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Malformacion venolinfatica en via aérea de aparicion tardia

en un adolescente. Reporte de un caso

Late-onset venolymphatic airway malformation in an adolescent.

A case report

Katherin Borda P, Carlos Moreno G.', Nicolds Castellanos B.!

Resumen

Las malformaciones venolinféiticas constituyen un grupo de lesiones congénitas pro-
ducto de errores en la morfogénesis vascular con manifestaciones clinicas heterogéneas
seglin su ubicacién. Pueden no ser detectadas al nacimiento, pero, al aumentar de ta-
mano a progresivamente, se vuelven evidentes con sintomas especificos de acuerdo con
su localizacién, siendo la region cervicofacial un drea critica, dado el riesgo de compro-
miso de la via aérea. A continuacidn, se presenta el caso de un adolescente masculino,
manejado en hospital pedidtrico de alta complejidad, que presenté aumento de volu-
men progresivo en piso de boca y regién submaxilar, inicialmente, considerado como
una angina de Ludwig, colapsando su via aérea que requirié traqueostomia y drenaje,
evidenciando contenido hematico. Las imédgenes diagndsticas mostraron una malfor-
macion mixta venolinfatica macroquistica, que fue tratada mediante escleroterapia con
bleomicina, con regresiéon de la lesién y sin recurrencia de esta.
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Abstract

Venolymphatic malformations are a group of congenital lesions resulting from errors in
vascular morphogenesis with heterogeneous clinical manifestations depending on their lo-
cation. They may not be detected at birth but become evident as they progressively increase
in size, showing specific symptoms according to their location. The cervicofacial region is cri-
tical due to the risk of airway compromise. Herein, we present the case of a male adolescent
managed at a highly complex pediatric hospital who presented with progressive swelling in
the floor of the mouth and submandibular region initially considered as Ludwig’s angina,
resulting in airway collapse requiring tracheostomy and drainage, revealing hematic con-
tent. Diagnostic imaging showed a macrocystic venolymphatic malformation, which was
treated with bleomycin sclerotherapy resulting in its regression without recurrence.
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Introduccion

Las malformaciones linfiticas (ML) y ve-
nolinfaticas (MVL) son producto de errores
congénitos en la angiogénesis, siendo fre-
cuentemente diagnosticadas in utero o en la
infancia, permitiendo un abordaje temprano
para prevenir complicaciones. La cabeza y el
cuello son la regién mas frecuentemente afec-
tada, representando el 60% de los casos, lo cual
supone un riesgo importante en aquellas que

se ubican en la via aérea o adyacente a ella. En
ocasiones excepcionales, pueden pasar desa-
percibidas y manifestarse en la adolescencia o
adultez, debido a su crecimiento progresivo.
En este trabajo, se presenta el caso de un ado-
lescente masculino, que debuta con edema de
piso de boca y regioén submaxilar izquierda,
inicialmente manejado como una sialoadenitis
y angina de Ludwig, sin embargo, con imége-
nes y estudios angiolégicos que evidencian una
MVL mixta tratada con escleroterapia.
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Caso Clinico

Paciente masculino, de 17 afios, sin an-
tecedentes médicos, con cuadro clinico de
cuatro dias de evolucién caracterizado por
disfagia y edema de piso de boca y regién
submaxilar izquierda, sin signos inflamato-
rios locales o sistémicos (Figura 1A). Acudié
a hospital de primer nivel, donde realizaron
ecografia de glandulas salivales que evidencié
inflamacién en espacios sublingual y sub-
maxilar, y una coleccion de 22 cc sugestiva
de absceso. Se sospecho sialoadenitis bacte-
rianas, se inicié6 manejo con clindamicina
y penicilina, sin mejoria clinica y empeo-
ramiento sintomdtico después de 48 horas.
Por lo anterior, se escalond tratamiento a
ampicilina/sulbactam, considerando posible
angina de Ludwig.

Fue remitido a hospital de cuarto nivel,
donde se descarté respuesta inflamatoria
sistémica paraclinica por hemograma con
leucocitos de 5030 células/campo y PCR
levemente elevada 18.4mg/dL. Se realizé
nasolaringoscopia, que mostré aumento de
volumen y retroposicién de base de lengua
en contacto con epiglotis, desplazdndola a
posterior u obstruyendo parcialmente la via
aérea. La tomografia contrastada de cuello
evidencié una lesién en piso de boca, de
41 x 22 x 22 mm, con aire en su interior, sin
realce con contraste, adyacente a la glandula
submaxilar izquierda que disminuia el didme-

tro de la via aérea en la orofaringe (Figuras
1By 1C).

Present6 aumento de volumen marcado
en piso de boca asociado a disnea, estridor y
desaturacion, por lo que se llevé a traqueos-
tomia de urgencia y drenaje transoral de
region sublingual y submaxilar, con salida de
20cc de contenido hemdtico con codgulos. Se
solicité una resonancia magnética de cuello
contrastada y una angiorresonancia, eviden-
ciando una lesién multiquistica, de bordes
lobulados, con intensidad heterogénea en T1
e hiperintensa en T2, con aparicién de lagos
intralesionales con contraste, que obliteraba
la via aérea retrolingual, compatible con
MVL mixta macroquistica (Figuras 2A 'y 2B).
Se descart6 aporte arterial del eje carotideo
interno, carotideo externo y vertebral con
angiografia (Figuras 2Cy 2D).

Fue llevado a escleroterapia percutdnea
guiada por ecografia, puncionando lago ve-
noso submaxilar principal. Se inyect6 medio
de contraste que descarté comunicacién de la
lesién con el sistema venoso central. Posterior-
mente, se infiltré con bleomicina 4UI. Durante
la primera semana posterior al procedimiento,
se evidencié una regresién importante de la
lesion, permitiendo la decanulacion exitosa y
el egreso del paciente. Se realizé una segunda
infiltracion con agente esclerosante dos meses
después, sin complicaciones. A la fecha, no ha
presentado recurrencia de la lesién tras un ano
de seguimiento.

Figura 1. A) Edema de piso de boca de predominio en regién sublingual izquierda. B) y C) TAC contrastada de cuello en corte coronal y
axial que evidencia masa con densidad de tejidos blandos, con compromiso de la base y hemilengua izquierda, en contacto con la glandula

submandibular ipsilateral, con fenémeno obstructivo sobre la via aérea.
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Figura 2. A) y B) RMN contrastada
de cuello axial y coronal T1Fat-
Sat con contraste, con imagen
con intensidad de sefial quistica y
componente sélido que realza con
contraste, en la base y cuerpo de
la hemilengua izquierda, se asocia
a importante edema de tejidos
blandos, compatible con MLV ma-
croquistica. €) y D) Angiografia con
trayecto arterial interno y externo,
sin aportes a la lesion.

Discusiéon

Las anomalias vasculares son lesiones pro-
ducto de una morfogénesis anormal de los
tejidos vasculares. Se presentan desde el naci-
miento’ y se clasifican en tumores con carac-
teristicas proliferativas y malformaciones sin
verdadera proliferacién y con un crecimiento
proporcional al individuo®. Adicionalmente,
pueden ser categorizadas en anomalias de
bajo flujo (malformaciones linfaticas, venosas
y venolinfiticas) y anomalias de alto flujo o
malformaciones arteriovenosas’. También
son clasificadas en microquisticas (< 1-2 cm),
macroquisticas o mixtas (> 1-2 cm)*.

Su incidencia es de 1:2.000-4.000, sin va-
riacion entre géneros y razas’. Las ML/MLV,
frecuentemente, son diagnosticadas in utero®.
El 50% de las ML estdn presentes al nacer, y el
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80% seran detectadas antes de los 2 anos. Solo
unos pocos casos se vuelven sintomaticos en la
edad adulta, como en el presente caso, donde
presenta su aparicion a la edad de 17 afios’.
Este tipo de malformaciones se diagnostican
en la cabeza y el cuello en casi el 60% de los
casos®, y particularmente al realizar diagndstico
prenatal, se identifica alteracion de la via aérea
con efecto de masa, requiriendo de ex utero in-
trapartum treatment (EXIT)’. En otras edades
de presentacién, el crecimiento es proporcio-
nal al del individuo, pero pueden presentar
un crecimiento agudo en el contexto de una
hemorragia intralesional', infecciones virales
de via aérea superior, cambios hormonales
o trauma, requiriendo manejo inmediato®.
Existen multiples clasificaciones para una eva-
luacién y diagnéstico estandarizado de las ano-
malias vasculares, destacindose la publicada
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por la Sociedad Internacional para el Estudio
de Anomalias Vasculares (ISSVA), desarrollada
en 1996, siendo reevaluada y modificada por
ultima vez en 2018 (Tabla 1)''. De acuerdo
a esta, el presente caso corresponde a una
malformacion vascular mixta venosa-linfatica.

Para el estudio de las lesiones cervicales des-
critas anteriormente, la modalidad de imagen
de primera linea es la ecografia. Esta técnica de
imagen proporciona informacién valiosa para
el diagnéstico diferencial, incluyendo la loca-
lizacién anatémica, dimensiones, morfologia
y contenido de la lesién, asi como su patrén
de vascularizacién. En el caso especifico de las
ML, éstas se manifiestan en la ecografia como
masas quisticas multiloculadas, caracterizadas
por la presencia de septos internos de variado
grosor'?. Es importante destacar que estas lesio-
nes no muestran flujo al realizar estudios con
Doppler color, con la excepcién de sus septos™®.

Las modalidades de imagen como la to-
mografia computarizada (TC) y la resonancia
magnética (RM) son esenciales para evaluar
la extensién de las lesiones, el compromiso
visceral y la destruccién ésea®. En la TC, las
lesiones se presentan como masas lobuladas

con densidad de fluido, que pueden mostrar
niveles fluido-fluido dependiendo de su com-
posicion, e incluso presentar hiperdensidad en
caso de hemorragia. La adicién de contraste
puede evidenciar un leve realce de los septos
y la cépsula’®. Por otro lado, en la RM, estas
lesiones linféticas presentan hipointensidad
en las secuencias T1 e hiperintensidad en las
secuencias T2. Las secuencias T1 contrastadas
pueden evidenciar realce de los septos. En
presencia de contenido mixto veno-linfético,
las secuencias en T1 presentan senal interme-
dia con areas heterogéneas de hiperintensidad
si hay hemorragia, y en T2, hiperintensidad
heterogénea. En estas lesiones mixtas, el
contraste mostrard un realce parcheado con
lagos venosos que son evidentes también con
angiorresonancia'.

El manejo de las ML que comprometen
la via aérea requiere un enfoque especifico e
interdisciplinario. En el caso de las lesiones
congénitas, el diagndstico prenatal permite la
estabilizacion de la via aérea, la intubacién yla
traqueostomia al momento del parto. La apari-
cién de estas malformaciones en otros grupos
etarios, como en el presente caso, implica la

Tabla 1. Clasificacion de anomalias vasculares ISSVA 2018

Tumores vasculares

Benignos Simple
Localmente Capilares (MC)
igrej'V?S 0 Linfaticas (ML)

orderline

Venosas (MV)
Arteriovenosas

(MAV)*

Fistulas
arteriovenosas*

Malignos

Anomalias Vasculares

Malformaciones vasculares

Mixtos
(dos o mas lesiones
vasculares encontradas en
una lesion)
Capilar- venosa (MCV)
Capilar-linfatica (MCL)
Capilar-arteriovenosa
(MCAV)
Venosa-linfatica (MVL)

Capilar-linfatica-venosa
(MCLV)
Capilar-linfatica-
arteriovenosa (MCLAV)
Capilar-venosa-arteriovenosa
(MCVAV)
Capilar-linfatica-venosa-
arteriovenosa (MCLVAV)

De grandes
vasos

Lesiones en
el origen,
curso, numero,
longitud,
diametro,
comunicaciéon
0 persistencia
embrionaria
de vasos
sanguineos
mayores, que
tengan nombre
anatémico

Asociados a otras
anomalias

Sindrome de Klippel-
Trenaunay

Sindrome de Parkes Weber

Sindrome de Servelle-
Martorell

Sindrome de Sturge-Weber
Sindrome de Maffuci
Sindrome CLOVES
Sindrome de Proteus

Sindrome de Brannayam-
Riley-Ruvalcaba

Sindrome CLAPO

*Lesiones de alto flujo
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identificacién de signos como apnea obstructi-
va del suefio, disfagia, sialorrea, limitaciéon para
la masticacién y el habla, estridor, taquipnea,
esfuerzo inspiratorio o cianosis, indicativos
de una obstruccién inminente de la via aérea
extrinseca o intrinseca'.

Dependiendo de la clinica y la severidad,
puede utilizarse la ventilacién no invasiva o
la intubacién traqueal para asegurar la via
aérea mientras se da manejo. Sin embargo,
ante clinica severa, crecimiento progresivo
asociado a sangrado intralesional, infeccién,
lesiones multinivel o complejas, o previendo
inflamacién postratamiento, la elecciéon serd
la traqueostomia®, como se decidié con el
paciente en mencioén. Se conoce que el 14%
de los pacientes con ML cervical presentan
sintomas de via aérea y el 8.3% requieren
traqueostomia, logrando la decanulacién en
el 40% de los casos".

Una vez asegurada la via aérea, se debe rea-
lizar el manejo individualizado de estas lesio-
nes, teniendo en consideracion su localizacion
y tamafo. Las ML y MVL microquisticas son
mds invasivas y dificiles de tratar, con riesgo
de recurrencia/persistencia’®, por lo cual usual-
mente son llevadas a manejo quirtrgico. Por
otra parte, lesiones macroquisticas permiten la
aspiracién de contenido y administracion de
agentes esclerosantes que causan destrucciéony
obliteracion de la lesion. Dentro de los agentes
esclerosantes se encuentran el etanol, sulfato de
tetradecilo, doxiciclina, 4cido acético, solucion
salina hiperténica, bleomicina y OK-432'. En
el presente caso, el esclerosante usado fue la
bleomicina, al haberse reportado que produci-
rfa una menor respuesta inflamatoria y edema,
haciéndolo ideal para su uso alrededor de
estructuras como la 6rbita, la lengua, la boca,
las estructuras neurovasculares y la via aérea'.

Conclusiéon

El presente caso clinico ejemplifica el
abordaje diagnéstico de una masa en regiéon
submandibular en un paciente adolescente/
adulto sin antecedentes, donde se destaca
la importancia de diagndsticos diferencia-
les como patologia infecciosa de glandulas
salivales y de espacios profundos del cuello.
Ademds, se enfatiza en la importancia de las
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diferentes imagenes diagndsticas al estudiar
masas cervicales, donde las lesiones quisti-
cas con caracteristicas especificas hacen el
diagnéstico de MVL y permiten orientar el
tratamiento. Se destaca lo atipico de este tipo
de patologia en edad adolescente/adulta y se
enfatiza en la decision de priorizar la clinica de
obstruccién de via aérea con el aseguramiento
de ésta, incluso mediante traqueostomia, en
caso de requerirse.

Declaraciéon de consentimiento

Se solicité al paciente permitir la obtencién
de informacién sobre su caso y la toma de
imdgenes relevantes para su publicacion. Se
obtuvo consentimiento informado por escrito.
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