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RESUMEN

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

Pacientes y métodos. Revisión retrospectiva de los linfangio-
mas cervicales tratados en nuestro centro entre 1986 y 2009, según el
registro de Documentación Clínica. Se han analizado datos referen-
tes al diagnóstico prenatal, manejo intraparto de la vía aérea, tratamien-
to quirúrgico y sus complicaciones, uso de esclerosantes y secuelas a
largo plazo.

Resultados. Se identificaron 13 casos. En un 53,8% de ellos exis-
tía un diagnóstico ecográfico prenatal y en un 46,1% de los casos se rea-
lizó además RMN prenatal, hallando afectación de lengua en un 30,7%,
parótidas 38,4% y vía aérea 38,4%. Fueron precisos 4 procedimientos
EXIT con intubación intraparto y una traqueotomía urgente. Cinco
pacientes precisaron más de una intervención quirúrgica, incluyendo
glosectomía parcial con complicaciones intraoperatorias de gravedad
en un 23% (sangrado, lesión faríngea). En 8 casos se utilizaron sus-
tancias esclerosantes de forma primaria o como adyuvantes. Tres niños
afectos de masas gigantes fallecieron, dos por sangrados intraquísti-
cos y uno por sepsis, respectivamente. Un 50% de los supervivientes
no presenta secuelas.

Conclusiones. Los linfangiomas cervicales pueden ser una patolo-
gía grave tanto por compresión de la vía aérea o sangrados masivos
como por sus secuelas. La afectación de lengua y parótidas es de difí-
cil tratamiento. En casos graves, diagnosticados prenatalmente, es acon-
sejable un seguimiento estrecho en centros de referencia, con equipos
mixtos de obstetras y cirujanos pediátricos entrenados en el procedi-
miento EXIT. A pesar de los esfuerzos terapéuticos, el pronóstico de
las grandes masas sigue siendo sombrío. 
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tamiento; EXIT. 

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 WORDS: Cervical lymphangiomas; Prenatal diagnosis; Treatment’
EXIT.

INTRODUCCIÓN

Los linfangiomas son malformaciones congénitas del sis-
tema linfático y consisten en canales y quistes linfáticos de
tamaño variable. La cabeza y el cuello son las regiones más
frecuentemente afectadas, pero pueden localizarse en cual-
quier parte del cuerpo(1).
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Las malformaciones linfáticas representan aproximadamen-
te el 5% de las neoplasias benignas en niños. Aunque histológi-
camente sean benignos debido a su localización, los linfangio-
mas cervicales de gran tamaño pueden desfigurar al paciente
y cursar con disnea, disfagia o disfonía(2), causando no solo gra-
ves secuelas estéticas, fonatorias o deglutorias, sino amenazar
la supervivencias del paciente por compresión de la vía aérea.

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

PACIENTES Y MÉTODOS

Se estudiaron restrospectivamente las historias clínicas
de los pacientes pediátricos con diagnóstico de linfangioma
cervical tratados en nuestro centro entre 1986 y 2009 regis-
trados por la Unidad de Documentación Clínica.

La hoja de recogida de datos incluía los siguientes ítems:
– Ecografía prenatal: semana de gestación, estructuras afec-

tadas, tipo estructural de linfangioma.
– RMN prenatal: semana de gestación, estructuras afecta-

das, infiltración o colapso de vía aérea, tipo estructural de
linfangioma.

– Actuación durante el parto y tipo de parto: punción eva-
cuadora intraparto, procedimiento EXIT, intubación/tra-
queotomía.

– Intervenciones quirúrgicas, sus complicaciones intra y
postoperatorias.

– Infiltración 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 clasificación según el tipo histológico, predomina-
ron los linfangiomas de tipo mixto (n=8; 61,5%), seguidos de
los macroquísticos (n=5; 38,4%); no hubo ningún linfangio-
ma microquístico puro. 

En un 53,8% de los casos (7 pacientes) se realizó un diag-
nóstico ecográfíco prenatal, ya que se trata de una serie his-
tórica, con una edad gestacional (EG) media en el momento
del diagnóstico prenatal de 24,6 semanas EG (rango 20-34).
Salvo en un caso, a todas las gestantes con diagnóstico eco-
gráfico 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 parótidas en un 38,4% (n=5).
La vía aérea se encontraba comprometida en un 38,4% (n=8)
de los pacientes; en dos casos se hallaba infiltrada y en 6 casos
había compresión de la misma.

Figura 2. RMN prenatal. Linfangioma gigante que afecta vía aérea,
lengua y parótida.

Figura 2. RMN postnatal. Linfangioma gigante que afecta vía aérea,
lengua y parótida.
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El parto fue por vía vaginal en 7 casos (53,8%), por cesá-
rea en 2 casos (15,3%) y en cuatro casos (30,7%) se realizó
el procedimiento EXIT por existir signos sugestivos de posi-
ble compromiso para el mantenimiento de una vía aérea per-
meable al nacimiento. La EG media en el momento del EXIT
fue 37,3 semanas. Previamente al procedimiento, se realizó
punción ecoguiada y evacuación de las cisternas accesibles
de mayor tamaño para facilitar las maniobras posteriores. En
todos los procedimientos EXIT se logró realizar intubación
nasotraqueal sin complicaciones, aunque uno de los pacien-
tes planteó una intubación difícil que precisó una traqueoto-
mía a las 24 horas de vida por el gran tamaño de la lesión y
el riesgo de extubación accidental. En todos los casos se rea-
lizó la resección tumoral de modo diferido. La supervivencia
inicial de los pacientes a los que se les realizó la técnica EXIT
fue del 100% (Fig. 3-4).

La actuación, sus complicaciones y secuelas y la super-
vivencia se representan en la Tabla II. Cinco pacientes pre-
cisaron más de una intervención quirúrgica por imposibili-
dad de resección total en un primer tiempo o recidiva tumo-
ral, generalmente a partir del componente microquístico;
todos estos casos habían sido clasificados previamente den-
tro del subgrupo histológico mixto. Además de las reseccio-
nes tumorales, se realizaron dos glosectomías parciales, dos
traqueotomías electivas, exodoncias por impactación de pie-

zas dentarias en el tumor y por afectación mandibular, gin-
givectomías y vaporización con láser 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 perforación iatrogénica de la
mucosa faríngea, que se suturó en el mismo acto operato-
rio. Dentro de las complicaciones postoperatorias, se iden-
tificaron dos casos de sangrado con shock hipovolémico,
uno de ellos acompañado de edema y tumefacción facial
masiva con compromiso de la vía aérea, y el otro caso, acom-
pañado de celulitis sobre el lecho tumoral, infecciones sis-
témicas y shock séptico. Ambos pacientes presentaban lin-
fangiomas de enorme tamaño, con afectación bilateral y
englobamiento de ambos paquetes vasculonerviosos cervi-
cales, en los que se realizó 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 cirugía. En
un 45% de los casos se realizaron infiltraciones sin necesidad
de intervención quirúrgica, dos de naturaleza macroquística
y otros dos mixtos (un caso de tipo mixto está en seguimien-
to para valoración de necesidad de intervención quirúrgica de
restos tumorales).

Tabla I

Diagnóstico Tamaño
prenatal (cm) Tipo Estructuras afectadas Vía Aérea Parto

1 ECO+RMN 9x9 X Triángulo cervical anterior y posterior bilateral, boca, vía aérea. C,I,Co EXIT

2 M Facial derecho, masetero, en contácto con parótida L V

3 ECO+RMN 7x4x3 M Laterocervical L C

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

5 X Cervical bilateral, parótidas, lengua, maseteros, espacio C, Co V
parafaríngeo, 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 V

8 M Cervicotorácico, rodea grandes vasos y tronco braquiocefálico, C, Co V
vago y frénico, desplaza tráquea.

9 8 X Laterocervical derecho, contacto con grandes vasos. L V

10 ECO 8 X Cervico-axilar-torácico. A nivel axilar llega a grandes vasos L V
y tráquea sin comprimirlos.

11 10 X Cervicomediastínico L V

12 ECO+RMN X Cervical bilat, parótida derecha, lengua, espacio parafaríngeo C, I,Co EXIT
bilateral, región submandibular.

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

Tipo: M: macroquístico. X: mixto. Vía aérea: C: comprometida. L: libre. I: infiltrada. Co: compresión. Parto: V: Vaginal, C: Cesárea
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Con un seguimiento medio de 6 años (rango 1-24), un
50% de los pacientes no presentan secuelas de ningún tipo,
alcanzando un resultado estético aceptable, sin alteraciones
para la deglución ni la fonación. Entre las secuelas a largo
plazo, cabe destacar resultados estéticos insatisfactorios (2
casos), un caso de síndrome de Claude-Bernard-Horner, alte-
raciones de la deglución o masticación (1 caso) y alteracio-
nes psicológicas (1 caso).

Tres pacientes fallecieron; los tres casos habían precisa-
do de un procedimiento EXIT por tratarse de masas cervica-
les gigantes de gran tamaño con compromiso de la vía aérea.
Dos de ellos fallecieron por sagrados masivos crónicos intra-
tumorales antes del mes de vida, en los que se objetivó un
componente hemangiomatoso asociado al linfangioma. El ter-
cer paciente falleció a los diez meses de vida por un síndro-
me de distrés respiratorio agudo atribuido a un shock séptico
en el postoperatorio.

DISCUSIÓN

Los linfangiomas cervicales son tumores congénitos benig-
nos, pero por su localización y crecimiento pueden llegar a
comprometer la vida del paciente. Aparecen típicamente antes
de los dos años de edad, y en un gran número de casos están
presentes en el periodo fetal o al nacimiento. Por este moti-
vo y por la aparición de nuevas opciones terapéuticas para el
control de la vía aérea como el procedimiento EXIT, el diag-
nóstico prenatal está adquiriendo cada vez más importancia.
El diagnóstico prenatal ecográfico suele realizarse entre las
semanas 15 y 29 de gestación(3) y puede revelar la presencia
de la tumoración con la posible afectación de la vía aérea (a

través de signos indirectos como el polihidramnios o la pro-
trusión de la lengua)(4), pero la verdadera extensión de la masa
así como la visualización directa de la laringe y tráquea es
dificultosa mediante la ecografía. La RMN prenatal propor-
ciona una imagen global de la masa, permite definir con pre-
cisión las zonas anatómicas infiltradas y estimar la grave-
dad de la obstrucción de la vía aérea, así como la planifica-
ción del control de la misma en el momento del parto(5-9). 

El procedimiento EXIT ha mejorado el manejo inicial de
aquellos pacientes afectos de tumoraciones cervicales de gran
tramaño con compromiso de la vía aérea(10-14). Es una técnica
diseñada para permitir un parto fetal parcial mediante la rea-
lización de una histerotomía controlada y el establecimiento
de una vía aérea fetal segura a través de intubación, broncos-
copia o traqueotomía, mientras la oxigenación fetal se man-
tiene a través de la circulación uteroplacentaria. En nuestra
serie no tuvimos ninguna complicación 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 vía
aérea sostenible en el momento del parto, hay que tener en
cuenta que, debido a la naturaleza de la lesión, el pronóstico
vital o funcional a medio y largo plazo de aquellas masas
gigantes con afectación de estructuras como la vía aérea, len-
gua o parótidas no es esperanzador.

Hasta ahora, la resección quirúrgica había sido el trata-
miento de elección, pero existen casos en que no es posible
la resección completa por la localización del tumor o la afec-
tación de estructuras nobles, o los resultados postquirúrgicos
son insatisfactorios. Además, como hemos visto, no está exen-
ta de complicaciones. Hay que tener en cuenta que, además

Figura 4. Procedimiento EXIT. Secuencia Intubación nasotraqueal 3. Figura 3. Proecedimiento EXIT. Secuencia Intubación nasotraqueal 2.
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de las complicaciones derivadas de la intervención quirúrgi-
ca, como sangrados o lesión de estructuras afectadas, son de
vital importancia las complicaciones funcionales (deglució,
fonación...) y estéticas. En nuestra serie, este tipo de resul-
tados se correlacionan claramente con el tipo de lesión (peo-
res resultados en el caso de linfangiomas mixtos) y afectación
de estructuras como la lengua o parótidas. 

Por estas razones se incorporaron las infiltraciones con
agentes esclerosantes como son la bleomicina, las tetraci-
clinas, el etanol, el OK-432 o agentes hemostático-sellantes
como el Tissucol. Su uso individual o combinado con la ciru-
gía, así como los resultados definitivos dependen en gran
parte de la localización del tumor y el tipo histológico; las
masas macroquísticas presentan mejor respuesta a la infil-
tración de sustancias esclerosantes, siendo las microquísti-
cas las que tienen peor respuesta(1,15-19). 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(20). Por tra-
tarse de una serie histórica, no podemos comparar los resul-
tados con los diferentes agentes esclerosantes; en nuestro
centro, actualmente se están realizando infiltraciones con
OK-432 con buenos resultados, tanto de manera adyuvan-

te a la cirugía como su aplicación aislada en función del tipo
de tumor. 

Debido a las peculiaridades mencionadas, el tratamiento
ha de ser individualizado: en las lesiones macroquísticas pue-
de ser suficiente la infiltración de sustancias esclerosantes
para su resolución; en aquellas mixtas con predominio del
componente macroquístico se pueden realizar infiltraciones
de esclerosantes reservando la cirugía para la resección de
restos tumorales. Se han propuesto sistemas basados en la
localización anatómica y extensión de la masa. De cualquier
manera, los hallazgos clínicos no siempre se explican por cla-
sificaciones anatómicas(21).

En cuanto al pronóstico vital, funcional y estético de estas
lesiones, escalas como la CDS (Cologne Disease Score) no solo
son útiles para la valoración inicial de respuesta al tratamien-
to, sino que son buenos indicadores de gravedad y morbilidad;
esta escala puntúa a los pacientes afectos de linfangioma de 0
a 10 en función de la estética, disfagia, disfonía, disnea y pro-
gresión tumoral(2). Pacientes con puntuaciones bajas presen-
tarán una mala respuesta al tratamiento y la aparición de com-
plicaciones y secuelas con mayor probabilidad; del mismo modo
se ha comprobado que aquellos linfangiomas de tipo micro-
quístico o mixto habitualmente presentan peor respuesta al tra-
tamiento quirúrgico, esclerosante o combinado.

Tabla II

Intervenciones Complicaciones Complicaciones Infiltración Superv.
quirúrgicas intraoperatorias postoperatorias esclerosantes Secuelas (años)

1 1. Resección parcial No 1.  Sangrado intraquístico Tissucol (1) Estéticas 4
2. Vaporización con láser 2.  Malacia intraoperatorio
3. Traqueotomía 3.  Celulitis

2 Resección parcial de restos No No Bleomicina (2) No 9
intraoperatoria

3 Resección completa No No No No 5

4 Resección parcial Sangrado moderado Shock hipovolémico No Éxitus

5 1. Resecciones parciales No No Bleomicina (3) Estéticas 24
2.  Glosectomía parcial postoperatoria Fonación
3. Traqueotomía Deglución
4.  Exodoncias

6 No Bleomicina (2) No 3

7 Resección completa No No No No 9

8 Resecciones parciales (2) No No Etanol: no efectivo Claude- 10
Tissucol (2) Bernard-Horner-

postoperatorio Psicológicas

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 Perforación faríngea Shock séptico OK-432 (3) Éxitus
2. Glosectomía parcial por infiltración SDRA postoperatoria
3. Traqueotomía

13 Resección parcial Shock hipovolémico No Éxitus
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CONCLUSIONES

Los linfangiomas cervicales pueden llegar a ser una pato-
logía grave tanto por compresión de la vía aérea o sangra-
dos masivos como por sus secuelas. El tipo y localización
influyen directamente en el pronóstico, siendo peor en los lin-
fangiomas mixtos o microquísticos, con compromiso de la
vía aérea o infiltración de la lengua o las parótidas. 

El diagnóstico prenatal es fundamental para planificar
el manejo intraparto y postnatal, así como para el consejo
prenatal. En casos graves con diagnóstico prenatal en los
que se decida continuar la gestación, 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 pronóstico de las grandes masas sigue siendo
sombrío.
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