Aspectos clinicos y morfologicos de los
linfangiomas infantiles: Revision de 145 casos

M. Gimeno Aranguez:, P. Colomar Palmer2, |.

Resumen. Fundamento. Los linfangiomas son frecuentes lesiones
benignas de origen vascular que aparecen en cualquier drgano o tejido
del cuerpo, y que pueden ocasionar complicaciones a los pacientes,
generalmente de corta edad.

Objetivo. Se revisan las caracteristicas clinicas y morfol dgicas de
145 linfangiomas en nifios desde neonatos hasta l0s 16 afios.

Material y métodos. Se recogen los rasgos clinicosy las
complicaciones secundarios de estos tumores benignos. Serediza
estudio histol6gico de todas |as piezas resecadas quirlrgicamente.

Resultados. En nuestra serie |os linfangiomas son més frecuentes en
el primer afio de vida. Las localizaciones preferentes son: cabeza, cuello
y axila. Se clasifican en: cavernosos, quisticos (higroma quistico) y
mixtos. Estan constituidos por vasos linféticos de calibre irregular y
variable, que disecan |as estructuras en las que asientan.

Conclusiones. Las complicaciones més importantes ocurren en
relacion alalocalizacion y a tamafio, siendo notable en los 10
linfangiomas intestinal es que debutaron con obstruccién intestinal y los
de lalengua que provocaron macroglosia. El porcentgje de recidivas es
del 6%, secundario a reseccidn quirdrgicaincompleta en casos de acceso
quirtrgico complicado, con permanencia de pequefios canales linfaticos
residuales. Esimportante resaltar la necesidad de examinar € borde
quirdrgico de las piezas remitidas, que orienten a cirujano sobre la
evolucion del proceso.
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cystic (cystic hygroma) and mixed. They are composed of lymphatic
channels of variable size and have atendency to occur between the
tissue layers.

Conclusion: Most important complications are related to the
location and large size. The intra-abdominal lymphangiomas caused
intestinal obstruction. The lymphangiomas in the tongue caused
macroglossia. Thelocal recurrence are is 6% for incomplete excision in
cases of complicated surgery. The pathologist should examine the
surgical margin.
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CLINICAL AND MORPHOLOGICAL FEATURES OF
LYMPHANGIOMASDURING CHILDHOOD: REVIEW OF 145
CASES

Abstract. Lymphangiomas are very common lesions of vascular
origin. They arisein any organ or soft tissue and can be the cause of
complications during childhood.

Objective: We have revised the clinical and morphological features
of 145 lymphangiomas in children from birth to 16 years of age.

Material and Methods: We have reviewed the clinical findings and
the secondary complications of these benign tumors. We have
performed a microscopic study of all specimens.

Results: In our study population, lymphangiomas were most
frequent during the first year of life, most commonly arising on the
head, neck and axilla. Lymphangiomas are divided into cavernous,
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Introduccioén

Loslinfangiomas son neoplasias benignas que ocurren pre-
dominantemente en lainfanciay cuyalocalizacion mas frecuente
es cabeza y cuello®-3, pudiendo desarrollarse en cualquier 6r-
gano o tejido del cuerpo®4),

Morfol 6gicamente se clasifican en tres tipos®4: linfangio-
ma simple formado por pequefios vasos linfaticos de paredes
delgadas, linfangioma cavernoso constituido por vasos linfati-
cos de pequefio tamafio con capas conectivas de grosor irregu-
lar entre ellos, y linfangiomas o0 higroma quistico cuando esta
compuesto por grandes espacios linféticos macroscdpicos que
poseen revestimiento de colageno y musculo liso®. Tienen gran
interés clinico porque su crecimiento puede comprometer €l oOr-
gano donde asienta.

Es una patol ogia frecuentemente observada en un centro hos-
pitalario pediétrico. Presentamos la revision de 145 linfangio-
mas, comentando |as caracteristicas anatomopatol dgicas de es-
tas tumoraciones linféticas, y las caracteristicas peculiares de-
bido a sulocalizacion.

Material y métodos

Hemos realizado unarevision retrospectiva de 145 casos de
linfangiomas operados en €l Hospital Infantil «Nifio Jesiis» en
20 afios. Se han recogido los datos clinicos de interés. edad,
localizacion y sintomas.

En ¢ estudio macroscopico de las 145 piezas quirdrgicas he-
mos valorado el tamafio, forma, dimensiones de |os quistes,
aspecto externo e interno, y contenido de los mismos.

Las piezas se fijan en formol tamponado a 10%, y tras su
inclusion en parafina se realizan cortes de 5 micras de grosor
que son tefiidos con H-E y tricrémico de Masson.

Se procede ala valoracion histol dgica detallada de | os cor-
tes que recogemos en los resultados.
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Tabla | Distribucion por edades

Periodos de edad N°decasos  Porcentaje
RN a1 afio 34 casos 23,4%
Entre 1y 3 afios 34 casos 23,4%
Entre 3y 5 afios 45 casos 31%
Entre 5y 10 afios 27 casos 18,6%
Entre 10y 16 afios 5 casos 3%

Figura 1. Linfangioma cavernoso constituido por vasos linfaticos de ca-
libre irregular, con septos fibroconectivos, tapizados por células endote-
liales aplanadas (H-E 100x).

Resultados

Las edades oscilaron entre 1y 16 afios (Tablal), siendo més
frecuentes en el primer afio de vida (23,4%). Entre 1y 3 afios
ocurrieron 34 casos (23,4%) y entre 3y 5 afios hubo 45 casos
(31%). El resto de los casos, 32 (21,6%), se diagnosticaron en
nifios entrelos 5y 16 afios.

En cuanto alalocalizacion de los linfangiomas (Tabla ll),
aparecieron més frecuentemente en cabezay cuello (36,5%),
aunque las localizaciones eran muy variadas: miembros supe-
riores (21 casos) e inferiores (24 casos), en total 31%. También
ocurrieron en pared abdominal y torécica (24,1%) con localiza-
cion axilar en 8 casos 'y regidn inguinal en 7 casos.

También hubo dos casos de linfangioma mediastinico (los
pacientes tenian 3y 5 afios) y 10 casos de linfangioma intesti-
nal de localizacion mesentérica, de gran interés clinico por la
sintomatol ogia debida a masa ocupante de espacio en mediasti-
no y en intestino, diagnosticandose estos Ultimos por la sinto-
matol ogia de obstruccidn intestinal que provocaron.

Dentro de la casuistica global se han podido estudiar: tres
linfangiomas de glandula salivar; cinco linfangiomas de lengua,
uno de vaina de extensores, uno de peney otro situado en va-
ginal testicular.

Todos los linfangiomas se presentaron como masas tumora-
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Tabla Il  Localizaciones

Cabezay cuello 53 casos(36,5%)  Cabeza2l Linfg.
Cuello 32 Linfg.

M. Sup. e Inf. 45 casos (31%) M. Sup. 21 Linfg.
M. Inf. 24 Linfg.

Pared torécica 35 casos (24,1%)  Axila8 Linfg.

y abdominal R. Ingui. 7 Linfg.
Diversos 20 Linfg.

Intratorécicos e 12 casos(8,2%)  Mediast. 2 Linfg.

intraabdominales Mesent. 10 Linfg.

M. Sup.: Miembros superiores; M. Inf.: Miembros inferiores; R.
Ingui.: Regidn inguinal; Mediast.: Mediastino; Mesent.: Mesenterio;
Linfg.: Linfangioma.

les blandas, fluctuantes que crecieron lentamente con alglin cam-
bio brusco en e tamafio.

Macroscdpicamente los linfangiomas eran tumoraciones lo-
buladas no encapsuladas, multiquisticos, con quistes que osci-
lan entre 1-2 mm (&reas esponjosas) hasta con quistes de va-
rios centimetros (2 a 10 cm) (&reas quisticas).

Setentay siete linfangiomas eran quisticos (46%), 33 eran
linfangiomas cavernosos (23%), y 35 casos eran mixtos (24%).
Los linfangiomas de mesenterio y mediastino eran predomi-
nantemente quisticos.

El contenido de |os quistes era lechoso y/o hemorragico.

L as caracteristicas histol 6gicas de todos |os linfangiomas era
similar en las distintas localizaciones. Se trata de espacios vas-
cularesirregulares en forma de hendiduras mas o menos dilata
dasy quisticas, que pueden estar ocupadas por linfa y/o sangre.
L as paredes de los quistes son delgadas de tejido fibroconectivo,
y revestimiento de células endotelias aplanadas (Fig. 1).

En la pared existen fibras musculares lisas dispuestas irre-
gularmente que pueden ser focalmente muy prominentes, tanto
en |os cavernosos como en |os quisticos.

Era caracteristicala presencia de nddulos linfoides en los
linfangiomas, aunque no constante (17%).

L os linfangiomas pueden presentar hemorragias y trombo-
sis sobreafiadida con fendmenos organizativos y de recanaliza-
cion de los trombos.

El 5% de los linfangiomas presentan otros fenémenos se-
cundarios como degeneracion mixoide, tejido de granulacion
con células gigantes multinucleadas de tipo cuerpo extrafio y
cristales de colesteral, einfiltrado agudo y crdnico.

Loslinfangiomas de lengua se presentaban clinicamente co-
mo macroglosia con lesiones papulares en lamucosa. Muestran
una curiosa asociacidon de linfangioma superficial de tipo cir-
cunscrito, asociado a componente cavernoso en profundidad
(Fig. 2).

Los linfangiomas de la glandula salivar eran cavernosos in-
traglandulares sin componente extraglandular, y todos ellos fue-
ron remitidos como quistes de retencidn salivar o con lasospecha
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Figura 2. Linfangioma de |engua con componente circunscrito superficial
y cavernoso en profundidad (H-E 50X).

clinica de tumor salivar. El linfangioma de vaginal testicular era
cavernoso con componente hemético, no afectando a testiculo.

Loslinfangiomas que asietan en mesenterio (10 casos) mos-
traban quistes de gran tamafio en meso y un componente caver-
noso que penetra en forma de hendiduras desde serosa dise-
cando la capa muscular hasta submucosay mucosa (Fig. 3).
Provocan dehiscencia de las capas, con hemorragia, necrosisy
cambios inflamatorios agudos en meso.

Esta separacion de |as estructuras que producen los linfan-
giomas mesentéricos también se observa en cualquiera de las
otras localizaciones, siendo mayor cuanto méas grandes son y,
por |o tanto, con mayores complicaciones para el paciente.

En esta serie hemos comprobado un porcentgje de recidiva
del 6% posiblemente secundario a reseccion quirdrgicaincom-
pleta en casos de acceso quirdrgico complicado, con permanencia
de pequefios canales linféticos residuales.

Discusion

L os linfangiomas aparecen con mayor frecuencia en nifios
menores de 1 afio, desciende ligeramente su incidencia hastalos
5 afios, y progresivamente disminuye hasta los 16 afios. Estos
datos son similares alos encontrados en la literatura, asi como
lalocalizacion, més frecuente en cabeza, cuelloy axila49. Los
datos histol 6gicos més relevantes es la presencia de canaeslin-
féticos que penetran y disecan las estructuras donde asienta el
linfangioma. Esto confiere un comportamiento «agresivo» aes-
tas lesiones benignas y es un dato muy importante a tener en
cuenta en el momento de valorar bordes de reseccion quirGrgi-
cay pronostico de recidivas locales.

Loslinfangiomas se clasifican, en general, en quisticosy ca-
vernosos. Enzinger® descartalaexistenciadel linfangiomasim-
ple. En larevision que nosotros hemos realizado ninglin caso
reunia esas caracteristicas.

Hemos encontrado que un linfangioma puede mostrar areas
quisticasy cavernosas, y sdlo hemos diagnosticado en uno u otro
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Figura 3. Linfangioma quistico de mesenterio (A), con componente ca-
vernoso intramural (B) (H-E 50X).

sentido cuando uno de los componentes era predominante. Como
otros autores, pensamos que es una division arbitrariay quela
diferencia estriba en el momento en que se hace el diagndsti-
co. También vaa depender del drgano o tejido donde asiente, ya
que en estructuras laxas el crecimiento serd mayor.

Hemos observado que las complicaciones son mayores en
los linfangiomas quisticos, que en los cavernosos, yaque €l ta
mafio guardarelacion con historia de infeccionesy recurrencia®.

Resulta de gran interés clinicopatol 6gico |os linfangiomas
de lengua, porque pueden inducir obstruccion del tracto respi-
ratorio superior y frecuentes recidivas tras su reseccion, como
también han observado otros autores?”.

Lacuriosidad delos linfangiomas mediastinicos que hemos
estudiado es que se trata de dos casos aislados, no conectados
con linfangiomas de cuello, a diferencia de otros casos publica-
dos en los que incluyen linfangiomas de cuello con extension
mediastinica®. Es importante detectar mediante TAC la exten-
sion de estos linfangiomas.

En los nifios no esraro el hallazgo de un linfangioma tras
extirpacion de una glandula salivar por el diagndstico de tu-
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mor 0 quiste de retencidn salivar, ya que los tumores vasculares
son frecuentes en las mismas?, tanto intraglandulares, como
las afectadas por extensidn de un linfangioma de cuello.

En laexperienciade un hospital infantil loslinfangiomas de
mesenterio se han diagnosticado en pacientes entre 1 mesy 7
anos, con sintomatol ogia de obstruccion intestinal. Otros auto-
res encuentran que |os linfangiomas abdominal es aparecen en
jovenes mayores de 14 afios™. En estos casos de linfangiomas
mesentéricos se debe establecer €l diagndstico diferencial con
quistes mesoteliales™?. En nuestra serie lalocalizacion abdo-
mina es exclusivamente mesentérica, sendo éstalalocalizacion
mas frecuente seguin la literatura-4),

Loslinfangiomas son considerados por muchos autores co-
mo hamartomas vasculares o como disembrioplasias del siste-
ma linfatico®1518), Un dato que vendria a apoyar lateoria del
hamartoma es |la presencia en muchos linfangiomas de un com-
ponente muscular liso muy abundante, con cuadros histol 6gicos
en agunos casos de una presencia predominante de la misma.

Otro dato que apunta a su etiologia como hamartomas vas-
culares, es lausual asociacion a componente hemético de tipo
angioma cavernoso. Algunos autores denominan a estas lesio-
nes mixtas como hemangiolinfangiomas?6-18), Nosotros utiliza-
mos este término cuando nos encontramos con linfangiomay
hemangioma de patrén clésico asociados, pero consideramos co-
mo complicacidn cuando solo observamos hemorragiay cam-
bios trombdti cos sobreafiadidos.

Para el diagndstico precoz de estas lesiones es de gran ayu-
dalautilizacién de técnicas radiol dgicas como la ecografiay
TACO), queindican laextension delalesion. El tratamiento de
eleccidn es lareseccion quirdrgica completay algunos autores
utilizan la terapia con lser para paliar linfangiomas en locali-
zaciones peculiares, y parael control de hemorragias®2,

Castafion y cols.® aportan un nuevo tratamiento paralasre-
cidivas de linfangiomas con inyeccidn intraquistica de adhesi-
vo defibring, tras aspiracion y evacuacion del contenido liqui-
do del quiste.

Por lo tanto, los linfangiomas son més frecuentes en el pri-
mer afio devida, y localizados preferentemente en cabezay cue-
Ilo. Pueden ser cavernosos y/o quisticos, y estan revestidos por
endotelio aplanado, con tabiques fibroconectivos, masculo liso
y nodulos linfoides. El contenido eslinfay/o sangre. Se asocian
cambios degenerativos de tipo mixoide, inflamatorio, hemorré&
gico o isquémico. Las complicaciones que producen se deben
también a tamafio que alcanzan y alalocalizacion. El 6% de
los linfangiomas recidivan asociado al componente cavernoso
microscdpico que muestran. El patdlogo tiene lamision de apor-
tar el diagnostico delalesion, extension y valoracion de bordes
quirdrgicos.
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