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RESUMEN

Introduccion: Linfangiomas patologia genética que afecta zonas linfaticas
donde no existe una comunicacion ya sea por falta de una red linfatica o por falta
de un ganglio comunicante, pueden ubicarse en zonas del cuerpo siendo las mas
investigadas la region cervical y la region abdominal, dada a la ubicacién pueden
manifestar sintomatologia aunque la gran mayoria de casos reportan pacientes
asintomaticos, por lo que se debe evaluar la zona afectada y estructuras
adyacentes, para asi lograr un correcto diagndstico y derivar al paciente a un

centro de mayor complejidad

Objetivo: Determinar sintomas en presencia de un linfangioma con el fin de

lograr un diagndéstico adecuado en nuestra practica medica

Metodologia: Método descriptivo el cual se ejecutdé mediante la revision de
articulos publicados en revistas cientificas y repositorios de articulos médicos,
tales como SCIELO, ELSEVIER, PUBMED.

Conclusiones: De acuerdo a los diferentes autores se llega a la conclusién que
los linfangiomas son patologias infrecuentes muchos coinciden que se presentan
en alrededor de 1 — 2 % de la poblacion y en su gran mayoria cursan
asintomaticas en nuestra provincia y los casos dentro del pais son minimos,
siendo médicos de primera atencion nuestra prioridad antes estos casos sera
poder diagnosticarlo mediante la clinica y examenes complementarios, y asi

poder derivar al o la paciente

Palabra clave: Linfangioma, quistico, cavernoso, complicaciones



SUMMARY

Introduction: Lymphangiomas, a genetic pathology that affects lymphatic areas
where there is no communication, either due to lack of a lymphatic network or
lack of a communicating node, can be located in areas of the body, the most
investigated being the cervical region and the abdominal region, due to location
can manifest symptoms although the vast majority of cases report asymptomatic
patients, so the affected area and adjacent structures must be evaluated, in order

to achieve a correct diagnosis and refer the patient to a more complex center.

Objective: To determine symptoms in the presence of a lymphangioma in order

to achieve an adequate diagnosis in our medical practice.

Methodology: Descriptive method which was executed by reviewing articles
published in scientific journals and repositories of medical articles, such as
SCIELO, ELSEVIER, PUBMED.

Conclusions: According to the different authors, it is concluded that
lymphangiomas are rare pathologies, many agree that they occur in around 1 -
2% of the population and the vast majority are asymptomatic in our province and
the cases within the country. are minimal, being primary care doctors our priority
before these cases will be to be able to diagnose it through the clinic and

complementary tests, and thus be able to refer the patient

Key word: Lymphangioma, cystic, cavernous, complications
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INTRODUCCION

Los linfangiomas son patologias poco frecuentes a nivel mundial, siento
el grupo pediatrico el mas afectado, se deben a malformaciones en cualquier
zona abdominal siendo en gran parte los hallazgos en zonas cervicales y
abdominales, hasta el dia de hoy investigaciones demuestran que es una
patologia con una sintomatologia muy caracteristica de la zona afectada por
compresion del linfangioma, pero a su vez es una patologia que en gran
porcentaje es asintomética. (1)

Motivo por el cual pasa desapercibida y es diagnosticada con clinica
asociada a procesos infecciones a procesos inflamatorios que no ceden a un
tratamiento convencional, en nuestro pais se reportan casos en gran minoria
siendo el anico reportado uno en la ciudad de Quito hace varios afios donde el
linfangioma afectada el menton y le producia disfagia. En nuestra provincia no
se han reportado casos de linfangiomas y muchos menos en la ciudad de

Machala.

Como médicos del primer nivel de atencion primaria tenemos como
objetivo principal lograr un diagnéstico oportuno en patologias de esta indole
reconociendo e identificando a través de la clinica con el fin de referir a la
especialidad de mayor nivel para un mejor manejo y resolucién adecuado al

problema.



DESARROLLO

Linfangioma

Son malformaciones de tipo congénito que se forman en el sistema
encargado de transportar el exceso de plasma producto del intercambio celular,
los linfangioma afectan frecuentemente a infantes menores de 2 afios es poco
comun que se manifiesten en edad adulta, afectando con mayor porcentaje a las
zonas de la region cervicofacial, en menor porcentaje a la regién abdominal,
debido a la obstruccion o agenesia de la red linfatica afectada producira una
masa benigna esto debido a la incomunicacidn entre canales ocasionando una
acumulacion de liquido hasta la formacién de un quiste y de acuerdo a su

ubicacion causaran sintomatologia. (1)(2)

Embriologia del linfangioma

Comienza dos semanas después del sistema cardiovascular alrededor de
la 5ta y 6ta semana su desarrollo comienza como una invaginacion del endotelio
para formar una comunicacion con el sistema venoso, mientras ocurre eso los
capilares linfaticos iniciales se unen entre si formando una red de vasos linfatico
a parir del mesodermo esplacnico, todos estos procesos ocurren mediante la
migracion de las células, proliferacién de las mismas y apoptosis de remanentes

celulares. (3)

Al inicio son 6 sacos primitivos los cuales son 2 yugulares, en la unién de
las venas subclavia y cardinal anterior 2 iliacos, en el punto de unién de las venas
iliaca y cardinal posterior, 1 retroperitoneal cerca de la raiz del mesenterio en la
pared abdominal posterior, 1 cisterna del quilo o pequet dorsal a la region del
saco retroperitoneal. Posteriormente la red de vasos conecta con estos sacos
linfaticos haciendo que drenen linfa hacia diferentes hacia la cabeza, cuello y
miembros superiores sacos linfaticos yugulares; al craneo, cuello parte inferior
del tronco y miembros superiores saco linfatico retroperitoneal y cisterna del quilo
a las visceras abdominales y los sacos linfaticos iliacos y parte inferior del tronco
y miembros inferiores.(4)

Ademas, se forma el conducto toraxico de la anastomosis de sus

primordiales derechos e izquierdo, los cuales sufren apoptosis dejando solo



partes funcionales que formaran el conducto toraxico el cual puede sufrir
variaciones en su trayecto en su origen y anastomosis debido a la prevalencia

de remanentes celulares.

El desarrollo de los ganglios linfaticos va simultaneo con el sistema
linfatico igualmente a partr de mesodermo esplacnico, las células
mesenquimales invaden cada saco linfatico y convierten su cavidad en una red
de canales linfaticos, por donde comenzara a circular la linfa, otras células
mesenquimales se ubicaran en cerca de las paredes del saco y vasos linfaticos
formando las trabéculas gruesas y finas. Todo este proceso esta mediado por
factores genéticos muy importantes puesto que cualquier alteraciéon de los
mismo desencadenarian una patologia linfatica los cuales son la determinacion
del lingje linfatico esté regulada: factor de transcripcion PROX1 que induce una
regulacion de genes para los vasos linfaticos y de genes para los vasos
sanguineos, VEGFR3 Gen de gran relevancia que experimenta regulacion que
codifica al receptor del factor paracrino VEGFC. Esta proteina hace que las
células endoteliales que expresan PROX1 produzcan gemaciones y den inicio al

desarrollo de los vasos linfaticos. (2) (5)

Estructuras donde puede ocurrir la malformacion linfatica

El sistema linfatico es un sistema compuesto por una red de vasos cuya
funcion es permitir el transporte de la linfa desde los tejidos hacia el torrente
sanguineo, es parte del sistema inmune sirve como un sistema de complemento
al sistema circulatorio puesto que ademas de regular los fluidos en el cuerpo,
también es un filtrador de patégenos evitando el paso de los mismos al torrente
sanguineo. Formado por vasos linfaticos, ganglios, 6rganos primarios y 6rganos

secundarios. (2)

Es de gran importancia conocer en que zonas se ve afectado el sistema linfatico

siendo asi importante reconocer que partes son fundamentales en la red linfatica:

Capilares linfaticos son vasos de menor calibre estos recogen el liquido

intersticial de todos los tejidos formando la primera red la cual se denomina



plexos linfaticos, estos a su vez al converger daran origen a los vasos linfaticos
que son los encargados de transportar la linfa hasta el torrente sanguineo, lo
mas caracteristico de los capilares es que en las zonas del intestino delgado
estos se denominan capilares lacteales que tienen como funcion absorber

nutrientes desde el interno delgado.(1) (2)

Vasos linfaticos, se ubicaran en dos grupos los situados de manera
superficial y los profundos, los mas superficiales adyacentes a zonas
subcutaneas de la piel encargadas de recibir la linfa de las zonas mas
superficiales de todo el cuerpo, por su otra parte los mas profundos se
caracterizan por seguir recorridos simultdneos con el sistema circulatorio esto
como beneficio para poder recibir la linfa de cada 6rgano adyacente ademas al
estar en contacto con el sistema circulatorio la presion ejercida por las arterias

mejoran la circulacion de la linfa a través de la red linfatica.(6)

Ganglios linfaticos, formados de células linfocitarias en su interior siendo
los mas numerosos en todo el cuerpo con un total de alrededor de 460, se
agrupan y distribuyen en todos los sistemas del cuerpo, la gran mayoria de los
mismos se ubicardn en zonas abdominales y en zonas cervicales son los
encargas de realizar el filtro respectivo de cualquier agente patdgeno antes de

gue el mismo recorra hacia el torrente sanguineo.(4)

Troncos ganglionares el liquido intersticial tiene su recorrido anatémico
por diferentes zonas del sistema linfatico este procede durante el paso o
extravasacion del plasma donde una gran parte de moléculas pasan al torrente
sanguineo y el resto es recogido por el sistema linfatico y procede a llamarse
linfa, la linfa que viene desde las areas intestinas procede a llamarse quilo por
Su gran porcentaje de grasa en su composicion, y los vasos linfaticos que cursan

por dicha zona se llaman vasos quiliferos. (7)

Posteriormente la linfa recorre por conductos linfaticos hasta llegan a la
region toraxica donde existen dos grandes troncos de circulacion venosa que
son el conducto toraxico y la gran vena linfatica. El conducto toraxico recibira
gran cantidad de vasos linfaticos excepto los provenientes de la cabeza, el cuello

y los del miembro superior, el conducto toraxico sigue un trayecto donde su



origen es caudalmente comenzando en una estructura llanada cisterna del quilo
la cual recibe la linfa de la regién abdomino pélvica y los miembros inferiores,
por otra parte la linfa proveniente de la cabeza, cuello y parte del térax antes de
llevar al conducto toraxico esta pasa por los troncos yugulares y por el tronco

subclavio izquierdo y el tronco bronco mediastinico izquierdo. (8)

Por otra parte, la gran vena linfatica es un tronco formado por troncos
colectores provenientes de los troncos principales siendo estos el yugular
derecho, el tronco subclavio derecho y el bronco mediastinico derecho.(1)

Fisiopatologia del linfangioma

Un patdlogo en 1976 demostré el proceso en el cual se formaban los
linfangiomas y postulo que el origen se debia a que perduraran cisternas
linfaticas primitivas en zonas subcutaneas las mismas que no conectaban con
una red normal pero si tenian conexion con canales linfaticos por donde transita
la linfa, embriologicamente estas cisternas no lograron formarse completamente
sin lograr su conexion en el sistema linfatico primitivo pero perdurando, al circular
linfa en ellos aumenta la presién intramural haciendo que canales y paredes
dentro de la cisterna se dilaten haciendo que sobresalgan hacia la piel, en
muchas ocasiones hay cisternas linfaticas que no conectan con ninguna red pero
aun asi sufren dilataciones por el desarrollo de una comunicacion linfatica
adyacente este tipo de malformaciones no se ha demostrado en su totalidad
porque ocurre, se ha encontrado una alta actividad del factor de crecimiento
endotelial vascular y del receptor 3 del mismo los cuales se han mantenido en
muy alta actividad en pacientes donde se evidencia desarrollo de un linfangioma.

Investigaciones actuales han demostrado los componentes genéticos
involucrados y que existe una via de sefalizacion la cual se manifiesta en la
aparicion de linfangiomas y que también esta involucrada en el desarrollo
linfatico esto debido a que es una via para la proliferaciéon y diferenciacién celular
esta via es PISK/AKT/MTOR, un estudio encontr6 en los linfangiomas
mutaciones en esta via, en el 50% de los casos reportados, ademas se demostré
gue eta mutacion se desencadena desde la linea germinal materna, cuando

encontramos mutado al PI3K este conducira a un aumento de AKT THR mismo



gen gue produce cinasas hacia receptores que actuaran como una cadena de
proliferacion celular y potencial formacion de tejido adyacente anormal, esto nos
indicaria la formacién de conexiones linfaticas anormales en redes donde antes

no se encontraban anatémicamente. (1) (2)

Otro estudio demostré que la afectacion del PI3K conduce a la activacion
marcadores de inflamacion y activacién de la via COX esto indicando que a
futuro podria utilizarse como un marcador diagnéstico, porque en pruebas se

demostro que dicha linea se manifestaba en gran medida en patologias linfoides.

(9)

En la actualidad se logré diferenciar de manera mas practica los linfangiomas en

3 tipos:

Linfangioma circunscrito

Es un anomalia linfatica que se caracteriza por ,presencia de vesiculas
pequefias las cuales pueden variar su coloracion de acuerdo al compromiso
vascular que exista, es la forma comun de linfangioma cutaneo las vesiculas que
manifiesta con dilataciones superficiales de los vasos linfaticos que se
encuentran a nivel papilar y se empujan hacia la epidermis subyacente estas
vesiculas a menudo se asocian con cambios verrugosos estas constituyen un
vaso linfatico anormal que afectan la parte superior de la dermis, los sitios de
predileccion son las extremidades proximales, el tronco, la axila y la cavidad oral,
especialmente la lengua. (6) (7)

Son lesiones asintomaticas de caracteristicas papulosas y vesiculosas,
son brillantes o hemorragias, su superficie es lisa pueden formar una placa de 2
— 10 cm, contienen linfa y eritrocitos, la evolucion clinica de estas lesiones es
lenta y progresiva aumentan en cantidad afectando gran parte de la regién
afectada, la complicacién mas grande son sangrados esporadicos esto debido al

compromiso vascular que hay en las lesiones. (6)

Linfangioma cavernoso y linfangioma quistico.



Linfangioma cavernoso

Son nodulaciones subcutaneas que afectan cualquier zona del cuerpo,
comunmente su area afectada suele de 1 cm, pero caso muy raro tiende a afectar
toda la extremidad o region anatomica, de los 3 tipos de linfangiomas es el mas

raro y poco frecuente. (10)

El linfangioma quistico

Llamado también higroma es el mas comun de los tipos de linfangiomas
su tamafio varia y localizacién frecuentemente afecta areas cervicales, axilas y
en menor medida abdominales, tiende a ser el mas frecuente debido a que se
manifiesta en areas donde inicia la formacion linfatica llamada cisternas

primitivas, son detectables muy facilmente por su tamafio y ubicacion.(11)

Estas clases de linfangiomas al ser una nodulacién benigna de gran
tamafio sus sintomas son variados puede curar asintomatico el paciente o
manifestar sintomatologia de acuerdo al tamafio o ubicacion del quiste. Un
linfangioma a nivel abdominal y cervical puede ocasionar una sintomatologia
atipica, pero estard relacionada a la masa existente la cual comprimira

estructuras adyacentes.(3) (12)

Anatomia linfatica en regién cervical

En el cuello el drenaje linfatico es en relacion a todas los territorios
ganglionares que ocupan la region cervicofacial, formando una red linfatica en
toda el area, en esta region se conforma un total del 30% de todos los ganglios
linfaticos del cuerpo, para un mejor estudio anatomico en esta region en
especifico se ha ido desarrollando una definicion que iba desde niveles
ganglionares a grupo ganglionares esto permite conocer como ocurria la
diseminacién de una enfermedad y tener mejor respuesta terapéutico a la hora

de diseccionar una seccion en especifico. (13)



En el cuello tenemos los siguientes grupos ganglionares:

Circulo ganglionar pericervical

- Cadena yugular anterior

- Cadena yugular externa

- Grupo lateral profundo del cuello

- Grupo cervical profundo yuxtavisceral

Conociendo toda esta distribucién autores los linfangiomas se sitan en
cualquier sitio linfatico pero segun investigaciones estos en gran frecuencia
suelen estd en regidon lateral del cuello detras del musculo
esternocleidomastoideo en un 75%, en un 20% afecta a la region submaxilar y
submentoniana y en un 5% puede afectar axila, estos sitios son mas frecuentes
debido a que son areas donde en infantes se ha encontrado tejidos linfaticos
primordiales que no sufrieron apoptosis completa durante su involucion. (7) (14)

Sintomas en region cervical

El grupo mas afectado seran menores de entre 0 — 5 afios de edad con este tipo
de linfangioma y los adultos frecuentes rondan entre edades que van de 35 — 60
afios esto no descarta que cualquier era se manifieste pero los pacientes en
estudios pasados ha cursado estos grupos etarios, la sintomatologia a nivel la
cabeza y cuello se vera influenciada por la ubicacion y profundidad del
linfangioma en gran frecuencia es una patologia que cursa asintomatica, pero en
la actualidad ha ocurrido casos donde pacientes sobre todo adultos que son el
grupo menos propenso a cursar con un linfangioma han tenido sintomatologia.
(15)



- A nivel bucal si se presentan sublinguales puedes provocar sangrados o
dolor a nivel bucal, dificultad a la hora de alimentarse y deformidad
bucal.(15) (16)

- A nivel de esternocleidomastoideo con profundidad a regién orofaringea
el paciente referird dolor a la deglucién, dificulta a la deglucion, dificulta
respiratoria en caso que este comprometiendo faringe, en varios casos
reportan dificultad para la audicion cuando los linfangiomas se extienden

por todo el musculo.

- Cuando el linfangioma compromete laringes pacientes refieren dificultad

para el habla y dificultad para deglutir.

- En casos donde el linfangioma se manifiesta en region submentoniana
pacientes refiere parestesias a nivel de la cara sobre todo en aquellos
linfangiomas de gran tamafio, ademas de dolor en menton vy dificultad al

movimiento.(11)

Anatomia linfatica en regién abdominal

A nivel abdominal al igual que en regiones cervicales esto se distribuyen por
grupos ganglionares siendo estos los ganglios viscerales, los ganglios de la
pared abdominal, ganglios del sistema renal y suprarrenal, ganglios iliacos, y otro
grupo asociado al tronco celiaco los cuales serian los ganglios esplénicos, los
ganglios hepaticos y los ganglios gastricos. Otro grupo importante de ganglios
son aquellos que se asocian a las arterias mesentéricas superiores e inferiores
estos grupos de ganglios son los ganglios del intestino delgado, los del intestino

grueso y aquellos ganglios satélites asociados al colon y recto. (17) (18)

Sintomas en regién abdominal

La edad promedio de los linfangiomas a nivel abdominal ronda entre 44 a 55
afos este tipo de linfangioma es el menos frecuente en su ubicacion siendo del

5% su frecuencia en presentacion, la zona donde se ha reportado presencia de



linfangiomas es a nivel retroperitoneal esto debido a que mediante estudios de
imagen e histopatologicos se encontré6 que en estas areas es donde mas se
encuentran redes linfaticos incomunicadas con quistes linfaticos esto debido a
malformaciones congénitas, los 6rganos mas afectados son el pancreas, los

riflones, el duodeno y en pocos casos los uréteres.(18) (12)

Al igual que cualquier otro linfangioma estos pueden cursar de manera
asintomatica pero el 20% de las personas afectadas describieron al menos un
sintoma cursando su patologia el cual en su mayoria es dolor abdominal, pero

ya asociandolo a su area afectada las personas pueden manifestar lo siguiente:

(8) (9)

- Autores describen que pacientes manifiesta aumento de la circunferencia
abdominal este aumento dependera directamente del tamafio del
linfangioma, ademas describen una masa auto palpable la misma que

sera mas facil de detectar si el linfangioma es de gran tamafio.(9)

- Nauseas y vomitos en el cual el linfangioma compromete area duodenal
y es gran tamafio comprimiendo 6rganos subyacentes como el estbmago,

ademas de anorexia y dolor lumbar. (19) (20)

- Constipacion es un sintoma frecuente en aquellos linfangiomas que

comprometen areas intestinales imposibilitando el transito intestinal.(21)

- En aquellos linfangiomas que comprometen zonas ureterales pacientes
describen sintomas que van desde infecciones a repeticién, hematuria,
fiebre que no ceden a tratamiento, en casos de obstruccion por gran

tamafio se deben resolver de manera instantanea quirdrgicamente. (10)

- En obstrucciones intestinales debido a aquellos linfangiomas de origen
pancreético o de origen duodenal que son de gran tamafio, el paciente
manifiesta un intenso dolor abdominal, intolerancia alimentaria y
dispepsia. (22) (20)



Ante la presencia de cualquier linfangioma el cual si identificamos de
acuerdo a lo que manifiesta el paciente y sobre todo al lograr evidenciar la masa
linfatica estaremos frente a una patologia de muy rara frecuencia donde nuestra
abordamiento como médicos de primera atencion sera identificarla o mantener
un diagnostico presuntivo de esta patologia con el fin de poder derivarlo a un
centro de mayor especialidad y con la debida explicacion de la patologia que

estaria cursando el paciente. (12)



CONCLUSIONES

De acuerdo a los diferentes autores se llega a la conclusién que los
linfangiomas son patologias infrecuentes muchos coinciden que se presentan en
alrededor de 1 — 2 % de la poblacion y en su gran mayoria cursan asintomaticas,
cabe recalcar que se reportan casos donde la sintomatologia contribuyo a su
diagnostico siendo esta una herramienta vital para la diferenciacion de su
ubicacion y posibles complicaciones

Este tipo de patologias no se ha reportado en nuestra provincia y los casos
dentro del pais son minimos, siendo médicos de primera atencion nuestra
prioridad ante estos casos sera poder diagnosticarlo mediante la clinica y
examenes complementarios, y asi poder derivar al o la paciente con el fin de que

la misma pueda resolver su cuadro con ayuda de una institucién de mayor nivel.
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