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Propuesta de una clasificacién para establecer el prondstico, de los pacientes
pediatricos con linfangiomas. Vazquez Langle José R., Gonzélez Fuentes Teresa
E., Mejia Arangure Juan M., Ramon Garcia Guillermo.

Introduccidn: La Displasia es un tipo anormal de proliferacion excesiva de células, El
término de linfodisplasia se refiere a una anomalia del desarrollo de tejido vascular
linfatico, existe una nomenclatura desorientadora para la comprension, el diagnéstico, el
tratamiento y la descripcion prondstica de los linfangiomas. Contamos actualmente con
multiples clasificaciones dentro de las que resaltan: La clasificacion de Hamburgo las
divide en la forma truncular y extratruncular, Por sus caracteristicas hemodinamicas se
dividen en lesiones de flujo r4pido y lesiones de flujo lento; otra clasificacion
embriolégica los divide en linfangioma simple, cavernoso y quistico. La morbimortalidad
de los linfangiomas se encuentra en relacion directamente proporcional al tamafio de la
lesion, su localizacion anatomica, el grado de infiltracion o invasion de la lesion y la
edad del paciente. Se localizan en cualquier parte del organismo pero el 75% de los
casos se presenta en cuello.

Objetivo: Se evalué la relacion que existe entre los subtipos clinicos (quistico,
multiquistico, poliquistico) y la localizacion de los linfangiomas. Y se evalu6 también el
pronéstico de los pacientes con linfangiomas segun el subtipo clinico y su localizacion
anatomica.

Material y Métodos: Estudio de cohorte retrospectiva, se incluyeron a todos los
pacientes de 0 a 17 afos, con diagnostico de linfangioma con pieza histopatoldgica en
el hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

Analisis estadistico: El analisis estadistico se llevo a cabo con frecuencias simples,
tasas de frecuencia acumulada. Se evalué la relacién entre el subtipo clinico propuesto
y su localizaciéon con pruebas de ji cuadrada. Para la evaluacion del prondstico se
calculd, para cada variable riesgo relativo con intervalos de confianza al 95%.
Resultados: Se estudiaron 125 pacientes en un periodo comprendido de Enero de
1996 a Diciembre de 2005. Se clasificaron en: tipo | quistico 14 pacientes, tipo Il
multiquistico 90 pacientes y en tipo Il poliquistico 21 pacientes. El riesgo de
recurrencia para el multiquistico fue de 3.47 veces mas de recurrir en comparacion con
los quisticos, y para el poliquistico una recurrencia de 9.75 veces mas que el quistico.
Conclusiones: La nueva clasificacion de los linfangiomas nos permite conocer el
prondstico de los pacientes, la localizacion mas frecuente en cabeza y cuello. El tipo |
quistico es de buen prondstico, con una reseccion quirargica completa. El tipo Il
multiquistico, es de prondstico aceptable con una recurrencia de 3 veces mas que el
tipo I. El tipo Il poliquistico es de prondstico malo por recurrir hasta 9 veces mas.



ANTECEDENTES

La Displasia es un tipo anormal de proliferacién excesiva de células,
caracterizada por la pérdida en el arreglo del tejido normal y la estructura
de la célula. (1) El mejor ejemplo de las displasias, es la renal la cual se
describe de la forma siguiente:

(2,3,4):

Quistes simples con las siguientes caracteristicas: son uniloculares,
pueden estar alineados con el epitelio, y varian considerablemente de
tamano.

Multiquistico formado por grandes quistes, deformantes, con
apariencia de racimo de uvas; microscopicamente los elementos
displasicos se localizan centralmente y entre los quistes, a menudo los
guistes se encuentran alineados debajo del epitelio cuboidal y son
separados por un delgado septum de tejido fibroso y elementos primitivos.

Poliquistico con quistes de forma irregular o esférica, se encuentran
en la corteza y la médula renal, la medida de los quistes es de pocos
milimetros o pocos centimetros de diametro, los quistes se alinean con un
epitelio de plano a cilindrico simple.

El término de linfodisplasia se refiere a una anomalia del desarrollo
de tejido vascular linfatico (1); existe una nomenclatura desorientadora
para la comprension, el diagnoéstico, el tratamiento y la descripcion
pronostica de las anomalias vasculares en la nifiez, dentro de las que se
encuentran las malformaciones linfaticas o linfangiomas.

Los linfangiomas son quistes linfaticos anomalos localizados o
generalizados, que forman tumoraciones benignas, ocurren en 1 de cada
12,000 individuos, no hay predominancia ni en raza ni en sexo,(5,6) La
malformacion linfatica es la mas comdn de las malformaciones
vasculares(3), sin embargo es considerada una lesion relativamente rara
con una frecuencia del 5-6% de los tumores benignos en nifios; cerca del
50% de las malformaciones linfaticas se presentan al nacimiento y el resto
aparece en los primeros afos de vida durante el periodo de crecimiento de
mayor actividad linfatica(4). La localizacion es del 75% en cabeza y cuello,
20% en axilay el 5 % en tronco y extremidades, aunque puede presentarse
también en térax, mediastino, intraabdominal o retroperitoneal (3,5,6,).



El sistema linfatico inicia su desarrollo hacia el final de la sexta
semana, a partir de 2 sacos yugulares en el cuello de cada lado, un saco
linfatico retroperitoneal en la raiz del mesenterio, una cisterna del quilo
dorsal al saco linfatico retroperitoneal y dos sacos iliacos casi en la union
de la venas iliacas con las venas cardinales. Existe controversia acerca del
desarrollo y conexion entre los sacos y el sistema linfatico. Se conocen
actualmente dos hipotesis: la teoria centrifuga de Sabin y Lewis, que
establecen que los linfaticos se desarrollan igual que los vasos venosos en
espacios mesenquimatosos que rodean los endotelios, y crecen en sentido
centrifugo, de manera continua se unen a los sacos linfaticos y al final se
unen al sistema venoso, los vasos linfaticos comienzan a crecer separados
de las venas de 16 a 20mm y posteriormente establecen conexiones de
30mm con ellas; y la teoria centripeta de Huntington y McClure que
propone que los vasos linfaticos se desarrollan a partir de los sacos
linfaticos, formados en las hendiduras mesenquimatosas, crecen en
canales continuos, siguen el flujo centripeto de la linfa y por ultimo
coalescen con el sistema venoso.(3,4) El desarrollo anormal de estos
vasos ocasiona un secuestro que tiene lugar entre la 6ta semana de
gestacion cuando se forman los sacos linfaticos yugulares y la 9va semana
de gestacion cuando se completan los canales linfaticos. (3) Gross y Ward
describen que el higroma quistico de cabeza, cuello y axila son
malformaciones linfaticas especificas que se desarrollan en esta lesion a
partir de la region primitiva del saco yugular linfatico. Los linfangiomas son
también considerados como hamartoma por un desarrollo excesivo del
tejido linfatico malformado, Bill y Sumner argumentaron que la lesion
depende de el tejido subyacente, cuando las fibras musculares estan
presentes limitando la dilatacion de los espacios linfaticos, como en los
labios y la lengua, el linfangioma tiene remanentes cavernosos; en el tejido
graso y planos faciales el linfangioma tiene una forma quistica.



La nueva clasificacion de  Hamburgo de las malformaciones
congénitas vasculares las divide en la forma truncular y extratruncular, el
linfaedema forma parte de la primera y Ilos linfangiomas son
extratrunculares(7).

Por sus caracteristicas hemodinamicas se dividen en (5,8):

1. Lesiones de flujo rapido de componentes arteriales.

2. Lesiones de flujo lento las que tienen componentes capilares,
linfaticos o venosos

Existe otra clasificacion embriologica de acuerdo a la medida de los
espacios que acumulan la linfa dividiéndolos en (3,7):

1. Linfangioma simple: estd compuesto de vasculatura linfatica como
capilares y con paredes delgadas.

2. Linfangioma cavernoso: presenta canales linfaticos dilatados con
adventicia fibrosa.

3. Linfangioma quistico (higroma quistico): tiene quistes de pocos
milimetros o centimetros de didmetro con una pared densa y fibrosa.

Hay Otra clasificacion descrita en 1993 en las clinicas de
Norteamérica por Fishman y Mulliken que divide a las malformaciones
linfaticas en (5):

1. Macroquisticas se caracterizan por ser masas blandas, lisas y

transllcidas bajo piel normal o azulada.

2. Microquisticas que infiltran la piel y los musculos, y quedan

sefialadas como vesiculas cutaneas (0 en mucosas) pequefas.

Una quinta clasificacion descrita por Donnelly en un trabajo
multidisciplinario las divide en (8):

1. Superficiales, también denominadas linfangioma circunscrito, son
la variante mas frecuente, se presenta como un gran numero de
lesiones pequefias en forma de vesiculas que se agrupan
formando una placa, con aspecto purpurico por su contenido de
sangre. Histolégicamente se observan vasos linfaticos dilatados
compuestos por células endoteliales aplanadas, debajo de la
epidermis, afectando también la dermis reticular.



2. Profundas quisticas consisten en nédulos subcutaneos
asintomaticos recubiertos por piel normal, histolégicamente
corresponden a vasos linfaticos dilatados e irregulares,
interconectados entre si, localizados en la grasa subcutanea.
Algunos de estos vasos contiene haces de tejido muscular liso en
sus paredes. Es una masa llena de liquido que puede
diagnosticarse por transiluminacion. Las lesiones de mayor
tamafo poseen una tasa elevada de recidiva.

3. Linfangiomatosis se caracteriza por la presencia de vasos
linfaticos andmalos, difusos o multifocales que se encuentran en el
tejido subcutdneo o en oOrganos parenquimatosos. En caso de
existir afectacion ésea 0 visceral se asocian con prondstico
desfavorable. Consisten en I6bulos de canales linfaticos dilatados,
interconectados, en dermis y tejido celular subcutaneo,
ocasionalmente en hueso, disecan los haces de colageno con un
aspecto de angiosarcoma bien diferenciado. Las luces de los
canales linfaticos aparecen llenas de material eosinofilico.

El signo y sintoma mas prominente de los linfangiomas es la
presencia de una tumoracion, la cual puede ser pequefa y pueden no ser
perceptibles al nacimiento. Algunas lesiones como las que se localizan en
cuello, pueden requerir tratamiento urgente, por ser tumoraciones gigantes,
como Incision y aspiracion, traqueostomia o colocacion de sonda de
alimentacion. Pueden también expandirse por hemorragias intralesionales,
acumulacion de liquidos o infeccion. El tratamiento a base de analgésicos y
antiinflamatorios, la infeccion cede con antimicrobianos, los cuales pueden
administrarse en forma temprana por via oral, pero también puede
ocasionar una respuesta inflamatoria sistémica llevar a sepsis
generalizada, requerir hospitalizacion de urgencia y ocasionar la muerte en
el neonato (5,9).

Las anomalias linfaticas son dificiles de tratar. Muy rara vez
disminuyen de modo espontaneo. El tratamiento de los linfangiomas
depende de la presentacion clinica, tamafio de la lesion localizacion
anatomica y complicaciones. El mejor tratamiento es la reseccion completa
de la lesion, pero debido a que es un tumor de naturaleza infiltrante a
menudo la extirpacion total es imposible y pueden requerir varias
intervenciones quirdrgicas (4,10).



Como alternativa de la reseccion quirargica los agentes
esclerosantes, previos al manejo quirdrgico, se aceptan con cierto
escepticismo, los empleados en la actualidad son la bleomicina, OK 432, y
la doxiciclina (4). La bleomicina intralesional es un método para el
tratamiento de las malformaciones vasculares y linfaticas en nifios y podria
ser de ayuda particularmente en la lesiones en cabeza y cuello, Requiere el
uso de anestésicos para su aplicacion y su efecto adverso es la
hiperpigmentacion del sitio (11). La inyeccion intralesional de OK-432 es
efectiva y segura, en el tratamiento de linfangiomas con lesiones con
grandes quistes en la region de cabeza y cuello, No tiene complicaciones,
en caso de falla es factible la reseccion quirtrgica ya que ha muy poco
compromiso de fibrosis, y también puede ser utilizado el OK-432 después
del manejo quirargico (12). Los linfangiomas no encapsulados, son dificiles
de tratar, el uso de esteroides sistémicos no mejora a los pacientes y
estos pacientes requieren de intervenciones alternativas (13).

Pueden presentarse muchas complicaciones, la mas importante es la
recurrencia, un estudio reportd que con una extirpacion del tumor del 80-
98% los pacientes presentaron un crecimiento posquirurgico del 25% de
los casos, el factor significativo asociado a las recidiva fue el no utilizar
esclerosantes en el lecho quirargico, tipo yodopovidona o glucosa al 50%, y
los pacientes a los que se les resec6é menos del 80% presentaron mayor
recidiva (14). Ricciardelli y Richarson reportaron una recurrencia de los
pacientes con linfangioma cervicofaciales de un 56% (15) y Emery reporto
una cifra similar del 52%(16).

Otras de las complicaciones son formacion de fistulas, infeccion,
dafio a estructuras vasculares, a nervios o0 a otros érganos, y deformidades
cosméticas (5,4) Las complicaciones se reportan en una rango de 19 al
33% de los casos (17).

La morbimortalidad de los linfangiomas se encuentra en relacion
directamente proporcional al tamafio, al tipo de la lesién, su localizacion
anatomica, el grado de infiltracién o invasion de la lesion y la edad del
paciente (9).

Con ninguna de las clasificaciones mencionadas, se han realizado
estudios que nos permitan conocer la evolucion y prondstico de los
pacientes con linfangiomas, por lo que es importante una refinacién de las
clasificaciones para conocer los datos mencionados.



JUSTIFICACION

La nomenclatura desorientadora ha impedido la comprensién, el
diagnadstico, el tratamiento y la descripcién prondstica de las anomalias
vasculares propias de la nifiez.

Durante el siglo XIX Virchow y su discipulo Wegner propusieron una
clasificacion anatomopatolégica para las anomalias vasculares, en base
a los aspectos microscopicos de la lesiones, se caracterizaron diversos
“angiomas” y “linfangiomas” como simples, cavernosos, racemosos Yy
cistenoides. Esos términos anatomicos y descriptivos propios del siglo
XIX son usados, hasta el momento, sin tomar en consideracion el
comportamiento biologico, el grado de afectacion, la localizaciéon
anatomica y el prondstico. Desorientando el diagndstico y el tratamiento
de las malformaciones vasculares de los pacientes pediatricos.
Actualmente no existe una clasificacion clara, precisa y atil para las
malformaciones vasculares y mucho menos para las malformaciones
linfaticas incluidas dentro de estas, por lo que consideramos necesaria
una refinacion de la semantica para lograr una nosologia precisa de las
malformaciones linfaticas, en base a que consideramos a dichas
anomalias como displasias (tipo anormal de proliferacion excesiva de
células). Decidimos proponer una nueva clasificacion con valor
pronostico para clasificar a los linfangiomas, en tipo | quistico, tipo I
multiquistico y tipo Ill poliquistico, que nos permita conocer las
caracteristicas anatomopatolégicas de cada uno, su resecabilidad, su
sitio de localizacion y el prondstico por cada subtipo clinico. Para lo cual
disefiamos el siguiente protocolo conociendo la incidencia de
malformaciones linfaticas de nuestro hospital, las dividiremos en los
subtipos clinicos propuestos y valoraremos la localizacion mas frecuente
de cada subtipo, el seguimiento de cada uno, su evolucion clinica y sus
caracteristicas anatomopatolégicas con el fin de validar el uso de esta
nueva clasificacion y lograr, con solo conocer el subtipo de Ila
malformacion tener, una idea precisa del diagnostico, tratamiento y
evolucién de la misma.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La mayor presentacion de los linfangiomas es en la edad pediatrica, y
el 50% de los casos se presentan al nacimiento y el resto antes de los 2
afos de edad, con una localizacion hasta del 80% en cabeza y cuello. Las
clasificaciones actuales unicamente nos hablan de las caracteristicas
anatomopatoldgicas de los linfangiomas sin darnos a conocer la relacion
gue existe entre cada subtipo clinico, su localizacion anatomica, su
extension y el prondstico que tendran los pacientes. Para poder conocer
estas caracteristicas de los pacientes con dicha patologia nosotros
proponemos una clasificacion de subtipos clinicos, con base a que
consideramos que los linfangiomas, son displasias linfaticas, las dividimos
en quisticos, multiquisticos y poliquisticos. Considerando lo descrito
previamente decidimos plantearnos 2 preguntas de investigacion:

¢,Cudl es la utilidad de clasificar a los linfangiomas en edad pediatrica en
subtipos clinicos, tipo | quistico, tipo I multiquistico y tipo Il poliquistico?
Y
¢ Existe diferencia en el prondstico de los pacientes pediatricos con
linfangioma de acuerdo con el subtipo clinico y su localizacion anatomica?



OBJETIVO GENERAL

Comparar el pronéstico de los pacientes con linfangiomas de acuerdo
con el subtipo clinico (tipo | quistico, tipo Il multiquistico, tipo Il poliquistico)
y su localizacion anatomica.

Evaluar la relacion que existe entre los subtipos clinicos (tipo |
quistico, tipo Il multiquistico, tipo Il poliquistico) y la localizacién de los
linfangiomas.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Clasificar a los pacientes con linfangioma en alguno de los subtipos
clinicos (tipo | quistico, tipo Il multiquistico, tipo Il poliquistico).

. Identificar la localizacion anatomica del linfangioma en los pacientes.

. Determinar el prondstico de los pacientes con linfangiomas
dependiendo de su localizacion anatomica.

w N



MATERIAL Y METODOS

TIPO DE ESTUDIO: ESTUDIO DE COHORTE RETROSPECTIVA

La cohorte estara formada por todos los pacientes pediatricos de 0 a
17 afos, con diagnostico de linfangioma en el Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional S XXI.

PROPOSITO DEL ESTUDIO: EVALUACION DEL PRONOSTICO.
CRITERIOS DE INCLUSION:

1. Todo paciente de 0 a 17 afios con diagnostico de malformacion
linfatica, con pieza histopatologica en el Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional S XXI.

CRITERIOS DE EXCLUSION.

1. Paciente que no cuente con expediente clinico completo en el archivo
del Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional S XXI.

2. Paciente que no cuente con laminillas o bloque de parafina de la
pieza histopatologica en el departamento de patologia del Hospital de
Pediatria del Centro Médico Nacional S XXI.

3. Paciente que no cuente con seguimiento en el Hospital de Pediatria
del Centro Médico Nacional S XXI.

VARIABLES:

VARIABLES INDEPENDIENTES

1: Subtipo clinico propuesto (tipo | quistico, tipo Il multiquistico y tipo
[l poliquistico).

2: Localizacion anatomica.

VARIABLE DEPENDIENTE: Pronostico de los pacientes dependiendo de:
recurrencia, complicaciones y muerte.



VARIABLES DE CONFUSION: Edad, sexo, cantidad resecada de la
uso de drenajes

tumoracion,

esclerosis del

posquirdrgicos, duracion del drenaje.

lecho quirdrgico,

DEFINICION DE VARIABLES OPERACIONALES

VARIABLE

DEFINICION

TIPO

FUENTE

Subtipo clinico

Linfangioma tipo | quistico:
Formado de un solo quiste,
Linfangioma tipo Il
multiquistico: Formado por
varios quistes de diferentes
tamanfos.

Linfangioma tipo 11l
Poliquistico: Formado por
pequefios quistes menores
de 5 mm de diametro,
infiltra el musculo, la grasa 'y
los vasos.

Cualitativa
Ordinal

Observacion de la
pieza

Localizacion

Mejilla, cuello, axila, ingle,
tronco, pared abdominal,
intraabdominal,
retroperitoneal,
extremidades.

Cualitativa
nominal

Hoja de registro
de patologia

Muerte

Muerte por complicacion
directa de la lesion o
quirdrgica

Cualitativa
nominal

Revision del
expediente

Recurrencia

La reaparicién de la lesiéon
tumoral, en la misma
localizacion anatdmica,
posterior a la reseccién
quirdrgica u otro
tratamiento, midiendo el
tiempo entre una
recurrencia y otra.

Cualitativa
nominal

Revision del
expediente y
nuevo registro en
patologia por 2da
pieza

Complicaciones

Formacioén de fistulas,
infeccion, dafio a
estructuras vasculares,
lesibn a nervios u otros
organos y  deformidad
cosmeética.

Cualitativa
nominal

Revision del
expediente




Cantidad Porcentaje de la Cuantitativa | Revision de hoja
resecada tumoracién resecada discreta quirargica
durante la cirugia
Esclerosis  del | La colocacién en el lecho | Cualitativa | Revision de hoja
lecho quirurgico. | quirdrgico de 10ml de sol | nominal quirdrgica
glucosada al 50% méas 10ml
de sol yodopovidona.

Uso de drenaje | El uso de drenaje | Cualitativa | Revisién de hoja
posquirudrgico. posquirdrgico con penrose | nominal quirdrgica

dentro del lecho de Ia
lesion tumoral.

Duracién del | Promedio del tiempo de | Cuantitativa | Revision de
drenaje duracion del penrose 7 — 14 | continua expediente.
dias
UNIVERSO:

Todos los pacientes de 0 a 17 afios con diagnostico de linfangioma,
realizado en el Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional SXXI en
un periodo comprendido de Enero de 1996 a diciembre del 2005.

MUESTRA

Se estudiaron a todos los pacientes que cumplieron los criterios de
inclusion



METODOLOGIA

El residente encargado del estudio acudido al departamento de
patologia del hospital, revisé los registros de las piezas de patologia,
capturando los nombres, cédulas y el numero de registro de la pieza, de
todos los pacientes que cumplieron los criterios de inclusion. Se localizé
posteriormente la hoja de resultado de la pieza patoldgica con la cual se
lleno la hoja de recoleccion de datos de cada paciente, los datos faltantes
se obtuvieron del expediente clinico en el archivo del hospital.
Posteriormente se clasificO a cada paciente en algun subtipo clinico. Se
vacio la informacién a una base de datos del sistema de computo SPSS y
se realiz6 el analisis estadistico.

ANALISIS ESTADISTICO

El analisis estadistico se llevo a cabo con frecuencias simples, tasas
de frecuencia acumulada. Se evalud la relacion entre el subtipo clinico
propuesto y su localizacion con pruebas de ji cuadrada. Para la evaluacién
del prondstico se calculd, cuando el resultado fue bivariado, para cada
variable riesgo relativo con intervalos de confianza al 95%. Se realizé un
analisis estratificado para valorar si alguna de las variables confusoras
influyen en los resultados. Finalmente se efectud un modelo de riesgos
proporcionales de COX para evaluar si existia confusion o interaccion de
las variables potencialmente confusoras.

CUESTIONES ETICAS Y DE FACTIBILIDAD

ETICAS: El estudio fue retrospectivo por lo que no influyé en el
manejo actual de los pacientes y no puso en riesgo la integridad fisica y
emocional de la poblacion.

El proyecto se registro en el comité local de investigacién en salud
con el numero 2005/3603/090.

FACTIBILIDAD: En el estudio se revisaron los registros de patologia
el periodo comprendido de Enero de 1996 a Diciembre del 2005, sin
problemas para localizar el reporte de patologia, el cual contenia la
mayoria de los datos requeridos en la hoja de recolecciéon y solo fue
necesario revisar algunos expedientes del archivo clinico.



RECURSOS

RECURSOS MATERIALES
Servicio de Patologia.

Archivo clinico.

Expedientes clinicos.
Computadora.

Hojas de recoleccion de datos.
Lapices.

Boligrafos.

Hojas blancas.
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RECURSOS HUMANOS
1. Médico Residente de cirugia pediatrica.
2. Médico Cirujano pediatra en Tumores.
3. Médico Anatomopatologo.
4. Asesor Metodoldgico.



RESULTADOS

Se estudiaron 125 pacientes que cumplieron con los criterios de
inclusion durante el periodo comprendido de Enero de 1996 a Diciembre de
2005, no se requirid eliminar a ningun paciente. Clasificandolos en 3
subtipos clinicos: Dependiendo de sus caracteristicas histopatolégicas: En
el tipo | quistico 14 pacientes (11.2%), en tipo [l multiquistico 90 pacientes
(72%) y en tipo Il poliquistico 21 pacientes (16.8%) (tabla 1).

En todos los tipos predomino el sexo masculino con un total de 69
hombres y 56 mujeres. La edad promedio al momento de la evaluacion fue
a los 24 meses, con un 10.4 %, Los del subtipo quistico fueron los nifios
mas grandes con una mediana de edad de 54 meses, el grupo con la edad
menor fueron los poliquisticos. En los 3 tipos la localizacién mas frecuente
fue en cabeza y cuello, después en el tipo quistico el mayor predominio fue
en abdomen, llamando la atencibn que no se present0 este tipo de
linfangiomas en extremidades. En el caso de multiquistico y poliquistico la
segunda localizacion en frecuencia fue en extremidad inferior, no se
encontraron linfangiomas poliquisticos en abdomen (tabla 1). Todos fueron
tratados quirdrgicamente, no se logro determinar el porcentaje resecado en
cada cirugia, ya que no se reporta en todos los expedientes.

Se reportd una recurrencia del 22.4% en total de los linfangiomas
siendo muy importante que no se presentd recurrencia en los pacientes
con linfangiomas quisticos, la mayor frecuencia de recurrencias fue en el
tipo poliquistico en un 38.1%. Todas las recurrencias fueron tratadas con
nueva cirugia, la localizacion mas frecuente de recurrencia fue en cuello en
7 pacientes, 5 pacientes fueron operados de primera vez fuera del hospital.
El rango de tiempo de entre las recurrencias fue de 1 a 91 meses, con un
seguimiento de los pacientes de 6 a 120 meses Al hacer el modelo de
riesgo de proporcionales de Cox a través del método de Handane, el riesgo
de recurrencia para el multiquistico fue de 3.47 veces mas de recurrir en
comparacion con los quisticos, no obstante; el riesgo no fue
estadisticamente significativo, llama fuertemente la atencion que el subtipo
poliquistico tuvo un riesgo de 9.75 para sufrir recurrencia, es decir este
grupo de pacientes tiene 10 veces mas de desarrollar una recurrencia que
el subtipo clasificado como quistico. Esto demuestra el valor prondstico de
esta subclasificacion clinica teniendo el menor riesgo el subtipo quistico, y
el mayor el poliquistico. (tabla 2).



El sitio de mayor recurrencia fue en cabeza y cuello en un 71% con
20 pacientes. Comparando la recurrencia con la localizacién encontramos
gue la mayor frecuencia se encontré en cabeza y cuello en un 70% en el
multiquistico y el 75% en el Poliquistico, seguido por la localizacion en
térax del 15% en el multiquistico y por las extremidades en el poliquistico
en un 25%. (tabla 3y 4).

Como otros datos del estudio se encontré una presentacion de los
linfangiomas en un 90.4% regional, es decir localizada en sélo un area del
cuerpo y un 9.6% multirregional, caracterizado por la presencia de
lesiones en mas de una zona. (tabla 5)

A 97 pacientes (77.6%), se aplico escleroterapia del lecho quirurgico,
previo al cierre de la herida quirargica, la cual consiste en solucion
glucosada al 50% (10ml) y solucion tipo yodopovidona (10ml) irrigando
todo el lecho quirargico, previo al cierre y posterior por el penrose (tabla 6).

En 98 pacientes (78.4%) se aplicO drenajes tipo penrose y se
mantuvieron: 15 dias en 93 pacientes, 7 dias en 2 pacientes y 5 dias en 3
pacientes (tabla 7).

Las resecciones quirargicas las realizaron 7 cirujanos de diferentes
servicios del hospital: cirugia plastica un 7.2%, cirugia neonatal 5.6%,
cirugia de tumores 78.4%, maxilofacial 3.2%, otorrinolaringologia 3.2%,
oftalmologia 1.6%, gastrocirugia 0.8% (Tabla 8).

El 73.6% de los pacientes requirieron una sola cirugia, el 21.6
requirio 2 cirugias y el 4.8% requirio 3 cirugias, siendo el maximo 3
cirugias requeridas (tabla 9).

De los 125 pacientes uno fallecid por choque séptico una semana
posterior a la reseccién quirdrgica inicial, lo cual representa una mortalidad
del 0.8%.



DISCUSION

Nosotros encontramos en nuestra serie de pacientes en 10 afos
aproximadamente de 12 a 13 pacientes por afio, y el una serie de casos
reportada por el Hospital Infantil de México en 2002, se encontré de 17 a
18 casos por afio, nosotros pensamos que puede deberse a la atencion a
poblacion abierta de este hospital (14). En otro estudio realizado por
Riechelmann y cols, en 1999 en Alemania y Rumania se reportan 7 casos
por afio (18). Y en un estudio realizado en Seattle por De Serres, se realizo
una revision de 10 afios de 1983 a 1993 encontrando de 5 a 6 pacientes
por afo, lo cual es la mitad de lo encontrado en nuestra poblacion (19).

En cuanto al predominio de sexo fue ligeramente mayor en hombres
con una frecuencia del 55%, igual a lo reportado por el Hospital Infantil de
México en 2002. En el estudio De Serres en Seattle, se encuentra una gran
diferencia ya que se reporta predominio en el sexo femenino en un 52%; y
comparado con el estudio de Riechelmann la diferencia es minima ya que
se encontro predominio del sexo masculino pero en un 57%.

En cuanto a la edad del diagndstico se encontré un predominio del
10.4% a los 2 afios, lo reportado en Seattle fue a los 4 afios un 90%, lo
reportado en nuestro pais por el Dr. Bracho en su estudio del Hospital
Infantil de México, fue pacientes menores de 2 afios en un 48.6%(19,14).

El sitio mas frecuente en cuanto a localizacidon anatomica fue en
cabeza y cuello reportando hasta un 56% en nuestra serie de pacientes en
el estudio realizado en nuestro pais reportan una frecuencia similar con un
porcentaje del 44%, seguido por el térax en un 23.7%, a diferencia de
nuestra serie que encontramos como segundo sitio de localizacion la
extremidad inferior en un 16.8%, En la literatura Fishman reporta un
predominio cervicofacial seguido de axilas, térax y extremidades, y
Skandalakis reporta localizaciones similares, 75% en cabeza y cuello, 20%
en axilay 5 % en tronco y extremidades (3, 5,14).

La recurrencia encontrada en nuestra serie es del 22.4%, lo
reportado en nuestro pais con una reseccion del 100% es del 18% y con
una reseccion menor del 80% es del 47.7% (14). Ricciardelli y Richarson
reportaron una recurrencia de los pacientes con linfangioma cervicofaciales
de un 56% (15) y Emery report6 una cifra similar del 52%(16).



Nosotros reportamos el 0.8% de mortalidad, en 1986 se reporta una
mortalidad del 2-5% y una recurrencia del 10% por Ravitch y Rush en las
lesiones cervicotoracicas (3).

En la actualidad no existe una clasificacion de las malformaciones
linfaticas, que nos permita determinar el prondstico de acuerdo al tipo
histolégico determinado en patologia, por lo que nosotros propusimos una
nueva clasificacion que permita estadificar a los pacientes en 3 tipos,
permitiendo hacer una correlaciéon del tipo y conocer cual sera el prondstico
y la localizacion mas frecuente del linfangioma.

El tipo | quistico no presentd recurrencias, su principal localizacion
fue en cuello, retro e intraperitoneal; tuvo el mejor prondstico, Se
caracteriza por estar formado por un solo quiste, el cual es comparable
embriolégicamente con el linfangioma simple el cual presenta una pared
Unica delgada como los canales linfaticos (3).

El tipo Il multiquistico fue el mas frecuente, se localizd en cabeza,
cuello y extremidades; se caracterizO por tener infiltracion entre las
estructuras adyacentes a la region, su recurrencia ocurrié hasta en el 22%,
su pronostico puede ser bueno a pesar de tener la posibilidad de
recurrencia hasta 3.4 veces mas que el quistico. Embriolégicamente
comparamos este linfangioma con el cavernoso el cual consiste en vasos
linfaticos dilatados, con una adventicia fibrosa (3).

El tipo Il poliquistico es invasivo en el tejido celular, masculos, piel,
nervios y vasos; se presentd en cabeza y cuello, tronco y extremidades es
de mal prondstico, y su recurrencia es hasta 9.4 veces mas que el quistico,
gue no recurre. Este linfangioma es similar embrioldgicamente a la
descripcion del tipo quistico el cual esta formado por pequefios quistes de
pocos milimetros o centimetros de diametro con una pared fibrosa, muy
invasivo (3).

Existen debilidades en el estudio como: el sesgo de referencia, la
informacion incompleta en los expedientes, el seguimiento incompleto de
algunos pacientes y el nimero reducido de sujetos por grupo que ocasiona
intervalos de confianza muy amplios en los resultados.



CONCLUSIONES

1.- Los tres subtipos clinicos de linfangiomas tiene su mayor localizacion
anatémica en cabeza y cuello.

2.- El tipo | quistico es de buen prondstico, cuando se realiza una reseccion
quirdrgica completa.

3.- El tipo 1l multiquistico es de prondstico reservado, con una recurrencia
de 3. 4 veces mas que el tipo |.

4.- El tipo 11l poliquistico es de mal prondstico por recurrir hasta 9.7 veces
mas que el tipo I.

5.- Consideramos que la tipificacion de los linfangiomas nos permite
conocer el prondstico de los pacientes con dicha patologia.

6.- Es necesario realizar un nuevo estudio prospectivo que permita validar
nuestra clasificacion y compararlo con este para poder extrapolar los
resultados a la poblacion general.
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CARACTERISTICAS DE LA POBLACION.

ANEXOS

TABLA 1

SUBTIPO MEDIANA | SEXO | FREC | CABEZA | TORAX |ABDOMEN EXT EXT RECU-
CLINICO DE LA MASC Y SUP. INF. RRENCIA
EDAD EN CUELLO
MESES
AL DX n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
n (%)
TIPO | 54 8 14 7 2 4 1 0 0
QUISTICO (0-180) | (57.1%) | (11.2%) | (50%) (14.3%) (28.6%) (7.1%)
TIPO Il 36 50 90 52 8 2 13 15 20
MULTIQUISTICO| (0-180) | (55.6%) | (72%) | (57.8%) | (8.9%) (2.2%) (14.4%) | (16.7%) (22.2%)
TIPO 1l 34 11 21 11 1 0 3 6 8
POLIQUISTICO | (6-192) | (52.4%) | (16.8%) | (52.4%) | (4.7%) (14.3%) | (28.6%) (38.1%)
TOTAL DE 69 125 70 11 6 17 21 28
PACIENTES (22.4%)




TABLA 2

RIESGO DE RECURRENCIA

SUBTIPO RIESGO IC 95%
CLINICO RELATIVO* INFERIOR SUPERIOR
TIPO | 0
QUISTICO
TIPO Il 3.47 0.428 28.96
MULTIQUISTICO
TIPO IlI 9.75 1.07 88.87
POLIQUISTICO

*Se utiliz6 el método de Handane para calcular los riesgos relativos, analisis de riesgos
proporcionales de Cox comparando la incidencia de recurrencia dependiendo de la nueva
clasificacién de linfangiomas.

TABLA 3
PRONOSTICO Y LOCALIZACION
SITIO DE PRESENTACION RECURRENCIA
n (%)
CABEZA Y CUELLO 20 (71.4%)
TORAX 3 (10.7%)
EXTREMIDAD SUPERIOR 2 (7.2%)
EXTREMIDAD INFERIOR 3 (10.7%)




TABLA 4

LOCALIZACION Y RECURRENCIA

LOCALIZACION | MULTIQUISTICO| % de POLIQUISTICO |% de
recurrencia recurrencia
CABEZAY 14 70% 6 75%
CUELLO
TORAX 3 15% 0 0%
EXTREMIDAD 1 5% 1 12.5%
SUPERIOR
EXTREMIDAD 2 10% 1 12.5%
INFERIOR
TOTAL 20 100% 8 100%
TABLA 5
PRESENTACION DE LOS LINFANGIOMAS
PRESENTACION FRECUENCIA PORCENTAJE
REGIONAL 113 90.4%
MULTIRREGIONAL 12 9.6%
TABLA 6
USO DE ESCLEROTERAPIA
FRECUENCIA PORCENTAJES
ESCLEROTERAPIA 97 77.6%
SIN 28 22.4%
ESCLEROTERAPIA




TABLA 7
USO DE DRENAJES

DRENAJES FRECUENCIA PORCENTAJE
CON PENROSE 08 78.4%
SIN PENROSE 27 21.6%
DURACION DEL DRENAJE
TIEMPO EN DIAS FRECUENCIA PORCENTAJE
0 27 21.6
5 3 2.4
7 2 1.6
15 93 74.4
TABLA 8
CIRUJANOS
SERVICIOS DE CIRUGIA FRECUENCIA PORCENTAJE
CIRUGIA PLASTICA 9 7.2
CIRUGIA NEONATAL 7 5.6
CIRUGIA TUMORES 08 78.4
MAXILOFACIAL 4 3.4
OTORRINOLARINGOLOGIA 4 3.4
OFTALMOLOGIA 2 1.6
GASTROCIRUGIA 1 0.8

TABLA 9

NUMERO DE CIRUGIAS REQUERIDAS

PACIENTES

NUM DE CIRUGIAS FRECUENCIA PORCENTAJE
1 92 /3.6
2 27 21.6
3 6 4.8
TOTAL DE 125 100




ANEXOS

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

NOMBRE:

CEDULA:

EDAD ACTUAL: EDAD DEL DX
SEXO: (1) MASC. (2) FEM. PQ

LOCALIZACION LINFANGIOMA:

CARA
0JO

ORBITA____

MAXILAR
MANDIBULAR

PAROTIDA

BASE DE LA LENGUA____
LENGUA

CUELLO SUBMAXILAR
10. CUELLO SUPRACLAVICULAR
11. MEDIASTINO_____

12. PARED TORACICA

13. AXILA

14. INGLE

15. EXTREMIDAD SUPERIOR
16. EXTREMIDAD INFERIOR

17. PARED ABDOMINAL

18. INTRAABDOMINAL

19. RAIZ DE MESENTERIO

20. EPIPLON

21. RETROPERITONEAL

©COoNoOUrWNE

REGIONAL (1) MULTIRREGIONAL (2)

NUMERO DE CIRUGIAS

ESCLEROTERAPIA TRANSQUIRURGICA: (1) SI (2) NO

DRENAJES (1) SI (2) NO DURACION DEL DRENAJE

CIRUJANO (1)Plastica (2)Neonatal (3)Tumores (4)Maxilo (5)ORL (6)Oftalmo

CIRUGIA EXTRAHOSPITALARIA (1) SI (2) NO

COMPLICACIONES (1) Lesién a estructuras vasculares (2) Lesion a nervios  (3) Lesién a otros
o6rganos (4) deformidad cosmética (5) infeccién posquirdrgica.

REPORTE DE PATOLOGIA

| QUISTICO Il MULTIQUISTICO Il POLIQUISTICO
RECURRENCIA (1) SI (2) NO
TX DE LA RECURRENCIA (1) CIRUGIA (2) DRENAJE (3) OTRO
EDO ACTUAL:

(1) ALTA POR MEJORIA

(2) DEFUNCION

(3) COMPLICACION

(4) NUEVA RECURRENCIA



SUBTIPOS DE LINFANGIOMAS

TIPO |
LINFANGIOMA QUISTICO.




TIPO I

LINFANGIOMA MULTIQUISTICO.




TIPO Il

LINFANGIOMA POLIQUISTICO
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