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VANIA KHARMANDAYAN ! Introducao: O labio é a regidao do corpo mais frequentemente
ESTHER MIHWA CHOI! acometida por anomalias vasculares (AV). A correta determinagio
ROLF GEMPERLI ! da etiologia da lesao é determinante a escolha do tratamento do

paciente e a correta conducao do caso. O objetivo deste estudo é
correlacionar o posicionamento anatémico e as caracteristicas
das lesées com o diagnéstico etiolégico das AVs dos labios, a
fim de promover uma ferramenta que auxilie na pratica clinica.
Meétodos: Anélise retrospectiva de 150 pacientes com AV dos
labios, avaliados entre 1999 e 2017. O diagnéstico etiolégico
foi baseado na classificagdo de ISSVA 2014. Anélise clinica e
fotografica foi realizada para avaliar o padréo anatomico de
envolvimento e mapear as lesoes. Resultados: Hemangioma
infantil apresentou acometimento de apenas um labio, em menor
extenséao e situado mais centralmente, com raro envolvimento
de comissura oral. Malformacbes venosas e venolinfaticas
(MVs) e malformagoes arteriovenosas (MAVs) envolveram o
labio superior predominantemente, situadas mais lateralmente
e acarretando significativa deformidade. Contudo, MAVs
apresentaram mais frequente extensio além dos limites do
vermelh&o. Os pacientes com malformacées capilares (MCs)
sofriam de acometimento integral do lédbio inferior. Todos os
casos de malformacoes linfaticas exclusivas (MLs) envolveram
o labio superior inteiro, com grande distorcdo. Conclusao: A
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Mapeamento anatomico das anomalias vasculares dos labios

B ABSTRACT

Introduction: The lip is the body region more often affected by
vascular anomalies (VAs). Identifying the appropriate etiology
of the lesion is significantly important when determining
the treatment of choice for the patient. This study aimed to
determine the association between the anatomical positioning
and the characteristics of the lesions and the etiological
diagnosis of VAs of the lips to identify the appropriate tool to
be used in clinical practice. Methods: A retrospective analysis
was performed in 150 patients with VA of the lips evaluated
between 1999 and 2017. The etiological diagnosis was based on
the International Society for the Study of Vascular Anomalies
2014 classification. Clinical and photographic analysis was
performed to assess the anatomical pattern of involvement
and map the lesions. Results: An infantile hemangioma
was observed to a lesser extent in only one lip and was
situated more centrally, with rare involvement of the labial
commissure. Venous and venous-lymphatic malformations
and arteriovenous malformations (AVMSs) involving the upper
lip were predominantly located more laterally and caused
significant deformity. However, AVMs more often extended
beyond the limits of the vermilion. Capillary malformations
were observed in the entire lower lip in some patients. Simple
lymphatic malformations were observed in the entire upper lip
with significant distortion in some patients. Conclusion: The
initial presentation of VAs often comprises minimal changes;
hence, establishing an assertive diagnosis is considered
difficult. Specific patterns of involvement were observed for
each etiological diagnosis studied. Anatomical mapping can be
used as an auxiliary diagnostic tool and can possibly identify an
appropriate clinical intervention in patients with VAs of the lip.

Keywords: Hemangioma; Lip; Multiple abnormalities; Vascular
tissue tumors; Congenital abnormalities.

INTRODUCAO

A classificagéo da Sociedade Internacional para
o Estudo de Anomalias Vasculares (ISSVA) categoriza
anomalias vasculares (AV) em 2 grupos principais:
tumores e malformacoes. Hemangioma infantil (HI) é o
tumor vascular mais comum, enquanto malformagées
séo definidas de acordo com a presenca de componente
venoso, linfatico, arteriovenoso, capilar ou da combinagéo
entre eles!”. Durante muito tempo ndo houve consenso
quanto & terminologia e classificacido dessas lesoes,
com impacto negativo nas indicagdes terapéuticas,
muitas vezes aplicadas de forma heterogénea e néo
parametrizada, aumentando a probabilidade de
condutas iatrogénicas. Apés a padronizagio do ISSVA,
as diferentes opcoes de tratamento foram comparadas
e cada diagnéstico etiolégico foi associado a um
procedimento padrio-ouro. O diagnéstico de uma AV é
essencialmente clinico, baseado na anamnese e exame
fisico cuidadoso. Exames complementares radiol6gicos
s8o necessarios em situagoes selecionadas®®.

As AVs sdo as anormalidades congénitas mais
comuns dos tecidos moles, afetam até 10% dos recém-
nascidos. Sua ocorréncia é variavel, podem ocorrer em
qualquer regido do corpo, mas sido mais comuns na
cabeca e no pescoco do que nas extremidades. Os labios
séo a unidade do corpo mais frequentemente acometida
por anomalias vasculares®™8. Em posic¢ao central na face,
séo notadamente visiveis, o que cria um estigma estético
importante, que tende a piorar com o crescimento do
paciente. Além disso, potencialmente podem envolver a
musculatura oral, acarretando em problemas funcionais,
como fala imprépria, incontinéncia oral e prejuizo a
mimica facial>"®.

O padrio de acometimento no ldbio pode ser
relacionado a etiologia da lesdo, mas poucos estudos
foram publicados com enfoque nesta perspectiva™®l,
Baseado em um grande nimero de casos, este estudo
objetiva avaliar esta correlagdo e contribuir para
um melhor diagnéstico e manejo de pacientes com
anomalias vasculares dos labios.
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METODOS

Esta é uma série de casos de pacientes atendidos
entre 1997 e 2017 em um Unico servigo de Anomalias
Vascular em Sao Paulo, Brasil. O estudo presente foi
aprovado pelo Comité Etico Institucional (nimero de
protocolo 1.630.646) e foram obtidos consentimentos
informados de pais ou responsaveis.

Um total de 150 pacientes com labio AVs foram
incluidos e avaliados por anélise fotogréfica. Baseado na
classificacio de 2018 da ISSVA, o diagnéstico etiolégico
foi definido através de avaliagdo clinica, exames
complementares e biépsias, conforme a necessidade.
Foram coletados os seguintes dados: tipo de AV, idade,
género, ldbio envolvido (superior/inferior/ambos),
envolvimento de comissura oral (central, lateral, central-
lateral, inteiro), extensao (25% até 100%), acometimento
além do vermelh3o e a presencga de distor¢ao do labio
(Figura 1). Para isolar a prevaléncia de IH, pacientes eram
divididos por idade em dois grupos: menores e maiores
que 7 anos de idade. Foi realizado um mapeamento
anatomico das lesbes e correlacionado com o diagnéstico
etiolégico. Para melhor visualizacéo, os valores individuais
foram reunidos de forma a criar mapas de calor. As cores
mais quentes representam as areas de maior incidéncia
da anomalia vascular representada.

Figura 1. Marcos anatémicos dos labios.

Os dados foram agrupados no MS — Office 2013 e
analisados com o Pacote estatistico IBM SPSS (Pacote
Estatistico para Ciéncias sociais), versio 2 - 3.0. O Teste
de Razéao de Probabilidade foi utilizado, adotando um
nivel de significagdo de 5% (0.050).

RESULTADOS

De um total de 150 pacientes, 95 eram do
sexo feminino e 55 masculinos. Destes, 76 foram

diagnosticados como HI, malformagbes venosas e
venolinfatica (MVs) em 35 pacientes, malformacoes
arteriovenosas (MAVs) em 20 pacientes, malformacoées
capilares (MCs) em 16 pacientes e malformacdes
linfaticas exclusivas (MLs) em 3 casos. O predominio
feminino foi relacionado a prevaléncia mais alta de HI
(60% dos 95 casos, razao feminino:masculino = 1,7:1).
Nao houveram casos de outros tumores vasculares
além de HI. Os resultados estio expostos na Tabela 1 e
resumidos na Figura 2.

Quanto a distribuicdo por faixa etéria, 82 casos
(54%) eram menores do que 7 anos. Dentro deste
subgrupo, 79% dos casos foram diagnosticados como
HI. Malformacées vasculares foram mais prevalentes
nos pacientes acima de 7 anos: 71,4% das MVs, 85% das
MAVs e 87,5% das MCs.

As AVs foram encontradas em ambos os labios,
mas ligeiramente mais frequente no labio superior
(54%). A maioria dos casos (64,6%) apresentou-se com
acometimento de até 50% extensao do labio. O segmento
mais comumente acometido foi a porg¢éo centro-lateral
(40,6%), seguido pelo envolvimento apenas da porgio
lateral do labio (23,3%). Envolvimento de comissura
aconteceu em 29,33% dos 150 casos. Envolvimento de
pele, isto é, além do vermelhio, aconteceu em 68,6%
dos casos. A distor¢édo do labio foi observada em 85,33%
dos pacientes.

Considerando apenas o grupo de tumores
vasculares, 85% dos pacientes eram menores que 7
anos de idade. O padriao de acometimento para HI
foi o envolvimento de apenas um labio, igualmente
distribuido entre labio superior e inferior. A maioria das
deformidades causou distor¢éo dos labios e extensdo
além do vermelh&o. Foram observadas algumas
diferencas entre o 1abio superior e inferior: no labio
superior, as lesdes eram frequentemente menores, mais
centralmente localizadas, enquanto as de l4bio inferior
apresentaram maior grau de heterogeneidade. Pacientes
mais velhos foram diagnosticados com HI em sua fase
involuida. O padrao de acometimento de HI estéd exposto
na Tabela 1 e resumido na Figura 3.

Dentre as malformacgées vasculares, foram
observados diferentes padroes para cada etiologia
especifica. A maioria de pacientes eram maiores de
7 anos (77%). Malformacdes venosas e venolinfaticas
aconteceram predominantemente no labio superior,
mais lateralmente localizadas. Foi observado
acometimento de 25 a 75% da extensao do labio,
com deformidade significativa de sua estrutura.
Quase a metade dos pacientes teve malformacées
que se estenderam além das margens do vermelhio.
A Tabela 1 exp6e os dados e a Figura 4 resume o padrio
de acometimento das MVs.

As MAVs apresentaram-se ligeiramente mais
frequentes no labio superior. A maioria dos casos
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Tabela 1. Padroes anatémicos das anomalias vasculares dos labios.

Labio HI MV MAV MC ML Total
acometido Freq. % Freq. % Freq. % Freq. % Freq. % Freq.
Superior 38 46,91 23 28,40 13 16,05 4 4,94 3 3,70 81
Inferior 38 55,88 12 17,65 7 10,29 11 16,18 0 0,00 68
Ambos 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 100,00 0 0,00 1
Total 76 50,67 35 23,33 20 13,33 16 10,67 3 2,00 150
HI MV MAV MC ML Total
Localizagao
Freq. % Freq. % Freq. % Freq. % Freq. %o Freq.
Central 25 83,33 5 16,67 0 0,00 0 0,00 0 0,00 30
Lateral 16 45,71 13 37,14 6 17,14 0 0,00 0 0,00 35
C+L 26 42,62 17 27,87 13 21,31 4 6,56 1 1,64 61
Inteiro 9 37,50 0 0,00 1 4,17 12 50,00 2 8,33 24
Total 76 50,67 35 23,33 20 13,33 16 10,67 3 2,00 150
Envolvimento HI MV MAV MC ML Total
comissura oral Freq. % Freq. % Freq. % Freq. %o Freq. % Freq.
Sim 7 15,91 13 29,55 9 20,45 15 34,09 0 0,00 44
Nao 69 65,09 22 20,75 11 10,38 1 0,94 3 2,83 106
Total 76 50,67 35 23,33 20 13,33 16 10,67 3 2,00 150
HI MV MAV MC ML Total
Extensao
Freq. % Freq. % Freq. % Freq. Y% Freq. % Freq.
< 25% 31 63,27 13 26,53 5 10,20 0 0,00 0 0,00 49
25-50% 27 56,25 10 20,83 8 16,67 3 6,25 0 0,00 48
> 75% 31,03 12 41,38 6 20,69 1 3,45 1 3,45 29
100% 37,50 0 0,00 1 4,17 12 50,00 2 8,33 24
Total 76 50,67 35 23,33 20 13,33 16 10,67 3 2,00 150
Envolvimento HI MV MAV MC ML Total
de pele Freq. % Freq. % Freq. % Freq. Y% Freq. %o Freq.
Sim 53 51,46 19 18,45 15 14,56 15 14,56 1 0,97 103
Nao 23 48,94 16 34,04 5 10,64 1 2,13 2 4,26 47
Total 76 50,67 35 23,33 20 13,33 16 10,67 3 2,00 150
HI MV MAV MC ML Total
Distorgao
Freq. % Freq. % Freq. % Freq. % Freq. Y% Freq.
Sim 62 48,44 32 25,00 19 14,84 12 9,38 3 2,34 128
Nao 14 63,64 3 13,64 1 4,55 4 18,18 0 0,00 22
Total 76 50,67 35 23,33 20 13,33 16 10,67 3 2,00 150

HI: Hemangioma Infantil; MV: Malformacées Venosas e Venolinfatica; MAV: Malformagoes Arteriovenosas; MC: Malformagoes Capilares; ML: Malformacoes

Linféticas Exclusivas.

acometeram a porc¢do centro-lateral, de 25 a 75% de
extensao. Foi observado um acometimento frequente da
comissura oral e distor¢do do labio. A maioria das MAVs
estenderam-se além do limite do vermelh&o. O padrao
anatémico é descrito na Tabela 1 e ilustrado na Figura 5.

MCs acometeram predominantemente o labio
inferior. Todos os pacientes tiveram envolvimento
inteiro do labio e 75% apresentaram distorcao de
volume (Figura 6). Houveram apenas 3 casos de ML,

todos eles no labio superior, com extensio quase inteira
e grande distorcéo.

Comparando-se tumores a malformacoes
vasculares, algumas diferencas estatisticamente
significativas foram observadas. Os HIs localizaram-se
mais centralmente (p=0,001), com raro envolvimento
da comissura oral (p=0,001) e de menor tamanho que
as malformacodes vasculares (p=0,02). Estes resultados
estdo demonstrados na Figura 7.

Rev. Bras. Cir. Plast. 2020;35(1):8-15
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Figura 2. Resumo do padréo anatomico de acometimento das malformacoes vasculares.

Figura 3. Padrio de acometimento de hemangiomas infantis.

DISCUSSAO

Mais de dois tercos de anomalias vasculares sdo
encontradas na regido da cabeca e pescogo. Quando
se considera os ldbios como uma unica unidade, é a
regido do corpo de maior prevaléncia®’. Um diagnéstico
adequado é determinante para o correto manejo
do paciente, a fim de minimizar o acometimento

Figura 4. Padrédo de acometimento de malformagées venosas e venolinfaticas.

estético e o prejuizo funcional®®’. Na pratica clinica,
o primeiro atendimento das AVs é frequentemente
realizado por nao-especialistas. Consequentemente,
qualquer ferramenta médica que auxilie no diagndstico
diferencial permitira referenciar mais rédpido ao
profissional especializado e um melhor atendimento
a este paciente.
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Figura 5. Padrdo de acometimento de malformagdes arteriovenosas.

Figura 6. Padrio de acometimento de malformacoes capilares.

A localizagdo anatomica pode auxiliar na
definicdo da etiologia de uma AV. O tratamento
das AVs difere consideravelmente de acordo com o
diagnéstico. Se, por um lado, o tratamento expectante
é preferido em tumores vasculares, como HI, a falta de
tratamento de malformagées vasculares permite sua
expansio, deformando o local e acarretando em um
aumento notavel na dificuldade do tratamento!?3!4, O
tratamento farmacoldgico hoje é de grande relevancia
no tratamento de anomalias vasculares e a escolha do
medicamento é especifica para cada etiologia®®.

A ressecéo cirurgica de anomalias vasculares
dos labios pode ser uma opgao de tratamento. O
local anatémico é determinante para planejar o
procedimento. A reconstrucio apés a ressecgio visa
corrigir deformidades de contorno, reconstruir a
comissura oral e restabelecer a competéncia do labio. O
tipo de ressecao (completa ou parcial) e a perspectiva de
recorréncia da lesdo também depende do tipo etiolégico
da lesédo®.

Este estudo revelou o padrio anatdémico de
acometimento das AVs dos labios e, mais intensamente,
sua correlacdo com o diagnéstico etiolégico (Figura 2).
A apresentagdo inicial das AVs muitas vezes consiste
em pequenas alteracoes, desafiadoras ao diagnéstico
assertivo. Neste sentido, o padriao anatémico
de acometimento pode ser util, sobretudo nas
malformagoes mistas em que um componente profundo
da lesdo pode ser negligenciado. Assim, a combinacéo
de caracteristicas clinicas e localizagdo anatémica
potencialmente reduz o erro diagnédstico e promove
melhor tratamento ao paciente!4?,

O uso de imagens para resumir conceitos
clinicos estd ganhando terreno na medicina moderna.
Mapas de calor sdo frequentemente utilizados para
representar dados estatisticos complexos. Neste
estudo, foram utilizados para expor a distribuicéo
complexa de anomalias vasculares de uma forma
concisa e prétical's.

Embora existam algumas limitagbes neste
estudo, como o padrio retrospectivo de coleta de
dados, um padrao anatdémico de distribuicido pode
ser identificado. A meta principal foi alcangada e
espera-se minimizar o erro diagndstico e um rapido
direcionamento do paciente ao seu tratamento.

CONCLUSAOQO

Foram identificados padrdes anatdmicos de
acometimento dos labios para cada anomalia vascular.
Cria-se, assim, uma ferramenta para auxiliar no
diagnéstico dos pacientes e um melhor manejo
terapéutico.

Rev. Bras. Cir. Plast. 2020;35(1):8-15
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Figura 7. Comparacéo entre hemangiomas infantis e malformacoes vasculares.
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