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Caso clinico

Linfangioma quistico cervical en el adulto
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Resumen Los linfangiomas o higromas quisticos son tumores benignos e
infrecuentes de la infancia con excepcional aparicion en la
edad adulta. Se localizan de forma preferente a nivel
cervicofacial. Se clasifican como tumores vasculares con
origen en el sistema linfatico. El tratamiento de eleccion es la
cirugia o la escleroterapia, segun los casos.

Presentamos el caso de un linfangioma cervical en adulto que
recibid tratamiento quirdrgico en nuestro servicio.

Palabras clave | Higroma quistico; linfangioma cervical.

Summary Lymphangiomas or-cystic hygromas are benign and infrequent
in childhood with exceptional occurrence in adulthood.
Preferentially located at cervicofacial. They are classified as
vascular tumors arising in the lymphatic system. The treatment
of choice is surgery or sclerotherapy.

We report the case of a cervical lymphangioma in adults who
received surgical treatment in our department.

Keywords Cystic hygroma, cervical lymphangioma.

Introduccién

Los linfangiomas son tumores benignos compuestos por quistes cuya pared es
un endotelio que encierra contenido linfatico. Se localizan preferentemente a
nivel cervicofacial. Alrededor del 50% de los linfangiomas estan presentes al
nacer y el 90% se diagnostican en los dos primeros afos de vida [1,2]

La aparicion en la edad adulta es muy poco frecuente y se debe descartar
causa adquirida o iatrogénica.

La RMN es la prueba complementaria mas eficaz para confirmar el
diagnéstico, realizar el estudio de extension y ayudar a la eleccion terapéutica,
aunqgue la confirmacién definitiva viene dada por la anatomia patolégica de la
pieza quirurgica [3].

Descripcion

Presentamos el caso de una mujer de 49 afos remitida a nuestro servicio por
tumoracion laterocervical blanda asintomatica de unos 4 afios de evolucion,
que en los ultimos 6 meses ha ido aumentando progresivamente. La paciente
refiere que en ocasiones la lesién varia de tamafio, siendo mayor por la
mafiana y disminuyendo a lo largo del dia.

En la exploracion se palpa una tumoracién en triangulo cervical posterior de
unos 6 cm, de consistencia blanda y elastica que no se adhiere a planos
profundos, sin signos de floglosis y no dolorosa a la palpacion.

La paciente no presenta antecedentes personales de interés. El resto de la
exploraciéon ORL resulté normal.

La RMN describe imagen quistica bilobulada que se extiende desde region
supraclavicular izquierda por detras de musculo esternocleidomastoideo,
posterior a carétida y yugular izquierdas, hasta regién parotidea. Con unas
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dimensiones de 11 cm de diametro craneocaudal 1,8 lateral y 1,5
anteroposterior. Presentd imagenes hiperintensas en T2. (Figuras 1,2)
El resultado de la PAAF es compatible con linfangioma.

- y o
Figuras 1y 2: RM cervical tras administracion de contraste. Se aprecia imagen de semiologia
quistica, con algun tabique en su interior, bilobulada, que se extiende desde la region
supraclavicular por detras del esternocleidomastoideo, posterior a la carétida y yugular
izquierdas, las cuales no estan infiltradas, hasta regién parotidea, mide 11 cm. de diametro
craneocaudal por 1,8 lateral y de 15 anteroposterior

Teniendo en cuenta el aspecto multiquistico de la lesion y su importante
extension, se decidié tratamiento quirdrgico frente a terapias esclerosantes.

Se intervino a la paciente bajo anestesia general. Se realiz6 cervicotomia
externa y se disecaron planos hasta visualizar dos tumoraciones cubiertas de
una fina membrana transparente y contenido liquido seroso. Al quiste superior
se accedio anteriormente a esternocleidomastoideo (Fig. 3) y al inferior por via
posterior al musculo (Fig. 4). Se consigue la extirpacion completa del tumor
con preservacion de estructuras vasculares, nerviosas y glandurares del
cuello. El postoperatorio transcurrio sin incidencias y se le dio el alta al tercer
dia. El informe anatopatolégico informé sobre las muestras enviadas,
fragmento cilindrico de 5x1 cm. en formol con superficie externa que presenta
lobulillos grasos, al corte cavitado. Tumor cervical en formol que mide 6x2 cm.
de eje mayor; al corte multicavitado. Se confirmo el diagnostico de linfangioma
quistico.

El tiempo transcurrido desde la intervencion hasta el momento actual es de 6
meses, en los cuales la paciente se ha encontrado asintomatica. Aunque la
escision quirargica de la lesion fue completa macroscopicamente, todavia no
podemos descartar la posibilidad de recidiva, por lo que la paciente sigue
revisiones periodicas.
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Figuras 3y 4: Imagenes de la intervencién don

3 objetivamos la tumoracion quistica inferior a nivel de yugular interna, a la cual se accedi6
por via retro esternocleidomastoidea y-en la Fig. 4 vemos el quiste mas superior con varios
I6bulos, a nivel de salida del tronco tirolinguofacial y extendiéndose superiormente.

Discusion

Los linfangiomas respecto a la histologia pueden considerarse hamartomas,
es decir, estructuras andmalas de células normales localizadas en su lugar
anatomico habitual. Se clasifican dentro de las anomalias vasculares, por estar
constituidas por cavidades revestidas de un endotelio [4].

En la actualidad han pasado a clasificarse segun su morfologia [2];
microquisticas, los menores de 5 mm y macroquisticas, los superiores a 5 mm.
Respecto a la patogenia existen varias teorias [5]:

- secuestro de tejido linfatico, que evoluciona por su propia cuenta;

- defecto de fusion con el sistema venoso;

- obstruccion de los vasos linfaticos, causante de su dilatacion y
acumulacion de linfa;

Existen formas infrecuentes del adulto, que posiblemente sean secundarias a
un defecto del sistema linfatico que se descompensa en condiciones
patolégicas con un aumento del volumen de linfa (por ejemplo un episodio
inflamatorio o traumético) [4].

En los dltimos afios existen avances a nivel molecular. Varios factores de
crecimiento, como prox1, el factor de crecimiento endotelial vascular C (VEGF-
C) y su receptor VEGFR-3 son esenciales para el desarrollo del tejido linfatico
y probablemente estén implicados en la formacién de los linfangiomas [5,6,7].
Por tanto, la investigacién se orienta hacia los tratamientos antiangiogénesis y
a la modulacion de los factores de crecimiento.

La presentacion clinica mas frecuente corresponde a una tumoracién cervical
aislada asintomatica. Es de consistencia blanda, indolora y no inflamatoria. La
masa es transiluminable.

Se puede realizar una puncion en caso de duda diagnéstica o con fines
descompresivos.

La exploracion de referencia es la RM. El aspecto es caracteristico, son
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hiperintensos en T2 y la sefial es intermedia en T1. Sélo los tabiques se
realzan durante la inyeccion de gadolinio.

El objetivo del tratamiento consiste en suprimir el linfangioma, y evitar
secuelas funcionales, ya que es un tumor benigno.

En la actualidad se considera tratamiento de eleccion la escleroterapia,
cuando el tratamiento quirdrgico es dificil. Aunque es menos eficaz que la
cirugia, presenta menos efectos secundarios y complicaciones. La cirugia
sigue siendo de primera eleccion si hay lesiones multiquisticas extensas,
cuando fracasa la esclerosis o0 en las localizaciones que puedan causar
dificultad respiratoria durante la esclerosis.

La escleroterapia se basa en la inyeccion intraquistica de un producto que
provoca una reaccion inflamatoria y después una fibrosis responsable de su
retraccion. La sustancia mas utilizada en la actualidad es un liofilizado de
estreptococos pidgenos, cuya virulencia se ha reducido mediante un
tratamiento con penicilina: el OK-432 [8,9]. El tratamiento consiste en una o
varias inyecciones intralesionales. Se describen como efectos secundarios,
inflamacion local, febricula y absceso en el punto de puncién.

El alcohol puro también parece ser un producto esclerosante facil de usar [10].
El tratamiento es igual en nifios y adultos.

Conclusiones

El linfangioma quistico, aunque inusual en la edad adulta, debe formar parte
del diagnostico diferencial de los tumores cervicales. La RM confirma el
diagnostico y estudia la extension, lo que ayuda para orientar la opcion
terapéutica. En la forma macroquistica, sobre todo cervical, se considera que
la primera opcion terapéutica es la escision quirdrgica, que debe ser completa
para evitar recidivas. Como tratamiento alternativo se consiguen buenos
resultados con sustancias esclerosantes.
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