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Presentacién de caso
Higroma quistico congénito. Presentacion de un caso.
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RESUMEN

Fundamento: Los linfagiomas son malformaciones congénitas del sistema linfatico, se clasifican
en quisticos, cavernosos y mixtos o macro y microquisticos. Se caracterizan por espacios dilatados
limitados por endotelio, que varian en tamafio desde canales microscépicos hasta grandes quistes.
El linfangioma quistico es una anomalia congénita del sistema linfatico muy infrecuente.
Presentacién de caso: Se presenta un caso de higroma quistico en un nifio de cinco dias de
nacido que fue remitido al servicio de pediatria del Hospital General de Benguela, Angola, por
presentar una tumoracién que interesa desde la region lateral izquierda del cuello y se extiende a
la axila del mismo lado. Se analizaron algunos datos embrioldgicos del sistema linfatico y también
la localizacion de los quistes y su frecuencia. Conclusiones: En la medida que casos como este
se divulguen entre los profesionales de la salud se puede lograr el rapido diagnéstico de esta
enfermedad para el tratamiento y profilaxis de las complicaciones.

DeCS: LINFANGIOMA QUISTICO/congénito; ANOMALIAS LINFATICAS.
Palabras clave: Linfangioma, malformacion linfatica quistica, higroma quistico congénito.

ABSTRACT

Background: The lymphangioma are congenital malformations of the lymphatic system which are
classified into: Cystid, cavernous, mixed, macro, microcystid, characterized by dilated spaces that
are limitated by the endothelium, which vary in size from the microscopic channels to big cysts.

Case Presentation: A case of Cystid hygroma is presented in a boy of 5 days of birth and who was
sent to the pediatrician in the General Hospital of Benguela, Angola, having a tumor that interests
since the lateral left region of the neck to the armpit of the same part. Were analyzed some
embryological data of the lymphatic system and also the place of the cyst and its frequency.
Conclusions: As far as cases like this are reported among health professionals, a rapid diagnose
can be obtained of this disease for a treatment and prophylaxis of the complications.

MeSH: LYMPHANGIOMA, CYSTI/congenital; LYMPHATIC ABNORMALITIES.
Keywords: Lymphangioma, cystid lymphatic malformation, congenital cystid hygroma.



INTRODUCCION

El higroma quistico o linfangioma es una anomalia congénita de los vasos linfaticos yugulares que
impide el correcto drenaje de la linfa. Higroma significa tumor liquido y linfatin trasparente, limpio o
claro. Se desarrolla a partir de los sacos linfaticos secundarios cuando son secuestrados por los
primarios durante la vida embrionaria. Otro punto de vista es que los linfangiomas representan
el tejido linfatico secuestrado que no puede comunicarse normalmente con el sistema linfatico®. La
incidencia es de aproximadamente un caso por cada 50 000 recién nacidos vivos. Su localizacion
en orden de frecuencia es en las regiones cervical, axilar, intraperitoneal e inguinal, y muy raro
como alteracién unica en el mediastino anterior. La localizacion mas frecuente de linfangioma
quistico es en el sitio cervical en el 80 % y con una extension mediastinal del 2-3 %, apareciendo
solo un 5 % en retroperitoneo comprobado una mayor afectaciébn en varones 2. Estas
enfermedades son muy infrecuentes por lo que es importante la presentacién de un caso clinico y
su inclusién en la literatura médica para realizar un diagnostico temprano de esta enfermedad que
permita el tratamiento y profilaxis de las complicaciones.

PRESENTACION DE CASO

Paciente de cinco dias de nacido, masculino, natural de Bocoio, Benguela, Angola, que naci6 a las
41.5 semanas, de parto eutdcico intrahospitalario, pesé al nacer de 3000 g, apgar 7/8, buena
vitalidad, reflejos presentes, fue remitido desde su area de salud al Hospital General de Benguela
por presentar un aumento de volumen que interesa desde la region lateral izquierda del cuello y se
extiende a la axila del mismo lado, de consistencia blanda e irregular, movible, no adherida a
planos profundos, no impresiona dolor a la palpacién y causa cierta limitacién del movimiento de
las estructuras antes mencionadas por su tamafio.

Al examen fisico: Piel y mucosas himedas e hipocoloreadas, con discreto tinte ictérico en piel y
esclerdticas.

Aparato respiratorio: Murmullo vesicular conservado, no estertores FR 42 x min

Aparato cardiovascular: Ruidos ritmicos, con buena intensidad, no soplos. Buen llene capilar,
pulsos periféricos presentes FC 136 x min.

Sistema nervioso: Fontanela anterior amplia y hormotensa, fontanela posterior puntiforme, reflejos
primarios presentes.

Sistema osteomioarticular: se palpa de aproximadamente de 8x10 cm en regién lateral izquierda
del cuello y se extiende a la axila del mismo lado, tiene consistencia blanda e irregular, movible, no
adherida a planos profundos, no impresiona dolorosa a la palpacion y causa cierta limitacién del
movimiento de las estructuras antes mencionadas por su tamafo.



Foto 1. Recién nacido con linfangioma quistico en la region cervical y axilar izquierda.




Foto 2 y 3. Tumoracién cervical y axilar en el recién nacido.

Se le realizaron estudios de imagenes; el ultrasonido evidencié lesiones lobuladas, heterogéneas,
ecoldcidas. La tumoracién cervical se extendia en el cuello comprometiendo hasta la porcién
superior del térax y region axilar izquierda, en algunas areas era dificil diferenciar los limites entre
el tumor y los tejidos normales.

En la tomografia axial computarizada se confirmé la tumoracion cervical con abundantes quistes
en su interior, se realizdé ecocardiograma para descartar otras malformaciones cardiovasculares el
cual fue negativo.

Se recomienda la extirpacion quirdrgica completa temprana, para lo cual el paciente fue evaluado
por un equipo multidisciplinario del Hospital de Huambo, entre los que se encontraban cirujanos
especialistas en lesiones de cabeza y cuello, determinando que por el peso de menos de 7 kg y la
sospecha de compromiso de estructuras importantes del cuello, se debia evolucionar el caso hasta
la edad de cuatro meses en ausencia de complicaciones.

DISCUSION

El desarrollo del sistema linfatico se inicia en la sexta semana gestacional y lo constituye un par de
sacos endoteliales que se localizan en las venas yugulares y subclavias, con extensién a los
miembros superiores. El saco retroperitoneal lo forma un plexo de capilares cerca de la raiz del
mesenterio y al mismo tiempo aparecen unas pequefas cisternas, las cuales al ir creciendo se
unen y forman el conducto toracico derecho e izquierdo. También existen otros sacos cercanos a
las venas ciaticas y todas se unen para crear las vias linfaticas hacia la semana 30 de gestacion.
El desarrollo anormal del sistema linfatico se caracteriza por la obstruccién de algunos canales del
drenaje que impide la libre circulacion de la linfa, creandose lo que se denomina linfangioma o
higroma quistico. Al menos el 90 % de todos los linfangiomas son asintométicos en su
presentacion y la mayor parte se localizan en el cuello y la axila (aunque pueden aparecer en
cualquier parte del cuerpo) en pacientes menores de dos afios de edad y con diagndstico
radiografico fortuito en la edad adulta >*.

La presencia de sintomas asociados depende de su localizacion. El linfangioma cervical puede
comprometer gravemente al feto en el momento del parto, es la enfermedad més frecuente entre
las que producen compromiso congénito de la via aérea alta, pudiendo comportarse como una
emergencia obstétrica y neonatal >

Generalmente se manifiesta al nacimiento y ocasionalmente su presentacion ocurre hasta los tres
afios de edad con aumento progresivo de tamafio durante una infeccion respiratoria la que puede
causar una insuficiencia respiratoria por comprension de la via aérea.

Cerca del 90 % de estos quistes se desarrollan en la region lateral del cuello, detras del mdsculo
esternocleidomastoideo. Esporadicamente la masa ocupa la region submaxilar o el &rea subglética
y excepcionalmente se localiza en la region inguinal, axilar, nuca y mediastino.

El diagndstico es fundamentalmente clinico por la presencia de una tumoracién llena de liquido
ubicada en el cuello o nuca, la transiluminacién orienta hacia el contenido liquido del tumor. La
ecografia cervical, radiografia de térax y tomografia axial computarizada ayudan a evaluar la
extension y caracteristicas. Prenatalmente se puede encontrar una disminucion de los niveles de
alfa feto proteina y aumento de la fosfatasa alcalina en suero materno.

El diagndstico diferencial durante el periodo neonatal se lo realiza con: teratoma quistico benigno,
hemangiomas, anomalias del arco braquial y del conducto tirogloso, torticolis congénita y en el



nifio mayor con linfoadenitis, neurofibromas, tumores salivales, tumores de tiroides, linfoma de
Hodgking, neuroblastoma cervical, rabdomiosarcoma, leucemia, histiocitosis X.

Las complicaciones mas frecuentes son la hemorragia e infeccién sobre agregada. El pronéstico es
bueno cuando se practica la reseccion total de la masa tumoral y no existe compromiso de otros
drganos ni asociacién con otras malformaciones.

Su reconocimiento precoz permite una iniciacion apropiada de tratamiento y evita posibles
complicaciones. Los tratamientos de eleccién incluyen: cirugia, radiacion, terapia con laser, y
escleroterapia. Recientemente se esta utlizando la técnica de ablacion de tejidos por
radiofrecuencia como un enfoque quirdrgico nuevo y mas conservador para esta lesion 8

La quimioterapia sistémica y el interferén alfa se han indicado a pacientes con lesiones extensas
inoperables, con resultados limitados. La radioterapia también ha sido probada con buenos
resultados.

La cirugia esta recomendada entre los cuatro y 12 meses de edad en pacientes asintomaticos, y
antes, en caso complicados. Esta puede ser técnicamente compleja debido a las estructuras que
puede rodear el tumor.

En 1997 se creo el procedimiento EXIT (ex-utero intrapartum therapy), inicialmente para permitir el
nacimiento de los fetos en que se realizd cirugia con bal6n intratraqueal para la hernia
diafragmética, pero luego el EXIT se utilizé con ventaja para los casos de obstruccion congénita de
la via aérea, lo cual puede ser causado por el linfangioma cervical e,

CONCLUSIONES

El higroma quistico es una enfermedad sumamente infrecuente, cuyo diagndstico debe realizarse
precozmente para tratarlos y evitar las complicaciones que puedan provocar, por lo que es
importante la divulgacién de esta enfermedad poco comdn.
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