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Hemangiolinfangioma quistico en cuello

Estela Aguero Miranda,* Guillermo Alfonso Rojas Reyna,** Alejandro Islas Duran***

RESUMEN

Cystic hemangiolymphangioma of the neck. Case report

Introduccion: Los hemangiolinfangiomas son malformaciones
constituidas por vasos linfaticos y sanguineos que se compor-
tan como linfangiomas circunscritos. Se cree que pueden ser
originados por el desarrollo embriolégico anémalo del sistema
linfatico y vascular, que lleva a la formacién de un tumor de
crecimiento répido. Existen varias opciones terapéuticas; el tra-
tamiento definitivo es el quirdrgico. Material y métodos: Se
presenta el caso de una paciente femenina de cinco anos con
un hemangiolinfangioma quistico localizado en el cuello. Se
identificé por ultrasonido y tomografia axial computarizada
contrastada una lesiéon heterogénea (tumor) con contenido s6li-
do-quistico. Se realiz6 biopsia por aspiracién y, posteriormente,
reseccion quirtrgica del tumor. Resultados: Se concluy6 por
anatomia patolégica que se trataba de un hemangiolinfangioma
quistico. Conclusién: El diagnéstico puede ser clinico; sin em-
bargo, las lesiones profundas se identifican mejor con resonan-
cia magnética y tomografia axial computarizada. El diagndstico
definitivo se apoya en el estudio histopatolégico.

Palabras clave: Tumor en cuello, hemangiolinfangioma quistico.

Nivel de evidencia: IV.
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ABSTRACT

Introduction: Hemangiolymphangiomas are malformations
composed of a combination of lymphatic and blood vessels; they
behave as lymphangiomas circumscriptum. They are believed to be
caused by anomalous embryological development of the lymphatic
and vascular system, leading to the formation of a rapidly grow-
ing tumor. There are multiple therapeutic options; the definitive
treatment is surgical. Material and methods: We present the
case of a five-year-old female patient with a hemangiolymphangi-
oma located in the neck. A single cystic-solid tumor was identified
using ultrasound and contrasted computed axial tomography. An
aspiration biopsy was performed, followed by surgical resection
of the tumor. Results: Through pathological anatomy, we deter-
mined that it was a cystic hemangiolymphangioma. Conclusion:
Diagnosis may be clinical, however, deep lesions are identified best
by magnetic resonance and computed axial tomography. The de-
finitive diagnosis is based on a histopathological study.
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Los hemangiolinfangiomas son neoplasias benignas
que ocurren predominantemente en la infancia. Son
tumores poco frecuentes, alrededor del 0.05% de los
tumores de mediastino derivados de anomalias con-
génitas.!

La etiologia de las anomalias vasculares no esta
bien definida; ninguna teoria ha podido por si sola
explicar el origen.? Los hemolinfangiomas o heman-
giolinfangiomas son lesiones compuestas en las que
se combinan vasos linfaticos y sanguineos.?

El linfangioma microquistico superficial o circuns-
crito fue definido por Fox y Fox en 1878, quien lo lla-
mo linfangiectodes. En 1889, Malcolm Morris utilizé
por primera vez el término de «linfangioma circuns-
crito» al describir este padecimiento y un ano mas
tarde, en 1890, Noyes y Torok esbozaron sus carac-
teristicas patolégicas.*® Se localiza en cualquier parte
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del cuerpo, pero especialmente en el area de la cabe-
za, cuello, hombros, extremidades, lengua, cavidad
abdominal y vejiga urinaria.®” Existen evidencias de
casos de hemangiolinfangiomas con presentaciéon en
la edad adulta, aparentemente secundarios a trau-
matismos en dreas con vasos linfaticos anormales.?

El diagnéstico puede ser clinico. En ocasiones pue-
de alcanzar grandes proporciones antes de ser diag-
nosticado y provocar sintomas de compresion, tos,
disnea, etcétera. Puede infiltrar 6rganos vecinos y
presentarse como localmente invasivos.

Los estudios de imagen radiografia, eco Doppler,
tomografia axial computarizada (TAC) y resonancia
magnética (RM) son de gran utilidad para el estudio
de lesiones profundas y para su caracterizaciéon. En
la radiografia, éstas se muestran como masas bien
circunscritas que no se opacifican con la angiografia;
la ecografia identifica zonas sélidas y liquidas;® en la
tomografia axial computada se aprecian con una den-
sidad similar a las estructuras vecinas, circunscritas,
de paredes finas de densidad homogénea y acuosa;
pueden envolver a los grandes vasos.>1? La resonan-
cia magnética muestra méas claramente su compo-
nente quistico y el grado de infiltracién local.'!

La reseccién es el tratamiento de eleccién, pero
por la infiltracién local, frecuentemente es incom-
pleta; no obstante, el pronéstico es bueno.'? La ca-
racteristica histolégica que distingue al hemangiolin-
fangioma es la dilatacién de los vasos linfaticos con

Lat der cuello transv

. a. subclaviajder?

Lat der

una hilera de células endoteliales planas en una capa
discontinua.!®

OBJETIVO

Mostrar las caracteristicas radiolégicas de una lesion
compleja, heterogénea (quistica y sélida) en el cuello,
donde el diagnéstico se basa en estudios de imagen
como ultrasonografia y tomografia y se confirma me-
diante histologia.

CASO CLINICO

Se presenta femenina de cinco anos de edad que ini-
cia su padecimiento de forma stubita con dolor y ar-
dor al deglutir. Muestra aumento de volumen de las
partes blandas del cuello del lado derecho por la pre-
sencia de una masa blanda no depresible de 5 x 3 cm,
dolorosa a la palpacion.

En tiempo real, utilizando transductor lineal de 5
a 7 MHz, con aplicacién de Doppler color, se realiza
ultrasonido (US) de la regién de la base del cuello de-
recho, el cual demuestra lesién heterogénea no vas-
cularizada de 3.05 x 1.45 cm con componente quisti-
co adyacente a vasos del cuello (Figuras 1 A-D).

Con equipo multidetector y técnica helicoidal se rea-
liza TAC en fase simple y con medio de contraste (Fi-
guras 2 A-D). La fase simple revela masa heterogénea
con componente quistico con la administracion de ma-

Figuras 1.

Hemangiolinfangioma quistico. A) Ras-
treo inicial, ultrasonido en tiempo real
que muestra lesion heterogénea, pre-
dominantemente quistica, con ecos in-
ternos. B) Adecuada saturacion de flujo
para estructuras vasculares perilesiona-
les y ausencia de flujo intralesional. C)
Con aplicacion de Doppler color, au-
sencia de vascularidad intralesional. D)
Marcadores vasculares.
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terial de contraste; hay importante reforzamiento de la
lesién con componente sélido y quistico, que desplaza
vasos del cuello en sentido anterior, sin pérdida de pla-
nos grasos, y deformidad del contorno de la vena yugu-
lar derecha; la lesion tiene un diametro 23 x 32 mm.
Inicialmente, se realiz6 biopsia por aspiracion, la
cual obtuvo 15 mL de contenido hemético; al dia si-
guiente, la lesion volvi6 a aparecer, por lo que se realiz6
cirugia, obteniendo un tumor adherido a la vena yugu-
lar interna y arteria carétida comin en la base del cue-
llo del lado derecho. El examen histopatoldgico reporté
hemangiolinfangioma quistico (Figuras 3Ay B, 4y 5).

DISCUSION

En la actualidad, se considera que el hemangiolinfan-
gioma se origina de un proceso de angiogénesis alte-
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rada causada por un exceso de factor de crecimiento
fibroblastico. Este es un péptido que estimula la dife-
renciacion de las células mesenquimatosas en células
de estirpe vascular e induce la proliferacién del teji-
do embrionario angioblastico.? Histolégicamente, se
identifica por la hiperplasia endotelial y membrana
basal multilaminar e historia clinica de crecimiento
rapido. Tiene predileccién por la region de la cabeza
y el cuello, y entre un 75 a 80%, predileccién por el
sexo femenino.

Para su estudio deberan utilizarse exdmenes
disponibles que demuestren su extensién. La eco-
grafia Doppler es muy tutil para definir la exten-
sion y la naturaleza de la malformacién cuando
ésta es superficial; es menos util para demostrar
lesiones extensas en el cuello, mediastino y retro-
peritoneo. La mejor herramienta diagnéstica es la

Figuras 2.

Hemangiolinfangioma quistico. A) To-
mografia corte axial en fase simple
que demuestra lesion heterogénea en
la base del cuello adyacente a estruc-
turas vasculares. B) Las dimensiones
por tomografia fueron de 23 x 32 mm.
C) Corte mas inferior con dreas de ma-
yor densidad. D) Con administracion de
material de contraste, incremento en la
densidad en el centro de la lesion.

Figuras 3.

Hemangiolinfangioma. A y B) Tomo-
grafia computarizada cortes axiales en
fase contrastada a un afio de tratamien-
to quirdrgico.
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Figura 4. Hemangiolinfangioma, vista panordmica.

tomografia computarizada o la RM; ésta tltima es
excelente para cabeza, cuello, tronco, mediastino y
extremidades. Una imagen de «queso gruyere» ha
sido descrita en los hallazgos ecograficos, angiogra-
ficos y de resonancia magnética, que corresponde
a imagenes de multiples quistes bien definidos. La
angiografia es 1til en casos necesarios si se preten-
de embolizar.

Con respecto al tratamiento, el manejo quirar-
gico es la primera alternativa, aunque tiene una
recurrencia del 17% cuando la reseccién macrosco-
pica es completa y del 40% si es incompleta. Sé6lo
en casos especificos se aplicara tratamiento farma-
colégico.!* Sin embargo, se ha llegado a optar por
la puncién-aspiracién como tratamiento quirirgico
al obtenerse remisiones completas tras la primera
puncion en la mayoria de los casos; una segunda
puncion o tratamiento quirdrgico son necesarios
en una minoria de los pacientes. Los agentes escle-
rosantes inyectados intraquisticamente tienen un
éxito intermedio, pues han resultado ineficaces;
entre ellos se encuentra la bleomicina, que es facil-
mente transportada por el sistema linfatico y favo-
rece una reaccion inflamatoria que incluye la zona
del endotelio del quiste. En los higromas quisticos
se obtienen los mejores resultados. Otro agente es-
clerosante es el OK-432, obtenido del Streptococcus
pyogenes. La inyeccion intraquistica es una alter-
nativa eficaz y puede usarse como coadyuvante de
la cirugia tras excisiones parciales o linfangiomas
recurrentes.!®

En contraste con los adultos, en los ninos la ma-
yoria de los tumores son benignos. Las malformacio-
nes vasculares congénitas que incluyen vasos san-
guineos y linfaticos (linfangiomas) se localizan con

Figura 5. Estructuras vasculares de diferente calibre.

mayor frecuencia en areas ricas en vasos linfaticos,
como cuello, la axila y el mediastino. Se clasifican en
linfangiomas capilares, linfangiomas cavernosos, lin-
fangiomas quisticos (o higromas quisticos) y linfan-
giohemangiomas.

Las masas tumorales del cuello en ninos pueden
ser de origen diverso. En su diagnéstico deben to-
marse en cuenta la edad, las manifestaciones clini-
cas, los estudios de imagen y la biopsia para determi-
nar su diagnéstico. Este se confirma con el estudio
histopatolégico.

CONCLUSION

Presentamos el caso de un hemangiolinfangioma
quistico de presentacion stibita en el cuello de una
nina de cinco anos.

Es muy importante la evaluaciéon mediante los dis-
tintos métodos de imagen, especialmente con reso-
nancia magnética y tomografia axial computarizada,
que permite valorar extensién y érganos involucra-
dos, asi como la posibilidad de realizar diagndsticos
diferenciales.

Mediante los dos métodos existe la posibilidad
de realizar reconstrucciones angiograficas, para lo
cual sera necesario la administracion de medios de
contraste.

Las reconstrucciones son de utilidad para la pla-
neacion en el abordaje quirargico.
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