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Lymphatic malformations: Diagnostic-therapeutic management

and current nomenclature

Sr. Editor,

Escribimos esta carta con relacién al articulo publicado en
noviembre de 2020, por Rodriguez Alvarado et al.’: «Quilotérax
bilateral y ascitis quilosa como consecuencia de la rotura
espontanea de un linfangioma retroperitoneal», y que hemos
leido con gran interés. A propédsito del mismo nos gustaria
realizar una serie de consideraciones al respecto.

En primer lugar, observamos que tanto en el titulo del
trabajo de nuestros compaiieros, asi como en varias ocasiones
a lo largo del texto, se utiliza el término linfangioma para
referirse a la malformacién linfatica congénita que presenta el
paciente. En el afio 1996, la International Society for the Study of
Vascular Anomalies (ISSVA) publicé su primera estandarizacién
de la terminologia de acuerdo con las malformaciones y los
tumores vasculares. Esta clasificacién, mejorada y ampliada
en 2014 y mas recientemente en 2018, es la actualmente
utilizada por todos los profesionales dedicados al manejo de
las anomalias vasculares, tanto en la infancia como en el
paciente adulto (tabla 1)%. En esta clasificacién, el término
linfangioma se considera descatalogado. Por lo tanto, la
malformacién diagnosticada en el paciente se trata de una
malformacién linfatica comin (ML), que podria ser macro-
quistica, microquistica o mixta (con ambos componentes), en
funcién de su morfologia.

En segundo lugar, el paciente que nos presentan fue
sometido inicialmente a un estudio de imagen mediante
tomografia axial computarizada (TAC), y posteriormente
hasta a tres procedimientos quirdrgicos (segmentectomia
hepatica y ligadura del conducto linfatico toracico bilateral) a
fin de solventar el quilotérax bilateral y la ascitis quilosa
presentadas por el mismo. Una vez realizados los procedi-
mientos previos, los autores refieren que fueron descartadas
todas las etiologias médicas posibles y se realizé una
linfografia guiada por resonancia magnética nuclear (RMN)

la cual fue diagnéstica de una ML a nivel retroperitoneal. En
este sentido, coincidimos con el Dr. Rodriguez et al. en que el
quilotérax es la causa mas comun de derrame pleural
neonatal. Su origen suele ser posquirturgico o traumatico, y
es excepcional su aparicién esponténea, al igual que sucede
entre la poblacién adulta. Por lo tanto, ante un varén sano de
37 afios, sin antecedentes médico-quirdrgicos de interés,
consideramos que habria sido oportuno realizar un estudio
completo inicial, dirigido a descartar, entre otras causas, una
ML asociada. Este planteamiento podria haber evitado las
intervenciones quirdrgicas previamente mencionadas.

Una vez realizado el diagnéstico certero de ML retroperi-
toneal, los autores propusieron un correcto manejo especifico
de la misma, inicialmente con sirolimus. Con ello disminuyé
considerablemente el débito de la lesién, pero de manera no
resolutiva. Por lo tanto, fueron asociadas dosis bajas de
radioterapia dirigidas hacia la ML. Los autores no mencionan
la posologia a la cual fue administrado el sirolimus, asi como
su duracién. La eficacia de este farmaco en las ML no es
inmediata, y por ello consideramos que habria sido de gran
interés para el lector una definicién estricta de la via de
administracién y dosis del mismo, asi como su duracién. Por
su parte, dado su controvertido potencial de malignizacién en
malformaciones vasculares, la radioterapia es una alternativa
terapéutica con un uso decreciente en las Ultimas décadas en
este tipo de lesiones®.

Coincidimos con los autores en que la localizacién
retroperitoneal y perivascular limita la exéresis quirtrgica
de la lesién. Sin embargo, existen otras alternativas, cada vez
mas aceptadas para su manejo, como la esclerosis percutanea
guiada por RMN*°,

En conclusién, nos gustaria felicitar a los autores por su
aportaciéon con el infrecuente caso clinico que nos presentan.
El interesante mundo de las anomalias vasculares se encuen-
tra en un momento de eclosién y avance cientifico. El
exponencial aumento progresivo de los estudios que hacen
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Tabla 1 - Clasificacién de las anomalias vasculares de la ISSVA (ultima actualizacién de 2018)

Anomalias vasculares

Tumores vasculares

Malformaciones
vasculares

-Benignos Simple Combinada
-Borderline
(localmente
agresivos)
-Malignos
-Capilar -M venocapilar
-Linfatica -M linfaticocapilar
-Venosas -M arteriovenosa-capilar

-Arteriovenosas -M venolinfatica
-Fistula -M venolinfética-capilar
arteriovenosa
-M arteriovenosa-
venosa-capilar
-M arteriovenosa-
venosa-linfatica- capilar

-M arteriovenosa-linfatica-capilar

De vasos mayores Asociados a otras anomalias

-Sindrome de Klippel-Trenaunay
Tipo canal o -Sindrome de Parkes-Weber
malformaciones -Sindrome de Servelle-Martorell
vasculares troncales. -Sindrome de Sturge-Weber

-MC de extremidad + hipertrofia de

extremidad no progresiva congénita

-Sindrome de Maffucci

-MC Macrocefalia

-MC Microcefalia

-Sindrome de Cloves

-Sindrome de Proteus

-Sindrome de Bannayan-Riley-

Ruvalcaba

-Sindrome CLAPO

referencia a este tipo de anomalias es el fiel reflejo de este
actual crecimiento. Sin embargo, uno de los principales
obstaculos en el entendimiento y manejo de estas malforma-
ciones continda siendo la baja adherencia a la nomenclatura
estandarizada, que dificulta la lectura y comprension de la
bibliografia existente al respecto. Por lo tanto, a fin de mejorar
y colaborar con el desarrollo actual de las ML, el uso riguroso
de una nomenclatura adecuada deberia ser una prioridad.
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