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Abstract

Achados de imagem e alternativas terapéuticas
das malformacdes vasculares periféricas™

Imaging findings and therapeutic alternatives for peripheral vascular malformations

Lucas Moretti Monsignore', Guilherme Seizem Nakiri', Daniela dos Santos’, Thiago
Giansante Abud?, Daniel Giansante Abud?®

As malformacdes vasculares periféricas compreendem um espectro de lesdes que se tornam aparentes no
decorrer da vida e podem ser encontradas em praticamente todo o corpo. Sdo pouco comuns e frequente-
mente confundidas com o hemangioma infantil. Estas doencas sdo completamente distintas tanto em rela-
céo a histéria clinica como ao prognéstico e as formas de tratamento. Nestas lesées, a histdria evolutiva e
as caracteristicas do exame fisico sdo de extrema importancia para o adequado diagnéstico clinicorradiol6-
gico, que guiara a melhor alternativa terapéutica. As classificac6es mais recentes dividem as malformacoes
vasculares periféricas levando em consideracédo o fluxo sanguineo (alto e baixo) e os componentes vasculares
envolvidos (arteriais, capilares, linfaticos e venosos). As malformacées vasculares periféricas representam
um desafio diagnéstico e terapéutico, e exames complementares como tomografia computadorizada, ultrasso-
nografia com Doppler e ressonancia magnética, em conjunto com a histéria clinica, podem trazer informacdes
quanto as caracteristicas de fluxo e a extenséo das lesdes. Arteriografia e flebografia confirmam o diagnés-
tico, avaliam a sua extensdo e orientam a decisdo terapéutica. Malformacées de baixo fluxo geralmente séao
tratadas por abordagem percuténea e injecdo de agente esclerosante, enquanto para as malformacdes de
alto fluxo o acesso é endovascular com uso de agentes embolizantes permanentes liquidos ou sélidos.

Unitermos: Malformacoes vasculares; Embolizacdo terapéutica; Escleroterapia; Radiologia intervencionista.

Peripheral vascular malformations represent a spectrum of lesions that appear through the lifetime and can
be found in the whole body. Such lesions are uncommon and are frequently confounded with infantile
hemangioma, a common benign neoplastic lesion. In the presence of such lesions, the correlation between
the clinical and radiological findings is extremely important to achieve a correct diagnosis, which will guide
the best therapeutic approach. The most recent classifications for peripheral vascular malformations are based
on the blood flow (low or high) and on the main vascular components (arterial, capillary, lymphatic or venous).
Peripheral vascular malformations represent a diagnostic and therapeutic challenge, and complementary
methods such as computed tomography, Doppler ultrasonography and magnetic resonance imaging, in
association with clinical findings can provide information regarding blood flow characteristics and lesions
extent. Arteriography and venography confirm the diagnosis, evaluate the lesions extent and guide the
therapeutic decision making. Generally, low flow vascular malformations are percutaneously treated with
sclerosing agents injection, while in high flow lesions the approach is endovascular, with permanent liquid
or solid embolization agents.
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INTRODUGAO

Asmalformagdesvasculares periféricas
(MV Ps) séo caracterizadas pelo desenvol-
vimento anormal de estruturas vasculares
(arteriais, capilares, venosas e linfaticas)
em diferentes proporgdes. De etiologia
congénita, podem apresentar-se no decor-
rer davida e em cercade 90% dos casosja
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clinicae o examefisico sdo diagndsticosna
maioria dos casos, e exames de imagem,
como a ultrassonografia com Doppler, a
tomografia computadorizada e a ressonan-
cia magnética, auxiliam em casos duvido-
Sos e s80 importantes para o adequado pla-
nejamento terapéutico.

A corretaclassificagdo das MV Ps, com
uso das terminologias atuais, guia o trata-
mento e evita confusdes semanticas, resul-
tando em indicagOes terapéuticas equivo-
cadas. Algunstipos de MV Ps sdo erronea
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mente denominadas “ hemangiomas’ efre-
guentemente confundidos com o heman-
gioma infantil, neoplasia benigna, geral-
mente autolimitada e com regressao espon-
tnea na maioria dos casos, caracteristica-
mente encontrada em neonatos.

O tratamento das MVPs com auxilio
dos diferentes métodos de imagem esteve
em destague nos Ultimos anos, principal-
mente gracas aos 6timos resultados finais,
baixos riscos para o paciente e progresso
nos materiais e técnicas utilizados. Em al-
gumeas situagdes, pode-se associar o trata-
mento endovascular ao cirdrgico.

CLASSIFICACAO

As MVPs e os tumores vasculares sdo
doencas compl etamente distintas, tanto do
ponto de vista diagndstico, como terapéu-
tico edasformas e danecessidade de acom-
panhamento, porém, juntas, podem ser
denominadas anomalias vasculares. Um
dos motivos paraaconfusio € anomencla-
turautilizada para as anomalias vasculares
pelos diferentes profissionais envolvidos
no tratamento dos pacientes®.

Radiologistas, patologistas, pediatras,
dermatologistas, cirurgides vasculares,
plésticos e de cabega e pescogo, otorrino-
laringologistas e oftalmologistas sdo al-
guns dos especialistas envolvidos no pri-
meiro atendimento, diagndstico, tratamento
e acompanhamento desses pacientes, em
gera criangas, adolescentes e adultos jo-
vens. Nomenclaturas dubias para doengas
diferentes com frequéncialevam aiatroge-
niasterapéuticas, d gumasvezescom resul-
tados catastroficos para o paciente®. Tra-
tar um hemangiomainfantil (tumor benigno
da infancia com involugdo espontanea na
mai oriados casos) como umamalformacao
venosade baixo fluxo (muitas vezes deno-
minada “hemangioma cavernoso”) pode
levar a uma mutilagdo desnecessaria. E 0
contrério, tratar uma malformagao venosa
como um hemangioma infantil também
leva a insucesso terapéutico, com dispén-
dios desnecessarios, sem a resolugdo do
problema do paciente.

Para tentar solucionar o problema, em
1992, apds anos de encontros internacio-
nais para discutir o assunto, foi criada a
Sociedade Internacional para o Estudo das
Anomalias Vasculares (International So-
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ciety for the Study of Vascular Anomalies
—ISSVA). Em 1996, durante um de seus
encontros, foi criada a classificagéo atua
das doengas (Tabela 1).

Esta classificagdo divide as anomalias
vasculares em tumores vasculares (que in-
cluem os hemangiomas infantis e outros
tumores vasculares raros que podem ocor-
rer tanto em criangas como em adultos) e
malformagdes vascul ares (subclassificadas
de acordo com as caracteristicas do fluxo
sanguineo —ato e baixo fluxo —e de acordo
com 0s componentes histolégicos que
compdem alesdo — arteria, capilar, venoso
e linfético). A classificagdo baseou-se em
achados patol 6gicos do artigo de Mulliken
e Glowacki, publicado em 1982®. Tumo-
res vasculares diferenciam-se das malfor-
magdes vasculares baseados em sua apa-
réncia clinica, radiol 6gica, achados histo-
patol 4gicos e comportamento biol égico. O
sufixo “oma’ significa proliferacéo tumo-
ral, por isso termos como “angiomad’, “he-
mangioma’ e “linfangioma’ s&o erréneos
guando atribuidos a malformagdes vascu-
lares e foram abolidos®.

Asanomalias vasculares sdo classifica-
das de modo ndo invasivo baseando-se nos

achadosclinicos, nahistériaevol utivaenas
caracteristicas encontradas nos diferentes
exames de imagem®9: ultrassonografia
com técnica Doppler colorida e espectra,
radiografiasimples, angiotomografiacom-
putadorizada, angiorressonancia magnéti-
ca”, flebografia e angiografia por cateter,
cada um com uma importancia diferente
nosdiversos subtiposdadoenca(Tabela?2).

QUADRO CLINICO E ACHADOS
NOS DIFERENTES METODOS
DE IMAGEM

O quadro clinico € extremamente vari&
vel. As MV Ps podem apresentar-se como:
assintométicas; pequenas maculas ao nas-
cimento; lesdes expansivas com coloracéo
varidvel, associadas ou ndo a dor e limita-
¢ao funcional; extensas deformidades com
impacto estético; e insuficiéncia cardiaca
de alto débito. Podem ser encontradas iso-
ladamente ou como parte de umasindrome
genética® edistribuem-se por todo o corpo.
N&o ha predominio entre 0s sexos.

Estdo sempre presentes ao nascimento,
mesmo que nem semprevisiveis. Tém cres-
cimento gradual, que acontece em diferen-

Tabela 1 Classificacao das anomalias vasculares considerando seus componentes vasculares (ISSVA

/ Mulliken, 1996). (Adaptado de Enjolras et al.®).

Tumores vasculares

Malformagoes vasculares

Hemangioma infantil

Hemangioma congénito (rapidamente in-
volutivo e nao involutivo)

Angioma em tufos
Hemangioendotelioma kaposiforme
Hemangiopericitoma

Granuloma piogénico

Hemangioendotelioma de células fusifor-
mes

Outros

Malformacgées vasculares de baixo fluxo
Malformagéao capilar (MC)
Mancha em vinho-do-Porto
Teleangjectasia
Angioqueratoma
Malformacao venosa (MV)
MV comum esporéadica
Sindrome de Bean
MV familiar cutdnea e mucosa
Malformacéo glomuvenosa (“glomangioma”)
Sindrome de Maffucci
Malformacao linfatica (ML)
Malformacdes vasculares de alto fluxo
Malformacao arterial (MA)
Fistula arteriovenosa (FAV)
Malformacéo arteriovenosa (MAV)
Malformacgées vasculares complexas-combinadas
Malformagao capilar-venosa
Malformacéo capilar-linfatico-venosa
Malformagéo linfatico-venosa
Malformagéo capilar-artério-venosa
Malformagéo capilar-linfatico-artério-venosa
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Malformacdes vasculares periféricas

Tabela 2 Importancia dos diferentes exames de imagem em algumas anomalias vasculares. (Adaptado
de Enjolras et al.®).
Hemangioma
infantil MC MV ML MAV
US-Doppler +++ ++ ++ ++ +++
Radiografia - ++ + /- +
(flebdlito/osso) (0ss0) (0ss0)
Angio-TC + +++ +++ ++
Angio-RM ++ + - ++
Angiografia por cateter + - +++

MC, malformagéo capilar; MV, malformagao venosa; ML, malformagéo linfatica; MAV, malformacéo arteriovenosa.

tes fases da vida dependendo dos compo-
nentes dalesdo. Nunca apresentam invol u-
¢80 espontanea (caracteristica presente na
maioria dos hemangiomas infantis).

Malformagdes capilares (MCs)

Sd0 as malformagdes vasculares mais
frequentemente diagnosticadas e incluem
asteleangiectasias e as manchas em vinho-
do-Porto®. As MCs sfo lesbes de baixo
fluxo usualmente visiveis ao nascimento e
apresentam-se como méculas avermelha
das de dimensdes variaveis (pequenas m&
culas até grandes lesbes que podem reco-
brir todo um membro)“?, S&o maiscomuns
nacabegae pescogo. Em geral ndo apresen-
tam alteragdo de coloragcdo no decorrer da
vida e podem ser confundidas com precur-
sores de malformagfes venosas, sendo por
vezes necessaria uma reavaliacdo dalesdo
meses apds 0 nascimento para confirmar o
diagndstico.

O método deimagem indicado paraava-
liacdo destas|esbes quando hdasuspeitade
outralesdo vascular, geralmente profunda,
mimetizando uma MC, é a ultrassonogra-
fia com técnica Doppler. No caso de uma
MC, a ultrassonografia com Doppler ndo
apresentard achado especifico, enquanto no
caso de outralesdo vascular profunda, mi-
metizando uma MC, os achados seréo es-
pecificos da doenca®.

M alfor magdes venosas (MVs)

AsMV sjaestéo presentesao nascimento
e podem desenvolver-se em qualquer pe-
riodo da infancia e adolescéncia. Usual-
mente apresentam-se cOMo massas azula-
das, compressiveis, as vezes associadas a
pequenas nodul agdes endurecidas, que cor-
respondem aflebdlitos. Nao haalteracéo da
temperatura da lesdo ou presenca de fré-
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mito a palpagdo. Podem apresentar varia-
G20 de suas dimensdes, dependendo da po-
Sicdo ou da manobra de Valsalva®®.

A ressonanciamagnéticaé o método de
imagem que fornece mais informagdes so-
bre area extensdo da lesdo e sua relacdo
com estruturas adjacentes (Figuras 1 e 2).
S30 iso- ou hipointensas nas sequéncias
ponderadas em T1, podendo ser discreta
mente hiperintensas caso contenham gor-
dura em seu interior. Pequenas areas de
auséncia de sinal em todas as sequéncias

representam calcificacBes distréficas ou
flebdlitos. Classicamente, apresentam hi-
perintensidade nas sequéncias ponderadas
em T2, sequénciaque é mais sensivel para
demonstrar areal extensdo dalesdo. Apds
aadministracdo de contraste, haverarealce
homogéneo ou heterogéneo da lesdo, per-
mitindo diferenciagéo exata dalesfo emre-
lagBo ao tecido perilesional. E 0o método de
escol haparaacompanhar osresultados apés
escleroterapia®™ (Figura 2). Estas éreas
mostram-se heterogéneas tanto em T1
quanto em T2, e um menor realce em rela-
¢80 s éreas dalesio ndo tratadas'™.

A avaliagdo com Doppler colorido e
espectral demonstra fluxo monofésico ou
bifasico em cerca de 80% das lesBes. A
arteriografia ndo tem papel importante na
avaliagdo das MV's, umavez que a grande
maioria ndo apresentard achados especifi-
€0s ou apenas um discreto blush venoso ou
capilar tardio. As artérias que suprem a
malformag&o podem ser normaisou discre-
tamente ectasiadas, e as veias de drenagem
podem apresentar-se dilatadas.

Figura 1. Malformacdo venosa. Sexo masculino, 36 anos, lesdo arroxeada e compressivel na face pal-
mar da mao esquerda, presente desde o nascimento e com crescimento na adolescéncia. Ressonancia
magnética, sequéncias ponderadas em (a) T2 com saturagao de gordura, (b) T1 com saturagédo de gor-
dura e (c) T1 com saturacéo de gordura ap6s administragdo de contraste, evidencia leséo de limites
precisos com hipersinal em T2, isossinal a musculatura em T1 e realce homogéneo apds a administra-
¢ao de contraste na face palmar da mao esquerda, envolvendo os tenddes flexores dos dedos. Radiogra-
fia simples (d) demonstra pequenos flebdlitos na topografia da lesdo (setas). Flebografia (e,f) por pun-
céo direita precedendo a escleroterapia com élcool absoluto evidencia lesdo dismorfica, com retorno

venoso em sentido habitual.
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Figura 2. Malformacdo venosa. Sexo masculino, 55 anos, deformidade facial associado a leséo cuta-
nea arroxeada, presente desde o nascimento. Ressonancia magnética, (a) sequéncia ponderada em
T1, realizada no inicio do tratamento percutaneo, evidencia assimetria facial, maior a direita, a custa de
formagao expansiva de limites precisos e irregulares, abrangendo o subcutaneo e a musculatura da regiao
malar, com isossinal @ musculatura em T1. Ressonancia magnética, sequéncias ponderadas em (b) T1,
(e) T2 e (d) T1 com saturacdo de gordura apds administragéo de contraste, realizada quatro anos apds
o inicio do tratamento, evidencia melhora na assimetria facial, com reducao da leséo previamente des-
crita, que demonstra hipersinal em T2 e realce homogéneo apds a administracao de contraste. Flebo-
grafia (e,f) por puncéo direita precedendo uma das sessoes de escleroterapia com &lcool absoluto evi-
dencia lesao multicavitada em hemiface direita.

A ultrassonografia é o primeiro método
utilizado para avaiagcdo das MV's, por néo
ser invasivo e ser amplamente disponivel.
Caracterizam-se por massas heterogéness,
predominantemente hipoecogénicas, apre-
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sentando em seu interior estruturas tubula-
res hipoecoicas, que representam os canais
vascularesdalesdo. Quando detectados, os
flebdlitosrevelam-se como estruturas hipe-
recogénicas com sombra acUstica posterior.

A tomografiacomputadorizada, mesmo
com administracéo de contraste, fornece
informagBes limitadas em relacéo a lesfo,
habitual mente subestimando suas dimen-
sdes, além de expor o paciente a radiagdo
ionizante. Neste método, assim como na
radiografia convencional, um achado fre-
quente éapresencadeflebdlitos (Figural)
€ 0 espessamento da cortical 6ssea, quando
h& intima relago entre alesdo e 0 0sso.

A flebografia por pun¢go direta é con-
siderada padr&o ouro e indicada nas situa-
¢Oes em que se necessita confirmagdo do
diagndstico ou planejamento terapéutico.
Foram descritos padrdes flebogréficos dis-
tintos considerando amorfol ogia (espongi-
forme, cavitario e dismérfico) e o retorno
venoso (tipo |: isolado da drenagem venosa
normal; tipo I1: drenagem venosa em sen-
tido habitual, com valvulas competentes,
tipo Il veias de drenagem ectasiadas e
apresentando valvulasincompetentes; tipo
IV: completamente composta de veias ecta-
Siadas e displésicas)®. Esta classificagio
guda no plangjamento terapéutico e sugere
0 prognostico. Lesdes cavitérias e dismor-
ficas s8o tecnicamente mais simples de
serem tratadas, apesar das |esdes dismor-
ficas apresentarem maiores taxas de recor-
réncia. Lesdes espongiformes necessitam
mUltiplas sessBes de escleroterapia e mul-
tiplas pungdes por sesséo.

Malformagdes linfaticas (MLs)

Cercade 80% das MLs s&o visiveis an-
tesde um ano de vida. S8o encontradas pre-
dominantemente na regido da cabega, pes-
€0Gco € axilas (95%) e apresentam-se como
massas sem alteracdo da coloracdo dapele,
quando superficiais, endo compressiveisas
manobras (em contraste com asMV's). Po-
dem ser classificadas em: macrocisticas,
guando apresentam é&reas cisticas de di-
mensdes varidveis, microcisticas, quando
apresentam &reas menores que 2 mm em
umamatriz solida; ou mistas, quando apre-
sentam achados dos dois subtipos anterio-
res®. So lesdes que podem ter dimensies
que variam de acordo com processosinfla-
matOrios regionais ou sistémicos. A resso-
nancia magnética é o melhor exame de
imagem para determinar a extensdo dale-
sd0 e controlar a terapéutica (Figura 3).
Caracterizam-se por massas |obuladas,
comiso- ou hipossinal nas sequéncias pon-
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Figura 3. Malformacéo linfatica,
tipo macrocistica. Sexo feminino,
6 anos, com abaulamento indolor
e sem lesdo cutanea na regiao axi-
lar direita observada aos seis me-
ses de idade. Ressonancia magné-
tica, sequéncias ponderadas em
(@) T2, (b) T1 e (c) T1 com satura-
¢éo de gordura apds administracéo
de contraste, evidencia lesao de
limites precisos com alguns finos
septos em seu interior situada na
regiao axilar direita, apresentando
hipersinal em T2, hipossinal em T1
e discreto realce de alguns septos
apos a administragdo do contraste.

deradas em T1 e hipersinal nas sequéncias
ponderadas em T2. Apds a administracdo
de contraste, pode haver discreto halo de
real ce ou real ce nos septos nas lesdes ma-
crocisticas eausénciaou minimo real ce nas
lesBesmicrocisticas. Pode ser observadolin-
fedema perilesional”). A ultrassonogréfia,
assim como paraoutras malformagdesvas-
culares, € método utilizado para avaliagdo
inicial. O subtipo macrocistico é caracteri-
zado por massa cistica multiloculada, sem
fluxo ao estudo Doppler, enquanto o sub-
tipo microcistico apresenta-se hiperecogé-
nico*?. A tomografia computadorizada de-
monstra massas com baixa atenuacdo, oca-
sionalmente apresentando niveis liquidos,
com minimo realce septal e periférico. A
angiografian&o tem valor diagndstico neste
tipo de malformagdo vascular (Figura 4).

M alfor magdes arteriovenosas (MAVS)

AsMAV: s caracterizam-se por comuni-
cacdo anormal entre artérias e velas, inter-

Radiol Bras. 2010 Mai/Jun;43(3):185-194

Malformacdes vasculares periféricas

postas por tecido malformativo denomi-
nado nicho ou nidus. Apresentam-se como
massa coberta por pele de colorag&o nor-
mal ou angiomatosa, geralmente lisa e bri-
Ihante*®, com aumento da temperatura
local, e podem apresentar frémito e sopro.
As veias de drenagem podem tornar-se
evidentes e tortuosas, e traumas locais po-
dem levar a sangramentos de grande monta
com risco avida. A ultrassonografia € mé-
todo deavdiagdoinicial edemonstraestru-
turas tubulares anecoicas, sem massa de
partes moles bem definida. Ao estudo Dop-
pler, alesdo apresenta &reas de shunt arte-
riovenoso, com altas velocidades de pico
sistélico e veias ectasiadas com fluxo arte-
rializado. A ressonancia magnética (Figu-
ra 5) evidencia diversas areas de auséncia
de sind (flow-void) nas sequéncias ponde-
radas em T1 e T2, que correspondem as
artérias nutridoras e a0 nidus malformativo.
Geralmente ndo sdo observadas massas
junto dos vasos patol dgicos, o que facilita
a diferenciacdo das MAV's em relagdo a
tumores hipervasculares”. Paralelamente,
natomografia computadorizada mantém-se
0 aspecto de multiplas artérias nutridoras
ectasiadas, com contrastagdo precoce das
veias de drenagem, sem massa significa-
tiva interponente. A arteriografia (Figuras
5 e 6) é diagndstica e padréo ouro para o

Figura 4. Malformacéo linfatica, tipo macrocistica. Sexo feminino, 25 anos, com abaulamento indolor
no antebraco direito e sem leséo cuténea associada desde a infancia. (a) Angiografia seletiva por cateter
do membro superior direito ndo evidenciou lesdes. (b,c) Pungdes percutaneas com injegéo de solugao
iodada apos aspiragéo de conteldo citrino precedendo a escleroterapia demonstra multiplas cavidades
de tamanhos variados que se comunicam. (d) Aspecto fluoroscépico imediatamente ap6s aplicacdo
percutanea de solucao de &lcool absoluto e contraste iodado.
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Figura 5. Malformacéo arteriovenosa. Sexo masculino, 25 anos, tetraplegia de instalacao progressiva ha dois anos. Ressonancia magnética da coluna cer-
vicotoracica, sequéncias ponderadas em (a) T2 e (b) T1 no plano sagital e ponderadas em (c) T1 e (d) T2 no plano axial, evidencia estrutura serpiginosa
cervicotoracica com auséncia de sinal em todas as sequéncias, paravertebral a esquerda, com componente venoso no canal medular, promovendo compres-
s&o da medula espinal. (e) Angiorressonancia magnética demonstra comunicacao de ramos da artéria subclavia esquerda com contrastagao precoce da veia
subclavia do mesmo lado, interposta por tecido amorfo realgante (nidus). (f,g,h) Angiografia evidencia malformagao arteriovenosa suprida por ramos das artérias
subclavias. (i,j,1) Angiografia apds quatro sessdes de embolizagédo por microcateterismo com uso de NBCA evidencia acentuada reducao da circulacdo no
nidus. (m) Aspecto do NBCA ocupando a luz dos vasos patolégicos ao final da Ultima sesséo de embolizagdo. O paciente evoluiu com recuperagao total das

fungoes motoras.

diagndstico das MAVs, caracterizada pela
contrastacdo precoce de estruturas venosas
e pela presenca do nidus malformativo.

Fistulas arteriovenosas (FAVS)

AsFAVSs, por suavez, sdo diferenciadas
das MAV's por apresentarem comunicacao
diretaentreaartériaeaveia Diferentemente
das FAVsintracranianas, as periféricas sdo
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geralmente secundéarias a processos pos-
trauméticos ou pos-infecciosos™. A pele
da regi&o afetada geralmente apresenta-se
de coloragéo normal. Pode apresentar fré-
mito e sopro ao exame fisico. A ultrasso-
nografia associada a técnica Doppler de-
monstra aumento do pico de velocidade
sistélico no sistema arterial, que pode se
apresentar ectasiado, com veias de drena-

gem também ectasiadas e fluxo arteriali-
zado. Os achados de ressonancia magné-
tica s80 semel hantes aos das MAV'S, exceto
pela auséncia do nidus malformativo. A
arteriografia também é diagnostica e pa-
dr&o ouro para o diagndstico das FAVs,
sendo a diferenciagdo com as MAVs feita
pela auséncia do nidus malformativo (Fi-

gura’).
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Figura 6. Malformagéao arteriovenosa. Sexo feminino, 6 anos, abaulamento doloroso na panturrilha direita, com aumento de temperatura e frémito local.
(a,b) Angiografia seletiva por cateter evidencia malformacao arteriovenosa na regiao posterior da coxa direita. (¢) Microcateterismo seletivo realizado durante
sessdo de embolizagdo com Onyx. (d) Aspecto fluoroscépico do Onyx ocupando o nidus e as artérias nutridoras ao final da sessao. (e) Angiografia seletiva por
cateter ao final do procedimento evidencia resolucdo da malformacéo arteriovenosa.

Figura 7. Fistula arteriovenosa. Sexo masculino, 31 anos, acidente automobilistico. Aumento de volume da coxa esquerda apés fixacao da fratura do fémur.
(a,b) Angiografia seletiva por cateter do membro inferior esquerdo evidenciou fistula arteriovenosa direta entre ramo da artéria femoral profunda e a veia
femoral superficial deste lado. (¢) A comunicacéo foi tratada por via percutanea por meio de microcateterismo seletivo e injecdo de NBCA. (d) Aspecto fluo-
roscépico do NBCA ocupando a comunicagao arteriovenosa ao final do procedimento. (e) Angiografia seletiva por cateter realizada ao final do procedimento

evidencia resolugéo da comunicagéo.

Malformagdes arteriais (MAS)

AsMAscom sintomasclinicosrelevan-
tes acometem principalmente a aorta, seus
ramos e as artérias dos membros, e englo-
bam os aneurismas, as coarctagdes e as hi-
poplasias vasculares. O quadro clinico é
variavel e depende dalocalizagdo e do tipo
de alteragdo. A coarctagdo adrticaéamais
frequente e mais conhecida MA; pode es-
tar acompanhada de malformagGes cardia-
cas em aproximadamente 5% a 8% dos ca-
SOS e gpresentar-se com hipertensdo, insu-
ficiénciacardiaca, baixaperfusio dosmem-
bros inferiores e cefalela. Embora seu tra-
tamento, na maioria das vezes, sgja cirdr-
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gico, pode ser realizado por intermédio da
radiologia intervencionista, com angio-
plastia por bal&o ou stent. Outras MAsin-
cluem a artériailiacainterna fetal e a per-
sisténciada artéria cidtica, que se apresen-
tam com claudicaco e isquemia de mem-
bros inferiores. A artéria subclavia direita
aberrante pode apresentar umadilatagdo ou
um aneurisma em sua origem (diverticulo
de Kommerel) e pode apresentar-se assin-
tométicaou com disfagialusdria®. Podem
ser facilmente diagnosticadas com auxilio
da angiotomografia computadorizada, an-
giorressonancia magnética e angiografia
por cateter.

M alfor magdes complexas

Abrangem as malformagdes com dois
ou mais tipos histoldgicos diferentes (ca-
pilar-venosa, capilar-linfético-venosa, lin-
fético-venosa, capilar-artério-venosa e ca-
pilar-linfético-artério-venosa).

Sindromes associadas a malfor macfes
vasculares

Muitas sindromes apresentam malfor-
magOes vasculares em sua composi¢&o.
Sao exemplos: Sturge-Weber, Klippel-Tre-
naunay, cutis marmorata teleangiectatica
congénita, Parkes-Weber, Proteus, Maf-
fucci, entre outras®.
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OPCOES TERAPEUTICAS
E INDICACOES

O tratamento das malformagtes vascu-
lares é extremamente variado®® e abrange
resseccZo cirlirgica, terapiaalaser®™, escle-
roterapia por punco direita’®'” e embo-
lizag#o arterial 819, com indicagBes espe-
cificas para cada subgrupo de lesdes, com
base na sua localizac&o, extensdo e classi-
ficac8o. A correta classificagdo é impera-
tiva para determinar a escolha terapéutica
para cada caso, e a escolha errbnea de ma-
teriais embolizantes pode ser desastrosa.
Malformagdes de baixo fluxo geralmente
sdo tratadas por abordagem percuténea e
injecéo de agente esclerosante, enquanto
para.as malformagdes de alto fluxo o acesso
€ endovascular com uso de agentes embo-
lizantes permanentes liquidos e sdlidos.

O tratamento atual mente indicado para
as malformagBes capilares € o laser corante
pulsado (pulsed dye laser — PDL) com
comprimento de ondaespecifico paraaoxi-
hemoglobina, que promove a coagulagéo
sanguinea no interior dalesfo, com clarea-
mento dalesio no decorrer do tratamento'™®,
Quando o comprimento de onda é determi-
nado paraaoxi-hemoglobina, adestruicdo
ocorre quase sel etivamente nos vasos san-
guineos patol égicos, preservando os teci-
dos adjacentes, com auséncia de cicatriz e
6timos resultados estéticos. Ocasional-
mente, a absor¢do do laser pela melanina
epidérmica provocainjUria térmica, sendo
necessaria associagdo de resfriamento cu-
taneo durante a aplicacéo do laser.

Preconiza-se que 0 acompanhamento
ambulatorial dos pacientes e a deciso te-
rapéutica sejam multidisciplinares, sendo
aequipe formada por pediatras, cirurgites
pedi&tricos, dermatol ogistas, radiol ogistas,
radiologistas intervencionistas, cirurgioes
vasculares ou plésticos, otorrinolaringolo-
gistas, oftalmologistas, cirurgides de cabega
e pescogo, ortopedistas oncol Ggi cos, anes-
tesistas, psicdlogos, fisioterapeutas e tera-
peutas ocupacionais®.

No momento da decisdo terapéutica,
deve-se levar em conta os riscos do trata-
mento proposto em relagdo ao impacto psi-
coldgico e morbidades associadas a0 curso
natural da doenga. Indicagfes absolutas
para o tratamento sd0: hemorragia, insufi-
ciéncia cardiaca de ato débito, complica-
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¢des secundérias a hipertensdo venosa e
lesdo em regido que causerisco avida, como
as vias aéreas. Ja as indicacles relativas
incluem: dor ou desconforto progressivos,
ateragOes funcionais que prejudicam as
aividadescotidianasou aqualidadedevida,
deformidade severa, sindrome vascular-6s-
sea (aumento discrepante de um membro),
localizagdo dalesio com alto risco de com-
plicacBes einfeccdo ou sepserecorrentes®.
A decisdo entre tratamento cirlirgico ou
por radiologia intervencionista baseia-se
na experiéncia dos profissionais envolvi-
dos, levando em consideracdo a opgdo do
paciente ou responsavel. Em determinadas
situagdes, pode-se associar 0s métodos.

Tratamento percutaneo guiado
por imagem

O tratamento percutaneo pode ser rea-
lizado por diferentes vias de acesso, com
uso de umagamade agentes embolizantes.
A caracteristicadeterminante paraaescolha
do método mais adequado é aclassificagdo
dalesdo quanto avelocidade do fluxo san-
guineo. A embolizagdo transarteria outrans-
venosa é preferida para tratamento de mal-
formagdes de alto fluxo e pode ser reali-
zada com agentes embolizantes solidos,
€omo as espirais metélicas em platinacom
destacamento controlado, eventualmente
microparticulas de polivinildcool (PVA),
Gelfoam e outros™®29, ou agentes|iquidos
adesivos, como o cianoacrilato, e ndo ade-
sivos, como 0 Onyx (ev3 Neurovascular,
Inc.; Irvine, CA, EUA)®. Japara o trata
mento das lesdes de baixo fluxo, opta-se
pela escleroterapia percutanea.

A ecleroterapiatrata-se de pungdo per-
cuténea direta da lesdo com agulha fina,
conectada um pequeno extensor, pelo qua
é realizada injecdo de diferentes substan-
cias que promovem coagul agdo sanguines,
desnaturagéo proteica e um acentuado pro-
cesso inflamatdrio local que levaré a obli-
teragéo das cavidades malformadas. A in-
jecdo da maioria dos agentes esclerosantes
éfeitasob controlefluoroscopico. Pungdes
de lesdes profundas podem ser realizadas
com auxilio ultrassonogréfico ou tomogré-
fico. Diversos agentes esclerosantes ja fo-
ram usados®2%, mas o de maior abrangén-
cia e de menor custo é o &cool absoluto,
misturado a outras substancias para torna
lo radiopaco e menos fluido®691217:29),

Na embolizagdo transarterial, alesdo €
acessada por meio de puncdo arterial adis-
tancia, com uso de cateteres, cateteres-guia
e microcateteres, com aplicacdo de mate-
rial permanente liquido ou sdlido, com in-
tuito de preenchimento dos vasos malfor-
mados e resolugdo das comunicagdes and-
malas. Eventualmente, dependendo da lo-
calizagdo dalesdo, 0 acesso também pode
ser percutaneo direto(1821:26.27),

Os procedimentos sdo realizados sob
anestesiageral ou sedac&o acompanhadade
bloqueio anestésico regional, dependendo
da localizagdo da lesfo. Alguns cuidados
pré-operatérios, como avaliagdo dafuncdo
renal, avaliagdo dacoagul abilidade sangui-
nea, contagem de plaquetas, devem ser
monitorados e alteragdes identificadas de-
vem ser corrigidas.

Alcool absoluto

E 0 agente mais usado paraesclerotera-
pia percutanea, intravenosa ou intra-arte-
rial, dependendo das caracteristicas hemo-
dinamicas da lesfo. E indicado para mal-
formagoesdebaixofluxo (Figuras1,2e4).
Pode ser utilizado misturado a contraste
iodado ou contraste oleoso & base de 6leo
de papoula—lipiodol ou Ethiodol (Savage
Laboratories; Melville, NY, EUA). Sua
acdo ocorre por lesdo do epitélio do vaso,
coagul agdo sanguinea, trombose e oclusdo,
com resposta terapéutica em torno de 64%
a96%5172) As complicagBes do uso do
acool absoluto variam em torno de 7,5%
a 27,95% e incluem: necrose cuténea, dor
transitoria, contraturamuscular, lesdo neu-
rolégica (em geral transitéria), celulite,
trombose venosa profunda, embolia pul-
monar, e até choque circulatrio®. A dose
méxima considerada segura € de 1 mL/kg
de peso em cada sess309; dependendo da
extensdo e da localizagdo da lesdo, multi-
plas sessdes poderdo ser necessérias. Apos
aredizag8o do procedimento, uma intensa
reacdo inflamatéria local € esperada, e se
necessario, anal gésicos e anti-inflamatdrios
podem ser utilizados. Estes Gltimos devem
ser evitados a0 maximo, pois a atividade
inflamatéria estaassociadaamelhoresres-
postas terapéuticas.

Bleomicina

A bleomicina é um antibidtico citoto-
xico antitumoral que apresenta agdo escle-
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rosante quando em contato com o epitélio
vascular, efeito colateral que foi utilizado
para uso terapéutico pela primeiravez em
1977 para o tratamento de MLs do tipo
macrocistico. Sua utilizagdo nas MV Ps é
mais frequente para as MLs, mas também
ha relatos de uso para MVs e MAVS®0,
Deve ser diluidaparaumaconcentragéo de
1 mg/mL, aplicada por puncéo direta na
lesBo. As complicacBes mais comuns sdo
celulite, ulceragdo, queda de cabelo e sin-
tomas semelhantes ao resfriado.

OK-432 (Picibanil) (Chugai
Pharmaceutical Co.; Téquio, Japao)

E uma solucZo preparada a partir de
células de Sreptococcus pyogenes liofili-
zadas, tratadas com benzilpenicilina. E uti-
lizado para tratamento de MLs, com bons
resultados no subtipo macrocistico. E inje-
tado por puncéo diretadalesdo, apds aspi-
racao de contelido seroso ou esbranquigado,
usualmente sem controle por nenhum mé-
todo de imagem. Apresenta baixos indices
de complicagoes.

Oleato de etanolamina

Agente pouco utilizado parao tratamento
de MVPs, é empregado mais comumente
paravarizes esofagicas. Deve ser misturado
a contraste iodado ndo idnico para manter
seu efeito surfactante e ser visualizado na
fluoroscopia®. Existem poucos relatos de
complicagfes, porém apresenta pior res-
posta terapéutica.

Polidocanol

Mais utilizado para escleroterapia de
varizes esofégicas e de membrosinferiores.
Devido a agéo anestésica do polidocanol,
n3o é necessaria analgesia durante o pro-
cedimento.

N-butil-cianoacrilato (NBCA)

Agente embolizante liquido adesivo, é
utilizado paratratamento de malformagdes
vascularesdealto fluxo, em especia notra-
tamento dasMAV s, por meio de punco di-
reta ou transarterial, com injegdo direta-
mente no nidus malformativo®? (Figuras
5e7). E usado diluido em lipiodol, em con-
centragOes que variam de acordo com ave-
locidade do fluxo sanguineo. O lipiodol re-
tarda a polimerizacdo do NBCA e o torna
visivel & fluoroscopia. O NBCA age poli-
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merizando-se quando em contato com o
sangue, ocupando o espaco vascular de
modo permanente, visto que € um agente
ndo absorvivel. Necessita experiéncia do
profissional no seu mangjo, parareduzir os
riscosdo procedimento e efeitos colaterais.

Copolimero etileno vinil acool (Onyx)

E um polimero biocompative! soltvel
em dimetil sulféxido (DM SO), de acéo per-
manente, ndo adesivo, que ndo age por poli-
merizagdo, mas por precipitacdo, causando
ocluso do vaso onde éinjetado. E umaso-
lucdo composta por copolimero etileno vi-
nil cool, DMSO e sais de tantalo, que o
tornaradiopaco. Deve ser mantido em agi-
tagdo por pelo menos 20 minutos antes do
uso, para que os componentes fiquem ho-
mogéneos no momento dainjecdo. Foi uti-
lizado primariamente na embolizagdo de
MAVS®? e FAV's durais intracranianas®.

Pela sua caracteristica ndo adesiva, seu
tempo de uso é prolongado, com melhores
resultados por sesséo quando comparado
a0 NBCA. Pode ser utilizado para trata-
mento de malformacBesdeato ebaixo flu-
X0s, geralmente por viaintra-arteria ouin-
travenosa®. Tem papel crescente no tra-
tamento de malformagdes de ato fluxo em
razéo do maior controle durante aadminis-
tragdo do material, com menores compli-
cagdes a distancia, principamente nas
MAVs (Figura6).

Espirais metélicas em platina

Utilizadas primariamente no tratamento
de aneurismas cerebrais desde o inicio dos
anos 90®Y, as espirais metdicas em platina
com destacamento controlado passaram
também a ser usadas no tratamento de ou-
tras lesBes vasculares cerebrais, como
FAVsduraisepiais, e periféricas, como nos
aneurismas viscerais e malformagdes vas-
culares de alto fluxo®.

S&o frequentemente utilizadas no trata-
mento das FAV's, por acesso endovascular
por via arterial. Também podem ser utili-
zadas nas outras malformagdes vasculares
no intuito de reduzir a velocidade do fluxo
sanguineo para permitir 0 Uso Mais seguro
de agentes esclerosantes.

Suas indicagbes em MAVS sdo muito
limitadas, pois geralmente causam ocluséo
proximal dos pediculos, levando a um re-
crutamento de colaterais para o nidus mal-

formativo, o que dificulta uma abordagem
posterior e ndo resulta em nenhuma me-
Ihora clinica.

Particulas de polivinilalcool (PVA)

As particulas de PVA jaforam o mate-
rial de escolha tanto para o tratamento de
MAV s periféricas quanto cerebrais. Sdo de
facil manuseio, apresentam-se em diferen-
tes dimensdes e sdo aplicadas por meio de
cateterizagdo seletiva ou superseletiva dos
vasos nutridores da malformacdo. Causam
reducdo paliativa do fluxo sanguineo, mas
promovem oclusdo proximal e temporéria
dos vasos, sendo a recorréncia dos sinto-
mas muito frequente. Apresentam taxas
considerdveis de complicag&o por emboli-
zacdo de territdrios normais e migragéo
para o sistema venoso, podendo causar
tromboembolismo pulmonar. Por estesmo-
tivos, seu uso para o tratamento das MVs
€ atualmente muito restrito.

CONCLUSAO

O diagnostico dasanomaliasvasculares
érealizado com base nahistériaclinicaeno
exame fisico. InformagBes como presenga
da lesfo ao nascimento, crescimento pro-
porcional, periodo deinvolugdo, alteractes
de pigmentacdo da pele, efeito de massa,
presenca de sopro e de sindromes genéti-
cas associ adas sdo de extremaimportancia.
Os exames deimagem, em especial ultras-
sonografia com Doppler e ressonancia
magnética, sdo importantes para avaliar a
velocidade de fluxo da lesdo, suareal ex-
tensdo e o envolvimento de estruturas ad-
jacentes. Malformagdes vasculares de alto
fluxo devem ser sempre avaliadas por an-
giografia paraauxiliar naescolhado trate-
mento. E de extrema importancia para o
adequado acompanhamento dos pacientes
que sejam utilizadas as nomenclaturas cor-
retas aos diferentes subtipos de malforma-
¢Oes vasculares, no intuito de evitar iatro-
genias terapéuticas. O tratamento percuté
neo, segjapor puncéo direita.ou endovascu-
lar, necessitaum treinamento especifico da
equipe e o conhecimento profundo dastéc-
nicas a serem utilizadas.
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