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Resumen

Introduccion: Las anomalias vasogénicas son patologias poco frecuentes, contando con un patrén difuso; provocando
problemas funcionales y estéticos que son un reto para el cirujano. Caso clinico: Masculino de 3 meses de edad, el cual
se observa una lesion extracraneal orbitofrontotemporal derecha que afecta la funcionalidad de los movientos oculares y
apertura palpebral. Conclusiones: En casos de lesiones gigantes el objetivo del tratamiento es la reduccién o exéresis de
la lesién para preservar la funcién de los érganos implicados.
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linfatica.

Abstract

Introduction: Vascular anomalies are infrequent pathologies with a diffused pattern, they produce aesthetic and functional
problems that represent a challenge for surgeons. Clinical case: 3-months-old male that shows a right orbitofrontotemporal
extracranial lesion that affects ocular movements and eyelid opening. Conclusions: The primary objective in the treatment
of giant lesions is the reduction and excision of the lesion in the aim of preserving the function of the affected organs.

Key words: Hemangiolymphangioma, vascular anomalies, hemangioma, vascular tumors, lymphangioma, lymphatic
malformations.

Introduccién afectadas son similares siendo mas frecuentes la cabeza

y region cervicofacial; para el tratamiento de esta patologia

Los hemangiolinfangiomas son anomalias de origen
vasogeénico poco frecuentes, siendo un reto el diagnéstico
y tratamiento de las lesiones, presentandose al nacimiento
con un crecimiento progresivo y volumen considerable que
repercuten en la anatomia y funcionalidad los pacientes. La
literatura nos demuestra que el sexo femenino es mayormen-
te afectada con una relacién de 1:0,4; a pesar de tener una
histologia combinada la relaciéon de las areas anatomicas
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es necesario la comprension de la biologia y genética de la
lesidn, por tal motivo fue elaborada la clasificaciéon de ano-
malias vasculares la cual se menciona mas adelante'® Los
estudios de imagen prenatal son necesarios para el diagnos-
tico de anomalias vasculares observandose en 50% a 60%
de los casos, la literatura americana y alemana coinciden
que el 90% de los pacientes son identificados antes de los
2 anos de edad?*. Entre los factores mas importantes para
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el manejo quirurgico de la lesion son el tamafo, ubicacion
anatémica y edad del paciente®. El tratamiento en multiples
ocasiones es combinado, sin embargo, debemos tener claro
que la exéresis completa de la lesién es complicada®, ya que
estas anomalias mixtas de origen vasogénico son difusas y
de crecimiento rapidamente progresivo.
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Paciente masculino de 3 meses de edad, sin contar con
antecedentes de importancia prenatal, encontrandose con
una lesion orbitofrontotemporal derecha referida desde el na-
cimiento con aumento progresivo del mismo. A la exploracion
fisica se encuentra una lesién orbitofrontotemporal derecha
de gran tamafo que limita la abduccion del globo ocular y
apertura palpebral de forma importante, pupilas isocéricas re-
activas. A la palpacion se identifica una masa de consistencia
blanda, desplazante e indolora que sobrepasa la linea media
nasal. Durante el internamiento, se realizaron estudios com-
plementarios de marcadores tumorales; mostrando resultados
negativos. La resonancia magnética de craneo secuencia T1
contrastada mostrd una lesion Unica extracraneal de 120x69
mm con reforzamiento intralesional, contando con numerosos
elementos vasculares y extension a la region periorbitaria con
afeccion a la grasa periocular anterior (Figura 1).

Debido al tamafio, ubicacion y afeccién clinica se opta por
el tratamiento quirdrgico; durante el transoperatorio se obser-
va una lesion sangrante de consistencia blanda, adherida al
tejido celular subcutaneo con extension a la porcion supero-
medial orbitaria que provoca efecto de masa; identificando
infiltracion a grasa periorbitaria por movimientos oculares al
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momento de la reseccion (Figura 2).

El estudio histopatoldgico mostrd vasos dilatados con
hiperproliferacién de globulos rojos combinados con vasos
linfaticos rodeados de estroma sin lesion epitelial infilirante
confirmando el diagndstico de hemangiolinfangioma (Figura
3).

Discusion

El hemangiolinfangioma es una anomalia vascular de
tipo benigna donde se identifica un patrén mixto arquitec-
ténico de vasos sanguineos y linfaticos anormales; para el
entendimiento de esta patologia se valorara a través de la
clasificacién de anomalias vasculares (Tabla 1), este sistema
fue modificado en el 2014 en Melbourne.

Diviéndose en dos grupos principales; neoplasias vas-
culares y malformaciones vasculares®’ dentro del grupo de
tumores vasculares la lesion principal con relacién a nuestro
caso son los hemangiomas, el cual comprende 2 fases: fase
de crecimiento o proliferativa y fase involutiva. En la fase
proliferativa actuan dos procesos del desarrollo de vasos san-
guineos en el cual se encuentra la angiogénesis (crecimiento
de nuevos vasos a partir de vasos sanguineos preexistentes)
y la vasculogénesis (proceso por el cual forman nuevos vasos
por diferenciacion y migracién de las células progenitoras en-
doteliales). La angiogénesis alterada es el factor méas impor-
tante que participa en la fisiopatologia de los hemangiomas
produciendo células hiperplasicas, aumento de los mastocitos
y proliferacion endotelial vascular, provocando formacién de
capilares andmalos. Estas caracteristicas persisten en etapas
tempranas que suelen durar hasta los 10 meses y mantener

Figura 1. Estudios de Imagen. A. Corte sagital. Resonancia Magnética de craneo secuencia T1 con gadolinio. Se muestra una lesién extracraneal que refuerza al
medio de contraste la cual se extiende hasta la porcién orbitofrontal, invadiendo el tejido periorbitario; B. Corte Coronal. Lesién unica hiperintensa (120 mm x 69

mm) evidenciando aumento de la vasculatura intralesional.
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Figura 2. A. Vista frontal. Preoperatorio. Tumor que afecta la porcién orbitofrontotemporal, con aumento del volumen de la regién supraorbital provocando ptosis
derecha; B. Vista lateral. Postoperatorio. Reseccién tumoral.

Figura 3. Corte histolégico. Tincién de hematoxilina-eosina. A. Componente capilar; B. Tejido graso; C. Proliferacion de vasos linfaticos;
D. Quiste linfatico; E-F. Musculo estriado; G. Linfa, material proteinaceo.
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su tamafo por afos; posteriormente, inicia la fase involutiva,
la cual puede detenerse el crecimiento de la lesidén obser-
vandose una disminucién de la celularidad y normalizacion
en el conteo de mastocitos®'?, existiendo probabilidades
de regresion de la lesion de hasta 50% de los pacientes
menores de 5 afos'%mientras en la vasculogénesis se ha
observado el aumento de aparicion de arterias anémalas en
aquellos pacientes con hemangiomas de gran tamafio®°'".
Se ha identificado la participacion de marcadores y factores
de crecimiento relacionados en ambos procesos; tales como
el factor de crecimiento fibroblastico basico (bFGF) denomi-
nado actualmente FGF-2 y el factor de crecimiento endotelial
vascular (VEGF), siendo este un factor de regulacion en la
angiogénesis de los hemangiomas, observandose niveles de
VEGF aumentados en lesiones tratadas quirtrgica y medica-
mente en comparacion con aquellas que remitieron de forma
espontanea, entre otros se encuentran la colagenasa tipo IV y
la selectina E8%'213, A pesar de su fisiopatologia y distribucién
solo el 20% de los pacientes presenta lesiones multiples''. En
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el grupo de malformaciones vasculares la principal anomalia
a describir son las malformaciones linfaticas o también lla-
mados linfangiomas siendo lesiones que derivan del sistema
linfatico considerados como una anomalia benigna®. Aun no
se tiene con exactitud el origen del desarrollo de estas mal-
formaciones, sin embargo, existen dos grandes vertientes
que involucran la forma de extension. La teoria de formacion
centrifuga en la cual el sistema linfatico se genera de los 5
sacos primitivos que provienen del sistema venoso, donde
las bolsas endoteliales provinientes de los sacos yugulares
salen para formar el sistema linfatico, en comparacion con la
teoria centripeta donde el desarrollo del sistema linfatico lo
atribuyen a las hendiduras mesenquimales del reticulo del
plexo, extendiendose hacia los sacos yugulares®'. En resu-
men estas teorias muestran alteracion en los mecanismos de
formacioén del sistema linfatico-sistema venoso, entre otras
causas congeénitas se encuentran el crecimiento anormal del
tejido linfatico de la vena cardinal y errores de la eliminacion
de material linfatico®'*. Las causas adquiridas son menos

Tabla 1. Clasificacion de anomalias vasculares®’

Tumores vasculares

Benigno Lesiones simples

- Hemangiomas infantiles - Malformaciones capilares
- Hemangiomas congénitos - Malformaciones linfaticas
(RICH - NICH)* - Malformaciones venosas
- "Angioma tufted"
- Hemangioma de células - Fistula arteriovenosa
fusiformes

- Hemangioma epitelioide

- Granuloma piogeno

- Otros

Tumores vasculares
localmente agresivos o
boderline

- Hemangioendotelioma
kaposiforme

- Hemangioendotelioma
retiforme

- Angioendotelioma
intralinfatico papilar (PILA)
- Hemangioendotelioma
compuesto

- Sarcoma de Kaposi

- Otros

Tumores vasculares
malignos

- Angiosarcoma

- Hemangioendotelioma
epitelioide

- Otros

*RICH (Hemangiomas Congénitos Rapidamente Involutivos); *“NICH (Hemangiomas Congénitos No-Involutivos).

Malformaciones vasculares

- Malformaciones arteriovenosas

Otras anomalias

asociadas
Lesiones combinadas (Alto flujo)
- Malformacion capilar-venosa Sindromes
(CVM)
- Malformacion capilar-linfatica
(LMC)

- Malformacion capilar-
arteriovenosa (CAVM)

- Malformacién linfo-venosa (LVM)
- Malformacion capilar-linfatica-
venosa (CLVM)

- Malformacion capilar-linfatica-
arteriovenosa (CLAVM)

- Malformacion capilar-venosa-
arteriovenosa (CVAVM)

- Malformacion capilar-linfatica-
venosa-arteriovenosa (CLVAVM)
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Tabla 2. Estadificacion de malformaciones linfaticas de cabeza y cuello'>'”
Estadio Localizacién de la lesion Complicaciones (%)
| Infrahioideo unilateral 17%
Il Suprahioideo unilateral 41%
Il Suprahioideo e infrahioideo unilaterales 67%
Y Suprahioideo bilateral 80%
\Y Suprahioideo e infrahioideo bilateral 100%

frecuentes, encontrandose la inflamacién crénica, trauma-
tismos e infecciones''s. Mulliken y Glowacki clasificaron las
anomalias vasculares basados en su biologia, histologia y
evolucion natural, posteriormente, las malformaciones linfati-
cas fueron clasificadas por subtipos segun su morfologia en
macroquistico, microquistico y combinadas®®'%; donde McGill
y Mulliken establecieron que las malformaciones linfaticas
cervicofaciales se clasificaran segun su localizacion como
tipo | y tipo Il, adoptando las caracteristicas morfoldgicas y
como referencia principal el musculo milohioideo. Tipo | son
lesiones ubicadas por debajo del nivel del muisculo con pre-
dominio de caracteristicas macroquisticas, mientras que las
malformaciones linfaticas tipo Il se encuentran por encima de
dicho musculo con caracteristicas morfoldgicas predominan-
tes del tipo microquistico*'®. Los linfangiomas microquisticos
generalmente no son limitados, cuentan con vasos linfaticos
pequefos, siendo infiltrativos con minima respuesta a terapia
esclerosante, mientras tanto los linfangiomas macroquisticos
estan bien circunstritos, presentando una mayor respuesta
a la escleroterapia, sin embargo, en ambos grupos se han
observado mejores resultados con la exéresis total; indivi-
dualizando el organo y extension afectados*®'¢'7. A pesar de
las clasificaciones antes mencionadas es necesario conocer
la estadificacion que contribuy6 De Serres et al., ya que el
aporte de esta clasificacion acerca de malformaciones linfa-
ticas de cabeza y cuello, en el cual mostraron el porcentaje
de complicaciones en relacidon al manejo quirdrgico con el
estadio de la enfermedad valorando el prondéstico funcional
segun la ubicacién anatémica (Tabla 2)'51718,

La historia natural de ambas patologias varian encontran-
do diferencias significativas, los hemangiomas muestran un
rapido crecimiento en los primeros meses de vida con un por-
centaje de hasta el 50% de los casos con regresion esponta-
nea, identificando hiperplasia endotelial e hipercelularidad de
mastocitos, en comparacién con malformaciones vasculares
teniendo conteos normales de mastocitos acompafados de
elementos vasculares como capilares arteriales, linfaticos y
venosos siendo mas frecuentes los tipos combinados® 01218,
El tratamiento de lesiones combinadas depende de varios
factores, ya que algunos pacientes con linfangiomas la escle-
roterapia es una opcién de tratamiento inicial, sin embargo,
en caso de lesiones de gran tamafio que involucran érganos
vitales para la mecanica diaria tales como la lengua, 6rbita,
laringe y mediastino'®® es recomendable valorar el mane-
jo quirurgico debido a la afeccion funcional y estética que
provocan. En la serie de Weigiang Tang y Lihua Xiao en el
cual presentaron un estudio restrospectivo de 253 pacientes
con lesiones orbitarias recurrentes en el cual fueron tratados
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quirdrgicamente, reportaron que las cuatro manifestaciones
mas frecuentes fueron exoftalmos (139 casos), masas pe-
riorbitarias o ptosis (79 casos), dolor orbitario (39 casos) y
pérdida de la agudeza visual (35 casos); reportando solo 26
casos de hemangiolinfangiomas (10,3%)?'. La literatura ha
recomendado el manejo quirurgico en lesiones perioculares
(primaria o refractararia), parpado y 6rbita, con el objetivo de
limitar la estética facial, astigmatismo, estrabismo y ptosis. A
pesar de que los hemangiolinfangiomas son raros, algunos
hemangiomas orbitarios involucran la porciéon superomedial
de la 6rbita afectando el arco marginal e invadiendo el tendén
oblicuo superior®'®, en nuestro caso la anomalia vasogénica
invade la grasa periocular anterior siendo una lesién de
comportamiento infiltrativo, motivo por el cual la reseccion
completa es dificil, sin embargo, el tratamiento quirdrgico
tiene como objetivo la mayor reseccion posible para lograr
mejorar la funcionalidad del 6rgano afectado?'-22.

Conclusion

A pesar de contar con la posibilidad de regresiéon de la
lesidn, existe un porcentaje alto que no se produzca, por
tal motivo tenemos que individualizar el sitio y extension de
la lesién. Un gran nimero de casos son tratados debido a
factores estéticos, sin embargo, en nuestro caso el tamafio
del tumor es importante ya que invade la grasa periocular
produciendo limitaciéon de la abduccién del globo ocular por
compresion y ptosis derecha, debido a estos factores y pre-
vio analisis se opta por el manejo quirdrgico. Es claro que la
reseccion completa es dificil, por tal motivo el objetivo de la
cirugia es mejorar la funcionalidad, estabilidad psicosocial y
evitar complicaciones a largo plazo, asi también obtener un
buen resultado estético.
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