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CURSO CLINKCO DE LOS LINFANGIOMAS EN PEDIATRIA Y FACTORES DE
RIESGO PARA RECIDIVA POSTOQUIRURGICA »

INTRODUCCION
De igual manera como el liquido claro de los linfaticos hace invisible estos vasos a! ojo, asi el
conocimiento vy estudio del sisterna linfatico ha sido casi invisible, ocutto por el trabajo cientifico

realizado en el resto del sistema cardiovascutar.

Los linfaticos se encuentran a través de todo el organismo. enel . anterior
del ojo, médula dsea y pulpa de! bazo y juegan un papel esencial en ia eliminacion del exceso de
liquido intersticial, moléculas pequefias y la mayoria de las macromoléculas de todos los tejidos.
Cualquier interferencia con el transporte del sistema linfatico puede provocar linfedema ya sea
debido a una carga excesiva de liqQuido (infdatico en un sistema normal & por un sistema deficiente,

incapaz de manejar una carga de Jiquido normal.

Existen pocos reportes o estudios en [a literatura en los que se refiere a los desordenes primarios
de! sistema linfatico'2.Los tinfangiomas han despertado la curiosidad de cirujanos y pediatras por
muchas & Fue en 1828 e] primero que describié un caso clinico

denominandolo ‘rnula congénita®, posteriormente en (543 Wernher publicd una monografia
qQue los fundamentales diferenciandoloc de otras

entidades™*. £l origen de los linfar fue durante mucho tiempo y fue hasta
principios de este siglo, gracias a los ezstudios de Sabin. Huntington, Mc Clure y Borst que se
conocid que procedian dei sistema linfatico, '3

El sistema linfilico es una red difusa de canales endoteliales que hace su apericion durante la
sexta semana del desarrollc embrionario humano. El sistema se puede desamullar como un

sobrecrecimiento del sistema venoso o diferenciarse de novo a partir del tejido mesenquimatoso



adyacenite.® La formacitn y origen del sistema linfético son aun controvertidos conociéndose en 1a
actualidad las siguientes tres teorias :

1) A partir de tos ir

[ de donde en forma centrifugs se integra todo el
sistema (Sabin).

2) De estructuras primitivas diseminadas gue simplemente coalecen (Huntington y Mc Cilure).

3) Que se forman en relacion con el sistema venoso, perdiéndose posteriormente toda

comuni 1 con él (K )8

Dado que los linfangiomas se derivan del linfatico, pi nente se trama de secuestros

de este tejido no comunicados con et resto del sistema, |0 que ocasiona su crecimiento. En

realidad son verdaderos hamartomas.'? ne se

izan por
quisticas de tamario vanable con liquido citfino en su interior y microscopicamente por tener

revestimiento endoteliai con paredes delgadas: con frecuencia se asocian a hemanglomasf'

Histologicamente son tumores benignos que parecen desarmollarse a partir de malformaciones

congeénitas dei tinfatico por blogueos det flujo linfatico.®

El sigr de las anor congénitas del sistema linfético es confuso debido a ia

termir i Y, tir

linfedema,. asi como las combinaciones

de estos Mismos términos con (0s nombres de otros tejidos. Linfar es una 1 a lo

largo del curso de los linfaticos causada tanto por un enel

Pr io como por un
componente obstructivo.

Witte y Vitle® intentaron desanollar un concepto unificado ligando tos desordenes de displasia,

v linfatica, las Yes de la linfangiogénesis caracterizadas
por tinfedema, vy linfangi Han sugendo que la clave para que
se ' estos as la p Y er lintatica (linfang! con




hiperpiasia subsecuente, o bian una Neopiass (Maligne © benigna). Los aspecios gendticos de
astos astén sOr N N de de il que son
ir © estén <on tales como el sidrome de Turmer.
Estas fir 00 b por hormaonales y por el sistema
endocrino tal como ae ha en et pracoz y ia displasia jindatice primaria,
Chang y cois® también han tratado de hacer una distincion entre linfangioma y linfangiectasis,
describienda a los linfangiomas como un poceso ’ L= = o ¥y las
linfangiectasias como una dilatacidn secundaria de vasos lir pf nas Nov e
Levin® 81 ha de pr un concepta y teoria unificada del origen de
es i i F-4 refinendo qQue constituyen un grupo

este grupo di de
relativamente raro de desdSrdenes cuyo ovigen permanece aun conmrovertido. pero  en aigunos

casos la cCausa parece ser obstruccidn linfstica primana.

EPIDEMIOLOGIA

se principaimente como turmnoraciones biandas de presentacion en ia
ifancia y® que entre 80 y 90% de oS casos sparecen antes de 1os dos afos de edad. "™ Hay
en e pe prenatal y un

Los
diagr
Un i6.8% adicionatl de fas lesiones fueron

BSOS QUe repontan hasta un 4.7% de las

34.2% i on et del
disgnosticadas dentro del primer afio de vida. Existen serfes donde se feporta que l0s Sexos son

no ta incidencia por raza,?®

ne




CUADRO ctinico
Habituaimente e motivo de consuita es t ion asir
otras veces ia capacidad de expansion tiene un rango alarmante. Estas fumoraciones pueden

' de %o lento aunque

provocar trastomos funcionales en relacion a la compresion de estructuras vecinas, problemas de
estética que pueden condicionar alteraciones de ia conducta y emocionales. 2

LOCALIZACION

Los linfangiomas. probablemente en relacion a los res lir

tienen

predominio en la cabeza, cuello y axila constituyendo estas {ocalizaciones entre el 75% y el 80%
Se ha reportado la siguiente distnbucion: cervical 31.4%, craneofacial 18.9%
al 9.2%, cer Acico 4.9%, maltiple 3.8%.

del total.

extrermnidades 18.8%. tronco 9.2%. ir

cervico i al 2. 2% e in sico 1.6% °

Los linfangiomas también pueden ocuwrvir esporadicamente en varios organos parenquimatosos

que incluyen ei puimon. tracto gastrointestinal. higado. bazo y hueso, en las ultimas tres

locatizaciones ocasionalmente significan la presencia de una enfermedaa multifocal o difusa.®La
inales es el o del intestino

locadizacion mas frecuente de los Ir
delgado, siguiendo en orden en frecuencia el retroperitonec. Algunas de las lesiones

intraabdominales causan desptazamiento del rifon. usualmente sin obstruccion urinaria. ™

Los linfangiomas pueden localizarse al bazo, son infrecuentes y su sintomalologia varia de

hallazgos incidentaies insignificames hasia grandes masas quisticas sintomaticas: pueden ser

focales o multiples siendo su localizacion mas frecuente a nivel subcapsular.



Los linfangiomas de |as giéndulas salivales por o genersl son parte de uUNa Masa cervical extensa
sin embargo existe un reporte de un linféngioma quistico que afectaba excliusivamente la glandula

sin Struct .

Las extremidades superiores son r

pero el o de los
es te dificil cuando 1a delicada estructura del sistema musculoesquelético
de la mano puede estar involucrada.'’
de i ocaren en menos del 1%. SON lesiones raras y Ssu
1 con linfangi Gseos es nente raro.'**

El linfangioma orbitario es una lesidn muy rara y afecta principalmente la conjuntiva aungue puede
afectar al parpado, 1as estructuras orbitarias o ambos ™

La mayoria de tos linffangiomas del cuello tienen una sola masa., dos terceras partes son

de Mo silencioso aunqQue pueden presentar (f Y local o ir ion y
ocasionar disfagia o disnea. Pueden involucrar

e y laringe. usL te se ian con

lesiones infiltrantes grandes resuitando en obstruccion aérea. La infiltracion masiva cervical
requiere cuidado particular y multiples tratamientos quirtirgicos por muchos afos antes de obtener
un resultado satisfactorio. La extirpacion de estas es casi i

v los datos
de recurrencia son generalmente altos.

SINTOMATOLOGIA

Cusndo los linfangiomas producen siomas a parte de la masa. estos incluyen sintomas
gastrointestinales, dificultad respiratoria, infeccion, dolor local e inflamacién en ese orden de
frecuencia. Se reportan signos fisicos secundarios a linfangiomas en el 91.9% de los pacientes.



Una masa aislada se encuentra en el 46.5% y puede tener expansion en ol 33.5%. La deformidad

evidente como clefantiasis o gigamtismo ocurre en ol 4.9% OWOS Signos pusden ser Masa

y muscular ocalar. 22

En las lesiones intraabdominales las asas intestinales pueden quedar por el lir

con complicaciones comunes de obstruccidon intestinal. Los tumores r no t

)
sintomas agudos y son diagnosticados en virtud de una gran masa palpable gue causa el
desplazamientc de uno O mas organos.®® Las dimensiones de algunos linfangiomas
intraabdominales pueden Hegar a ser tan grandes que se han llegado a confundir con liquido de

ascitis; en 1992 Farley y Klionsky reportaron el caso de un niio con linfangioma pediculado de
esofago.®

La duracion de sintomas al

o en lir inales varia de meses a
afos y en la mayoria de 108 casos se presenta sintomatologia aguda de menos de una semana.

Estos simomas incluyen consti iGN prog , dolor al

N . fatiga.

T i de ito y ionaimente Los quiru

o mas
frecuentemente reportados son obstruccion. hemomragia. fuptura, torsion de la lesién.' Las
complicaciones de los linfangiomas de! bazo son sangrado, coaguiopatia de consumo,

hiperesplenismo e hipertension portal.'®

Los linfangiomas orbitarios rara vez requieren de ir ion radiold o quiningico

complejo. En 1a mayoria de las 1es los t L pueden revelar eiementos

variables que incluyen linfiticos, estructuras vasculares, linfocitos y hemomagias.?®




CLASBIFICACION

En Ia litermura existen diversas ciasificaciones que toman en cuenta el aspecic clinico e
histopetoldgico. Ravitch y Harkins #*7* |os agrupan en cinco

1) Unfangioma simpile

2) Uinfangioma quistico (higroma)
3) Linfangioma cavemoso

4) Hemolinfangioma

§) Linfangiosarcoma

Hancock también publica otra clasificacion *en la que menciona al linfangioma quistico como el
mas frecuente seguido de lir 1a simple,

langioma y linfangioma cavemoso e incluye
én en esta i 5n clinica al lipolinfangioma.®

Hilliars y cols han publi una on

similar que no incluye asociacion con
hemangiomas. Asi mismo tiene una clasificacion clinica que engloba todas las anormalidades

congenitas del sisterna linfatco. ™

En el labio se ha reportado un tipo de lesion conocido previamente como linfangioma progresivo

axiquindo y que se describia en lesiones asociadas en cara, espalda y pieli cabeliuda y que

e simula un ang sin

o te planda 777

Otro linfangioma descrito es el llamado linfangioma cCircunscriptum Que esta caracierizado por

agrupaciones de vesiculas transhicidas ocasionaimenie con sangre en su interior y con

hiperqueratosis superpuestas en un drea circunscrita de la plel. Se ha sugerido que estas vesiculas

son de lir i super de la piel y que a su vez se conectan con linfaticos mas



.profundos los cuales transmiten su presion hacia la epid » ser i por tejido

muscutar. ™%

Smeltzer y cols quienes han escrito algunas de las revisiones mas recientes sobre disturbios

linfaticos congénitos, han propuesto una terminologia para las displasias linfaticas primarias con el

fin de tas anorrr congénitas de los linfaticos.

EVOLUCION NATURAL

Los linfangiomas caracterishcamente SON masas asintorndticas que crecen lentamente. son
capaces de expansion masiva a estructuras vecinas. El dolor y molestias son raras a menos que
exista una infeccidon & hemorragia secundana. La regresion espontanea de linfangiomas ocurre en
POCOS Cascs ya Sea postenior a una infeccion o sin una causa aparente. La supuracion que ocure
en los linfangiomas se ha considerado que conduce a una destruccion de las paredes quisticas con

una curacion subsecuente.®

DIAGNOSTICO

El diagnostico de linfangiomas debe ser hecho principalmente en base a Ics Jatos clinicos ya
mencionados. El sistemna linfatico normal puede ser visualizado mediante linfografia empleando
medio de contraste radicopaco que pefmite ldentificar tanto los conductos hinfaticas periféricos
como los ganglios, sin embargo las malformaciones linfangiomatosas se demuestran mediante

uitrasonido. tomografia axial computada O resonancia magnética,

La sonografia modema parece ser el mejor método para la evaluacdn diagnostica de
linfangiomas. Se puede hacer un diagnostico relativamente confiable observando un patron tipico
de multiples traveculaciones complejas llenas de liquidos tambien sirve para diferenciar al quiste




wnico de los Pera los ues mon ‘e Gtiles el

y Ia pera este fin. La pueds ia
distribucion y las de la masa. También se realizan estudios tales como
nuciear, adios cor con bario. mislografia y sialografia

dependiendo de los sitios afectados.'

TRATAMIENTO

Basado en el hecho de que 1a supuracion que ocusre en los linfangiomas conduce a una curacion

subsecuente, se ha pensado que ia inyeccion de un agente te sea una ia ideal para
las lesiones imesecables quinagicamente. Se han usado varos tipos de esclerosantes pero los

resultados no han sido i 3837 gy basico del efecto terapéutico del

esclerosante se piensa que involucra result de lar 1 del tejido al agente

quimico, inflamaciéon, esclerosis y contraccion cicatrizal de las lesiones después de la inyeccidn

Los esclerosantes usados se difunden a través del liquido del quiste pero penetran mas alla de la

ey

capa er Y pr 1 induracion de |la pared del quiste y/o cicatrizacion

impredecible. Mas aun tal contraccion de las hace ta on quinargica

subsecuente mas dificil en algunas ocasiones.

En 1977 Yura y cois™® repono que [a terapia esclerosante usando blesomicina (BLM) para

tinfangiomas fue efectiva en cinco de ocho casos. La evaluacién hi ica de los ] es

quinirgicos resecados después de la terapia con bleomicina mostrd fibrosis marcada y adhesiones,

1o que sugiere que |a a induce seguidos por esclerosis y
contraccion cicatrizal del linfangioma. Tanigaws y cols™ usaron la bleomicina en forma de
emuisién de microesferas en aceite obteniendo resultados aon mejores. Sin embargo a partir de
1979 se encontrwon diversos efectos secundarios que induyeron fibrosis pumonar Como uno de

los mas graves, por o que este o no se desde 1984,

- 10 —



En 1986 se reportd el primer caso de esclercterapia con OK-432. E| OK-432 es un liofilizado
incubado con cepas de baja virulencia de Streptococus pyogenes del grupo A |, tipo Il de origen
humano con penicilina “G™ potasica, la cual ha perdito su capacidad de producir estreptolisina "s”.
€n un estudio Mas recieme Oguita y cols*® reportan resuitados tes de ia con

OK-432 en 23 pacientes no encontrando efectos secundarios de importancia y tampoco reportando

la presencia de recidivas.

La con al 50% se ha usado adjunta al acto quinsgico, sin embargo, se

reporta poca efectividad en la prevencion de recusrencias o seromas postoperatorios.

En lo que se refiere a la intervencion quinirgica sigue siendo el manejo de eleccion aunque existen

otras opciones como . la Ve ir ion de sustancias esclerosantes, todas
estas con respuestas variables segun diversas autores.**" <

Lavr iGN quinngl es cor por la mayoria de los cirujanos como el tratamiento de
eleccion para oS linfar Sin go lar 1 total con ta preservacion de estructuras

vitales involucradas no siempre es posibie debido a que las lesiones comunmente se extienden
alrededor de i0s tejidos y/o infiltran estructuras vitales, por lo que la excision radical puede dar

como resultado complicaciones serias: por otra parte la reseccion incompleta se asocia

frecuentemente con recidivas. En las lesiones extensas las r iones P T la

fibrosis secundaria y la infeccion limitan frecuentemente el crecimiento.*3* 4*

La reseccion quinirgica se recomienda tan pronto como se el diagr J ala
incidencia de infeccién, hemorragia y crecimiento progresivo que dificuita la erradicacion
quirirgica completa con el paso del tiempo. Algunos estudios recomiendan esperar un periodo de
3 meses previo a la cirugia cuando ha ocurrido un episodio infeccioso

- 11 -




Otros han muy y [ ) grandes como son

la enia v Ia de inj de piel para
casbnir o és de flegando inciuso hasta la desarticulacion de un
miembro.*®

Las Yos que mas fi e se reportan son |as locales, seguidas
por 1as oculares y otras. Dentro de las complicaciones locales
se encuentran ia de ir es y e
hiperpigmentacion de ia herida.

Las i 18S Neur son por daffo nervioso e incluyen: pardlisis del nervio

facial parcial © compieta, sindrome de Homer, pardlisis diafregmatica secundarna a lesion del
nervio frénico y sindrome de Frey. Las complicaciones toricicas son locales pero en el torax
incluyen quilotdrax, dadio directo al diafragma © ai atrio derecho. La complicacion ocular es ptosis.

Las inciuyen fiebre. anamia, desequilibrio hidroelectrolitico, sepsis y

trombocitopenia.®**

Otros tratamientos que se ionan en (a tncluyen : fotocoaguiacion percutanea,*®
embolizacién percutanea con ethibloc.*”*® |dser apon, los cuales se encuentran en fase de
ir iGNy r T Mas dios para evatuar su utilidad.

- 12 -



OBJETIVO GENERAL DEL ESTUDIO

1.

2.

Conocer las caracteristicas y carso dinico en nuestro medio de los linfangiomas, su respuesta

al ratamiento y evolucion natural.

Determinar [os factores de riesgo para idi pica de linfar

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1 Determinar las i iolog de oS paci con linfangiomas en nuestro
medio

2. Determinar |la frecuencia de las diferentes localizaciones de los linfangiomas en la edad
pediatrica.

3. Determinar las diferentes caracteristicas clinicas segin su 1enla \ fisica,

4. Determinar la frecuencia y 1ipo de sir dlinicos a los lir

5. ldentificar las caracleristicas mas frecuentemente observadas en los estudios de imagen de los
linfangiomas.

6. ldentificar |a simomatologia mas frecuente alos

7. D ar tos tipos de para el manejo de los linfangiomas y la respuesta a estos.

8. Determinar {a frecuencia y porcertanje de reseccion de los linfar al
tratamiento quinargico

9. Determinar la frecuencia de al tipo de tr ot

10.Determinar tipo y de tas oS poStqQUENINg

- 13 -
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SUBSTIFICACION
Los lntangiomas en la edad pedidtrica son una pstologia frecuente y de dificil manejo, sin
que puede

este de sus y ael
mdmmmwdwﬁnmfmlmn.Porlo!.lo:l‘culodér‘mosnuestra
on

on estos padriamos detenminer una mejor ae
pacientes, asi Mmismo serviria coma base para estudios expe o de i y

mejorar el nivel de vida de nuestros nifkas.

MATERIAL ¥ METODOS
Se reviasron todos 05 expedientes clinicos de jos pacientes con diagndtico de probable

2 fueron on & servicio de cinugia pediatrica del Hospital Infantil de

México enire enero de 1982 y Diclembre de 1964,

de factores de nesgo

ISENO DEL ESTUDIO

E: Ob: . . i y Para el

pars e un decasos y

POSBLACION DE ESTUDD:

L.a poblacién para o) estudio 6 en los dlinicos de los pacientes con diagnéstico
en et det infantit de f Gomez”

de ir ol




CRITERIOS DE INCLUSION :
Todos los pacientes con glagnastico en e expediente de linfangioma.

CRITERIOS DE EXCLUSION :
Todos los pacientes con diagndstico de linfangioma en los cuales el diagndstico final fuera distinto.

VARIABLES A ESTUDIAR :

-

Edad

. Sexo

Sintamatologia
Tiempo de Evolucion
Localizacién
Tamafio

NG oaup

Consistencia
. Patologia asociade ~

[

. Estudios de extensidn
10.Tipo de tratamiento
11.Porcertaje de reseccion

12 tes trar
13.Colocacion de Pen Rose
14.Diagnostico histopatoldgico
15.Compiicaciones quinwgicas
18.Secusias

17.Recidivas

- 15 -
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18.Evohacion
19.Tismpo de seguimiento
20.Factores de rissgo para idive (Ceos y

1ION
Los datos de los fueron en una hoja de caplura de datos, disefiada
especificamente para el estudio, anotandose todas las i i i y las
independientes asi como el resultado de recidiva (variable deper vy el segui o (se

afiade en el anexo 1).

Postenormente 10s datos fueron captados en una base de datos computacional (programa Dbase
) y para e anddisis estadistico se tilizé e programa de computo Epi Info §.

ANALISIS ESTADISTICO
Se realizé mediante Medidas de tendencia central, para el estudio descriptivo para el analisis de

ios l&:m& de riesgo se Wilizé ia razon de (OR) el prog Epiinfo 5.
RECURSOS
Los recurses financiercs para este estudio no implco NINguNo Mas altad de los que ya dispone el
para ja ) de ta 1. Los porm ol de datos se resiizaron en el
programa Dbase y Epi info S ya ir enla de & oficina de cirugia Generat de
det D de

este hospital. Asi mismo los recursos hy
Cinugim General y del investigador responsable perteneciente al drea de Pediatria Médica.

- 16 —



ETiICA
€l presemnte estudio tiene un riesgo NuIo hacie fos do este ¥8 Que no existe
ninguna intervencidn con [0 mismos, por 10 tanto NO requirfd de carna de consentimiento

infformada.
RESULTADOS
Se estudiaron como [+ 222 de pacientes que presentaban diagnostico
de linfangioma.
EDAD:
La distribucion por edad on el en o del diagnostico fué la
oencor en el » r un total de 15 pacientes, en ol penoco de Iactancim

menor se encontraron 62 pacientes mismo numero de |actantes mayores. El grupo de
preeacoiares abat 53 pacientes y 23 pacientes en ol penodo escolar, por bmo tuvimos 7
pacientes adolescentes (tablat).

SEXO:
Ciento i tro fueron st (55.0%) miontras que 98 paciertes fueron

femeninos (44. 1%), dando una mascull de 1.28 : 1. (tabla2).
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SINTOMATOLOGIA:

E\ principal motivo de consulta fué por mucho el aumento de vélumen (85.8%) y el resto se

or con  sir v como dolor, distension abdominel, dificultad respiratoria,
distagia, disfonia, diplopia.

TIEMPO DE EVOLUCION:
En el 59% de nuestros pacientes [a mesa tumoral se presentaba desde el nacimiento y et tiempo

de inicio de la sintory se i con el sitio de localizacién, ya que los que se presentan

en térax y mediastino por 10 general dan sinMomatologia at nacimiento, &si como i0s presentes a
nivel intrasbdominal son agudos (horas). Los que se presentan en cuello O regidn axilar tienen un
tiempo de evolucion mas lango que varia desde 2 affos hasta diez affos.

LOCALIZACION:

Por su localizacion el sitio mas frecuentemente afectado fué ol cuello con 44%, siguiendo el torax

con 23.7% (a carm y las extr pr casi el con 11 y 13%
El v pr wa ¢l 3.5%, el epipion el A%. Los sitios menos
frecuentemente son el 0 y los con 0.9% cada uno de eilos (figurat).

Se encontrd que el 94.1% de (03 pacientes presentaba una masa unica y el resto presentd mas de
una lesion.
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TAMANO:
E! tamafio de Ias mases encomradas vané desde 1 cm. hasta 53 cm. de didmetro. con un

promedio de 3cm. a 7cm (131 pacientes).

CONSISTENCIA:
Dentro de ila morfologia de (s lesién al ingreso se refiere al 91.5% de 103 pacientes presentaron

una tumuracion de consistencia blanda y tan solo el 8.5% presentd consistencia dura a la
palpacion; cabe mencionar que en Ningtin Caso se reportd que ia lesion desapareciera con la

presion.

PATOLOGIA ASOCIADA:

En |a gran mayoria de 10s pacientes no hubo a otra ya que las masas
se pr N como in con alguna otra patologia

especifica.

ESTUDIOS DE EXTENSION:
Se realizaron estudios como radiografias simples en 32% de [0S casos on [0S que of dato cardinal
iGN sobre

fue el sumento de voliGmen de tejidos blandos y en es
vecinas; se realizé ultrasonido en 10.4% de los pacientes reportando en la mayar parte de eollos
hallazgos compatibles con et diagndstico soapechado; of 7.3% requiric Qg axial o
para eval mas pr (L] iGN tumoral.
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TWO DE TRATAMIENTO:
De 08 pacientes snalizados ¢! 88% no hebia recibido tratamiento previo, en el 2.3% se habia

necho reseccitn parcial fuera de esta Institucin y el 11.7% habia recibido tratamierto como
CLmiro con y ar

De (o8 222 pacientes que nNOIOros
estudiamos, a 206 (92.3%) se les

quingica, y de edos 93 (45.3%) tuvieron
reseccion compieta del 100%, & 112 pacientes se les resecd por inval
Otros OrGaNos adyacentss.

La mayor parte de {os paciemes incluidos en el xdio No N 1

previo & ia cirugia (87.3%) (tabla 3).

~ TAJE DE QUIRURGICA:

En <% ] de Y tumoral se efectud de un BO% a 100% en 161 pacientes
(7B.5%). 38 resecd de un 80% & un B0% en NUBve paciemes (4.3%), del 40 al 80% de reseccion en
30 pacientes (14.8%), y con una reseccian menor del 40% en ocho pacientes (2.4%). (tabla 4).

ESCL TES T RAT

De los 205 pacientes coperacdos, al 38% (78 pacientes) se les realizd infiltracién con agentes
esderosantes, como dcide dihidroxidimetiidifen!! metano disulfalo 6 solucidén glucosada al 50%
(tatia 5).




COLOCACION DE PEN ROSE:

Delos 206 pacientes on 103 cusies se realizo reseccion quingica ya sea en forma total o parcial,

se coloco durante |a Y aje tipo & 126 pacientes lo cusl representa el 81.4%
del total de los casos, el drenaje permanecit funcionando desde 1 dia hasta dos semanas después
de ia cirugia.

HALLAZGOS TRANSOPERATORIOS :

Como trar ios se 5 masa quisti Onica en 20.2% de los casos (60
pacientes), quistes mdultiples en 27.3% e infiltracion importante a estructuras adyacentes en un

43.4% de los casos.

DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO:

La estirpe histopatologica se dividid en dos grandes grupos de acuerdo a la clasificacidn de
Ravitch y Hamkis; de los 205 pacientes, 181 (78.5%) se demostrd que eran linfangiomas pwros y
los restantes 44 pacientes (21.5%) fueron hemolinfangiomas.

comPL at AS:

La gran mayoria de los pacientes sometidos a reseccitn quinangica no presentaron complicaciones
quinargicas ya que de los 205 pacientes, 183 esiuvieron libres de i Yes quini to

que representa el 89.2%. De las complicaciones encontradas la mas frecuente fué la seccion de

algun nervio (9 casos), después siguio la seccidén o desgarro de vasos sanguineos (4 casos),

- 21 -
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herida quinirgica infectada (3 casos), cia de herida quiningi (2 casos) y ofros fueron
sangrado del lecho quinigico. fistula enlerocuténea, edema de cuello con cbatruccitn de |a via

aérea e isquemia de colon con peritonitis (cada unNo de ollos con un Caso).

SECUELAS:
Veintiseis pacientes presentaron secusias después de la intervencion quingica. siendo Ia mas

frecuente la parilisis facial en 9 casos seguido por cicatrices hipertrdficas en 8 casos. disfuncion

muscular o del movimiento en 3 cCasos en zonas es del | ylo

deglucion en 2 casos, protusion de la lengua en 2 casos y pardlisis diaframitica, sindrome de

intestino coro secundario a T 1 ir por ir del linfangioma, proptosis con
oftalmoplejia y obstruccion del drenaje linfético, todos con un solo caso.

REOPERACIONES:

De los 163 pacientes intervenidos quinsgicamente y con seguimiento 58 pacientes presentaron
recidiva, de éstos 25 se han reintervenido quiriangi e como o de las recidh
ocho se han infittrado y 3 tienen como una malla y los 20 pacientes restantes

se encuentran solo en observacion © van a ser reintervenidos.

TIEMPO DE SEGUIMIENTO:

Del total de 205 pacientes r el seg de 183 pacientes. de |os cuales 11
solo a un de segt o de 1 mes, 38 pacientes acudieron por un periédo que

vario de un mes a un ato, 43 pacientes tuvieron un seguimiento entre dos y trece aftos. Traeinta y
seis pacientes a |os cuales se les habia resecado la tumoracién totat o parciaimente no acudieron

mas a la consutta externa (18%) por io que no tenermos seguimiento y cinco pacientes fallecieron.
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DEFUNCIONES :

Se presemtaron ocho defunciones de los 222 pacientes estudiados, de los cuales a dos paciemes

no se les habia aun i ¥ . siendo ambos neonatos y fallecieron por

complicaciones inherentes a su enfermedad ya que uno fallecid por chogque hipovolémico por io

que SuUPONeMOoS & de un i y of otro por insuficiencia
respiratoria secundana a un linfangioma pulmonar. De fos pacientes sometidos a cirugia. seis
fallecieron (2.9%). por ] e ir en el i0 postquiningico
como sepsis. Nneumonia y neumotdrax bilatersl. Los lactates fallecieron también en el periado
postquinrgico par neumonia, Sépsis y ed: [ . El pr por ina

i cor i a insy =1 cabe hacer mencion que ésta era la segunda

intervencion ya que el paciente presemaba recidiva.

RECIDIVA:
De los 93 pacierntes a los cuales s¢ les resscod ol 100%, 21 paciemes nNo tuvieron seguimiento. De
los 72 pacientes restantes con reseccion del 100% y con seguimiento. 17 presentaron recidiva lo

que representa un 23.81% mientras que 55 pacientes No pr Ci

T , rep o, un

76.38%. Del resto de pacientes (112) en los que |a reseccion fué menor al 100% tienen

seguimiento 91. y treinma y nuave de eslios presentaron ol seguimi un no del

tumor (tabla 8)

FACTORES DE PARA (C Y CONTROLES):

En ol ahi i para Ia 6n de de riesg0 N0 se encontro
e signi on 1 ab del lir { mayor o menor de

Scm.) con ia presencia de recidiva (OR de 1.04).
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de Ia lesién (Unica o Multiple) eof resultado No fué

En iss

significativo (OR de 0.09).

En cuanto & de [{ yor 6 menor del 809%) #n asociacidn con recidiva, se
une on los con on menor al 80% presentando

UNa mayor alar (OR de 2.1).

El no usar agentes escleroaantes durante & evento quinmpico influyd significativamerte en la
presencia de recidiva reapecio @ aguélios en los que NO Se usaron dichas sustancias (OR de 1.6).

Por uitimo no influyd el diagnastico vs (OR 1.08). la
colocacion da pen rose (OR de 0.8) se comporté como wn facior protector leve para evilar recidiva

(tabia 7).

Wk

RBCUSION:

En los resultados inicigies obtenidos an el i con ia mayor parnte de a
fiterstura en cusiMo & ia edad de presentaciin ya que e 82.2% de Nuestros pacientas
diagnosticaron antes de fos 2 affos de odad, paro soio e 8.7% de ios pacientes en el penddo
en otras series, donde se reportS hasts un 34.2% %,

con 10 repor

Se repornta en varias series la regitn de la cabeza y del cuelio son las mas comimmente
involuoredas: existen seres que reportan desde el 38% hasta el 58% 2 °. Nuestros resuitados
coinciden con ios antes mencionados ya que ol cuslio y |a cabeza representan o 55% de las

tesiones seguidas por o tdrax con 23.7%. La mayor pate de ios pacientes presento UNA Masa
otros por 1o que NO PUGo resecarse

Grica ol 94.1% y of 54.0% 3o



De & mi e que (a dlinica es el an,

de volisnen.

Con alos ahios de Gn, apesar de que Hama la aencion que un NMHIMero bajo de
pacientes cusntan con i y sSe por que en fa
mayor parte de eflos el dagndstico fué cinico vy e se 1 pars la extension

de ia lesion. confirmar ef diagnostico en algunos casos y evaluar la relacion con estructuras

vecinas antes de la reseccion quinargica.

L@ regresion espontinea de Ias lesiones ha 3ido notada que puede OCLITIr en algunas series 3 **

qQuizé por e a ] local. En nuestro estudio de
222 pacientes, a 17 pacientes no se les practicd reseccidén quinapica: dos por fallecimiento
pre ambos que Ppor involucro a & vitales a tros

pacientes se (es raalizd sclo drenaje de [a (e3dén en consulta externa ya que 38 trataba de masas
de un 50lo QuIste a las Que deapuds de drenar Por UNa pequedia iINCision de 1 cm.. solo se les
infiltrs Dicho [ ] por de a
lesion con seguimiento hasta de dos afios y fusron dados de alts.

Custro pacienmes presentaron involucion esponténea por |0 que NOSOYOS PENSEMOS Que 3e
de con gran e de un d por su involucién,

n con » base de malia oldstics e cusl ya involuciond y siete

pacientes a las cuales NO se tes pudo resecar la lesidn por No haber Acudido mas a la consulta
prequirurgica (tabla 8).

En otras series a on paciertes a los cuales se les resecsd el 100% fué
det 27% y en los Que se habis resecado parciaimente fué desde el S52.9% hasta el 100% * En
nuestra serie reportamos que de 72 pacientes resecados al 100% y con segumiento, el 23.68%

-~ 2§ ~



presentd i qQue de los r 6 0 hubo aumento
de voliumen del tumor remanente un 40.82%. La reseccion de i recidiva se repora en un 37.6%

det total de |as i i para lintangi ®, Nuestros resultados muestran que a! 44.6%

de los paci: con recid se les ha una segunda intervencion quinirgica con buenos

resultados

Existen series que que |as i son Yy e er en el primer aiio de
aunque | y cois ®* han reportado recidivas hasta los 10 afos de

seguimiento. Nuestro estudio confinma esios hallazgos ya que Se presentason recidivas desde el

primer mes de seguimiento y hasta un tiempo tan lango como 10 afos.

La escleroterapia adjunta con écido vit & solucion gl
atl S0% para la prevencion de inrgica y de se utilizé en el 38%

ae |0S pacientes.

Lai is de i repor en orms series varia deade 19% hasta et 33% del total

de intervenciones quinagicas: Hancock repora un 23% en su serie. EN nuestro estudio se reporta
de! total de intervenciones reslizadas un 10.8% de complicaciones entre Jas cuales las mas

frecuentes son las neurciogicas (tabtla 9).

Las defunciones presentadas en el estudio representan un 3.6% de todos 10s casos y 2.9% de los

pH , la y de los cuales presentaba linfangiomas gigantes que involucraban
4rganos mediastinales y que nNo se 1 0 se P e, )
hasta por un mes en tecapia itensiva y ¥, ciendo por 1 como neumonia, sepsis,
P » chogue M oct. El hecho de que en das de ellos NO Se PuUdo realizar
iner ] g por horas despues de su nacimiento nNos da idea de la gran
magnitud de estas es que un paci



an su segunda intervencion por recidive custro afos o 85 de ia 30N y on Quien la
reintervencién, aun sabiendo que tenia aito riesgo. se indicG por la insufficiencia respirstoria tan

e ne que pr el

El analisis de comelacion y asociacion de variables se realizo para determinar si siguna de ellas se
considera factor de riesgo pamm la presentacion de recidiva, encontrandose como variable
significstiva al porcentaje de reseccion ya que el efectuar reseccion menor al 80% conlieva un
riesgo 2.1 veces mas de recidiva que cuando se reseca entre el 80% y el 100%. De 1a misma
forma el no infiltrar el lecho tumoral con agentes eacierosantes determina riesgo de 1.6 veces mas
para el desarvollo de recidiva que Cuando si se utiizan estos agentes. Ei resto de varables

analizadas no influyd en la apancion de recidiva.

CONCLUSIONES

Los linfangiomas aunque son lesiones benignas se encuentran asociadas con morbllidad que
pPuede ser importante y ol hecho de tener una mortalidad en Nuestra serfe de 3.8% Iimplica que es
una entidad que en ocasiones os Muy grave, sobre todo cuarndo se presenta como grandes

higromas cervicaies en |a etapa neonatal. En son i de creci o ilento,
it de pr inio en y cusilo Que mayormente estan presentes en los dos
primeros afios de vida, y que requieren irtervencion quinwgica como tratamiento de eleccion

aunque existern terepéuticas conjuntas como el OK 432 que debersn evaluarse & futuro,

La reseccién quinrpgica menor det 80% de 103 linfangiomas, asi como &! no infiltrar en el jecho de

r J nes son de rieago para o deamrrollo de recidiva tumoral

secundaria. No influye para elic el tammsto de ta tumoracion, sl 82 unica é mditiple. la estirpe
ola de pen rose en &l acio quinspico.
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FICHA DE IDENTIFICACION

AN EZXO b 3
REGISTRO: EDAD: SEXO:

PROCEDENCIA:

DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO:

ANTECEDENTES HEREDOF AMILIARES 7 DE - . : m‘l‘ANCIA:

PADECIMIENTO ACTUAL:

SINTOMATOLOGIA PRINCIPAL:

TIEMPO DE EVOLUCION:

EMPLEADA:

EXPLORACION FiSICA:

LOCALIZACION:

CONSISTENCIA:

PATOLOGIA ASOCIADA:

ESTUDIOS DE EXTENSION: RAYOS X

USG

TRATAMIENTO: Infikracion Ssi____  No
Se repite 'i‘x Si No Cuantas veces
intervalo de tiempo
R o Si No de
por qué?

Utitizé  duraes el acto inargi i Cuat?
Se repits 1 ATarg por qué

cuamas y con que intervalo da tismpo

Pen Rose: Si No Cuanto Tiempo




RECIDIVAS S$i Lad
CUANTAS Intervalo ds Tissnpo T
T
COMPLICACIONES © SECUEBLAS:
N oe a is ulima ocoasults como externa:

SEGUIMIENTO:  Tiempo
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PORCENTAJE DE DISTRIBUCION
POR AREA CORPORAL

11% Cara
44% Cuello

Mediastino 0.9% 23.7% Toérax

3.5 % Abdomen

Epiplén 3%

13%

- °
Genitales 0.9% Extremidades

Figura 1
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TABLA 2

DISTRIBUCION DE PORCENTAJE POR SEXO

B MASCULINO

O FEMENINO
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T A ST DAY it et £ 1 e oo o - e 10

PORCETAJE

TABLA 3

DISTRIBUCION DE PORCENTAJE EN RELAC!ON AL

890+
80
704
60—
50+
40+
304
20|

10+

TRATAMIENTO PREVIO

86%

11,7%

2,3% ﬂ

1

COSIN TRATAMIENTO PREVIO
B RESECCION PARCIAL

HBMATB + ANTIINFLAMATORIOS
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ACrVANIODOYEOJd

B0+

10-

60-

50

40

30

2+

|

PORCENTAJE DE PACIENTES EN RELACION AL PORCENTAJE DE

RESECCION

18.5%

100-80% 80-60% 60-40%
PORCENTAJE DE RESECCION

VIV a

»




-
RESULTADOS DE TX QUIRURGICO
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TABLA 6

PORCENTAJE DE RECIDIVAS EN PACIENTES
CON RESECCION
COMPLETA (100%)

PUR TS

B NO RECIDIVA

W RECIDIVA
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TABLA 7

ANALISIS ESTADISTICO MULTIVARIABLE PARA FACTORES DE RIESGO
PARA RECITIVA OR (Rspés de Momices)

FACTORES DE RIESGO OR.

1.6

histopatolégic 1.08
1.04

Unica o multiple 0.9
0.8

=
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TABLA 8

PACIENTES NO OPERADOS

No.
7

2 Solo dreasje ¢ infiltracion 3+
3 Deﬁmcm 2
4 lnvolucion Espontanea 4
S Malia clastics ¢ Involucién 1

Total 17

* Los 3 tionon Scguimicnto y se dieron de Ala por Involucion.




TABLA 9

COMPLICACIONES Quirurgicas EN 208 PACIENTES CON
LINFANGIOMA

—
No. DE PORCENTAJE PORCENTAJE
PACIENTES DEL TOTAL DE DENTRO DE LAS
OPERACIONES COMPLICACIONES
Neurologica (O] 4.4% 40.9%
Dechiscencia ¢
Infeccion de Hda (5) 2.43% 22.72%
Seccion de vasos ) 1.96% 18.18%
Toracicas ) 0.50% 4.55%
Sangrado lecho
quirurgico ) 0.50 4.55%
lsquemia colon +~
reseccion y
peritonites ) 0.50 4.555
Fistula
Eaterocutanes +
seccion akema ) 0.50 4.55%
22) L 108 100
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