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PRESENTACIÓN DE CASO

Linfangioma circunscrito zosteriforme. Presentación de un caso
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Resumen
Se  reporta  un  caso  de  linfangioma  circunscrito,
malformación de vasos linfáticos poco frecuente y
benigna.  El  diagnóstico  de  la  enfermedad  se
estableció  por  medio  de  hallazgos  clínicos  e
histopatológicos.  Como  tratamiento  se  utilizó  el
interferón alfa y la cirugía en parte de las lesiones.
Se decidió reportar este caso por lo infrecuente de la
entidad, la edad de aparición, el tamaño de la lesión
y su extensión zosteriforme. Se concluye que para
elegir una conducta adecuada ante esta enfermedad
es necesario conocer las particularidades de cada
caso.
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Abstract
A case of lymphangioma circumscriptum, a rare and
benign  malformation  of  the  lymphatic  vessels,  is
presented.  The  diagnosis  of  the  disease  was
estab l i shed  on  the  bas is  o f  c l in ica l  and
histopathological  findings.  Alpha  interferon  and
surgery of the lesions were used as treatments. This
case is presented due to the rarity of the condition,
age  of  onset,  size  of  the  lesion  and  zosteriform
distribution.  We concluded that  it  is  necessary to
know  the  peculiarities  of  each  case  in  order  to
choose an appropriate procedure to deal with the
disease.
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INTRODUCCIÓN

Los  l i n f ang i omas  supe r f i c i a l e s  son
malformaciones hamartomatosas de los canales
linfáticos  que  surgen  en  piel  y  mucosas.  Se
observan en los primeros años de vida.1   Son
lesiones  indoloras  y  aparecen  en  forma
superficial como proyecciones quísticas únicas o
múltiples.  Su  color  varía  de  traslúcido  o
amari l lento  al  azul  claro  o  rojo,  siendo
generalmente menores de 10 cm de diámetro.2

Su incidencia es de 1 por cada 12 000 individuos
en  la  población  general.  Afectan  por  igual  a
ambos sexos y el 50 % de ellos se ubican en la
cabeza y el cuello.3,4  Representan menos del 6%
de los tumores benignos de la infancia. Alrededor
del 80% de los casos se manifiestan antes del
nacimiento, al nacer, en los primeros meses de
vida  o  antes  de  los  2  años  de  edad.5 , 6   La
aparición  en  edades  adultas  es  mucho menos
común.7

Dentro  de  estas  formaciones  hamartomatosas,
que pueden afectar  piel  y  mucosas,  así  como
tejidos subcutáneos o submucosos, de cualquier
localización  del  organismo,  se  encuentra  el
linfangioma  circunscrito,  el  linfangioma
cavernoso,  y  el  higroma  quístico,  además  de
formas clínicas combinadas.

La  extirpación  quirúrgica  es  el  principal
tratamiento, aunque la recurrencia es común con
un porcentaje de curación del 75% la primera vez.

La lesión puede recidivar, si sólo se elimina el
componente superficial.7,8

Ocasionalmente, las manifestaciones clínicas son
at íp icas ,  por  lo  que  se  requ iere  de  la
c o n f i r m a c i ó n  p o r  m e d i o  d e  e s t u d i o
histopatológico. 9

Se decide la presentación de este caso por lo
infrecuente de la entidad, la edad de aparición, el
tamaño de la lesión y su extensión zosteriforme.

PRESENTACIÓN DE CASO

El  paciente  fue un niño de 10 años de edad,
blanco.  Fue  llevado  a  consulta  porque  hacía
aproximadamente un año comenzó con lesiones
en  la  piel,  descritas  por  los  familiares  como
“burbujas  de  agua”,  duras  a  nivel  de  ingle
izquierda,  sin  prurito,  dolor,  ni  adenopatías
satélite.

Examen físico
Al  examen  dermatológico,  se  apreció  cuadro
cutáneo  localizado,  constituido  por  lesiones
m i c r o q u í s t i c a s  c l a r a s ,  d u r a s ,  d e
aproximadamente  2  a  4  mm  de  diámetro,
algunas  aisladas  y  otras  agrupadas  formando
racimos de 4 a 5 cm, de aspecto vesiculoso, que
seguían un trayecto lineal  de alrededor de 15
centímetros de longitud, y que se asentaban en
región inguinal izquierda (Fig. 1 y 2). El resto del
examen físico fue normal.
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Estudios analíticos

Se  indicaron  exámenes  complementarios
indispensables,  cuyos  resultados  se  mostraron
dentro de los límites normales. Se realizó biopsia

de piel (10B-756) (Fig. 3), que evidenció a nivel
del dermis papilar dilatación de vasos linfáticos
ocupados  por  abundante  material  proteináceo
(linfa).
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Tratamiento

Posterior  a  la  biopsia  cutánea,  se  administró
interferón  alfa,  3  mil lones  de  unidades
subcutáneas, tres veces a la semana, por diez
semanas.  Se  obtuvo  evolución  favorable,  con

reducción en el  tamaño de las lesiones, sin la
aparición de nuevos microquistes y disminución
de  infecciones  recurrentes,  sin  constatar
reacciones adversas medicamentosas. Solo una
lesión  persistió,  y  había  estado  sometida  a
traumatismos  repetidos,  por  lo  que se  extirpó
quirúrgicamente. (Fig. 4).
 

DISCUSIÓN

Los linfangiomas, son un grupo heterogéneo de
malformaciones vasculares, caracterizados por la
presencia  de  vasos  linfáticos  quísticamente
dilatados.  La localización más frecuente es  en
cuello y axilas en un 95 % de los casos,2  aunque
también  tienen  predilección  por  la  región
torácica  y  glútea.

Se  clasifican  histológicamente  por  el  tipo  de
dilatación e hiperplasia de los vasos linfáticos en:
linfangioma  microquístico  también  llamado
superf icial  o  circunscrito,  l infangioma
macroquístico  o  higroma  quístico  y  mixto.10

El  linfangioma  circunscrito  se  caracteriza  por
racimos  múltiples  de  pequeños  quistes
traslúcidos, que cubren áreas de piel limitadas,
dando  apariencia  de  "huevos  de  rana".  Las
lesiones  suelen  ser  de  color  amarillento,  pero
pueden adoptar una coloración rojiza o purpúrica
debido a la mezcla con vasos sanguíneos. Son de

diámetro variable, de 2 a 4 mm, se agrupan y
forman  lesiones  de  diversos  tamaños.  En
ocasiones  se  infectan  secundariamente  o  se
rompen, produciendo salida de linfa al exterior.11

El  diagnóstico  se  establece  mediante  la
anamnes is ,  examen  f í s i co ,  y  es tud io
h i s topato lóg i co .  Tamb ién  se  u t i l i za
dermatoscopia  e  inmunocitoquímica  CD31,  y
otros marcadores más específicos como D2-40 y
podoplanin.12

Dentro  de  los  diagnósticos  diferenciales  se
mencionan los  siguientes:  herpes  zóster,  nevo
sebáceo,  molusco  contagioso,  herpes  simple,
hemangiomas,  linfangiectasias  adquiridas,
linfedema,  angioqueratoma,  glomangioma  y
cáncer  metastásico  de  la  piel.7

El  tratamiento  de  los  l infangiomas  está
determinado por varias tendencias. La cirugía es
el  más confiable,  si  se realiza una extirpación
profunda.9
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Dentro  de  los  tratamientos  no  quirúrgicos  se
encuentran la ablación con láser de dióxido de
carbono,  aspiración,  drenaje,  crioterapia,
electrofulguración, radiofrecuencia, embolización,
además la inyección intraquística de adhesivo de
fibrina o también de solución salina hipertónica.13,14

Como tratamientos  sistémicos combinados con
cirugía,  se  encuentran  ciclofosfamida,
corticoesteroides  e  interferón  alfa.13

Se  debe  evitar  la  radioterapia,  pues  puede
producir  t ransformaciones  mal ignas,
radiodermitis,  deformidades  óseas,  catarata  y
esterilidad.14 Mientras que la radiofrecuencia y el
láser de CO2 tienen similares resultados.15

El linfangioma circunscrito o microquístico es una
entidad  poco  frecuente,  benigna,  que  lleva
tratamiento por motivos estéticos, traumatismos
o  infecciones  a  repetición;  existen  múltiples
alternativas terapéuticas, ninguna ideal, ya que
no pueden eliminar la lesión en su totalidad, por
lo que tiende a la recidiva, y deja en su mayoría
una cicatriz perceptible.

En ocasiones se hace difícil su diagnóstico, por lo
cual  es  necesar io  conocer  no  so lo  las
manifestaciones  clínicas  de  esta  enfermedad,
sino  también  hacer  un  diagnóstico  diferencial
acertado, para elegir una conducta adecuada.

En el  caso  presentado,  teniendo en cuenta  la
edad del paciente, la extensión de la lesión y su
localización, sometida a traumatismos frecuentes
e infecciones a repetición, decidimos no realizar
el tratamiento quirúrgico en un primer momento;
sin embargo hubo que recurrir a ello finalmente
dada la resistencia de una de las lesiones, la cual
no evolucionó como las demás bajo la acción del
tratamiento con interferón alfa.  En general,  se
obtuvo evolución favorable, con reducción en el
tamaño  de  las  lesiones,  sin  la  aparición  de
nuevos  microquistes  ni  reacciones  adversas
medicamentosas,  y  con  la  disminución  de
infecciones  recurrentes.
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