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Introducao / Descricdao do Caso

Introducio: O linfedema congénito hereditario (Sindrome de Milroy, SM) ¢ uma anomalia genética
do desenvolvimento do sistema linfatico, caraterizada por edema regional, mais frequente nos
membros inferiores mas ocasionalmente nos membros superiores, regido genital ou face. Apresenta
um risco acrescido de complicacdes infeciosas e de linfangiosarcoma.

Descri¢ao do caso: Rapaz de 16 anos, que durante o 1° ano de vida havia desenvolvido edema mole
da face, de predominio peri-orbitario; aos 4 anos foi feito o diagnostico clinico-imagioldgico de SM.
Apo6s consultas de Pediatria e de Ortopedia, enviado ao Servico de Oncologia para esclarecimento
de massa escapular direita com 3 anos de crescimento progressivo e dor intermitente. Para além do
edema da face (estavel desde a infancia), foi observada tumefagdo na regido escapular direita, sem
sinal de Godet, alteragdes cutaneas, dor a palpagdo ou alteracdo da mobilidade do membro superior.
Realizada ecografia, TC e RM - massa de tecido adiposo, infiltrando os planos musculares,
compativel com angiolipofibromatose. A avaliagdo analitica ndo revelou alteragdes. Sendo a massa
conciliavel com a patologia de base, teve alta com indicacao para tratamento sintomatico (drenagem
linfatica local) e manter vigilancia em consulta de Cirurgia Pediatrica.

Comentarios / Conclusoes

A apresentacdo de SM na face ¢ extremamente rara; neste rapaz nao foi efetuada a confirmacgao
genética, mas a mutacdo de gene FLT4 esta presente apenas em 70% dos casos. Neste contexto, a
presenca de uma tumefagdo de novo, podendo ser benigna, deve levantar a suspeicao de patologia
oncologica, exigindo uma avaliacdo cuidada e atempada, orientada por especialistas.
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