CASO CLINICO / CASE REPORT
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Resumo

Os autores relatam o caso clinico de um rapaz de 4 anos de idade referenciado para consulta por disfonia e massa cervical
anterior direita, evidenciada com manobra de Valsalva. Na observagdo apresentava tumefagdo cervical direita, mole, indolor,
nao pulsatil, anterior ao esternocleidomastoideu. A ultrassonografia cervical confirmou dilatagdo da veia jugular interna direita
durante a manobra de Valsalva. Pela disfonia realizou faringo-laringoscopia, que evidenciou nédulos incipientes das cordas
vocais. O controlo ecografico posterior revelou aumento das dimensdes da dilatagao jugular, bilateralmente, sem compromisso
das estruturas adjacentes, tendo indicagdo apenas para vigilancia clinica e imagioldgica. A flebectasia jugular é uma entidade
rara, particularmente se bilateral. Frequentemente tem um carater benigno, justificando apenas vigilancia periddica.
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Abstract

The authors report the case of a four-year-old male child,
previously healthy, referred for dysphonia and lateral
cervical swelling, evoked by Valsalva manoeuvre. Clinical
observation of the cervical region revealed a soft, elastic,
painless and non-pulsatile right-sided mass, over the ante-
rior edge of the sternocleidomastoid muscle. Ultrasound
displayed dilatation of the right internal jugular vein
during the Valsalva manoeuvre, confirming the diagno-
sis of jugular phlebectasia and thus the aetiology of the
cervical mass. Pharyngolaryngoscopy showed incipient
nodules of both vocal cords, explaining the dysphonia.
Follow-up ultrasound showed bilateral phlebectasia of
the internal jugular veins, but no involvement of adjacent
structures. The child was kept under clinical and imaging
surveillance. Jugular phlebectasia, particularly bilateral, is
a rare cause of cervical mass, but an important differential
diagnosis to be considered. The condition’s clinical course
is usually uneventful and requires no intervention other
than clinical and imaging surveillance.
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Introducao

As tumefacGes na regido cervical sdo relativamente

frequentes na infancia. No entanto, o aparecimento
de uma tumefacdo cervical anterior desencadeada por
manobra de Valsalva, limita a lista de possiveis causas.
Assim, podem ser consideradas como hipdteses etiold-
gicas laringocelo, faringocelo, hérnia pulmonar cervical,
tumores e quistos do mediastino superior e flebectasia
jugular.!

A flebectasia jugular, também denominada quisto
venoso congénito, aneurisma venoso, ectasia venosa ou
dilatagdo essencial venosa, é uma alteragdo congénita
das veias do pescogo. Define-se como uma dilatagdo
sacular ou fusiforme das veias jugulares, distinguindo-se
da variz jugular pela auséncia de tortuosidades.?
Apresenta-se habitualmente como uma tumefacdo
mole, compressivel, na area superior da clavicula ou
ao longo do bordo anterior do esternocleidomastoideu,
indolor, ndo pulsatil, desencadeada pela manobra de
Valsalva, pelo que sé se torna evidente quando a crianga
chora, grita, tosse ou tem esternutos.?

A primeira referéncia a esta entidade patoldgica foi feita
por Harris, em 1928, que a descreveu como uma ano-
malia venosa que envolvia as veias jugulares direitas.>*
O advento dos meios complementares de imagem,
apds 1970, permitiu uma maior acuidade diagndstica,
aumentando os casos descritos.?

Os autores descrevem uma causa rara de tumefacdo
cervical, que tipicamente se apresenta em idade pedia-
trica, alertando para a importancia do seu diagndstico
e vigilancia.
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Caso Clinico

Crianca de 4 anos de idade, do sexo masculino, sem ante-
cedentes familiares de relevo e previamente saudavel,
recorreu ao servigo de urgéncia por surgimento de uma
massa cervical anterior, a direita, com duas semanas de
evolugdo, sé evidente quando cantava, gritava ou tossia.
Associava-se ainda disfonia de agravamento progressivo.
Ndo havia histéria de febre, traumatismo, perda de
peso, anorexia, cansago ou outras queixas sistémicas.
Observava-se tumefacdo bilateral na regido média do
bordo anterior do esternocleidomastoideu (30 x 20 mm
a direita e 20 x 20 mm a esquerda), de consisténcia
mole, indolor a palpagdo, nao pulsatil, evidenciada pela
realizagdo da manobra de Valsalva e desaparecendo em
repouso (Figs. 1).

Figura 1. Visdo anterior do pescogo da crianga durante a manobra de

Valsalva

Figura 2. Ecografia de avaliagdo inicial do quadro. Imagem ecogréfica
da jugular interna em repouso (15 x 8 mm) (A) e durante a manobra de
Valsalva (30 x 15 mm) (B).

Figura 3. Ecografia de reavaliagdo dois meses depois. Dilatagdo da veia

jugular interna esquerda (24 x 13 mm) (A) e da veia jugular interna

direita (36 x 19 mm) (B) durante a manobra de Valsalva.

A ultrassonografia com estudo Doppler de partes moles
do pescoco evidenciou uma grande dilatacdo da veia
jugular interna direita durante a manobra de Valsalva
(30 x 15 mm), retomando um calibre normal em repouso
(Fig. 2), sem evidéncia de altera¢des na jugular contrala-
teral. Na reavaliagdo clinica, realizada dois meses depois,

‘@' Acta Pediatrica Portuguesa

era evidente o aumento do tamanho da tumefacdo
esquerda, o que foi confirmado por repeticdao do exame
de imagem (Fig. 3), que revelou um aumento da jugular
interna direita em relagdo ao exame anterior (36 x 19
mm, aumento de cerca de 6 mm), bem como da veia con-
tralateral (24 x 13 mm), ndo visivel no primeiro exame.
A realgar que a flebectasia venosa ndo condicionava
compressao das estruturas adjacentes. Realizou ainda
ultrassonografia abdominal, que ndo evidenciou outras
malformacgGes vasculares.

Para esclarecer a etiologia da disfonia, realizou ecocar-
diograma, que revelou coracdo e grandes vasos estrutu-
ralmente normais, bem como faringo-laringoscopia, que
identificou a presenga de nddulos incipientes em ambas
as cordas vocais, que justificariam a disfonia.

A crianca foi encaminhada para a consulta de cirurgia vas-
cular, ndo existindo indicagdo para tratamento invasivo.
Na reavaliagdo com ultrassonografia e estudo Doppler
do pescogo, um ano apds o diagndstico, era visivel o
aumento significativo das dimensdes da ectasia, sobre-
tudo a direita (1,08 x 1,41 cm, aumento de cerca de 1 cm),
com tortuosidade marcada da jugular interna direita, sem
evidéncia de aneurisma, trombo ou anomalia proximal,
ndo se verificando agravamento do ponto de vista clinico.
A crianga mantém indicagdo para seguimento anual em
consulta de cirurgia vascular com realizagdo de ultras-
sonografia e estudo Doppler dos vasos do pescogo, bem
como seguimento em consulta de otorrinolaringologia e
pediatria geral.

Discussao

As paredes das veias, por serem mais finas e possuirem
menos espessura muscular que as arteriais, sdo particu-
larmente suscetiveis a anomalias do desenvolvimento
(dilatagdes, tortuosidades, entre outras). Estas anoma-
lias podem ocorrer em qualquer localizagdo anatdmica,
sendo mais frequentes na cabega e pescogo."* A veia
jugular interna é a mais afetada; no entanto, a jugular
externa, a jugular anterior, as veias comunicantes cervi-
cais superficiais e a facial posterior também podem ser
atingidas.*®

Parece existir uma predisposi¢do para que estas anoma-
lias ocorram mais frequentemente nas veias cervicais
direitas,**® o que pode ser explicado por fatores ana-
témicos e fisicos. O ramo braquiocefalico direito é mais
pequeno do que o esquerdo, tem um trajeto quase ver-
tical e contacta com a pleura apical, tornando-se mais
suscetivel a que um aumento da pressao intratoracica
se transmita a veia jugular direita.’

Entre os fatores etioldgicos que tém sido associados a
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esta anomalia encontram-se defeitos na camada mus-
cular da parede venosa, obstrugdo mecanica na regido
inferior do pescoco ou no mediastino, reduplicacdo
andmala, pressdo exagerada do musculo escaleno, com-
pressdo da veia inominada, ventilagcdo invasiva prolon-
gada ou traumatismo.>>’” No entanto, na grande maioria
dos casos, nao é identificado nenhum fator etioldgico
associado a anomalia venosa e a flebectasia jugular é
considerada idiopatica.

Os estudos histopatoldgicos revelam alguns aspetos
frequentemente encontrados nesta situa¢do, nomea-
damente perda das fibras elasticas,** fibrose minima® e
proliferacdao do tecido conjuntivo que compde as cama-
das da parede do vaso.**%®

A literatura descreve maior incidéncia no sexo mascu-
lino, com uma relagdo de 2-3:1, o que podera ser expli-
cado em parte pelo aumento da resisténcia muscular
cervical nos rapazes antes da adolescéncia.?

A flebectasia jugular é geralmente assintomadtica ou
apresenta sintomas minimos, como é ilustrado pelo
caso clinico apresentado. A tumefagdo cervical que
surge com a manobra de Valsalva, deve-se a compres-
sdo da extremidade inferior da ectasia e seu conse-
quente abaulamento a montante,” comum a todos
os casos. No entanto, existem outras manifestacdes
descritas que sdao mais raras, como acufenos pulsateis
(quando é tangencial ao pavilhdo auricular), zumbidos
(pelo fluxo turbulento no segmento dilatado), descon-
forto durante a degluticdo, a tosse ou o exercicio fisico,
dor no ombro ou fraqueza da méao direita, dor na base
da lingua (quando existe uma flebectasia aberrante),*
obstrucdo da via aérea ou vertigem.’

A disfonia ou afonia (por compressao do nervo laringeo
recorrente) pode ser uma manifestacdo desta anoma-
lia, embora raramente descrita.’” A associacdo destas
entidades motivou a realizagcdo de outros exames para
esclarecimento da causa subjacente a disfonia neste
doente, que parecia justificada pela presenga dos nédu-
los das cordas vocais.

O diagndstico de flebectasia é complementado por
exames de imagem, sendo a ultrassonografia do pes-
coco com Doppler o exame de eleicdo, porque permite
observar a distensdo da veia e quantifica-la, averiguar
a existéncia e extensdo de trombos e aferir a funciona-
lidade do sistema venoso.** Em alguns casos, a tomo-
grafia computorizada do pescogo pode ser importante
para caracterizar melhor a lesdo e o envolvimento das
estruturas circundantes.?

No caso apresentado, a ultrassonografia permitiu con-
cluir o diagndstico e fazer uma vigilancia imagioldgica
eficaz, inicialmente a intervalos mais curtos e que
podem ser alargados se ndo existirem altera¢des clini-

cas.
A flebectasia da jugular é, regra geral, uma entidade
benigna, com tendéncia a regressdo durante a adoles-
céncia devido ao fortalecimento dos musculos do pes-
co¢o,! sendo a atitude expectante a mais adequada.? A
terapéutica cirdrgica destina-se a criangas que apresen-
tem complicagdes, como flebite, formagao de trombo,
rotura da lesdo, deformidade estética exuberante,®
compressao das estruturas vasculares adjacentes, infe-
¢do’ ou sindrome de Horner.? A cirurgia corretiva implica
a excisdo do segmento dilatado ou fortalecimento da
camada muscular, cobrindo a zona da lesdo pelo mus-
culo omo-hioideu (técnica descrita por Guerrier).” Nos
casos de flebectasia bilateral da jugular, a literatura
descreve que a excisdo das duas ectasias estd contrain-
dicada por se associar a risco de edema cerebral.®

Este caso ilustra uma anomalia vascular muito rara,
sobretudo pela sua apresentagdo bilateral. O seu reco-
nhecimento é importante, sendo necessario um elevado
grau de suspeicao, sobretudo quando a tumefagdo cer-
vical surge associada a manobra de Valsalva.

A flebectasia desenvolve-se de forma benigna na maio-
ria dos casos, necessitando apenas de vigilancia perié-
dica e conduta expectante, caso ndao existam compli-
cagOes associadas, como é o caso do doente que os
autores descrevem.

s a
O QUE ESTE CASO ENSINA

® As tumefagdes cervicais sdo uma causa frequente de recurso aos
servigos de saude em idade pediatrica.

* A flebectasia da jugular, apesar de rara, € um dos diagndsticos
diferenciais de tumefagdo cervical

« E importante o seu reconhecimento pelos profissionais de satide
para que seja feita a melhor orientagdo diagndstica e terapéutica.

¢ Frequentemente apresenta-se sem sintomatologia associada e
tem um curso benigno ao longo do tempo.
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