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Malformaciones linfaticas cervicofaciales con
compresién de la via aérea. Reporte de cuatro casos
Cervicofacial lymphatic malformations with airway
compression. Report of four cases

Veronica Castro Palaguachi’, Marjorie Rodriguez-Guerrero?, Luis Marcano Sanz®, Miurkis Endis Miranda®,
Andrea Milena Rodriguez-Guerrero®, Eliany Gonzalez Oliva®, Ximena Vélez Davila’, Maria Eugenia Delgado Ponce®

RESUMEN

Los linfangiomas son lesiones benignas congenitas raras debidas al desarrollo anormal del sistema linfatico.
La literatura describe una incidencia de 1 por cada 2000 a 4000 nacidos vivos. Aunque constifuyen masas
benignas, pueden debutar con complicaciones graves como el compromiso de la via aérea y estridor, apneaq,
cianosis y disnea progresiva. La eleccion de frafamiento es aun confrovertida, algunos métodos mencionados
en revisiones de series de casos son la cirugia, escleroterapia, inmunosupresores o la combinacion de ellos.
Se presentan cuatro pacientes, dos neonatfos y dos escolares, con compresiones extrinsecas de la via aérea
que fueron frafados con escleroterapia intralesional con bleomicing, y en dos ellos combinada con la cirugia.
Debido a la gran extension de las lesiones, a la poca frecuencia de complicaciones con peligro inminente
para la vida y la combinacion de modalidades de fratamiento, se considerd relevante el reporte de estos
cuatro pacientes.
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ABSTRACT

Lymphangiomas are rare, benign congenital lesions resulting from abnormal development of the lymphatic
system. The literature reports an incidence of 1 in every 2000 to 4000 live births. Despite being benign, they
can present with serious complications such as airway obstruction, stridor, apneqg, cyanosis, and progressive
dyspnea. The treatment approach remains confroversial, with options mentioned in case series reviews inclu-
ding surgery, sclerotherapy, immunosuppressants, or a combination of these. This case report discusses four
patients: two neonates and two school-aged children, who experienced extrinsic airway compression. These
patients were freated with intralesional sclerotherapy using bleomycin, and in two cases, this was combined with
surgery. Given the extensive nature of the lesions, the rarity of life-threatening complications, and the combined
treatment modalities, this report of these four patients is considered significant.

Keywords: Lymphangiomas, sclerotherapy, bleomycin.

Los linfangiomas son lesiones benignas con-
genitas raras debidas al desarrollo anormal
del sistema linfatico'. Descritos por primera
vez en 1828, actualmente el término “linfan-
gioma o higroma quistico” esta en desuso
dando paso al término Malformacion Lin-
fatica?®. Entre las teorias planteadas para
dar explicacion a estas lesiones estan: el
bloqueo normal de los canales linfaticos
primifivos, la alferacion del drenagje linfdfico
a la vena yugular o porque el tejido linfoide
se establece en dreas erroneas'.

La literatura describe una incidencia de 1
por cada 2000 a 4000 nacidos vivos. Nue-
ve por cienfo de los casos ocurren en ni-
A0S sanos y 2 % en pacientes con anorma-
lidades cromosdmicas? Las anomalias mas
frecuenfes son el sindrome de Turner, el
sindrome de Noonan y algunas trisomias’.
El cuello es considerado el principal sitio de
presentacion en 80 % de los pacientes’, sin
embargo, puede aparecer en sifios como:
axila, hombro, pared de toérax, lenguag, po-
red abdominal y mediastino'.

Histopatfologicamente se clasifica en: capi-
lar, cavernoso y quistico, esta Ultima es la
mas frecuente. En base a sus caracteristicas
morfoldgicas se clasifican en microquisticos
(didmetro menor a 1 cm) y macroquisti-
cos  (Unico o multiple mayor de 1 cm)®.
La manifestacion clinica mas frecuente es
la presencia de una masa fluctuante, blan-
do, franslucida localizada en el fridngulo
posterior del cuello, aunque puede dar-
se manifestaciones poco frecuentes pero
que represenfan mayor gravedad como
el compromiso de la via aérea con clini-

ca de estridor, apneqg, cianosis y disnea?®.
La eleccion de tratamiento es aun contro-
verfido, algunos metodos mencionados en
revisiones de series de casos son la ciru-
gig, escleroterapia, inmunosupresores o la
combinacion de ellos*®. En nifos con mal-
formaciones de gran famano que puedan
comprometer la via aéreq, estudios indican
considerar realizar fragueostomia o proce-
dimientos avanzados en el periodo peri-
natal como el procedimiento EXIT (Ex-utero
infrapartum therapy)”.

Debido a la gran extension de las lesiones,
a la poca frecuencia de complicaciones
con peligro inminente para la vida vy la
combinacion de modalidades de frata-
miento, se considerd relevante el reporte
de estos cuatro pacientes.

CASO 1

Paciente masculino, fres anos, con ante-
cedente de masa cervical desde el na-
cimiento infervenida quirdrgicamente con
diagnostico de “absceso retrofaringeo” en
ofra casa de salud. Acude con cuadro cli-
nico de masa cervical derecha, grande, re-
nitente, tos, dificultad respiratoria y estridor
inspiraforio de gran infensidad, durante |a
admision sufre paro cardiorespiratorio por
lo que ingresa a sala de cuidados infensi-
vos pedidatricos (UCI). Se demuestra la mal-
formacion linfatica con la ecografia cer-
vical y en ventilacion mecanica se realizd
esclerosis con bleomicina (1 U x Kg de peso
corporal diluidos en 15 ml de solucion sali-
na 09 %). Evoluciond favorablemente con
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disminucion del tfamano de la masa y se
extuba a las 48 horas. Anfe la mejoria cli-
nica se egresd con seguimiento frecuente
y a los 30 dias se realizd Angio tomografia
axial computarizada que evidencid masa
residual de menor tamano, compatible con
linfangioma quistico y trayecto retroesofagi-
Cco que se extendia al lado contralateral y
ademds, en relacion a la glandula tiroides,
lo que podria explicar la disfonia (figura 1).
Se realizd nueva escleroterapia con bleomi-
cina guiada por ecografia. A los 3 meses
de la intervencion la ecografia no encontro
quistes residuales y se mantiene asintomati-
co sin recidiva al ano de seguimiento.

CASO 2

Paciente femenina de 2 anos con antece-
dente de masa cervical posterior desde el
nacimiento, infervenida quirdrgicamente @
los 8 meses de edad para reseccion de
“meningocele” en ofro centro hospitalario
y acude referida por aumento de volumen
cervical progresivo a pesar de mulfiples
fratfamientos anfibacterianos y anfifungicos.
Se evidencia eritema, alza térmica, dolor
que no cede y dificulfad respiraforia

Se realiza tomografia axial computarizada
confrastada de craneo y cuello donde se
evidencia imagen compatible con linfan-
gioma exftenso con compromiso de la via
aeérea por lo que se readliza escleroferapia
con Bleomicing, egresd sin complicaciones
a los 14 dias. Sin recurrencias a los dos
anos de seguimiento (figura 2).

CASO 3

Paciente masculino, de dos dias de edad
que acude referido de ofra provincia con
muy extensa deformidad facial y cervical
bilateral y compromiso grave de las vias
aereas y digestivas, péerdida de todos los
reparos anatomicos, con ambos paquetes
vasculonerviosos del cuello involucrados. Se
realizo intubacion endotraqueal con la guia
de laringoscopio de fibra optica y se deci-
dio intervencion quirdrgica urgente, previa
comprobacion con Angiolac del diagnos-
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tico de malformacion linfatica, su extension
y relacion con estructuras vecinas. (Figura
3A) Se redlizd exéresis de grandes quistes
linfaticos, desde el mediastino superior, vy
abarcando toda la region anterolateral del
cuello en ambos lados, con una incision
en "Y”, disecando ambos paqguetes vascu-
lonerviosos, la gldndula firoides, la traquea
y ofras estructuras vitales de la zona. La
lengua vy la celda parotidea se respeta-
ron y se trataron con escleroferapia con
bleomicina para evitar danar 1os nervios
facial, hipogloso y glosofaringeo. La celda
parofidea y submandibular izquierda nece-
SiftG una nueva sesion de escleroterapia a
los 21 dias de ser operado. El resto del
drea quirdrgica evoluciono sin complicacio-
nes. (Figura 3B) Se mantuvo dlimentacion
por gastrostomia por fres meses mientras
se manfuvo la rehabilitacion por neurode-
sarrollo. En el seguimiento fue referido a los
autores que el paciente fue internado en
ofra casa de salud de ofra provincia por
una infeccion broncopulmonar grave y fa-
llecid en consecuencia.

CASO 4

Recién nacido de un dia de edad, mas-
culino, que nace con diagndstico previo
de malformacion linfatica cervical y facial
parficularmente los friangulos  submaxilar,
submentoniano, vestibulo de la boca vy len-
gua, que se comprueba por clinica y An-
giolac. Se realiza intubacion endotraqueal
para asegurar la via aérea y se interviene
quirdrgicamente, se realizd exéresis de ma-
Cro quistes cervicales y escleroterapia de la
base de la lengua con respuesta favorable
estética y funcional. (Figura 4) Evolucion sin
recidiva a los cuatro anos.

Los linfangiomas son malformaciones del
sistema linfatico que pueden diagnosticarse
en el periodo prenatfal, neonatal o post-
natal con ecografic®. La Resonancia Mag-
nefica o la Angiotomografia pueden ser
necesarias en casos complejos para definir
las relaciones con estructuras vecinas.
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La reseccion de las lesiones era considero-
da el mejor tratamiento, pese a las recurren-
cias o a las complicaciones postquirdrgicas
como fistulas o infecciones. Sin embargo,
la terapia esclerosante en la actualidad es
la primera eleccion para la conducta antfe
las malformaciones linfaticas. La remision
de lesiones tras el uso de escleroterapia
con Bleomicina es mayor de 90 %°.

La bleomicina es un antibidtico citotdxico,
anfitumoral con doble funcion, la primera
es la degradacion de ADN vy por consi-
guiente efecto esclerosante sobre endotelio
vascular 1o que ha hecho que se la tome
como parte del manejo en malformaciones
linfaticas’. Entre los efectos adversos a con-
siderar fras la aplicacion de este agente
esclerosante se encuentran la neumonitis
infersticial, nduseas, vomitos, dermatitis fla-
geladag, dolor en el lugar de administracion
e hipersensibilidad?.

En los casos no complicados sin peligro
para la vidag, la escleroterapia guiada por
ecografia se realiza de forma ambulatoria
bajo sedacion y analgesia en la sala de
imagenologia. De ser necesario se repifte el
procedimiento, en el protocolo de los auto-
res, cada dos o tres meses por un maximo
de cuafro ocasiones. Los macroquisticos
excepcionalmente necesitan mds de dos
sesiones.

En enfermos complicados como los que se
reportan en este frabagjo, con problemas
digestivos vy respiraforios que ponen en ries-
go la vida debido al efecto de masa com-
presiva la conducta debe ser individualiza-
dad. Si las lesiones son demasiado extensas
como en recien nacidos, pueden conllevar
a procedimientos tipo EXIT (Ex-utero intra-
partum therapy) que consiste en procurar
la via aérea infraparto mediante la oxige-
nacion por circulacion placentaria o extra-
corpored?; o a la combinacion de cirugia,
inmunosupresores y escleroterapia®.

En los pacientes neonatos que se reporfan
en este articulo, debido a la gran extension
y deformidad cervicofacial se optd por la
exeresis quirurgica, pero en las zonas que
involucran estructuras vitales como paque-
tes vasculonerviosos, o funcionales como

la lengua, se respefaron durante el acfo
qQuirdrgico y sus residuos fueron fratados
con escleroterapia como meétodo menos
invasivo e igualmente efectivo. El resulfado
estético y funcional fue muy adecuado con
esta estrategia de fratamiento.

Es muy relevante destacar la necesidad
de mantener un alto indice de sospechaq,
sobre todo en neonatdlogos y pediatras,
para evitar confusiones diagnosticas como
en dos de los pacientes que se reportan y
con ello infervenciones no solo ineficaces
sino peligrosas y que complican la evolu-
cion de los ninos.

Las malformaciones vasculares linfaticas
son lesiones benignas, pero pueden po-
ner en peligro la vida de los pacientes,
sobre todo si no son diagnosticadas co-
rrectamente, donde la ecografia y la angio
TAC juegan un papel relevante. No hay
consenso para los profocolos ferapéuticos
y los agentes farmacologicos a emplear,
no obstante, los autores consideran que la
escleroferapia sola o combinada con ciru-
gig, cuando se presenfan niNos con com-
promiso de la via aereq, es el metodo de
eleccion por su eficacia y seguridad.
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VC, MR Asesoria estadistica. Figura 3. A Paciente con muy extensa de-
formidad facial y cervical bilateral. Recons-
fruccion en 3D de la TAC.

VC, EG Asesoria técnica y administrativa

Figuras

Figura 1. Tomografio de cabeza y cuello
con presencia de lesion de aspecto quisti-
co, avascular a nivel de cuello, zonas II-IV.
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Figura 2: A. Pacienfe con masa cervical
izquierda extensa. B. Paciente en consulta
posterior a una sesion de escleroterapia.
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Figura 4. Evolucion perioperaforia y resulfado estétfico final.
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