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CASO CLINICO

Linfangioma hipofaringeo en adulto: presentacién

de un caso clinico

Hypopharyngeal lymphangioma in adults: Presentation of a case report

Mauricio Reyes E.', Daniela Vicencio S., Cristian Papuzinski A."?

Resumen

Los linfangiomas son malformaciones linféticas benignas infrecuentes; se manifiestan
principalmente en la infancia. Pueden desarrollarse en cualquier zona del cuerpo, més
frecuentemente cabeza y cuello, siendo su compromiso faringeo extremadamente poco
comun. Dada su clinica inespecifica se requiere un andlisis anatomopatoldgico preciso
para concretar un correcto diagndstico. Presentamos el caso de una mujer de 40 afos
con historia de disfagia y odinofagia de un afo de evolucién cuyo estudio imagenolé-
gico y con nasofibroscopia evidencié un tumor redondeado alojado en seno piriforme
derecho, la biopsia excisional confirmd el diagnéstico de linfangioma. Se debe conside-
rar el diagnéstico de linfangioma dentro de los diagndsticos diferenciales de tumores en
faringe y concientizar su presencia en pacientes adulto, para ofrecer el manejo 6ptimo
basado, ya sea en escision quirdrgica completa, para evitar la recurrencia asociado, o al
uso de sustancias esclerosantes.
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Abstract

Lymphangiomas are infrequent benign lymphatic malformations, with clinical manifes-
tations mainly at birth or in childhood. They can develop in any area of the body, most
frequently the head and neck, and their pharyngeal involvement is extremely rare. Given
its nonspecific symptoms, it requires a precise pathological analysis to make a correct diag-
nosis. We present the case of a 40-year-old woman with a 1-year history of dysphagia and
odynophagia whose imaging study and nasofibroscopy revealed a rounded tumor lodged in
the right pyriform sinus. The excisional biopsy confirmed the diagnosis of lymphangioma.
The diagnosis of lymphangioma should be considered within the differentials of tumors in
the pharynx and awareness of its presence in adults to offer optimal management based
on complete surgical excision to avoid recurrence or management with use of sclerosing
substances.
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Introduccion

Los linfangiomas son lesiones benignas
producto de la proliferacién de vasos linféti-
cos', pueden aparecer en cualquier parte del
cuerpo, siendo un 75% de los casos aproxi-
madamente en cabeza y cuello?, pese a ello
son pocos los casos reportados en la region
faringea®. Su origen se encuentra en debate,
una teoria plantea que se debe a un defecto
en la comunicacién con el drenaje linfatico

correspondiente, otros autores consideran
que tienen origen en restos de tejidos linfaticos
embrionarios que quedan aislados en tejidos
y preservan su potencial de crecimiento'’. La
etiologia en adultos no esta del todo clara, se
piensa que puede estar asociado a traumas o
infecciones respiratorias altas, pudiendo gene-
rar la proliferacion de células linfaticas que se
encontraban en reposo®*. Este tipo de lesién
se presenta mayoritariamente en ninos desde
el nacimiento hasta los 2 afios de edad, corres-
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pondiendo entre el 50% y 90% de los casos,
con una incidencia de 1,2 a 2,8 por 100.000 en
este grupo etario. La presentacion en adultos
es rara, con menos de 80 casos publicados®>®.

Existen distintas clasificaciones para los
linfangiomas, una es dependiendo de sus
caracteristicas histologicas, dependiendo del
tamafio de los vasos: simple o capilar, que se
encuentran habitualmente en la piel; caver-
noso, con su presentacién mds frecuente en
el subcutdneo; tipo higroma quistico, que se
componen de grandes espacios linfaticos quis-
ticos, siendo estos ultimos los mds comunes
enel cuello™”.

Los sintomas suelen ser variados e inespe-
cificos y dependen de la zona en donde se en-
cuentre la lesion, pudiendo ser asintomadticos
o llegar a generar obstruccién de la via aérea
en casos mds severos>>”%. Para el diagnéstico
también hay que considerar el sitio de origen,
se puede usar el apoyo de distintas imdgenes
como: ecografia, donde se pueden observar
lesiones quisticas sin flujo vascular; tomografia
computarizada y resonancia magnética que
dardn una idea mas clara de la anatomia y de
la extensién de la masa, ademads de descartar
una lesion vascular®. Sin embargo, lo que dard
el diagndstico definitivo es el andlisis histol6-
gico, lo cual es importante en adultos, sobre
todo para la exclusion de patologias malignas**

Tradicionalmente el tratamiento consiste
en la resecciéon quirdrgica completa, aunque
existen casos en los que no se puede resecar
completamente debido a la complejidad de la
zona e infiltracién de tejidos vecinos. Ademas,
considerando que el linfangioma no tiene
riesgo de malignizacidn, se debe evitar realizar
cirugias mutilantes**°. Estudios recientes han
demostrado la utilidad de otras alternativas de
tratamiento, como el uso de agentes esclero-
santes, entre ellos la bleomicina y OK-432. Este
ultimo se obtiene del estreptococo pyogenes
grupo Ay posee un efecto inmunomodulador?,
que se usa en caso de masas muy grandes o que
estén en relacion a estructuras nobles®’.

Loslinfangiomas, independiente de su tipo
histolégico, tienen un excelente prondstico
cuando se logra resecar completamente la le-
sion. Por el contrario, cuando la reseccion es
parcial, la recidiva alcanza hasta un 10%-15%
durante el primer ano’.

Dada la escasa literatura de este tipo de

lesiones y lo infrecuente que es su presenta-
cién en adultos, es que se decide presentar el
caso clinico de una paciente que present6 un
linfangioma en el seno piriforme.

Caso Clinico

Paciente de sexo femenino de 40 afios, con
antecedentes de tabaquismo, consulta por
odinofagia, disfagia leve a liquidos y dolor
cervical de un mes de evolucién. Al examen
otorrinolaringolégico general no se evidencian
signos de anormalidad.

Entre los exdimenes complementarios reali-
zados destaca la nasofibroscopia, que evidencia
una masa violdcea de aproximadamente 10x10
mm en el seno piriforme derecho, sin otras
alteraciones faringolaringeas (Figura 1). La
tomografia de cuello con medio de contraste
muestra en hipofaringe, a nivel del seno pi-
riforme derecho un engrosamiento pseudo
nodular de densidad de partes blandas de
aproximadamente 15 x 5 mm, que no realza
con contraste endovenoso y que determina
obliteracién parcial de seno piriforme derecho
(Figura 2). Considerando los antecedentes y
exdmenes de apoyo diagndstico se decide rea-
lizar una laringoscopia directa de suspension
y reseccion total del tumor con utilizacion de
los microelectrodos de tungsteno del profesor
Basterra. La biopsia diferida de la lesién infor-
ma un linfangioma.

La paciente evoluciona con buenas con-
diciones generales post cirugia. No presenta
signos de recidiva al momento de la aceptacion
de este articulo.

Discusion

El linfangioma es una malformacién lin-
fatica poco comun, de etiologia adn incierta,
con baja incidencia en la poblacién adulta®, se
clasifica dentro de las malformaciones vascu-
lares como una lesién de bajo flujo!'. Si bien
su presentaciéon mds frecuente es en cabeza
y cuello, son escasos los casos reportados en
faringe*'>"*. Los sintomas que se pueden ma-
nifestar varfan segun la zona donde aparezca
el tumor, en el ejemplo del caso clinico, al co-
rresponder al seno piriforme puede ser desde
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Figura 1. Masa violacea de aproximadamente 10x10 mm en
el seno piriforme derecho sefalizada por cabeza de flecha.

Figura 2. Tomografia computarizada de cuello con con-
traste, a nivel del seno piriforme derecho un engrosamiento
pseudo nodular de densidad de partes blandas de aproxima-
damente 15x5 mm, que no realza con contraste endovenoso
y que determina obliteracion parcial de seno piriforme dere-
cho, esta sefnalizada por flecha.

asintomadtico hasta producir obstruccién de la
via aérea. También puede producir disfagia,
odinofagia y disfonia (si son tumoraciones
grandes que invaden o comprimen hacia los
nervios laringeos)'. Los diagnésticos diferen-
ciales deben ajustarse al lugar de aparicion, en
el caso de una presentacién atipica, como es
la hipofaringe; deben descartarse otras masas
benignas, lipomas, teratomas, hemangiomas y
quistes de arcos branquiales.

Por otro lado, también hay que descartar
masas de origen maligno, como carcinomas
epidermoides o de glandulas salivales, sarco-
mas, linfomas, entre otros.>. Serd necesario
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el uso de exdmenes complementarios para
aproximarse al diagndstico, inicialmente se
debe realizar una nasofibroscopia, luego el
estudio imagenoldgico va a depender de la
clinica del paciente y de la disponibilidad de
éstos: si nos encontramos frente a una masa
cervical, inicialmente se puede iniciar con una
ecografia por su bajo costo, amplia disponi-
bilidad y tener la ventaja de que no se irradia
al paciente; en ésta se observan cavidades
quisticas con o sin loculaciones?. Se describe
que el estudio imagenoldgico de eleccién es
la tomografia computarizada con medio de
contraste. En general, se observa un tumor
hipodenso que puede ser multilocular, con
una cdpsula delgada que no realza con el medio
de contraste y puede desplazar las estructuras
adyacentes. Ademds, permitird descartar ex-
tensién intratordcica que ocurre en un 10% de
los casos’ y realizar planificaciéon quirtrgica. El
estudio puede complementarse con resonan-
cia magnética, que demuestra una lesién con
hipointensidad en T1 e hiperintensidad en
T2, sin realce después de la administraciéon de
contraste®". Finalmente la biopsia serd la que
dé el diagnostico final'.

En cuanto a la etapificacién de los linfa-
giomas se ha propuesto un sistema en base a
la ubicacién y extensién de la lesion: estadio
1 es infrahioideo/unilateral; estadio 2 corres-
ponde a suprahioideo/unilateral; estadio 3 es
infrahioideo y suprahioideo unilateral; estadio
4 infrahioideo bilateral, y, estadio 5 infrahioi-
deo y suprahioideo bilateral. Esta clasificacién
permite predecir el prondstico. Se vio que a
mayor estadio, mayores secuelas, mayores
complicaciones postoperatorias, mayor nu-
mero de cirugias necesarias para resecar por
completo la enfermedad y mayor persistencia
de la lesion ',

Conclusion

Los linfangiomas de la regién cervical en
adultos son lesiones de baja incidencia, benig-
nas, hay que considerarla dentro del abanico de
diagnosticos diferenciales que se pueden tener
para una masa hipofaringea. El tratamiento de
eleccién es el quirtrgico y lo mas importante
es resecarlo por completo para disminuir la
posibilidad de recurrencia.
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