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CASO CLINICO

Malformacion linfatica facial mixta. Caso clinico

C. G. Morovic * C. Vidal * N. Leiva ¢ S. Véliz

ABSTRACT
Mixed facial lymphatic malformation - Case report

Lymphangiomas are a common form of vascular malformation of the lymphatic vessels, mainly in the head
and neck region. Most cases are progressive evolution and require a multidisciplinary approach. Currently, the
first therapeutic option is sclerotherapy, leaving surgery for the treatment of remaining lesions. Objective: To
present a case of facial lymphatic malformation (LM) treated with sclerotherapy, surgery and orthodontics in
a 15-year follow up. Case report: A one-year-old female patient who consulted health professionals due to a
progressive volume increase of the soft parts of her right cheek. The imaging study confirmed the diagnosis of
microcystic lymphatic malformation. It was managed with OK-432 sclerotherapy and Bleomycin. At 2 years
of age, the patient response was considered adequate; an intralesional submandibular surgical excision was
then performed, with partial resection of the lesion. The biopsy confirmed the diagnosis of microcystic LM.
Six months after, a re-resection was planned using the same approach and removing the remaining lesion, with
favorable development until the age of 9 years when the patient required surgery and orthodontic management
due to intraoral recurrence. No major developments until the age of 13 when a new orthodontic surgery and
handling are planned to perform right oral commissure suspension. Conclusion: LM management by scle-
rotherapy, surgery, and orthodontics has shown the advantages of a multidisciplinary long-term treatment in
this case.
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RESUMEN

El linfangioma corresponde a una malformacion vascular de los vasos linfaticos, preferentemente de la region
de cabeza y cuello. La mayoria de los casos son de evolucion progresiva y requieren un manejo multidisci-
plinario. Actualmente la primera opcion terapéutica es la esclerosis, reservando la cirugia para el tratamiento
de las lesiones remanentes. Objetivo: Presentar un caso de malformacion linfatica (ML) facial, tratado con
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escleroterapia, cirugia y ortodoncia en un seguimiento a 15 afios. Caso clinico: Paciente de sexo femenino
que consulta al afio de edad por aumento de volumen progresivo de partes blandas en su mejilla derecha. El
estudio de imagenes confirm¢ el diagndstico de Malformacion Linfatica microquistica. Se manejo con escle-
rosis seriada con OK-432 y Bleomicina. A los 2 afios de edad se considerd que la respuesta era adecuada, y
se procedio a realizar extirpacion quirargica intralesional submandibular, con reseccion parcial de la lesion.
La biopsia confirm6 el diagnostico de ML microquistica. Seis meses después se planifico nueva reseccion
utilizando el mismo abordaje y extirpando lesion remanente, con evolucion favorable hasta la edad de 9 afios
en que requiere cirugia y manejo por ortodoncia, por recidiva de lesion a nivel intraoral. Evolucion favorable
hasta que a la edad de 13 afios se planifica nueva cirugia y manejo por ortodoncia para suspender la comisura
bucal derecha. Conclusién: El manejo de la ML mediante escleroterapia, cirugia, y ortodoncia muestra en este
caso las ventajas de un tratamiento multidisciplinarion a largo plazo.

(Palabras clave: Linfagioma, malformacion linfatica, tumor, vasos linfaticos, escleroterapia).
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Introduccion

La malformacion linfatica (ML) correspon-
de a una anomalia del desarrollo de los vasos
linfaticos, los cuales se encuentran dilatados
y llenos de linfa, formando quistes de tamafio
variable. Representan una de las malformacio-
nes vasculares mas frecuentes. El diagnostico
es en base a la sospecha clinica y se confirma
por imagenes, las que son bastante caracteris-
ticas y permiten establecer el tamafio de los
quistes'.

La resonancia nuclear magnética (RNM) es
el estudio de eleccion, especialmente cuando
hay compromiso de otras estructuras vascula-
res, y para establecer la relacion con estructu-
ras vecinas, como la compresion de via aérea.

El 80% de los casos se manifiestan durante
los 2 primeros afios de vida, cuya sintomato-
logia dependera de la zona donde se encuen-
tra ya sea deformidad, dificultad respiratoria,
anomalias dentomaxilares por invasion del
tejido entre las piezas dentarias, dificultad
para deglutir y/o hablar, infecciones y/o dolor.
Su localizacion es variable, predominando la
region cérvico-facial (75%) y la zona axilar
(20%). Otras ubicaciones de menor frecuen-
cia son mediastino, retro peritoneo, lengua y
extremidades. La regresion espontanea de las
ML esta descrita hasta el 6%, dependiendo de
las series.

La necesidad de tratarlas esta dado basi-
camente por su crecimiento progresivo que
puede provocar deformidad, compresion de
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estructuras vecinas y posibilidad de sangra-
miento y/o infeccion intralesional.

Originalmente estos pacientes se trataban
con exéresis quirargica pero esto ha ido cam-
biando dado las complicaciones, secuelas y al-
tos indices de recurrencia de las lesiones. Por
otra parte, los esclerosantes han tomado mayor
protagonismo demostrando tener alta eficacia
en muchos casos con minimos efectos colate-
rales*.

Se han utilizado multiples agentes escle-
rosantes entre los cuales se encuentra la bleo-
micina, alcohol, polidocanol, OK-432 entre
otros, reportandose diferencias en la respuesta
de la ML segun las caracteristicas morfolo-
gicas de las lesiones, mas que del agente en
particular utilizado siendo mas exitoso en los
macro quisticos y uniquisticos>®.

El objetivo del presente articulo es mostrar
un caso de ML facial mixta, en el que se tra-
t6 multidisciplinariamente con escleroterapia,
cirugia y ortodoncia en un seguimiento a 15
afios.

Caso clinico

Paciente que consulté al afio de edad por
un aumento de volumen progresivo en su me-
jilla derecha, con asimetria facial, descenso de
comisura oral derecha, sin compromiso esque-
letal, cuya clinica y radiologia era compatible
con ML (figura 1A). La ecografia facial, a los
18 meses de edad, realizada con transductor
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Figura 1. (A) Paciente de 18 meses
de edad portadora de ML en meji-
lla derecha de aumento progresivo;
(B) Aspecto clinico post esclerote-
rapia con OK432.

lineal de alta resolucion, mostraba lesion pre-
dominantemente micro quistica, con algunos
quistes que superaban los 15 mm de diametro.

Se planifico realizar esclerosis seriada de la
lesion, para lo cual se utilizo en 2 ocasiones +
OK-432 y en las 2 siguientes Bleomicina. To-
das se realizaron con 6-8 semanas de intervalo
bajo anestesia general. El procedimiento con-
sistio en el aspirado del contenido de los quis-
tes de mayor tamaio e inyeccion de OK 432,
en dosis de 0,1 mg disueltos en 10 cc de volu-
men total. Durante el primer procedimiento, al
4° dia presentd un importante aumento de vo-
lumen e inicid un cuadro de escarlatina (figura
1B), evolucionando con una disminucion de
la proyeccion de la mejilla e induracion local.
Similar procedimiento se realizo con la Bleo-
micina cuyas dosis no sobrepasaban 0,3-1 mg/
kg por sesion. En las posteriores infiltraciones,
presentd aumento de volumen mas discreto y
con menor reaccion local.

A la edad de 2 afios 4 meses, con la lesion
mas circunscrita, se consider6 que no tenia
mayor beneficio continuar con las esclerosis
y se planificd extirpacion quirtrgica intrale-
sional (figura 2A). Se utiliz6 abordaje externo
submandibular derecho, con reseccion parcial
de la lesion, la que comprometia espesor com-
pleto de la mejilla incluyendo musculatura

716

facial y mucosa vestibular. A los 15 dias post
operatorio se inici6 tratamiento compresivo
elastico y masoterapia, intentandose compre-
sion externa con mascara de acrilico pero que
fue mal tolerada por la paciente.

La biopsia confirmé el diagnostico de ML
microquistico con intersticio fibroso e infiltra-
cion inflamatoria linfocitaria. Seis meses des-
pués se planifico nueva reseccion utilizando el
mismo abordaje y extirpando lesion remanente
hacia cefalico (figura 2B). En el post operato-
rio se mantuvieron las medidas de compresion
facial previas a la cirugia.

Después de varios afios comenzo6 a presen-
tar molestias en relacion a lesiones vesiculares
en vestibulo oral que se mordia con frecuencia,
siendo interpretadas como recidiva local de su
ML (figura 2C). A los 9 afios de edad, se reali-
76 exéresis de la lesion con abordaje intraoral,
cuya biopsia mostraba ML con fibrosis difusa.
Dado el dificil manejo de la cicatrizacion in-
traoral ya que la paciente se mordia con fre-
cuencia presentando sangramiento e inflama-
cion local, se derivo a ortodoncia para manejo
de su anomalia dentomaxilar y confeccion de
un plano de apoyo intraoral.

Se disefid un aparato intraoral con prolon-
gacion vestibular completa que proporcionaba
un buen plano de apoyo intraoral que potencia-
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Figura 2. Después de cuatro procedimientos de esclerosis (A) pre operatorio; (B) A los 2 afios post cirugia; (C) A los 9 afios
presenta recidiva en zona vestibular con interposicion de mucosa comprometida al masticar.

ba la compresion externa (figura 3, A-B), Ade-
mas se instald aparatologia ortodoncica fija en
la zona dentaria anterosuperior para alinear y
nivelar el sector incisivo (figura 3, C-D). La
compresion interna/externa se indico por 15 h
diarias, con controles del aparato y rebasado
de acrilico de acuerdo al espacio que se iba
produciendo en el vestibulo.

Dado que el seguimiento de los ultimos 4
afios no mostrd recidiva local y la comisura
oral derecha se encontraba descendida e ina-
nimada, se programd una nueva cirugia para
suspender la comisura derecha, ayudado por el
soporte intraoral al que se le rebasa material
semanalmente agregando una zona mas alta
que levanta y da soporte a la comisura.

Discusion

La denominacion de ML reemplaza a la
antigua terminologia de linfangioma, linfan-
gioma capilar, higroma quistico, entre otras
denominaciones que llevaban a confusion. La
clasificacion de Mulliken y cols ubica las ML
dentro de las malformaciones vasculares que
comprometen a los vasos linfaticos’. Seglin sus
caracteristicas morfologicas y/o imagenes ra-
diologicas pueden ser macro quisticos, micro
quisticos o mixtos, lo que tiene connotacion
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desde el punto de vista de su tratamiento y
pronostico. Seguin distintos reportes* los ma-
cro quisticos tienen mejor respuesta a los es-
clerosantes, no asi los microquisticos, las mal-
formaciones vasculares mixtas y los pacientes
que han tenido cirugias previas.

El OK-432 (PICIBANIL) es una mezcla
liofilizada de Streptococo pyogenes del grupo
A, tipo 3 de origen humano tratada con Peni-
cilina G Potasica, que inactiva su virulencia,
pero que mantiene su capacidad de generar
una reaccion inflamatoria local. Al inyectarse
OK- 432 genera una reaccion inflamatoria lo-
cal y posterior reduccion de la masa tumoral
por adhesion y subsecuente fibrosis intralumi-
nal de los vasos® 3. Existen reportes referentes
a resultado exitoso después de un promedio de
2 infiltraciones en LM macro/uniquisticas y 6
veces para el tipo microquistico'#*'¢. Teniendo
ademas como ventaja sobre la cirugia de evitar
lesiones vasculares, nerviosas y de estructuras
vitales adyacentes.

La bleomicina es un antibiotico antitumoral
citotoxico que induce la degradacion del ADN
y por otra parte genera esclerosis del endote-
lio vascular. Tiene una amplia disponibilidad,
bajo costo y minimos efectos adversos. Su uso
intralesional no provocaria efectos toxicos so-
bre médula 6sea ni compromiso pulmonar cro-
nico ya que el pasaje a la circulacion es muy
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marginal y las dosis utilizadas no sobrepasan
0,3-1 mg/kg por sesion'’.

Estudios comparativos de ambos esclero-
santes no han demostrado diferencias signifi-
cativas en el éxito del tratamiento. En pacien-
tes con ML micro quistico que seran sometidos
a cirugia tendria el beneficio de reducir el ta-
mafio de la lesién y disminucion de la linforra-
gia postoperatoria.

La cirugia por muchos afios el tratamiento
de eleccion, es compleja, con riesgo de lesion
de estructuras nobles comprometidas y muchas
veces no logra la extirpacion completa de la
ML!8, Actualmente solo estaria reservada para
lesiones pequefias bien circunscritas, como
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Figura 3. El tratamiento ortodoncico
ha sido de gran ayuda para manejo de
la remodelacion del vestibulo oral (A)
Post extirpacion de remanente intrao-
ral; (B) Detalle del aparato intraoral
con prolongacién vestibular completa;
(C) Aparato en uso; (D) Aspecto actual
sin evidencia de recidiva local, pero
con asimetria de comisura, pendiente
de correccion con cirugia plastica re-
constructiva.

tratamiento Unico, extirpacion de remanente
fibroso previamente esclerosado o reduccion
intralesional de LM de gran tamafio (en con-
junto con esclerosis). La cirugia, presenta tasas
mas altas de recurrencias, de complicaciones y
de enfermedad sintomatica persistente.

La recidiva del linfagioma tras el trata-
miento con OK-432 segun Luzzatto y cols.!**
es del 11%.

En el caso presentado, la terapia esclero-
sante con OK-432 y bleomicina, disminuy6 en
forma importante el tamafio de la lesion inicial,
facilitando la cirugia posterior. Presenta recu-
rrencia local después de 6 afios, realizandose
extirpacion quirdrgica del remanente y manejo
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ortodoncico para tratamiento de deformidades
dentomaxilares y coadyuvante en la compre-
sion elastica y remodelacion del vestibulo oral.
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