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INTRODUGAO

O manejo dos linfangiomas tem sido predominantemente: expectante ou com
escleroterapia reservando-se a ressecgao cirdrgica apenas para casos
emergenciais. Recentemente, uma mutagédo somatica no gene PIK3CA que ativa a
via mTOR (mammalian target of rapamycin) foi detectada nessas lesées. Esta
descoberta mostrou que os linfangiomas ndo séo anomalias estaticas podendo ser
controladas com a droga rapamicina (sirolimus)’.

RELATO DE CASO

Paciente sexo feminino, 38 anos, com diagndstico de linfangioma orbitario direito
desde os 9 meses de idade, ja submetida previamente a duas ressec¢des parciais
da lesdo. Apresentou quadro de 6rbita aguda por intenso sangramento (Figura 1)

i

Fig 1A: Baixa acuidade visual (20/60) Fig 2A: RM de orbitas (T2): massa
proptose ndo axial e hemorragia orbitaria| heterogenea ocupando toda orbita a
intensa direita

Apo6s 3 orbitotomias com ressecgao parcial da lesdo o sangramento ainda se
mantinha. Foi iniciado o tratamento com sirolimo oral (4 mg/ dia por 2 semanas,
depois 2 mg/dia por 1 més, reduzido para 1 mg/dia até hoje). Houve dramatico efeito
na reducgéo da proptose e completo controle do sangramento (Fig 3A e 4A) .

CONCLUSAO

O emprego de sirolimo demonstra promissora eficacia em tumores com ativagéo
da via mTor. No entanto, a eficacia de seu uso a longo prazo ainda motivo de
estudos.
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