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RESUMEN: Introduccion. Las malformaciones linfaticas complejas

(MLC) son alteraciones del desarrollo del sistema linfatico, en la ma-

yorfa de los casos de origen genético, con afectacion mixta del siste-

ma vascular: linftico, venoso y capilar. Se caracterizan por afectar de
forma extensa la superficie corporal del nifio o por asociarse a otros
sindromes o enfermedades sistémicas.

Material y métodos. Revisamos los 21 pacientes con MLC tratados en

nuestro centro en los ultimos 15 afios. Utilizamos el anticuerpo mono-

clonal D2-40 (inmunohistoquimica) para evaluar el grado de afecta-
cion linfatica (como marcador de la afectacidn linfética). Asi mismo
analizamos las implicaciones quirdrgicas en este tipo de pacientes.

Resultados. Doce niflos tenian afectacion linfatica exclusivamente y

nueve linfatico-capilar o linfatico-venosa. Dos fallecieron por insufi-

ciencia respiratoria (perfodo neonatal) e hipoproteinemia refractaria (a

los 8 afios de edad). La piel estaba afectada entre el 10 y 35% de la su-

perficie corporal. En tres casos habfa afectacion visceral (pulmonar y

mediastinica) y en 18 musculoesquelética. La sintomatologia mds fre-

cuente fue la deformidad severa (20), seguida de linforragia (15), lin-

fangitis de repeticién (7) y dolor crénico (5).

La intensidad de la inmunorreaccién con el anticuerpo monoclonal D2-

40 se correlaciond con la severidad de la afectacion local y sistémica

asi como con la existencia de malformaciones asociadas.

Quince de los pacientes fueron sometidos a tratamiento quirtirgico

secuencial, siete recibieron esclerosis seriadas con OK-432 y cuatro

vaporizacién con ldser de CO..

La linforragia residual de los pacientes en los que se pudo extirpar com-

pletamente la malformacién cedi6 tras punciones evacuadoras repeti-

das considerdndose la curacién de la enfermedad.

Conclusiones:

1. El anticuerpo monoclonal D2-40 es un marcador de mal prondsti-
co en las MLC.

2. La extirpacién radical de la malformacién consigue la curacién y la
linforragia asociada no debe considerarse una recidiva, cediendo en
todos los casos tras punciones evacuadoras.

3. Las MLC requieren protocolos de tratamiento por un equipo multidis-
ciplinario para paliar las secuelas postoperatorias y a largo plazo.
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CoOMPLEX LYMPHATIC MALFORMATIONS:
DIAGNOSTIC AND THERAPEUTICAL IMPLICATIONS

ABSTRACT: Background. Complex lymphatic malformations (CLM)
consist of disturbances of lymphatic system development, most often
with a genetic origin and with mixed vascular system involvement:
lymphatic, venous and capillary. They affect a large corporal area or
are associated to other syndromes or systemic diseases.
Methods. We reviewed 21 patients with CLM treated in our hospital
during the last 15 years. We used D2-40 monoclonal antibody (by im-
munohistochemistry) as lymphatic marker to evaluate the level of lymp-
hatic involvement. Furthermore we analysed surgical implications in
this group of patients.
Results. Twelve children had only lymphatic involvement and nine mi-
xed lymphatic-capillary or lymphatic-venous one. Two died of: respi-
ratory insufficiency (in the neonatal period) and refractory hypopro-
teinemia (at 8 years of age). The skin was affected between 10 and 35%
of total body surface. Three patients suffered from visceral involvement
(lungs and mediastinum) and eighteen musculoskeletal. Severe defor-
mity (20), lymphorhagia (15), repeated lymphangitis and chronic pain
(5) were the most common symptoms reported.
The immunoreaction intensity with monoclonal antibody D2-40 was
related to the severity of the local and systemic involvement as well as
to the presence of associated malformations.
Fifteen cases underwent sequential surgical treatment, seven were trea-
ted with sclerotherapy (OK-432) and four with CO, laser vaporization.
Residual lymphorhagia in patients with total extirpation of the lymp-
hatic malformation stopped after repeated evacuator punctures and he-
aling took place.
Conclusions
1. D2-40 monoclonal antibody is a marker of bad prognosis in CLM.
2. The complete excision of the lymphatic malformation lead to hea-
ling and the associated lymphorragia should not be considered as a
recurrence, which will stop with evacuator punctures in all cases.
3. A multidisciplinary team approach is essential for the proper care of CLM
in order to minimize postoperative sequelae and late complications.

KEY WORrDS: Lymphatic malformation; Monoclonal antibody D2-40;
Sclerotherapy.
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INTRODUCCION

Las malformaciones linfaticas complejas (MLC) son al-
teraciones del desarrollo del sistema linfético, en la mayo-
ria de los casos de origen genético. Afectan de forma exten-
sa a la superficie corporal y en ocasiones se asocian a otros
sindromes o enfermedades sistémicas-.

El anticuerpo monoclonal D2-40 es especifico de este ti-
po de malformaciones, siendo 1til en la confirmacién diag-
ndstica y como marcador de mal prondstico en las malfor-
maciones mixtas o en tumores con componente linfatico®.

Debido a su gran tamafio, a la posibilidad de afectacin
de otros 6rganos y a la aparicion de secuelas se considera ne-
cesario un tratamiento multidisciplinario postoperatorio y a
largo plazo®.

En este trabajo revisamos nuestra experiencia en las MLC,
con especial atencion en la implicacion del anticuerpo D2-40
en su diagndstico y en los resultados obtenidos con los dis-
tintos tratamientos.

MATERIAL Y METODOS

Estudiamos retrospectivamente los 21 pacientes (11 mu-
jeres y 10 varones) con malformaciones linfaticas complejas
tratados en nuestro centro en el periodo comprendido entre
1990-2005. Revisamos el tipo de malformacién linfatica, su
localizacion, extension y presentacion clinica.

Utilizamos el anticuerpo monoclonal D2-40 (deteccion
mediante tinciones inmunohistoquimicas) para la evaluacion
del grado de afectacion linfética en las MLC con componente
mixto. Asimismo analizamos los resultados con los distintos
tratamientos aplicados y las implicaciones quirdrgicas en es-
te tipo de pacientes.

RESULTADOS

Doce pacientes tenian afectacion linfatica exclusiva y nue-
ve eran mixtas con componente capilar o venoso. La piel se
afectaba entre el 10 y el 35% de la superficie corporal y el
85% (18/21) eran musculoesqueléticas. En tres casos hubo
afectacion visceral (2 pulmonar y 1 mediastinica). La sinto-
matologia més frecuente fue la deformidad severa (20), se-
guida de linforragia (15), linfangitis de repeticion (7) y dolor
crénico (5).

La RM diagnosticé la malformacién en todos los casos. La
deteccion inmunohistoquimica del anticuerpo D2-40 fue posi-
tiva en todos los casos y la intensidad de la inmunorreaccion
se correlaciond con la severidad de la afectacion local y sisté-
mica as{ como con la existencia de malformaciones asociadas.
Quince pacientes (71,5%) fueron sometidos a tratamiento qui-
rdrgico: en 7 secuencial y en § se consigui6 la extirpacién com-
pleta y definitiva de la malformacion (Fig. 1). Siete (33%) re-
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Figura 1. A) Paciente con una malformacion linfdtica en region in-
guinal, de gran extensién. B) En la que se consiguid una reseccién com-
pleta sin secuelas.

cibieron esclerosis seriadas con OK-432 y cuatro de localiza-
cién lingual (19%) vaporizacion con ldser de CO,.

En los nifios con linforragia residual tras la extirpacion
de mas del 75% de la lesion, ésta cedid tras punciones eva-
cuadoras repetidas.

Dos nifios fallecieron: uno en por hidrops neonatal masi-
vo y malformacidn linfética de localizacion cervical y otro
por hipoproteinemia refractaria a los 8 afos de edad (afec-
tacion masiva de térax, abdomen y extremidades).

DISCUSION

Las malformaciones linfaticas son las malformaciones
vasculares congénitas mds frecuentes®. En este estudio re-
cogemos las denominadas “complejas”, que por su gran ta-
maiflo o asociacién a otros sindromes o enfermedades sisté-
micas requieren un diagndstico precoz y una correcta selec-
cidn del tipo de tratamiento a aplicar por profesionales fa-
miliarizados en el manejo de las malformaciones vasculares.

En este estudio en el que revisamos las mds severas, com-
probamos predominio de las puras, lo que apoya la teoria
de que el grado de componente linfatico empeora el pronds-
tico de las malformaciones vasculares®.

La ecografia debe ser la primera exploracion diagndstica
ante la sopecha de una malformacion linfatica, aunque en las
MLC creemos de mayor ayuda e indispensable la realizacion
de RM previa al tratamiento. Esta no sélo confirmaré el diag-
nostico, sino que dard informacién sobre la extension, loca-
lizacién y resecabilidad, orientdndonos hacia el tratamiento
mds idéneo en cada caso.

Recientemente disponemos del anticuerpo monoclonal D2-
40 (se une a la protefna fetal M2A) selectivo del endotelio lin-
fatico en las malformaciones o tumores vasculares® 1010, Es al-
tamente especifico del componente linfético (especificidad 100%)

Malformaciones linfaticas complejas: implicaciones diagndsticas y terapéuticas 117



con una sensibilidad del 65% ya que la intensidad de la tincién
varia en funcién del tamafio de los canales linfaticos (se tifien
en mayor porcentaje los menores). Comprobamos en nuestro es-
tudio que la intensidad de la inmunorreaccién se relaciona con
la severidad de la afectacion local y sistémica, pudiendo consi-
derarse muy 1til como marcador de mal prondstico en las mal-
formaciones vasculares mixtas y en los tumores vasculares.

El manejo de las MLC debe llevarse a cabo por un equi-
po multidisciplinario de profesionales (cirujanos, pediatras,
fisioterapeutas, rehabilitadores y psicélogos) con el objeti-
vo de curar la enfermedad y paliar las posibles secuelas se-
cundarias a la afectacion de otros 6rganos o derivadas del pro-
pio tratamiento. La extirpacidn debe considerarse el trata-
miento de eleccion ya que llevard a la curacién de la enfer-
medad cuando sea completa, debiendo considerar ademds
el tratamiento reconstructivo posterior en los casos necesa-
rios. La linforragia residual es una complicacidn frecuente
tras la extirpacién de malformaciones linféticas de gran ta-
mailo, en la que no debe considerarse la recidiva y que cede-
rd siempre con punciones evacuadoras seriadas®.

En las ocasiones en las que la malformacién linfatica no
sea abordable ni resecable optamos por la escleroterapia con
OK-432(2.13) o vaporizacion con ldser, que consiguen el con-
trol de la enfermedad(¥.

Para concluir queremos resaltar que el anticuerpo mono-
clonal D2-40 es un marcador de mal prondstico en las MLC,
que la extirpacion radical de la malformacidn consigue la cu-
racion, que la linforragia asociada no debe considerarse una
recidiva, cediendo en todos los casos tras punciones eva-
cuadoras, y que las MLC requieren protocolos de tratamien-
to por un equipo multidisciplinarios para paliar las secuelas
postoperatorias y a largo plazo.
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