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Resumo: Introducdo: Malformagdes vasculares (MV) sdo anomalias dos vasos por erros na morfogénese
vascular. Podem ser simples, quando ha a ateragcdo de apenas um tipo de vaso, ou mistas, quando
ha presenca de duas ou mais linhagens vasculares (veias, artérias ou linféticos). Seu mangjo é
complexo e geramente exige uma equipe multidisciplinar. Descricdo do caso: adolescente, 11
anos, branca, sexo feminino apresenta desde 0 nascimento uma massa na hemiface esquerda. Ao
exame: tumoracdo discretamente azulada na hemiface esquerda acometendo em profundidade
desde regido infraorbitéria esquerda até mucosa oral, onde havia presenca de vesiculas. Recebeu
diagnodsticos diversos (hemangioma, linfangioma, MV) e foi tratada com propranolol e
embolizagdo sem melhora efetiva. Entrou em um protocolo de sildenafil para malformagdes
linfaticas com diminuicdo importante do volume da lesdo. Porém, apds 45 dias do inicio do
tratamento, observou-se proptose ocular com dor loca e lacrimgamento. Angiografia da leséo
mostrou malformagéo vascular mista com predominio linfético e presenca de um aneurisma retro-
orbitério. Realizou-se embolizagdo do aneurisma com sucesso e substituicdo do sildenafil por
sirolimus com progressiva diminui¢éo do volume da lesdo sem outras intercorréncias. Discussao:
A patogénese das malformacdes linféticas ainda é pouco compreendida. A maioria ocorre na
regido cervical e craniana. Crescem rapidamente devido a infecgbes, trauma ou hemorragia.
Ressonéncia magnética auxilia no diagnéstico e abordagem terapéutica. O tratamento é
desafiador, principalmente, nas localizadas em cabeca e pescoco pela proximidade a estruturas
vitais e limites imprecisos. Sildenafil tem sido usado no tratamento de linfangiomas com
resultados promissores. Ele age provavelmente no relaxamento dos canais vasculares e drenagem
de seu contetido. Questionamos se a formacdo do aneurisma pode estar relacionada ao uso do
sildenafil nesse caso. Conclusdo: Na literatura atual ndo ha relato de formagdo aneurismética
apos tratamento com sildenafil, de maneira que ndo ha como determinar se esta poderia ter
ocorrido mesmo sem sua utilizag&o.
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