentando
Linfangioma de Orbita direita com exoftalmia subita
Crianga aos 7 anos de idade com
sindrome de  Sturge-Weber

Paciente de 6 meses de idade com Hemangioma
Tuberoso de érbita esquerda e sindrome de PHACE
Paciente com 14 anos de idade apresentando

anomalia vascular linfatica de drbita esquerda

14

15

17

18

19

20

22

23

24

26



Figura 13

Figura 14

Figura 15

Figura 16

Figura 17

Figura 18

Figura 19

Figura 20

Figura 21

Figura 22

Figura 23

Figuras 24 e 25

Figura 26

Cortes axiais, tomogréficos revelam infiltracdo da
anomalia vascular para toda a espessura da palpebra
esquerda, corpo adiposo da Orbita e musculatura
extrinseca ocular da paciente da figura anterior
Crianca aos 3 meses de idade com anomalia vascular
bilateral da érbita, e extensdo para outras regifes da
face

Crianga da figura 14, aos 3 anos e 5 meses de
idade apds tratamento com interferon

Crianca aos 2 anos 1 més de idade com Hemangioma
Tuberoso de palpebra superior esquerda

Crianca da figura 16, aos 4 anos e 6 meses d e idade
apresentando involugdo do Hemangioma Tuberoso
Crianca de 5 meses de idade, com Hemangioma
Tuberoso em 6rbita direita, contiguo para outras
regides da face e complicagdes oculares

Paciente aos 13 anos de idade apresentando infeccdo
de méa-formacao vascular da érbita esquerda

Paciente adulto, com méa-formacdo vascular, artério-
venosa associada a deformidades 6Osseas, de partes
moles e compressao ocular

Crianga com 1 ano e 4 meses de idade, apresentando
Hemangioma Tuberoso da Orbita esquerda, apds
tratamento com radioterapia

Paciente da figura 21, aos 4 anos de idade,
apresentando sequelas de partes moles, alteragdes no
desenvolvimento 0sseo,  amaurose e cicatrizes
decorrentes da radioterapia para 0 Hemangioma
Tuberoso

Crianca com Hemangioma Tuberoso de drbita direita,
aos 7 meses de idade, com ptose palpebral associada
Resultado do tratamento cirargico, ap6s o tratamento
clinico, aos 4 anos e 4 meses de idade, com
recuperacao completa anatémica e funcional

Crianca aos 3 anos e 10 meses de idade, com

27

30

30

33

33

35

37

39

40

40

47

47



Figura 27

Figura 28

Figura 29

Figura 30

Figura 31

Figura 32

Figura 33

Figura 34

Figura 35

Figura 36

Hemangioma Cavernoso da érbita direita associado a
ptose palpebral e ambliopia

Criancada figura anterioraos 4 anos e 2 meses
apresentando  resultado parcial do tratamento
cirargico, com ressecgdo completa do Hemangioma
Cavernoso, mas com permanéncia de ptose
palpebral, sem complicag¢Ges oculares

Pré-operatdrio de paciente aos 4 anos de idade,
apresentando sequelas de partes moles, alteragdes no
desenvolvimento 0sseo, amaurose e cicatrizes
decorrentes da radioterapia parao Hemangioma
Tuberoso

Pés—operatério da mesma paciente acima, sem
apresentar melhora aos 14 anos e 10 meses de idade
Percentagem das anomalias vasculares da 6rbita
conforme o sexo

Percentagem da localizacdo palpebral de 169
pacientes com anomalias vasculares da 6rbita
Percentagem da lateralidade de 169 pacientes com
anomalias vasculares da érbita

Distribuicdo Percentual de 169 pacientes com
anomalias vasculares da érbita

Frequénciae distribuicdo  percentual das faixas
etarias do diagnostico das anomalias vasculares
da orbita

Frequiéncia dos exames de imagem solicitados em
109 anomalias  vasculares da oOrbita para auxilio
diagnostico, seguimento da evolucdo, avaliacdo de
deformidades e planejamento do tratamento
Pré-operatério de paciente aos 2 anos e 8 meses de
idade ao final do tratamento clinico, apresentando
sequelas cicatriciais, tumor fibroadiposo residual,
ptose  palpebral superior com ambliopia, e
alteracdes do posicionamento ocular, ciliose

ligamento palpebral inferior  decorrentes de

48

48

49

49

51

52

52

53

54

55



Figura 37

Hemangioma Tuberoso

Pds—operatdrio da paciente da Figura 36 aos 3 anos e
11 meses de idade, com resultado parcial de
resseccdo do  tumor residual e seqielas cicatriciais,
corregdo parcial da ptose palpebral superior,
posicionamento do bulbo ocular, dos cilios e

ligamento da palpebra inferior

60

60



Tabela 1

Tabela 2

Tabela 3

Tabela 4

Tabela 5

Tabela 6

Tabela 7

Tabela 8

Tabela 9

LISTA DE TABELAS

Correlagao entre as classificagbes das
anomalias vasculares

Variacdo das 169 anomalias vasculares da Orbita
conforme o sexo, raca e faixas etérias

Frequiéncia das complicacbes decorrentes da  evolugdo
natural de 169 anomalias vasculares da regido orbitéria.
Caracteristicas clinicas das 169 anomalias vasculares
da orbita e conduta.

Frequéncia e tipos de procedimentos  cirdrgicos
empregados em 73 anomalias vasculares da regido
orbitaria.

Frequéncia do nimero de cirurgias realizadas em 73
anomalias vasculares da regido orbitaria.

Complicagdes de 114 cirurgias em  anomalias
vasculares da orbita.

Frequéncia das alteracbes residuais das 114 cirurgias
realizadas em 73 anomalias vasculares da regido orbitaria.
Associagcdo entre 0s resultados, variaveis
clinicase dos  tratamentos para as anomalias

vasculares da érbita.

12

54

56

57

59

61

62

63

65



SUMARIO

INTRODUCAO

OBJETIVOS

REVISAO DE LITERATURA

3.1
3.2
3.3
3.4
34.1

3.4.2

3.4.3

344

3.5

3.6

3.6.1

3.6.2

3.6.3

Incidéncia

Definicédo

Consideragdes sobre a Orbita
Classificacao

Hemangiomas Planos

(mas-formac6es vasculares de capilares e vénulas)

Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos
(hemangiomas)

Hemangiomas Cavernosos e Linfangiomas
(mas-formac6es vasculares)

Sindromes hemangiomatosas

Exames de imagem

Tratamento

Tratamento dos Hemangiomas Planos
(mas-formacoes capilares)

Tratamento dos Hemangiomas Tuberosos e
Fragiformes (hemangiomas)

Tratamento dos Hemangiomas Cavernosos e

Linfangiomas (mas-formac6es vasculares)

PACINTES E METODOS

4.1
411

Casuistica

Critérios de elegibilidade

17

19

22

25

28

31

32

36

41

41
41



4.1.2 Critérios de excluséo

4.2  Métodos

4.2.1 Dinamica do atendimento dos pacientes
4.2.2 Variaveis estudadas

4.3  Andlise estatistica

RESULTADOS

DISCUSSAO

CONCLUSOES

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

41
42
42
43
50
51

67

86

87



1 INTRODUCAO

As anomalias vasculares da oOrbita sdo comuns entre os tumores
benignos desta regido (GUNALP 1995), sdo tratados de forma multidisciplinar
(BILYK et al. 1992) e representam riscos para sequelas oculares e outras
estruturas da orbita (STIGMAR et al. 1978; FLANAGAN 1979; HAIK et al.
1979; PLESNER-RASMUSSEN et al. 1983; RASMUSSEN et al. 1983).
Exigem do corpo médico uma grande responsabilidade de decisdes seja para
conducéo clinica, ou cirurgica. Para os familiares e pacientes, sdo transtornos
dificeis de serem compreendidos uma vez que assumem proporgdes de tumores
que deformam a face. Todos os envolvidos no tratamento sdo solicitados para
uma dedicacdo extrema, e aceitacdo de resultados nem sempre plenos de
restituicao anatémica e funcional.

Para o entendimento do assunto, além da complexidade inerente ao
estudo da anatomia e fisiologia da oOrbita, depara-se com a riqueza de termos da
literatura, ora multiplos para um mesmo tipo, ora conflitantes para as varias
formas de anomalias vasculares da oOrbita. Ainda, a escassez de publicacfes de
grandes centros que apresentem resultados com longos prazos de seguimento
deixa davidas na compreensdo e nas condutas.

Na dependéncia do tipo da anomalia vascular, seu surgimento pode ser
notado logo nos primeiros meses de vida com expressao clinica plena, ou
permanecer oculto sendo percebido tardiamente na fase adulta, necessitando de

exames de imagem para diagndstico.
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Finalmente usando-se a citacdo de EDGERTON (1976): “o método
6timo de escolha para o tratamento de um dado hemangioma em consideracdo
ndo depende somente da variedade especifica do hemangioma, mas pode
mudar de acordo com a extenséo, idade do paciente e a localizagdo anatdmica
exata” (p517).

O presente trabalho prop6e um estudo das variaveis que influenciaram
na decisdo do tratamento e resultados das anomalias vasculares da oOrbita,
atendidos no Centro de Tratamento e Pesquisa, Hospital do Cancer, A. C.
Camargo, da Fundacdo Antonio Prudente, em Sdo Paulo-SP, no periodo de

janeiro de 1985 a julho de 2001.



2 OBJETIVOS

Avaliar as condutas terapéuticas e resultados de pacientes portadores de

anomalias vasculares da orbita.



3 REVISAO DE LITERATURA

H& muitos anos que sdo encontrados relatos sobre anomalias vasculares.
Estas entendidas como qualquer alteracdo da anatomia vascular, congénita ou
adquirida. As primeiras citagdes tém a conotacdo de marcas do nascimento e
interpretadas como emocdes maternas sofridas durante a gravidez. As emocdes
determinariam um impacto no feto que seriam transformadas em marcas na
pele MULLIKEN (1988). Também seriam relacionadas a ingestdo de frutas
vermelhas pela gravida, ou desejos da gravida ndo atendidos por estas frutas.
Ou mesmo, por outros estados emocionais subitos que levariam a reacdo da
gravida com as mdos a barriga, na situacdo da cabeca do feto, o que explicaria
a maior frequéncia nesta localizagcdo. Tal impressdo sobre o tema trouxe
denominagdes derivadas do latim tais como: macula materna e naevus
maternus. Os anos seguiram com grande riqueza de denominagdes imprecisas e
baseadas na descri¢cdo do aspecto da anomalia. Somente em 1863, Virchow,
citado por MULLIKEN e GLOWACKI (1982), descreveu estas manchas em
categorias:

1) angioma simplex;

2) angioma cavernosum;

3) angioma racemosum.

Em 1907, Albrecht, citado por MULLIKEN e GLOWACKI (1982),
designou como hamartoma, do grego hamartia, a proliferacdo de células
benignas, com origens no desenvolvimento, tais como a neurofibromatose.

Desta forma, hemangiomas passaram a ser compreendidos por uma definigéo



5
muito abrangente de proliferacdo de células normalmente presentes em um
tecido. Em 1919, surge o termo hemangioma idealizado por Fraser, citado por
MULLIKEN (1988). Do sufixo grego —oma para definir aumento de volume ou
tumor. Em 1929, Pulford, citado por MULLIKEN (1988), refere-se aos
hemangiomas como uma proliferacdo de células endoteliais.

Na pratica pediatrica, as anomalias vasculares foram muito comuns,
referidas sem especificagdo como manchas de nascen¢a ou hemangiomas.
Desde entdo, este termo popularizou-se e englobou um grande grupo de
anomalias vasculares. Como com frequéncia manchas ou tumores vasculares
com aspectos similares apresentem etiologias e comportamentos clinicos
dispares, a terminologia tornou-se confusa. Esta imprecisdo da terminologia foi
responsavel por diagnostico incorreto, tratamento desprovido de ldgica e
pesquisa destituida de razfes. Além disso, a comunicagdo interdisciplinar foi
dominada por divergéncias de entendimentos nas varias especialidades
envolvidas.

Somente com estudos histopatolégicos mais recentes, a partir da década
de oitenta, as anomalias vasculares foram, com mais critérios, classificadas e
revisadas por MULLIKEN (1988). Em geral, sdo pequenas manchas ou
tumores observados no periodo neonatal, assintomaticos e sujeitos a regressao
espontanea (LISTER et al. 1938; ANDERSON 1951; BOWERS et al. 1960;
WILLIAMS 1980). S&o referidos como tumores vasculares benignos, lesdes
vasculares cutaneas ou angiodisplasias (WILLIAMS 1980; MULLIKEN 1988;

CURADO e COSTA 1998).
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Atualmente a angiogénese € o evento central de um processo complexo

com fatores promotores e inibidores, presentes na reproducdo, processos
inflamatorios, e na cicatrizacdo de feridas. Muito mais que um mero processo
passivo de vasodilatacdo inflamatoria reflexa, em vasos preexistentes, como
resposta a metabolitos tumorais, surge a idéia de que sinais quimicos da célula
tumoral promovessem uma participacdo ativa das células endoteliais. Estes
sinais quimicos passam a ser definidos como mediadores, ou fatores da
angiogénese alterando o ciclo celular da célula do endotélio (FOLKMAN
1974). Dentre as dezenas de proteinas angiogénicas ja descritas, duas estdo
envolvidas nos hemangiomas: (bFGF) forma bésica do fator de crescimento
dos fibroblastos [basic fibroblast growth factor] e (VEGF) fator de crescimento
vascular endotelial [vascular endothelial growth factor]. Mas, as razfes da
génese das anomalias vasculares permanecem n&do conhecidas totalmente,
apesar de extensas publicagdes sobre o assunto (FOLKMAN 1984; WISNICKI

1984; EZEKOWITZ et al. 1992; KUSHNER 2000).

3.1 INCIDENCIA

Conjuntamente com as lesdes pigmentadas, as anomalias vasculares
estdo presentes em uma freqiiéncia de um em cada trés neonatos (FISHMAN e
MULLIKEN 1998). No periodo neonatal, varia de 0,8 a 3,0% segundo revisdes
em literatura, conforme a localizacdo e grupos étnicos estudados (BOWERS et
al. 1960; JACOBS e WALTON 1976; MULLIKEN 1988). Aumenta para 10 a

12% em criancas até um ano de idade, ja que podem ndo ser reconhecidas no
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periodo neonatal (JACOBS e WALTON 1976). Sdo mais comuns em brancos
que negros, e no sexo feminino que no masculino e em prematuros com peso
menor que um quilograma. S&o Unicas em 80% das vezes e multiplas em 20%
(MARGILETH e MUSELES 1965). Sdo distribuidas anatomicamente nas
seguintes regides: cabeca em cerca de 60%, tronco 25%, extremidades 15%; e,
mais de um segmento anatdmico em cerca de 20% dos casos (MULLIKEN
1988). No hospital do Céncer, a freqtiéncia envolvendo a cabeca foi de 71,6%
(CAMPOS 2000b).

Na Orbita, as anomalias vasculares sdo o0s tumores benignos mais
frequentes (HAIK 1979; GUNALP e GUNDUZ 1995; KUSHNER 2000),
configuram-se envolvendo diretamente e exclusivamente a regido orbitéria, ou,

por extensdo, continuas com outras regides da face (Figuras 1 e 2).

Ve anierzack a publicasto a lmagem

Figura 1 - Anomalia vascular exclusiva de palpebra superior direita em crianca de 9

meses de idade.



Ve anerizach a publieasto da lmagem

Figura 2 - Crianca aos 6 meses de idade com anomalia vascular da regido orbitaria

esquerda e extensdo para outras regides da face.

3.2 DEFINICAO

As anomalias vasculares agrupam os hemangiomas e as mas-formacdes
vasculares. Aos primeiros, associa-se a proliferacdo celular do endotélio ao
evento principal, conforme referido por MULLIKEN e GLOWACKI (1982).
As Ultimas sdo entendidas como desarranjos da formacdo vascular, erros na
angiogénese. Em um sentido mais amplo, por uso na pratica médica e em
publicacdes, o termo hemangioma englobou varias mas-formacgdes vasculares.
E necessaria uma anélise cuidadosa de como as denominagdes foram utilizadas
em cada estudo. Neste dmago, uma classificagdo das anomalias se faz
necessaria para correlacionar achados clinicos as modificacdes morfoldgicas

(MULLIKEN 1988; CURADO e COSTA 1998). Embora ndo haja uma
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classificacdo universal, a sua importancia deve ser encontrada na féacil
aplicacdo clinica e na orientacdo do tratamento adequado a ser implementado.
Como o tratamento varia desde uma conduta puramente expectante até ao

cirdrgico, a classificacdo tem uma grande responsabilidade.

3.3 CONSIDERACOES SOBRE A ORBITA

A orbita detém particularidades em relacdo as anomalias vasculares
quer seja pela complexidade anatdmica, quer seja pela dindmica do
desenvolvimento. Pela anatomia, o 6rgdo da visdo em seus componentes
oculares e extra-oculares pode sofrer prejuizos variaveis: na movimentagdo das
palpebras, no posicionamento dos cilios, na movimentacdo e posicionamento
ocular, na pressdo intra-ocular, e dsseos. Na embriologia, e mesmo apds o
nascimento, as modificacdes do crescimento, do desenvolvimento da érbita e
do crénio sdo sujeitas a distor¢bes, com riscos para funcionalidade do aparelho
visual. Deste modo, 0s pacientes sdo assistidos por equipes interdisciplinares
sem limites precisos entre o tratamento cirdrgico e o clinico (PASYK et al.
1984; TAN et al. 1987; BILYK et al. 1992; ROOTMAN et al. 1992; CHAR
1993). As indicagbes cirargicas sdo controversas quanto a: idade, tipo,
localizacdo da anomalia, interpretagdo dos exames de imagens, dependéncia da
resposta do tratamento clinico e complicacfes decorrentes (PERTUISET e
ARON-ROSA 1975; LEONE 1979; HEESEN et al. 1988; KRASTINOVA-
LOLOV e RODDI 1989; MISSORI et al. 1994; WALKER et al. 1994;
ACCIARRI et al. 1995; KERSTEN e KULWIN 1995; THERIAULT e

CODERE 1996; BILANIUK 1999; MAUS e GOLDMAN 1999; THORN-
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KANY et al. 1999). Sdo discutiveis também as freqliéncias das alteracGes que
ocorrem durante evolucao natural das anomalias vasculares na érbita, as drogas
para o tratamento clinico e os resultados do tratamento cirdrgico (FLANAGAN
1979; GROE 1979; HAIK e JAKOBIEC 1979; BROWN e HUFFAKER 1982;
KUSHNER 1985; SHIELDS et al. 1987; MCEACHREN et al. 2000). Assim, a
indicacdo do tratamento cirdrgico relaciona-se a sequelas palpebrais, oculares e
ao prejuizo da visdo (ROBB 1977; PLESNER-RASMUSSEN et al. 1983;
PETRELLI et al. 1980;; HENDERSON et al. 1990; ORCUTT et al. 1991,
ALDAVE et al. 1999; O'MAHONY e O’NEILL 1999). Mesmo na opgdo do
tratamento cirdrgico ainda s&o diversas as vias de acesso por craniotomias,
MAUS e GOLDMAN (1999), orbitotomias, osteotomias, DAILEY et al.
(1998), transconjuntivais, HASSLER et al. (1994), endoscépicas transnasais;
HERMAN et al. (1999), ou por “cryoextraction”, LOEWENSTEIN et al.

(1993) ou outros refinamentos técnicos, THERIAULT e CODERE (1996).
3.4 CLASSIFICACAO

De longo passado, as anomalias vasculares sdo classificadas por varios
critérios. Dupuytren, citado por MULLIKEN e GLOWACKI (1982),
denominou-as como tumores eréteis [erectile tumors]. Virchow considerou a
arquitetura dos canais vasculares para a classificacdo. Wegner, citado por
MULLIKEN e GLOWACKI (1982), prop6s uma classificacdo semelhante a da
Virchow para as anomalias linfaticas: [lymphangioma simplex, cavernosum e
cystoides]. Stout e Lattes, citado por MULLIKEN e GLOWACKI (1982),

conceberam critérios histopatologicos para a classificacdo dividindo-as em
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angiomatoses congénitas e adquiridas. Apesar desta diversidade de
classificagfes conhecidas, poucas foram as que trouxeram contribui¢des para o
entendimento das anomalias vasculares. Duas classificagdes resistiram pela
pratica do uso e acumulo de conhecimentos: a classificacdo bioldgica,
MULLIKEN e GLOWACKI (1982) e a classificagcdo de Curado (CURADO
1992).

A classificacdo bioldgica (concebida tanto pela histopatologia, como
pelo comportamento clinico) de 1982 divide as anomalias vasculares em:
hemangiomas e maés-formagdes vasculares. Os hemangiomas sdo lesdes
advindas de proliferagdo, ou melhor, de elevada taxa de mitoses das células
endoteliais. As méas-formacdes vasculares sdo as decorrentes dos defeitos da
formacdo vascular, da angiogénese, e sdo divididas conforme o componente
vascular comprometido em: caplilar, venosa, arterial, linfatica e combinada.

A classificacdo clinica de Curado, posteriormente modificada por
CAMPOS (2000a) foi muito difundida no Brasil e modelo para diversos
registros em prontuario, inclusive no Hospital do Cancer. Como se trata de uma
classificacdo clinica padronizada, correlaciona-se perfeitamente a outras
classificacGes ja publicadas, inclusive a classificacdo bioldgica. Assim, na
classificacdo de Curado, Hemangioma Plano corresponde a ma-formacéo
vascular de capilar e de vénulas da classificacdo bioldgica. Os
Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes da classificacdo de Curado séo
entendidos como hemangiomas, ou lesdes proliferativas da classificacdo
biolégica (CURADO 1992). O Hemangioma Cavernoso referido na

classificacdo de Curado associa-se @ ma-formacgdo vascular venosa, ou de
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predominancia venosa, podendo conter também componente arterial. O
Linfangioma na classificacdo de Curado é ma-formacdo linfatica na
classificacdo bioldgica; e, o0s Hemangiomas Mistos correlacionam-se as mas-
formacg6es combinadas. As Sindromes Hemangiomatosas relinem hemangiomas

e méas-formagdes vasculares. A sintese desta correlacdo encontra-se na Tabela 1.

Tabela 1 - Correlacéo entre as classificacdes das anomalias vasculares.

Classificacao clinica de Curado Classificacdo biologica de Mulliken e Glowacki
(CAMPOS 2000a) (MULLIKEN e GLOWACKI 1982)

Hemangioma Plano Ma-formacéo vascular de capilar e vénulas

Hemangioma Fragiforme Hemangioma

Hemangioma Tuberoso Hemangioma

Hemangioma Cavernoso Ma-formagéo vascular venosa

Linfangioma Ma-formacéo vascular linfatica

Hemangioma Misto Ma-formacéo vascular combinada

Sindromes Hemangiomatosas Ma-formacéo vascular e hemangioma

Certamente o limite entre estes grupos ndo é preciso, com anomalias
que possam reunir elementos concomitantes em dois ou mais tipos. Mas, na
grande maioria dos casos a classificacao é precisamente empregada.

Os hemangiomas, como conceituados na classificacdo bioldgica,
decorrem da proliferacdo das células endoteliais vasculares. S&o 0s tumores
benignos mais freqlentes da infancia (JACOBS e WALTON 1976;
MULLIKEN 1988). Tém incidéncia que varia de 1 a 3% na infancia, sendo que
aumenta para até 12% nos prematuros com peso inferior a 1000g. Podem estar
clinicamente presentes desde o nascimento na forma de manchas variando no

espectro de cores do réseo ao vermelho. Podem néo ser percebidos no recém-
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nascido, para entdo nas primeiras trés semanas de vida tornarem-se volumosos,
protuberantes, com uma cor vermelha intensa (Figura 3). Evoluem para uma
fase dita evolutiva, com duracdo de aproximadamente oito meses e ap6s uma
fase estacionaria ingressam na fase de involugdo, que é lenta, com uma duragéo
de aproximadamente oito anos. Sdo mais freqientes no sexo feminino
(JACOBS e WALTON 1976; MULLIKEN 1988). A histologia demonstra na
fase evolutiva, proliferativa: numerosos mastécitos, figuras mitoticas, vasos
desprovidos de luzes, uma massa de células endoteliais, como em um sincicio,
e pericitos que expressam para 0 marcador imunohistoquimico Ki-67. O
antigeno nuclear Ki-67 é presente em células em proliferagdo conforme
descricdo de Gerdes (1983). Caracteristicamente ainda na fase evolutiva, as
células endoteliais sdo marcadas por GLUT1. GLUT1, sigla de proteina
transportadora de glicose tipo eritrocito [erythrocyte-type glucose transporter
protein] ¢ um marcador imunohistoquimico especifico de células endoteliais
em hemangiomas (NORTH et al. 2000). Na fase involutiva ha um incremento
de corpos apoptéticos, reducdo no nimero de mastocitos; reducao da massa de
células endoteliais com substituicdo por tecido fibroadiposo, organizado em
I6bulos, vasos com paredes espessadas, irregulares e presenca de luzes
(MULLIKEN e GLOWACKI 1982).

Ja& as mas-formacgBes vasculares da classificacdo biolégica sdo
presentes ao nascimento, ndo apresentam evolucdo por proliferacdo celular,
ndo apresentam involucdo, podem configurar-se com fistulas e expandem-se
proporcionalmente ao crescimento e desenvolvimento do segmento envolvido.

N&o demonstram a mesma incidéncia preferencial no sexo feminino quando
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comparadas aos hemangiomas. N&o apresentam distribuicdo regional téo
definida, sdo insidiosas, apresentam evolucdo clinica variavel conforme a
natureza venosa, arterial, ou linfatica envolvida (Figura 4). Sdo raras se
exclusivamente dos 0ssos da Orbita, com sinais e sintomas variaveis conforme
casos reportados (TANG CHEN et al. 1991). A histologia, conforme
MULLIKEN e GLOWACKI (1982) caracteriza-se por ectasias vasculares
delimitadas por células endoteliais delgadas, compondo paredes sem
musculatura lisa tipica, figuras mitéticas raras, e pericitos com auséncia de
expressao para o marcador imunohistoquimico Ki-67. Especificamente, as

células endoteliais ndo sdo marcadas para 0 GLUT1 (NORTH et al. 2000).

Naolautorizadalajpiiblicacaoldayimagen

Figura 3 - Hemangioma de orbita esquerda, em crianca de 1 ano e 9 meses de idade,

com comprometimento ocular.
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e anierizadk a publicasto da lmagem

Figura 4 — Ma-formacdo vascular venosa e linfatica, da drbita esquerda, em crianca de

11 anos de idade, com comprometimento ocular.

3.4.1 Hemangiomas Planos (mas-formacgdes vasculares de capilares e
vénulas).

Séo também conhecidos clinicamente como manchas em vinho do porto
[port-wine stains], manchas com cor de salmdo [salmon patch] e nevo
vermelho [naevus flammeus]. Em nosso meio, sdo divulgados como
Hemangiomas Planos na classificacéo clinica de Curado.

Os Hemangiomas Planos apresentam-se clinicamente como manchas

avermelhadas que variam em cor do réseo ao vinho, estdo presentes ao
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nascimento e persistem durante toda a vida. No decorrer dos anos de evolucéo,
em geral na segunda década de vida, formam-se nodulacdes na pele
hemangiomatosa que sdo descritas como granulomas piogénicos (MULLIKEN
1988; CURADO e COSTA 1998).

A principal alteracdo das més-formacgdes vasculares capilares encontra-
se no aumento da rede capilar dérmica na &rea da mancha hemangiomatosa. A
rede capilar anormalmente mais densa, quando superficial determina uma
mancha vermelha clara e quando profunda, vermelha escura, cor de vinho ao
exame fisico da regido.

Na Orbita, as estruturas anatdbmicas envolvidas sofrem aumento
progressivo de volume, que determinam deformidades por assimetrias e
megalias (HAIK et al. 1979).

Nas palpebras, os hemangiomas planos deformam desde planos
anatdbmicos unicos, até toda a espessura da palpebra determinando: ptoses
variadas, espessamentos de partes moles, modificacdes nas fixacdes dos
ligamentos palpebrais e na abertura da rima palpebral (Figura 5).

No corpo adiposo da Orbita, esta angiodisplasia aumenta seu volume
provocando deslocamentos do bulbo ocular ou, ainda, paresias da musculatura
extrinseca ocular. Sdo frequentes alteragdes vasculares oculares associadas ao

glaucoma.
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Naolatorizaualajouiblicacaolalimagenn

Figura 5 - Paciente adulto, com Hemangioma Plano (ma-formacéao vascular capilar)

da érbita direita, associado a deformidades palpebrais e amaurose.

3.4.2 Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos (hemangiomas).

Sé@o também conhecidos como hemangiomas capilares, proliferativos,
hemangiomas da infancia ou juvenis. Na classificacdo de Curado séo o0s
Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos. Em geral ndo estdo presentes ao
nascimento, mas mostram-se como pontos vermelhos na cutis. Durante as trés
primeiras semanas de vida, estes pontos evoluem para tumores protuberantes,

superficie com tuberos, de consisténcias firmes, superficies brilhantes, e podem
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ocorrer feridas na area central. As feridas por sua vez podem sangrar, ser
infectadas por contaminacdo das necroses centrais, e resultar com as
subseqientes seqlielas cicatriciais (Figura 6). Comparaveis a outros tumores,
apresentam massa e volume; portanto, a regido envolvida é passivel de ser

comprimida.

Naojatitorizauagaptiblicacaoldalimagen

Figura 6 - Crianca com 6 meses de idade apresentando Hemangioma Tuberoso,

ulcerado com alteragcGes oculares e palpebrais.

Estas caracteristicas, sdo devidas a uma proliferacdo endotelial
anormalmente aumentada tornando-os uma massa de vasos angiodisplasicos.
Esta fase proliferativa, conhecida como evolutiva dura até cerca de 6 a 8 meses
quando entdo diminuem a velocidade das mitoses endoteliais e passam a seguir
uma fase estaciondria que dura por volta de 4 a 6 meses. Ao término da fase
estaciondria as criangas apresentam aproximadamente 1 ano de idade. Segue-se
entdo, uma longa fase de involucdo, que pode durar até os 8 anos de idade.

Entre o primeiro e o segundo ano de vida ocorre uma involugdo com redugéo
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de cerca de 50% do volume inicial, porém os restantes 50% involuem bem
mais lentamente no restante da fase involutiva. Mesmo apds a involucgéo,
estruturas anatdbmicas envolvidas podem restar alteradas ou assimétricas em
relacdo as regides normais, com prejuizo funcional dos 6rgdos envolvidos

(Figura 7).

e anierizadk a publicasto da lmagem

Figura 7 - Criangca com 3 anos de idade apresentando Hemangioma Tuberoso da
Orbita direita, com involucdo parcial, ptose palpebral, ambliopia e alteracbes dos

cilios.

3.4.3 Hemangiomas Cavernosos e Linfangiomas (mas-formacdes
vasculares).

As més-formacbes vasculares venosas ou varicosas com baixo fluxo
sdo designadas também como Hemangiomas Cavernosos na classificagdo de
Curado. As méas-formaces vasculares arteriais, com dilatagcdes vasculares e
fistulas sdo entendidas como de alto fluxo. As méas-formagdes linfaticas sdo

também descritas como Linfangiomas.
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As mas-formacgGes vasculares venosas clinicamente exibem manchas
pUrpuras escuras ao nascimento quando superficiais. Quando profundas,
envolvem a pele por contiguidade e podem passar despercebidas até a idade
adulta. S&o compostas por vasos venosos dilatados que aumentam progressiva
e lentamente de calibre com o desenvolvimento e crescimento da crianca. Estas
dilatacbes venosas ndo regridem. Nas regides infiltradas, ocorrem
deformidades tanto de partes moles como dsseas que vao desde reabsorgdes até
neoformagfes com calcificagdes (BOYD et al. 1984). As deformacdes
interferem na funcdo dos érgdos acometidos e determinam mudancas estéticas

(Figura 8).

aojautorizadagajpublicacaoldalimagemn

Figura 8 - Crianca aos 2 anos de idade com ma-formacao vascular artério-venosa da
Orbita esquerda, associda a deformidades da palpebra, expansdo do conteido da oOrbita

e ambliopia.

A predominancia venosa é confluente para lagos venosos de baixa
pressdo, que se enchem e se esvaziam conforme as posi¢Oes ortostaticas da

cabeca e sdo passiveis de compressao digital.
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Nas mas-formac6es vasculares com predominancia arterial, concorrem
as fistulas. A pele da regido tem cor vermelha, que ndo deprime tdo facilmente
as compressdes digitais, podendo perceber-se inclusive pulsacGes
anormalmente mais fortes ou frémitos.

As méas-formacdes linfaticas sdo presentes ao nascimento. A evolugdo
progressiva com infiltracdo dos tecidos vizinhos e aumento do tamanho € a
mais usual. Tanto, a proliferacdo dos vasos linfaticos, como a dilatacdo
vascular linfatica concorre para a génese do tumor.

Como destacado por alguns autores, KATZ et al. (1998), é comum que
as mas-formacBes vasculares da Orbita reGnam uma combinagdo dos
componentes vasculares, sdo as mas-formagdes combinadas: artério-venosas
ou veno-linfaticas. A identificagdo do componente predominante tem
importancia terapéutica. Eventualmente, as anomalias vasculares sdo
compostas por partes de ma-formacao vascular e partes proliferativas, tipicas
dos hemangiomas. Estes hemangiomas sdo assim referidos como
Hemangiomas Mistos.

Na orbita, as mas-formacGes vasculares infiltram planos superficiais e
profundos. Os planos infiltrados sdo passiveis de grandes modificacdes
anatomicas e funcionais inerentes ao aumento dos volumes com incrementos
do contetdo orbitario e implicagdes oculares. A pele da palpebra quando
espessada impde limitagdes estéticas, ptoses palpebrais de graus variaveis, até a
incapacidade total de abertura da rima palpebral. Os musculos extrinsecos
oculares comprometidos tém paresias variadas com subseqlientes mas

definicbes de foco. Cronicamente, o comprometimento ocular causa a
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amaurose do lado afetado. Ainda, as mas-formacdes vasculares séo sujeitas a
sangramentos intra-oculares ou retrobulbares com graves implicacGes visuais,
exoftalmia subita (Figura 9), glaucoma e amaurose (ZENOBII et al. 1984;

KREMER et al. 1987).

Ve anerizach a publieasto da lmagem

Figura 9 - Crianca com 1 ano e 2 meses de idade, apresentando Linfangioma de érbita

direita com exoftalmia subita.

3.4.4 Sindromes hemangiomatosas

As anomalias vasculares se associam a outras mas-formacdes de outros
tecidos compondo sindromes dismérficas. Particularmente algumas envolvem a
regido orbitéria.

Sindrome de Sturge-Weber caracteriza-se por: Hemangioma Plano
(ma-formacgdo vascular capilar) na regido orbitaria e outros territorios da
divisio do nervo trigémio, alteracbes vasculares intracranianas na
leptomeninge ou cordide, oculares ipsilaterais com glaucoma e anomalias
vasculares da esclera e da corioide (Figura 10). De uma forma geral, quanto

mais extensa a anomalia vascular na face, maior a chance de ocorrer a
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sindrome (ENJOLRAS et al. 1985). As anomalias vasculares intracranianas
podem determinar convulsdes durante a infancia. As manifestagcdes oculares
estdo presentes em aproximadamente um terco dos pacientes sindromicos. O
aumento da vascularizagdo da coridide predispde ao descolamento de retina.

Existem formas incompletas.

Vo enierizad a publisagie ca lnagem

Figura 10 - Crianga aos 7 anos de idade com sindrome de Sturge-Weber.

Na Sindrome de Proteus encontram-se: disturbios variados do
crescimento com assimetrias e tumores hamartoides. Os tumores hamartoides
deformam partes moles e ossos. Ocorrem modificacdes cranianas e outras do
esqueleto com macrocranio, com gigantismo de extremidades, anomalias
vasculares cutaneas e anormalidades viscerais. As mas-formacdes vasculares
capilares, venosas e linfaticas associadas sdo as mais freqiientes.

A Sindrome de PHACE, sigla para ma-formacdo da fossa posterior,
hemangioma, anomalias arteriais, coarctacdo da aorta, deformidades cardiacas
e anomalias do bulbo ocular [Posterior fossa malformation, Hemangiomas,

Arterial anomalies, Coarctation of the aorta and cardiac defects, and Eye
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anomalies] reine ao hemangioma geralmente Tuberoso: diversas alteracfes
cutaneas, oculares, do sistema nervoso central, cardiacas e da aorta (FRIEDE et
al. 1996). A microoftalmia, catarata e anomalias retinianas s&o as mais
freqlientes. Os hemangiomas s&o as anomalias vasculares mais relacionados &

sindrome com predominéancia do sexo feminino (Figura 11).

Ve anerizack a publieasto da lmagem

Figura 11 - Paciente de 6 meses de idade com Hemangioma Tuberoso de Orbita

esquerda e sindrome de PHACE.

A sindrome de Kasabach Merritt raramente associa-se aos
Hemangiomas Tuberosos da Orbita. Esta sindrome foi descrita em 1940 e é
caracterizada por coagulopatia secundaria a distirbio da agregacdo de
plaquetas e do fibrinogénio com consumo dos fatores de coagulacdo. A
sindrome determina um quadro clinico de trombocitopenia grave, com riscos
de sangramentos sistémicos e choque hipovolémico.

Igualmente, sdo raras as anomalias de sistema nervoso central em
conjunto com Hemangiomas Tuberosos da Orbita, determinando retardos do
desenvolvimento psico-motor e definindo sindromes como a conhecida por

cistos de Dandy-Walker. Esta mal-formacdo da fossa posterior é caracterizada
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por uma hidrocefalia variavel quanto a gravidade, determinada por obstrucéo
ou atresia das vias de drenagens do quarto ventriculo, que se torna um cisto.

Vérias outras sindromes, como a sindrome de Maffucci descrita em
1881, mais comuns em outras regides, tais como as méaos, excepcionalmente
estdo associadas as anomalias vasculares da érbita (Johnson et al 1990). Nesta
sindrome rara, de causa ndo conhecida, ocorrem deformidades multiplas 6sseas
e cartilaginosas que sdo associadas as mas-formacGes vasculares. Caracteriza-
se por massas de cartilagens ossificadas (encondromatose), tais como a
ossificacdo das metafises de ossos dos membros que crescem de forma

irregular (discondroplasias).

3.5 EXAMES DE IMAGEM

Os exames de imagem sdo auxiliares para elaborar o diagndstico,
avaliar a extensdo da anomalia vascular, além de monitorar a evolucéo clinica
de expansédo, regressdo ou resposta ao tratamento. A selecdo para o exame
apropriado depende do tipo de anomalia em estudo, das estruturas da Orbita a
serem avaliadas e do tratamento proposto. A frequéncia destes exames é
também varidvel conforme preferéncias dos centros de tratamento. Os mais
citados sdo: a ressonancia magnética contrastada, tomografia computadorizada
contrastada (Figuras 12 e 13), ultra-sonografia, arteriografia e cintilografia com
hemécias marcadas. O diagnostico diferencial entre os varios tipos de tumores
da Orbita é corretamente conduzido em mais de 95% com exames n&o
invasivos (CHAR 1993). Ainda com relagdo ao diagndstico diferencial, é

possivel a estratificacdo das hipdteses conforme as idades (CHAR 1993). Nas
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criancas menores de 3 anos de idade, as anomalias vasculares sdo diferenciadas
de: leucemias, neuroblastomas, metastases, rabdomiossarcomas, cistos
dermaoides, meningoceles, teratomas e retinoblastomas. Na faixa etéaria dos 3,
aos 15 anos de idade o diagnostico diferencial se faz com: cistos dermadides,
processos inflamatdrios, rabdomiossarcomas, linfomas, gliomas do nervo 6tico

e histiocitose.

VKo auierzad a pudlicasto da lmagem

Figura 12 - Paciente com 14 anos de idade apresentando anomalia vascular
linfatica de drbita esquerda.
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Nos adultos, para o diagnostico diferencial, considera-se: distlrbios
enddcrinos, processos inflamatorios, cistos dermoides, neoplasias benignas do
tecido conjuntivo e neoplasias malignas, carcinomas, sarcomas e meningiomas
do nervo Otico. Em raros casos as anomalias vasculares sdo bilaterais e

maltiplas (OHBAYASHI et al. 1988).

INaolatitorizaualajouiblicacaoldalimagern

Figura 13 - Cortes axiais, tomograficos revelam infiltracdo da anomalia vascular para
toda a espessura da palpebra esquerda, corpo adiposo da Orbita e musculatura

extrinseca ocular da paciente da Figura 12.
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3.6 TRATAMENTO

O tratamento das anomalias vasculares passou por diversas fases. Nos
periodos de 1940 a 1950 as terapéuticas de eleicdo eram a excisdo cirirgica e a
radioterapia. As sequelas de ambas acumuladas nos anos seguintes somadas
aos conhecimentos da involugéo natural dos hemangiomas mudaram a conduta
para uma proposta ndo intervencionista, muito mais baseada apenas na
observagdo [primum non nocere]. Desde LISTER (1938) em sua primeira
publicacdo, varios outros autores reforcaram e apresentaram suas experiéncias
com esta tendéncia nas décadas seguintes. (BOWERS et al. 1960;
MARGILETH e MUSELES 1965; EDGERTON 1976; HAIK et al. 1979;
MULLIKEN 1988; CURADO e COSTA 1998). Nos ultimos anos, entretanto,
a luz de recursos cirurgicos mais modernos, com descobertas de novas drogas
de efeitos na angiogénese, com fontes alternativas de energia como o laser,
com a possibilidade dos exames de imagem por artério-venografias associados
a embolizagdo, com agentes esclerosantes e outros, despertaram-se nas varias
especialidades, davidas quanto as indicagdes e ao momento mais oportuno para
0 emprego destas novas modalidades terapéuticas. Os ultimos vinte anos foram
ricos em publica¢es com questionamentos, em situagdes particulares, quanto a
atitude apenas passiva da equipe médica perante aos hemangiomas: acarretaria
mais sequelas que a intervencdo precoce? Revisdes nas varias regies da face,
com énfase na érbita constataram que as controversias permanecem (DROLET
et al. 1999). Ndo h& uma terapéutica universal. Ao contrario, deve ser

individualizada para cada tipo, tamanho e localizacdo de anomalia vascular.
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Mais ainda, deve considerar fatores bioldgicos Unicos tais como a “resposta”
do hemangioma frente as drogas para cada caso. Didaticamente, o tratamento
pode ser dividido em: conduta expectante, clinico, cirurgico e outros
(radioterapia, crioterapia, esclerose, embolizacdo e laser). De uma forma geral,
anomalias vasculares de pequenas proporcles, sujeitas a involugdo, sem
repercussdes funcionais podem ser apenas seguidas no ambulatério, de forma
expectante portanto. Tal postura ndo significa auséncia de tratamento, mas sim,
énfase em orientacBes, cuidados, informacdes, exames fisicos e de imagem
para as avaliacdes da evolugdo. O tratamento clinico (terapia farmacoldgica)
seria cogitado nas situacfes de anomalias que assumissem proporgoes
alarmantes (ENJOLRAS et al. 1990) [alarming hemangiomas]: com distor¢fes
anatdmicas, e obstrucGes de vias vitais, privagdes funcionais e sequelas

(Figuras 14 e 15).
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e aniarizadd a puslieasto da lmagem

Figura 14 - Crianca aos 3 meses de idade com anomalia vascular bilateral da orbita, e

extensao para outras regides da face.

VKo auierzad a pudlicasto da lmagem

Figura 15 - Crianca da figura 14, aos 3 anos e 5 meses de idade apds tratamento com

interferon.

O tratamento cirargico, finalmente, seria a conduta a ser firmada em
quadros de anomalias bem delimitadas, que ndo respondessem ao tratamento
clinico, ou mesmo nas seqiielas, obviamente considerando riscos e beneficios

(CAMPOS e CURADO 1999; DUTRA e CURADO 2002).
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O aforismo, qualquer anomalia vascular da oOrbita deve ser apreciado

como de risco para a visdo binocular é atual, e o melhor tratamento ainda
discutivel. Mais palpitante sdo as exigéncias de tratamentos com resultados
também compromissados com a estética e a integracdo dos pacientes em uma

sociedade cada vez mais seletiva.

3.6.1 Tratamento dos Hemangiomas Planos (mas-formacdes capilares).

O plexo andmalo vascular da derme na area das manchas avermelhadas na
pele tem como modalidade terapéutica mais atual o laser (ACHAUER e
VANDERKAM 1991; VEDUNG e ATTERHEM 1992; WANER et al. 1994;
OHSHIRO et al. 1995). Neste campo, a energia mais apropriada tem sido
empregada sob a forma colorida e de pulsos (GOLDMAN e FITZPATRICK
1990; HOLY e GERONEMUS 1992; ESPARZA-RUIZ et al. 1993;
GERONEMUS 1993; GOLDMAN et al. 1993; LISA e GERONEMUS 1993;
ASHINOFF e GERONEMUS 1991; SCHEEPERS e QUABA 1995).

Ja as alteracbes de partes moles representadas por nodulacdes,
granulomas piogénicos ou outros espessamentos subcutaneos séo indicagdes de
resseccBes cirdrgicas com o intuito de corrigir alteragdes quanto ao relevo da
superficie da drbita. Como sdo sujeitas a traumas, sangramentos, ferimentos e
infeccBes associadas, as resseccdes cirdrgicas teriam também o propdésito de
evitar tais complicacGes. Igualmente, as deformidades por crescimento
andmalo que implicam em megalias com assimetrias de partes moles e 0sseas
descritas por WILLIAMS (1979) e BOYD et al. (1984) s&o indicagGes para

corregcdes de ptoses palpebrais, de fixacdo dos ligamentos palpebrais e para
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osteotomias de aprimoramento do contorno, e funcdo da regido infiltrada.
Muitas vezes o tratamento cirdrgico é realizado em etapas, com ressecgdes

parceladas, e reducdo do contetdo orbitario.

3.6.2 Tratamento dos Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes
(hemangiomas).

Os hemangiomas sdo, a principio, de seguimento clinico, uma vez que
seguem as fases de evolucdo e de involugdo. Tal conduta se respalda na
constatacdo de que as tentativas de resseccdes de hemangiomas de grandes
proporgdes em evolugdo redundam em falhas teciduais graves, com sequelas de
dificil corregdo; por conseguinte, casos clinicamente controlados deveriam

aguardar a fase involutiva (Figuras 16 e 17).



33

Figura 16 - Crianca aos 2 anos 1 més de idade com Hemangioma Tuberoso de

palpebra superior esquerda.

Naolautorizaualajouiblicacaoldalimagen

Figura 17 - Crianca da figura 16, aos 4 anos e 6 meses de idade apresentando

involucdo do Hemangioma Tuberoso.

Na érbita, os hemangiomas infiltram ndo s as palpebras (desde a pele
até toda a sua espessura, inclusive a conjuntiva), como também o contetudo
orbitario na sua variedade de estruturas (Figura 18). Apresentam uma
incidéncia de complicagdes palpebrais e oculares em torno de 53%, STIGMAR
et al. (1978) a 80%, HAIK et al. (1979). Diante destas adversidades, o
tratamento clinico é cogitado para conter a expansdo do tumor e as

repercussdes oculares que determina. Nos hemangiomas ulcerados o
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tratamento clinico colabora para a reparacdo tecidual e efeitos deletérios de
uma ferida prolongada na Orbita de uma crianca. Desde a iniciativa de
EDGERTON em 1976, o corticoide sisttmico, mais especificamente a
prednisona e a dexametasona tém tido vasta aplicacdo nas complicagdes dos
hemangiomas. Embora por mecanismos ndo totalmente conhecidos, o
corticoide, entre outras acBes, aumenta a sensibilidade vascular, e dos
esfincteres pré-capilares para drogas vasoconstritoras, desencadeando hipdxia,
e o efeito final de inibicdo da angiogénese. Interfere também na captacdo da
glicose pela célula endotelial.

J& mais recentemente, o interferon tem ampliado suas indicagdes como
terapia em pacientes com hemangiomas graves (EZEKOWITZ 1992). O
interferon inibe a divisdo das células endoteliais e dos fibroblastos, bem como
reduz a sintese e liberagdo de prostaglandinas das células endoteliais.
Particularmente, nos distdrbios de coagulacdo por consumo, o interferon tem
tido indicacdo maxima.

Ambas as drogas apresentam efeitos secundarios, que exigem
seguimento clinico constante, com equipe médica atenta a manifestacdes de
maltiplos 6rgédos. Estdo descritos distdrbios da adrenal, retardo do crescimento
das criancas e alteracOes cardio-vasculares para o corticdide. O interferon pode
secundariamente causar febre, neutropenia e também alteracbes céardio-

vasculares.
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e aiarizeck a publicacto da lmagem

Figura 18 - Crianca de 5 meses de idade, com Hemangioma Tuberoso em oérbita

direita, contiguo para outras regides da face e complicacdes oculares.

Assim, a conduta expectante com assisténcia aos sangramentos e
ulceracdes € a mais comum. Porém, na Orbita, outras complicacdes funcionais
adicionais podem ocorrer com ptoses, ambliopias, estrabismo, e anisometropias
(STIGMAR et al. 1978; PLESNER-RASMUSSEN et al. 1983; GARCIA e
DIXON 1984; GUNALP e GUNDUZ 1995). Deve ser considerado que na fase
de evolucdo, compressGes orbitarias em decorréncia das expansdes dos
hemangiomas deformam a cornea com erros de refracdo grosseiros que
resultam em ambliopia (ROBB 1977). Também concorre para a ambliopia a
incapacidade de abertura da rima palpebral. Outras deformidades incluem
(GOLDBERG e ROSANOVA 1992): mudancas cutaneas permanentes em
50% dos casos, proptose residual em 14 a 30%, assimetria da Orbita e palpebral
em 16%, ceratite por exposi¢do anormal da cornea em 4%, e atrofia do nervo

Otico, secundaria a compressdo em 2%. Estas disfuncdes oculares séo
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atualmente entendidas como ponderacdes para indicacbes mais precoces do
tratamento cirdrgico, principalmente na situacdo da ndo resposta ao tratamento
clinico e potencial prejuizo permanente a visdo. Segundo STIGMAR et al.
(1978), qualquer hemangioma que envolva a palpebra superior ou inferior e
determine reducdo da rima palpebral na infancia interfere com a visdo. As
resseccOes parceladas ou totais dos hemangiomas da Orbita evitariam
intercorréncias das acomodacOes visuais, anisometropias, paresias das
musculaturas extrinsecas oculares, estrabismos, variacdes da pressdo intra-
ocular, astigmatismo, exoftalmias, ptoses palpebrais associadas e, finalmente,
ambliopias, até amauroses. H& uma relacdo direta entre o tempo de
permanéncia da ocluséo da rima palpebral com a gravidade da ambliopia.

Ainda durante a fase evolutiva, as indicagdes cirirgicas embora
excepcionais, sdo providenciais para desbridar areas de necroses infectadas e
nos casos de feridas com sangramentos incoerciveis ao tratamento clinico.
Porém, com mais freqliéncia, aguardar-se a fase involutiva, em geral entre 2 a 4
anos de idade, para a indicacdo da intervencéo cirurgica. A cirurgia objetiva o
rearranjo de estruturas anatdbmicas que ap6s a involugdo persistam deformadas,
assimétricas, com restos hamartdides fibroadiposos ou complica¢des oculares

decorrentes.

3.6.3 Tratamento dos Hemangiomas Cavernosos e Linfangiomas (mas-
formac0es vasculares).
As maés-formacdes vasculares ndao respondem com involucdo seja ao

corticoide, seja ao interferon, administrados de forma sistémica; drogas que
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eventualmente colaboram para regressdo parcial do processo inflamatorio
associado, auxiliam na redugdo do edema intersticial, mas ndo corrigem as
dilatagOes vasculares (KUSHNER 1985; LOUGHNAN et al. 1992). Destarte, 0
tratamento clinico sisttmico com corticoides e interferon somados aos
antibidticos reserva-se a atender intercorréncias do curso clinico: expansées

stbitas, processos flogisticos e infecciosos (Figura 19).

Ve antenzach a pudlicagde da magem

Figura 19 - Paciente aos 13 anos de idade apresentando infeccdo de ma-formacéo

vascular da érbita esquerda.

O OK-432 por OGITA et al. (1987) é uma alternativa ndo cirdrgica para
os linfangiomas (méas-formacdes vasculares linfaticas). Farmaco desenvolvido
em 1986, Kyoto, Japdo que consiste em uma preparacdo de Streptococcus
pyogenes liofilizados. Sua administracdo nos cistos (intralesional) do
linfangioma desencadeia atividades imunologicas do tipo citotdxica, com
recrutamento de macrofagos, liberagdo de citoquinas e interleucinas. Resulta
finalmente, na abertura de canaliculos linfaticos, promovendo uma via de

drenagem para cistos linfaticos decorrentes da ma-formacéo vascular. Apesar
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de resultados consistentes em varias areas do corpo tais como a cervical, 0 OK-
432 para o tratamento dos linfangiomas da Orbita ainda ndo tem posicao
definida na literatura, gracas ao conseqliente edema e possivel
comprometimento visual (SUZUKI et al. 2000).

Ja modalidades terapéuticas relativas ao tratamento com administracdo
loco-regional de corticOides, outros agentes esclerosantes, ou as embolizagdes
sdo entendidas como de risco, complicacGes graves, até amauroses (STEAHLY
e ALMQUIST 1977; KENNEDY 1978; CHAMOT et al. 1981; BROWN e
HUFFAKER 1982; KUSHNER 1985; SHIELDS et al. 1987, 2000; DEANS et
al. 1992; GUNALP e GUNDUZ 1995). Desta forma, deveriam ser praticadas
com muitas limitacdes.

No contexto do curso clinico lento e invaridvel das méas-formacoes
vasculares no decorrer dos anos apresentarem aumento nas dimensdes e piora
da perfusdo da regido infiltrada, a cirurgia tem um grande campo como arsenal
terapéutico. Ainda, o tratamento cirdrgico estaria justificado por vasos
ectasicos apresentarem  possibilidades de sangramentos persistentes,
espontaneos ou devido a traumas na pele atingida. Mormente, as partes moles
que cercam os vasos dilatados sdo distroficas imputando deformacdes de
contorno, que poderiam ser tratadas com a cirurgia. Os 0ssos sofrem
reabsor¢des principalmente nas méas-formacfes vasculares de alto fluxo; ou
podem sofrer aposicbes (neoformacdes), principalmente nas mas-formacdes de
baixo fluxo, ou seja, nas de predominancia venosa (BRACKUP et al. 1980;
BOYD et al. 1984; TANG CHEN et al. 1991). Tanto as aposi¢cbes como as

reabsor¢des Osseas determinam deformidades de contorno das regides,
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abordaveis com osteotomias reparadoras. Assim, as indicagdes cirdrgicas sao
medidas forcosas para deter as progressdes, complicacbes e seqielas
associadas. Na Orbita em especial, as seqiielas com propostas cirdrgicas podem
ser: os infiltrados cutaneos, as tortuosidades da linha ciliar com entrdpio ou
ectropio, as cicatrizes com retracGes, as vesiculas da conjuntiva, ptoses
palpebrais, frouxiddo de ligamentos palpebrais e paresias da musculatura
extrinseca ocular por compressdo (Figura 20). As cirurgias podem atender

ainda a descompressdo de érbita nas ambliopias anisometropicas.

e anierizca a pualicagdo da lnagem

Figura 20 - Paciente adulto, com ma-formacdo vascular, artério-venosa associada a

deformidades Gsseas, de partes moles e compressao ocular.

A radioterapia é procedimento de excecdo e reservada a casos graves
que por condigdes clinicas do paciente ou comprometimentos amplos de
regides contiguas da face ndo sdo passiveis de tratamentos cirdrgicos
(MULLIKEN 1988; PLOWMAN e HARNETT 1988; MISEROCCHI et al.
1997). As sequelas da radioterapia durante a infancia para as anomalias

vasculares da regido orbitaria representam sérios agravantes, com as



40
subsequientes atrofias de partes moles e as repercussdes ao desenvolvimento

0sseo da regido (Figuras 21 e 22).

WNaolautorizaualajouiblicacaoldalimagent

Figura 21 - Crianca com 1 ano e 4 meses de idade, apresentando Hemangioma

Tuberoso da Orbita esquerda, apds tratamento com radioterapia.

Ve auierzad a pudlicagto da lmagem

Figura 22 - Paciente da figura 21, aos 4 anos de idade, apresentando sequielas de
partes moles, alteracdes no desenvolvimento dsseo, amaurose e cicatrizes decorrentes

da radioterapia para 0 Hemangioma Tuberoso.
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4 PACIENTES E METODOS

4.1 CASUISTICA

Foram analisados todos os pacientes portadores de anomalias vasculares
da regido orbitaria admitidos no Departamento de Cirurgia Plastica Reparadora
e de Pediatria do Centro de Tratamento e Pesquisa do Hospital do Cancer, A.
C. Camargo, da Fundacdo Antonio Prudente, em S&o Paulo-SP, no periodo de

janeiro de 1985 a julho de 2001.

4.1.1 Critérios de elegibilidade

Foram elegiveis para o estudo pacientes que puderam ser
diagnosticados com anomalias vasculares da o¢rbita e classificadas como:
Hemangiomas Planos, Hemangiomas Fragiformes, Hemangiomas Tuberosos,
Hemangiomas Cavernosos, Linfangiomas, Hemangiomas Mistos e sindromes

hemangiomatosas: Sturge-Weber, Proteus, PHACE.

4.1.2 Critérios de exclusao
Foram excluidos do estudo:
» um paciente cujo diagnostico ndo pdde seguir a classificagéo;
» vinte e sete outros pacientes que ap0s a consulta inicial ndo

tiveram acompanhamento ambulatorial minimo de seis meses;
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» dois pacientes que receberam tratamentos cirirgicos em outros
hospitais, e ap6s a consulta inicial ndo foram mais acompanhados
no Hospital do Céncer.
Do total de 199 pacientes, foram excluidos 30, resultando 169 que

compuseram a casuistica deste estudo, (n=169).

4.2 METODOS

O projeto de pesquisa foi submetido e aprovado pela Comissdo de Etica
do Centro de Tratamento e Pesquisa do Hospital do Cancer, A. C. Camargo, da
Fundacao Antonio Prudente, Sdo Paulo-SP.

Os dados foram coletados pelo autor deste estudo dos prontuarios

arquivados no Servico de Arquivo Médico Estatistico (SAME).

4.2.1 Dinamica do atendimento dos pacientes

Sob a orientagdo do Departamento da Cirurgia Plastica Reparadora, 0s
pacientes foram assistidos de forma interdisciplinar pelas especialidades de
cirurgia da cabeca e pescoco, hematologia, medicina nuclear, neurocirurgia,
oftalmologia, otorrinolaringologia, pediatria, radiologia, radioterapia e
anatomia patoldgica. A participacdo das diversas disciplinas foi individualizada
para cada paciente.

Apos a realizacdo da anamnese, exame fisico geral e loco-regional na

consulta inicial, os exames de imagem foram solicitados, na dependéncia das
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indicacbes de cada caso, para confirmacdo diagndstica, seguimento da
evolucgéo ou planejamento de terapéutica das anomalias vasculares.

O autor deste estudo supervisionou as consultas, o tratamento adotado
em cada paciente e os resultados. Inicialmente os pacientes foram seguidos por
consultas com intervalos de tempo semanais, quinzenais, ou mensais e apds um
intervalo minimo de seis meses, as consultas eram trimestrais, semestrais ou

anuais.

4.2.2 Variaveis estudadas

Os dados de 169 pacientes foram compilados pelo autor deste estudo
em formulario especifico, no qual constavam:

I Demograficos - idade, sexo, raca.

Il Clinicos - histéria clinica da anomalia vascular, registros do inicio
da corticoterapia, do interferon ou outros métodos terapéuticos.

11 Das anomalias vasculares da orbita:

1. Quanto a localizacéo:

»  pélpebra superior, palpebra inferior, ou ambas;
» lateralidade esquerda ou direita, ou ambas;
» lateralidade esquerda, direita, contigua com outras regides da face.

2. Quanto a classificacdo da anomalia vascular - nos prontuarios do

Hospital do Cancer constava a classificacdo clinica de Curado, modificada, que
foi base para os registros desta pesquisa e correlacionada com a classificacao
bioldgica para fins elucidativos:

» Hemangioma Plano (ma-formacdo vascular capilar);
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» Hemangiomas Fragiforme e Tuberoso (hemangioma);

» Hemangioma Cavernoso (méa-formacdo vascular venosa);

» Linfangioma (ma-formacéo vascular linfatica);

» Hemangioma misto e sindromes hemangiomatosas.

IV Exames diagnosticos de imagens - foi registrada a frequéncia dos
exames de imagem realizados para cada paciente: radiografia simples de crénio
e 0ssos da face; tomografia computadorizada, ultra-sonografia, ressonancia
magnética; arteriografia e cintilografia com heméacias marcadas com tecnécio
99.

V Complicacdes decorrentes da evolucdo natural das anomalias
vasculares da drbita - anotou-se a presenca ou auséncia dos seguintes dados:

» Na pélpebra: ulcera, sangramento, infec¢do, cicatriz, ptose,

entrépio, ectropio, e alteracdo do ligamento palpebral;

» Na conjuntiva: infeccdo;

» Relativas ao bulbo do olho: ambliopia, estrabismo, exoftalmo,

enoftalmo;

> Deformidades 0sseas.

VI Dos tratamentos - apds a classificagdo da anomalia vascular da
orbita, os tratamentos adotados foram:

1. Conduta expectante - registrou-se a freqiiéncia de pacientes que

seguiram tdo somente consultas médicas para receber informacdes, orientacdes,
cuidados oftalmoldgicos ou outros interdisciplinares, nao invasivos e
destituidos de tratamentos clinicos sistémicos. Esta conduta foi adotada para

pacientes com Hemangiomas Planos compondo ou ndo sindromes,
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Hemangiomas Cavernosos, Linfangiomas sem repercussdes oculares; ou,
Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos de pequenas proporc¢des, sujeitas a
involugdo, sem repercussdes funcionais.

2. Tratamento clinico e outros - computou-se a freqliéncia e duracéo

do uso de:

» corticoide, sistémico, administrado por via oral na dose de 4 mg por
quilograma de peso corporeo por dig;

» interferon, sisttmico, administrado por via subcutanea, na dose de 3
milhdes de unidades por metro quadrado de superficie corporea por
dia, ou a cada dois dias, ou a cada trés dias;

» esclerose, com etanolamida a 2%, injetada por puncédo direta e sob
blogueio hemodinamico;

» embolizacdo, seletiva por cateter introduzido através da artéria
femoral e;

» radioterapia.

As condutas acima foram adotadas nos pacientes portadores de
anomalias vasculares compondo ou ndo sindromes, que assumissem grandes
proporgdes, expansdes, ou determinassem distor¢gbes anatdbmicas com
repercussdes funcionais graves para as estruturas da Orbita e possibilidades de
sequelas. Tanto o corticoide, como o interferon sistémico foi adotado nos
processos expansivos subitos, com exoftalmo, decorrentes de processos
inflamatorios ou infecciosos.

3. Tratamento cirdrgico - pesquisou-se a freqliéncia e o propdsito de

cada ato cirdrgico: ressec¢do parcial ou total da anomalia vascular, correcéo de
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sequela cicatricial, resseccdo de tumor fibroadiposo residual, correcédo de ptose
palpebral, correcdo de posicionamento do bulbo do olho, corre¢édo de
posicionamento dos cilios e de ligamentos palpebrais. O tratamento cirdrgico
foi independente da classificacdo; e, adotado para pacientes com as anomalias
vasculares da regido orbitaria, compondo ou ndo sindromes, que fossem bem
delimitadas, que ndo respondessem ou ndo tivessem indicacdo para 0O
tratamento clinico, ou mesmo nas sequelas decorrentes da evolucdo natural, ou
nas sequelas apds o tratamento clinico, ou outros, obviamente considerando
riscos e beneficios.

VIl Complicacfes dos tratamentos cirurgicos - anotou-se a
frequéncia de: hematoma, deiscéncia, infeccdo, brida e presenca de tumor
residual. Verificou-se ainda, se apds o tratamento cirlrgico restaram seqielas
relevantes das estruturas extra-oculares ou posicionamento anormal do bulbo
do olho ou amaurose.

VIII  Resultados - para cada forma de conduta ou tratamento,
classificou-se o resultado como: correcdo completa da deformidade tratada,
correcdo parcial da deformidade tratada, sem correcdo da deformidade tratada.
O momento da avaliagdo do resultado foi em um ano, ou mais de
acompanhamento ambulatorial apds o término da conduta em avaliacdo. Para
este fim, o autor desta pesquisa idealizou uma categorizacdo do beneficio
alcangado com os tratamentos:

» Resultado 1 atendeu totalmente aos objetivos indicados com

simetria total (anatdbmica e funcional) entre as orbitas (Figuras 23,

24 e 25).
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e aniarizad a puslieasto da lmagem

Figura 23 - Crianca com Hemangioma Tuberoso de orbita direita, aos 7 meses de

idade, com ptose palpebral associada.

Ve auierzad a pudlicagto da lmagem

Figuras 24 e 25 - Resultado do tratamento cirargico, ap6s o tratamento clinico, aos 4

anos e 4 meses de idade, com recuperagdo completa anatdmica e funcional.
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» Resultado 2 atendeu parcialmente aos objetivos indicados com

simetria parcial entre as orbitas (Figuras 26 e 27).

e anterizca a pualieagdo da lnagem

Figura 26 - Crianga aos 3 anos e 10 meses de idade, com Hemangioma Cavernoso da

Orbita direita associado a ptose palpebral e ambliopia.

Naolautorizadalajpiiblicacaoldayimagen

Figura 27 - Crianca da figura anterior aos 4 anos e 2 meses apresentando resultado
parcial do tratamento cirlrgico, apés ressec¢do completa do Hemangioma Cavernoso,

mas com permanéncia de ptose palpebral, sem complicagdes oculares.
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» Resultado 3 ndo atendeu aos objetivos indicados com
assimetria (anatbmica e funcional) entre as Orbitas (Figuras 28 e

29).

Ve antenzach a pudlieagde da lmegem

Figura 28 — Pré-operatorio de paciente aos 4 anos de idade, apresentando seqielas de
partes moles, alteracBes no desenvolvimento 4sseo, amaurose e cicatrizes decorrentes

da radioterapia para 0 Hemangioma Tuberoso.

e anierzad a publicasto da lmagem

Figura 29 — P6s—operatorio da paciente acima, sem apresentar melhora aos 14 anos e

10 meses de idade.
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Os Hemangiomas Planos que seguiram tratamento com laser no modelo
de pulsos de luz colorida foram avaliados para os resultados 1 ou 2 na situacéo
imediatamente antes desta modalidade terapéutica. O resultado apés a

aplicacéo do laser ndo foi objeto de estudo deste trabalho.

4.3 ANALISE ESTATISTICA

Foi feita analise descritiva dos dados através de porcentagens, médias e
medianas. A relacdo entre as variaveis foi analisada pelo teste de associagdo do
qui-quadrado.

O nivel descritivo significativo assumido para o “p” foi p<0,05.

O programa de computador empregado foi o SPSS (versdo 10.0).

Para analise dos resultados, o resultado 3 foi incorporado ao resultado

2. Isto se fez necessario devido a apenas dois pacientes terem obtido resultado 3.
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3) RESULTADOS

A media do seguimento ambulatorial dos pacientes foi de 58,6 meses
(aproximadamente 5 anos), com mediana de 50,0 meses.

Dos 169 pacientes, 117 eram do sexo feminino e 52 do sexo masculino,
em uma relacéo de 2, 3:1. As percentagens destas freqiiéncias sao mostradas na

Figura 30:

701 69
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20+
104

Feminino Masculino

Figura 30 - Porcentagem das anomalias vasculares da 6rbita conforme o sexo.

A maioria, 140 pacientes, era da raca branca. As anomalias vasculares
se limitaram a palpebra superior em 62 pacientes; em 39, a inferior; e, em 68
ocupavam tanto a superior quanto a inferior. As percentagens destes Gltimos

dados podem ser verificadas na Figura 31.
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Superior Bipalpebral Inferior

Figura 31 - Percentagem da localizacdo palpebral de 169 pacientes com anomalias

vasculares da orbita.

Quanto a lateralidade, observou-se que 102 anomalias ocupavam
somente a Orbita unilateralmente; 62 eram unilaterais, porém contiguas com
outras regides da face; e, 5 eram bilaterais ocupando as 6rbitas e contiguas com
outras regides da face. Ndo foram encontrados casos de bilateralidade
ocupando somente as Orbitas. As percentagens destes achados estdo reunidas

na Figura 32:

1 6rbita 1 6rbita/outras 2 Orbitas

Figura 32 - Percentagem da lateralidade de 169 pacientes com anomalias vasculares
da Orbita.
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Quanto a classificacdo de Curado, e correspondente classificacdo
biologica das anomalias vasculares da Orbita, 23 eram Hemangiomas Planos
(més-formacoes de capilares ou vénulas), pertencentes ou nao a sindromes de
Sturge-Weber, 108 Hemangiomas Fragiformes ou Tuberosos (hemangiomas),
19 Hemangiomas Cavernosos (méas-formacdes venosas), 11 linfangiomas (mas-
formacdes linfaticas), e 8 sindromes: 4 de PHACE, 2 de Dandy-Walker, 1 de
Kasabach Merritt e 1 de Proteus. A distribuicdo das percentagens das

anomalias vasculares consta na Figura 33:

70+

64

60-

50+

40+

30+

20+

14
101 7

HP HF e HT HC L HMe S

HP=Hemagioma Plano HF=Hemangioma Fragiforme HT=Hemangioma Tuberoso
HC=Hemangioma Cavernoso L=Linfangioma HM=Hemangioma Misto e Sindromes

Figura 33 - Distribuigdo Percentual de 169 pacientes com anomalias vasculares da

orbita.

O diagnostico dos 169 pacientes foi mais freqliente nas faixas etarias de

1 a 6 meses (em 77 pacientes) e de 7 a 12 meses de idade (em 25 pacientes). As
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frequéncias nas demais faixas etarias e porcentagens encontram-se na Figura

34:

50
45,6

40

301

23

201
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16,6
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1-6 meses

7-12 meses

13-59 meses

60-maiores

Figura 34 — Distribuicdo Percentual das 169 anomalias vasculares da orbita quanto as

idades

A variagdo desta classificagdo das 169 anomalias vasculares da oOrbita

conforme o sexo, raca e faixas etarias esta na Tabela 2:

Tabela 2: Variagdo das 169 anomalias vasculares da orbita conforme o sexo, raga e

faixas etarias.

Hemangioma Hemangioma Hemangiomas
Plano, Tuberoso, Mistos
TIPO Hemangioma Hemangioma Total %
VARIAVEIS Cavernoso, Fragiforme (Més-formacoes
Linfangioma Vasculares
(Hemangiomas) Combinadas)
(Mas-formacdes
Vasculares)
N° % N° % N° %
SEXO Feminino 31 26,5 80 68,4 6 51 117  100,0
Masculino 22 42,3 28 53,9 2 3.8 52 100,0
RACA Branca 37 26,4 96 68,6 7 5,0 140 100,0
N&o branca 16 55,2 12 41,4 1 3.4 29  100,0
IDADE la6meses 5 6,5 66 85,7 6 78 77 100,0
7al2meses 6 24,0 17 68,0 2 8 25 100,0
13a59 15 53,6 13 46,4 0 0,0 28 100,0
meses
60 ou 29 74,4 10 25,6 0 0,0 39 100,0
maiores
TOTAL 169 53 31,4 108 63,9 8 4,7 169 100,0
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Dos 169 (100,0%) pacientes portadores de anomalias vasculares da
Orbita, em 60 (35,5%), ndo foram necessarios exames de imagem para
complementar a avaliacdo clinica. Nos restantes 109 pacientes, a freqiiéncia
dos exames de imagem solicitados como auxilio de diagnoéstico, de seguimento
da evolucdo, da avaliagdo de deformidades dsseas e partes moles, e de
planejamento do tratamento foi: radiografia simples do cranio e ossos da face
86 (78,9%), tomografia computadorizada 75 (68,8%), arteriografia seletiva 15
(13,8%), cintilografia com heméacias marcadas 13 (11,9%), ultra-sonografia 9
(8,3%), e ressonancia magnética 6 (5,5%). Mais de um exame de imagem pode
ter sido solicitado por paciente. Estes dados podem ser visualizados na Figura

35.

sem exames

RX RX=radiografia  simples;
TC=tomografia
computadorizada;
ART=arteriografia seletiva;
CINT=cintilografia  com
hemacias marcadas;
USG-=ultra-sonografia;
RM=ressonancia

ART magnética.

USG

CINT

TC

Figura 35 - Freqliéncia dos exames de imagem solicitados em 109 anomalias
vasculares da orbita para auxilio do diagnostico, seguimento da evolugéo, avaliacdo de
deformidades e planejamento do tratamento.

OBS: mais de um exame de imagem foi solicitado por paciente

As complicacOes decorrentes da evolugdo natural das anomalias vasculares

da regido orbitaria foram muito frequentes ndo sé para as estruturas extra-
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oculares, bem como para o posicionamento do bulbo do olho. A Tabela 3
resume estes achados:

Tabela 3. Freqliéncia das complicacfes decorrentes da evolucdo natural de 169

anomalias vasculares da regido orbitéria.

Variavel | Freqiiéncia %>
Ptose palpebral superior com e 80 47,3
sem ambliopia
Ferimentos e sangramentos 59 34,9
Seqielas cicatriciais 58 34,3
InfeccBes 42 24,9
Alteracdes dos cilios 34 20,1
Alteracbes da posicdo do 31 18,3
bulbo do olho com e sem
ambliopia
Deformidades 6sseas 28 16,6
AlteracBes dos ligamentos 25 14,8
palpebrais
Estrabismo 22 13,0

OBS: mais de uma complicacéo foi observada por anomalia por paciente.
*porcentagem calculada em relacéo as 169 anomalias vasculares da érbita

Em relac&o ao uso de farmacos sistémicos em 169 anomalias vasculares
da regido orbitéria, o corticoide sisttmico fez parte do tratamento em 44
(26,0%) pacientes, sendo que a maioria destes (30 pacientes) necessitou de 1
més para o término do uso da droga. Ja o interferon, fez parte do tratamento em
35 (20,7%) pacientes com aproximadamente 6 meses de tempo médio por
paciente para o término do uso da droga.

Quanto aos 4 (0,2%) pacientes que seguiram radioterapia, a dose variou
de 1000 a 5000 cGy, com técnica voltada para um campo superficial e com
protecdo ocular.

As escleroses foram parte do tratamento em 6 (0,4%) pacientes, com
uma media de 4 aplicacdes por paciente. E as embolizacdes em outros 6 (0,4%)

pacientes, com uma média de 1 embolizagdo por paciente.
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As distribuicGes das caracteristicas clinicas pesquisadas e condutas para

0s 169 pacientes estdo apresentados na Tabela 4.

Tabela 4 - Caracteristicas clinicas das 169 anomalias vasculares da Orbita e conduta.

Variavel Categoria | Conduta Tratamento | Tratamento | Tratamento | Total | Total
Expectante |Clinicoe |Cirlrgico Cirargico
Outros apos sem
tratamento tratamento
Clinico e clinico
Outros anterior
N % [N° |% [N° [% N° | % N° |%
SEXO Feminino 37 316 24 205 29 248 27 231 117 100
Masculino 22 423 13 25,0 6 115 11 212 52 100
RACA Branca 46 32,9 36 25,7 29 20,7 29 20,7 140 100
Nédo Branca 13 448 1 34 6 20,7 9 31,0 29 100
PALPEBRA Superior 22 355 15 242 13 21,0 12 194 62 100
ACOMETIDA
Inferior 14 359 7 179 7 179 11 282 39 100
Superior e 23 33,8 15 22,1 15 221 15 22,1 68 100
Inferior
REGIOES Orbita 37 36,3 19 186 20 196 26 255 102 100
unilateral
Orbitae face 20 32,3 16 258 15 242 11 17,7 62 100
unilateral
Orbitas e face 2 40,0 2 40,0 0 0,0 1 200 5 100
bilateral
CLASSIFICAGAO  Plano e 18 78,3 1 43 0 0,0 4 174 28 100
CLINICA Sturge-
Weber
Fragiforme 35 324 29 269 26 24,1 18 16,7 108 100
Tuberoso
Cavernoso 5 26,3 3 15,8 3 158 8 421 19 100
Linfangioma 1 91 1 91 4 36,4 5 455 11 100
Mistos e 0 0 3 375 2 250 3 375 8 100
sindromes
IDADES 1-6meses 33 429 22 28,6 22 286 0 0,0 7 100
7-12 meses 8 320 7 28,0 7 28,0 3 120 25 100
13-59 9 321 6 214 4 143 9 321 28 100
meses
60 — maiores 9 231 2 51 2 51 26 66,7 39 100
TOTAL 59 349 37 21,9 35 20,7 38 225 169 100

O agrupamento das condutas foi assim estabelecido:

e Conduta expectante - 59 (34,9%) pacientes.



58

e Clinico e outros - 37 (21,9%) pacientes que, 33 seguiram corticoide
e/ou interferon-alfa sistémico; 4 foram submetidos a escleroses com
etanolamida a 2%, injetada por puncdo direta e sob bloqueio
hemodinamico.

e Cirurgico apos o clinico e outros - 35 (20,7%) pacientes em que as
cirurgias foram realizadas ap0s o especificado: 27 seguiram corticoide
e/ou interferon-alfa sisttmico; 1 foi submetido a esclerose com
etanolamida a 2%, injetada por puncdo direta e sob bloqueio
hemodinamico; 3 foram submetidos a embolizacdo seletiva; 1 seguiu
interferon-alfa sistémico e embolizacdo seletiva; 1 corticdide sistémico,
embolizacdo seletiva e radioterapia; 2 apenas seguiram radioterapia; e,
outros 2 corticdide ou interferon-alfa sisttmicos e radioterapia.

e Cirurgico - 38 (22,5%) pacientes.

Dos 73 pacientes tratados com cirurgia, 35 haviam seguido também
tratamento clinico e outros prévios; e 38 ndo haviam seguido tratamento
prévio. As cirurgias enfocaram além da resseccdo do tumor hamart6ide,
fibroadiposo, residual a involu¢cdo do hemangioma, também correcGes
anatdémicas e funcionais de: ptoses palpebrais superiores, sequelas cicatriciais
com bridas ou aderéncias, desarranjos das linhas ciliares, posicionamentos dos
bulbos oculares e dos ligamentos palpebrais (Figuras 36 e 37).
Excepcionalmente, como parte do tratamento cirdrgico, foi empregada a
enucleacdo. As deformidades dsseas ndo foram indicativas para o tratamento
cirargico. As razdes de cunho interdisciplinar para a ndo indicacdo de

osteotomias nestes pacientes foram devidas a: predomindncia de intencéo
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estética que teriam, trauma cirdrgico que representariam com riscos de
sangramentos graves, principalmente em criangas com 0SSOS n&o
completamente desenvolvidos, e portanto com definigdes da face ainda nao
completadas. Uma, ou mais destas corre¢Ges foram necessarias por cirurgia por
paciente (Tabela 5):

Tabela 5 - Freqliéncia e tipos de procedimentos cirdrgicos empregados em 73

anomalias vasculares da regido orbitéria.

Procedimentos cirtirgicos empregados IN° %™
Ressecg¢do de tumor fibroadiposo residual 69 94,5
Correcdo de ptose palpebral superior 37 50,7
Correcdo de sequela cicatricial 28 38,4
Correcdo do posicionamento dos cilios 21 28,8
Correcdo do posicionamento de bulbo ocular 15 20,5
Correcdo do posicionamento do ligamento palpebral 8 11,0
Enucleacdo 3 4,1

OBS: mais de um procedimento foi empregado por cirurgia por paciente.
* porcentagem calculada em relagdo aos 73 pacientes.
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Figura 36 — Pré-operatério de paciente aos 2 anos e 8 meses de idade ao final do
tratamento clinico, apresentando seqielas cicatriciais, tumor fibroadiposo residual,
ptose palpebral superior com ambliopia, e alteracdes do posicionamento ocular, cilios

e ligamento palpebral inferior decorrentes de Hemangioma Tuberoso.

Ve anierzack a publicasto a lmagem

Figura 37 - Pés—operatdrio da paciente da Figura 36 aos 3 anos e 11 meses de idade,
com resultado parcial de resseccdo do tumor residual e sequelas cicatriciais, correcdo
parcial da ptose palpebral superior, posicionamento do bulbo ocular, dos cilios e

ligamento da palpebra inferior.
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Os 73 pacientes operados totalizaram 114 cirurgias, pois 31 seguiram

uma segunda cirurgia, 8 uma terceira cirurgia e 2 uma quarta cirurgia,
demonstrando que em uma parcela significativa dos pacientes operados foram

adotadas etapas cirdrgicas maltiplas (Tabela 6):

Tabela 6 - Freqliéncia do nimero de cirurgias realizadas em 73 anomalias vasculares

da regido orbitéria.

Variavel Categoria | No de hemangiomas de | % dos casos
orbita operados operados *
Numero de cirurgias realizadas 1 73 100
2 31 42,5
3 8 11,0
4 2 2,7

* porcentagem calculada em relagéo aos 73 pacientes

Das 114 (100,0%) cirurgias realizadas, 11 (9,6%) apresentaram
complicac¢des conforme Tabela 7:

Tabela 7. Complicac6es de 114 cirurgias em anomalias vasculares da Orbita

Variavel | Frequiéncia | %>
Hematoma 3 2,6
Deiscéncia 3 2,6
Infec¢do 5 4.4
TOTAL 11 9,6

OBS: mais de uma complicacéo foi observada por cirurgia por paciente.
*porcentagem calculada em relagdo as 114 cirurgias

As deiscéncias, as infeccdes e os hematomas foram tratados com
curativos e antibidticos, mas ndo impuseram outras medidas para o resultado
final.

Ainda nestas 114 (100,0%) cirurgias, em 59 (57,7%) pacientes o

tratamento cirdrgico foi incapaz de atingir completamente os objetivos
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propostos. Em 2 (1,8%) pacientes, as resseccdes das anomalias vasculares, ou
resquicios destas, que infiltravam a musculatura extrinseca ocular ndo foi
suficiente para correcdo de estrabismos graves. Nos demais pacientes com
estrabismos, as ressec¢Oes das anomalias, ou dos seus tumores remanescentes
foram suficientes para corrigir o estrabismo; mesmo que ndo completamente,
mas com grande melhora clinica. Assim, durante a cirurgia para o tratamento
das anomalias vasculares, ndo foi realizada qualquer técnica especifica de
correcdo de estrabismos. As deformidades de partes moles foram alteracfes
estéticas de outros 34 (29,8%) pacientes, sem repercussdes oculares, e
incluiram: tumores hamartoides residuais com espessamento da péalpebra ou
posicionamento assimétrico por fixacdo inadequada de ligamentos palpebrais.
Em 20 pacientes (17,5%), as deformidades determinaram ptoses palpebrais
residuais. Ou seja, nestes pacientes, adicionalmente as resseccbes das
anomalias vasculares, ou resquicios destas, a técnica foi dirigida para o
musculo elevador da palpebra e tarso superior, sem entretanto, obter o
posicionamento normal da palpebra superior. Estas ptoses ndo foram
indicativas de novas corregdes, pois ainda que esteticamente fossem referidas,
ndo traziam transtornos oculares significativos. Em 3 (2,6%) pacientes de
comprometimento ocular grave, por infiltragdo da anomalia vascular, as
cirurgias imputaram a amaurose unilateral por enucleacdo como parte do
tratamento cirdrgico. Esta decisdo teve carater multidisciplinar, e justificou-se
nestes casos de severas e irreversiveis deformidades oculares. Ndo houve
amaurose como complicacdo dos procedimentos cirdrgicos que nao fossem as

enucleacBes. Assim, apesar de intrinseco ao procedimento da enucleacdo a
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amaurose consequente, este dado apenas foi destacado neste item pela
importancia perante as outras complicagdes. Os dados estéo reunidos conforme

Tabela 8:

Tabela 8. Frequéncia das alteracGes residuais das 114 cirurgias realizadas em 73

anomalias vasculares da regido orbitaria.

Variavel | Frequiéncia %o*
Deformidade de partes moles:
cicatrizes, bridas, alteragdes
dos cilios e ligamentos da

palpebra 34 29,8
Ptose palpebral 20 17,5
Alteracdes de posicdo ocular 16 14,0
Estrabismo grave 2 18
Amaurose unilateral 3 2,6

OBS: mais de uma complicacdo foi observada por cirurgia por paciente.
*porcentagem calculada em relacdo as 114 cirurgias

As 169 anomalias vasculares da Orbita foram quanto as condutas
categorizadas em: resultado 1, o designado como recuperagdo anatdbmica e
funcional total e simetria das Orbitas em 100 (59,2%) pacientes. Ja o resultado
2 foi o admitido para 69 (40,8%) pacientes, designados como recuperacao
anatdbmica e funcional parcial, com assimetria das orbitas. Apenas duas
anomalias ndo obtiveram qualquer melhoria apds o tratamento e para efeitos
estatisticos foram incluidas como resultado 2.

Os resultados 1 e 2 foram relacionados as variaveis pelo teste de

associacdo do qui-quadrado e estdo apresentados na Tabela 9:
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Tabela 9 - Associacgdo entre os resultados, variaveis clinicas e dos tratamentos para as

anomalias vasculares da orbita.

VARIAVEIS TIPO RESULTADO RESULTADO |TOTAL p*
1 2 N° %
N° % N° %
SEXO Feninino 74 63,2 43 36,8 117 100,0
Masculino 26 50,0 26 50,0 52 100,0 ,148
RACA Branca 89 63,6 51 36,4 140 100,0
Né&o branca 11 37,9 18 62,1 29 100,0 ,019
IDADE 1 a 6 meses 57 74,2 20 25,8 77 100,0
7 a 12 meses 15 60,0 10 40,0 25 100,0
13 a 59 meses 15 53,6 13 46,4 28 100,0
60 ou maiores 13 33,3 26 66,6 39 100,0 ,001
CLASSIFICACAO  Plano + Sturge-Webber 3 13,0 20 87,0 23 100,0
Tuberoso/Fragiforme 89 82,4 19 17,6 108 100,0
Cavernoso 4 21,1 15 78,9 19 100,0
Linfangiomas 1 9,1 10 90,9 11 100,0
Mistos e Sindromes 3 37,5 5 62,5 8 100,0 ,032
LOCALIZAQAO Superior 45 72,6 17 27,4 62 100,0
NA PALPEBRA
Inferior 30 76,9 9 23,1 39 100,0
Superior e Inferior 25 36,8 43 63,2 68 100,0 ,001
REGIOES Qrbita unilateral 68 66,7 34 33,3 102 100,0
Orbita e outras regides da 32 51,6 30 48,4 62 100,0
face unilateral
Orbita e outras regidbesda 0 0,00 5 100,0 5 100,0 ,008
face bilateral
TIPO DE Expectante 37 62,7 22 37,3 59 100,0
TRATAMENTO
Clinico e outros 27 73,0 10 27,0 37 100,0
Cirurgico apos clinico e 16 45,7 19 54,3 35 100,0
outros
Cirlrgico 220 52,6 18 47,4 38 100,0 ,115
TOTAL 100 59,2 69 40,8 169 100,0

* Nivel descritivo do teste de associacdo pelo qui-quadrado.

N&o houve associagdo estatisticamente significativa entre resultados 1

Ou 2 e sexo, raga, tipo anomalia e tratamento. Ja a associacdo entre as faixas

etarias de 1 a 6 meses,

7 a 12 meses e o resultado 1 foi estatisticamente
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significativa para a maioria. Enquanto que nas faixas etarias maiores, 0
resultado foi 2 para a maioria. Destaca-se também que a associacdo entre Orbita
unilateral e resultado 1 para a maioria apresentou proximidade de significado
estatistico. Da mesma forma, seja a péalpebra superior, ou a inferior
isoladamente acometida apresentou associacdo ao resultado 1 com significado
estatistico para a maioria. Ainda, para as anomalias vasculares nas palpebras
superiores e inferiores quando acometidas concomitantemente, associaram-se
ao resultado 2 para a maioria. E, as anomalias vasculares bilaterais associaram-

se ao resultado 2 para a maioria, com proximidade de significado estatistico.
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6 DISCUSSAO

Dos 169 pacientes estudados, 117 eram do sexo feminino e 140 da raca
branca. Esta maioria no sexo feminino teve importancia para os cuidados
exigidos do tratamento na terapia farmacologica e influéncias secundarias nos
varios sistemas, especialmente na formacéo e desenvolvimento quando em
criangas. Tanto o sexo, como a raga influenciou no planejamento cirdrgico, no
posicionamento das incisdes, e cuidados de definigdes anatdbmicas proprias. As
variagOes das estruturas extra-oculares para o sexo e raca foram consideradas
nas reparacgdes das sequielas decorrentes das anomalias vasculares

A distribuicéo da coorte dos 169 pacientes nas idades demonstra que
em 102 (60,3%), os tratamentos foram iniciados até 12 meses de idade, com
predominio de anomalias em expansdo norteando para 0 tratamento néo
cirurgico. Os 28 (16,6%) pertencentes as idades entre 13 a 59 meses
(aproximadamente 5 anos) foram distribuidos sem um predominio nas varias
formas de tratamento. Nas 39 (23,1%) criancas maiores e nos adultos, as
anomalias vasculares predominaram norteando o tratamento para a indicacao
da cirurgia. Esta variacdo na amostragem das idades é invariavelmente
influenciada por diferencas nas anomalias vasculares da Orbita, que podem ou
ndo sofrer involucdo; ser mais simples ou mais complexas, e nesta Ultima
condigdo, sdo encaminhadas a um centro de referéncia, como é o deste estudo.

Verificou-se na casuistica e na classificacdo dos 169 pacientes com
diagndstico de anomalia vascular da 6rbita que 23 (13,6%) tratavam-se de

Hemangiomas Planos (méas formacdes de capilar e vénula), 108 (63,9%) de
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Hemangiomas Tuberosos ou Fragiformes (hemangioma), 19 (11,3%)
Hemangiomas Cavernosos (ma-formacdo vascular venosa), 11 (6,5%) de
Linfangiomas (ma-formacéo vascular linféatica), e 8 (4,7%) de Sindromes
Hemangiomatosas. A comparacdo com outros autores (KENNEDY 1984;
SHIELDS 1984; GUNALP e GUNDUZ 1995) situa a casuistica deste estudo
com 169 pacientes como sendo altamente expressiva, e confirma a
predominancia dos Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes (hemangiomas)
sobre as mas-formacdes vasculares. As mas-formacBes vasculares sao
predominantes e muito frequientes nos adultos conforme as revisdes (HAIK et
al. 1979; CHAR 1993), e foram observadas também neste estudo. A
classificacdo deste estudo, evitou o emprego de termos conflitantes tais como:
hemangioma capilar, varizes de Orbita, fistulas de Orbita, [strawberry nevus],
neoplasia vascular, e outros comuns nas publicacbes (WALSH 1969; HAIK et
al. 1994; GUNALP e GUNDUZ 1995; BILANIUK 1999). A correta
interpretacdo das anomalias registradas em prontuario permitiu ndo sé a
adequada conducgédo de investigacdo com exames de imagem, bem como o
tratamento mais apropriado para cada paciente. Adicionalmente, a classificagdo
seguida permitiu uma correlacdo para pesquisa com outras classificacgoes,
conceitualmente aceitas e referidas nas revisdes do assunto.

Né&o se conferiu para a Orbita particularidades quanto a predominancia
no tocante ao sexo e raca do ja relatado para outras regides em outros estudos
(MULLIKEN 1988; WATSON e MCCARTHY 1940). Houve predominio do
sexo feminino (69,2%), em uma relacéo de 2,3:1; e da raga branca (82,8%) que

a ndo branca (17,2%).
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O tempo de seguimento ambulatorial foi suficiente para observar as
indicacOes dos tratamentos propostos nos varios tipos de anomalias vasculares
e resultados decorrentes, com média de 58,6 meses (cerca de 5 anos). Esta
longa média de seguimento ambulatorial somente foi encontrada em alguns
estudos (PLESNER-RASMUSSEN et al. 1983; MISSORI et al. 1994).
Quanto & localizacdo da anomalia vascular, particular importancia tem
a palpebra superior gracas ao risco da ptose, comprometimento de campo
visual e ambliopia; seja quando acometida de forma isolada (36,7%), seja
quando em concomitancia com a inferior (40,2%). Na casuistica de HAIK et al.
(1979) a palpebra superior foi a mais freqlientemente acometida por
Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos. Na casuistica deste estudo, a palpebra
superior também foi a mais acometida, com a apresentacdo unilateral da
anomalia vascular sendo a mais freqliente, 60,4% de forma restrita & 6rbita. Em
36,7% a anomalia foi unilateral, porém com extensfes para ouras regides da
face. Assim, neste estudo, as anomalias unilaterais foram predominantes, o que
atende a relatado em outras revisdes (HAIK et al 1994; BILANIUK 1999).
Para os restantes 3,0% deste estudo, com anomalias bilaterais e extensdes para
outras regides da face, o tratamento clinico foi preponderante devido as
dificuldades inerentes a grande area acometida. Nestas situagcdes em que outras
regibes da face sdo ocupadas por contiguidade pela anomalia, qualquer
proposta cirdrgica teria que ser muito ponderada devido as grandes proporcgdes
que as ressecgdes assumissem. Nao ocorreu a bilateralidade restrita as érbitas.
GOLDBERG e ROSANOVA destacam que qualquer hemangioma da palpebra

superior ou inferior que determine comprometimento da rima das palpebras
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durante a infancia pode interferir, ou impedir a visdo binocular. E acrescentam,
hemangiomas que menos afetam a visdo sdo os da palpebra inferior ocupando
1/3, ou menos desta e ndo se estendendo além da oOrbita. Hemangiomas de
maior risco para a ambliopia sdo 0s que ocupam mais da metade das palpebras
e estendem-se para além da Grbita

O exame de imagem mais frequiente foi radiografia simples do créanio e
0ssos da face por razdes: do baixo custo, da dificuldade de acesso a outros
exames mais sofisticados, mormente no periodo inicial deste estudo, e de
fatores até culturais do corpo médico, e pacientes. No entanto, apesar de
informagdes ndo especificas para partes moles e vascularizacdo, a radiografia
simples colaborou para visualizacdo da porcdo Ossea da Orbita, do aumento da
cavidade orbitaria, e de calcificagcdes an6bmalas que ocorressem nas mas-
formacdes vasculares. O segundo exame mais freqtiente foi a TC contrastada.
As imagens obtidas elucidaram acerca das estruturas extra-oculares envolvidas,
anormalidades 6sseas, oculares quanto a forma e posicdo. A cintilografia com
hemécias marcadas foi especialmente lembrada para diferenciar o predominio
vascular arterial ou venoso do predominio linfatico. As arteriografias foram
exames de excecdo para 0s casos de necessidade de verificagdo de um padrao
vascular detalhado seja para o diagnostico, ou planejamento terapéutico. A
ultra-sonografia foi Util ndo s6 para a avaliagdo extra-ocular, como intra-ocular,
embora ndo tdo especifica para a definicdo de contornos. A RM com contraste
foi aplicada para as anomalias que necessitassem de detalhes mais definidos
para as estruturas extra-oculares e padrdo vascular destas estruturas. Foi 0

exame de imagem que mais contribuiu para as defini¢cdes anatbmicas da regiéo.
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Esta frequéncia e logica do uso dos exames de imagens nas anomalias
vasculares da Orbita com propoésitos diagnésticos esta de acordo com as
publicacbes de outros autores (HAIK et al. 1994; GUNALP e GUNDUZ
1995). Destaca-se também que em 35,5% dos 169 pacientes ndo foi solicitado
qualquer exame de imagem, por tratarem-se ora de anomalias bem delimitadas
e que no curso clinico ndo comprometeram a visdo, ora por facilidade
diagnostica com a historia e exame clinicos. Por outro lado, cumpriu cogitar
que nas mas-formacgdes vasculares da Orbita, os exames de imagens foram
empregados por dados da literatura comprovarem freqiientes anomalias
vasculares intracranianas adicionais (YAMASAKI et al. 1986; KATZ et al.
1998). Aneurismas de vasos intracranianos foi achado de um paciente deste
estudo, inclusive com indicacdo de craniotomia para 0 tratamento com
resseccdo total da ma-formacdo. A eleicdo do exame de imagem mais
apropriado para cada paciente foi entdo determinada pela classificagdo da
anomalia vascular e seguiu uma ldgica de investigacdo (WALTER et al. 1987).
Para as complicagdes decorrentes da evolucdo natural das 169
anomalias vasculares da Orbita, encontrou-se que a freqiiéncia maior da ptose
palpebral superior, associada a ambliopia em 80 pacientes (47,3%). Esta
freqliéncia para a ambliopia ja foi considerada por varios autores em revises
do assunto (HAIK et al. 1994; WALKER et al. 1994; GUNALP e GUNDUZ
1995). O diagndstico da ambliopia aumentou, na medida em que 0 exame
oftalmoldgico ganhou recursos mais refinados, tais como a aplicacdo dos
exames de potenciais evocados — eletrorretinografia e eletroculografia. Nestes

exames, a afericdo da visdo foi avaliada por diferenga de potencial entre
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eletrodos posicionados na cornea (em forma de lentes de contato) e 0s
correspondentes aos estimulos da retina. A idade também foi fator
determinante para a pesquisa da acuidade visual, uma vez que, criangas com
um ano, ou menos apresentam maiores dificuldades por ndo poderem
verbalizar o exame oftalmoldgico. As criancas maiores ja cooperam indicando
desenhos ou imagens nos tamanhos padronizados. Foi muito importante, a
participacdo da equipe de oftalmologistas, integrada aos demais especialistas
para 0 acompanhamento do tratamento e evolugdo da visdo. Ferimentos,
sangramentos, infeccOes (blefarites e/ou conjuntivites) e conseqlientes sequelas
cicatriciais foram outras complicacOes freqlentes, que acarretaram em maior
atencdo da equipe médica, influenciaram nas modalidades terapéuticas e nos
resultados. As alteracBes da posicdo dos cilios que mais importaram foram as
que implicaram no entropio com trauma ocular, ou ectrépio com exposi¢cdo
ocular anormal. As distopias com e sem ambliopias, ou as alteracbes da
posicdo do bulbo do olho verticalmente, horizontalmente ou no plano coronal
(com exoftalmo ou enoftalmo) foram complicacdes que mereceram observagéo
atenta, ndo sé pelo risco funcional, como por alteracGes estéticas muito
aflitivas para os pais ou pacientes. HAIK et al. (1979), destaca ocorréncia das
alteragdes do posicionamento do bulbo do olho em 38% dos pacientes
portadores de hemangiomas da Orbita. Ressalta-se que, a reabilitacdo visual
muitas vezes exige a oclusdo do olho ndo afetado por periodos de 4 a 5 horas
diarios. Isto, requereu uma colabora¢do muito grande das criangas e dos pais,
mais ainda na situacdo de deformidades na face, pois a ocluséo do lado néo

afetado torna as deformidades e as anomalias vasculares mais aparentes. As
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deformidades Osseas ndo mereceram indicacdes de correcBes cirdrgicas por
motivos estéticos. As osteotomias em 0ssos em desenvolvimento foram
afastadas inicialmente, devido aos receios de agravos tardios: na adolescéncia e
no adulto. Os ligamentos palpebrais em 14,8% dos pacientes tornaram-se
alongados pela expansdo da anomalia vascular. Este aspecto mereceu atenc¢ao
na indicagdo cirdrgica. O estrabismo, assim que percebido foi imediatamente
indicativo de cuidados para a acuidade visual pelo risco de ambliopia.
Certamente, a situagdo mais preocupante na assisténcia aos pacientes com
anomalias vasculares complicadas foi a ambliopia, seja de causa por privagao
da visdo na ptose palpebral, seja na forma anisometrdpica quando das
compressoes e deformidades oculares. ROBB (1977) cita que em 46% dos
hemangiomas da ¢&rbita ocorrem ambliopias anisometrdpicas, com
astigmatismo, e mais severos nos consequentes de hemangiomas volumosos da
palpebra superior. E STIGMAR et al. (1978) afirma que a ambliopia tem pior
evolugéo nas que tiveram longo tempo de privacgdo da visao.

A opcdo do tratamento para as anomalias vasculares da orbita apontou
para uma interacdo de variacOes: idade, localizacdo e extensdo da Orbita
comprometida, natureza ou classificacdo da anomalia, fase clinica encontrada,
resposta ao tratamento clinico, prejuizo visual e até mesmo puramente estético
conforme mencionado por varios outros autores (BRACKUP et al. 1980;
PLESNER-RASMUSSEN et al. 1983; SHIELDS et al. 1987; FRIES e CHAR
1988; LOUGHNAN et al. 1992; WANER et al. 1992; CERVONI et al. 1995;
GUNALP e GUNDUZ 1995; MCEACHREN et al. 2000; SHIELDS et al.

2000). Ndo houve um tratamento ideal para todas as anomalias, mas foi
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frequente o emprego de mais de uma modalidade de tratamento por anomalia.
Criancas com anomalias de propor¢des contidas na Orbita, sem repercussdes
visuais, mesmo com alteracOes estéticas, porém aceitaveis, para 0s pais e
pacientes, puderam simplesmente ter o acompanhamento ambulatorial,
multidisciplinar, com especial atencdo para os exames oftalmolédgicos de
rotina. As anomalias que implicavam em altera¢Ges da plena visdo careceram
de especial empenho, com o emprego de modalidades terapéuticas especificas
para a classificacdo da anomalia. Sequielas decorrentes da evolucdo natural das
anomalias vasculares, com maior freqiéncia 0s tumores residuais, as
deformidades de partes moles e as cicatriciais foram aspiragfes para 0
tratamento cirdrgico. Estas mesmas sequelas, e outras ao final do tratamento
clinico foram igualmente ponderacGes para o tratamento cirurgico.

A corticoterapia por infiltragdo loco-regional ou diretamente na
anomalia vascular, apesar de muito difundida por KUSHNER em 1985, néo fez
parte da modalidade terapéutica desta coorte estudada. As razbes para o
afastamento desta conduta foram: a atrofia dos tecidos, principalmente do
subcutaneo na regido da aplicacdo do corticoide, as decorrentes da necessidade
de anestesia geral para cada sessdo de aplicacdo nas criangas, risco de
perfuracdo ocular, riscos de hemorragias retro-bulbares com compressédo do
nervo optico, de oclusdo da artéria central da retina com amaurose, e outras tais
como dificuldades de controle de qualidade da droga.

A resseccdo da anomalia vascular ou de tumores hamartoides
residuais sem atencdo a outras distorcdes anatdmicas associadas

representou potencial de prejuizo a visdo. Neste sentido ha diversas
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referéncias bibliograficas (STIGMAR et al. 1978; RASMUSSEN 1983;
GARCIA e DIXON 1984; SHIELDS et al. 1987). A correcdo da ptose
palpebral superior foi o procedimento associado mais frequente dos 73
(100,0%) pacientes operados com 114 cirurgias: 37 (50,7%) para aumento de
campo visual e tratamento da ambliopia. A preocupacdo com a indicagao
cirargica nas seqlelas cicatriciais foi devida as restricbes do movimento
palpebral garantindo a protecdo ocular em 28 (38,4%) pacientes. Os
desarranjos ciliares operados de 21 (28,8%) pacientes corrigiram 0s entropios
impedindo o conseqliente risco de Ulcera da cornea. A correcdo do
posicionamento ocular foi conduzida em 15 pacientes (20,5%), em decorréncia
de anormalidades nos eixos visuais que também colaboram para a ambliopia. A
cantopexia foi implementada em 8 pacientes (11,0%) para acertar o
posicionamento da pélpebra em relacdo ao bulbo do olho, com melhora da
funcdo lacrimal. A enucleacdo foi empregada por decisdo interdisciplinar em
pacientes com graves alteracGes oculares, associadas a dor, sangramentos,
conjuntivites, glaucoma, ambliopias irreversiveis, somadas a outras alteracfes
estéticas que impediam uma socializagdo do paciente.

Independente do objetivo da cirurgia, deve ser ressaltado que o
cirurgido encontra nas deformidades das anomalias vasculares da Orbita
condi¢cdes muito dificultosas para controle de sangramentos, por imprecisao
dos limites e a apresentacdo heterogenia das anomalias, para identificacdo das
estruturas anatdbmicas, mais ainda nas criangas com o6rbitas no inicio do

desenvolvimento (ROOTMAN et al. 1992; HAIK et al. 1994; MISSORI P et
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al. 1994; WALKER et al. 1994; GUNALP e GUNDUZ 1995; HERMAN et al.
1999; MARLON e GOLDMAN 1999; SUZUKI et al. 2000).

Né&o fez parte do recurso cirurgico deste estudo a crioterapia no intra-
operatdrio, a assisténcia por videoscopia, laser e outros que ndo 0s
convencionais da cirurgia tradicional. Assim foi procedido pela falta de
experiéncia da equipe médica na manipulacdo e indicacdo destes recursos. Até
mesmo por resultados duvidosos conforme revisdo de MULLIKEN (1988).

Na dependéncia dindmica de estruturas anatdmicas em
desenvolvimento quando das criancas, ou das modificagdes na evolucdo natural
das anomalias dos adultos foi interessante dividir as propostas cirurgicas em
etapas. Tal préatica se respalda nos riscos das complicacdes de atos cirurgicos
indicados em fases inapropriadas da evolugdo ou por traumas das estruturas
normais. No outro extremo, ndo atuar tanto em complicacGes decorrentes das
evolugbes naturais das anomalias vasculares, como nos insucessos dos
tratamentos clinicos representa igualmente potencial de dano & visdo
(STIGMAR et al. 1978; GARCIA e DIXON 1984; ZENOBII et al. 1984;
KREMER et al. 1987).

Dos 114 atos operatorios nas 73 anomalias vasculares da orbita, em 31,
ou seja, na significativa percentagem de 42,5% consistiram de uma segunda
etapa do tratamento cirargico. O que tem grande importancia para orientacao
dos pacientes e pais, até mesmo para as perspectivas da equipe médica que
acompanha os pacientes.

A andlise da incidéncia das complicacGes cirlrgicas mereceu ampla

referéncia na literatura (STIGMAR et al. 1978; HAIK et al. 1979;
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RASMUSSEN et al. 1983; SHIELDS et al. 1987). Nota-se entretanto, que a
incidéncia geral de complicacBes de 9,6% nos 114 atos cirlrgicos desta
casuistica situa-se no limite inferior do ja relatado. Certamente relaciona-se a:
equipe treinada, com experiéncia na assisténcia especifica dos casos de
anomalias vasculares da o6rbita; bem como a melhoria das condicGes
anestésicas e recursos materiais para a boa técnica cirdrgica oferecida nestes
ultimos anos. Porém, os mesmos autores acima citados enaltecem a alta
frequéncia de outros agravos que ocorrem nas anomalias vasculares da regido
orbitaria, mesmo ap6s o tratamento, tais como distUrbios da visdo e alteracfes
estéticas e funcionais das palpebras. Neste estudo, das 114 cirurgias realizadas,
confirma-se esta limitacdo do tratamento cirdrgico com a permanéncia de
29,8% de deformidades de partes moles, ptose palpebral em 17,5% e distopias
em 14,0%. Ressalta-se que estas alteraces residuais que contribuiram para
resultados parciais do tratamento cirdrgico ndo mereceram outras intervencgoes,
seja por ndo haver prejuizo funcional que justificasse nova proposta cirurgica,
seja pela melhora obtida diante da gravidade das anomalias.
Os Hemangiomas Planos (mas-formacdes de capilares e vénulas) de
23 pacientes (13,6%) do total de 169, compondo ou nao sindrome de Sturge-
Webber, tiveram abordagem inicial, preferencial para aguardar a oportunidade
de aplicagdo do laser no modelo da energia de pulsos de luz colorida. Esta é a
razdo, dos 18 (78,3%) de 23 pacientes assim classificados seguirem uma
conduta expectante até o uso deste recurso. Como esta modalidade terapéutica
é realizada fora do Hospital do Céncer, ndo foi objeto deste estudo. Os

pacientes que seguiram a terapia com laser foram avaliados para os resultados
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deste estudo na situacdo imediatamente antes do laser. Ressalta-se que, a
intencdo do tratamento do laser é prioritariamente estética. Por sua baixa
capacidade de penetracdo, para atingir apenas capilares, vénulas ou arteriolas
da derme, a cirurgia foi indicada em 4 (17,4%), destes 23 pacientes para
atender as deformidades de partes moles que ndo sdo alcancadas pelo laser. E,
1 paciente (4,3%) foi tratado clinicamente com o prop6sito de atenuar episddio
flogistico.

Dos 108 pacientes com Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes
(hemangiomas), 35 (32,4%) seguiram conduta expectante, devido a auséncia
de comprometimento visual e presenca de deformidade que ndo motivava
qualquer outro tratamento; aguardando-se tdo somente a involugdo. Esta
deveria ser a conduta preferencial nestes pacientes, principalmente naqueles
com faixa etaria baixa. Outros 29 (26,9%), receberam tratamento clinico com
corticoides e/ou interferon por apresentarem comprometimento visual com
ambliopia. Neste grupo de pacientes, o tratamento clinico teve como prioridade
a preservacao maxima da visdo. Em 26 (24,1%), além do tratamento clinico foi
empregado o tratamento cirurgico, por insuficiéncia do tratamento clinico em
atender a plena funcdo da viséo, ou por restarem deformidades ao término do
tratamento clinico. Em 18 (16,7%) pacientes o tratamento cirdrgico foi
complementar, sem tratamento clinico prévio, pois mesmo com involucGes,
estas foram parciais e os pacientes permaneceram com deformidades. Nestes
18 casos, as anomalias eram mais delimitadas, em planos anatdmicos
definidos, permitindo um tratamento cirtrgico no rigor da técnica de dissec¢do

vascular, enaltecido por DEANS et al. (1992), com ressecc¢des e reparagoes
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previsiveis, sem sequelas significantes. Tal conduta atendeu as necessidades de
funcdo da visdo sem os inconvenientes de meses de tratamentos clinicos.

Os 19 pacientes com Hemangiomas Cavernosos (mas-formacoes
venosas, ou de predominancia venosa, ou artério-venosas) foram
conduzidos de maneira expectante em 5 (26,3%), por ndo representarem
agravos ao aparelho visual e sem repercussdes estéticas justificaveis. Em 3
(15,8%), o tratamento foi atraves da embolizagdo, ou esclerose, ou
radioterapia, mesmo considerando-se 0s graves riscos ja conhecidos,
decorrentes destes tratamentos (STEAHLY e ALMQUIST 1977; KENNEDY
1978; CHAMOT et al. 1981; BROWN e HUFFAKER 1982; KUSHNER 1985;
GDAL-ON e GELFAND 1997; MISEROCCHI et al. 1997). Estes riscos foram
assim assumidos, seja pela falta de outra opgéo de tratamento, seja pela falta de
aceitacdo do paciente, ou pais, para outras possibilidades terapéuticas. Mesmo
nestes casos excepcionais, com maior gravidade, a radioterapia pode ter
aplicacdo por relatos até com regressdo completa da anomalia vascular
(MISEROCCHI et al. 1997). Nos demais 8 (42,1%), o tratamento cirdrgico foi
indicado como a melhor alternativa para correcbes de deformidades
decorrentes da expansdo vascular. Indubitavelmente, a cirurgia atendeu neste
grupo pacientes portadores de anomalias vasculares mais complexas.

Os 11 pacientes com Linfangiomas (mas-formacgfes vasculares
linfaticas) foram a semelhanca das outras méas-formacdes vasculares operados
em sua maioria, por ndo haver outra alternativa de descompressdo da orbita e
melhoria da visdo: 5 (45,5%) sem tratamentos prévios, e 4 (36,4%) apds o

tratamento clinico e outros. Apenas 1 (9,1%), pode seguir tratamento
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expectante; e outro 1 (9,1%), tratamento clinico para conter um episédio de
subita expansdo correspondendo a linfangite.

Quanto aos 8 pacientes com Sindromes hemangiomatosas, 4
pertenciam a sindrome de PHACE, 2 a sindrome de Dandy-Walker, 1 a
sindrome de Kasabach Merritt e 1 a sindrome de Proteus. Nesta classificagdo, 3
(37,5%) foram tratados com corticoides ou interferon na fase de evolugdo por
possuirem Hemangiomas Tuberosos como parte da sindrome; e 2 (25,0%)
foram operados ap6s o tratamento clinico para corrigir deformidades
decorrentes de Hemangiomas Tuberosos e preservar a visao. Outros 3 (37,5%),
foram operados sem o tratamento clinico prévio, pois se tratavam de anomalias
vasculares sem involucdo e passiveis de resseccdes com reparacGes
esteticamente aceitaveis. Os propoésitos para os tratamentos cirdrgicos entdo,
atenderam de forma semelhante as ja relatadas para as anomalias vasculares
que ndo estavam compondo sindromes.

Das 169 anomalias vasculares da regido orbitaria, em relagdo aos
resultados 1 ou 2 associados as variveis clinicas e tratamentos obteve-se:

» Quanto ao sexo, o0 resultado 1 foi mais frequente para 0 sexo
feminino (63,2%). Igualmente distribuido para o sexo masculino
nos resultados 1 e 2. A associacdo entre sexo e resultados ndo
apresentou significado estatistico. Mas, a maior incidéncia de
Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes no sexo feminino
(observada na Tabela 2) provavelmente colaborou para esta

diferenga de resultados.
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» Quanto a raca, houve predominio (63,6%) dos pacientes da racga
branca para o resultado 1. Para a raca nao branca, houve predominio
(62,1%) dos pacientes para o resultado 2. Dados ndo
estatisticamente significativos. E de se considerar que a maior
incidéncia de Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes na raca
branca (observada na Tabela 2) tenha contribuido para esta
diferenga de resultados.

» Quanto as faixas etarias, houve predominio para o resultado 1 nos
74,2% de pacientes pertencentes a de 1 a 6 meses. Nos 60,0%
pacientes de 7 a 12 meses, também foi para o resultado 1. No
entanto, nas faixas etérias maiores, de 13 a 59 meses, os resultados
se distribuiram entre o resultado 1 em 53,6% e o resultado 2 em
46,4% dos pacientes. Na faixa etaria 60 ou maiores, o resultado
predominante foi 0 2 em 66,6% pacientes. Dados estatisticamente
significativos, que demonstraram a importancia da precocidade da
avaliacdo diagnéstica e tratamento: pacientes que foram
diagnosticados e tratados com idades mais avangadas apresentaram
maioria de resultados 2. Ainda neste raciocinio, verificou-se que a
maioria dos pacientes portadores de mas-formagdes vasculares
pertencia as faixas etérias de 13 a 59 meses e 60 ou maiores (Tabela
2). Ja para os Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos a faixa etaria
da maioria encontrava-se nas faixas etéarias de 1 a 6 meses e 7 a 13
meses. Entdo, a predominancia de mas-formagdes vasculares nas

idades mais avangadas devem ter contribuido para resultados 2.
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» Quanto a classificacdo da anomalia vascular, houve predominio
do Hemangioma Fragiforme e Tuberoso com 82,4% dos pacientes
alcancando o resultado 1. Também houve predominéancia das mas-
formagbes vasculares para o resultado 2: em 87,0% dos
Hemangiomas Planos, em 78,9% dos Cavernosos, e em 90,9% dos
Linfangiomas. Estes dados ndo sdo estatisticamente significativos.
Evidenciou-se ainda, a baixa incidéncia alcancada (apenas 9,1%)
para 0 resultado 1 dos pacientes portadores de Linfangiomas.
Assim, dentre Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes ou mas-
formagBes vasculares, aos primeiros, os resultados favoraveis sdo
mais plausiveis. O modo da evolugdo e involucdo natural,
caracteristica dos Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos, ou a
expansdao das mas-formagdes vasculares ao longo da vida dos
pacientes participam nestas ponderagdes.

» Quanto a localizacdo na palpebra, houve predominancia
equiparavel para o resultado 1 tanto nas anomalias da superior
(72,6%), como nas da inferior (76,9%). Ja em 63,2% dos pacientes
com anomalias das duas palpebras, concomitantes houve
predominio para o resultado 2. Dados estatisticamente
significativos, que traduzem a importancia da extensédo das
anomalias vasculares nas palpebras. Assim, pode-se inferir que
tanto os pacientes com péalpebras superiores, ou inferiores

individualmente comprometidas pela anomalia vascular podem ter
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um bom resultado, independente do tipo de tratamento necessario
para cada paciente.

Quanto as regides, houve predominio para o resultado 1 em 66,7%
de pacientes com anomalias restritas a Orbita e unilaterais. Na
circunstancia da anomalia contigua para outras regides da face,
houve o resultado 2 em 100% das anomalias. A associacdo entre
regibes e resultados apresentou proximidade de significado
estatistico sugerindo que a dimensédo além da 6rbita, concorreu para
0 resultado do tratamento. Este dado reveste-se de importancia néo
sO para os cuidados médicos, como para posicionamento da equipe
que assiste as anomalias vasculares perante aos pais.

Quanto ao tipo de tratamento, houve predominio para resultado 1
na conduta expectante em 62,7% dos pacientes. O tratamento
clinico e outros alcangou o resultado 1 em 73,0% dos pacientes.
Tais dados suportam que tanto 0s casos que puderam ser conduzidos
conservadoramente, como aqueles em que os tratamentos clinicos
fizeram-se necessarios, foram contempladores de resultados 1 na
maior freqiiéncia. No entanto, o tratamento cirdrgico apés clinico e
outros, e o tratamento cirurgico isoladamente trouxeram resultados
1 e 2 equiparaveis em percentagens. Certamente, o tratamento
cirirgico atendeu casos mais complexos. Esta complexidade se
revelou ndo s6 nos pacientes que ndo puderam seguir apenas O
tratamento clinico, ou outros; como igualmente naqueles que néo

responderam apropriadamente ao tratamento clinico, com prejuizos
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estabelecidos. Além disso, o tratamento cirdrgico preponderou nas
anomalias que ndo sdo passiveis de involucdo, nas faixas etarias
maiores e nos pacientes portadores de mas-formacdes vasculares. A
auséncia do significado estatistico para estes dados correlaciona-se a
resultados variaveis nos diversos tipos de tratamento. Destaca-se
ainda que, os tratamentos designados como outros, agrupados ao
clinico para efeitos estatisticos, com embolizacGes, escleroses e
radioterapias foram excecdes para alguns casos, frente aos graves
riscos que representavam, e somente foram cogitados por total falta
de opg¢do nos momentos das indicagdes.

No conjunto das variaveis, e a analise dos resultados, torna-se 6bvio
que a anomalia vascular da orbita deva ser entendida como uma interagdo de
fatores. A elaboracdo do tratamento deve considerar desde as condicOes
clinicas do paciente, classificacdo, localizacdo, extensdo da anomalia vascular,
tratamentos anteriores, sequelas decorrentes, alteracdes funcionais da visao e
consideragdes estéticas. O melhor tratamento sera individualizado para cada
situacdo e paciente. Neste campo, razfes da experiéncia da equipe médica que
assiste os pacientes influenciam nas condutas. Contudo, os conhecimentos das
variaveis e implicacfes nos resultados, positivamente favoreceram as decisdes.

Finalmente, mas ndo menos importante deve-se salientar que oS
pacientes com o diagndstico de anomalia vascular da Orbita sdo passiveis de
varios conflitos emocionais. Estes conflitos da esfera psiquica da crianca
transcendem além da interacdo afetiva dos pais na fase mais precoce, pois se

prolonga muitas vezes para o inicio de socializagdo da crianca. Os pais
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carregam uma enorme sensacdo de culpa em torno de toda a circunstancia que
cerca o tratamento. Ja a crianca carrega o fardo da marca da anomalia em sua
fisionomia. Toda a formagdo do cardter permanece cercada destas
circunstancias que norteiam a anomalia e sua assisténcia. Na fase adulta, uma
vida inteira pode sucumbir a forcas do aspecto fisico ou lembrancas das
experiéncias da terapéutica. Mesmo a aceitagdo destas criangas em escolas,
creches, instituicGes de ensino de uma forma geral é farta de receios. E comum
que pais e criangcas necessitem de amparos psicolégicos para vencerem as
competicdes que uma vida moderna obriga. Deste modo, a participacdo de uma
equipe médica treinada e confiante, com a experiéncia de resultados
acumulados ao longo dos anos é a melhor alternativa parar garantir o sucesso
do tratamento e a reintegracé@o da crianca na sociedade. Todo o empenho deve
ser vigorosamente abracado para o pleno amparo, desde o campo médico, até o
emocional, com a dedicagdo de atencdo e carinho sob os mais diversos
aspectos. Ainda mais em um pais com tantas caréncias sociais. A vitoria, ou
tratamento ideal destas anomalias passa por um campo bem maior que o
meramente fisico, ou manejo de drogas e procedimentos cirargicos. Como em
muitos pacientes as deformidades permanecem, o encanto do cuidar recai no
conforto de que a assisténcia médica tenha determinado uma melhoria da
qualidade de vida.

No futuro, as investigagbes da angiogénese por intermédio de
marcadores imunohistoquimicos sdo exemplos de recursos na evolucdo para o
tratamento das anomalias vasculares. Desde a introdugdo do termo, a

angiogénese com o significado de neoformacdo vascular tem merecido muita
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atencdo de diversos pesquisadores. Com FOLKMAN em 1974, que
correlacionou a angiogénese e tumores, seguindo na purificagédo do primeiro
fator angiogénico (FGF) em 1984, até a terapia com o interferon proposta por
WHITE em 1989; a teoria dos receptores foi sendo firmada. Nesta, fatores
como FGF, o de crescimento de fibroblastos [fibroblast growth factor], e o
VEGF, de crescimento endotelial vascular [vascular endotelial growth factor]
ativam receptores extracelulares das células endoteliais promovendo sua
migracdo, e ativando outras células imunocompetentes para a degradacdo da
membrana basal. Os detalhes das vias de ativacdo tipicas dos fatores
angiogénicos, como a via tirosino-quinase, e a autofosforilagdo do dominio
catalitico intracelular trariam elementos para drogas que pudessem mais

seletivamente agir na anti-angiogénese.
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CONCLUSOES

As anomalias vasculares da regido orbitaria tiveram conduta expectante
em 34,9% dos casos, tratamento clinico em 21,9% dos casos, cirurgico
apos o clinico em 20,7% dos casos e somente cirargico em 22,5% dos
casos.

O tratamento das anomalias vasculares da regido orbitaria apresentou
melhores resultados no sexo feminino, na raca branca, nas faixas etarias
de 1 a 12 meses, nas classificadas como Hemangiomas Tuberosos ou
Fragiformes (hemangiomas), nas localizadas ou nas palpebras superior
ou inferior, mas ndo concomitantes; e, nas unilaterais ndo contiguas
com outras regides da face.

Tanto as anomalias vasculares da regido orbitaria que puderam seguir
conduta expectante, como as que seguiram apenas o tratamento clinico
apresentaram maioria de resultados com completa restituicdo anatémica
e funcional.

Das anomalias vasculares da regido orbitaria que necessitaram de
tratamento cirdrgico, precedido ou ndo de tratamento clinico, cerca da
metade apresentou resultado de completa restituicdo anatdmica e

funcional.
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	São também conhecidos como hemangiomas capilares, proliferativos, hemangiomas da infância ou juvenis. Na classificação de Curado são os Hemangiomas Fragiformes e Tuberosos. Em geral não estão presentes ao nascimento, mas mostram-se como pontos vermelhos na cútis. Durante as três primeiras semanas de vida, estes pontos evoluem para tumores protuberantes, superfície com túberos, de consistências firmes, superfícies brilhantes, e podem ocorrer feridas na área central. As feridas por sua vez podem sangrar, ser infectadas por contaminação das necroses centrais, e resultar com as subseqüentes seqüelas cicatriciais (Figura 6). Comparáveis a outros tumores, apresentam massa e volume; portanto, a região envolvida é passível de ser comprimida. 
	 
	 

	 
	 
	Figura 9 - Criança com 1 ano e 2 meses de idade, apresentando Linfangioma de órbita direita com exoftalmia súbita. 
	 
	3.4.4 Síndromes hemangiomatosas 
	 As anomalias vasculares se associam a outras más-formações de outros tecidos compondo síndromes dismórficas. Particularmente algumas envolvem a região orbitária. 
	 
	3.6.1 Tratamento dos Hemangiomas Planos (más-formações capilares). 
	3.6.2 Tratamento dos Hemangiomas Tuberosos e Fragiformes   (hemangiomas). 
	3.6.3 Tratamento dos Hemangiomas Cavernosos e Linfangiomas (más-  
	formações vasculares). 
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