CARTAS CIENTIFICAS

Secuelas de la cirugia de las
malformaciones linfaticas

Sequelae of surgery for lymphatic
malformations

Sra. Editora,

Las malformaciones linfaticas (ML) son un tipo de anomalia
vascular caracterizada por conductos linfaticos displasicos
que forman cavidades quisticas y albergan linfa. Tienen
una incidencia de 1 en 2000-4000 recién nacidos y hasta el
80% asientan en cabeza y cuello’?. Aunque se trata de una
enfermedad benigna, de acuerdo a su localizacion pueden
tener repercusiones funcionales, estéticas e incluso vita-
les cuando anidan en zonas criticas. Durante muchos afos
el tratamiento de las ML se baso en la extirpacion total
debido al error conceptual de considerarlas un tumor reci-
divante; sin embargo, debido al riesgo de complicaciones
de estos procedimientos, el desarrollo de la inmunoterapia
y la radiologia intervencionista, el tratamiento conservador
es actualmente la primera linea®. Se describe una serie de
pacientes menores de 15 anos con secuelas derivadas del
tratamiento quirtrgico de ML, intervenidos entre 2002 y
2022 en diferentes centros hospitalarios y controlados en
nuestra unidad de anomalias vasculares, en donde se brinda
asistencia a un promedio anual de 150 pacientes con mal-
formaciones linfaticas aisladas y sindromicas.

Se incluyeron 46 pacientes (52% mujeres) con una edad
media al momento de la intervencion quirirgica de 30 meses
(rango 1-57) y el 80% de los sujetos fueron operados entre
2002 y 2012, siendo la indicacion quirdrgica en todos los
casos el fracaso de la escleroterapia y ausencia de trata-
miento farmacolégico. El 50% de las ML se localizaban en
la region cervicofacial, 15 se limitaban al cuello, 6 eran
toracoaxilares y 2 pacientes tenian la malformacién en el
suelo de la boca con compromiso lingual. El principal tipo
de ML fue la mixta (n=21/46) seguida por las macroquisticas
(n=17) y las microquisticas (n=8). El 87% de las compli-
caciones fueron neurologicas (40/46), fundamentalmente
paralisis faciales periféricas (n=17), la mayoria parciales
por compromiso de la rama mandibular (13/17) y 4 paralisis
faciales periféricas totales (fig. 1A). Nueve pacientes tenian
paralisis diafragmatica unilateral por lesion del nervio fré-
nico, 7 nifos presentaban secuelas por lesion del nervio
espinal de los cuales 3 requirieron tratamiento ortopédico

por escapula alada (fig. 1B). Se documentaron 5 lesiones uni-
laterales del nervio laringeo recurrente y 2 pacientes con
dismotilidad lingual secundaria a dafno del nervio hipogloso
mayor. Las complicaciones restantes (13%, 6/46) eran defor-
midades corporales por hipoplasia mamaria unilateral grave
con indicacion de reconstruccion (fig. 1C). La tabla 1 resume
las caracteristicas de la poblacion analizada.

Las malformaciones linfaticas se producen mayoritaria-
mente por mutaciones en el gen PIK3CA y suelen localizarse
en la zona cervicofacial®. Durante afos la cirugia fue el
tratamiento principal de las ML, sin embargo, debido a su
tasa de complicaciones que puede alcanzar hasta un 33%,
especialmente neuroldgicas (4-7%), v a que hasta el 53%
de los pacientes presentaban enfermedad residual tras la
intervencion, en la actualidad la escleroterapia, la rapami-
cina y el alpelisib son opciones terapéuticas mas eficaces y
seguras’. El tratamiento quirirgico se reserva para los casos
que requieren una resolucion a corto plazo, como la obs-
truccion de la via aérea y otras situaciones particulares.
Cuando no es necesario realizar un debulking con urgen-
cia, la terapia escalonada y conservadora ha demostrado
ser la mejor opcion para disminuir la morbimortalidad®. La
eleccion del tratamiento se basa en la edad del paciente,
localizacion de la malformacion, gravedad de los sintomas,
el tamano y tipo de la ML y el objetivo terapéutico con-
sensuado. No existe una terapia mas eficaz que otra, ya
que son complementarias y cada caso particular requerira
de una u otra técnica o la combinacion de las mismas. En
definitiva, esta serie de complicaciones son similares a las
descritas en la literatura y permiten recordar que las ML
son una enfermedad benigna y no tumoral que requieren
un tratamiento multidisciplinario con el objetivo principal
de conservar la integridad funcional y secundariamente la
armonia del entorno corporal. En este sentido, proponemos
un decalogo de las ML:

1. Las ML no se reproducen, son malformaciones y no
tumores

2. El concepto de recidiva no existe, se expanden por acl-
mulo de linfa si existe enfermedad residual

3. Se recomienda una evaluacion del sistema linfatico
mediante linforresonancia magnética para descartar
trastornos de la conduccion linfatica (anomalia linfatica
del conducto central por ejemplo)

4. Realizar estudio genético siempre que sea posible dada
la existencia de mutaciones susceptibles de terapia diri-
gida (KRAS, PIK3CA).

Figura 1

Distintas secuelas tras la extirpacion quirtrgica radical de malformaciones linfaticas. Paralisis facial periférica total

en ML cervicofacial intervenida (A), escapula alada por lesion del nervio espinal (B) e hipoplasia mamaria derecha con pérdida

significativa de tejidos blandos (C).
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Tabla 1 Caracteristicas de la poblacion estudiada (n=46)
Variable n %
Masculino 22 47,8
Femenino 24 52,2
Edad media 30m -

L. cervicofacial 23 50

L. cervical 15 32,6
L. toracoaxilar 6 13

L. suelo de la boca y lengua 2 4,3
ML mixta 21 45,6
ML macroquistica 17 36,9
ML microquistica 8 17,4
PFPP 13 28,2
PFPT 4 8,7
Paralisis diafragmatica 9 19,5
Lesion del nervio espinal 7 15,2
Hipoplasia mamaria 6 13
Paralisis del NLR 5 10,86
Lesion del nervio hipogloso 2 4,3

L: localizacion; m: meses; ML: malformacion linfatica; NLR: ner-
vio laringeo recurrente: PFPP: paralisis facial periférica parcial;
PFPT: paralisis facial periférica total.

5. Hay mdltiples opciones terapéuticas: esclerosis, farma-
cos y cirugia. Se recomienda su uso escalonado y en ese
orden, si es posible

6. En caso de indicacion quirtrgica deben evitarse los
abordajes radicales debido al riesgo de complicaciones

7. Las lesiones residuales tras intervenciones quirirgicas
son subsidiarias de esclerosis y tratamiento farmacolo-
gico

8. El reciente avance en el conocimiento de vias patogé-
nicas ha permitido el uso de nuevos farmacos como el
alpelisib

9. El tratamiento multidisciplinario se asocia a mejores
resultados

10. La conformacion de equipos de anomalias vasculares
mejora los desenlaces y facilita la toma de decisiones
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