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Introdugao / Descricao do Caso

Introducdo: O diagndstico das malformacgées vasculares é desafiante pela apresentacdo heterogénea, mas crucial para a
adequada abordagem diagnéstica e terapéutica. A linfangioendoteliomatose multifocal com trombocitopenia (LMT) é
rara, caracteriza-se por malformacdes vasculares sistémicas e risco de hemorragia potencialmente grave.

Descricao: Lactente de 1 més, pré-termo de 36 semanas e 3 dias, com evidéncia apds o parto de lesdes cutaneas
maculares avermelhadas, purpuricas e violaceas evanescentes a digitopressao, hemorragia digestiva baixa, sem edema
articular ou hepatoesplenomegalia. Analiticamente: trombocitopenia (minimo 21000/uL em D24 de vida) e anemia.
Estudo da coagulacdo e morfologia do sangue periférico sem altera¢ées. Ecografia transfontanelar em D3 sem alteracdes.
Administrados IglV e concentrado plaquetario irradiado (D6, D14 e D23). Um episddio de hematemese e melenas
intermitentes com necessidade transfusional multipla, apesar de evicgdo de proteinas do leite de vaca desde D19.Estudos
auto-imune e infecioso negativos. Endoscopia digestiva alta compativel com gastrite erosiva. Ecografia abdominal com
multiplos nédulos esplénicos intraparenquimatosos, hipoecogénicos e infracentimétricos, Doppler sem
hipervascularizagdo. A biépsia cutanea demonstrou células endoteliais CD31+, WT1+ e podoplanina, compativel com
LMT.Medicado com acido aminocaprdico, corticoide, propranolol e, desde D54, com sirolimus, progressiva melhoria
clinica e analitica, sem lesdes cutaneas de novo e diminuicdo dos nédulos esplénicos.

Comentarios / Conclusoes

Discussao: A LMT é rara, com patogénese e prognostico pouco conhecidos. A morbimortalidade associada a hemorragia
secundaria e trombocitopenia torna fundamental o diagndstico e tratamento precoces.
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