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RESUMEN

Introduccién: Los hemangiolinfangiomas son malformaciones
congénitas derivadas del sistema linfatico y vascular que se
presentan como una tumoraciéon que condiciona problemas
estéticos y funcionales. El manejo de éstos incluye vigilancia,
terapia esclerosante y extirpacion o reduccién de volumen.
Nuestro objetivo es presentar la planeacién estratégica en el
manejo del hemangiolinfangioma toracoabdominal gigante
en un paciente pediatrico. Presentacién del caso: Paciente
masculino de dos aios y cuatro meses, con hemangiolinfan-
gioma toracoabdominal gigante, detectado prenatalmente
y confirmado al nacer, el cual condiciona la limitacién de la
movilidad y que se proyecta preoperatoriamente al paciente
con un peso corporal mayor al 100%, el cual ingresé pesando
27 kg, presentando una tumoracion derecha desde el hueco
axilar hasta la regidn inguinal, asi como una tumoracién con-
tralateral que abarcé el hombro izquierdo y la cara lateral del
torax; se establecié una reseccion por etapas en una sesién
multidisciplinaria. Durante la primera cirugia se colocaron ac-
cesos venosos, asi como una monitorizacion invasiva, traza-
do de colgajos, incisién amplia, ligadura de vasos nutricios,
reseccion en bloque de la tumoracidn, colocacién de drenaje
y rotacién de colgajos. Los hallazgos fueron: tumor 15 kg y
una evolucién del paciente satisfactorio. Dos meses después
se incrementd de volumen la lesién contralateral, por lo que
se realizd la segunda cirugia con las mismas directrices que
la previa. Los hallazgos de ésta fue sélo un tumor 785 g. Pre-
sentd una coleccidn en sitio de herida quirirgica ameritando
drenaje. A los seis meses de la ultima cirugia no hubo recidiva.
Discusién: El hemangiolinfangioma toracoabdominal es poco
frecuente en los nifos, pero se requiere de un manejo quirur-
gico para las lesiones gigantes con repercusion sistémica. Ex-
ponemos la experiencia en el manejo exitoso de un paciente
pediatrico con un hemangiolinfangioma gigante obtenido de
una cuidadosa planeacién estratégica y multidisciplinaria.
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ABSTRACT

Introduction: Hemangiolymphangiomas are congenital mal-
formations of the lymphatic and vascular system. The clini-
cal symptom is a tumor that causes esthetic and functional
troubles. The management of the patients can include
monitor symptoms, sclerosing therapy and the extirpation
or reduction of the volume of the tumor. The objective of
this article is to state the strategic plan of giant toracoab-
dominal hemangiolymphangioma management in children.
Clinical case: Two year old, male with giant toracoabdomi-
nal hemangiolymphangioma, prenatal detection confirmed
at birth. With the preoperative projection of 100% of total
body weight of patient. To admission the patient weight 27
kg, a tumor since the axilary fossa to the inguinal area and
showed a collateral tumor over the left shoulder and the
side face of thorax. A multidisciplinary team decided a two
steps resection. The first surgery consisted of placement of
venous access, invasive monitoring. a long incision and the
nutrient vessels were ligated, the tumor was removed in a
block, after that it was placed a drainer and the flaps were
rotated. Findings tumor 15 kg, the evolution of the patient
was satisfactory. Two months after, shows an increase of the
left axilar lesion, so we decided to performing the surgery
under the same lines that the previous. Findings: tumor of
785 g. Six months after the patient hasn’t showed signs of
relapse. Discussion: Toracoabdominal hemangiolymphan-
gioma in Childs is rare, the giant lesions and systemic trou-
bles, requires an accurate surgical management. The case
presented before was the result of a carefully planned and
multidisciplinary strategy.
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INTRODUCCION

Los hemangiolinfangiomas son malformaciones con-
génitas derivadas del sistema linfatico, las cuales
representan el 5% de las neoplasias benignas en los
nifios.! Estas pueden aparecer en cualquier parte del
cuerpo, aunque su localizacion mas frecuente es en
el cuello con un 75-90% de los casos, principalmente
en el lado izquierdo, con una relacién 2:1. Su inciden-
cia es de 1:12 000 en recién nacidos vivos, con predo-
minio en el sexo masculino. El 40-65% esta presente
en el nacimiento y un 80-90% se manifiesta antes de
los dos primeros afios de vida, lo que disminuye su
aparicién hacia los 16 anos de edad.'?

Su etiologia no esta clara, sin embargo, se consi-
deran varias teorias; entre ellas, una alteracion alre-
dedor de la sexta semana de gestacion cuando no se
presenta una adecuada formacién de los sacos yu-
gulares a nivel vascular. Otra teoria postula que los
hemangiolinfangiomas son el resultado de depdsitos
de tejido linfatico en areas equivocadas durante la
embriogénesis; finalmente, la ultima teoria postula
que éstos son una construccién anormal del sistema
linfatico, lo que hace que no haya una conexidn hacia
los canales linfaticos centrales."3#

La presentacion clinica de forma inicial de los he-
mangiolinfangiomas es variada; su signo mas comun
es una tumoraciéon que puede condicionar problemas
estéticos y funcionales. El dolor es raro, a menos que
presente sangrado o infeccién en el mismo."3

Existen publicaciones que sugieren una conduc-
ta expectante para las malformaciones linfaticas,
pero la mayoria de los autores concuerdan en que
se requiere algun tipo de tratamiento, ya que en su
evoluciéon pueden presentar afectacion en diversos
érganos.'s

Dentro del tratamiento se encuentran otras alter-
nativas terapéuticas, tales como la inyeccién intra-
lesional de agentes esclerosantes como el OK-432,
bleomicina y otros.”>® Sin embargo, la reseccién
quirurgica sigue siendo la piedra angular en el tra-
tamiento, aunque los resultados no siempre son sa-
tisfactorios debido a las complicaciones, las cuales
incluyen dafos en las estructuras circundantes como
los nervios y los vasos sanguineos; éstas tienen una
recurrencia del 10 al 53%, reportando una tasa de
mortalidad hasta de 2 a 6% que esta asociada con
infecciones.>®

El objetivo del presente trabajo es presentar la
planeacidon estratégica y multidisciplinaria en el ma-
nejo del hemangiolinfangioma toracoabdominal gi-
gante en un paciente pediatrico.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de dos afios y cuatro meses de
vida quien es residente de Gémez Palacio, Duran-
go. Tiene el antecedente de un hemangiolinfangio-
ma toracoabdominal gigante, el cual fue detectado

mediante ultrasonido en el periodo neonatal y fue
confirmado desde su nacimiento como una tumo-
racidn en la cara anterolateral de térax bilateral, la
cual abarcé el 30% de la superficie del mismo. El
paciente se manejé de forma conservadora, perma-
neciendo hospitalizado por un mes. Sin embargo,
presentd un crecimiento progresivo que se acentud
los seis meses previos a su ingreso. La tumoracioén
condiciond una limitaciéon de la movilidad al ocupar
todo el segmento toracoabdominal derecho con una
proyeccion preoperatoria del 100% del peso corpo-
ral del paciente.

En la exploracidn fisica (Figura 1) a su ingreso, el
paciente se encontré con un peso de 27 kg y una ta-
lla de 89 cm; presenta una lesién redondeada que
abarca la cara anterolateral toracoabdominal dere-
cha desde el hueco axilar hasta la regién inguinal;
esta lesion es de 80 x 20 cm y tiene una proyeccién
hacia el exterior; es de coloracion vino, de consisten-
cia blanda, bordes delimitados y con una red veno-
sa colateral. Esta se ingurgita al momento del llanto,
pero no presenta cambios de temperatura, ni es do-
lorosa al momento de la palpacién. Esta tumoracion
desplaza hacia arriba el miembro toracico derecho y
la tumoracién contralateral que abarca el miembro
toracico izquierdo y la cara lateral del térax.

Se inicid el protocolo de estudio y se realizaron
estudios de laboratorio en los que se reporté ane-
mia, lo que amerité una transfusiéon de concentrado
eritrocitario en dos ocasiones e incrementé en forma
minima la hemoglobina; sin embargo, se observé un
incremento en el tamano de la lesidn, lo que nos hizo
suponer un componente vascular con secuestro im-
portante.

Se realizé una angiotomografia toracoabdominal
(Figura 2), identificando una tumoracién de compo-

Figura 1. Paciente a su ingreso.
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nente mixto que tiene una densidad de sangre y linfa,
ademads de un componente vascular proveniente de
la arteria subclavia derecha; también presenté cola-
terales de las intercostales y sin involucro de érganos
vitales con datos sugestivos de hemangiolinfangio-
ma. Se corroboraron las mismas caracteristicas en la

Figura 2. Angiotomografia.

Figura 3.

Monitorizacion
invasiva y
trazado de
colgajos.
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lesion de menor tamano a nivel izquierdo, por lo que
se identificdé que era necesario el manejo quirurgico
debido al volumen y secuestro de la tumoracién.

Se realizd una sesién multidisciplinaria con el Co-
mité de Bioética y los diferentes servicios quirur-
gicos pediatricos (Cirugia Pediatrica, Oncocirugia
Pediatrica, Cirugia Plastica y Reconstructiva Pediatri-
ca), Anestesiologia y Terapia Intensiva Pediatrica, asi
como los servicios de apoyo (Laboratorio, Radiolo-
gia y Banco de Sangre), estableciéndose la reseccion
de la lesién de mayor tamano en un primer tiempo,
con un monitoreo invasivo por los Servicios de Anes-
tesiologia y Terapia Pediatrica. Posteriormente, se
establecid el trazado de colgajos para la cobertura
del lecho quirurgico para iniciar mediante el control
vascular de las arterias nutricias y la identificacién
del plexo braquial a fin de evita la lesién de sus ele-
mentos. Ademads se realizé una valoracién por los
Servicios de Hematologia Pediatrica, quienes sugirie-
ron tener disponibles dos volumenes circulantes de
concentrados eritrocitarios para poder prevenir en
caso de descompensacién al momento de la resec-
cion de la lesidn. El paciente se valoré también por el
Servicio de Gastropediatria, por lo que se realizaron
modificaciones en la dieta y se establecié el manejo
parenteral para la recuperacién caldrica proteica en
el prequirurgico y postquirurgico.

El dia 14 de junio de 2012, se realizé la cirugia, pre-
viamente con el consentimiento informado de los pa-
dres y una vez advertidos los riesgos, complicaciones
y beneficios de un procedimiento de tal magnitud.

Asi, se inicid la cirugia con la colocacién de los ac-
cesos venosos, mohnitorizacion invasiva, trazado de
colgajos (Figura 3), incisién amplia y ligadura de va-
sos nutricios; asi como con la reseccidn en bloque
de la tumoracidn con preservacion de estructuras del
plexo braquial identificadas. Por ultimo, se realizé la
colocacidon de drenaje y la rotaciéon de colgajos para
cubrir el drea cruenta; lo anterior tuvo los siguientes
hallazgos: tumor de 15 kg y sangrado de dos litros
en el que se mantuvo la estabilidad hemodindmica
transfundiendo concentrados eritrocitarios de 1 000
mL, asi como plasma fresco congelado de 600 mL,
500 mL de almiddn al 6% y cristaloides.

El paciente ingresé a Terapia Intensiva Pediatrica
para un manejo postquirurgico en el que se incluye-
ron analgésicos opiaceos, cobertura de antibidticos
clindamicina y dicloxacilina; el manejo de la ventila-
cion y del estado hemodinamico se realizé con ex-
tubacion a las dos horas de forma programada y sin
complicaciones. El paciente permanecié dos dias en
la Unidad de Terapia Intensiva Pediatrica, y al tercer
dia, se reinicid la via oral; evolucionando de forma
satisfactoria por lo que se le retird el drenaje al sép-
timo dia.

Se descartaron complicaciones utilizando ultraso-
nido, sin embargo, presenté dehiscencia parcial limi-
tada en dos sitios de sutura de la herida quirdrgica.
Aunque, posteriormente egresé con reporte histopa-
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tolégico de hemangiolinfangioma de piel y tejidos
blandos (Figura 4).

Durante el seguimiento a los dos meses del pos-
tquirurgico, presenté un incremento del volumen de
la lesién axilar izquierda, probablemente como un fe-
némeno compensatorio del flujo linfatico (Figura 5),
por lo que fue necesario modificar la proyeccién de
la segunda etapa (inicialmente a los seis meses pos-
tquirurgicos) y someterlo de forma temprana a una
reseccion mediante una previa planeacién multidis-
ciplinaria.

El segundo procedimiento se llevé a cabo con las
mismas directrices y cuidados que la tumoracion del
lado derecho, sin embargo, presentd una lesién de la

Figura 4.

Posterior a la
reseccion
quirdrgica.

Figura 5. Segunda cirugia.

arteria axilar, por lo que se reparé ésta en forma pri-
maria; tuvo como hallazgos un hemangiolinfangioma
de miembro toracico izquierdo con compromiso de
estructuras vasculares y sin lesién de estructuras ner-
viosas del plexo izquierdo. El peso de la lesion fue de
785 g y tuvo un sangrado de 1 030 mL, lo que ame-
ritd enoxaparina por manipulaciéon de arteria axilar.
Durante el transquirtrgico, ameritdé una transfusién
de concentrados eritrocitarios de 700 mL, plasma
fresco congelado de 300 mL y albumina de 10 mL.
Ingresé a la Unidad de Terapia Intensiva Pediatrica
en fase lll, en la que se logré su extubacidon a las 24
horas sin complicaciones; permanecié en la Unidad
48 horas, sin embargo, desarrollé como complica-
cién, una coleccidn en el sitio de la herida quirurgi-
ca, lo que amerité un nuevo manejo quirurgico para
drenaje (Figura 6). Finalmente egresé a su domicilio
con una adecuada fuerza, tono y movilidad de las ex-
tremidades. Al sexto mes de la ultima cirugia no pre-
senté datos de recidiva.

DISCUSION

El hemangiolinfangioma toracoabdominal es una
patologia poco frecuente en nifos; su presentaciéon
clinica esta caracterizada por una masa blanda, fluc-
tuante y con crecimiento lento lo que se exacerba
previamente al diagnéstico.

Figura 6. Complicacién de un absceso en la herida quirur-
gica.



Arch Inv Mat Inf 2013;V(3):113-117

En los ultimos afos se ha optado por el manejo mé-
dico conservador de las tumoraciones de origen linfa-
tico, sin embargo, para el tratamiento de las lesiones
gigantes con una repercusion sistémica como es nues-
tro caso, se requiere de un manejo quirurgico planifi-
cado para poder obtener los mejores resultados.

El hemangiolinfangioma gigante macroquistico
tiene un mejor prondstico al no infiltrar estructuras
vitales y ser resecable en la mayoria de los casos. In-
cluso, existen reportes aislados de tumoraciones que
equiparan o sobrepasan el peso corporal de los pa-
cientes.

Exponemos la experiencia en el manejo exitoso de
un paciente pedidtrico con un hemangiolinfangioma
gigante obtenido de una cuidadosa planeacion estra-
tégica y multidisciplinaria.
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