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Cervical lymphangioma. Infrequent presentation in adult

Los linfangiomas son malformaciones congénitas del
sistema linfatico relativamente infrecuentes que normal-
mente se presentan en los primeros afios de la infancia. La
mayoria de ellos aparecen en el area de cabeza y cuello.
La presentacion en la edad adulta es rara y su tratamiento
es normalmente quirdrgico.

Presentamos un caso de higroma quistico en adulto y una
pequena revision de la literatura.
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SUMMARY

Lymphangiomas are relatively uncommon congenital mal-
formations of the lymphatic system which usually present
in the first years of childhood . The mayority of which
appear in the head and neck area. Presentation in adult
life is rare and treatment is usually surgical.

We present a case of cervical adult cystic hygroma and a
little review of the literature.
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Introduccion

El linfangioma es un tumor vascular benigno infrecuen-
te de origen linfatico. El congénito infantil constituye la
variante mas frecuente.

Su patogenia es desconocida, ya que la embriogénesis
del sistema linfatico no se ha esclarecido de forma comple-
ta todavia.

La clinica clasica de tumoracién blanda cervical asin-
tomatica en un nifio menor de dos afios y las técnicas
de imagen nos orientan hacia el diagnéstico, aunque la
confirmacién viene dada por la anatomia patoldgica de la
pieza quirudrgica.

En la actualidad se recomienda la cirugia como trata-
miento de primera eleccién, ya que aporta excelentes resul-
tados a largo plazo. La aparicion en edad adulta es muy
poco frecuente, y se deben descartar los de causa adquirida
o iatrogénica. Las complicaciones suelen ser menos graves y
la cirugia menos dificultosa que en el nifio.

Caso Clinico

Mujer de 76 afios, enviada a nuestro servicio por tumo-
racién blanda cervical asintoméatica de 2 meses de evolu-
cién sin relaciéon con traumatismo previo, que aparecié de
forma brusca y fue creciendo progresivamente. El tamario
en el momento de la exploracién era de unos 12-15 cm de
didmetro y ocupaba la totalidad del espacio supraclavicular
derecho. A la palpacion se apreciaba consistencia blanda,
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elastica y lobulada, sin signos de flogosis, no dolorosa y no
adherida a planos profundos.

Como antecedentes personales presentaba hiperten-
sion arterial, cardiopatia isquémica, hemorragia digestiva
y dislipemia. Intervenida de prolapso uterino y en trata-
miento con antagonistas del calcio, beta- bloqueantes, y
estatinas. El resto de la exploracion O.R.L resulté normal.

Se realiz6 ecografia de la tumoraciéon con resultado
de tumoracién quistica de limites definidos. Mediante
doppler se aprecio vascularizaciéon en la zona antero infe-
rior de la masa, con lo que era necesario valorar su relaciéon
con estructuras vecinas.

El TAC cervical describia una lesién quistica unilocular
situada en espacio cervical posterior derecho , que despla-
zaba anteromedialmente la vena yugular interna derecha,
descendiendo por delante del tronco braquiocefalico dere-
cho adaptandose a él sin desplazarlo. Su polo inferior se
situaba a nivel de la articulacién esternoclavicular.

La tumoracion no se realzaba con contraste y era com-
patible con higroma quistico (Fig. 1).

Solicitamos PAAF en la cual se extraen 20cc de liquido
amarillento sin criterios citolégicos concluyentes de malig-
nidad. Ante los resultados de las pruebas realizadas y el
deseo de la paciente, que se encontraba angustiada con
cierto grado de cancero fobia, se decide la exéresis quirur-
gica programada de la lesion:
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Se realiza una cervicotomia amplia para acceder al
espacio supraclavicular y se observa la gran tumoracién
cubierta de una fina membrana transparente y un con-
tenido liquido ambarino (Fig. 2). Se consigue la extirpa-
cién completa del tumor con preservacion de estructuras
vasculares, nerviosas y glandulares del cuello. El informe
anatomopatolégico confirmé el diagndstico de linfangio-
ma quistico (Fig. 3).

La paciente no presenté complicaciones post quirurgi-
cas y acude a consultas para revisiones periédicas.

Figura 1: Lesidn quistica unilocular situada en espacio cervical post-
derecho, que desplaza anteromedialmente la vena yugular interna
derecha, descendiendo por delante del tronco braquiocefalico derecho
al que se adapta sin desplazarlo. Su polo inferior se situa a nivel de la
articulacion esternoclavicular.

Figura 2: Gran tumoracion compuesta de membrana transparente y
contenido liquido ambarino.

Figura 3: Espacios linfaticos dilatados recubiertos de endotelio vascular,
en un estroma formado por una delicada red de coldgeno con peque-
Aios agregados linfoides tipicos de los linfangiomas.

Discusion

El linfangioma cervicofacial es una malformacién con-
génita del sistema linfatico compuesta de quistes llenos de
linfa y, en ocasiones, de sangre, limitados por endotelio
vascular y tejido conjuntivo. Constituye un 6% de tumores
de tejidos blandos y un 25% de tumores de origen vascu-
lar en personas menores de veinte afios (1). La incidencia

global calculada por Filston en un estudio fue de 1.2 -2.8
casos por 1000 (2).

Pueden aparecer a cualquier edad aunque el 50% son
visibles al nacimiento y un 90% antes de los dos afios de
vida (1). Cerca del 90% asientan en la regién cervico-facial,
sobretodo en regién lateral posterior tras el musculo ester-
nocleidomastoideo, en el tridngulo posterior. Otras locali-
zaciones excepcionales fuera del area de cabeza y cuello
son: inguinal, axila, nuca y mediastino (3). En un 2 a 9% de
casos se observa extension mediastinica (1).

No existen factores de riesgo relacionados con el sexo,
origen étnico ni predominio en ninguno de los lados pero
si se han asociado a anomalias cromosémicas como el
sindrome de Turner (la mas frecuente), varias trisomias y
sindromes de Klinefelter, Noonan y Fryns (3, 4). Algunos
autores opinan que a los pacientes diagnosticados de lin-
fangioma en el nacimiento se les debe solicitar estudio de
cariotipo (5).

Se describen tres tipos de linfangiomas segun el tama-
fo de los quistes:

a) Capilar, compuesto de quistes menores de 1 mm.
de diametro localizado fundamentalmente en piel
y mucosas

b) Cavernoso o microquistico, con quistes menores de
5 mm.

¢) Linfangioma macroscépico o higroma quistico, con
quistes mayores de 10 mm. (1).

Es muy frecuente que en un mismo tumor coexistan
varios tipos (linfangiomas mixtos), por lo que se considera
que pertenecen a la misma entidad patolégica.
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El término de hemolinfangiomas ya a penas se utili-
za para describir a los linfangiomas cuyos quistes estan
rellenos de linfa y sangre, ya que la presencia de sangre
es debida a la comunicacién de quistes con vasos o a una
hemorragia intraquistica, lo cual carece de repercusiéon
clinica y terapéutica.

El diagnostico diferencial se debe realizar princi-
palmente con otras malformaciones vasculares como el
hemangioma cavernoso, que se compone de paredes
gruesas y contenido puramente hematico. Ademas, histo-
légicamente los linfangiomas presentan agregados linfoi-
des que no aparecen en los hemangiomas. La localizacién
de los hemangiomas de grandes vasos suele ser en espalda,
gluteos y cadera (5).

En el periodo neonatal debemos descartar también
como diagnostico diferencial al teratoma quistico benig-
no, anomalias del arco branquial y conducto tirogloso y
torticolis congénita. En el nifio mayor y en el adulto: linfa-
denitis, neurofibromas, neuroblastomas cervicales, linfoma
de Hodgkin, leucemias, Histiocitosis X, rabdomiosarcoma,
tumores salivales, tumores de tiroides y lipomas (3).

La aparicion en edad adulta es muy poco frecuente y
para algunos autores se debe a una confluencia de factores
predisponentes (areas con vasos linfaticos anémalos) y pre-
cipitantes (traumatismos en la zona o iatrogenia) (6).

El linfangioma cervical adquirido constituye una ecta-
sia linfatica que afecta sobretodo a adultos y su causa es
generalmente traumatica o iatrogénica secundaria a radio-
terapia o cirugia. La paciente de nuestro caso Unicamente
tenia antecedentes quirurgicos de prolapso uterino y no
habia sufrido traumatismo ni recibido tratamiento con
radioterapia.

Se han postulado varias teorias sobre el origen de los
linfangiomas:

1. Defecto de comunicaciéon entre la red linfatica y los
sacos linfaticos, o entre éstos y el sistema venoso.

2. Malformacién hamartomatosa originada en un
secuestro anatémico y funcional de células linfa-
ticas normales que se desarrollan independiente-
mente del resto del sistema linfatico.

3. Neoplasia benigna embrionaria con capacidad pro-
liferativa de vasos linfaticos y contenido activo.

La teoria mas aceptada segun los ultimos estudios es la
ultima y actualmente se piensa que el origen de los linfan-
giomas es debido a un proceso de angiogénesis alterada
originada por el FCF (factor de crecimiento fibroblastico),
descubierto recientemente, que induce la proliferacién
de un tejido embrionario angioblastico. Estas vias de
investigacion abren perspectivas hacia un tratamiento
con factores angiogénicos e incluso terapia génica de los
linfangiomas (1).
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El diagnoéstico es fundamentalmente clinico. Lo mas
frecuente es que aparezcan como una tumoracién asin-
tomética que crece lentamente, salvo durante los brotes
infecciosos e inflamatorios, en un nifo o adulto joven. Los
linfangiomas de predominio cavernoso afectan principal-
mente a RN o lactantes y provocan sintomas relacionados
con vias respiratoria y digestiva alta como disnea, disfagia,
ronquidos o apnea del suefio.

Las pruebas de imagen son también esenciales para
el diagnéstico: evaltan la extensién en profundidad del
tumor y su relacién con estructuras anatémicas, sobretodo
el eje vascular del cuello. Aunque el TAC ofrece una visua-
lizacion excelente de la lesién y su extensién dando una
densidad liquida del contenido de los quistes, se asocia a
menudo con artefactos por el hueso de la base del craneo
y las vértebras cervicales. La RM es la técnica de imagen
de eleccion ya que nos muestra imagenes tipicamente
hipointensas en T1 e hiperintensas en T2. El contraste con
gadolinio ayuda a distinguir los hemangiomas de los lin-
fangiomas y es superior al TAC definiendo las fronteras de
la lesion (1, 4, 5).

La transiluminacién orienta hacia el contenido liquido
del tumor, aunque su ausencia no permite descartar el
diagnéstico, ya que la hemorragia intraquistica o los brotes
inflamatorios pueden dar transiluminacién negativa.

La puncién-aspiracion se indica raramente por riesgo
de inoculaciéon séptica o hemorragia intraquistica, sin
embargo, en caso de emergencia ante compresién de via
aérea, puede ser un tratamiento eficaz temporalmente. En
nuestro caso clinico se realizé una PAAF debido a la infre-
cuente aparicion a la edad de 76 afios de los linfangiomas,
en cuyo caso también esta justificado (7).

Otros estudios complementarios son fibrolaringosco-
pia si existe sospecha de implicacién faringea o traqueal
(en nuestra paciente no presentd anormalidades), radio-
grafia de torax para valorar extension mediastinica o
pleural y estudio baritado para determinar la compresiéon
de eséfago.

En el periodo intrauterino el diagnéstico puede rea-
lizarse por ecografia prenatal en el segundo trimestre
de embarazo y, segun su localizacién y tamafo, puede
orientar sobre el riesgo de distocia o dificultad respiratoria
neonatal (1).

El tratamiento de los linfangiomas, como cualquier
tumoracién benigna, persigue la erradicacion completa de
la lesién y la curacién total con resultado estético excelente.

A veces es necesario instaurar un tratamiento sinto-
matico urgente, sobretodo en los linfangiomas de compo-
nente cavernoso y aparicion temprana: La disnea aguda
exige en ocasiones intubacion o traqueotomia; la disfagia,
cuando altera la curva de crecimiento del nifio, obliga a la
alimentacién mediante sonda nasogastrica o gastrostomia;
los episodios inflamatorios e infecciosos se tratan con anti-
bidticos y glucocorticoides sistémicos antes de cualquier
tentativa quirurgica.
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El tratamiento de eleccién para los linfangiomas
macroquisticos limitados al cuello es la extirpacién qui-
rargica aunque muchos autores consideran adecuada la
abstencion terapéutica en los casos asintomaticos, ya que
la evolucién natural de los linfangiomas no es bien cono-
cida y se ha descrito involucién espontanea completa en
muchos de casos de linfangiomas bien delimitados (1, 7).
Otros autores prefieren una cirugia precoz antes de que los
imprevisibles brotes inflamatorios causen complicaciones y
dificulten la posterior diseccion.

De cualquier forma, la edad mas propicia para la ciru-
gia sigue siendo un tema de debate. Algunos proponen
esperar hasta los seis 0 nueve meses para reducir los riesgos
de anestesia y realizar un estudio completo. Se persigue la
exéresis macroscopica completa, con preservacion del resto
de estructuras del cuello.

En los casos de linfangiomas extensos cavernosos con
infiltracién de estructuras respiratorias o digestivas, la ciru-
gia precoz ofrece mejores resultados. Hay que hacer preva-
lecer en ellos la calidad de vida y consideraciones funciona-
les con respecto a la extirpacion mas amplia de la lesion.

La extirpacién quirurgica de los linfangiomas en edad
adulta ,como en nuestro caso, es menos dificultosa que el
nifo y las recidivas son raras (2).

Otros métodos terapéuticos alternativos o afadidos
a la cirugia que se han utizado son la escleroterapia,
la inyeccion intraquistica de OK-432, radiofrecuencia,
interferon alfa y ciclofosfamida. Algunos de ellos como
la escleroterapia con solucién alcohélica de prolamina se
han usado como técnica de elecciéon en algunos casos. Los
resultados eran variables siendo mejores en las formas uni
o pauciquisticas . A menudo quedaba un residuo escleroso
poco estético que podia dificultar la cirugia posterior por
la fibrosis post-inflamatoria. La inyeccién intraquistica de
OK-432 también ha dado buenos resultados en muchos
estudios. Se trata de un derivado liofilizado de la bacteria
streptococcus pyogenes que provoca una activacion de
células inflamatorias e inmunitarias induciendo la libera-
ciéon de interleucinas, factores quimiotacticos y factor de
crecimiento tumoral. Esta técnica no deja fibrosis residual
y resulta mas eficaz en linfangiomas macroquisticos que en
los microquisticos (1).

Hoy en dia el tratamiento curativo se basa en la cirugia
y las demas opciones terapéuticas como la vaporizacion
con laser o la escleroterapia, estan indicadas como medidas
sintomaticas y paliativas.

La recidiva es frecuente con cualquier técnica, sobreto-
do dentro del primer afo tras la extirpacion.

La mortalidad varia entre 0 y 6% y es casi exclusiva de
linfangiomas cavernosos extensos del recién nacido.Las
principales causas son la obstruccién de vias respiratorias,
incluida la obstruccion accidental de la canula de traqueo-
tomia, asi como las pérdidas sanguineas y linfaticas causa-
das por la cirugia (1).

En resumen debemos recordar que:

- Los linfangiomas son tumoraciones benignas pero pue-
den causar complicaciones graves.

- Existen dos tipos de linfangioma cervicofacial congénito
segun el pronéstico:

a) Macroquisticos y delimitados cuyo tratamiento es
quirdrgico y sus complicaciones y recidivas infre-
cuentes.

b) Cavernoso o microquistico que afecta mas a recién
nacidos y lactantes y se asocia a lesion de vias respi-
ratorias y digestivas altas.

- La extirpacién quirurgica es la medida mas adecuada en
la actualidad para el tratamiento de los linfangiomas
determinando la curaciéon en una sola intervencién del
90% de linfangiomas quisticos delimitados (1).

- En los de tipo cavernoso que infiltran estructuras cervi-
cales importantes deben prevalecer las consideraciones
funcionales y estéticas sobre las extirpacion mas amplia
de la lesion.

- El linfangioma quistico, aunque inusual en la edad adul-
ta, debe formar parte del diagnéstico diferencial de los
tumores cervicales. Su tratamiento es quirurgico y las
complicaciones y recidivas son menos frecuentes que en
el recién nacido y en el nifo.
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