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RESUMO

Os linfangiomas sao lesdes benignas que resultam de malformagdes dos vasos linfaticos. Apesar de
frequentes noutros orgaos, a localizagdo na suprarrenal € extremamente rara, estando descritos cerca
de 60 casos na literatura.

Reporta-se o caso de um linfangioma da suprarrenal direita detectado no decurso da investigacao de
hipertensdo arterial numa jovem de 23 anos. Ao longo do estudo, detectou-se uma lesdo na suprar-
renal direita com caracteristicas imagiologicas e comportamento clinico suspeitos, apesar da ausén-
cia de hipersecre¢ao hormonal. Procedeu-se a suprarrenalectomia direita por via laparoscopica. O
exame histologico mostrou tratar-se de um linfangioma da suprarrenal. Apos a cirurgia, assistiu-se
a melhoria do perfil tensional.

Os linfangiomas da suprarrenal sdo raros e o diagnostico ¢ histoloégico. Embora sem mecanismo fi-
siopatologico esclarecido, esta descrita a normalizagdo da pressdo arterial apds a remogao cirtirgica.
Sdo necessarios mais estudos para estabelecer caracteristicas especificas que permitam realizar o
diagnostico pré-operatorio dos linfangiomas, actualmente abordados como incidentalomas da su-
prarrenal.

Adrenal Lymphangioma and Hypertension: Clinical Case

ABSTRACT

Lymphangiomas are benign lesions deriving from lymphatic vessels malformations. Although fre-
quent in other glands, adrenal location is extremely rare, with nearly 60 cases described in literature.
We report a right adrenal lymphangioma detected during hypertension investigation of a 23 years-
old women. Through the study, we found a right adrenal lesion with suspicious image characteristics
and doubtful clinical behaviour, without hormonal hypersecretion. Right laparoscopic adrenalec-
tomy was performed. Histological exam revealed an adrenal lymphangioma. After surgery, there
was an improvement in blood pressure profile.

Adrenal lymphangiomas are rare and the diagnosis is histological. Even without a pathophysiologi-
cal stablished mechanism, blood pressure normalization is described after surgical removal.
Further studies are needed to establish specific characteristics to enable preoperative diagnosis of
lymphangiomas, currently approached as adrenal incidentalomas.
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Introducio

Os linfangiomas sdo lesdes benignas que resultam de malfor-
magoes dos vasos linfaticos.' Estas lesdes sdo frequentes a nivel
cervical e axilar. A sua localizagdo a nivel da glandula suprarrenal
¢é extremamente rara.! Estdo descritos cerca de 60 casos na lite-
ratura.! S3o lesdes maioritariamente assintomaticas, encontradas
incidentalmente no decurso de exames complementares realiza-
dos noutro contexto.” Reporta-se o caso de um linfangioma da su-
prarrenal direita, detectado na sequéncia da investigacao de uma
jovem com hipertensao arterial.

Caso Clinico

Mulher de 23 anos, referenciada a consulta de Endocrinologia
por incidentaloma da suprarrenal e suspeita de hipertensao secun-
déria. Havia historia de hipertensdo arterial com 2 anos de evolu-
¢do, com necessidade de terapéutica anti-hipertensora dupla com
losartan 50 mg e nebivolol 5 mg. O diagnostico de hipertensao
arterial colocou-se numa ida ao servigo de urgéncia por tonturas,
em que se registaram valores de tensdo arterial sistolica de 190
mmHg e diastoélica de 95 mmHg. Posteriormente, a monitorizagio
feita nos cuidados de saude primarios confirmou hipertensao ar-
terial mantida. Nos primeiros meses esteve apenas medicada com
um beta-bloqueante, contudo, por manutencdo de perfil hiperten-
sivo foi associado um antagonista dos receptores da angiotensina.

A data da primeira consulta de endocrinologia, as tensdes ar-
teriais estavam maioritariamente controladas com a terapéutica
anti-hipertensora dupla, contudo a doente referia cefaleias fre-
quentes, episodios ocasionais de flushing, e tonturas associadas a
picos hipertensivos, que ocorriam esporadicamente. Nao apresen-
tava queixas algicas abdominais ou lombares. A doente era filha
unica de casal ndo consanguineo, ndo apresentava antecedentes
pessoais de relevo, desconhecia historia familiar de tumores neu-
roendocrinos ou de doengas cardiovasculares em idade jovem. Ao
exame objectivo apresentava normal estatura e peso, com indice
de massa corporal de 23 kg/m?. O fendtipo era incaracteristico,
ndo apresentava hirsutismo e os ciclos menstruais eram regulares.

Alterou-se a terapéutica para lercanidipina 10 mg, para reali-
zar o estudo adicional.

A avaliag@o laboratorial inicial mostrou niveis normais de me-
tanefrinas e normetanefrinas plasmaticas. A aldosterona e a acti-
vidade da renina plasmatica também se encontravam dentro dos
valores de referéncia (Tabela 1). Realizou prova de supressao com
1 mg de dexametasona, com um valor de cortisol plasmatico de
0,9 ug/dL apds dexametasona.

A monitorizagdo ambulatéria da pressdo arterial (MAPA)
apresentou um perfil dipper e uma tensdo arterial média de 134/90
mmHg.

Trazia estudo imagioldgico com tomografia computorizada
(TC) abdominal que mostrava uma formagao bosselada de 47 mm
na suprarrenal direita, com algumas calcificacdes e zonas hipo-
densas, em relagdo com provaveis focos hemorragicos/quisticos,
cujo relatdrio interrogava o diagndstico de feocromocitoma.

Perante a diivida diagndstica realizou uma cintigrafia corporal
com '%iodo meta-iodobenzilguanidina (‘*I-MIBG) que ndo mos-
trou fixacdo anomala do radionuclideo.

Manteve seguimento na consulta de Endocrinologia e um ano
depois reavaliou-se imagiologicamente.

A ressondncia magnética (RM) evidenciou um aumento das
dimensdes da lesao, ja conhecida, para os 63 mm (Fig.s 1,2 e 3).

Dado o crescimento da lesdo e as caracteristicas imagiologi-

Tabela 1. Avaliagdo analitica inicial

Valor Unida-

Resultado Referéncia des
CITOLOGIA
Hemograma
Hemoglobina 12,5 12,0-15,3 g/dL
Volume globular médio 85,5 80,0-97,0 fL
Hemoglobina globular média 28,8 27,0-33,0 pg
Plaquetas 221x10"9  150-450x10"9 /L
BIOQUIMICA GERAL (SORO)
Creatinina 0,55 0,50-0,90 ng/dL
Ionograma
Sodio 141 135-145  mmol/L
Potassio 4.7 3,5-5,1  mmol/L
Glucose em jejum 88 70-110 mg/dL
ENDOCRINOLOGIA (SORO)
TSH 1,89 0,30-4,20 uU/mL
Aldosterona 12,8 2,52-39,2 ng/dL
Renina 22,1 4,4-46,1 uUl/mL
Metanefrinas plasmaticas
Metanefrina 22,0 <65 pg/mL
Normetanefrina 42,0 <196 pg/mL
ENDOCRINOLOGIA (URINA)
Urina 24 hora
Volume 1,85 - IL
Cortisol 352 124-581 ug/24h
Prova de supressdo com dexametasona 1 mg
Cortisol 0,9 <1,8 ug/dL

Figura 1. RM abdominal, corte transversal, ponderagdo T2, lesdo hiperintensa
ao contraste paramagnético.

cas, optou-se por realizar suprarrenalectomia direita, por via lapa-
roscopica, que decorreu sem complicagdes. A doente teve alta ao
segunda dia pds-operatorio.

O exame histologico da peca operatdria mostrou um tumor
multiquistico da suprarrenal, sem evidéncia de atipia celular, com
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Figura 2. RM abdominal, corte coronal, ponderacao T2, lesdo hiperintensa ao
contraste paramagnético.

Figura 3. RM abdominal, corte transversal, ponderagdo T1, lesdo hipointensa.

marca¢do imuno-histoquimica positiva para a podoplanina. O
diagnostico definitivo foi de linfangioma da suprarrenal direita
(Fig.s4,5¢€06).

Ap0s a cirurgia assistiu-se a melhoria do perfil tensional com
redugdo progressiva da terapéutica anti-hipertensora, que se sus-
pendeu cerca de um ano depois.

Figura 4. Pega macroscopica da suprarrenalectomia direita.
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Figura 5. Tumor multiquistico da suprarrenal (HE x25) e pormenor dos quistos
com tecido do cortex suprarrenal nos septos (HE x200).
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Figura 6. Estudo imunohistoquimico: podoplanina x200.

O MAPA realizado 4 semanas apo6s ter parado todos os anti-
-hipertensores mostrou novamente um perfil dipper, com TA mé-
dia de 138/94 mmHg.

Dezoito meses ap0s a cirurgia encontra-se assintomatica. Man-
tém-se em vigilancia na consulta de Endocrinologia, estando me-
dicada com lercanidipina 10 mg/dia, com bom controlo tensional.

Discussao

O linfangioma foi descrito pela primeira vez na literatura em 1828
por Reden Backer.’ A etiopatologia do linfangioma da suprarrenal
ainda no esta completamente esclarecida.* Alguns autores acreditam
que estas lesoes derivam do crescimento continuo de malformagdes
ou ectopias linfaticas com origem em células estaminais.* Outros ad-
vogam que a etiologia esta relacionada com uma reaccao hiperplésica
a inflamagéo ou ao bloqueio da drenagem linfatica.

Os linfangiomas sdo lesdes frequentes em idade pediatrica,’
sendo comummente diagnosticados na regido cervical, axilar e me-
diastinica.’ A sua presenca a nivel abdominal ¢ inferior a 5%,° sendo
a localizagdo ao nivel da glandula suprarrenal extremamente rara.*

Estdo descritos cerca de 60 casos de linfangiomas da suprar-
renal na literatura." A média de idade ao diagnostico ronda os 40
anos ¢ a prevaléncia é superior nas mulheres.” As dimensdes destas
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lesoes sdo variadas (entre 2 e 35 cm), com uma média reportada de
8,86 cm.” A maior parte dos doentes permanece assintomatico du-
rante toda a vida, sendo que o linfangioma ¢ diagnosticado maiori-
tariamente como incidentaloma, no decurso de exames de imagem
realizados noutro contexto.” Contudo, quando ha sintomas, estes
restringem-se habitualmente a dor abdominal, sendo invulgar a
palpagdo de uma massa.> S3o raros os casos descritos com hiper-
tensdo concomitante que remite apos a cirurgia. Acredita-se que o
efeito de massa do tumor sobre a artéria renal esteja implicado na
etiopatogenia da hipertenséo nestes doentes.® Todavia, esta asso-
ciacdo entre linfangioma da suprarrenal e hipertensdo arterial nao
esta totalmente esclarecida.”

A avaliagdo analitica habitualmente realizada no ajuda ao
diagnostico de linfangioma da suprarrenal ja que estas lesdes nao
se associam habitualmente a hipersecre¢ao hormonal.

Imagiologicamente, os linfangiomas da suprarrenal surgem
na ecografia como lesdes anecodicas.” Na TC apresentam-se ge-
ralmente como lesdes hipodensas, que nao captam contraste, com
bordos finos, uni ou multiloculadas, com baixa densidade (0-20
unidades de Hounsfield) e, por vezes com focos de calcifica¢do.’
Na RM, o linfangioma aparece como uma lesdo homogénea, hi-
pointensa e quistica, com bordos delineados pelo contraste em T1
e hiperintensa em T2.’

Nao existe nenhuma caracteristica imagiologica patogno-
monica de linfangioma da suprarrenal, nem achados claramente
sugestivos destas lesdes.” Combinando particularidades clinicas
e imagiologicas, doentes assintomaticos, com lesdes da suprar-
renal ndo secretoras, de padrdo quistico, calcificagdes e auséncia
de captagdo de contraste na TC, devem ser considerados como
potenciais linfangiomas da suprarrenal.’

Ainda assim, algumas caracteristicas podem levantar suspei-
¢do de malignidade numa lesdo quistica suprarrenal, como sendo
a aparéncia heterogénea, a presenca de necrose interna, as calci-
ficagdes e as dimensdes da lesdo.'*!" Nestes casos, a suprarrena-
lectomia deve ser ponderada, principalmente em tumores grandes,
pois 7% dos tumores quisticos maiores que 5 cm sdo malignos.'?

A abordagem do linfangioma depende geralmente dos achados
imagioldgicos, sendo as dimensdes da lesdo a indicacdo principal
para a cirurgia. Nao existe consenso na literatura relativamente as
dimensdes para suprarrenalectomia, sendo que outras caracteris-
ticas suspeitas, como as microcalcificagdes, podem pesar na deci-
sdo final."” A hipersecregdo hormonal néo ¢ factor decisor por ndo
estar geralmente presente nos linfangiomas.

O diagnostico de linfangioma da suprarrenal ¢ apenas confir-
mado com a histologia do tumor. No exame anatomopatoldgico,
estes tumores apresentam cavidades com fino revestimento endo-
telial, com conteudo quistico proteico no seu interior, geralmente
quistos multiloculados com focos de agregados linfocitarios nas
paredes.* No estudo imunohistoquimico, os linfangiomas expres-
sam marcadores endoteliais (CD31, CD34 e antigénio relacionado
com o factor VIII).* A origem linfatica confirma-se pela positivi-
dade a podoplanina.’

O seguimento clinico destes doentes apos a suprarrenalecto-
mia deve ser considerado. Devido a raridade desta entidade noso-
logica, ndo existem certezas acerca do seu comportamento a longo
prazo, particularmente na presencga de células atipicas.''* Assim, a
vigilancia clinica ¢ aconselhada.

Conclusao

Os linfangiomas da suprarrenal sdo tumores extremamente ra-
ros, geralmente assintomaticos e cujo diagnoéstico € histologico. O

diagnostico diferencial com outros tumores da suprarrenal pode
ser desafiante, por partilharem algumas caracteristicas clinicas
e imagioldgicas. A excisdo cirlirgica destas lesdes ¢ determina-
da pelas caracteristicas imagiologicas, pelas dimensdes e/ou pela
evidéncia de crescimento. Existem casos descritos na literatura a
reportar uma normaliza¢do do perfil tensional em doentes hiper-
tensos apos a excisdo do linfangioma, embora o mecanismo ¢ a
relag@o ndo estejam estabelecidos. No caso desta jovem, a excisao
cirargica do linfangioma de grandes dimensdes traduziu-se numa
melhoria do perfil tensional, sem completa normalizagdo. Contu-
do aguarda-se a evolucdo a médio prazo e mantém-se a doente em
seguimento na consulta de Endocrinologia.

Pela raridade desta patologia sdo necessarios mais estudos para
perceber as caracteristicas especificas do linfangioma da suprarre-
nal, sendo que, uma vez que o diagnostico ¢ histoldgico, este tipo
de tumores ¢é abordado como um incidentaloma da suprarrenal.’
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