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Resumo

Os bebés humanos, ao nascer, geralmente apresentam uma relacdo esquelética de classe
II. Posteriomente, a medida que o crescimento vai ocorrendo, a mandibula vai
gradualmente tomando um posicionamento mais anterior. A relacao esquelética de classe

I ¢ alcangada, por norma, entre os quatro e os seis anos de idade.

Contudo, existem excepgdes. Uma dessas excepgdes € o caso clinico de uma paciente
de um ano e cinco meses de idade, gémea heterozigética, prematura, de baixo peso a
nascenca, que apresenta um hemangioma da paroétida esquerda, sem sintomatologia
dolorosa, que regrediu sem tratamento antes de completar um ano de idade. Apos a

regressao desenvolveu uma ma oclusao de classe II1.

Por ndo ser comum, achdmos o caso interessante para o nosso estudo e, com isso,
pretendemos realizar uma pesquisa no sentido de tentarmos perceber o porqué deste

desvio do padrao de crescimento e sua eventual relagdo com a patologia da parotida.

Os hemangiomas sdo tumores vasculares benignos que afetam predominantemente
lactentes do sexo feminino, caucasianos, de baixo peso a nascenga € prematuros.
Apresentam predilecdo pela zona cervicofacial e na sua maioria sdo esporadicos,
assintomaticos e ndo necessitam de qualquer intervengdo. A menos que estejam
localizados em zonas de alto risco e possam comprometer estruturas nobres. Raramente
causam complicacdes e, quando acontece, a ulceracdo ¢ a mais frequente. Quanto ao seu
envolvimento com as estruturas 6sseas, tentaremos perceber ao longo deste trabalho qual
¢ o papel destas lesdes e se realmente podem ou nao envolver o esqueleto craniofacial,

modificando o seu padrao de crescimento.

Palavras-chave: Desenvolvimento craniofacial. Ma oclusdo. Hemangioma. Patologia

vascular.






Abstract

The human newborns usually show a class II skeleton relation. Afterwards, as the growing
phase develops, the jaw gradually positions itself at the back. A skeleton class I relation
is usually reached in between four and six years of age. However, there are exceptions.
One of those exceptions being the clinical case of a one year and five months patient,
heterozygous twin, premature, low weight, showing a left parotid hemangioma, without
pain symptoms, which has decreased before reaching one year of age. After the decrease,
she has developed a class III malocclusion. Not being common, we found the case
interesting for our study and, therefore, we intend to perform a research to understand the

pattern deviation and its likely relation with the parotid pathology.

Hemangiomas are benign vacular tumors affecting predominantly female newborns,
caucasian, low weight and premature. The phenomena is usually found on the
cervicofacial area and in its majority they are sporadic, assymptomatic and do not require
any intervention. Unless they are located in high-risk areas and are able to compromisse
noble structures. They rarely cause complexities and, whenever these happen, ulceration
becomes more frequent. As regards to its envolvement with bone structures, we will try
to understand along our study the role of lesions and if they might envolve the craniofacial

skeleton, modifying its growing pattern along the way.

Key-words: Craniofacial development. Malocclusion. Hemangioma. Vascular

pathology.
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Introduc¢do

1. Introducio

Como ¢ manifesto, o corpo humano esta sujeito a diversas alteracdes desde o nascimento
até a idade adulta. Por exemplo, no caso dos recém-nascidos, a sua cabeca tem uma
dimensdo de cerca de 30% em relagdo ao resto do corpo, enquanto que num adulto
representa, apenas, 12% da dimensao do corpo. O mesmo se constata quando se compara
o tamanho da face e do cranio de um recém-nascido com a de um adulto. A nascenca a
face € muito menor que o cranio, verificando-se posteriormente um aumento em termos
de propor¢ao dos maxilares e restantes ossos da face em relagdo as estruturas que formam

o cranio (Proffit, 2013).

Para delimitacdo do tema do nosso trabalho, e olhando para o caso referido no resumo
acima, haverd que frisar que trataremos dos hemangiomas infantis (HIs) enquanto
neoplasias vasculares benignas mais comuns em lactentes, registando-se uma prevaléncia
rondando 10%. Estes hemangiomas sdo caracterizados pela formacdo de vasos
sanguineos com arquitetura incompleta, sendo envolvidos por células endoteliais
hiperplasicas. Os hemangiomas podem ou ndo estar presentes no nascimento, aparecendo
mais frequentemente no segundo més de vida, seguindo um padrdo caracteristico de
proliferacdo frequentemente seguido por involugdo espontinea (Donget al.,

2017; Sadick et al., 2017).

Podemos ainda dizer que o termo hemangioma ¢ comumente usado para descrever
anomalias vasculares que na verdade incluem um conjunto de lesdes distintas dos vasos
congénitas ou adquiridas. Normalmente, cerca de 60% dos casos diagnosticados estdo
localizados na cabega e no pescogo € podem causar varios disturbios locais € nos 6rgaos
envolventes, dependendo da morfologia e propriedades bioldgicas de cada lesdo. Os
pacientes com essa patologia podem apresentar desde uma simples mancha cutanea a
ulceracdes, complicacdes hemorragicas, restri¢ao auditiva, dificuldades na degluti¢do e
na fala, anomalias dentomaxilares, dificuldades respiratérias e comprometimento da
vis@o. Como em todas as doengas, o diagndstico precoce permite um acompanhamento e

tratamento adequados.

Com este contexto, estruturamos o nosso trabalho dentro das seguintes linhas

orientadoras: oferecimento de uma introducdo onde procuramos definir e delimitar o
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tema, realcando-se mais uma vez o facto de o trabalho ser baseado no caso de uma
paciente na qual acompanhdamos o aparecimento do hemangioma desde os dois meses de
vida até¢ a data deste estudo. De seguida, o estudo é dividido em duas partes: numa
primeira parte falaremos do desenvolvimento e crescimento craniofacial e suas alteragdes
e, noutra, faremos uma revisdo sobre as malformagdes e as neoplasias vasculares que
afetam a regido da cabeca e pescoco. A final, ofereceremos a conclusdo, na qual
tentaremos dar o nosso ponto de vista, apontando algumas causas e solugdes para o

tratamento.

Para contextualizacdo e fundamentagdo desta monografia recorremos a diversos métodos
de pesquisa, designadamente a consulta do acervo bibliografico disponivel na biblioteca
do Instituto Universitario Egas Moniz e base de dados de origem digital, tais como os das
plataformas PubMed e B-on. Concentramos o nosso estudo essencialmente em artigos
cientificos publicados nos ultimos dez anos e em teses publicadas no mesmo periodo de

tempo, nas linguas inglesa, castelhana e portuguesa.
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Desenvolvimento

2. Desenvolvimento

2.1 Crescimento e Desenvolvimento Craniofacial

O crescimento dsseo do esqueleto craniofacial € um processo gradual e lento. Sabe-se que
as estruturas Osseas que o constituem podem desenvolver-se em diferentes niveis e sob a
influéncia de fatores ambientais, genéticos e epigenéticos, sendo a importancia de cada

um deles varidvel dependendo da caracteristica em questao.

E do nosso conhecimento que o esqueleto craniofacial delimita espagos ocupados por
tecidos relacionados com fungdes vitais, como a respiracdo, a visdo, a fonacdo e a
mastigacdo. Este facto aumenta a necessidade de um conhecimento aprofundado do
crescimento ¢ do desenvolvimento craniofacial por parte dos médicos dentistas,
particularmente aqueles que se dedicam a area da ortodontia e da area maxilofacial. Tanto
¢ assim que ¢ necessario que se compreenda todo o complexo processo de maturagdo
Ossea e das estruturas adjacentes, bem como os fatores etioldgicos inerentes a0 mesmo,
tendo em vista o diagndstico e o tratamento adequados com respeito as necessidades de

cada paciente (Machado et al., 2007; Cunha, 2017).

Para compreender o crescimento € o desenvolvimento craniofacial, bem como as
alteragdes que resultam de desvios do padrao dos mesmos, € necessario que estes dois
conceitos (que estdo estreitamente relacionados) sejam bem diferenciados de forma a que
se perceba todo este vasto processo de desenvolvimento do esqueleto 6sseo e dos tecidos

adjacentes.

Enquanto o crescimento do organismo ¢ essencialmente caracterizado pelas progressivas
modificacdes, tanto da forma como das proporgdes internas e externas (que em diferentes
velocidades atuam em varias partes e diregdes), o0 mesmo ¢ variavel entre individuos
diferentes e dentro do mesmo individuo. Por outro lado, o desenvolvimento diz respeito
as mudangas estruturais e fisiologicas dos tecidos, ao aumento da especializagdo e,
consequentemente, ao aumento da complexidade (Vellini-Ferreira, 2008b; Giacon,

2012).
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Segundo Proffit (2013), ao nivel celular existem apenas trés possibilidades de
crescimento: hipertrofia (isto ¢, o aumento do tamanho das células individuais), a
hiperplasia (o aumento do numero de células) e a secrecdo de material extracelular,
contribuindo estas possibilidades para o aumento do tamanho das células.
Independentemente do tamanho ou do numero das células, este fendmeno (secrecdo de
material extracelular) ¢ particularmente importante para o crescimento 6sseo, em cujo

processo este material extracelular € posteriormente mineralizado.

Para a compreensado do crescimento de qualquer area do corpo haverd que determinar as
areas de crescimento, o tipo de crescimento e os fatores que determinam o mesmo. O
crescimento craniofacial ¢ um processo ordenado e complexo, o que torna dificil estudar
de forma isolada as diferentes estruturas que o constituem sem ter em conta a influéncia
que cada uma delas exerce para o normal funcionamento de todo processo. O complexo
craniofacial ¢ frequentemente dividido em quatro areas com diferentes tipos de
crescimento, nomeadamente a calote craniana, a base do cranio, o complexo nasomaxilar

e a mandibula (Vellini-Ferreira, 2008; Proffit, 2013; Giacon, 2012).

De seguida faremos uma breve descricdo sobre as carateristicas destas estruturas osseas,
abordando o seu tipo de crescimento e a influéncia que exercem umas sobre as outras,

bem como a sua influéncia no desenvolvimento do esqueleto craniofacial e da oclusdo.

2.1.2 Calote Craniana e Base do Cranio

A calote craniana ¢ constituida por ossos planos e tem uma formagdo
essencialmente intramembranosa, sendo o seu principal mecanismo de crescimento a
aposicao de osso nas suturas. Para além deste processo, verifica-se também a reabsor¢ao
na superficie interna e a aposi¢do na superficie externa, o que leva a uma

remodelagdo da calote craniana durante todo crescimento (Giacon, 2012; Proffit, 2013).

A base do cranio, ao contrario do que se verifica na calote craniana, tem um crescimento
endocondral a partir das sincondroses que a constituem, nomeadamente: esfeno-
ocipital, inter-esfenoidal e esfeno-etmoidal. Ou seja, o osso forma-se a partir do tecido
cartilaginoso, processo esse que se verifica nas zonas de maior compressao como as que

estao associadas as articulagdes e aos ossos da linha média (Amaral et al., 2016). Apds o

16



Desenvolvimento

nascimento, as sincondroses sdo substituidas por tecido Osseo e desaparecem. As
articulagdes tornam-se iméveis, o que contribui para que a base do cranio (que €, como

se sabe, formada por varios 0ssos) pare¢a apenas um o0sso (André¢, 2014).

Apesar de a base do cranio ser uma estrutura da linha média, tem também um
crescimento lateral, o que influéncia os ossos vizinhos. A sincondrose esfeno-etmoidal
(limite anterior) cresce até aos sete anos de idade e estd intimamente relacionada com o
complexo nasomaxilar. Relativamente ao seu crescimento no limite posterior
(sincondrose esfeno-ocipital), a mesma tem um encerramento tardio e prolonga-se para
além dos vinte anos de idade, influenciando o crescimento da regido faringea e o

crescimento em largura do ramo ascendente da mandibula.

De modo que um desenvolvimento reduzido ou alterado da base craniana anterior pode
levar ao aparecimento de hipoplasias ou a falta de desenvolvimento do complexo naso-
maxilar, enquanto que uma redu¢do no desenvolvimento posterior associa-
se a ramos mandibulares estreitos, isto €, a um crescimento predominantemente vertical

(Boj et al., 2011; Proffit, 2013).

2.1.3 Maxila

No periodo poés-natal, o crescimento da maxila segue essencialmente o modelo
membranoso, em que a formacao de osso da-se por aposi¢ao a partir das suturas que
articulam a maxila com a base do cranio, nomeadamente a fronto-maxilar, a zigomatico-
maxilar, a zigomatico-temporal ea ptérigo-palatina. Sendo que as duas ultimas
contribuem mais para o deslocamento antero-inferior da maxila do que propiamente para

o seu crescimento (Boj et al., 2011).

A maxila cresce em todas dire¢cdes do espago, com um trajeto predominante para cima e
para tras, deparando-se com a base do cranio, o que provoca um deslocamento contrario
para frente e para baixo. Isto ¢, a modificagdo total no crescimento ¢ resultado de uma
remodelagdo superficial e translacdo superficial do complexo nasomaxilar, com

deslocamento antero-inferior em relacao a base do cranio.
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Todo este processo, ocorre de forma espontanea devido a existéncia de areas especificas
de aposicao, como a tuberosidade (considerada a maior area de crescimento), 0 processo
alveolar (directamente ligado a erup¢do dentaria), as suturas (frontomaxilar,
pterigopalatina, zigomatomaxilar), o palato e a espinha nasal. Notam-se ainda as areas de
reabsor¢ao, como o seio maxilar, o assoalho das fossas nasais e da orbita e o processo

zigomatico da maxila (Figura 1) (Vellini-Ferreira, 2008; André, 2014).

+++

Figura I - Crescimento da maxila. Zonas de aposi¢do representadas pelo sinal “+” e as de reabsor¢do

«“

pelo sinal (adaptado de https.//encrypted-tbn(.gstatic.com/images).

2.1.4 Mandibula

Ao contrario do que se verifica noutros ossos, o crescimento da mandibula segue
simultaneamente o modelo endocondral (condilo da mandibula) e 0 membranoso (corpo
e ramo ascendente) (figura 2). Na regido do condilo, na apofise corondide, forma-se uma
cartilagem que ¢ ossificada e contribui de forma significativa para o crescimento do
mesmo 0ss0. As restantes areas tém um crescimento por remodelacdo (Mizoguchi et al.;

2013; André, 2014).

Figura 2 - Crescimento mandibular (adaptado de https://encrypted-tbn(.gstatic.com/images)

18



Desenvolvimento

O condilo mandibular ¢ considerado o principal centro de crescimento da mandibula
devido a existéncia da cartilagem articular, que tem grande influéncia na morfogénese do
esqueleto maxilofacial e da articulacdo temporomandibular, tendo em conta que, ao
contrario do que se verifica noutros 0ssos, como 0s 0ssos longos (que sao constituidos
por duas cartilagens separadas espacialmente durante a fase de crescimento), cada uma

com func¢des distintas.

A cartilagem articular funciona como um amortecedor das forcas mecanicas e a placa de
crescimento funciona como local de crescimento. Na mandibula, a cartilagem
desempenha papéis tanto na funcdo articular como na do crescimento. A cartilagem
condilar, designada como cartilagem secunddria, difere de outras cartilagens primarias
em varios aspectos que vao desde a sua organizacao histoldgica, os modos de
proliferacdo, a diferenciagdo, a calcificagcdo e a resposta a fatores ambientais (como, por
exemplo, o stresse biomecanico, as hormonas e os fatores de crescimento). Do ponto de
vista histoldgico, esta cartilagem € constituida por diferentes tipos celulares dispostos em
varias camadas, nomeadamente a camada fibrosa, a proliferativa, os condrdcitos e a

camada hipertréfica (Giacon, 2012; Mizoguchi et al., 2013).

De uma forma mais resumida podemos dizer que o crescimento do condilo mandibular
resulta essencialmente de trés fendmenos: Proliferagdo de células progenitoras, a
producao de matriz cartilaginosa ¢ o do aumento de tamanho (hipertrofia) dos
condrocitos. Entre estes, a hipertrofia dos condrocitos contribui mais para o crescimento
condilar.

A semelhanca de outras estruturas dsseas que seguem este modelo de crescimento, na
mandibula também existem areas de aposi¢ao (o condilo, o bordo posterior do ramo
ascendente, o processo alveolar, o bordo inferior do corpo, a chanfradura sigmoide, o
processo coronoide ¢ o mento) e areas de reabsor¢do (o bordo anterior do
ramo ascendente e a regido supramentoniana) (Figura 2). Todo este processo de
remodelagdo provoca movimentos deslizamento e deslocamento que contribuem para o

posicionamento final da mandibula (Vellini-Ferreira, 2008).
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2.1.5 Fatores que Influenciam o Crescimento Craniofacial

Segundo Moss (1960), os "ossos nao devem ser considerados como as entidades
nomeadas da osteologia classica (por exemplo, uma mandibula ou uma maxila), mas sim
como uma série de segmentos, relacionados a fungdes especificas e respostas, durante seu
crescimento, para demandas funcionais especificas". O mesmo autor sugere ainda que "o
crescimento  craniofacial pode ser concebido como uma série de
processos homeostaticamente controlados nos quais o sistema nervoso regula os tecidos

periféricos" (Kyrkanides, Moore, Miller & Tallents, 2011; Altava & Gutman, 2014).

Partindo desta percep¢ao, podemos considerar a regido craniofacial como um sistema nao
linear que, apesar de ser fortemente influenciado por fatores genéticos, também tem
envolvidos no seu desenvolvimento diversos fatores locais, tais como a for¢a muscular, a
nutricdo, as hormonas e o meio ambiente. O equilibrio interativo destes factores permite
que as estruturas que constituem o complexo craniofacial crescam e moldem-se

espacialmente, determinando a quantidade e a qualidade de crescimento (Litas, 2015).

Os fatores genéticos predominam inquestiondvelmente durante a morfogénese
craniofacial na fase embrionaria, constatando-se que existe um padrdo genético que
conduz o crescimento de forma a alcangar harmoniosamente as medidas normais (Vellini-
Ferreira, 2008). Varios genes estdo envolvidos na regulagdo da morfogénese craniofacial,
sendo que os mesmos podem ser ativados e desativados em momentos criticos durante o
desenvolvimento. Acredita-se que os produtos genéticos, por si s0, ndo determinam o
crescimento, mas, ao exercerem a sua agdo, afetam a capacidade de resposta das células
a estimulos intrinsecos e extrinsecos (Hartsfield, Morford, Otero, & Carlson, 2015;

Altava & Gutman, 2014).

Outro factor importante no desenvolvimento dsseo consiste nas hormonas, visto que
algumas tém a capacidade de modificar direta ou indiretamente o crescimento e a
maturagdo Ossea. Na infancia as hormonas determinam o crescimento dsseo longitudinal,
a maturagdo esquelética e a aquisicao de massa dssea. Ja na idade adulta contribuem para
maturagio 6ssea. E o caso das hormonas tiroideias e a hormona do crescimento, que sdo
importantes  reguladoras da  homeostase  Ossea  (Gogakos, Bassett, &

Williams,2010; Litsas, 2015).
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Ao longo da vida, a hormona do crescimento desempenha um papel importante na
regulacio do crescimento e no metabolismo através da sua ligacdo ao
receptor transmembranar. Essa hormona afeta especialmente os locais de crescimento
com uma ossifica¢ao endocondral, tais como a cartilagem condilar e a base do cranio. Ela
exerce ainda um efeito regulador sobre a odontogénese e a remodelacdo Ossea, fazendo
sentir os seus efeitos anabdlicos nos 0ssos trabecular e cortical. As hormonas sexuais
também influenciam o crescimento durante a adolescéncia, na qual se verifica o seu pico

de producao, que coincide com o aumento da velocidade de crescimento (Litsas, 2015).

2.1.6 Alteracoes do Crescimento Craniofacial

Como vimos, o crescimento € o desenvolvimento craniofaciais dependem da interagdo
equilibrada entre os varios fatores envolvidos, de modo que sejam alcangadas proporgoes
normais de forma harmoniosa. Contudo, muitas vezes verificam-se alteragdes que levam
a um desequilibrio nas interagdes entre os varios fatores envolvidos, levando assim ao
aparecimento daquilo que chamamos deformidades craniofaciais, que sdo caracterizadas
por alteragdes transversais, verticais e sagitais da face. Estas alteragdes podem ter na sua
base a heredetariedade, as anomalias congénitas, 0 meio ambiente e fatores locais, como

os habitos parafuncionais (Almeida et al., 2010; Hartsfield, Morford, & Otero, 2012).

A hereditariedade e as anomalias congénitas sdo fatores que influenciam de forma
significativa o aparecimento de deformidades craniofaciais, uma vez que atuam numa
fase precoce do desenvolvimento durante o periodo embrionario. A hereditariedade esta
fortemente associada a caracteristicas especificas, tais como a forma e largura da face, o
tamanho, a posi¢do e o numero dos dentes, bem como a raca. E importante destacar o
papel da hereditariedade em gé€meos, notando-se que varios estudos demostram que
0s monozigotos, por norma, sdo concordantes na sua ma oclusdo, porque partilham o
mesmo o DNA. As diferencas que se verificam devem-se a fatores ambientais e ndo
genéticos. O mesmo nao se verifica nos dizigotos, ja& que sO partilham em parte o

mesmo DNA (Almeida, et al., 2010; Zere et al., 2018).

Quanto as anomalias congénitas, as mesmas destacam-seé como craniossinostoses,

fissuras palatinas e labiais, displasia ectodérmica, microssomia hemifacial, displasia
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cleidocraniana, amelogénese e dentinogénese imperfeitas e prognatismo mandibular.
Todas estas anomalias tém na sua base fatores genéticos que podem ou ndo ser

modificados por fatores ambientais (Cruz & Oliveira, 2007).

Constitui uma  tarefa dificil identificar com exatidao os fatores que levam
ao aparecimento de mas oclusdes porque, como vimos, por norma resultam da interagdo
de varios processos que t€ém a capacidade de modificar a quantidade de crescimento e a
direcao do mesmo, podendo condicionar alteragdes na posicao das estruturas dsseas, das

estruturas adjacentes e, consequentemente, da fungao e da estética.
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2.1.7 Crescimento Craniofacial e Oclusao

No inicio da formagdo do complexo Osseo craniofacial, a mandibula ocupa uma
posicdo retruida em relagdo a maxila e a base do cranio, existindo uma tendéncia
intrinseca para uma oclusdo de classe II. Com o crescimento e desenvolvimento, a
mandibula adapta-se funcionalmente e progressivamente, vai-se posicionando mais

anteriormente e desenvolve outros tipos de oclusdao (Akimoto, Kubota, & Sato, 2009).

A adaptacao mandibular ndo estd simplesmente relacionada com o seu crescimento e
remodelagdo na articulagdo temporomandibular. E igualmente influenciada por outros
componentes do sistema neuromuscular, tais como o osso temporal (através da sua agdo
na cavidade glenoide) e os musculos (como o masséter e o ptérigoideu lateral) que
estao relacionados com alteragdes na posicao da mandibula, afetando a rotacdo do osso
esfenoide e consequentemente a posi¢ao da maxila, que passa a assumir uma posi¢ao mais
verticalizada através do vomer. Todo o complexo neuromuscular influencia a adaptagao
e o encerramento mandibular de modo a manter a funcao oclusal (Akimoto, Kubota, &

Sato, 2009; Meireles, 2013).

A mandibula é o Unico osso do esqueleto craniofacial com capacidade de realizar
movimentos amplos e voluntarios. Este movimento adaptativo deve-se essencialmente a
pressdao exercida pelo plano oclusal e a forga neuromuscular, bem como ao sistema
enddcrino. E isto porque o movimento mandibular no plano oclusal ¢ dependente da agdo
de todo sistema neuromuscular, do qual fazem parte o sistema nervoso central e os

musculos da mimica e mastigatorios.

Isto ¢, hd uma adaptagdo da mandibula as estruturas dentarias superiores e a propria
maxila, funcionando a arcada superior como uma referéncia em constante mudanca. Esta
teoria foi defendida e explicada pelo modelo cibernético de Petrovic (1975), segundo o
qual a fungdo oclusal orientada pelo sistema nervoso ¢ um fator importante no

crescimento mandibular (Meireles, 2013; Antdo, 2014).
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2.2 Classificacao das Mas Oclusoes

Em 1899 Edward Hartley Angle classificou as mas oclusdes nas classes I, II e III com
base na relagdao permanente dos primeiros molares e no alinhamento dentério (ou na falta
dele) com referéncia a linha de oclusdo. A classificacio das mas oclusdes
de Angle constituiu um passo importante no desenvolvimento da ortodontia porque, para
além subdividir os diferentes tipos de ma oclusdo, simplificou e clarificou o conceito
de normoclusdo, que se verifica quando a cuspide mesio-vestibular do primeiro molar
superior oclui no sulco vestibular do primeiro molar inferior, com dentes devidamente
alinhados na arcada. A classificacdo de Angle foi gradualmente modificada sendo
incluidas informagdes adicionais, como as respeitantes a relacdo mandibular e ao padrao

de crescimento (Zere et al., 2018).

A classificacdo anterior € usada geralmente na denticdo permanente. Na denti¢do decidua,
a oclusdo pode ser avaliada através de uma linha que passa pelas faces distais dos
segundos molares. Quando o crescimento e o desenvolvimento encontram-se dentro dos
pardmetros normais, esta linha encontra-se verticalizada. Ou seja, verifica-se um
plano recto. No entanto, podem haver desvios desta linha para mesial ou distal,
o que indica uma predisposicdo para ma oclusdo de classe III e II, respectivamente

(Antdo, 2014).

2.2.1 Ma Oclusao Classe I de Angle

A relacdo molar encontra-se normal nestes tipos de ma oclusdo, mas ndo ha um
alinhamento correto dos dentes na arcada devido a ma posicao dentédria, do que sao
exemplo as rotagdes, os apinhamentos, os diastemas sobre-mordidas e outras causas que

alteram a posi¢ao normal dos dentes na arcada (Figura 3) (Proffit, 2013).

Figura 3 - 4 esquerda: normoclusdo; a direita: ma oclusdo de classe I (adaptado de Proffit, 2013).
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2.2.2 Ma Oclusao Classe IT de Angle

O primeiro molar inferior encontra-se distalizado em relagdo ao seu oponente. E uma
deformidade dentofacial caraterizada por um crescimento deficiente da mandibula, o
prognatismo maxilar ou combinacdo de ambas situa¢des, sendo a maioria dos casos
causados por retrusao mandibular, que por sua vez contribui para um perfil convexo dos
individuos que apresentam este tipo de ma oclusdo. Esta ma oclusdo ¢ ainda distinguida
entre divisdo 1 e divisdo 2, dependendo da posicao vestibularizada ou retroinclinada dos
incisivos superiores, respectivamente (Figura 4) (Uribe et al., 2015; Ciavarella et al.,

2017).

Classe II divisdo 1 Classe II divisdo 2

Figura 4 - Ma oclusdo de classe I, com divisdo 1 e 2 (adaptado de Mendes, 2016).

2.3 Ma Oclusio de Classe III de Angle

Esta deformidade dentofacial caracteriza-se pelo posicionamento anterior da mandibula
em relagdo a maxila e a base do cranio, pelo subdesenvolvimento da maxila ou pela
combinagdo de ambas. Podem estar associados a mesma alguns defeitos verticais

e transversais (Figura 5) (Li, Cai, Chen, & Chen, 2017).
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Classe 111

Figura 5 - Ma oclusdo de classe III (adaptado de Mendes, 2016).

2.3.1 KEtiologia da ma oclusao classe II1

A ma oclusdo de classe III ¢ uma discrepancia que tem etiologia multifatorial, estando
envolvidos na mesma fatores genéticos e ambientais. A sua expressao varia, verificando-
se através de ligeiras alteracdes no posicionamento anterior da mandibula (ou uma
projecdo anterior do mento que dd origem a um perfil concavo) ou mesmo através de
problemas esqueléticos verdadeiros com graves discrepancias maxilomandibulares, o que
torna o seu diagndstico e o seu tratamento bastante desafiadores (Chaturvedia, Kamathb,

& Prasadc, 2011).

Entre os varios fatores envolvidos na etiologia da mé oclusdo de classe III encontra-se,
especificamente quanto a ma oclusdo de classe III esquelética, a influéncia da
hereditariedade, a qual tem sido sugerida em variados estudos de grupos familiares devido
a sua forte influéncia nas dimensdes craniofaciais esqueléticas. Varios estudos realizados
nestes grupos familiares relataram uma frequéncia do fenémeno em cerca de 31% dos
filhos de pais afetados, 18% dos filhos de maes afetadas e de 40% se ambos os
progenitores forem afetados. Em estudos realizados em gémeos verificou-se uma
concordancia seis vezes mais alta nos casos de gémeos monozigdticos

(Chaturvedia, Kamathb, & Prasadc, 2011; cole et al., 2017).

Apesar de as semelhangas faciais familiares sublinharem uma forte componente genética,

o padrdo de transmissao da ma oclusao de classe III permanece em controvérsia. Segundo
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alguns autores, a transmissdo ¢ de natureza autossOmica recessiva e, de acordo com
outros, ¢ de natureza autossomica dominante com penetrancia completa ou incompleta.

Alguns autores apoiam ainda a tese da transmissao poligénica (Zere et al., 2018).

Os fatores ambientais que influenciam a ma oclusdao de classe III incluem os
habitos parafuncionais, a alteragdo da via aérea faringea (ou seja, as amigdalas
hipertrofiadas, a macroglossia ou os adenoides), bem como a respiragdo oral cronica, que
leva a um posicionamento inferior da lingua. Consequentemente, incluem também uma
alteracdo funcional da mandibula e da maxila, uma vez que a auséncia do estimulo da
lingua afeta o desenvolvimento transversal e sagital da maxila, os disturbios endocrinos,
os defeitos anatomicos congénitos, as alteracdes da postura, o trauma e a disfungdo
muscular. Todos estes fatores isolados ou combinados entre si, adicionando-se aos fatores
genéticos, desempenham um papel definitivo na etiologia desta ma oclusao

(Ngana & Won, 2015; Zere et al., 2018).

2.3.2 Prevaléncia

A literatura mostra que a prevaléncia da ma oclusao de classe III varia muito entre regides,
racas e grupos étnicos. Estudos recentes mostraram que a prevaléncia global ¢ de 27%,
sendo maior nos asiaticos, que varia entre 0% a 17%, e menor nos indianos, com uma

prevaléncia de 1,19% (He et al., 2015; Zere et al., 2018).

Uma recente revisao sistematica sobre a prevaléncia da ma oclusao do tipo III relatou que
pessoas naturais de paises do sudeste asidtico, os chineses e os malaios revelaram
prevaléncias de 15,80%, 15,69% e 16,59%, respectivamente. Para os japoneses a
prevaléncia foi de cerca de 14%, para os coreanos de 9% a 19% e para os taiwaneses de
1,65%. A prevaléncia variou entre 0% e -4,76% para as criancas indianas entre os 5 € 0s
15 anos. Além disso, do ponto de vista global, os indianos tinham a menor prevaléncia
(de 1,19%) entre todos os outros grupos raciais. Uma prevaléncia de 10,18% foi relatada
para as populacdes do médio oriente e, entre elas, para os israelitas foi de 1,3%, para os
iranianos cerca de 15,2%, para os turcos de 10,30% a 11,5% e para os egipcios uma taxa
de 4% a 11,38%. Nos paises africanos a taxa de prevaléncia foi de 4,59%, variando entre
0 Quénia, Tanzania e Nigéria (entre 1% e 16,8%) (Hardy, Cubas, & Orellana, 2012; He
etal.,2015; Zere et al., 2018).
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2.3.3 Tipos de Ma Oclusao de Classe 111

A ma oclusdo de classe III representa um desequilibrio esquelético facial tridimensional
complexo entre o crescimento maxilar e mandibular, com graus variados de
compensagoes dentoalveolares e dos tecidos moles que podem ser expressas de varias

formas.

Assim, podemos ter:

e  Mordida cruzada anterior

Nao ¢ considerada de verdadeira natureza de classe III. E caraterizada por retroinclina¢ao
dos incisivos superiores relativamente aos inferiores, mantendo a relagdo molar de classe

I (Hardy, Cubas, & Orellana, 2012).

e  Ma oclusdo de classe I1I dentdria ou de pseudoclasse 111

Este tipo de ma oclusdo ¢ caracterizado por discrepancias dentarias sem qualquer
influéncia da componente esquelética. E caracterizada pelo deslocamento anterior
funcional da mandibula como consequéncia de uma interferéncia oclusal que obriga ao
desvio do padrao normal de encerramento mandibular. Como consequéncia
do reposicionamento mandibular, o primeiro  molar inferior = assume uma
posicdo mesial em relagcdo ao primeiro molar superior, passando a relagdo molar a ser de

classe IIT ou ma oclusao funcional de classe III (Hardy, Cubas, & Orellana, 2012).

e  Ma oclusdo de classe I1I esquelética ou verdadeira

Esta oclusdo ¢ caracterizada pela presenga de displasia esquelética com hiperplasia
mandibular ou hipoplasia maxilar, por vezes associada a uma base anterior do cranio
curta. Quanto a relagdo molar, o primeiro molar inferior encontra-se a mesial do primeiro
molar superior. As mas oclusdes de classe III esquelética podem ser resultado de varios

fatores:
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1. Mandibula prognatica e/ou macrognatica com maxila normal tanto em posicao
quanto em tamanho;

2. Maxila retrogndtica e/ou micrognatica com mandibula normal, tanto em posicao
quanto em tamanho;

3. Combinacgao de maxila retrognatica e/ou micrognatica com
mandibula prognatica e/ou macrognatica;

4. Relagdo mandibular esquelética normal com overjet reverso na presenca de
discrepancia na relagao céntrica (CR) - oclusdo céntrica (CO), também conhecida

como “pseudo” classe Il (Zere et al., 2018; Ahmed, Xiaoqgian, & Taub, 2016).

Quando tratamos da classe III havera a considerar que a sua principal carateristica ¢ o
prognatismo mandibular, que pode ou nao estar acompanhado de prognatismo ou retrusao
maxilar, o que ird determinar o perfil facial individual, que nos casos de classe III ¢
geralmente concavo. Desta forma, ¢ imprescindivel, tanto no diagnostico, como no
tratamento, determinar se a discrepancia se deve a componente maxilar ou mandibular ou

a uma combinag¢ao de ambas.

2.4  Classificacio do Prognatismo Mandibular

Cho & Nguyen (2008) classificaram o prognatismo mandibular (PM) em seis categorias,
descrevendo as variagdes e discrepancias que o mesmo apresenta tridimensionalmente,
ou seja, nos planos sagital, horizontal e coronal, assim como a posi¢ao relativa da
maxila (confira a tabela 1) (figuras 6-8). Esta classificagdo foi feita com o intuito de
melhorar a visualizagdo por parte dos clinicos quanto ao padrdo esquelético subjacente a
esta discrepancia, bem como para diagnosticar e tracar um plano ortoddntico ou cirurgico

apropriados.

Conforme segue:

PM1 Prognatismo mandibular simétrico

PM2 Assimetria no plano horizontal

PM3 Assimetria no plano Vertical

PM4 Deficiéncia sagital maxilar com prognatismo mandibular simétrico
PMS Excesso vertical maxilar com prognatismo mandibular simétrico
PMe6 Combinag¢do de dois ou mais parametros

Tabela 1 - Classificagdo do prognatismo mandibular (adaptado de Cho & Nguyen, 2008).
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Figura 6 - Prognatismo mandibular simétrico (adaptado de Cho & Nguyen, 2008).

Figura 7 - Prognatismo mandibular assimétrico vista frontal e lateral (adaptado de Cho & Nguyen,

2008).

Figura 8 - PM3 vista frontal e lateral (adaptado de Cho & Nguyen, 2008).
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2.5 Caracteristicas clinicas da ma oclusao de classe 111

Os pacientes com este tipo de ma oclusdo apresentam problemas relacionados com a
estética e a funcdo. Clinicamente observa-se um perfil concavo, com mordida cruzada

anterior, algumas vezes acompanhada de incompeténcia labial.

E possivel identificar as diferentes variaveis desta ma oclusdo nos trés planos do espago.
Assim, no plano transversal, os pacientes apresentam mordida cruzada posterior como
consequéncia de um subdesenvolvimento transversal da maxila, que pode ser causado ou
potencializado por um posicionamento inferior da lingua, deixando assim de haver o
estimulo sobre o palato durante o crescimento, o que contribui para a constricado maxilar

(Meireles, 2013).

No plano vertical, observam-se caracteristicas, como mordidas abertas, mordidas
profundas, o overjet invertido ou ausente, os incisivos com oclusao de topo a topo, o
aumento da inclinagdo axial dos incisivos superiores ¢ a diminui¢do da inclinagdo axial

dos incisivos inferiores. Isto ¢, a vestibularizagdo e retroinclinagdo, respectivamente.

Esta alteragdo, apesar de ser uma tentativa de camuflagem, leva a uma tendéncia de
extrusao dos incisivos superiores devido a auséncia de stop inferior, o que altera a estética

facial (Meireles, 2013; Matos, 2014).

Sao varias as modificagdes que se verificam nos tecidos duros e moles da face em
pacientes com discrepancias dentdrias e esqueléticas de classe III que, para além
de afetarem a relacdo dentaria, afetam também a fungdo. Assim, individuos com ma
oclusdo de classe III podem apresentar alteragdes em fungdes essenciais como:

e Fala;

e Degluticao;

e Fung¢do muscular;

e Dificuldades respiratorias (Matos, 2014).

As deformidades dentofaciais tém claramente um impacto psicossocial semelhante ou
maior a outras deformidades fisicas. Este fato contribui para que pacientes portadores de

tais deformidades apresentem niveis consideravelmente elevados de ansiedade e de
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stresse emocional, que podem inclusive projetar-se na sua vida profissional e,
consequentemente, na qualidade de vida. Melhorar a estética e, acima de tudo, a fungao
torna-se uma tarefa que pode mudar a auto- estima dos pacientes, bem como a qualidade

e o percurso da sua vida (Azuma et al., 2008).
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2.6  Diagnoéstico

Tal como em outras areas, o diagnostico em ortodontia baseia-se na recolha adequada e
0 mais abrangente possivel de dados do paciente de modo a tragar um plano de tratamento
capaz de sintetizar as possiveis solugdes para problemas especificos e uma estratégia de

tratamento que beneficie ao maximo o paciente (Proffit, 2013).

Durante o processo de diagnostico, 0 médico nao se deve concentrar num Unico aspecto
da condicdo geral do paciente, negligenciando outros problemas importantes. Num
contexto ortodontico, ¢ importante ndo prestar atencdo somente a relacdo dentaria, mas
também as discrepancias entre os arcos, as sindromes de desenvolvimento, as doencgas
sist€émicas, os problemas periodontais e/ou psicossociais ou o meio sociocultural do
paciente. Sempre que existirem problemas patoldgicos, estes devem idealmente ser
tratados antes do inicio do tratamento ortodontico, ndo que sejam mais importantes, mas
porque podem interferir com o desenvolvimento e condicionar o sucesso do tratamento

ortodontico (Proffit, 2013).

Depois de identificados os problemas, devem ser colocadas as questdes que determinam
a quantidade e qualidade de tratamento, tais como a idade de tratamento, a
complexidade do tratamento, a previsibilidade de sucesso com um determinado
tratamento e os objetivos e expectativas do paciente (e, eventualmente, dos seus pais)

(Matos, 2014; Proftit, 2013).

Em criancas, a ma oclusao de classe III ndo se apresenta totalmente definida e as
caracteristicas faciais e oclusais em desenvolvimento podem dificultar o diagnostico
correto. A identificagdo precoce desta discrepancia dento-esquelética depende da
observacdo minuciosa de uma sériec de caracteristicas faciais, oclusais,

e cefalométricas que revelam forte tendéncia de classe III (Matos, 2014).

A analise cefalométrica através de pontos e planos de referéncia e do estudo de modelos
de gesso e fotografico sdo os meios mais usados para o diagnostico em ortodontia.
Raramente sdo usados isoladamente, uma vez que se complementam e permitem que se

obtenha um diagnostico fiavel.
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2.6.1 Analise Cefalométrica

Descrita pela primeira vez em 1931 por Broadbent, esta metodologia foi usada
inicialmente para avaliar o padrao de crescimento. O desenvolvimento
da cefalometria deu bases para o estudo do crescimento e do desenvolvimento, os efeitos
do tratamento, os contornos faciais e a estética. A analise cefalométrica ¢ amplamente
usada atualmente e constitui um instrumento fundamental para os efeitos do diagnostico,
da planificacdo biomecanica, da avaliagao dos resultados do tratamento e do crescimento

(Turley, 2015).

A necessidade de visualizar e compreender o comportamento das estruturas craniofaciais
no diagnoéstico, bem como as alteragdes da sua morfologia em resposta ao tratamento
ortodontico e ao crescimento e desenvolvimento, levou ao desenvolvimento de varias
técnicas em que sao utilizadas diferentes estruturas anatomicas, pontos cefalométricos e
linhas e planos de referéncia, os quais permitem analisar quantitativamente o crescimento
e o tratamento com base nas alteragdes do esqueleto facial durante um periodo de tempo

(Lenza et al., 2014; Turley, 2015).

O objetivo da analise cefalométrica ¢ o de avaliar as relagdes horizontais e verticais de
cinco componentes funcionais da face, nomeadamente o cranio e a base do cranio, o
complexo nasomaxilar, a mandibula, os dentes superiores e o processo alveolar da
maxila, bem como os dentes inferiores € o processo alveolar da mandibula. Neste sentido,
qualquer analise cefalométrica ¢ um procedimento arquitetado para fornecer uma

descricdo das relagdes entre essas unidades funcionais (Proffit, 2013).

A limitagdo mais significativa da analise cefalométrica ¢ a de as mudangas
tridimensionais serem medidas em duas dimensdes. A introdugcdo da tomografia
computadorizada cone-beem pode ser uma relevante ferramenta de diagnostico e
planeamento, uma vez que permite visualizar as mudancgas induzidas pelo crescimento
normal e pelo tratamento ortoddntico numa perspectiva tridimensional. Este método
apresenta como desvantagens o custo elevado, e a elevada dose de radiagao, a qual impede

0 seu uso como meio auxiliar de diagndstico de rotina (Lenza et al., 2014).

34



Desenvolvimento

No estudo cefalométrico, € no que respeita especificamente aos pontos e
planos cefalométricos, sdo utilizadas referéncias relativamente estaveis, tais como a base
do cranio, os pontos cranianos e as linhas ou contornos regionais. Os pontos podem estar
localizados em regides Osseas, dentoalveolares ou nos tecidos moles. A sua localizagao
pode sofrer alteragdes com o crescimento e o tratamento. A unido de pontos especificos
resulta em linhas retas, que constituem os planos cefalométricos. Na Figura 9 encontram-

se ilustrados os pontos cefalométricos anatdmicos e cutaneos mais usados.

Figura 9 - Pontos cefalométricos. A vermelho, verificam-se os pontos cutineos e a preto os pontos

anatomicos (adaptado de Mendes, 2016).

A literatura descreve varios métodos para a analise cefalométrica, como o método recente
de Bjork e Skieller, que avalia o crescimento de estruturas 6sseas especificas recorrendo
a implantes. No entanto, este método baseia-se na qualidade da radiografia
particularmente no que diz respeito ao contraste e a densidade ideais. Verificam-se ainda
outros métodos, como o de Steiner & Tweed — ou seja, 0 método da linha SN — e a analise
de Ricketts — a do “plano estético” ou “linha estética”, isto €, a linha “N-Ba” em que sdo
avaliadas as relacdes cranianas sagitais e verticais e as relagdes dento-

esqueléticas (Matos, 2014; Lenza et al., 2014).

35



Alteragées no Crescimento Craniofacial — Prespetiva de um Caso Clinico

A andlise de Wits estuda a relacdo da maxila com a mandibula através do plano oclusal
sem influéncia das medidas cranianas visto que nem sempre estas mostram precisao e
fiabilidade no que toca a relagdo antero-posterior da maxila com a mandibula. A andlise
tem como ponto de referéncia maxilar o ponto “A” e na mandibula o ponto “B”. Esta
perspectiva tem como objetivo identificar o grau de desarmonia maxilomandibular no
sentido antero-posterior em situagdes clinicas em que o angulo “ANB” se mostra pouco
eficaz e ndo reflete o grau de discrepancia existente. Esta perspectiva tem ainda como
referéncia, o plano oclusal funcional formado a partir das cuspides vestibulares dos
primeiros molares e primeiros pré-molares. Os planos “A” e “B” sdo projetados sobre o
plano oclusal e ddo origem aos pontos “AO” e “BO”, respectivamente (Figura

10) (Mendes, 2016).

ﬂao Fur

Figura 10 - Andlise de Wits (adaptado de Mendes, 2016).

Por fim, considere-se a ndo menos importante analise de McNamara que, a semelhanga
da andlise de Ricketts, tem como objetivo a analise e o estudo da relagdo da base do cranio
com a posicdo dentdria e dos maxilares. Esta andlise tem como referéncia o plano de
Frankfurt, sendo este a referéncia horizontal, bem como a de uma perpendicular a este,
que passa pelo ponto “N” como referéncia vertical. A posicao da maxila em relagdo a
base do cranio ¢ dada pela distancia do ponto “A” a perpendicular (Nperp) ao plano de

Frankfurt (Matos, 2014; Lenza et al., 2014).

Lenza et al. (2014) e Kevin McCaffrey (2014), num estudo comparativo de trés métodos
de analise cefalométrica, concluiram que ndo existem diferengas significativas entre eles,

uma vez que se mostraram fidveis e precisos. Ademais, os métodos mostram-se
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frequentemente complementares. Nao se mostra haver consenso sobre o método mais
indicado. Consequentemente, a responsabilidade parece ser entregue ao clinico, que
devera poder decidir sobre o que pretende medir sem esquecer aspectos importantes do
paciente, como a idade, a raga, o sexo, devendo utilizar o método mais apropriado para o

efeito.

No caso em questdo, a realizagdo de uma telerradiografia e o respetivo tragado
cefalométrico seriam vantagens, uma vez que permitiriam estudar e avaliar a posi¢ao
maxilar e mandibular e apurar se a ma oclusdo que a paciente apresenta € esquelética ou
se estamos perante um desvio dentario funcional, acompanhando as altera¢cdes impostas
pelo crescimento. Este seria um dos fatores chave na escolha do tratamento e do momento
apropriado para intervengdo. Contudo, devido a idade reduzida da paciente, foi
consensual que a submissao dela a radiagdo para a realizagdo do exame nao seria inocua,
uma vez que ndo se iria iniciar o tratamento, pesando ainda a falta de colaboragdo

associada a idade. Ou seja, a probabilidade de ocorrerem erros seria maior.

2.7  Estratégias de Tratamento

A ma oclusao de classe III estabelece-se cedo. Geralmente ndo existe uma autocorre¢ao
com o crescimento. Muito pelo contrdrio, quando ndo existe intervencdo precoce, a
discrepancia existente tende a acentuar-se. O tratamento precoce ¢ recomendado para que
se obtenha uma relagdo esquelética equilibrada e, ao fazé-lo, existe a possibilidade de
minimizar futuras interven¢des mais complexas (Karpoor & Kharbanda, 2011; Zere et

al., 2018).

O tempo de intervengdo para o tratamento da ma oclusdo de classe III mantém-se
controverso devido ao conjunto de fatores que afetam o crescimento e a resposta ao
tratamento. Logo, cabe ao clinico compreender a dindmica interativa entre o crescimento
individual e os diversos fatores que o influenciam. Cabe-lhe ainda, com base nos dados
clinicos, radiograficos e cefalométricos, decidir sobre 0 momento de intervengao. Esta
metodologia pode diminuir o aparecimento de recidivas, que sao relativamente frequentes
quando o tratamento ¢ administrado no fim ou préximo do fim do pico de crescimento,

especialmente em pacientes com tendéncia de crescimento desfavoravel ou que
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apresentem discrepancias maxilomandibulares severas (Peter Ngana & Won Moon,

2015; Karpoor & Kharbanda, 2011).

Quando administrado antes do pico do crescimento, o prognostico do tratamento precoce
ortopédico mostrou-se favoravel, visto que aparentemente permite prevenir mudancas
progressivas e irreversiveis das estruturas oOsseas e dos tecidos moles, melhorar as
discrepancias esqueléticas existentes, proporcionar um ambiente favoravel ao
crescimento, melhorar a fun¢do oclusal, simplificar ou minimizar futuras abordagens de
tratamento e, finalmente, melhorar a estética (Peter Ngana & Won Moon, 2015;

Karpoor & Kharbanda, 2011).

Segundo Turpin (1984), o tratamento precoce deve ser executado em pacientes que
apresentam fatores positivos de crescimento e deve ser adiado até ao fim do crescimento
em pacientes com fatores de crescimento negativos. Os fatores positivos incluem um
perfil facial convergente, o desvio funcional, o crescimento condilar simétrico, a
cooperacao, a presenca de crescimento remanescente, a discrepancia esquelética leve

(sem historia familiar de prognatismo mandibular) e a estética facial agradavel (Saad Al-

Mozany, 2011).

Por outro lado, fatores negativos incluem o perfil facial divergente ou nenhum desvio, o
crescimento assimétrico, a auséncia de crescimento remanescente, a discrepancia
esquelética severa, a falta de cooperagao e a histéria familiar de prognatismo mandibular

(Saad Al-Mozany, 2011; Karpoor & Kharbanda, 2011).

Dependentemente do tipo de ma oclusdo de classe III e da fase de desenvolvimento,
existem vdrias abordagens de tratamento, incluindo as com aparelhos removiveis ou
fixos, as mentoneiras € a mascara facial. Segundo Saad Al-Mozany (2011), do ponto
de vista do tratamento existem efetivamente trés tipos de ma oclusdao de classe III na

denticao decidua/mista: a dentaria; Pseudoclasse III e a esquelética.
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2.8 Tratamento da Mordida Cruzada Anterior

A mordida cruzada anterior de origem dentaria pode ser tratada tanto com aparelhos fixos
como com aparelhos removiveis. Os aparelhos removiveis incluem o plano inclinado e o

plano inclinado modificado, bem como o aparelho ativo de Hawley (Zere et al., 2018).

O plano inclinado esté indicado para pacientes com mordida cruzada anterior com ou sem
desvio funcional, dentes inferiores bem alinhados e sem proinclinacao, overbite normal
ou profundo, e para pacientes com padrdo de crescimento horizontal (Figueiredo et al.,
2014). Ja o plano inclinado modificado estd indicado para pacientes com mordida
cruzada anterior com o0s incisivos superiores retro-inclinados e os inferiores
vestibularizados. Nestes aparelhos, o plano encontra-se nos dentes inferiores e cobre os
dentes até ao tergo incisal. Durante o encerramento, o plano inclinado eleva a mordida e

vestibulariza os dentes superiores (Zere et al., 2018).

O aparelho ativo de Hawley estd indicado para a denti¢ao mista. O elemento ativo pode
ser uma mola em “Z” activada pelo médico dentista de trés em trés dias até a
correcdo completa da mordida cruzada. A ativacdo ¢ feita com um quarto de volta a 90
graus que permite aproximadamente 0.18mm de movimento linear, dependendo do

parafuso (Wiedel & Bondemark, 2015).

Para o tratamento com aparelhos fixos estd indicado o tipo de aparelho dois por quatro.
Este aparelho esta indicado para a denticdo mista tardia ou permanente precoce. Esta
designacao de dois por quatro ¢ justificada pela ligacdo do aparelho aos dois primeiros
molares permanentes e quatro incisivos ou aos seis dentes anteriores. Os resultados sdo
favoraveis para ambos e o tratamento mostra-se ser mais rapido, menos dispendioso e
pouco interferente com a fala quando comparado com aparelhos removiveis. Todavia,
inicialmente mostra-se que pode haver ligeiramente mais dificuldade na mastigagao com

o aparelho fixo (Saad Al-Mozany, 2011; Zere et al., 2018)

2.9  Modificacdo do Crescimento e o Tratamento Ortopédico

As terapias modificadoras do crescimento e o tratamento intercetivo estdo indicados

para pacientes com discrepancias esqueléticas com o objetivo de melhorare
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corrigir a discrepancia esquelética, redirecionando o desenvolvimento, verificando-
se reduzidas interferéncias externas. Os efeitos dependem da intensidade e da duragdo do

tratamento (Meireles, 2013; Zere et al., 2018).

Idealmente, a modificacdo do crescimento deve ser iniciada antes do pico puberal de
crescimento, que se da por volta dos onze-doze anos no sexo feminino e entre os treze-
catorze anos no sexo masculino. Esta modificacdo ¢ conseguida através de aprelhos
funcionais, de mentoneiras, de mascara facial e de aparelhos de ancoragem Ossea

(Meireles, 2013; Rongo et al., 2017).

2.9.1 Aparelhos Funcionais

Os aparelhos funcionais sdo usados para modificar o padrdo de crescimento esquelético
estimulando o crescimento maxilar e restringindo ou redirecionando o crescimento
mandibular. Entre os aparelhos funcionais destacam-se o aparelho regulador funcional dp
tipo III de Frankel (FR III) e o aparelho de duplo bloqueio reverso. O aparelho regulador
funcional do tipo III esta indicado para a denti¢do decidua, mista e permanente precoce
em pacientes cuja a ma oclusdo de classe III deve-se essencialmente
a retrusao maxilar. Este aparelho ¢ usado para potenciar o crescimento maxilar,

contrabalanceando as for¢cas musculares (Yang et al., 2014).

A literatura sugere que os aparelhos funcionais podem melhorar as relagdes oclusais, mas
tal efeito ¢ principalmente devido as alteragdes dento-alveolares, a proinclinagao dos

incisivos superiores e a retroinclinagdo dos incisivos inferiores (Loh & Kerr, 2016).

2.9.2 Mentoneira

A mentoneira estd indicada para o tratamento da ma oclusdo esquelética causada pelo

prognatismo mandibular na denti¢do decidua.

Este tipo de aparelho ndo restringe o crescimento mandibular, mas, ao contrario,
redireciona-o para tras e para baixo, o que reduz a proeminéncia do mento
no sentido anteroposterior. Quanto aos efeitos no tratamento no complexo craniofacial,

estes podem ser divididos em mandibulares e maxilares. Os efeitos mandibulares
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consistem no redirecionamento do crescimento mandibular no sentido vertical, com
pouco efeito na velocidade de crescimento mandibular, na rotagdo retrograda da
mandibula, na remodelagdo da mandibula e na diminui¢ao do angulo goniaco. Na maxila,
acredita-se que, ao eliminar a mordida cruzada anterior existente, elimina-se também o
efeito restritivo que esta tem no crescimento da mesma (Saad Al-Mozany,

2011; Mousoulea, Tsolakis, Ferdianakis, & Tsolakis, 2018).

Durante o uso da mentoneira, sdo observadas alteracdes dento-alveolares favoraveis, tais
como o aumento do overjet € uma melhoria significativa dos tecidos moles e do perfil
facial do paciente. Porém, estas mudangas podem ndo se manter a longo prazo quando
o aparelho ¢ retirado antes do fim do crescimento (Mousoulea, Tsolakis, Ferdianakis,

& Tsolakis, 2018).

2.9.3 Mascara Facial

O também denominado aparelho extra-oral reverso ¢ uma das ferramentas mais
comummente usadas para interceptar a ma oclusdo de classe III esquelética
em desenvolvimento. E composto por dois componentes: um extra-oral com apoio na
testa e no queixo, que estd conectado por uma barra intermédia que serve para a conexao
de elésticos, e um intra-oral fixo aposto na maxila. Estes aparelhos incorporam ganchos
posicionados bilateralmente na zona dos caninos superiores. Estes ganchos minimizam a
rotacdo indesejada do plano palatino. Também pode ficar associado um aparelho de
expansao maxilar (Figura 11) (Mandall et al., 2010; Jackson & Kravitz, 2014; Zere et
al.,2018).

A biodinamica deste aparelho consiste na aplicacdo de uma tensao significativa nas
suturas circunmaxilares e na regidao da tuberosidade, que sdo zonas de maior crescimento
da maxila. O aumento da tensdo leva a um aumento da vascularizagdo nesta regiao e,
consequentemente, a um aumento da diferenciacdo celular e da atividade osteoblastica.
Neste processo estdo envolvidas as suturas frontomaxilar, nasomaxilar, zigomatomaxilar,

zigomatotemporal, pterigopalatina e intermaxilar (Saad Al-Mozany, 2011).

Os efeitos da mascara facial sdo variaveis e dependem da linha de acdo, da forca utilizada

e dos momentos criados nas suturas. Estes efeitos vao desde as alteracdes esqueléticas, as
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dentarias e dos tecidos moles. Verifica-se na maxila um movimento para frente e para
baixo e a extrusdo dos molares superiores, enquanto na mandibula verifica-se uma
rotagdo para trds e para baixo e o aumento da altura facial inferior. As mudancas dos
tecidos moles incluem a melhoria no posicionamento dos labios e o aumento da
competéncia labial, com a consequente melhoria geral do perfil (Jackson & Kravitz,

2014).

A ma oclusao de classe III ¢ caracterizada pelo prognatismo mandibular, muitas vezes
acompanhado de constri¢ao maxilar transversal. Varios estudos demonstram que, nestas
condigdes, o uso de mascara facial, associado a um expansor, proporciona
resultados satisfatdrios. Tem sido sugerido que a expansdo pode soltar as suturas circum-
maxilares e aumentar o movimento anterior da maxila. O aparelho de expansao ¢ ativado
duas vezes ao dia (0,25 mm por volta) por sete a dez dias. No caso de maxila severamente
constrita, a ativacdo do parafuso ¢ realizada por duas semanas (Mandall et al.,

2010; Jackson & Kravitz, 2014; Liu et al., 2015; Rongo et al., 2017).

Figura 11- A esquerda: Aparelho de expansdo maxilar associado a mascara facial, vista oclusal e frontal.
A direita: Mdscara facial com os respectivos eldsticos usados na protac¢do maxilar (Adaptado de Zere et

al., 2018)

2.9.4 Aparelhos de Ancoragem Ossea

Os aparelhos de ancoragem Ossea sdo usados para ultrapassar as limitacdes ou as
alteracdes indesejadas impostas pelo uso da mascara facial. Tém como vantagem o fato
de minimizarem as alteracdes dentoalveolares e a rotagdo excessiva da mandibula para

baixo e para tras. Também tém como vantagem a verificagdo de forgas minimas e
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continuas exercidas pelos elasticos, que levam a alteragdes esqueléticas, na maxila, na
mandibula e na articulagdo temporomandibular, com um resultado melhor que o obtido
pela tracdo extra-oral em que as forgas sdo intermitentes (Clerk, Cevidanes, & Baccetti,

2010; Clerk & Proftit, 2015).

A principal desvantagem deste método estéd associada a extensdo da intervengao cirurgica
necessaria e o desenvolvimento de irritagdo dos tecidos moles associada a localiza¢ao dos

implantes (Saad Al-Mozany, 2011).

Para um diagnostico e tratamento bem-sucedidos, especialmente em criangas, ¢
importante uma avaliagdo minuciosa do paciente, desde historia familiar, a
avaliacdo intra-oral das pecas dentérias e dos tecidos adjacentes, a avaliagao dos modelos

e o estudo cefalométrico bem tragado (Zere et al., 2018).

2.10 Camuflagem Ortodontica

A camuflagem ortodontica ¢ baseada no deslocamento dento-alveolar, numa tentativa de
disfarcar a discrepancia esquelética existente. Nem sempre a
camuflagem apresenta melhorias significativas no perfil. Por isso, este tratamento estéa
indicado para casos de discrepancia leve a moderada, em que ¢ possivel fazer a
compensa¢do de ambos os maxilares da mesma maneira e criar um perfil mais
harmonioso no que diz respeito aos tecidos moles, desta forma aumentando a quantidade

de compensacao dentaria (Meireles, 2013).

Este tratamento ¢ condicionado por varios fatores, tais como o perfil do paciente, e a
severidade da discrepancia. Os pacientes com perfil dolicofacial ttm um prognoéstico
mais reservado, enquanto que os braquifaciais apresentam melhores resultados quando
submetidos a este tipo de tratamento. E importante avaliar detalhes como o da inclinagéo
dos incisivos superiores e inferiores e analisar a presenca ou auséncia de recessodes
gengivais, uma vez que estas podem ser exacerbadas com inclinacdo excessiva (He et

al.,2013; Varelli et al., 2018).
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Atendendo ao tema do nosso trabalho, o capitulo a seguir ¢ dedicado as lesdes vasculares
da cabeca e pescoco e a sua relagdo com o desenvolvimento do esqueleto 6sseo da mesma

regido. De seguida procederemos a apresentacao e a descri¢ao do caso clinico.
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3. Malformacgodes Vasculares

A anomalias vasculares, frequentemente denominadas angiomas ou hemangiomas,
incluem um grupo vasto de lesdes de natureza congénita ou adquirida que resultam de

defeitos da morfogénese dos vasos.

A utilizagdo genérica do termo “hemangioma”, devido as semelhancas biologicas e
clinicas que as malformacodes vasculares (MVs) apresentam, levou durante varios anos ao
agrupamento erréneo de vdrias lesdes e equivos diagndsticos e terapéuticos. Com o
desenvolvimento da ciéncia e os crescentes estudos, sabe-se hoje que, tanto do ponto de
vista bioldgico-clinico, bem como numa pesspectiva histopatologica, estas lesdes

apresentam varias diferengas que exigem abordagens diferentes.

Na tentativa de obter diagndsticos precisos e padronizar o tratamento destas lesdes, foram
propostas varias classificacdes. A primeira classificagdo foi proposta por Virchow que,
com base na aparéncia microscopica das lesoes, classificou-as em trés tipos de angiomas:
cavernoso, simplex e racemosum. Este autor sugeriu ainda que estas lesdes poderiam

passar de um tipo para outro pela proliferagao celular e pela dilatacdo dos vasos.

A segunda classificacdo foi proposta em 1982 por Mulliken e Glowckil. Estes autores,
com base nas caracteristicas clinicas, histopatologicas e no curso natural da lesdo,
classificaram-nas em hemangiomas e malformacdes vasculares. Esta classificacdo foi
posteriormente revista pela Sociedade Internacional para o Estudo das Anomalias
Vasculares (ISSVA). Esta institui¢do, a partir da classificagdo de Mulliken e Glowckil,
desenvolveu um sistema de classificagdo das malformagdes vasculares amplamente aceite

e usado (Wassef et al., 2018).

A primeira classificagcdo, conhecida como a classificagdo de Hamburgo (1988), dividiu
as lesdes em neoplasias vasoproliferativas ou vasculares e malformacdes vasculares
propriamente ditas, subdivididas em simples ou combinadas. Esta classificacdo tem sido
revisada e modificada, primeiro em 1992 no Colorado, em seguida em 1996 em Roma e

mais recentemente em 2014 em Melbourne.
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A distingdo entre as duas categorias baseia-se na avaliagao histopatoldgica do aumento
do turnover celular. Os tumores vasculares sdo verdadeiras neoplasias com proliferagao
celular patologica. Esses tumores tipicamente exibem rdpido crescimento pos-natal e
regressao lenta até o final da infancia. Nesta categoria incluem-se lesdes, tais como os
hemangiomas e os angiomas. Por outro lado, as malformag¢des vasculares sdo compostas
por canais anormalmente formados dentro de um aparato vascular, que sdo revestidos por
células endoteliais e ndo sofrem turnover celular anormal. Apesar da sua natureza
congénita, frequentes vezes passam despercebidos no nascimento, raramente regridem e

0 seu crescimento € proporcional ao crescimento do individuo.

A seguir tentaremos fazer uma breve revisdo sobre as malformagdes vasculares e as
neoplasias vasculares que afetam a regido da cabega e pescoco e sua eventual relagdo com

as discrepancias maxilofaciais.

3.1 Neoplasias Vasculares

Os tumores vasculares resultam da hiperplasia celular e apresentam crescimento
desproporcional ao crescimento individual. Caracterizam-se por um periodo evolutivo
rapido, seguido de um periodo involutivo. A ISSVA divide esses tumores em benignos
(hemangioma congénito ou infantil, angioma, hemangioma epitelioide e granuloma
piogénico), localmente agressivos (hemangioendotelioma kaposiforme e retiforme,
angioendotelioma intralinfatico papilar, tumor de Dabska, hemangioendotelioma
composto e sarcoma de Kaposi) e malignos (angiossarcoma e hemangioendotelioma

epitelioide), tal como podemos verificar na Tabela 2 (Wassef et al., 2018).
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Tumores Vasculares

Benignos Hemangioma congénito/infantil
Angioma
Hemangioma epitelidide

Granuloma piogénico

Localmente agressivos Hemangioendontelioma kaposiforme
Hemangioendontelioma retiforme
Angioendotelioma intralinfatico papilar
Tumor de Dabska
Hemangioendotelioma composto
Sarcoma de Kaposi

Malignos Angiossarcoma

Hemangioendotelioma epitelioide

Tabela 2 - Classificacdo dos tumores vasculares segundo ISSVA (adaptado de Wassef et al., 2018)

3.1.2 Hemangioma Infantil

O hemangioma infantil ¢ o tumor mais comum da infancia com uma incidéncia estimada
entre 4% e 10% de todos os lactentes e criancas. Os hemangiomas sdo caracterizados pela
formacdo incompleta dos vasos sanguineos revestidos por células endoteliais
hiperplasicas. Geralmente estdo presentes no nascimento ou aparecem nas primeiras
semanas de vida, tendo um periodo evolutivo seguido de um periodo involugdo
espontanea, que se pode prolongar até ao fim da infancia. Sdo frequentes em recém-
nascidos prematuros, com baixo peso a nascenca, sexo feminino e em caucasianos. Podem
afetar até 30% dos recém-nascidos com um peso inferior a 1 kg. Quanto aos fatores de
risco maternos, incluem-se neles a idade materna avancada, a pré-eclampsia e os defeitos

da placenta e das gestacdoes multiplas (Nair, 2018; Silva et al., 2015).

Os hemangiomas infantis tém predilegdo pela zona cervicofacial visto que
aproximadamente 60% ocorrem na cabega € no pescogo, 25% no tronco e 10% nas

extremidades. Os principais 0rgdos internos afetados sao o figado e o intestino, podendo
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eventualmente afetar os genitais e, menos frequentemente, os pulmdes (Adams & Ricci,

2018).

A etiologia dos hemangiomas infantis permanece desconhecida. No entanto, as
semelhangas existentes entre as células placentarias e dos hemangiomas sugerem uma
origem placentaria a partir de células percursoras multipotentes. Esta teoria ¢
fundamentada pela presenca de marcadores imunopositivos da placenta, tais como
GLUTI, LewisY, merosina e Fcy receptor II (receptor para imunoglobulina G-2) e os

antigénios CD31, CD34 e CD15 (Nair, 2018; North, 2018).

Estes padroes de expressdo partilhados enfatizam a estreita relagdo ontoldgica entre o
desenvolvimento hematopoiético e vascular, que comega no saco vitelino e continua na
medula dssea adulta e suporta a suposi¢do de que as células endoteliais dos
hemangiomas e da placenta estdo presas (presumivelmente pelo plano evolutivo no caso
daplacenta) em um estado intermedidrio especializado de diferenciagdo
vascular/hematopoiética que deve ter vantagem seletiva no caso da placenta (Silva et al.,

2015, Wassef et al., 2018; Nair, 2018; North, 2018).

Dependendo das suas carecteristicas morfoldgicas, extensdo e distribuicdo, o0s
hemangiomas infantis sdo classificados em segmentares (8%), localizados (81%) e
indeterminados ou difusos (8%). Esses padrdes sdo significativos, pois podem servir para

o despiste de outras anomalias (Greco et al., 2017; Adams & Ricci, 2017).

As lesoes isoladas sdao as mais comuns. Geralmente ndo sdo complicadas € nao requerem
intervengdo, a menos que estejam numa area de risco elevado, podendo comprometer

tanto estética como funcionalmente e levar ao aparecimento de compliacg¢des graves

(Adams & Ricci, 2017).

Por outro o lado, os hemangiomas difusos apresentam um maior risco de complicagdes,
tais como as ulceracdes. Podem estar associados a outras lesdes vasculares, especialmente
com incidéncia na face, tais como as anomalias da fossa posterior, as anomalias arteriais,
as cardiovasculares, as oculares, as fendas esternais e/ou a rafe supra-umbilical. Na zona

lombar podem estar associadas a outras lesoes, tais como a hemangioma de corpo inferior,
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as anomalias urogenitais, a ulcera¢do, a mielopatia, as deformidades oOsseas, as

malformagdes anorretais, as arteriais e as anomalias renais (Wassef, 2015).

Quanto a sua localizagdo, os hemangiomas infantis sdo divididos em

superficiais, profundos e mistos (Adams & Ricci, 2017; Greco et al., 2017).

Os hemangiomas superficiais aparecem no nascimento como lesdes vermelhas

semelhantes a placas e com elevagdo minima (Adams & Ricci, 2017; Nair, 2018).

Os hemangiomas profundos consistem em lesdes macicas que podem ter tonalidade azul
e aquecem a palpacdo. Aparecem mais tardiamente (entre dois a trés meses de idade),
especialmente em areas com excesso de tecido adiposo, como o pescogo € a axila, sendo
estes muitas vezes confundidos com outros tumores de tecidos moles. A ultrassonografia
revela uma lesdo de alto fluxo com uma onda tipica caracteristica de um hemangioma

infantil (Adams & Ricci, 2017; Greco et al., 2017; Wassef et al., 2018; Nair, 2018).

Finalmente, os hemangiomas mistos possuem componentes superficiais e profundos que
facilitam a sua identificagdo (Adams & Ricci, 2017; Greco et al., 2017; Wassef et al.,
2018; Nair, 2018).

Clinicamente, os hemagiomas infantis seguem um curso bastante previsivel dividido em
trés fases: a primeira, sendo a fase de crescimento ou proliferativa, a segunda a involutiva

e, no final, surge a fase de equilibrio (Wassef et al., 2018).

Na fase proliferativa, o tumor apresenta-se como uma lesdo solida, compressivel, bem
definida, com sinais de aumento do fluxo sanguineo e aumento da temperatura. Em casos
frequentes observa-se o aumento da vascularizagdo peritumoral, o que justifica o aumento

do volume com esforgo e durante o choro (Adams & Ricci, 2017).

Histologicamente, o hemangioma infantil € constituido por um aglomerado de células
endoteliais proliferativas, que ddo origem a massas solidas, frequentes vezes com a
formacdo de lumens vasculares. As células tendem a agrupar-se e formam lobulos

separados por feixes finos de tecido conjuntivo. Estes lobulos, por norma, t€m uma artéria

49



Alteragées no Crescimento Craniofacial — Prespetiva de um Caso Clinico

alimentadora, podem conter células normais e raramente apresentam-se encapsulados ou

fibroticos (North, 2018).

Os capilares lesionais interdigitam-se de forma ndo destrutiva com estruturas normais,
como glandulas salivares, fibras musculares superficiais, adipocitos, anexos da pele e
nervos periféricos. As veias de drenagem, durante esta fase, aumentam de volume e
desenvolvem paredes assimétricas e espessas (North, 2018). Nesta fase os hemangiomas
infantis raramente mostram uma trombose intravascular ou depdsitos de hemossiderina
(a menos que sejam secundarios a ulceragdo ou a embolizagdo pré-cirargica) (Silva et al.,

2014).

Na fase proliferativa, o crescimento do tumor ¢ bastante rapido, principalmente durante
os primeiros seis meses de vida e, na maioria dos casos, atinge as suas dimensoes
maximas entre os nove ¢ os dose meses de idade (Figura 12), embora este periodo se
possa estender até ao segundo ano de vida. Dependentemente da sua localizacdo, pode

causar comprometimento estético, funcional e psicoldgico (Silva et al., 2014).

Devido a insuficiéncia vascular, e embora tal seja raro, o crescimento neoplasico pode
causar necrose principalmente na porc¢ao central, resultando eventualmente em ulceracdes
recorrentes, sangramento e infec¢des localizadas. No entanto, ndo existe relacao negativa

com as perspectivas de regressao da lesao (Adams & Ricci, 2017).

Os capilares lesionais desaparecem na fase involutiva. Esta fase ¢ caracterizada pela
diferenciagdo de células mesenquimatosas em adipocitos e apoptose das células
endoteliais que circundam os pequenos limens vasculares, resultando na mudanga de
coloracdo da lesdo (do vermelho vivo ao vermelho palido ou cinza) e, consequente, na

regressao da mesma.

Tal como na fase proliferativa, a trombose e a inflamagdo significativa nao estdo
tipicamente presentes. Perto do estagio final da involucao, os 16bulos sao substituidos por
estroma fibroso com poucos vasos residuais que preservam notavelmente o

seu imunofenotipo (Silva ef al., 2015; Adams & Ricci, 2017).
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Estima-se que o ritmo de involugdo seja de 10% por ano e que aos sete anos de idade,
70% ja serdo involuidos. Uma vez estabilizada essa fase, o hemangioma ¢ definido
como involuido. No entanto, o atingir desta fase ndo implica necessariamente um retorno
a normalidade, pois que as sequelas podem permanecer no local da lesdo, incluindo
remanescentes tumorais, atrofia cutanea, areas de cicatrizagdo, telangiectasias,
pele hipocromica ou hipercromica, alopecia e bordos irregulares, entre outros fenomenos

que serdo abordados mais adiante (Silva et al., 2015; Adams & Ricci, 2017).
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Figura 12- Padrdo clinico dos hemangiomas infantis (adaptado de Hochman, 2017).

A maioria dos hemangiomas infantis tem resolu¢cdo espontanea sem a necessidade de
qualquer interven¢do. Porém, em certos casos ndonos podemos restringir ao
monitoramento da lesdo, especialmente quando estdo associados a estruturas nobres,
aumentado-se assim o risco de surgirem complicagdes. O risco de complicagdes estd
diretamente ligado a localizagdo anatdmica da lesdo, uma vez que a expansao do tumor
pode causar compressdo de estruturas importantes, tal como na regido da parotida,
verificando-se ainda o envolvimento das vias aéreas e tumores localizados na area

orbital e palpebras (Hochman, 2017).

No que respeita a patogénese dos hemangiomas infantis, estes na sua maioria sdo de
frequéncia comum e ocorrem de forma esporadica. No entanto, existe uma relagdo entre
os hemangiomas infantis com o cromossoma 5q31-33, o que sugere uma componente
genética para o seu desenvolvimento. Os hemangiomas infantis, tal como ja vimos, sao

mais comuns em crian¢as com baixo peso a nascenga e gémeos, mas a falta de
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concordancia diminui mais ainda a probabilidade de consistirem em uma patologia

herdada (Boye, Jinnin, & Olsen, 2009; North, 2018).

A proliferacdo dos hemangiomas infantis baseia-se na vasculogénese a  partir
de angioblastos. Durante a fase proliferativa, fatores angiogé€nicos, tais como a
vascularizagdo, o fator de crescimento endotelial (VEGF), o fator de crescimento de
fibroblastos (FGF), os linfocitos CD34, CD31 e CD133. Outros fatores, tais como o fator
de crescimento semelhante a insulina 2 (IGF-2), sdo expressos em involugdo, a qual ¢

caracterizada pelo aumento da apoptose.

Durante a  involugdo, hd também a  registar o  aumento de
mastdcitos e de metaloproteinases, assim como a regulacao positiva do interferdo e a
diminui¢do do FGF basico. As células endoteliais dos hemangiomas infantis sdao de
natureza clonal e ao longo do seu desenvolvimento expressam um fendtipo particular que
mostra coloragdo positiva para o GLUT-1. O GLUT-1 também ¢ expresso em células
endoteliais da placenta, mas esta ausente em outras malformagdes vasculares e na maioria

dos outros tumores vasculares (Boye, Jinnin, & Olsen, 2009; Silva et al., 2015).

3.1.3 Hemangiomas Congénitos

Ao contrario do que se verifica nos hemangiomas infantis, os hemangiomas congénitos
estdo presentes no nascimento, muitas vezes passam despercebidos e sdo menos
frequentes que os hemangiomas infantis. Os hemangiomas congénitos estdo totalmente
formados no nascimento e, quando comparados com os hemangiomas infantis, involuem
rapidamente, tal como podemos verificar na figura 13. Quando tal ndo acontece, mantém-

se estaveis ou parcialmente involuidos (Queisser, Boon, & Vikkula, 2017; Nair, 2018).

Os hemangiomas congénitos sdo classificados em rapidamente involutivos, ndo
involutivos e parcialmente involutivos. Tal como os hemangiomas infantis, sdo
compostos por capilares que formam lobulos envolvidos por células endoteliais. Ao
contrario dos hemangiomas infantis, os congénitos nao expressam ao Glut-1 e estdo
associados a grandes veias extralobulares, a artérias e a vasos linfaticos. Nao tém

predilecdo por sexo ou raga e a maioria € cutanea ou subcutanea. As lesdes viscerais,
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quando presentes, sao localizadas e afetam preferencialmente o figado e ocasionalmente

o cérebro (Bras, Bastos, & Amaro, 2014; Martins, Abreu, Noites & Teixeira, 2017).

Os hemangiomas congénitos rapidamente involutivos ou nao-recorrentes sao compostos
por capilares que formam lobulos de tamanho e formas varidveis, separados por tecido
fibroso anormalmente denso, com atrofia frequente e perda de anexos dérmicos. Esta
condicdo contrasta com o hemangioma infantil, no qual os 16bulos tumorais sdo
tipicamente separados por elementos teciduais aparentemente normais. Os lobulos sdo
formados por vasos de paredes finas, drenantes e esclerdticos. A trombose, os depositos
de hemossiderina focos de calcificagdo e a hematopoiese extramedular sdo caracteristicas
comuns dos hemangiomas congénitos, que ndo se encontram nos hemangiomas infantis

(Bras, Bastos, & Amaro, 2014).
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Figura 13 - Evolugdo clinica dos hemangiomas congénitos (rapidamente involutivos e ndo evolutivos) e
infantis (adaptado de Wassef, 2018).

As caracteristicas mais comummente observadas nos hemangiomas congénitos na fase de
regressao sdo o endotélio nodular, os lobulos capilares grandes e pouco definidos e as
fistulas arteriovenosas. A presenga de lesdo residual do hemangioma congénito
pode causar o colapso cutaneo e subcutdneo com a perda variavel de tecido adiposo e

dérmico que pode se estender até a fAscia muscular (Bras, Bastos, & Amaro, 2014).

A histologia dos capilares das lesdes designadas por patogénese dos hemangiomas
congénitos assemelha-se ao granuloma piogénico, ou seja, sdo lesdes adquiridas, e por
vezes associadas a trauma, que sugerem etiologia traumatica por acidente vascular intra-
uterino focal ou lesdo tecidual que desencadeia um processo vascular reparador local no

utero. Recentemente foram relatadas mutagdes ativadoras somaticas nos genes GNAQ e
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GNAI11 e foram relatados em HCRI e HCNI. Estes achados presumem uma predisposi¢ao
genética para este tipo de lesdo, enquanto que estas mutagdes determinam o
comportamento pos-natal dos hemangiomas congénitos (Queisser, Boon, & Vikkula,

2017).

3.1.4 Diagnéstico

O curso clinico dos hemangiomas ¢ geralmente previsivel e o seu diagnostico passa por
um exame clinico minucioso tendo em conta fatores relevantes como a forma, a cor, o
tamanho, a consisténcia, entre outras caracteristicas clinicas que os hemangiomas
apresentam. Contudo, devido as semelhancas que apresentam com as malformagdes
vasculares propiamente ditas, ¢ recomendado que sejam realizados exames
complementares para o diagnostico diferencial e o despiste de outras lesdes

potencialmente mais graves (Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015).

Os exames complementadres mais utilizados no diagnostico dos hemangiomas infantis
sdo a ultrassonografia (US), a ressonancia magnética (RM) e a tomografia axial

computadorizada (TAC) (Nair, 2018).

A ultrassonografia ¢ o exame mais usado em fases iniciais da doenca. Tem
como vantagem o custo e auséncia de sedacdo. O ultra-som geralmente revela uma massa
parenquimatosa de alto fluxo bem definida e com possivel desvio. Durante a fase de
involucao podem ser vistas dentro das lesdes areas de maior ecogenicidade (reposicao de
gordura). A ultrassonografia Doppler em escala de cinza e em cores também demonstrou
utilidade na monitorizagdo da resposta do HI ao tratamento (Darrow, Greene, Mancini,

& Nopper, 2015).

A ultrassonografia ¢ também o exame de primeira linha, no rastreio de pacientes
com hemangiomas infantis, multifocais, com comprometimento hepatico e visceral,
embora a ressonancia seja mais indicada em situagdes em que existem lesdes complicadas

ou extensas com envolvimento visceral (Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015).
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A ultrassonografia tem como desvantagem ser um exame “operador-dependente" e, no
caso de criangas muito pequenas, a falta de colaboracdo pode contribuir para um

diagnostico menos fiavel.

A ressonancia, apesar de ter como incoveniente a necessidade de sedagdo, ¢ um exame
que permite verificar a extensdo da lesdo e a sua relagdo com estruturas anatomicas
adjacentes. As sequéncias mais uteis incluem imagens ponderadas em T1, com e sem
saturacdo de gordura, imagens ponderadas em TI1, com saturacao de gordura poOs-
gadolinio, imagens ponderadas em T2, com saturagdo de gordura e sequéncias sensiveis
ao fluxo, como eco gradiente ou MRA (Flors ef al., 2011; Darrow, Greene, Mancini,

& Nopper, 2015).

Os hemangiomas infantis em proliferacdo geralmente aparecem como massas bem
definidas com caracteristicas de alto fluxo e intensidade de sinal médio em imagens
ponderadas em T1 e alta intensidade de sinal em imagens ponderadas em T2. Podem ser
observados espagos vazios aparentes em sequéncias ponderadas em T2 e sensiveis ao
fluxo juntamente com artérias de alimentagao de alto fluxo e veias de drenagem (Flors et

al., 2011; Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015; Nair, 2018).

Com a administracao de gadolinio intravenoso, o realce da lesdo geralmente ¢ precoce,
com realce intenso e uniforme em imagens tardias. No entanto, lesdoes difusas ou
multifocais hepaticas podem mostrar realce precoce perifericamente e atraso no
preenchimento central (realce centripeto). As regides ndo fortalecidas podem representar
trombose ou necrose. Durante a fase de involucao, a medida que os depdsitos de gordura
substituem a lesao, focos de aumento de sinal podem ser vistos nas imagens ponderadas

em T1 e, em pds-contraste, as imagens revelam realce menos avido (Flors et al., 2011).

A tomografia axial computadorizada nao ¢ muito usada no diagnostico dos hemangiomas
infantis. Quando realizada, os achados sdo semelhantes aos da ressonancia magnética,
incluindo lesdes bem definidas, aumentadas durante a fase de proliferacao e realce menos
pronunciado durante a fase de involugdo. Apesar de ser um exame com menor duracao
que a ressonancia magnética, dispensando o uso de sedagdo, tem como desvantagem a

elevada radiagdo (Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015).
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3.1.5 Complicacoes

Como referido anteriormente, os hemangiomas sao tumores benignos que, por norma,
regridem espontaneamente e raramente necessitam de intervengao. Porém, uma minoria

pode causar complicacdes e necessitar de intervengdo precoce.

As complicagdes associadas aos hemangiomas, sao muitas vezes determinadas pelo tipo
e o tamanho da lesdo e pela sua localizagdo. Os locais anatomicos de alto risco incluem a
zona periorbital (comprometimento da visdo), o compartimento inferior da face como
zona submandibular (lesdes das vias aéreas e distor¢do anatdomica), o nariz (distor¢ao
anatomica com destrui¢do cartilaginosa), a zona peri-auricular (ulceragao e desfiguracao),
a zona lombrossacral (sindrome lombar), as grandes lesdes faciais (sindrome Phace,
ulceragdo e desfiguracdo), a apresentagdo multifocal (lesdes internas) e as glandulas
(destacam-se as glandulas mamadrias, submandibular e parétida). Nestas estruturas a
involucdo ¢ bastante lenta ¢ acompanhada de grande compromisso estético e funcional.
Quanto ao tamanho, os hemangiomas infantis complicados apresentam um tamanho
médio de 37,3 cm2, comparado com os 19,1 cm2 para os hemangiomas infantis ndo
complicados, sendo que os hemangiomas infantis segmentares mostram-se 10 vezes

maiores que os localizados (Giachetti, Sojo & Garcia-Moénaco, 2013).

Na face, as lesdes focais sdo trés vezes mais comuns que as dos hemangiomas
infantis segmentares. Por outro lado, a probabilidade de desenvolver complicagdes e a
necessidade de tratamento ¢ maior nos hemangiomas infantis segmentares. As lesoes
segmentares tendem a ter fases proliferativas mais longas, algumas com duracao de
crescimento significativamente prolongada de dez a quarenta e quatro meses e, portanto,

podem exigir tratamentos igualmente longos (Giachetti, Sojo & Garcia-Monaco, 2013)

A ulceracao ¢ a complicacdo mais comum que os hemangiomas infantis apresentam.
Outras complicagdes incluem o sangramento, a deficiéncia visual, a auditiva, a
insuficiéncia cardiaca congestiva e a obstru¢do das vias aéreas. O sangramento
gastrointestinal tem sido relatado como uma complicagdo da hemangiomatose intestinal
segmentar na qual os hemangiomas infantis estao tipicamente situados na distribui¢dao do

sistema mesentericarterial (Giachetti, Sojo & Garcia-Modnaco, 2013).
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A ulceracao ¢ a complicacdo mais frequente e mais urgente dos hemangiomas infantis.
Aparece na fase proliferativa e ocorre em cerca de 21% dos casos. A descoloragao branca
ou cinza na zona central pode ser vista como sinal precoce de alerta. A ulceragdo €, por
norma, acompanhada de dor e disfungdo. Assim, ¢ fundamental que o tratamento seja
precoce e, normalmente, passa por um controlo da dor e da infecdo e a diminui¢do da
proliferagdo  do hemangioma  com  terapia  medicamentosa  (Maguiness,

Hoffman, McCalmont & Frieden, 2010).

O sangramento ¢ a segunda complicacdo mais comum dos hemangiomas e, geralmente,
¢ secundario em relagdo a ulceracdo. O tratamento muitas vezes nao € necessario,
especialmente quando ndo esta associado & ulceragdo. E facilmente controlado por
pressdao. Quando o sangramento € superior ao normal, ou esta associado a ulceragao, o
tratamento passa pela embolizagdo e a excisdo cirurgica com o controlo da ulceracao

(Connelly, Vieira, Price &Waner, 2009; Drolet et al., 2012).

No que respeita ao envolvimento das vias aéreas, estas sdo maioritariamente afetadas
por hemangiomas infantis segmentares do compartimento inferior da face,
frequentemente denominada de “distribui¢do de barba”, e afetam zonas como a zona peri-
auricular, a mandibula, o labio inferior, 0 mento e a zona anterossuperior do pescogo

(Figura 14).

Os hemangiomas segmentares podem ou ndo ser acompanhados de lesdes cutaneas.
Os hemangiomas infantis, durante as primeiras 6 a 12 semanas, sejam supra
ou subgldticos, apresentam geralmente os estridores inspiratorio e expiratorio bifasicos
progressivos na fase proliferativa. As criancas afetadas também podem desenvolver
rapidamente a respiracao ruidosa ou um choro rouco. Os pacientes que apresentam este
tipo de complicagdes tém a indicacdo para o tratamento precoce e multidisciplinar com a
intervencdo de um otorrinolaringologista (Haggstrom et al., 2011; Adams & Ricci,

2017).

Em bebés com hemangiomas infantis na zona da barba, e com envolvimento das vias
aéreas, podem apresentar dificuldades na alimentagdo e défices nutricionais que afetam o
crescimento da crianca. Em alguns casos, a ulceracao ¢ acompanhada de dor intensa e

pode causar dificuldades na degluticao (Haggstrom et al., 2011).
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Para o tratamento destes hemangiomas ¢ utilizado propranolol em altas doses por um

periodo de tempo ligeiramente superior ao normal (Haggstrom et al.,2011).

Figura 14- Distribui¢do na zona da barba dos hemangiomas infantis (adapatado de Darrow, Greene,

Mancini, & Nopper, 2015).

No que respeita a deficiéncia ocular e outras complicagdes oculares, os
hemangiomas peri-orbitais, que sejam suficientemente grandes, podem ocluir o eixo
visual e causar dificuldades oculares por pressdo directado hemangioma em
proliferacdo, tais como a exoftalmia, o estrabismo, a ptose e a proptose. Uma das
principais causas de cegueira evitavel em criangas € a ambliopia por privagdo de estimulo

causada pela obstru¢ao do hemangioma (Tavakoli et al., 2017).

Apesar de rara, a insuficiéncia cardiaca congestiva pode ocorrer em bebés com
hemangiomas infantis grandes como resultado do desvio arteriovenoso de um grande
volume de sangue através da lesdo. Essa complicagdo foi relatada em lactentes com
grandes hemangiomas infantis cutdneos, hemangiomas congénitos e hemangiomas
hepaticos difusos ou multifocais. Os sintomas incluem a dificuldade na alimentacdo, o
crescimento deficiente, o sopro cardiaco ou a hepatomegalia. O comprometimento
cardiaco geralmente melhora com o tratamento da insuficiéncia cardiaca e do

hemangioma infantil (Horii et al., 2009).
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As lesoes difusas do figado também podem estar associadas a hipotiroidismo de consumo

grave causado pelo excesso de producdo de iodotironina desiodase tipo 3 (Horii et al.,

2009).

3.1.6 Sindromes Associadas aos Hemangiomas Infantis

Os hemangiomas infantis podem estar associados a um conjunto de anomalias congénitas
e de sindromes. A sindrome de PHACE ¢ a mais comum. E caracterizada pela associagio
de hemangiomas infantis de grandes dimensdes, segmentares, geralmente localizados na
face ou na regido cervicofacial, com outras anomalias estruturais e de desenvolvimento

(Garzon et al., 2016).

As caracteristicas mais representativas desta sindrome incluem as malformagdes da fossa
posterior, o hemangioma, as anomalias arteriais, a Ccoarctagao da aorta e outros defeitos
cardiacos, as anormalidades oculares e as malformagdes esternais, as quais dao origem

ao acronimo PHACE (Rotter et al., 2018).

O espectro de anomalias na sindrome PHACE traduz-se na relacao ipsilateral entre estas
anomalias e os hemangiomas infantis. Tal espectro sugere fortemente que um defeito
de desenvolvimento em um momento critico na embriogénese d4 origem a resultados de
desenvolvimento semelhantes. O momento preciso em que ocorre na sindrome de
PHACE ¢ especulativo, mas tanto os padroes anatomicos dos hemangiomas infantis, tal
como as varias anormalidades estruturais associadas, indicam mudangas no inicio do
primeiro trimestre (provavelmente nas primeiras trés a doze semanas de gestagdo), antes
ou durante a vasculogénese, sendo predominantemente uma vasculopatia congénita

(Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015; Rotter et al., 2018).

De facto, muitas das carateristicas apresentadas podem ser explicadas como eventos a
jusante de arteriopatia com isquémia resultante e tem colocado como hipotese o fato de a
displasia vascular poder ser um evento-chave ou mesmo primario na patogénese da

sindrome de Phace (Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015; Rotter ef al., 2018).

A sindrome de PHACE ¢ observada em 2% a 3% dos casos de hemangiomas infantis. E

mais comum em meninas (9:1), mas em contraste com o hemangioma infantil ¢ mais
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comum em recém-nascidos a termo com peso normal ao nascer. E considerada um dos

disturbios vasculares neurocutaneos mais frequentes na infancia (Rotter et al., 2018).

De acordo com varios estudos, quando o hemangioma infantil se desenvolve na face e ¢
segmentar ou apresenta dimensdes consideraveis (igual ou superior 22 cm), a
probabilidade de estar associado a sindrome PHACE ¢ de 20% a 31%. O hemangioma
infantil, quando esta associado 4 sindrome de PHACE, na maioria dos casos, apresenta
anomalias cerebrovasculares (83% a 91%) e defeitos cardiacos (41% a 67%) como as

suas manifestagdes mais comuns (Garzon et al., 2016; Rotter et al., 2018).

As anomalias cerebrovasculares sdo as caracteristicas extracutdneas mais comuns da
sindrome de PHACE. A anormalidade arterial mais comum nesta sindrome ¢
a disgenesia da circulagdo anterior, particularmente dentro da carotida interna (Rotter et

al., 2018).

As anomalias neuroanatomicas e cerebrovasculares observadas nesta sindrome podem
levar a uma série de sequelas neuroldgicas, incluindo os atrasos motores e da fala, as
convulsdes, as enxaquecas, os acidentes vasculares cerebrais e a perda auditiva
(condutiva ou neurossensorial). Também tem sido relatada particularmente quando o
hemangioma infantil envolve o ouvido e/ou o couro cabeludo peri-auricular, o que pode
estar relacionado com a presenca do hemangioma infantil intracraniano ipsilateral, com
o envolvimento e o comprometimento do ouvido interno (Metry et al., 2009; Siegel et al.,

2012).

Em criangas com esta sindrome, cujo o hemangioma infantil encontra-se na zona peri-

auricular, sugere-se a avaliacdo e o diagnoéstico através da ressondncia e audiometria

(Metry et al., 2009; Siegel et al., 2012).

Os acidentes vasculares cerebrais em criangas tém uma etiologia multifatorial. Os
pacientes com a sindrome de PHACE tém vérios fatores de risco, como a possivel
estenose e a oclusdo vascular, com a consequente reducdo do fluxo sanguineo e o
tromboembolismo relacionados potenciais lesdes arteriais cardiacas e supra-

aorticas (Rotter et al., 2018).
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As segundas caracteristicas extracutaneas da sindrome de PHACE s3o as anomalias
cardiacas. Os defeitos que envolvem o arco adrtico e os vasos braquiocefalicos sdo
bastante comuns. Observa-se uma ampla variedade de lesdes, como as anomalias do arco
aortico ou atrial e os defeitos do septo ventricular, do ducto arterioso patente e, raramente,

a cardiopatia congénita complexa (Siegel et al., 2012).

A maior parte das lesdes cardiacas tém origem na artéria subclavia com ou sem anel
vascular. Porém, a principal carateristica ¢ a coartagao da aorta que difere da coarctacao
classica na medida em que ocorre em uma localizagdo mais proximal. Geralmente
envolve as artérias que alimentam as extremidades superiores ¢ afeta segmentos mais
longos, o que pode impedir a detegdo com base em um gradiente de pressao arterial entre
as extremidades superior e inferior. As anomalias cardiacas, tal como a coarctagao da
aorta, o arco aodrtico direito e a origem aberrante das artérias braquiocefalicas,
especialmente da artéria subclavia direita, as quais se traduzem em carateristicas
da sindrome de PHACE, sdo incomuns e graves € muitas vezes requerem reparo

cirtrgico (Metry et al., 2009).

Outra sindrome associada ao hemangioma infantil ¢ a denominada sindrome Lombar que
inclui um hemangioma infantil da zona inferior do corpo e outros defeitos cutaneos,
anomalias urogenitais mielopatias, deformidades oOsseas, malformagdes anorretais,
anomalias arteriais e renais. Pode ser considerada como uma variante inferior da sindrome
de PHACE. E mais rara e apresenta complicagdes menos graves que a sindrome de

PHACE (Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015).

3.1.7 Abordagem Clinica dos Hemangiomas e seu Tratamento

Temos referido neste estudo que a maioria dos hemangiomas dispensa qualquer tipo de
intervengdo farmacoldgica e cirurgica, sendo a abordagem mais comum o
acompanhamento e a monitorizagdo da lesdo durante toda infancia (geralmente até aos

sete anos de idade).

No entanto, o curso clinico destas lesdes pode se alterar e exigir tratamento, ainda que

muitas vezes a intervengao se realize para impedir o crescimento e progressdo da lesdo,
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reduzir as complicacdes e, desta forma, evitar outras preocupacodes, inclusive

psicossociais (Darrow, Greene, Mancini, & Nopper, 2015).

As indicagdes para a intervencao incluem o tratamento de emergéncia de complicagdes
potencialmente ameagadoras a vida, o tratamento urgente do comprometimento funcional
existente ou iminente ou da dor ou sangramento, a avaliacdo para identificar as anomalias
estruturais potencialmente associadas e o tratamento eletivo para reduzir a probabilidade
de desfiguracdo a longo prazo ou permanente (Maguiness & Frieden, 2010; Darrow,

Greene, Mancini, & Nopper, 2015).

A decisdo de intervir € baseada nos riscos, beneficios e alternativas associados a cada
lesdo, método de tratamento, momento e potencial de cada intervengao. O consentimento
informado e adequado da familia ¢ fundamental para alcangar uma relagdo médico-

paciente satisfatéria, bem como um bom resultado terapéutico.

Uma vez tomada a decisdo de intervir, a segunda consideragao consiste em definir a op¢ao
terapéutica mais apropriada a cada caso, visto que ndo parece existir formula ou algoritmo
que resolva facilmente todos os fatores nesta decisdo. Por isso, o plano de tratamento ¢é

personalizado para cada paciente.

Fatores relevantes incluem a idade e a condicdo médica do paciente, a fase de
crescimento, a localizagdo e o tamanho da lesdo ou lesdes, o grau de envolvimento da
pele, a gravidade da complicagdo e a urgéncia da intervencdo, o potencial para as
consequéncias psicossociais adversas, a preferéncia parental e a experiéncia

clinica (Leonardi-Bee, Batta, O’Brien & Bath-Hextall, 2012).

Para o tratamento dos hemangiomas, podem ser usados farmacos tanto sistémicos como
topicos. Os agentes toOpicos sdo geralmente utilizados para hemangiomas infantis de
pequenas dimensdes, mais superficiais ou aqueles para os quais a terapia sistémica ¢
contra-indicada. A terapia sistémica ¢ geralmente iniciada para grandes hemangiomas
infantis, isto ¢, aqueles com alto risco de comprometimento funcional ou estético, bem
como hemangiomas recidivantes (Maguiness & Frieden, 2010; Leonardi-Bee, Batta,

O’Brien & Bath-Hextall, 2012).

62



Desenvolvimento

Entre as opgdes farmacoldgicas de tratamento dos hemangiomas infantis destacam-se os
corticosteroides, os bloqueadores [-adrenérgicos, o interferdo-o, os agentes
antiangiogénicos, o imiquimod (imidazoquinolina 5%), a vincristina, a terapia com laser

e a cirurgia (Leonardi-Bee, Batta, O’Brien & Bath-Hextall, 2012).

No que respeita aos bloqueadores - adrenérgicos, o propranolol € o farmaco usado como
tratamento de primeira linha. Este reduz rdpida e significativamente as lesdes. Esta
redugdo ¢ conseguida principalmente durante as primeiras vinte semanas de tratamento,
sendo igualmente eficaz em hemangiomas segmentares e localizados. Tal como se
verifica quanto aos corticosterodides sistémicos, o propranolol parece estabilizar
os hemangiomas infantisna fase de crescimento. Pode também ser eficaz apos a

fase involutiva (Laranjo et al., 2013).

O mecanismo de agdo nos hemangiomas infantis permanece desconhecido, mas pensa-se
que atua através da vasoconstri¢cdo, da inibi¢ao da angiogénese (via supressao de VEGF-
A e da desregulacdo das MMPs e da interleucina 6 [IL-6]), da regulacdo do sistema

renina-angiotensina e da inibi¢ao da producao de 6xido nitrico.

Por outro lado, foram identificados receptores B-adrenérgicos nas células endoteliais
capilares em proliferagcdo dos hemangiomas infantis e nos fatores de crescimento das
células endoteliais vasculares, que sao elevados em hemangiomas infantis de crescimento
rapido e sdo suprimidos na presenca de bloqueio dos receptores beta-adrenérgicos. Tem
sido sugerido que o propranolol podeevitar a diferenciagdo de células-
tronco dos hemangiomas infantis em células endoteliais ou pericitos, reduzir a
contratilidade dos pericitos e promover a adipogénese (Pan, Li, Guo, Huang, & Gao,

2015).

As melhorias sdo visiveis na maioria dos pacientes passados trés meses apos o inicio do
tratamento. O propranolol ¢ administrado por via oral entre 1 a 3,4 mg/kg por dia dividido
em duas ou trés doses. O tempo do tratamento varia amplamente de trés a mais de doze

meses até ao inicio da regressdo ou até a resolucao completa da lesdo.

Recomenda-se a monitorizagdo da pressao arterial de uma a duas horas antes do comegar

o tratamento e de uma a trés horas depois do inicio do tratamento, que correspondem ao
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pico de acao do propanolol. Esta recomendagao ¢ também valida apos cada aumento de
dosagem, (a medicacdo deve ser igual ou superior a 0.5 mg/kg por dia) para prevenir a
ocorréncia da taquicardia sinusal (Starkey & Shahidullah, 2011; Laranjo et al., 2013;
Raphael et al., 2014).

Os efeitos colaterais mais frequentes associados a terapia com propranolol sdo os
distarbios do sono, as manchas e a frieza nas extremidades devido a vasoconstri¢dao
periférica. Também sao encontrados efeitos cardiacos adversos tais como a bradicardia e
a hipotensdo, ambos geralmente assintomaticos € que nao requerem intervengao.
Complicagdes menos comuns incluem o broncoespasmo e a hipoglicemia. Esta
ultimatem o potencial de induzir convulsdes (Starkey & Shahidullah,

2011; Giachetti, Sojo & Garcia-Monaco, 2013).

O propranolol est4 contra-indicado em situa¢des de choque cardiogénico, de bradicardia,
de hipotensdo, de bloqueio cardiaco maior do que o primeiro grau, de insuficiéncia
cardiaca, de asma bronquica e de hipersensibilidade conhecida ao farmaco ou qualquer
um dos seus componetes (Starkey & Shahidullah, 2011; Laranjo et al., 2013; Drolet et
al.,2017).

Antes da descoberta da eficacia terap€utica do propranolol no tratamento dos
hemangiomas infantis, varios outros agentes, tais como a vincristina, o inferdo-a ¢ a

imiquimod foram utilizados na tentativa de otimizar a eficacia e a seguranga.

Infelizmente, os efeitos adversos desses agentes limitam sua utilidade e geralmente sao
reservados ao tratamento de lesdes recidivantes. A vincristina € usada para lesdes

associadas ao fenomeno de kassaback-Merrit.

Entretanto, estas lesdes sao hemangioendotelioma kaposiforme e angioma tufado e nao
propiamente hemangiomas infantis. As mesmas estao associadas a riscos potenciais de
irritagdo e neurotoxicidade. O interferdo-a e o imiquimod, apesar de eficazes no
tratamento dos hemangiomas infantis, estdo associados a uma taxa indesejavel de

complicacdes (Darrow, Greene, Mancini & Nopper, 2015).
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No que tange aos corticosteroides, o mecanismo de acdo de agdo dos esterdides na
regressao dos hemangiomas ainda ndo esta, em grande parte, completamente elucidado.

Virios estudos sugerem que t€m efeito tanto na vasculogénese como na adipogénese.

Os esterdides inibem o crescimento de novos vasos em bidpsias humanas e na
neovascularizagdo mediada por IL-6, na expressdo de proteinas pro-angiogénicas
(incluindo o VEGF-A), no receptor ativador do plasminogénio uroquinase, na proteina

quimiotatica de monocitos-1 e nas MMP-1 de células-tronco humanas.

Além disso, os glicocorticoides inibem o efeito de diferencia¢do anti-adipocitaria do
fator pré-adipdcito e promovem a adipogénese, aumentando a expressdo do receptor
ativado por proliferador de peroxissoma. Este fenomeno explica o desenvolvimento dos
residuos fibrosos durante a involugdo dos componentes vasculares dos hemangiomas

infantis (Prasetyono & Djoenaed, 2011).

Os corticosterdides podem ser administrados intralesionalmente ou topicamente. A
aplicacdo intralesional esta reservada a lesdes pequenas e localizadas. Nos hemangiomas
infantis grandes e difusos, a administragdo intralesional ndo ¢ muito eficaz devido ao
risco de causar efeitos adversos sistémicos, ja que a quantidade administrada tende a ser
proporcional ao tamanho da lesdo. Em hemangiomas infantis difusos ¢ dificil distribuir
uniformemente o farmaco (Prasetyono & Djoenaed, 2011; Leonardi-Bee, Batta, O’Brien

& Bath-Hextall, 2012).

Em lesdes planas, a injecdo intralesional superficial de esterdides acarreta um risco
aumentado de complicacdes localizadas envolvendo a pele e os tecidos adjacentes.
Entretanto, quando a lesdo ¢ corretamente selecionada e avaliada, muitos autores
consideram a inje¢ao intralesional de corticosteréides como uma intervengao eficaz dada
a sua eficacia, seguranca e baixa frequéncia de efeitos adversos sistémicos relatados em
doses baixas (2-3mg/Kg) (Prasetyono & Djoenaed, 2011; Leonardi-Bee, Batta, O’Brien
& Bath-Hextall, 2012).

As complicagdes locais dos corticosteroides intralesionais incluem a atrofia dérmica

e/ou a hipopigmentacgdo (3%). Os efeitos adversos sistémicos, incluindo a caracteristica
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da supressdo adrenal, podem ocorrer quando doses muito grandes de esteroides

intralesionais sdo administradas (ou seja, > 5 mg/kg).

Uma complicagdo mais grave da corticoterapia intralesional ocorre nas lesoes da palpebra
superior com o relato de alguns casos de embolizacdo da retina apds a injecdo de
corticosterdides. Esta complicacdo resulta provavelmente de uma combinagdo de altas
pressdes injetaveis, as quais provocam um fluxo retrégrado do farmaco das palpebras em
direcao ao apice da orbita, e do volume excessivo da injecdo (Prasetyono & Djoenaed,

2011; Leonardi-Bee, Batta, O’Brien & Bath-Hextall, 2012).

O laser foi amplamente usado antes da descoberta no propranolol, mas, devido a
profundidade de penetragcdo limitada (menos de 2 mm), este tratamento mostrou-se
util em lesdes superficiais, mas com eficacia relativamente baixa em lesdes profundas. A
terapia com laser pode ter um papel no tratamento de hemangiomas infantis ndo
proliferativos, especialmente quando combinada com outras terapias ou em lesdes

ulceradas resistentes a outros tratamentos (Maguiness & Frieden, 2010).

A terapia com laser estd indicada nas seguintes situagdes (Zheng et al., 2013):

. Hemangiomas infantis faciais superficiais iniciais;

. Hemangiomas infantis compostos, de modo a evitar danos na pele pela ulceragao;
. Ulceragao refrataria;

. Telangiectasia residual significativa ou hemangioma infantil simples persistente.

As indicagdes para cirurgia dos hemangiomas durante a infancia estdo limitadas as

seguintes:

. Falha ou contra-indicagdo a farmacoterapia;

. Envolvimento focal em uma area anatomicamente favoravel para ressec¢ao; e

. Probabilidade elevada de que a ressec¢do sera necessaria e a cicatriz sera a mesma,

independentemente do momento (Daramola ef al., 2011).

Durante a involugdo, a cirurgia pode ser indicada para excisdo de tecido fibroso e
gorduroso residual, a resseccdo de cicatrizes, o excesso de pele e/ou a reconstrugdo de
estruturas danificadas. Quanto a altura de intervencdo, esta depende de fatores como a

idade do paciente, a localizagdo, o grau de deformidade e o estagio em que o tumor se
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encontra. A intervengao cirurgica ¢ razoavel apds os quatro anos de idade, porque nessa
idade a autoestima e a memoria de longo prazo comegam a formar-se e o tumor tera

completado a maior parte de sua involu¢do (Hochman, 2017; Nair, 2018)

Certas localiza¢des anatomicas apresentam desafios especificos para o médico, tais como
os hemangiomas da hélice auricular e da ponta nasal que envolvem pele que ndo se move
bem sobre a cartilagem subjacente e ¢ dificil de substituir. As lesdes do labio que se
estendem para fora do vermelhdo podem exigir o restabelecimento do bordo vermelhao e
os contornos labiais naturais. A cirurgia em zonas como as palpebras, a comissura oral e
a genitdlia também acarretam um risco de comprometimento funcional do proprio

procedimento (Hochman, 2017).

O tratamento dos hemangiomas infantis evoluiu consideravelmente na ultima década. A
descoberta da resposta dos hemangiomas aos B-bloqueadores sistémicos, embora nao
totalmente clara, expandiu as opgdes terapéuticas para esses tumores. O timolol — um -
bloqueador topico — € mostrou-se promissor como uma terapia potencial para lesdes

superficiais (Mata et al., 2016).

Embora a maioria dos hemangiomas infantis regridam sem tratamento, outros claramente
necessitam de intervengdo médica ou cirdrgica. E importante que os médicos se
mantenham informados sobre os avangos terapéuticos destes tumores, uma vez que, tanto
as varias abordagens disponiveis, como as respectivas as indicagdes, estdo
sujeitas a mudancas constantes. Quando as complicacdes sdo provaveis ou o limite para
a intervengao ¢ incerto, cabe ao profissional fazer o encaminhamento para um especialista
experiente ou um centro de anomalias vasculares multidisciplinar de modo que os

pacientes sejam tratados de forma correta e precoce.

Dentro dos tumores vasculares destacam-se também os angiomas tufados e

o hemangioendotelioma kaposiforme.

3.1.8 Angioma Tufado

O angioma tufado, descrito pela primeira vez por Nakagawa em 1949 como

angioblastoma, ¢ um tumor benigno e raro caracterizado pela proliferacdo angiomatosa
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lenta. E comum em criancas e adultos jovens. 25% sdo congénitos e tendem a aparecer

no primeiro ano de vida (Prasuna & Rao, 2015).

Tal como os hemangiomas infantis, os angiomas tufados t€ém predile¢do pela zona da
cabeca e do pescoco e membros superiores, afetando predominantemente a pele e tecido
subcutaneo. Podem aparecer na cavidade oral através de placas e maculas eritematosas
que variam entre 2 a 10 cm. Também podem ser acompanhados de dor e sensibilidade,
ficando associados a hiperidrose e hipertricose. Nao tém predile¢ao por sexo ou raga, sao
de regressdo espontanea e, quando esta ndo acontece, o tratamento passa por

corticosterdides topicos, terapia com laser ou cirurgia (Prasuna & Rao, 2015).

Os angiomas tufados apresentam trés padrdes clinicos diferentes: os angiomas tufados
sem  complicacdes, os  angiomas tufados sem  trombocitopenia, mas
com coagulopatia cronica, e¢ os angiomas tufados complicados pelo fenémeno
de Kasabach-Merritt com trombocitopenia. Destes, o primeiro padrao é o mais comum

(Osio et al., 2010; Martinez et al., 2014).

O fendémeno ou sindrome de Kassaback-Merrit, geralmente associado aos angiomas
tufados, foi definido pela primeira vez em 1940 como um risco de
purpura trombocitopénica, ocorrendo no contexto de um hemangioma muito antes da
distincdo dos tumores vasculares das malformagdes vasculares. Esta sindrome
¢ caracterizada pela trombocitopenia profunda sustentada, algumas vezes acompanhada
por anemia hemolitica microangiopatica e o consumo secundario de fibrinogénio e

fatores de coagulagao.

O dito fenémeno difere da coagulopatia créonica de consumo, na qual a contagem de
plaquetas ¢ normal ou apenas ligeiramente diminuida, mas o fibrinogénio e os niveis dos
fatores de coagulagdo sao baixos. No entanto, percebeu-se que o fendmeno de Kassaback-
Merrit ndo ¢ causado pelo hemangioma infantil comum, mesmo quando muito grande,
mas sim se trata de uma complicacdo de dois (provavelmente sindonimos) tumores
vasculares que se sobrepdem histologicamente: o angioma tufado e o

hemangioendotelioma kaposiforme (North, 2018).
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Histologicamente, os angiomas tufados apresentam tufos de capilares fortemente
compactados, caracteristicamente circundados por um vaso em forma de meia-lua
crescente, na derme ¢ no tecido subcutaneo, com uma distribuicdo em “bala de canhao”

(Osio et al., 2010).

3.1.9 Hemangioendotelioma Kaposiforme

O hemangioendotelioma kaposiforme ¢ um tumor localmente agressivo que se assemelha
bastante ao angioma tufado clinica e histologicamente. E comum em criangas e adultos
jovens e normalmente estd associado ao fendmeno de Kasabach-Merritt em 70% dos
casos. Tal como o angioma tufado, afeta a pele e o tecido subcutaneo, com possivel
envolvimento de tecidos profundos. Os hemangioendoteliomas sdo caracterizados por
lesdes infiltrativas e mal definidas compostas por nddulos frequentemente coalescentes
de células endoteliais fusiformes, de eritrocitos com limen alongados em torno de
“ninhos” epitelioides enriquecidos em pericitos circundantes aprisionando microtrombos
ricos em plaquetas. Nestas lesdes sdo também encontrados depdsitos de hemossiderina,
extravasamento, eritrocitos fragmentados, globulos hialinos (que podem ser
proeminentes) e vasos linfaticos crescentes dilatados ao redor da lesdo (Liu et al.,

2015; Goss & Greene, 2017).

3.2 Malformacodes Vasculares

As malformagdes vasculares propriamente ditas, tal como o nome indica, incluem um
conjunto de patologias que envolvem predominantemente estruturas vasculares. Em
contraste com os hemangiomas, que sao verdadeiras neoplasias com proliferacao celular
anormal, as malformagdes vasculares, por outro lado, s@o compostas por canais
anormalmente formados dentro de um aparato vascular revestidos por células endoteliais
com turnover celular normal. Resultam de erros de desenvolvimento durante a
embriogénese, tais como os processos de sinalizagdo anormais que controlam a apoptose,
a maturacdo e o crescimento das células vasculares. Estes erros levam a persisténcia das
células do plexo vascular com um certo grau de diferenciacdo (Cox, Bartlett, & e Lee,

2014).
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As malformagdes vasculares sao divididas em quatro grupos: malformagdes simples,
malformagdes combinadas, malformagdes dos vasos principais denominados e
malformagdes associadas a outras anomalias. As malformagdes simples sdo ainda

subdivididas em alto fluxo e baixo fluxo (Cox, Bartlett, & e Lee, 2014)

As malformagdes simples, sobre as quais falaremos a seguir, sdo compostas por um unico
tipo vaso, sejam capilares, vasos linfaticos ou veias, que dao origem a malformagdes

capilares, linfaticas e venosas, respectivamente.

3.2.2 Malformacées Capilares

As também conhecidas como “manchas de vinho do porto” (port-wine stains) afetam os
capilares da pele e apresentam-se como maculas isoladas, de dimensdes variaveis e com
colora¢do que varia entre o rosa e purpura. Geralmente estdo presentes no nascimento

e persistem durante toda vida (Colletti et al., 2014).

As malformagdes capilares afetam 0.5% da populacdo, com predilecio pela zona
da cabega e pescoco, e tendem a encontrar-se na distribuicao do
nervo trigémeo, especialmente na distribuicao oftalmica (V1) e maxilar (V2), tal como

podemos verificar na figura 15 (Foley &Kulungowski, 2015).

Figura 15 - Distribui¢do das malformagoes capilares

(adaptado de Waelchli et al., 2014)

Com o crescimento, as manchas tendem a alterar-se adquirindo uma aparéncia grossa e
mais escura ¢ podem causar alteragdes nas estruturas adjacentes (incluindo estruturas
Osseas) e, desta forma, comprometer estética e funcionalmente a area envolvente. As

lesdes que aparecem na area V1 merecem especial atencdo devido ao possivel
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comprometimento do sistema nervoso e estdo associadas ao envolvimento leptomeningeo
e aos consequentes transtornos convulsivos, o que justifica uma avaliagdo para sindrome
de Sturge-Weber, ou seja, um diagnostico diferencial (Colletti et al., 2014; Cox, Bartlett,
& Lee, 2014).

Atualmente ndo existe um meio especifico para diagndstico das malformagdes
capilares, mas recomenda-se a ressonancia magnética para descartar o envolvimento do
sistema nervoso central, especialmente quando ha envolvimento da area V1 (Colletti et

al., 2014).

As malformagdes capilares sdo lesdes benignas e geralmente ndo requerem tratamento.
As lesdes pequenas dispensam qualquer tipo de intervengdo. Quando estamos perante
lesdes grandes e com potencial para causar complicacdes a nivel estético e funcional,
recomenda-se terapia com laser, nomeadamente a fotocoagulacdo a laser (580 a 595 nm).
Recomenda-se que o tratamento seja iniciado precocemente, idealmente antes dos seis
meses de vida. As intervengdes cirurgicas sao reservadas para lesdes redicivantes e que
causam grandes alteracdoes morfologicas (Colletti et al., 2014; Cox, Bartlett, & e Lee,

2014).

3.2.3 Malformacoes Venosas

As malformagdes venosas consistem em malformagdes vasculares mais comuns, que
afetam entre 1% a 4% dos recém-nascidos. Clinicamente apresentam-se como lesdes
azuis, moles e compressiveis, e tendem a aumentar de volume com aumento da pressao
venosa, como por exemplo quando se realiza a manobra de valsava com esforgo. Isto &,
sao lesoes dependentes, uma vez que expandem e contraem de acordo com a posi¢ao
do paciente. O seu crescimento € proporcional ao crescimento da crianca e aumentam de
volume sob a influéncia de factores traumaticos, infeciosos e alteragdes hormonais, como
na gravidez e na puberdade. As malformagdes venosas sdo esporadicas e localizadas com
igual predilecao pela regido cabeca e pescogo, seguida de tronco e membros (Foley &

Kulungowski, 2015).

As malformagdes venosas sdo compostas por massas de veias e vénulas de diferentes

dimensdes revestidas de uma unica camada endotelial. Devido ao fluxo sanguineo lento
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através dos vasos malformados, existe uma grande predisposi¢do a trombose,
formando flebolitos que sdo patognomonicos e, quando calcificados, podem ser visiveis

no exame radiografico (Cox, Bartlett, & e Lee, 2014; Foley & Kulungowski, 2015).

Para o seu diagndstico, frequentemente recorre-se ao ultrassom como exame de primeira
linha. A ressondncia magnética ¢ um exame Util nestas lesdes, na medida que permite
visualizar a sua extensdo. Outro exame para diagndstico destas lesdes consiste na
angiografia, sendo esta especialmente util para identificar lesdes profundas e pequenas.
Para além destes exames, frequentes vezes ¢ necessario um hemograma completo do
paciente, ja que pacientes portadores destas lesdes apresentam um risco aumentado de
coagulopatia intravenosa localizada (Foley & Kulungowski, 2015; Seront, Vikkula

& Boon, 2018).

As caracteristicas clinicas das malformag¢des venosas sdo altamente variaveis e vao desde
pequenas e assintomaticas varicosidades as lesdes cervicofaciais macigas.
As malformagdes venosas, para além da desfiguracdo que podem causar, também
induzem comorbidades funcionais com complicagcdes potencialmente fatais

(Seront, Vikkula, & Boon, 2018).

Para o tratamento das malformagdes venosas existem varias abordagens terapéuticas,
incluindo a cirurgia, a fotocoagulagdo a laser, a escleroterapia e, mais recentemente, os
farmacos sistémicos. As lesdes superficiais e pequenas geralmente respondem
positivamente a um Unico tratamento. J& as malformagdes venosas profundas
e infiltrativas representam um desafio médico e requerem uma abordagem

multidisciplinar (Seront, Vikkula, & Boon, 2018).
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3.2.4 Malformacodes Linfaticas

As malformagdes linfaticas sdo tradicionalmente definidas como linfangiomas, apesar de
serem lesOes benignas sem atividade mitotica endotelial. As malformagdes linfaticas sao
lesdes congénitas que resultam de um erro na embriogénese do sistema linfatico. Sao
caracterizadas como bolsas ou vesiculas revestidas por células endoteliais preenchidas
por liquido linfatico. Estao presentes no nascimento e sdo mais comuns na pele e no tecido
subcutaneo, podendo envolver os tecidos moles, 0s 0ssos € as visceras mais profundas. O
crescimento das malformacgdes linfaticas ¢ proporcional ao crescimento da
crianga, com periodos de expansdao e contragdo dependendo da quantidade de linfa

presente, da inflamag¢ao ou do sangramento (North, 2018).

Clinicamente, as malformacdes linfaticas apresentam-se como nodulos em forma de
ctupula vermelhos, como resultado do sangramento intralesional, ou acinzentados. 75%
das malformacgdes linfaticas localizam-se na regido cervicofacial e, de acordo com o
tamanho do limen linfatico, sdo classificadas
em macrocistica (>2cm), microcistica (<2cm) e mistas como podemos constatar na figura

15 (Foley & Kulungowski, 2015).

As malformagdes linfaticas macrocisticas sdo as mais frequentes na regido do pescogo,
ndo afetam a face média nem a cavidade oral e podem aumentar de volume
significativamente, levando a distorcdo anatomica das estruturas envolventes,
especialmente dos tecidos moles e dos ossos da face. Quanto a sua localiza¢ao, podem
ser unilaterais ou bilaterais, sendo as unilaterais mais frequentes e o lado esquerdo mais
afetado (Figura 16) (Foley & Kulungowski, 2015; Sjogren, Arnold, Skirko & Grimmer,
2017; North, 2018).
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Morphologic Type

B Microcystic ® Macrocystic ~ Mixed

Figura 16- Classificagdo das malformagaes linfaticas. A verde: lesbes mistas; A azul: lesées

microciticas; A vermelho: lesdes macrocisticas (adaptado de Sjogren, Arnold, Skirko & Grimmer, 2017).

3.2.5 Diagnéstico

As malformagdes linfaticas vao desde as lesdes pequenas, discretas e
localizadas a entidades extensas com envolvimento de varios tecidos. Regra geral, sdao
clinicamente Obvias e dispensam meios imagiologicos complementares. Quando o
diagnostico clinico ndo ¢ claro, os meios auxiliares mais usados sdo a ultrassonografia
como meio de primeira linha, que permite identificar a aparéncia cistica da lesdo. A
ressondncia permite verificar a extensdo da lesdo e diferencid-las em micro
ou macrocisticas, determinado a terap€utica para cada uma delas. A tomografia
axial computarizada, tal como a ressondncia magnética, permite verificar a extensdo da
lesdo e mostra lesdes multicisticas, homogéneas e ndo invasivas, com baixa atenuagdo

(Colbert et al., 2014).

3.2.6 Tratamento

O tratamento das malformacdes linfaticas superficiais geralmente ¢ sintomatico,
passando pelo controlo da dor e da compressdo intralseional que pode causar
sangramento, bem como a administracdo de antibioticos no caso de haver infegdo.
Quando ha necessidade de intervengao, estao disponiveis uma variedade de tratamentos
que variam desde métodos simples e realtivamente ndo invasivos, tais como a aspiragdo
e ablacdo por radiofrequéncia, até ciriirgias avangadas. A escleroterapia € o tratamento de

primeira linha e, tal como noutras malformacdes vasculares, a cirurgia estd reservada para
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lesdes mais graves, embora no caso das malformacdes linfaticas a cirurgia ¢ muitas vezes

a Unica alternativa para conseguir a ressecao completa da lesdo (Colberte et al., 2014).

A escleroterapia, apesar de ser o tratamento de primeira linha, provoca danos endoteliais
diretos com subsequente obliteragdo luminal e fibrose. O sucesso deste tratamento
depende em parte da eficacia do agente esclerosante. Estdo disponiveis varios agentes tais
como o etanol puro, o tetradecil, o sulfato de sédio, a doxiciclina, o OK-432 e a
bleomicina. Regra geral, o esclerosante de pimeira linha ¢ a doxiciclina para lesoes
macrocisticas, devido a eficacia e segurancga que apresenta. Para o tratamento de lesdes
microcisticas o agente mais usado ¢ a bleomicina, apesar de o seu mecanismo de acdo
nestas lesdes ndo ser claro, acreditando-se, porém, que produza um processo inflamtorio
inespecifico que resulta em fibrose (Colbert et al., 2014; Floey & Kulungowski, 2015;
North, 2018).

A excisdo completa da lesdo pode ser considerada devido as possiveis complicagdes
relacionadas com a propia lesao ou por razdes estéticas. As lesdes podem infectar e, em
alguns casos, podem ser fatais se as vias aéreas estiverem comprometidas ou no caso de
haver dificuldades para alimentar criangas pequenas. Infelizmente, 12 a 33% dos casos
tém complicacdes pos-operatorias e 15 a 53% tém recorréncia; frequentemente, a cirurgia

radical exige que seja retirado tecido sao adjacente (Colbert et al., 2014).

As lesdes vasculares da cabeca e do pescogo constituem um grupo complexo, tanto em
termos de diagndstico, como de tratamento, devido as semelhancas que apresentam, bem
como a localizagdo anatomica que ocupam, podendo causar injurias aos tecidos
envolventes e dificultar o tratamento. O tratamento ¢ geralmente multidisciplinar e, como
anteriormente descrito, depende muito do tipo, do estagio, da localiza¢ao da lesdo e da
experiéncia médica. A maioria tem involugdo espontanea. No entanto, estdo disponiveis
varios tratamentos que t€ém como objetivo eliminar a lesdo com danos minimos sobre os

tecidos adjacentes.
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4. Tumores e Malformacoes Vasculares e 0 Esqueleto Craniofacial

As lesoes vasculares afetam frequentemente os tecidos moles da regido cervicofacial. As
alteragOes Osseas decorrentes destas lesdes sao muito raras. Contudo, dependendo do tipo
de lesdo, da sua extensdo e localizagdo, as mesmas podem afetar o esqueleto craniofacial

de diferentes maneiras (Aldridge ef al., 2012).

Os hemangiomas infantis raramente afetam estruturas 6sseas na primeira década de vida
e, quando ocasionalmente o fazem, os ossos da calvéria (como o frontal e o parietal), bem
como a coluna vertebral, s3o os mais afetados (Kaya et al., 2014; Hishiyama, Isago & Ito,
2015). Ja as malformagdes vasculares propriamente ditas podem afetar direta ou
indiretamente estruturas 0sseas adjacentes. Ou seja, o envolvimento 6sseo pode ser um
fenémeno primario ou secundario. Quando estamos perante o envolvimento Osseo
primario, o osso ¢ afetado diretamente, havendo expansdo do mesmo a partir do seu
interior. O envolvimento secundario ocorre quando a hipertrofia 0ssea se desenvolve

devido ao aumento do fluxo sanguineo e/ou linfatico (Burke ef al., 2011).

As lesdes vasculares, por norma, afetam os ter¢os médio e inferior da face, sendo a
mandibula, a maxila e os 0ssos do nariz os mais afetados. Isto embora a literatura também
descreva alteragdes nos o0ssos zigomaticos, no condilo mandibular e na orbita. Estas
alteracdes Osseas podem causar disturbios como a assimetria facial, as lesdes de carie e a
ma oclusdo, o que contribui para aincompeténcia labial que pode ou ndo ser
acompanhada de dificuldades na fala e ainda causar preocupacdes estéticas. As
malformagdes linfaticas, por exemplo, podem estar associadas alteracdes estruturais
carateristicas, tais como a inclina¢do dos ramos mandibulares, o aumento dos angulos
goniacos e da altura facial e dento-alvolar anterior (Burke et al., 2011; Aldridge et al.,

2012).

Entre as malformacgdes que geralmente afetam o esqueleto craniofacial destacam-se as
malformagdes venosas e as malformagdes linfaticas, sendo estas Gltimas mais comuns ¢
com maior indice de complicagdes a nivel do esqueleto craniofacial, tendo capacidade

para modificar as estruturas dsseas em tamanho, densidade e forma.
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As malformg¢des venosas envolvem geralmente a cavidade oral, a mucosa jugal, o
pescoco, as palpebras, os labios, o espago parafaringeo e o tridngulo submandibular.
Podem ainda afectar musculos mastigatdrios, como o masséter, o temporal e a lingua.
Partindo da teoria de Moss (1960), que considera os musculos e tecidos moles como
responsaveis pelo crescimento 0sseo (for¢a matriz/matriz funcional), este envolvimento
da musculatura do sistema estomatognatico pode ter efeitos secundarios negativos,
levando ao aparecimento de discrepancias Osseas e a alteragcdo da oclusdo. Outros locais,
tais como a fossa pterigopalatina e a fossa infratemporal, também podem ser afectados

(Legiehn & Heran, 2008; Glade et al., 2009; Seronto, Vikkula, & Boon, 2017).

O envolvimento craniofacial em si ¢ mais comum na mandibula do que nas restantes
areas. No terco inferior da face, as malformagdes venosas difundem-se em diferentes
planos teciduais, envolvendo estruturas adjacente incluindo a pele, as glandulas, os
musculos e os tractos respiratorio e digestivo (Vardas et al., 2011; Seronto, Vikkula, &

Boon, 2017).

As lesdes provocadas pelo envolvimento 6sseo das malformagdes venosas incluem a
assimetria facial, a exoftalmia e a poptose, nos casos em que héa envovlvimento da oOrbita.
As lesdes orais caracterizam-se pela falta de alinhamento dentério, difculdades na fala,
na mastigacao e na degluticdo, especialmente quando as vias aéreas sao afectadas, o que

pode causar apneia do sono (Seronto, Vikkula, & Boon, 2017).

Segundo Glade et al. (2009), na sua revisdo restrospectiva sobre o diagnostico € o
tratamento das malformagdes venosas em criangas, concluiu-se que as malformagdes
venosas localizadas na regido cervicofacial apresentam os seguintes sintomas: disturbios

do crescimento (63%), dor (58%), dificulades respiratdrias (42%) e disfagia (32%).

Como anteriormente dito, quando localizadas na cavidade oral, as malformacgdes venosas
afectam frequentemnente a lingua e, devido ao crescimento expansivo da lesdo, podem
também causar macroglossia na maior parte dos casos. Isto afecta directamente a fala, a
degluticdo e a respiragdo, bem como a ocluso e o crescimento do esqueleto craniofacial.
Isto ¢, as alteragdes que ocorrem na lingua levam ao aparecimento de mudancas do
esqueleto craniofacial, neste caso mais ao nivel da mandibula, causando alteragdes na

posicdo dos condilos que leva ao aparecimento de assimetrias do ter¢o inferior da face,
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prognatismo mandibular acompanhado de mordidada aberta anterior e incompeténcia

labial (Park, Kim, Chung & Paeng, 2015).

Nestes casos em que se esta perante um conjunto de lesdes distintas, sequenciais e
concomitantes, o definir do tipo de tratamento, bem como do tempo de intervencao,
constitui um desafio clinico devido ao risco elevado de sangramento associado as lesdes,
que comprometem o tratamento da lesdo em si, bem como das suas consequéncias, como
a obstrugao das vias aéres, a macroglossia e o prognatismo mandibular (Park, Kim, Chung

& Paeng, 2015).

Viarios autores recomendam a embolizagdo para reduzir as complicagdes intra-
operatorias, como o sangramento. A utiliza¢ao desta técnica ¢ controversa devido ao risco
de embolizagdo de vasos pulmonares e cerebrais (Eliot & Castle, 2010). O tratamento
conservativo continua a ser o mais indicado de modo a reduzir ou prevenir o aparecimento
de complicagdes graves. Para as malformagdes venosas, a escleroterapia € o tratamento
mais indicado e tem revelado alta eficacia e seguranga, também por ser um tratamento

pouco invasivo (Park, Kim, Chung & Paeng, 2015).

As malformagdes linfaticas, de todas as lesdes anteriormente citadas, sdo as que
frequentemente causam hipertrofia dos tecidos moles e duros, o que leva a lteragdes
osseas. Sjogren, Arnold, Skirko & Grimmer (2017), no seu estudo sobre a distribui¢ao
anatomica e cervicofacial das malformagdes linfaticas, identificaram trés principais
grupos anatdémicos regionais com base na distribui¢do dos linfonodos: face dorsal e
cavidade oral, submandibular e pardtida e regido cervical. Neste mesmo estudo
concluiram que as malformagdes linfaticas sdo mais comuns na regiao submandibular e
da pardtida com prevaléncia de 47,5% (Cho et al, 2016; Sjogren,
Arnold, Skirko & Grimmer, 2017).

No que toca ao envolvimento dsseo, as malformacgdes linfaticas, de acordo com a sua
gravidade, sdo divididas em de baixo grau, moderadas e alto grau. As lesdes de baixo
grau raramente exibem alteragdes anatomicas. Ja as de alto grau envolvem estruturas
anatomicas, afetando especialmente o assoalho da boca, a lingua, o pescoco e a
orofaringe. Este envolvimento pode causar hemorragia das vesiculas, carie dentéria,

halitose, hipersalivacao dificuldades na mastigagdo e degluticdo e distirbios da fala.
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Devido a compressao exercida no mediastino, na faringe e na traqueia, € comum observar-
se obstrugdo das vias aéreas e consequentemente dificuldades respiratorias (Teresa et al.,

2011; Zhou et al., 2011).

Quanto a oclusao, as malformacgdes linfaticas de alto grau podem causar espessamento
osseo, sendo o cortex mandibular inferior muitas vezes afetado. Podem, inclusive,
provocar deslocamento anterior do condilo, logo, a mordida cruzada anterior (Teresa et

al., 2017).

As principais caracteristicas observadas sdo a ma olcusdo de classes III e II (sendo a
ultima menos frequente), o aumento da altura dento-alveolar facial anterior e da altura
mandibular anterior, o espessamento do bordo inferior da mandibula, o prognatismo
mandibular e um angulo goniaco obtuso. Este conjunto de alteragdes contribui para a
alteracdo do perfil facial, o que tem implicagdes do ponto vista funcional, estético e
psicossocial (Teresa et al., 2011; Lee et al., 2015; Delgado, Verma, Teresa & Super,
2017).

Outras caracteristicas frequentemente encontradas incluem a hiperplasia mandibular, a
hipertrofia facial ipsilateral, o espessamento do ligamento periodontal, a macroglossia, a
glossoptose, as lesdes de carie, a gengivite € o deslocamento anterior relativo da maxila

e da orbita (Teresa et al., 2011; Zhou et al., 2011).

A etiologia das lesdes 0sseas permanece desconhecida, mas acredita-se que se devem
essencialmente a dois fendmenos que atuam de forma combinada. As lesdes vasculares
infiltram-se directamente nas estruturas 6sseas e levam ao espessamento e hipertrofia das
mesmas, o que chamamos envolvimento primario ou directo. As lesdes vasculares
exercem um efeito de massa sobre as estruturas, alterando a posic¢do, forma e contorno,
ou seja, o envolvimento secundario. Os defeitos observados resultam da combinagao
destes dois fenomenos: o espessamento e a hipertrofia pela infiltracao directa da lesdo e
as alteracOes na posi¢do, forma e contorno pelo efeito de massa (Teresa et al; Delgado,

Verma, Teresa & Super, 2017).

Olhando para o caso aqui apresentado, um fato digno de nota seria o desvio da mandibula

para o lado contralateral ao da lesdo que a paciente apresenta, o que pode ser consequéncia
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do envolvimento 6sseo, mas, tendo em conta que nos exames complementares nao sao
visiveis alteragdes Osseas, isto leva-nos a crer que este desvio, muito provavelmente
adaptativo da posi¢do da mandibula, anterior e lateral, seja consequéncia do efeito de

massa exercido pela lesdo na fase de crescimento.
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5 Caso Clinico

5.1  Apresentacio do Caso

Para o presente estudo propds-se um caso clinico tendo por referéncia uma paciente do
sexo feminino, com um ano e cinco meses de idade, gémea heterozigdtica, prematura e

de baixo peso a nascenca.

A paciente apresentou uma tumefagdo assintomatica, de coloragdo acinzentada, com um
ligeiro aumento da temperatura e semi-rigida a palpagdo, a qual se revelou compativel
com um hemangioma ou um linfangioma na pardétida esquerda que regrediu sem qualquer

intervengdo antes de completar um ano de idade

Como acima ja se antecipou, o0 hemangioma infantil ¢ o tumor mais comum da infancia,
com uma incidéncia estimada entre os 4% e os 10% de todos os lactentes e criangas. Os
hemangiomas sdo caracterizados pela formacdo incompleta dos vasos sanguineos
revestidos por células endoteliais hiperplasicas. Geralmente estdo presentes no
nascimento ou aparecem nas primeiras semanas de vida, tendo um periodo evolutivo
seguido de um periodo involu¢do espontanea, que se pode prolongar até ao fim da
infancia. Sao frequentes em recém-nascidos prematuros, com baixo peso a nascenga, sexo
feminino e em caucasianos. Quanto aos fatores de risco maternos, incluem-se neles a
idade materna avancada, a pré-eclampsia e os defeitos da placenta e as gestagdes

multiplas (Nair, 2018; Silva et al., 2015).

O principal objetivo da analise do caso consiste em permitir a percepcao da eventual
relacdo entre as lesdes vasculares da cabeca e pescogco, mais concretamente o0s
hemangiomas infantis € méa oclusdo de classe III que a paciente apresenta, tendo como
hipoteses:

H1 - A lesao vascular deu origem a ma oclusao;

HO - A lesdo vascular nao deu origem a ma oclusao.

Para observagdo do caso, ao nivel da realizagdo de exames de diagndstico, recorreu-se a
ecografia das partes moles da regido cervical esquerda da paciente. Através desta
metodologia constatou-se que a glandula parétida apresentava um aumento de volume

superior ao dobro da glandula contralateral, conforme segue (Figura 17)
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Figura 17 - Ecografia das partes moles do pescogo lado esquerdo.

O referido aumento de volume deveu-se a presenca de uma lesdo polilobulada
relativamente bem delimitada no espago intraparenquimantoso. Também se observou
uma aparente vascularizagdo andmala intensa. Apesar de inconclusivo, este conjunto de
achados sugeriu a existéncia de uma lesdio de natureza vascular:

hemangioma/ hemangioendotelioma intraparotideo.

Ainda assim, a ecografia foi pouco conclusiva, o que levou a realizagdo de um segundo
exame que permitiu visualizar toda extensdo da lesdo, bem como das estruturas
adjacentes. Optou-se pela ressonancia magnética, que revelou igualmente um aumento de
volume significativo da glandula com imagens serpiginosas em auséncia de sinais de T1

e T2 correspondente a Void Flow conforme as imagens da figura 18.
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Todos os achados revelaram uma lesao lobulada compativel com o hemangioma protideo,

tal como mostram as imagens que se seguem.

Figura 18 - Ressondncia magnética da cabega e do pesco¢o em plano frontal.

Um ano depois deste exame, constatou-se que a lesao regrediu, passando a medir apenas
33x7x17mm, envolvendo sobretudo o lobo superficial da glandula, com alguma

componente do lobo profundo, e sem extensdo extracapsular parotidea significativa.

Nao se observaram sinais de agressividade locorregional, nem tdo pouco ganglionares

com critérios patologicos.
A restante glandula apresentou parénquima homogéneo sem outras lesdes focais,

dilatacdo canalicular ou litiase. Os achados revelaram uma lesdo compativel com

hemangioma ou linfangioma.
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A avaliagdo restante do pescoco apresentou-se sem alteragdes significativas.

Apos a regressdo, a paciente apresentou uma discrepancia dentomaxilar compativel com
uma ma oclusdo de classe III (Figura 19) e um ligeiro desvio da mandibula para o lado

contralateral ao da lesdo.

Figura 19 - Paciente com ma oclusdo de classe I11: hemangioma intraparotideo do lado esquerdo (fotos

originais).
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Na tabela a seguir (tabela 3), encontram-se descritas e as principais caracteristicas dos

hemangiomas e das malformagdes vasculares, bem como as caracteristicas que lesdo em

causa apresenta, de modo a compararmos estes dados e chegarmos a uma conclusao.

Caracteristicas Hemangiomas Malformacgoes Caso Clinico
Clinicas Infantis Vasculares
Cor Vermelho/azul Vermelho/azul Cinza
purpura/cinza purpura/cinza
Temperatura Elevada Elevada Elevada
Limites da lesdo Bem definida Mal definidas Bem definida
Localizacao Cabega e pescoco Cabega e pescoco | pescoco
frequente
Evolucao/regressdo | Crescimento da lesdo | Crescimento da | Espontanea
inversamente lesdo diretamente
proporcional ao | proporcional  ao
crescimento da | crescimento da
crianga, crianga, regressao
Regressdo espontanea/
espontanea/tratamento | tratamento
Exames US-massa As malformacgdes | US-lesdo polilobulada
imagiologicos parenquimatosa  de | linfaticas relativamente bem
alto fluxo bem | aparecem delimitada no

definida e com
possivel desvio.

RM e TAC- Massas
bem definidas com
caracteristicas de alto
fluxo e intensidade de
sinal médio em
imagens ponderadas
em TI e alta

intensidade de sinal

geralmente como
massas lobuladas,
septadas com
intensidade de
sinal intermédia a
decrescente  nas
imagens

ponderadas em T1
e maior
intensidade de

sinal nas imagens

espago intraparenquimantoso
com aumento da

vascularizagao
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€m

ponderadas em T2

imagens

ponderadas em T2.

Niveis internos
fluidos sdo
comuns. As
malformagdes

linfaticas tendem a
ser infiltrativas,
penetrando 0s
planos de gordura
e envolvem

multiplos tecidos

Complicagdes Ulceracgoes, Ulceragoes,
sangramento, sangramento, Sem complicacdes
desfiguracdo, desfiguracdo,
complicagdes complicagdes
oculares, auditivas e | oculares, auditivas
das vias aéreas e das vias aéreas
Tratamento Monitorizagao, Monitorizagao,
propanolol, laser, | propanolol, laser, | Monitorizacao
corticosteroides e | corticosteroides e
cirurgia cirurgia
Diagnostico Malformagdes Hemangiomas Malformagao linfatica
diferencial linfaticas, venosas, e
capilares
Envolvimento 6sseo | <1 % Possivel Possivel
Envolvimento Sim (mamaria, | Sim pardtida
muscular e | submandibular e | (submandibular e
glandular parotida) parotida

Tabela 3- Caracteristicas clinicas dos hemangiomas e lesoes vasculares
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5.2 Abordagem das Hipéteses

Analisando o caso e as suas carateristicas, sugerimos solugdes para o mesmo relembrando
que nao estamos perante qualquer diagnostico definitivo para ambas as situacdes clinicas

que a paciente apresenta.

No que toca a anomalias vasculares, seja um hemangioma ou linfangioma, tendo em conta
a sua localizacdo, e ndo esquecendo o curso clinico dos hemangiomas, a primeira
abordagem clinica e unica até a presente data baseou-se na monitorizacao da lesdo que

ndo apresentou complicacdes e apresenta redugdes significativas de tamanho.

No entanto, e como ja dito, a involugdo ndo representa necessariamente um retorno
automatico a normalidade e nem anula o risco de sequelas, especialmente quando
localizado em zonas proximas a estruturas nobres. Por isso, entende-se recomendavel que
monitorizagdo seja feita através de exames frequentes, sendo o mais adequado a
ressonancia magnética num intervalo de um em um ano e até aos sete anos de idade, que

correspondem ao “tempo util” dos hemangiomas.

Caso a lesdo nao apresente este padrao, e revele risco elevado de complicagdes, a primeira

abordagem a seguir & monitorizagdo seria o tratamento com propanolol, seguido de

corticosteroides e terapia com laser, no caso do hemangioma.

Para os linfangiomas que apresentem risco elevado de complicagdes a primeira
abordagem terapéutica passa pela escleroterapia devido ao risco reduzido de lesar
estruturas nervosas e vasculares, (este facto ¢ importante para este caso uma vez que a
lesdo encontra-se na glandula pardtida que ¢ atravessada pela artéria e o nervo facial) e o
laser como tratamento de segunda linha. O tratamento cirargico para ambos 0s casos seria

reservado para lesdes mais graves.

Quanto a oclusdo e ao desvio do padrdo da mesma, a literatura defende que o tratamento
ortopédico, quando iniciado antes do pico de crescimento, apresenta vantagens
significativas, reduzindo o risco de intervengdes mais complicadas no futuro. No caso em

estudo, e tendo em conta a idade da paciente, o tratamento ortopédico parece ser o mais
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indicado, de modo a minimizar o impacto funcional, estético e social que podem surgir

em virtude da ma oclusdo que a mesma apresenta.

E certo que abordagens futuras serdo necessarias, e serao determinadas pelo crescimento

e as modificagdes funcionais e estruturais de todo complexo craniofacial

Assim, olhando para os dados da tabela acima em contra-pronto com o caso clinico e
todas as caracteristicas que o mesmo apresentou desde o seu aparecimento até a presente

data, podemos concluir pela hipotese de:

1. Estarmos perante uma neoplasia vascular benigna, mais concretamente um

hemangioma,;

2. Atendendo ao facto de o envolvimento Osseo ou a probabilidade de os
hemangiomas infantis levarem ao aparecimento de alteracdes Osseas ser
consideravelmente baixa, provavelmente a lesdo/sindrome de classe III que
paciente apresenta ¢ independente do hemangioma, validando assim a hipdtese

alternativa (HO): A lesdo vascular ndo deu origem a ma oclusao.
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6. Conclusao

Feito o percurso deste estudo, podemos concluir que o complexo craniofacial ¢
influenciado por varios fatores intrinsecos e extrinsecos, por exemplo os fatores genéticos

e os fatores ambientais.

Os referidos fatores t€ém impacto ao nivel do crescimento ¢ do desenvolvimento do
complexo craniofacial, constituindo estes processos constantes de adaptagdo funcional e

estrutural de modo a serem atingidas proporg¢des favoraveis e harmoniosas.

Porém, em frequentes casos estas propor¢des nao sao atingidas, resultando em distirbios
esqueléticos, funcionais e estéticos, tais como a ma oclusdo. A ma olcusdo de classe III é
bastante heterogénea nas suas caracteristicas e resulta da interacao de varios fatores, cuja

a dindmica em muitos aspectos permanece pouco clara.

Tal fendmeno varia consideravelmente entre ragas, idades e localizagdes geograficas.
Compreender a dinamica interativa dos fatores etiologicos, ambientais e genéticos revela-
se um dos desafios actuais da ortodontia, uma vez que tal compreensao permitira efectuar
uma avaliagdo qualitativa e quantitativa de tais fatores, adotar medidas preventivas e

modificar as medidas terapéuticas.

As anomalias vasculares afectam predominantemente a regido da cebeca e do pescogo,
com predilecdo pela face média e cavidade oral, pardtida e submandibular e a regido
cervical. Sdo lesdes que causam grandes preocupacdes e de dificil diagnostico devido as
semelhancas que apresentam, o que exige que sejam sempre corretamente diagndsticadas

e tratadas.

Idealmente, a abordagem do fendmeno deve ser multidisciplinar, uma vez que se trata de
lesdes que por norma afectam os 6rgdos adjacentes, aumentando o leque de complicagdes.
Apesar de o envolvimento 6sseo das anomalias vasculares ser raro, em alguns casos
podem ser observadas alteragdes Osseas que resultam em modificagdes da forma e

tamanho dos 0ssos.
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Os hemangiomas sao tumores bastante comuns na infancia e raramente levam a alteragdes
Osseas. Tendo em conta o padrao de crescimento da lesdo apresentada, a probabilidade de
o desvio da oclusdo ser uma consequéncia da mesma ¢ bastante baixa, porém, ndo sendo
nula. Contudo, seriam necessarios mais estudos com amostras significativas que

permitissem fazer uma analise mais abragente.

As malformacgdes vasculares, apesar de serem igualmente raras, apresentam um maior
risco de envolvimento 6sseo quando comparadas com os tumores vasculares. As
malformagdes podem envolver direta ou indiretamente o esqueleto craniofacial e causar
complicacdes ao nivel da oclusdo, fala, degluticdo e das vias aéreas, tendo também um

consideravel impacto psicossocial.
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