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As anomalias vasculares sao doencas complexas,
com diversas apresentacdes clinicas. Em tempos antigos,
algumas manchas arroxeadas ja foram vistas como
maldicdo e ao longo dos séculos comecaram a ser
descritas como parte de outras doencas, ganhando
eponimos diversos. Nas Ultimas décadas consagrou-se o
uso do termo “hemangioma” para descrever boa parte
das anomalias vasculares, causando um grande problema
no diagnostico e tratamento dos pacientes.

Grupos Europeus e Americanos passaram a se
dedicar ao estudo das anomalias e Mulliken e Glowacki
propuseram em 1982, uma classificacao baseada nos
estudos histopatologicos e nas manifestacoes clinicas.
Nascia entdo um primeiro esboco da classificacao' que é
hoje adotada pelo International Society for the Study of
Vascular Anomalies (ISSVA) também criada pelo grupo
inicial.

A classificacao da ISSVA divide as anomalias em
dois grandes grupos de doencas, os tumores vasculares e
as malformacgodes. O hemangioma € o representante mais
comum do grupo dos tumores, onde também se
encontram 0s hemangioendoteliomas e 0s
angiossarcomas. O termo “oma” que remete a tumor
passou a ser usado exclusivamente para esse grupo. Ja
as malformacdes vasculares foram subdividas de acordo
com o tipo de vaso acometido podendo ser apenas
capilares, linfaticas, venosas ou arteriais, combinadas
ou associadas a malformacdes de outras estruturas?.

Correspondéncia:

Dentro desse grupo estdao as sindromes de Klippel
Trenaunay, Sturge Weber e Parkes Weber.

A estratificacdo e correto diagndstico dos
pacientes permitiu um avanco exponencial no
tratamento nas Ultimas duas décadas. Os hemangiomas
infantis, tumores benignos mais frequentes da infancia,
tém um crescimento acelerado nos primeiros 2 anos de
vida. Eram tratados anteriormente com conduta
expectante, corticoides e interferon com eficacia
limitada e muitas sequelas. O uso dos b-bloqueadores
foi estudado apds observacao da regressio de um
hemangioma gigante em crianca hipertensa® e
atualmente é a primeira opcao de tratamento, associada
a outras modalidades como laserterapia ou cirurgia.

As malformacdes vasculares, causadas em sua
maioria por mutacdes somaticas aleatdrias durante o
periodo embrionario, podem levar a diferentes fenotipos
como pequenos cistos linfaticos, lagos venosos ou até
malformagdes de vasos principais como agenesias de
veias. Os sintomas podem estar presentes desde o
nascimento ou aparecer apds estimulos como trauma
local, puberdade, gestacao, infeccao ou cirurgias.
Muitos pacientes foram submetidos a tratamento
cirirgico sem sucesso, como ligadura de artérias
nutridoras das malformacoes, gerando sequelas e muitas
vezes piora dos sintomas. O tratamento evoluiu de
maneira menos invasiva com indicacdo de agentes
esclerosantes ou embolizacoes das estruturas andmalas
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para oclusiao das lesdes sem prejuizo de outras
estruturas. Além disso, tratamentos coadjuvantes como
laserterapia para os componentes superficiais,
termoablacao de veias tronculares malformadas e
cirurgias para resseccao parcial ou completa de algumas
lesdes também tém sido usados com sucesso.

Na Ultima década uma nova fronteira se abriu
para a compreessao das anomalias vasculares com o
estudo das mutacdes genéticas presentes em cada
doenca. Algumas malformacdes vasculares partilham
mutacdes ja identificadas previamente em tumores e
podem conferir vantagens adaptativas as células que
contém essas mutacdes. Ao contrario de mutacdes em
células germinativas, as mutacdes somaticas sao
conhecidas como “mosaico” ja que apenas parte das
células apresentara a alteracdo e desenvolvera o
fendtipo.

A grande importancia do estudo genético nos
portadores de malformacao ¢ a possiblidade de terapia-
alvo utilizando medicacées que regulam as vias de
sinalizacdo celular comprometidas pelas mutacdes*>.
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