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RESUMEN

Introduccion. Los linfangiomas cervicales de gran tamafio pueden
no solo asociarse a graves secuelas estéticas, fonatorias o deglutorias,
sino amenazar la supervivencia del paciente por compresion de la via
aérea o sangrados masivos. El objetivo de este trabajo es evaluar nues-
tros resultados quirdrgicos, el valor del diagndstico prenatal y la apli-
cacién de técnicas como el EXIT (Ex-Utero Intrapartum Treatment)
para el control de la via aérea en casos graves.

Pacientes y métodos. Revision retrospectiva de los linfangio-
mas cervicales tratados en nuestro centro entre 1986 y 2009, segtin el
registro de Documentacién Clinica. Se han analizado datos referen-
tes al diagndstico prenatal, manejo intraparto de la via aérea, tratamien-
to quirtirgico y sus complicaciones, uso de esclerosantes y secuelas a
largo plazo.

Resultados. Se identificaron 13 casos. En un 53,8% de ellos exis-
tfa un diagndstico ecogréfico prenatal y en un 46,1% de los casos se rea-
liz6 ademds RMN prenatal, hallando afectacién de lengua en un 30,7%,
pardtidas 38,4% y via aérea 38,4%. Fueron precisos 4 procedimientos
EXIT con intubacidn intraparto y una traqueotomia urgente. Cinco
pacientes precisaron més de una intervencién quirtrgica, incluyendo
glosectomia parcial con complicaciones intraoperatorias de gravedad
en un 23% (sangrado, lesion faringea). En 8 casos se utilizaron sus-
tancias esclerosantes de forma primaria o como adyuvantes. Tres nifios
afectos de masas gigantes fallecieron, dos por sangrados intraquisti-
cos y uno por sepsis, respectivamente. Un 50% de los supervivientes
no presenta secuelas.

Conclusiones. Los linfangiomas cervicales pueden ser una patolo-
gia grave tanto por compresion de la via aérea o sangrados masivos
como por sus secuelas. La afectacién de lengua y parétidas es de difi-
cil tratamiento. En casos graves, diagnosticados prenatalmente, es acon-
sejable un seguimiento estrecho en centros de referencia, con equipos
mixtos de obstetras y cirujanos pedidtricos entrenados en el procedi-
miento EXIT. A pesar de los esfuerzos terapéuticos, el prondstico de
las grandes masas sigue siendo sombrio.
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CERVICAL CYSTIC LYMPHANGIOMA: STILL A CHALLENGE

ABSTRACT

Introduction. Cervical lymphangiomas can not only cause severe
sequelae (aesthetic, phonatory or deglutory) but can also be life thereaten-
ing due to airway compresion or massive bleeding. This paper analyzes
our surgical results, the value of prenatal diagnosis and the use of new tech-
niques such as the EXIT procedure for airway control in sereve cases.

Patients and methods. We retrospectively reviewed the medical
record of patients with cervical lymphangiomas treated in our center
between 1986 and 2009, according to our Clinical Documentation Data-
base. Data referred to prenatal diagnosis, intrapartum airway manage-
ment, surgical procedures and morbidity, sclerosing substance infiltra-
tion and long term sequelae was analyzed.

Results. Thirteen cases were identified. 53.8% of the patients were
diagnosed by prenatal ultrasound, and MRI was performed in 46.1%.
The tongue was affected in 30.7%, parotid glands in 38.4% and airway
in 38.4%. Four EXIT procedures were carried out (nasotracheal intuba-
tion) and one emergency tracheotomy was needed. Five patients required
more than one surgical prodedures, including partial glossectomy, with
severe intraoperatory complications in 23% (bleeding, pharyngeal dam-
age). In eight patients primary or adyuvant sclerotherapy was used. Three
children with giant masses died, two due to intracystic bleeding and one
from sepsis. Among the survivors, 50% have no sequelae.

Conclusions. Cervical lymphangiomas are a very sereve condition,
not only due to possible airway compresion or massive bleeding but also
becose of the severe secualaes they may cause. Tongue or parotid gland
infiltration are difficult to treat. In severe cases diagnosed prenatally a close
follow up in selected centers, with multidisciplinary teams consisting of
obstetricians and pediatric surgeons, trained in the EXIT procedure is war-
ranted. Despite therapeutic efforts the prognosis of large masses is still poor.

KEY worbs: Cervical lymphangiomas; Prenatal diagnosis; Treatment’
EXIT.

INTRODUCCION

Los linfangiomas son malformaciones congénitas del sis-
tema linfatico y consisten en canales y quistes linfaticos de
tamafo variable. La cabeza y el cuello son las regiones mds
frecuentemente afectadas, pero pueden localizarse en cual-
quier parte del cuerpo(®.
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Figura 2. RMN prenatal. Linfangioma gigante que afecta via aérea,
lengua y pardtida.

Las malformaciones linfiticas representan aproximadamen-
te el 5% de las neoplasias benignas en nifios. Aunque histolgi-
camente sean benignos debido a su localizacion, los linfangio-
mas cervicales de gran tamafio pueden desfigurar al paciente
y cursar con disnea, disfagia o disfonia®, causando no solo gra-
ves secuelas estéticas, fonatorias o deglutorias, sino amenazar
la supervivencias del paciente por compresion de la via aérea.

El objetivo de este trabajo es evaluar nuestros resulta-
dos quirtrgicos, el valor del diagnéstico prenatal, la aplica-
cién de técnicas como el EXIT (Ex-Utero Intrapartum Treat-
ment) para el control de la via aérea en casos graves y el segui-
miento a largo plazo.

PACIENTES Y METODOS

Se estudiaron restrospectivamente las historias clinicas
de los pacientes pedidtricos con diagnéstico de linfangioma
cervical tratados en nuestro centro entre 1986 y 2009 regis-
trados por la Unidad de Documentacién Clinica.

La hoja de recogida de datos inclufa los siguientes items:
— Ecograffa prenatal: semana de gestacién, estructuras afec-

tadas, tipo estructural de linfangioma.

— RMN prenatal: semana de gestacion, estructuras afecta-
das, infiltracién o colapso de via aérea, tipo estructural de
linfangioma.

— Actuacion durante el parto y tipo de parto: puncién eva-
cuadora intraparto, procedimiento EXIT, intubaci6n/tra-
queotomia.

— Intervenciones quirtirgicas, sus complicaciones intra y
postoperatorias.
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Figura 2. RMN postnatal. Linfangioma gigante que afecta via aérea,
lengua y pardtida.

— Infiltracidn de sustancias esclerosantes [bleomicina, Tis-
sucol (Tissucol Duo, adhesivo de fibrina, Baxter Interna-
tional Inc., USA), OK-432, etanol].

— Resultados a medio/largo plazo y secuelas funcionales o
estéticas.

RESULTADOS

Se identificaron 13 casos de linfangiomas cervicales. Den-
tro de la clasificacion segun el tipo histolégico, predomina-
ron los linfangiomas de tipo mixto (n=8; 61,5%), seguidos de
los macroquisticos (n=5; 38,4%); no hubo ningtn linfangio-
ma microquistico puro.

En un 53,8% de los casos (7 pacientes) se realizé un diag-
nostico ecografico prenatal, ya que se trata de una serie his-
térica, con una edad gestacional (EG) media en el momento
del diagnéstico prenatal de 24,6 semanas EG (rango 20-34).
Salvo en un caso, a todas las gestantes con diagndstico eco-
grafico de masa cervical fetal les fue practicada una RMN
prenatal (n=6; 46,1%) (Fig. 1).

Las dimensiones del tumor y las regiones afectadas se
representan en la Tabla I. La lengua se hallaba infiltrada en
un 23% de los casos (n=3); las parétidas en un 38,4% (n=5).
La via aérea se encontraba comprometida en un 38,4% (n=8)
de los pacientes; en dos casos se hallaba infiltrada y en 6 casos
habia compresion de la misma.
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Tabla I

Diagnéstico  Tamariio
prenatal (cm) Tipo Estructuras afectadas Via Aérea Parto

1 ECO+RMN 9x9 X Tridngulo cervical anterior y posterior bilateral, boca, via aérea. CICo EXIT

2 M Facial derecho, masetero, en contdcto con parétida L \Y

3 ECO+RMN  7x4x3 M Laterocervical IL C

4  ECO+RMN 12x8 X Facial, parétidas, cervical bilateral, engloba ambas cadenas L EXIT
vasculonerviosas.

5 X Cervical bilateral, parétidas, lengua, maseteros, espacio C, Co \%
parafaringeo, suelo de la boca, lengua, submandibular.

6 ECO+RMN  6x4x5.5 M Laterocervical anterior y posterior L.Co C

7 4x5 M Submandibular izquierdo, contacto con grandes vasos. L

8 M Cervicotordcico, rodea grandes vasos y tronco braquiocefdlico, C, Co \Y
vago y frénico, desplaza traquea.

9 8 X Laterocervical derecho, contacto con grandes vasos. \%

10 ECO 8 X Cervico-axilar-tordcico. A nivel axilar llega a grandes vasos \Y
y trdquea sin comprimirlos.

11 10 X Cervicomediastinico L \%

12 ECO+RMN X Cervical bilat, parétida derecha, lengua, espacio parafaringeo C, ,Co EXIT
bilateral, regién submandibular.

13 ECO+RMN X Cervical bilateral, parétida bilateral C,Co EXIT

Tipo: M: macroquistico. X: mixto. Via aérea: C: comprometida. L: libre. I: infiltrada. Co: compresion. Parto: V: Vaginal, C: Cesdrea

El parto fue por via vaginal en 7 casos (53,8%), por cesé-
rea en 2 casos (15,3%) y en cuatro casos (30,7%) se realizd
el procedimiento EXIT por existir signos sugestivos de posi-
ble compromiso para el mantenimiento de una via aérea per-
meable al nacimiento. La EG media en el momento del EXIT
fue 37,3 semanas. Previamente al procedimiento, se realiz6
puncién ecoguiada y evacuacion de las cisternas accesibles
de mayor tamafio para facilitar las maniobras posteriores. En
todos los procedimientos EXIT se logré realizar intubacion
nasotraqueal sin complicaciones, aunque uno de los pacien-
tes planted una intubacion dificil que precisé una traqueoto-
mia a las 24 horas de vida por el gran tamafio de la lesién y
el riesgo de extubacion accidental. En todos los casos se rea-
1iz6 la reseccion tumoral de modo diferido. La supervivencia
inicial de los pacientes a los que se les realizé la técnica EXIT
fue del 100% (Fig. 3-4).

La actuacion, sus complicaciones y secuelas y la super-
vivencia se representan en la Tabla II. Cinco pacientes pre-
cisaron mds de una intervencion quirdrgica por imposibili-
dad de reseccion total en un primer tiempo o recidiva tumo-
ral, generalmente a partir del componente microquistico;
todos estos casos habian sido clasificados previamente den-
tro del subgrupo histolégico mixto. Ademds de las reseccio-
nes tumorales, se realizaron dos glosectomias parciales, dos
traqueotomias electivas, exodoncias por impactacion de pie-
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zas dentarias en el tumor y por afectacién mandibular, gin-
givectomias y vaporizacién con ldser de restos tumorales
gingivales. Aparecieron complicaciones intraoperatorias de
gravedad en 3 casos (23%), tales como sangrados importan-
tes en dos casos y en un caso perforacion iatrogénica de la
mucosa faringea, que se suturd en el mismo acto operato-
rio. Dentro de las complicaciones postoperatorias, se iden-
tificaron dos casos de sangrado con shock hipovolémico,
uno de ellos acompafiado de edema y tumefaccién facial
masiva con compromiso de la via aérea, y el otro caso, acom-
pafiado de celulitis sobre el lecho tumoral, infecciones sis-
témicas y shock séptico. Ambos pacientes presentaban lin-
fangiomas de enorme tamafio, con afectacion bilateral y
englobamiento de ambos paquetes vasculonerviosos cervi-
cales, en los que se realizé el procedimienot EXIT en el
momento del parto.

En 9 casos (69,2%) se realizaron infiltraciones de sustan-
cias esclerosantes (bleomicina n=4, Picibanil® OK-432 n=3,
Tissucol® n=1, etanol n=1). En un 55% de los casos se reali-
zaron las infiltraciones como complemento a la cirugia. En
un 45% de los casos se realizaron infiltraciones sin necesidad
de intervencion quirdrgica, dos de naturaleza macroquistica
y otros dos mixtos (un caso de tipo mixto estd en seguimien-
to para valoracién de necesidad de intervencion quirtirgica de
restos tumorales).
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Figura 4. Procedimiento EXIT. Secuencia Intubacién nasotraqueal 3.

Figura 3. Proecedimiento EXIT. Secuencia Intubacién nasotraqueal 2.

Con un seguimiento medio de 6 afios (rango 1-24), un
50% de los pacientes no presentan secuelas de ningtn tipo,
alcanzando un resultado estético aceptable, sin alteraciones
para la deglucién ni la fonacién. Entre las secuelas a largo
plazo, cabe destacar resultados estéticos insatisfactorios (2
casos), un caso de sindrome de Claude-Bernard-Horner, alte-
raciones de la deglucién o masticacion (1 caso) y alteracio-
nes psicoldgicas (1 caso).

Tres pacientes fallecieron; los tres casos habian precisa-
do de un procedimiento EXIT por tratarse de masas cervica-
les gigantes de gran tamailo con compromiso de la via aérea.
Dos de ellos fallecieron por sagrados masivos cronicos intra-
tumorales antes del mes de vida, en los que se objetivd un
componente hemangiomatoso asociado al linfangioma. EI ter-
cer paciente fallecié a los diez meses de vida por un sindro-
me de distrés respiratorio agudo atribuido a un shock séptico
en el postoperatorio.

DISCUSION

Los linfangiomas cervicales son tumores congénitos benig-
nos, pero por su localizacién y crecimiento pueden llegar a
comprometer la vida del paciente. Aparecen tipicamente antes
de los dos afios de edad, y en un gran niimero de casos estdn
presentes en el periodo fetal o al nacimiento. Por este moti-
vo y por la aparicién de nuevas opciones terapéuticas para el
control de la via aérea como el procedimiento EXIT, el diag-
néstico prenatal estd adquiriendo cada vez mds importancia.
El diagndstico prenatal ecografico suele realizarse entre las
semanas 15y 29 de gestacion® y puede revelar la presencia
de la tumoracion con la posible afectacion de la via aérea (a
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través de signos indirectos como el polihidramnios o la pro-
trusion de la lengua)®, pero la verdadera extension de la masa
asi como la visualizacion directa de la laringe y trdquea es
dificultosa mediante la ecograffa. La RMN prenatal propor-
ciona una imagen global de la masa, permite definir con pre-
cisién las zonas anatémicas infiltradas y estimar la grave-
dad de la obstruccion de la via aérea, asi como la planifica-
cién del control de la misma en el momento del parto©®-).

El procedimiento EXIT ha mejorado el manejo inicial de
aquellos pacientes afectos de tumoraciones cervicales de gran
tramafio con compromiso de la via aérea™'9. Es una técnica
disefiada para permitir un parto fetal parcial mediante la rea-
lizacién de una histerotomia controlada y el establecimiento
de una via aérea fetal segura a través de intubacion, broncos-
copia o traqueotomia, mientras la oxigenacion fetal se man-
tiene a través de la circulacion uteroplacentaria. En nuestra
serie no tuvimos ninguna complicacion durante el procedi-
miento EXIT, pero los resultados a corto y largo plazo fueron
desoladores en algunos pacientes seleccionados, debidos a la
naturaleza misma de cada caso, presentando una morbilidad
y mortalidad elevada. A pesar de conseguir establecer una via
aérea sostenible en el momento del parto, hay que tener en
cuenta que, debido a la naturaleza de la lesion, el prondstico
vital o funcional a medio y largo plazo de aquellas masas
gigantes con afectacion de estructuras como la via aérea, len-
gua o pardtidas no es esperanzador.

Hasta ahora, la reseccion quirtirgica habia sido el trata-
miento de eleccion, pero existen casos en que no es posible
la reseccion completa por la localizacién del tumor o la afec-
tacion de estructuras nobles, o los resultados postquirtirgicos
son insatisfactorios. Ademads, como hemos visto, no estd exen-
ta de complicaciones. Hay que tener en cuenta que, ademds
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Tabla II

Intervenciones Complicaciones Complicaciones Infiltracion Superv.
quirtirgicas intraoperatorias postoperatorias esclerosantes Secuelas (afios)
1 1. Reseccion parcial No 1. Sangrado intraquistico Tissucol (1) Estéticas 4
2. Vaporizacién con ldser 2. Malacia intraoperatorio
3. Traqueotomia 3. Celulitis
2 Reseccion parcial de restos No No Bleomicina (2) No 9
intraoperatoria
Reseccién completa No No No No 5
4 Reseccion parcial Sangrado moderado Shock hipovolémico No Exitus
1. Resecciones parciales No No Bleomicina (3) Estéticas 24
2. Glosectomia parcial postoperatoria Fonacién
3. Traqueotomia Deglucion
4. Exodoncias
No Bleomicina (2) No 3
Reseccién completa No No No No 9
8 Resecciones parciales (2) No No Etanol: no efectivo Claude- 10
Tissucol (2) Bernard-Horner-
postoperatorio Psicoldgicas
9 No Bleomicina (2) No 13
10 Resecciones parciales No No OK-432 (2) No 7
postoperatoria
11 No OK-432 (2) No 6
12 1. Resecciones parciales Perforacion faringea Shock séptico 0OK-432 (3) Exitus
2. Glosectomfa parcial por infiltracion SDRA postoperatoria
3. Traqueotomia
13 Reseccién parcial Shock hipovolémico No Exitus

de las complicaciones derivadas de la intervencién quirdrgi-
ca, como sangrados o lesion de estructuras afectadas, son de
vital importancia las complicaciones funcionales (deglucio,
fonacion...) y estéticas. En nuestra serie, este tipo de resul-
tados se correlacionan claramente con el tipo de lesion (peo-
res resultados en el caso de linfangiomas mixtos) y afectacién
de estructuras como la lengua o pardtidas.

Por estas razones se incorporaron las infiltraciones con
agentes esclerosantes como son la bleomicina, las tetraci-
clinas, el etanol, el OK-432 o agentes hemostatico-sellantes
como el Tissucol. Su uso individual o combinado con la ciru-
gia, asf como los resultados definitivos dependen en gran
parte de la localizacién del tumor y el tipo histoldgico; las
masas macroquisticas presentan mejor respuesta a la infil-
tracion de sustancias esclerosantes, siendo las microquisti-
cas las que tienen peor respuesta'>19. De cualquier modo,
no existen protocolos reconocidos para establecer la actitud
terapéutica en este tipo de lesiones. Se han descrito infiltra-
ciones con OK-432 en el periodo prenatal con resultados
seguros y satisfactorios en casos seleccionados®?. Por tra-
tarse de una serie histérica, no podemos comparar los resul-
tados con los diferentes agentes esclerosantes; en nuestro
centro, actualmente se estdn realizando infiltraciones con
OK-432 con buenos resultados, tanto de manera adyuvan-
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te a la cirugia como su aplicacién aislada en funcion del tipo
de tumor.

Debido a las peculiaridades mencionadas, el tratamiento
ha de ser individualizado: en las lesiones macroquisticas pue-
de ser suficiente la infiltracién de sustancias esclerosantes
para su resolucion; en aquellas mixtas con predominio del
componente macroquistico se pueden realizar infiltraciones
de esclerosantes reservando la cirugia para la reseccion de
restos tumorales. Se han propuesto sistemas basados en la
localizacion anatémica y extension de la masa. De cualquier
manera, los hallazgos clinicos no siempre se explican por cla-
sificaciones anatémicas®V.

En cuanto al prondstico vital, funcional y estético de estas
lesiones, escalas como la CDS (Cologne Disease Score) no solo
son Utiles para la valoraci6n inicial de respuesta al tratamien-
to, sino que son buenos indicadores de gravedad y morbilidad;
esta escala puntia a los pacientes afectos de linfangioma de 0
a 10 en funcion de la estética, disfagia, disfona, disnea y pro-
gresion tumoral®. Pacientes con puntuaciones bajas presen-
tardn una mala respuesta al tratamiento y la aparicién de com-
plicaciones y secuelas con mayor probabilidad; del mismo modo
se ha comprobado que aquellos linfangiomas de tipo micro-
quistico o mixto habitualmente presentan peor respuesta al tra-
tamiento quirdrgico, esclerosante o combinado.
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CONCLUSIONES

Los linfangiomas cervicales pueden llegar a ser una pato-
logia grave tanto por compresion de la via aérea o sangra-
dos masivos como por sus secuelas. El tipo y localizacion
influyen directamente en el prondstico, siendo peor en los lin-
fangiomas mixtos o microquisticos, con compromiso de la
via aérea o infiltracién de la lengua o las pardtidas.

El diagndstico prenatal es fundamental para planificar
el manejo intraparto y postnatal, asi como para el consejo
prenatal. En casos graves con diagndstico prenatal en los
que se decida continuar la gestacidn, es aconsejable un segui-
miento estrecho en centros de referencia, con equipos mul-
tidisciplinares familiarizados con el procedimiento EXIT.
Sin embargo, a pesar de las mejoras terapéuticas en el mane-
jo inicial, el prondstico de las grandes masas sigue siendo
sombrio.
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