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Resumen

Con el avance de la ecografia prenatal, se diagnostican mu-
chas anomalias congénitas, lo que permite planificar un trata-
miento temprano.

Los linfagiomas son la lesién congénita benigna mas comun
de todas las malformaciones encontradas por ecografia prena-
tal, en algunas ocasiones asociadas a otras malformaciones
y/0 con cariotipo anormal.

La gravedad de los linfangiomas se basa en el tipo, la loca-
lizacion, la extension y la infiltracién a otras estructuras.

El tratamiento quirdrgico es el méas aceptado, con el objetivo
principal de lograr la reseccion completa, sin causar dafio a las
estructuras anexas y, aunque hay otras alternativas de trata-
miento, creemos que se debe individualizar la mejor opcion
segun la localizacion e infiltracion del linfangioma a otras es-
tructuras, motivo de nuestra revision.
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Abstract

Title: Perinatal diagnosis and treatment of giant lymphangioma
of the neck

With the advances in prenatal ultrasound, most congenital
malformations can be diagnosed prior to birth, allowing for the
planning of early treatment. Lymphangiomas are the most com-
mon benign congenital lesions observed with this technique. In
some cases, they are associated with other malformations or
chromosomal anomalies.

The seriousness of a lymphangioma depends on the type, loca-
tion, extension and whether or not other structures are involved.

The most widespread therapeutic option is surgery, the ob-
jective of which is the complete resection of the lesion without
damaging adjacent structures.

Although there are other treatment options, we think that
the choice of the approach depends on each patient, on the
site of the lymphangioma and on the involvement of other
structures. We discuss these aspects in the present review.
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Introduccion

Con el avance de la ecografia prenatal, se diagnostican mu-
chas anomalias congénitas que afectan al feto, lo que modifica
de forma notable la perspectiva de atencion del recién nacido,
y permite planear al obstetra y al neonatélogo, junto a un equi-
po multidisciplinario, el tratamiento ideal temprano, para cada
paciente, en funcién de la anomalia encontrada in utero'.

La incidencia de malformaciones congénitas que afectan el cue-
llo, los labios y el paladar es relativamente baja. Dentro de estas
lesiones, se incluyen basicamente las congénitas, las inflamato-
rias y las neoplasicas; los linfangiomas son los mas comunes den-
tro de las lesiones congénitas*®, ya que ocupan el 30% de todas
las malformaciones encontradas por ecografia prenatal®.

Para los linfangiomas gigantes de cuello, el tratamiento
quirdrgico es el mas aceptado, con el objetivo principal de

Fecha de recepcién: 25/09/06. Fecha de aceptacion: 25/09/06.

lograr la reseccién completa sin causar dafio a las estructuras
anexas’® y, aunque hay otras alternativas de tratamiento,
creemos que cada caso debe analizarse y decidir la mejor
opcién para su tratamiento, segln el tamafo, el tipo y la lo-
calizacion. Lo méas importante en el neonato es conservar su
estabilidad funcional, antes, durante y después del trata-
miento inmediato y tardfo.

Caso clinico

Recién nacido varén, hijo de madre de 32 afos de edad, pro-
ducto de la segunda gestacion, con cariotipo normal y sin an-
tecedentes de relevancia. Durante el embarazo, hacia la sema-
na 26, se detecta por ecografia una masa en la cara lateral
izquierda del cuello con contenido liquido (figura 1), que au-
menta paulatinamente de volumen; tenfa un peso aproximado
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Figura 1. Ecografia realizada a las 34 semanas, que muestra
una tumoracion en el cuello lateral izquierdo

de 200 mL en la semana 34 de gestacion, y aumentd en las
siguientes 2 semanas sdbitamente 300 mL mas, alcanzando en
la semana 36 un volumen total de 500 mL. Ante la posibilidad
de que este incremento fuera ocasionado por una hemorragia
intraquistica, se decide realizar cesarea.

Al nacimiento, el bebé requirié reanimacion neonatal basica
(Apgar 8/9, peso 3.540 g, Capurro 36 semanas de gestacion).
En la exploracion fisica se detecta una masa en el cuello de
25 X 19 cm, de consistencia blanda, asf como una transilumi-
nacion positiva, sin invasion a la faringe ni a la base de la
lengua (figura 2). El resto de la exploracion fisica fue normal.

Se realizaron radiografias de cuello y térax, donde la base de
la tumoracién no se extendfa al interior del cuello ni afectaba
a la via respiratoria, y no invadfa el térax. La ecografia de cue-
llo revelé una imagen de contenido anecoico, con ecos finos en
su interior, méviles, y multiples imagenes lineales en relacion
con los septos, que no presentaban vascularidad. No se obser-

Figura 2. foto de la tumoracién al nacimiento

v6 ningun pediculo. Mediante ecografia Doppler se establecié
la presencia de vascularidad periférica, con una impresion
diagnéstica de probable linfangioma multiquistico de cuello.

Entre los exdamenes preoperatorios efectuados, la biometria
hematica y el coagulograma eran normales, y al cabo de 24 ho-
ras los electrélitos séricos también eran normales.

A las 48 horas de vida se decide efectuar una reseccion quirdr-
gica, una vez explicadas a los familiares todas las posibilidades de
tratamiento médico o quirdrgico, con sus ventajas y desventajas.
Ya que se cuenta con muy poca experiencia en el manejo médico
de los neonatos, se decidié, en caso necesario, dejar el resto del
linfangioma infiltrado, lo que permite utilizar menor cantidad de
esclerosante y asi tener menos efectos colaterales.

El procedimiento quirdrgico fue relativamente sencillo.
Durante la intervencién se vaciaron algunos quistes, por lo
que disminuy6 el contenido y el volumen de la masa. En su
base sobre el cuello, se disecd sobre la aponeurosis superfi-
cial, dejandola intacta, sin prolongacion o infiltracién a zo-
nas profundas; por ello, se consider6 la extirpacion al 100%
(figuras 3y 4). Se reconstruyd el area y se dejé una canaliza-
cion durante 72 horas. Se finalizé a los 7 dias de vida. La
evolucion del recién nacido es satisfactoria, a los 4 meses
de vida, con un adecuado crecimiento y desarrollo, y sin re-
currencia de la tumoracion (figura 5).

El servicio de anatomia patolégica informé de una pieza con
un peso de 100 g, de 9 X 6 X 2 cm de tamafio, y superficie de
color grisaceo. Al corte contiene un material con aspecto gelati-
noso, de superficie interna lisa. La impresién diagndstica es de
un linfangioma quistico (higroma), extirpado completamente.

Discusion

Los linfangiomas son malformaciones congénitas del sistema
linfatico; su origen no esta definido. Se cree que se inician en
la sexta semana de gestacion, formandose 2 sacos yugulares
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Figura 3. Liberacidn de linfangioma, respetando la piel
para la reconstruccion

Figura 4. Linfangioma liberado hasta su pedicuro

que empiezan como hendiduras en el mesénquima cervical, y
de ahf derivan 3 teorias donde estas hendiduras fallan al co-
nectarse y forman canales de linfa, ocasionandose un inade-
cuado drenaje al sistema venoso, lo cual los dilata. Otra teoria
postula que son el resultado de depésitos de tejido linfatico en
areas equivocadas durante la embriogénesis y, por tanto, una
alteracion en la unién hacia el sistema linfatico normal. La al-
tima teorfa es una construccion anormal del sistema linfatico,
lo que hace que no haya una conexion con los canales linfati-
cos centrales®®. Los linfangiomas pueden ser macroquisticos,
que tienen una pared gruesa y generalmente no se infiltran a
otras estructuras adyacentes, o microquisticos, que general-
mente infiltran la orofaringe, la nasofaringe, la hipofaringe y la
lengua'®. Kennedy et al. los clasifican en linfagiomas simples,
cavernosos, higroma quistico y linfagioma difuso®’. Gimeno,
en su revisién de 145 casos, refiere haber encontrado areas
quisticas y cavernosas en un linfangioma.

Figura 5. Cicatriz residual a los 4 meses de edad

Los linfagiomas son de caracter benigno, pero pueden actuar
como neoplasias malignas al infiltrarse a estructuras vitales e
invadir tejidos. Pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo,
aunque mas frecuentemente surgen en el cuello, en un 75-90%
de los casos, principalmente en el lado izquierdo, con una rela-
cion 2:145. El 40-65% estan presentes al nacimiento y un 80-
90% se manifiestan antes de los 2 primeros afos de vida,
disminuyendo su aparicién hacia los 16 afios de edad''3. La
incidencia es de 1/12.000 nacimientos y se observa con méas
frecuencia en el sexo masculino'. La deteccion prenatal, por lo
general, se hace durante el segundo trimestre del embarazo.
En este caso, el diagnéstico se establecid a las 26 semanas de
gestacion, en la cara lateral izquierda del cuello, una localiza-
cion frecuentemente sefialada en la literatura médica.

Aun se indica la extirpacion completa de la lesion como el
tratamiento mas aceptado y de primera eleccion'™'®, aunque
hay una evidencia del 10-18% de recurrencias". La lesion en
los nervios faciales se ha encontrado en un 13-33% de los ca-
sos, la muerte en un 2-6%, y se pueden encontrar infecciones
dentro de las complicaciones'®19.

En los Gltimos afios, se han usado muchas sustancias para
esclerosar; sin embargo, pueden aparecer efectos adversos,
como lesiones pulmonares con el uso de bleomicina; con dex-
trosa al 50% policresuleno también han aparecido recidivas,
aunque en menor medida que con el tratamiento quirdrgico.
Desde 1987, con el desarrollo del OK-432 por parte de Ogita et
al., ésta es la sustancia esclerosante mas empleada, sobre to-
do porque causa pocas lesiones sobre la piel y no deja cicatriz,
ademds de pocas recurrencias. En un estudio realizado por Me-
jfa et al. se describen 12 casos, que requirieron entre 5y 11
aplicaciones de 0K-432; s6lo 4 casos curaron, 6 mejoraron y en
2 no hubo respuesta. Dentro de las reacciones secundarias, se
produjo inflamacién con fiebre, eritema y edema importante
durante 5-10 dias?.
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Hasta el momento, no hemos encontrado ningdn caso publi-
cado en recién nacidos exclusivamente que indique las venta-
jas y desventajas del uso de OK-432 y de sus efectos colatera-
les, pues, como sabemos, las condiciones inmunoldgicas y las
reacciones del neonato son muy diferentes a las de los lactan-
tes o nifios mayores.

El tratamiento ideal del linfangioma depende del grado de
infiltracion, el tipo de tumor y la experiencia con el tratamien-
to. El linfangioma gigante, o macroquistico, siempre tiene
mejor prondstico que el microquistico en cualquiera de los
tratamientos, y sobre todo si su componente es quistico y no
cavernoso o mixto. Tiene mejor pronéstico el que no infiltra
estructuras vitales. En nuestro pafs, el uso de 0K-432 es de
momento muy controvertido, y no se ha implementado com-
pletamente.

Con el avance de la cirugia fetal ya se puede realizar la
correccion /n utero de algunas anomalias congénitas, aun-
que para el higroma quistico atn no hay indicaciones al
respecto.
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