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PRESENTACION DE CASO
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Resumen

Se reporta un caso de linfangioma circunscrito,
malformacién de vasos linfaticos poco frecuente y
benigna. El diagnéstico de la enfermedad se
establecié por medio de hallazgos clinicos e
histopatolégicos. Como tratamiento se utilizé el
interferén alfa y la cirugia en parte de las lesiones.
Se decidié reportar este caso por lo infrecuente de la
entidad, la edad de aparicion, el tamafio de la lesién
y su extension 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
established on the basis of clinical 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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INTRODUCCION

Los linfangiomas superficiales son
malformaciones hamartomatosas de los canales
linfaticos que surgen en piel y mucosas. Se
observan en los primeros afios de vida.! Son
lesiones indoloras y aparecen en forma
superficial como proyecciones quisticas Unicas o
multiples. Su color varia de traslicido o
amarillento al azul claro o rojo, siendo
generalmente menores de 10 cm de didmetro.?

Su incidencia es de 1 por cada 12 000 individuos
en la poblacién general. Afectan por igual a
ambos sexos y el 50 % de ellos se ubican en la
cabeza y el cuello.** 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 afios de edad.”® La
aparicion en edades adultas es mucho menos
comun.’

Dentro de estas formaciones hamartomatosas,
que pueden afectar piel y mucosas, asi como
tejidos subcutdneos o submucosos, de cualquier
localizacién del organismo, se encuentra el
linfangioma circunscrito, el linfangioma
cavernoso, y el higroma quistico, ademas de
formas clinicas combinadas.

La extirpacién quirlrgica es el principal
tratamiento, aunque la recurrencia es comun con
un porcentaje de curacién del 75% la primera vez.

La lesién puede recidivar, si sélo se elimina el
componente superficial.”®

Ocasionalmente, las manifestaciones clinicas son
atipicas, por lo que se requiere de la
confirmacién por medio de estudio
histopatoldgico.?

Se decide la presentacién de este caso por lo
infrecuente de la entidad, la edad de aparicién, el
tamanio de la lesidn y su extension zosteriforme.

PRESENTACION DE CASO

El paciente fue un nifio de 10 afios de edad,
blanco. Fue llevado a consulta porque hacia
aproximadamente un afo comenzé con lesiones
en la piel, descritas por los familiares como
“burbujas de agua”, duras a nivel de ingle
izquierda, sin prurito, dolor, ni adenopatias
satélite.

Examen fisico

Al examen dermatoldgico, se aprecié cuadro
cutdneo localizado, constituido por lesiones
microquisticas «claras, duras, de
aproximadamente 2 a 4 mm de diametro,
algunas aisladas y otras agrupadas formando
racimos de 4 a 5 cm, de aspecto vesiculoso, que
seguian un trayecto lineal de alrededor de 15
centimetros de longitud, y que se asentaban en
region inguinal izquierda (Fig. 1 y 2). El resto del
examen fisico fue normal.

Figura 1. Vista de |as lesiones en regidn inguinal izquierda.
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Figura 2.\ista mas cercana de las lesiones en regidn inguinal
izquierda.

de piel (10B-756) (Fig. 3), que evidencidé a nivel
Estudios analiticos del dermis papilar dilatacién de vasos linfaticos
ocupados por abundante material proteindceo
Se indicaron examenes complementarios (linfa).
indispensables, cuyos resultados se mostraron
dentro de los limites normales. Se realizé biopsia

Figura 3. Microfotografia de corte histoldgico de
|a lesidn. Obsérvese marcado adelgazamiento
epidérmico.
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Tratamiento

Posterior a la biopsia cutdnea, se administré
interferén alfa, 3 millones de unidades
subcutaneas, tres veces a la semana, por diez
semanas. Se obtuvo evolucion favorable, con

reduccién en el tamafio de las lesiones, sin la
aparicién de nuevos microquistes y disminucién
de infecciones recurrentes, sin constatar
reacciones adversas medicamentosas. Solo una
lesién persistié, y habia estado sometida a
traumatismos repetidos, por lo que se extirpd
quirdrgicamente. (Fig. 4).

Figura 4. Lesion luego de |3 extirpacion quirdrgica.

DISCUSION

Los linfangiomas, son un grupo heterogéneo de
malformaciones vasculares, caracterizados por la
presencia de vasos linfaticos quisticamente
dilatados. La localizacién mas frecuente es en
cuello y axilas en un 95 % de los casos,” aunque
también tienen predileccion por la regién
toracica y glutea.

Se clasifican histolégicamente por el tipo de
dilatacién e hiperplasia de los vasos linfaticos en:
linfangioma microquistico también llamado
superficial o circunscrito, linfangioma
macroquistico o higroma quistico y mixto.*

El linfangioma circunscrito se caracteriza por
racimos multiples de pequefios quistes
traslicidos, que cubren areas de piel limitadas,
dando apariencia de "huevos de rana". Las
lesiones suelen ser de color amarillento, pero
pueden adoptar una coloracién rojiza o purpurica
debido a la mezcla con vasos sanguineos. Son de

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

El diagndstico se establece mediante la
anamnesis, examen fisico, y estudio
histopatolégico. También se utiliza
dermatoscopia e inmunocitoquimica CD31, y
otros marcadores mas especificos como D2-40 y
podoplanin.*

Dentro de los diagnésticos diferenciales se
mencionan los siguientes: herpes zdster, nevo
sebdceo, molusco contagioso, herpes simple,
hemangiomas, linfangiectasias adquiridas,
linfedema, angioqueratoma, glomangioma y
cancer metastésico de la piel.

El tratamiento de los linfangiomas esta
determinado por varias tendencias. La cirugia es
el mas confiable, si se realiza una extirpacién
profunda.’
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Dentro de los tratamientos no quirdrgicos se
encuentran la ablacién con laser de diéxido de
carbono, aspiracién, drenaje, crioterapia,
electrofulguracién, radiofrecuencia, embolizacién,
ademads la inyeccién intraquistica de adhesivo de
fibrina o también de solucién salina hiperténica.***

Como tratamientos sistémicos combinados con
cirugia, se encuentran ciclofosfamida,
corticoesteroides e interferén alfa.'

Se debe evitar la radioterapia, pues puede
producir transformaciones malignas,
radiodermitis, deformidades dseas, catarata y
esterilidad. Mientras que la radiofrecuencia y el
ldser de CO2 tienen similares resultados.”

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

En ocasiones se hace dificil su diagnéstico, por lo
cual es necesario conocer no solo las
manifestaciones clinicas de esta enfermedad,
sino también hacer un diagndstico diferencial
acertado, para elegir una conducta adecuada.

En el caso presentado, teniendo en cuenta la
edad del paciente, la extensién de la lesién y su
localizacién, sometida a traumatismos frecuentes
e infecciones a repeticion, decidimos no realizar
el tratamiento quirdrgico en un primer momento;
sin embargo hubo que recurrir a ello finalmente
dada la resistencia de una de las lesiones, la cual
no evolucioné como las demas bajo la accién del
tratamiento con interferén alfa. En general, se
obtuvo evolucién favorable, con reduccién en el
tamano de las lesiones, sin la aparicién de
nuevos microquistes ni reacciones adversas
medicamentosas, y con la disminucién de
infecciones recurrentes.
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