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Resumo

A rigidez da parede venosa pode aumentar em sindromes em que ha uma redugdo da quantidade de elastina,
ocasionando malformacgdes venosas mesmo em individuos que possuem mosaicismo para tais sindromes. Casos com
apresentacdo de afecgdes colagenosas em areas delimitadas ndo foram descritos na literatura. O paciente apresentava
lesdo bem delimitada em regido anteromedial da coxa com aumento de elasticidade e presenca de vasos tortuosos
apenas no local da leséo, ndo apresentando nenhuma sindrome colagenosa. Foi realizada uma bidpsia que evidenciou
alteragdes em relagéo ao padrio das fibras elasticas e proliferagédo de vasos sanguineos. A malformagio venosa foi
tratada satisfatoriamente com embolizagdo. As doencas do colageno causam hiperextensibilidade cuténea, o que
provoca flacidez e propicia traumas. As colagenoses bem delimitadas séo raras, pois geralmente esse grupo de doencas
envolve acometimento sistémico. As malformagdes vasculares podem ocorrer em diversas doengas do colageno, mas
de forma generalizada e ndo localizada, e uma explicagdo para isso seria 0 mosaicismo genético.
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Abstract

In syndromes that involve reduced quantities of elastin, the rigidity of vein walls may be increased, causing venous
malformations, even in people who have mosaicism for these syndromes. There are no previous descriptions in the
literature of collagen diseases presenting in specific, delimited areas. The patient described here presented with a lesion
restricted to a well-defined area of the anteromedial thigh, in which elasticity was increased and vessels were tortuous,
in the area of the lesion only, and with no other signs of collagen syndromes. A biopsy was conducted and the findings
included changes to the normal arrangement of the elastic fibers and proliferation of blood vessels. The venous
malformation was treated satisfactorily by embolization. Collagen diseases can cause cutaneous hyperextensibility,
provoking flaccidity and a propensity to traumatisms. Connective tissue diseases restricted to well-delimited areas
are rare, since this group of diseases usually has systemic involvement. Vascular malformations can be seen in many
different collagen diseases, but with generalized rather than localized presentation. One possible explanation for the
case described here is genetic mosaicism.
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INTRODUGAO

As malformagdes venosas sdo anomalias
vasculares congénitas decorrentes de erros difusos
no desenvolvimento embriondrio que resultam em
uma evolugdo inadequada do sistema vascular venoso
e/ou arterial'. Uma significativa redugdo do teor de
elastina pode ocasionar um aumento da rigidez da
parede venosa, o que pode ocorrer nas alteragdes
do colageno®. O mosaicismo genético ¢ definido
pela presenga de inumeras populagdes celulares
com diferentes gendtipos em um mesmo individuo®.
A apresentacdo da doenca do colageno em areas
delimitadas ndo foi descrita previamente na literatura.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 25 anos, apresentou
lesdo bem delimitada em regido anteromedial da
coxa com atrofia do tecido subcutaneo. A lesdo tinha
20 cm de didmetro e estava associada ao aumento da
elasticidade da pele apenas no local. Apresentava
dilatagdes e tortuosidades dos vasos sanguineos, sem
estigmas da Sindrome de Marfan ou outras doengas
do tecido conjuntivo, como Ehlers Danlos, linfoma
subcutaneo de células T, osteogénese imperfeita ou
pseudoxantoma elastico (Figura 1).

O eco-Doppler evidenciou refluxo de veia safena
magna, dilatagdo varicosa de veias colaterais superficiais
da coxa e alteragdo arterial. Foi demonstrada, através
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da ressonancia magnética, a presenca de assimetria
de coxas, afilamento do tecido subcutineo em coxa
esquerda no mesmo local da lesdo visivel no exame
fisico e musculo gracil com morfologia mais alongada
e afilada em relagdo ao da coxa direita. Arteriografia
evidenciou artéria femoral com borramento em ter¢o
distal de face medial e artéria femoral superficial
com maior numero de ramos. Nao foi visualizado
enchimento venoso precoce. Devido aos resultados
inconclusivos, foram realizadas biopsias de pele e veia.

O exame anatomopatologico da bidpsia da lesdo
evidenciou: pele com alteragdo do padrao de fibras
elasticas na derme reticular, com predominio de
fibras finas do tipo pré-elasticas; tecido conjuntivo
exibindo estruturas vasculares venosas com dilatacao
e tortuosidade; alteracdo usual de fibras elasticas e
rarefacdo de fibras elasticas grossas; e proliferacao
de vasos sanguineos dérmicos de pequeno calibre
(Figura 2).

Foi realizada uma embolizagdo de malformacao
venosa em face anterior de coxa com espuma de
polidocanol 3%. Trés meses apds o tratamento, houve
melhora subjetiva, segundo a propria paciente, de 80%
no aspecto da lesdo. No més seguinte a reavaliagao,
foi realizada novamente embolizagdo com espuma de
polidocanol 3% (2 mL), com melhora significativa do
aspecto venoso segundo o paciente, que se mostrou
satisfeito com o resultado (Figura 3).

Figura 1. (a) Malformagao venosa em regido anteromedial da coxa; (b) Hiperelasticidade em regido da malformagao venosa.
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Malformagao venosa com hiperelasticidade cuténea

Figura 2. Ldminas da biopsia de pele e de malformacéo venosa. (a) Microscopia da derme reticular: alteragdo do padrao usual das
fibras elasticas com predominio de fibras finas do tipo pré-elasticas e areas com rarefagdo de fibras elasticas grossas. Ha também
uma discreta proliferagdo de vasos sanguineos dérmicos de pequeno calibre; (b) Microscopia da veia: tecido conjuntivo exibindo
estruturas vasculares venosas com dilatagdo e tortuosidade da parede do vaso.

Figura 3. Resultado pés-operatério da embolizagédo da
malformagéo venosa.

DISCUSSAO

As doengas do tecido conjuntivo caracterizam-se
pela diminuigdo da propriedade elastica das fibras de
colageno e por alteragdes na sintese e estrutura do
tecido conjuntivo. Essa condicao ¢ possivel devido a
mutacdes genéticas especificas que ocorrem em cada
doenga. A hiperextensibilidade cutanea, com consequente
flacidez e vulnerabilidade a traumatismos, ¢ um dos
sintomas classicos das colagenoses®. Outras causas de
pele elastica sdo pseudoxantoma eléstico’, sindrome
de Ehlers Danlos®, sindrome de Marfan’, osteogénese
imperfeita® e linfoma subcutdneo de células de T.
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O paciente relatado apresentava sinais de colagenoses
em area delimitada, o que ndo € caracteristico de
doenga sistémica.

Os sintomas de uma malformagdo venosa estdo
relacionados ao seu tamanho e a sua distribuigao —
os mais observados sdo dor, inchago e trombose'”.
Para delinear as malformagdes, utilizam-se a ressonancia
magnética e a venografia de injecdo direta. O tratamento
pode ser cirurgico, ndo cirtirgico, uma combinag¢ao
de ambos ou a escleroterapia'®. A escleroterapia ¢é
utilizada para reduzir o tamanho da lesdo e funciona
como um suporte no pré-operatorio ou como um
complemento no pds-operatorio. O agente esclerosante
mais utilizado para o tratamento das malformagdes
venosas € o polidocanol, benéfico por possuir baixas
taxas de complicagdo.

CONCLUSAO

Alteragodes do colageno com hiperextensibilidade
cutanea, atrofia do tecido subcutaneo e malformagao
vascular podem ocorrer em diversas doengas genéticas,
mas de forma generalizada e ndo localizada. Para que
haja uma delimitacdo precisa desses sinais, as alteragdes
teciduais devem ser restritas em area, € 0 mosaico
genético pode explicar essa apresentagao.
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