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Resumen
Los higromas quisticos o linfangiomas son tumores benignos e infre-

cuentes de la infancia con excepcional aparicion en la edad adulta. La
Incidencia global es de 1.2 —2.8 casos por 1000 habitantes /afio, sin
predominio de sexo. Se clasifican como tumores vasculares con origen
en el sistema linfatico. Su tratamiento es quirdargico y las complicacio-
nes y recidivas son menos frecuentes que en el recién nacido y en el
nifio. Presentamos un caso de un higroma quistico cervical en un adul-
to tratado quirGirgicamente en nuestro servicio.

Palabras clave: Higroma quistico, Tumoracion Cervical, Linfangioma

cervical.

Abstract

The cystic hygroms or lymphangiomas are benign tumors with excep-
tional appearance during adulthood. The overall incidence is 1.2 -2.8
cases per 1000 population / year, without sex predominance. They are
classified as vascular tumors with their origin being inside the lym-
phatic system. Its treatment is surgical and complications and clinical
suspicion of relapse are less usual in newborns and children. We pre-
sent a case of an adult patient with cervical cystic hygrom who has
been treated through surgery in our service.
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Introduccion

El Higroma quistico o Linfangioma es una malformacion congénita del sistema linfatico compues-

ta de quistes llenos de linfa y, en ocasiones, de sangre, limitados por endotelio vascular y tejido conjunti-
vo'.

Segun el pronostico, existen dos tipos:
1) Macroquistico y delimitados.
2) Cavernoso o microquistico que afecta mas a recién nacidos y lactantes.

En el adulto, suelen presentarse como tumoraciones asintomaticas, blandas a la palpacion, multilo-
buladas y, generalmente, de limites imprecisos. Crecimiento rapido en caso de infeccion afiadida®.

El linfangioma cervical adquirido constituye una ectasia linfatica que afecta sobretodo a adultos y
su causa es generalmente traumatica o iatrogénica secundaria a radioterapia o cirugia'.

El linfangioma quistico, aunque inusual en la edad adulta, debe formar parte del diagnostico dife-
rencial de los tumores cervicales. Su tratamiento es quirurgico y las complicaciones y recidivas son menos

frecuentes que en el recién nacido y en el nifio”.

Caso Clinico
Muyjer de 30 anos de edad que acude a urgencias por tumoracion en region cervical lateral derecha

desde hace 7 meses. Sin antecedentes de traumatismo previo. A la exploracion se objetiva tumoracion de 7
cm aproximadamente de consistencia blanda en area III, IV y V derecha sin signos de flogosis, no adheri-
da a planos profundos. El resto de la exploracion dentro de la normalidad.

La Tomografia Computarizada (TC) cervical (Figura 1) se describe masa heterogénea con areas
seudonodulares a nivel cervical derecho desde C4 hasta D1, diametro sagital de 77,5 mm, transverso de
74,5 mm y anteroposterior de 36 mm, bien delimitada, detras del esternocleidomastoideo (ECM) al que
desplaza anteriormente y de la vena yugular interna (VYI) que se encuentra también desplazada a nivel
anterior y practicamente colapsada y desplazando hacia la izquierda al 16bulo tiroideo derecho (LTD) y a
la cardtida derecha, dicha masa presenta pequefio componente por detrds de la clavicula derecha y alcanza

el paquete vascular subclavio.

Figura 1: TC cervical. Corte axial. Masa heterogénea
cervical derecha medidas (7,5x7,4x3,6cm) , bien deli-
mitada, desplazamiento de ECM (Flecha blanca),
VYI (Flecha roja), Carétida derecha (Flecha verde) y
LTD (Flecha amarilla).
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En la resonancia magnética nuclear (RMN) cervical (Figura 2) se describe extensa masa laterocervi-
cal derecha centrada en el espacio carotideo desde senos piriformes hasta la unidon cervicotoracica, con ex-
tension hacia la region subclavia. Diametro craneocaudal de 9 cm, transversal de 8,5 cm, espesor en pro-
fundidad de 4 cm. Situado oor debajo del ECM, desplaza la artaria carotida medialmente y la VYT anterior-
mente con compresion medial del LTD. Presenta una sefial heterogénea en T2 por la presencia de los tabi-
ques y por areas de hemorragia post puncion. Tras la administracion de contraste apenas presenta un fino

realce periférico y de parte de los tabiques internos.

Figura 2: RMN cervical. Corte coronal. Extensa ma-
sa laterocervical derecha en espacio carotideo. Senal
heterogénea en T2 por presencia de tabiques y areas
de hemorragia post puncion. Tras la administracion
de contraste presenta leve realce periférico y tabiques

Internos.

En la puncioén aspiracion de aguja fina (PAAF) de tumoracion negativa para malignidad con hallaz-
gos citologicos consistentes con pseudoquiste unilocular, en relacion con remanentes del I-1I-IV arco bran-
quial.

Ante los hallazgos clinicos y paraclinicos, se decide exéresis quirargica programada de la lesion.

Se realiza cervicotomia derecha objetivandose tumoracion de 10 x 8 cm de consistencia blanda y encapsu-
lado con pared fina y contenido multiquistico y que ocupa area III , IV y parte inferior de area V derecha
(Figura 3a). Adherida a la vena yugular interna (VYI) especialmente en parte inferior (Figura 3b). Se reali-
za reseccion completa de la tumoracion.

La paciente no presentd complicaciones postquirurgicas y sin signos de recidiva tras 2 afios de se-

guimiento.
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Figura 3a y 3b: Imagenes de la intervencion en donde se objetiva tumoracion en area III, IV y V.

Discusion

El higroma quistico o linfangioma cervical es una malformacion congénita del sistema linfatico
compuesta de quistes llenos de linfa y, en ocasiones, de sangre, limitados por endotelio vascular y tejido
conjuntivo. Se corresponde con el 6% de los tumores de tejidos blandos y un 25% de tumores de origen
vascular en personas menores de veinte afios'. Su incidencia en la edad pediatrica se estima alrededor del
6% de todos los tumores benignos sin diferencia de sexo. En la mitad de los pacientes la enfermedad esta
presente en el momento del nacimiento y en el primer y segundo afio de vida se diagnostican del 80% al
90% de todos los casos’. En la edad adulta son extremadamente raros y no hay muchos casos descritos en
la literatura®. La Incidencia global calculada por Filston es de 1.2 —2.8 casos por 1000°.

Un 90% se localizan en la region cérvico-facial, sobretodo en region lateral posterior tras el ECM,
en el tridangulo posterior. No existen factores de riesgo relacionados con el sexo, origen étnico ni predomi-
nio en ninguno de los lados pero si se han asociado a anomalias cromosémicas como el sindrome de Tur-
ner, varias trisomias y sindromes de Klinefelter, Noonan y Fryns. Algunos autores opinan que a los pa-
cientes diagnosticados de linfangioma en el nacimiento se les debe solicitar estudio de cariotipo®’.

Pueden distinguirse tres subtipos histopatologicos que, con frecuencia, se combinan en la misma
tumoracion:

1. Capilar: estd compuesto por multiples conductos linfaticos finos, menores de 1mm, localizado en

piel y mucosas.

2. Cavernosa: esta formado por conductos linfaticos dilatados, de paredes adelgazadas, con quistes

menores de 5 mm.

3. Quistica: esta compuesto por espacios quisticos tapizados por epitelio plano, que contienen un

liquido claro. Es el mas frecuente.

Es muy frecuente que en un mismo tumor coexistan varios tipos (linfangiomas mixtos), por lo que
se considera que pertenecen a la misma entidad patologica.

El linfangioma cervical adquirido constituye una ectasia linfatica que afecta sobretodo a adultos y

su causa es generalmente traumatica o iatrogénica secundaria a radioterapia o cirugia'®.
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Se han postulado varias teorias sobre su origen. Un defecto de comunicacion entre la red linfatica y
los sacos linfaticos, o entre éstos y el sistema venoso. La malformacién hamartomatosa originada en un
secuestro anatomico y funcional de células linfaticas normales que se desarrolla independientemente del
resto del sistema linfatico. La neoplasia benigna embrionaria con capacidad proliferativa de vasos linfati-
cos y contenido activo que es la teoria mas aceptada segun los ultimos estudios. Se piensa que el origen es
debido a un proceso de angiogénesis alterada originada por el factor de crecimiento fibroblastico (FCF),
que induce la proliferacién de un tejido embrionario angioblastico'.

El diagnoéstico es principalmente clinico en los nifios. Estos tumores, cuando tienen volumen sufi-
ciente, pueden provocar problemas funcionales importantes derivados de la obstruccion de la via aerodi-
gestiva. En el adulto, suelen presentarse como tumoraciones asintomaticas, blandas a la palpacion, multilo-
buladas y, generalmente, de limites imprecisos con crecimiento rapido en caso de infeccion anadida.

El diagnostico diferencial en periodo neonatal debe realizarse con el teratoma quistico benigno,
anomalias del arco branquial y conducto tirogloso, torticolis congénita. En nifios mayores y adultos con el
hemangioma cavernoso de paredes gruesas y contenido puramente hematico, linfadenitis, neurofibromas y
neuroblastomas cervicales, linfoma de Hodgkin, leucemias, histiocitosis X, rabdomiosarcoma, tumores sa-
livales, tumores de tiroides, lipomas'’.

Las pruebas de imagen evalian la extension en profundidad del tumor y su relacion con estructuras
anatomicas, sobretodo el eje vascular del cuello. La TC ofrece una visualizacion excelente de la lesion y su
extension dando una densidad liquida del contenido de los quistes, se asocia a menudo con artefactos por el
hueso de la base del craneo y las vértebras cervicales. La RMN es la técnica de imagen de eleccion ya que
nos muestra imagenes tipicamente hipointensas en T1 e hiperintensas en T2'~.

El tratamiento de eleccion de los linfangiomas macroquisticos limitados al cuello es la extirpacion
quirurgica. Algunos autores proponen la abstencion terapéutica en los casos asintomaticos ya que se ha
descrito involucion completa espontaneo en algunos casos de linfangiomas bien delimitados''’.

La edad propicia para la cirugia en los nifios es un tema controvertido, algunos proponen esperar hasta los
6-9 meses para reducir los riesgos. En la edad adulta la exéresis completa es menos dificultosa y las recidi-
vas son raras' .

Otro método alternativo o afiadido a la cirugia es la escleroterapia, también se considera tratamiento
de eleccion cuando la cirugia es dificil. La escleroterapia se basa en la inyeccion intraquistica de un pro-
ducto que provoca una respuesta inflamatoria con la posterior fibrosis y retraccion. La sustancia mas utili-
zada es un liofilizado de estreptococos pidgenos, cuya virulencia se ha atenuado con penicilina; el OK-432
(Picibanil). Otros productos son la doxiciclina, etanol, bleomicina, ethibloc. El tratamiento consiste en va-
rias inyecciones y sus posibles efectos secundarios son la inflamacion y el absceso en la zona de inyec-

cion®*!'. También esta descrito el uso de la radiofrecuencia, el interferon alfa y la ciclofosfamida'".
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