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RESUMEN

Se describe el caso clinico de un lactante de 3 meses de edad, perteneciente a la
comunidad San Pablo, Estado de Portuguesa, en la Republica Bolivariana de
Venezuela, quien fue remitido al Hospital Universitario “Jeslis Maria Casal Ramos”, por
presentar, posterior al nacimiento, aumento de volumen en la regién cervical
izquierda. Los resultados de los examenes imagenoldgicos e histopatoldgico
corroboraron el diagndstico de linfangioma. Se realizé el proceder quirlrgico y la
evolucidon fue satisfactoria.
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ABSTRACT

The case report of a 3 months infant from the San Pablo community, Portuguesa State,
in the Bolivian Republic of Venezuela is described. He was referred to “Jesus Maria
Casal Ramos” University Hospital due to volume increase in the left cervical region
after his birth. The results of the imagenologic and histopathologic exams confirmed
the diagnosis of lymphangioma. The surgical procedure was carried out and the
clinical course was satisfactory.
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INTRODUCCION

El higroma quistico congénito o linfangioma es un tumor del sistema linfatico, de
origen embrionario, originado por la obstruccion del drenaje de los sacos linfaticos. Su
incidencia es de aproximadamente un caso por cada 50 000 recién nacidos vivos y se
localiza con mayor frecuencia en las regiones cervical (80 %), axilar, intraperitoneal e
inguinal, en ese orden, y resulta muy raro como alteracién Unica en el mediastino
anterior;! asimismo, solo en 5 % de los casos aparece en el retroperitoneo,
principalmente en los varones. Se puede desarrollar durante la vida intrauterina o en
los primeros afios de vida y en menor proporcion en la vida adulta (90 % de ellos se
diagnostican antes de los 2 afos de edad y hasta 50 % en el momento del
nacimiento).?
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Por otra parte, es considerada una enfermedad prenatal, que puede afectar
gravemente al feto durante el parto y la mas comun entre las que suelen ocasionar
alteraciones congénitas en las vias aéreas superiores. Al momento del nacimiento, el
neonato no puede iniciar su respiracion y se produce la asfixia posparto, incluso con
una masa tumoral no muy grande.?

CASO CLINICO

Se describe el caso clinico de un lactante de 3 meses de edad, producto de parto
eutdcico a las 38,4 semanas, con peso de 3 600 g, perteneciente a la comunidad San
Pablo, Estado de Portuguesa, en la Republica Bolivariana de Venezuela, quien fue
remitido al Hospital Universitario “JesUs Maria Casal Ramos” porque comenzo a
presentar aumento de volumen en la regién cervical izquierda, posterior al nacimiento,
por lo cual se decidié su ingreso para realizarle los estudios pertinentes.

e Examen fisico
- Piel y mucosas: humedas y normocoloreadas.

- Aparato respiratorio: murmullo vesicular conservado, ausencia de estertores y
frecuencia respiratoria de 36 respiraciones por minuto.

- Aparato cardiovascular: ruidos cardiacos ritmicos, con buena intensidad, ausencia
de soplo, buen llene capilar, pulsos periféricos presentes y frecuencia cardiaca de
132 latidos por minuto.

- Sistema nervioso: fontanela anterior normotensa, reflejos presentes y normales.

Sistema osteomioarticular: se palpé un tumor en la region lateral izquierda del
cuello (figura) a lo largo de la cadena yugular (de 18-20 cm aproximadamente),
de consistencia blanda, contornos regulares, no adherido a planos profundos, sin
cambios en la piel que lo recubria, que no impresionaba dolor a la palpacion.

Fig. Masa tumoral en la
region lateral izquierda del
cuello
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e Examenes imagenoldgicos

- Ecografia: se observd una lesidon heterogénea, ecollcida, que diferenciaba los
limites entre el tumor y el tejido normal.

- Tomografia axial computarizada: se confirmo la presencia de un tumor cervical
con abundantes quistes en su interior.

e Estudio histopatoldgico de la muestra: reveld la existencia de una neoplasia benigna
de origen mesenquimatico, constituida por proliferacion de canales vasculares
linfaticos de paredes delgadas y cavidades muy dilatadas. El revestimiento
endotelial presentaba gran proliferacion en algunas areas y el estroma era laxo
(higroma quistico).

e Diagnéstico: linfangioma o higroma quistico.

COMENTARIOS

El desarrollo del sistema linfatico se inicia al final de la quinta semana de gestacién por
un sobrecrecimiento endotelial desde el sistema venoso; igualmente, 6 sacos linfaticos
se desarrollan en estrecha proximidad al sistema venoso central y se cree que el
linfangioma se origina desde estos sacos primarios, bien por secuestro de un saco o
por la pérdida de la comunicaciéon entre el saco linfatico y el sistema venoso. También
se ha sugerido que el linfangioma se desarrolla desde un brote del endotelio linfatico,
lo que puede ocurrir entre la sexta y la novena semanas de gestacion.?™

Al menos 90 % de todos los linfangiomas cursan asintomaticos y como ya se aclarg, se
localizan con mayor frecuencia en la regién cervical, detras del musculo
esternocleidomastoideo. Generalmente se presenta al nacimiento y en ocasiones hasta
los 3 afios de edad, con aumento progresivo de tamafio.®

En cuanto a su presentacion se plantea que no existen diferencias entre uno u otro
sexo, pero algunos autores refieren que 86,7 % de los afectados son del sexo
masculino.?

A pesar de que el higroma se asocia frecuentemente con anomalias cromosdmicas, en
este paciente los resultados de dicho estudio fueron normales.

El diagndstico se basa fundamentalmente en la clinica, por la presencia de un tumor
lleno de liquido, ubicado en el cuello o nuca. La transiluminacion orienta hacia el
contenido liquido del tumor; asimismo, en los estudios prenatales se puede encontrar
una disminucion de los niveles de alfafetoproteina, aumento de la fosfatasa alcalina en
el suero materno, oligohidramnio, retardo en el crecimiento intrauterino,
polihidramnio y alteraciones cardiacas.®’

En la evaluacién prenatal se debe realizar un diagndstico precoz y luego delimitar, con
la maxima seguridad posible, la extensién de la masa tumoral, la probable afectacion
de la via aérea, asi como la ausencia de otras malformaciones o aneuploidias. Como
medios de diagndstico se utilizan la ecografia seriada de alta resolucién en 2D Y 3D, la
resonancia magnética fetal y la ecocardiografia fetal, por citar algunos. Por otra parte,
el diagnostico diferencial durante el periodo neonatal se realiza con las afecciones
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siguientes: teratoma quistico benigno, hemangiomas, anomalias del arco braquial y
del conducto tirogloso y torticolis congénita; en nifios mayores, con linfoadenitis,
neurofibromas, tumores salivares y de tiroides, linfoma de Hodgkin, neuroblastoma
cervical, rabdomiosarcoma, leucemia e histiocitosis X.%*

Entre las complicaciones mas frecuentes figuran las hemorragias y las infecciones
sobreagregadas. El prondstico es bueno cuando se practica la reseccion total de la
masa tumoral y no existe dafio en otros érganos ni asociacidon con otras
malformaciones.

Los tratamientos de eleccién incluyen la intervencion quirdrgica, la radiacion, la terapia
con laser y la escleroterapia. También se ha utilizado la técnica de ablacién de tejidos
por radiofrecuencia como un enfoque quirdrgico, asi como la quimioterapia sistémica y
el interferdn alfa en pacientes con lesiones extensas e inoperables, con resultados
limitados, ademas de la radioterapia; esta Ultima con buenos resultados.>”’

En cuanto a la intervencion quirdrgica, esta se recomienda entre los 4 y 12 meses de
edad en pacientes asintomaticos; ante casos complicados, puede ser técnicamente
compleja debido a las estructuras que rodean al tumor.

El higroma quistico es una enfermedad sumamente infrecuente, cuyo diagndstico debe
realizarse precozmente para evitar las complicaciones que pudieran derivarse, por lo
cual es importante la divulgacién de esta enfermedad tan poco comun.
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