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MALFORMACIONES
L INFATICAS
en pediatria:

AlgUNnos casos representativos

CLAUDIA PASCUAL MONTERO 2
MARIA I. MARTINEZ LEON 23
RODRIGO DOMINGUEZ PIEDRA 2

1 Complejo Hospitalario Universitario de Caceres
2 Hospital Materno-Infantil del H.R.U. de Malaga
3Telrads. Hospital Vithas Parque San Antonio. Malaga
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INTRODUCCION

1982 Mulliken & Glowacki. Biologica:

¢ N

Hemangiomas Malformaciones
Vasculares
AF. V15N Differentiating Features of Hemangiomas and Vascular Malformations

Hemangiomas Vascular Malformations

Exhibit cellular proliferation Compnsed of dysplastic vessels
Small or absent at birth Present at birth
Rapid growth during infancy Growth proportional to child

Involution durning childhood No regression

1993 Jackson et al. En funcion del FLUJO:;

Bajo flujo: aquellas con componente venoso/linfatico
Alto flujo: aquellas con componente arterial

1996 International Society for the Study of Vascular
Anomalies (ISSVA):
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INTRODUCCION

La ultima clasificacion de las malformaciones vasculares de la
Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias Vasculares
(ISSVA 2014) incluye las malformaciones linfaticas (ML) dentro del
grupo de “ Malformaciones Vasculares Simples” :

B 2014 Revised Classification of Vascular
Lesions from the International Society
for the Study of Vascular Anomalies:
Radiologic-Pathologic Update'

TUMORES VASCULARES

BENIGNOS Clasificacion +
LOCALMENTE AGRESIVOS/ BORDERLINE utilizada

MALIGNOS actualmente
MALFORMACIONES VASCULARES

COMBINADAS

COMUNES (QUISTICAS)
MACROQUISTICAS
MICROQUISTICAS
MIXTAS

ANOMALIA LINFATICA GENERALIZADA

SD. DE GORHAM-STOUT
LINFEDEMA PRIMARIO




MALFORMACIONES LINFATICAS (ML)
ORIGEN

Desconocido

3 teorias:

* No adecuado drenaje venoso

¢ “Secuestro linfatico”

e Sistemas linfaticos ”accesorios’




) B o gy " -o'\v?
iz Oy, 4 -1 5
, ol 4 = J
.‘ .:

B\ p 3 m 3 4 Congreso Nacional
. \‘—'

~
gia

MALFORMACIONES LINFATICAS:
CARACTERISTICAS

22 malformacion + frecuente: (12 malformaciones venosas)

TRIANGULO CERVICAL
POSTERIOR

65% presentes en el
otras malformaciones vasculares

%

elastica
No compresibles

Asintomaticas
Compresion / Obstruccion
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MALFORMACION ES LINFATICAS:
CLASIFICACION HISTOLOGICA

LINFANGIOMAS

- =
Cuello
» Cerca de sacos linfaticos
embrionarios
Diminutos
» Zona proximal extremidades
(brazos)

Epidermis y dermis

» Venoso- linfatico
Cualquier localizacion
+FR

A pesar de existir distintos tipos, todos son considerados como un espectro de
manifestaciones de la misma patologia ya que unicamente se diferencian por
su tamano vy en la mayoria de las ocasiones encontramos una mezcla de ellos.

Menor tamano

Lengua y suelo de la boca
Subcutaneo

Fsta clasificacion es HISTOLOGICA,

actualmente en desuso
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MALFORMACIONES LINFATICAS:
PRESENTACION RADIOLOGICA

MACRO- MICRO-

QUISTICAS QUISTICAS

 (Cabezay cuello * Quistes multiples + * Micro-macro
matriz sélida

* Piel normal * Piel engrosaday
edematosa
e + Sindrémica e Linfatico-venoso
(Down, Noonan,
CLOVES (Congenital

Lipomatous Overgrowth Vascular
Malformations and Epidermal
Nevi)
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MALFORMACIONES LINFATICAS:
DIAGNOSTICO POR IMAGEN

RX SIMPLE

Util para:

- Valorar la relacion de la lesion con el resto de estructuras.

- Buscar calcificaciones intralesionales (flebolitos, lo que nos orientaria a un
componente venoso)

- Encontrar anomalias 0seas asociadas.

ECOGRAFIA

*Macro/Micro Quistes anecoicos

. Las microquisticas pueden presentarse como hiperecogénicas por elevado n2 de interfases que
tiene que atravesar el haz de ultrasonidos.

*+/- Contenido ecogénico (hemorragia intralesional vs sobreinfeccion)
*Doppler:

* No flujo intraquistico
* Flujo septal

TC + CONTRASTE

Util para:

- Valorar la relacion de la lesion con el resto de estructuras.
- Las malformaciones linfaticas se presentan:
Lesiones quisticas hipodensas.
Realce septal.
Niveles liquido- liquido si componente hematico.
- Valora estructuras oseas circundantes identificando posibles lesiones liticas asociadas.

RESONANCIA
GOLD STANDARD

* Macro/Micro Quistes
*Septos internos
eTécnica mas Util para valorar EXTENSION de la lesidn
*Senal:
. Iso-Hipo T1 / hiper T2.
. Nivel liquido-liquido
. Microquisticos no realce (o pseudorealce difuso por muchos septos)
. Macroquisticos realce septal y en anillo. PROTOCOLO RM:-

T2 SG, STIR, Eco gradiente, T1 +/- SG, +/- contraste
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CASOS
REPRESENTATIVOS
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Paciente 2 anos. Acude a urgencias por tumoracion malar derecha,
no dolorosa, no adherida a planos profundos. Sin clinica respiratoria
ni otra sintomatologia. Piel suprayacente sin alteraciones.

Lesion malar derecha localizada en el tejido celular subcutaneo,
por encima de la rama mandibular derecha ( flecha ) ,en
intimo contacto con el musculo masetero Ipsilateral (asterisco
verde) al que rechaza sin llegar a infiltrarlo, y situada lateral a |a
slandula parotida pero sin llegar a depender de ella.

Es multiquistica (quiste de mayor tamano de 17 mm) con septos
en su interior ( flecha amarilla) y sin senal doppler.
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T1 axial T2 axial T1+C

No realce tras contraste

Lesion de partes blandas (flecha roi2) situada en tejido celular subcutaneo, en
contacto con musculo masetero pero sin infiltracion del mismo y con el extremo
anterior del lobulo superficial de la parotida, tambien sin infiltrarla.

ES multiquistica (hiperintensa en T2 e hipointensa en T1) con quiste dominante de
aproximadamente 20 x 15 x 18 mm y quistes de 1-2 mm mas anteriores.

Hallazgos de malformacion linfatica macroquistica.

ML MALAR DERECHA
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Nino de 6 anos que acude por proptosis de ojo derecho de un dia de
evolucion y edema palpebral ya resuelto. Sin otra sintomatologia.
En fondo de 0jo se observa tortuosidad arterial

TC+C

2

CORONAL

P.,

( *"D

AXIAL VENTANA HUESO

Se observan , Intraconales, el mayor de unos 27
mm, adyacente al musculo oblicuo mayor derecho, que rodean al nervio
6ptico y provocan una ligera proptosis del globo ocular. No se objetiva
afectacion de las estructuras oseas adyacentes.
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AXIALT1
En la orbita derecha se identifica una intraconal, con limites bien

delimitados y septos finos. Rodea el nervio optico vy desplaza hacia fuera la
musculatura extrinseca ocular sin infiltrarla, produciendo una leve proptosis. Presenta
una senal hiperintensa en T2, con pequenas zonas hiperintensas en T1 y baja senal
en T2 en relacidon con probable . Leve realce tras contraste Iv en
fases mas tardias, lo que indica componente venoso de la lesidon

M. veno-linfatica ORBITARIA IZQDA
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(Gestacion de 27 semanas y 5 dias.
Feto con tumoracion quistica lateral cervical derecha.

AXIAL T2
MALFORMACIONES LINFATICAS EN RM FETAL: Dx PRENATAL

*10-15% regresidn espontanea

*Masa unilocular = conversion a multilocular

*DX: 22-32 trimestre de gestacion

*No confundir con translucencia nucal posterior (12 trimestre)

*Tto: reseccidn vs inyeccion intrauterina de esclerosante (OK-432) (en ensayo)

AN
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Paciente 3 anos con tumoracion cervical derecha que
presenta desde la noche anterior tos con dificultad respiratoria

superior derecha que hace signo de la silueta con el
corazon, desplaza la traqguea hacia la izquierda y hacia abajo al bronquio
superior, por lo que se localiza en mediastino anterosuperior.
Aumento de densidad basal derecho en probable relacion con atelectasia y
pinzamiento del seno costofréenico derecho.

Lesion multiquistica con niveles liquido-liquido Componente intratoracico de la lesion
- . - " , ' i ) . '

Dcha. |

Extensa afectacion laterocervical derecha que presenta multiples quistes de
diferentes tamanos, con en su interior que sugieren sangrado.
La lesion tiene componente intratoracico existiendo una ocupacion del apex
derecho, lateral al timo, por lesidn quistica.
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AXIAL T2

CORONALT1I+C

Realce septal tras contraste
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CORONAL T2 FATSAT

Areas hipointesnsas que
corresponden con zonas de
sangrado intralesional

AXIAL T2 fatsat

transcompartimental (cervical y toracica) extendiéndose desde base

de craneo hasta el mediastino anterosuperior, con ocupacion del hemitorax superior derecho. Es

macroquistica dominante con realce septal tras contraste. Areas hipointensas en T2 por con focos
de sangrado intralesional. Rodea vena yugular interna, que esta ectasica.

ML LATEROCERVICAL DRCHA

El paciente es intervenido quirurgicamente con reseccion parcial de la lesion:

(y:

-
5
4

,3

PREQUIRURGICO

_‘E‘ia\

POSTQUIRUGICO

Disminucion
significativa del
componente
intratoracico con
persistencia de
restos
laterocervicales.
Persiste dilatacion
de VCS igual al
estudio previo.
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Extension intraorbitaria

ORBITAJZQUIERDA,
retroconal normal

ORBITA DERECHA
Retroconal infiltrado

Vasos venosos
intralesionales ( baja , ! '
velocidad, no pulsatil) o

8
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| esion hemifacial derecha de gran tamano, que se extiende desde la region
orbitaria y raiz nasal hasta angulo de la mandibula y labio superior. La lesion
se extiende al interior de la orbita derecha.
Es muy heterogenea con areas de aspecto solido y homogeneo y otras zonas
quisticas anecoicas y de ecogenicidad variable. No sefial doppler.
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Lesion en hemicara derecha que se introduce
a Orbita
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SAGITAL T2 fatsat CORONALT2

Desplaza estructuras
vecinas sin invadirlas \
-

(!
€ .':77
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AXIALT1

AXIAL T1

Lesion con mu'ltiples formaciones de naturaleza quistica, macro y microquisticas,
que se extienden por hemicara izquierda introduciéndose en el espacio orbitario
preseptal y retroconal izquierdo rodeando al nervio optico. Es transcompartimental
(orbitaria, facial, nasal) improntando sobre las partes blandas nasales, sin invadir
estructuras vecinas.

M. linfatico-venosa macro-microquistica HEMICARA IZQUIERDA
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Nina de 7 anos que acude a Urgencias derivada por Oftalmologia por
presentar tumoracion en borde interno del parpado superior derecho,
desde hace 11 dias, que ha ido en aumento. No antecedente
traumatico ni picadura. No secrecion ocular. Agudeza visual

conservada.

TC CON CONTRASTE IV

CORONAL SAGITAL

Desplazamiento inferoexterno
del globo ocular

AXIALES VENTANA HUESO

No erosion 0sea asociada

Se observa una
Tiene naturaleza quistica, homogenea, de bordes bien definidos.

No deforma ni remodela el hueso indicativo de baja agresividad.
No realza con contraste. Desplaza el musculo recto interno medialente y el globo
ocular hacia el cuadrante inferoexterno. No presenta captacion de contraste.
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CORONALT2 CORONALT1 AXIALT1 fatsat +C SAGITAL T2 fatsat

.

3

CORONAL T2 CORONALT1 AXIAL T2 SAGITAL T2

Lesion multiguistica en canto superomedial de la orbita derecha. Presenta septos finos en
Su Interior y no realza con contraste.

Desplaza mlnlmamente el misculo oblicuo superlor derecho y recto superior, sin infiltrarlos.
NO provoca edema 0seo ni hay remodelacion de paredes orbitarias.

Desplaza orbita derecha inferior y lateral.
ML ORBITA DERECHA

La malformacion ha disminuido marcadamente de tamano, persistiendo unicamente unos restos
milimétricos. El globo ocular ya no se observa desplazado y la musculatura conal esta
correctamente situada.
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RNAT
Cesarea programada por diagnostico prenatal de masa cervical.

Gran masa de partes blandas laterocervical izquierda, de consistencia blanda, que presenta
una coloracion eritemato-violacea cutanea.

En se aprecia como ejerce efecto masa sobre el hombro izquierdo, provocando
un descenso del mismo respecto al contralateral. En el interior de la masa no se identifican

calcificaciones que sugieran flebolitos. Los hallazgos orientan hacia posible malformacion
vascular de tipo quistico.

*PRENATAL

-

ECOGRAFIA PRENATAL:
Lesidon quistica con septos finos situada cervical lateral. En la ecografia postnatal se

constata el aumento de tamano de la lesion a lo largo del embarazo.
ECOGRAFIA POSTNATAL:

Lesion predominantemente anecoica, con septos internos que presentan senal color.
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CORONAL T2 fatsat SAGITAL T2 fatsat

Microquistes en calota y Efecto masa sobre
macroquistes en la porcion articulacién escapulo-

mas caudal humeral, descendida

i - am 2
% ' A 7 |
) ‘&
Realce septal ¢ ~

SAGITALT1 +C AXIAL T2 fatsat SAGITAL T2 fatsat

Extensidn retrofaringea con
estenosis de su luz

Gran masa laterocervical izquierda, predominantemente macroquistica, con
componente microquistico en su porcion mas craneal (*). Presenta finos septos en su
interior. Se extiende desde calota parietal hasta hueco supraclavicular provocando
descenso de la articulacion escapulo-humeral, no se introduce al mediastino.
Presenta en declive en relacion con areas de sangrado
intralesional. La parte mas medial cruza planos retrofaringeos (*) con secundaria
compresion parcial de la luz traqueal. Captacion de contraste septal, no intralesional.

ML LATEROCERVICAL IZQUIERDA
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Paciente mujer de 14 meses que llevan a urgencias por tumoracion
cervical derecha que ha aumentado de tamano.

A

Tumoracion cervical derecha de consistencia landa, no adherida a planos profundos sin coloracion de la piel suprayacente.
Se colocaron gafas nasales por dificultad respiratoria.

Lesiones quisticas de

La lesidon desplaza contenido anecoico.
anteriormente el

Lesiones quisticas con
contenido ecogénico,
(contenido hematico)

Gran lesion multiquistica que se extiende desde el lado derecho izquierdo del cuello, pasando por detras
del tiroides, la traqguea y el esofago (que estan desplazados anteriormente).
La lesion esta formada por multiples quistes de paredes finas y la mayoria con contenido anecoico. Algunos
contienen contenido ecogénico homogéeneo que sugiere sangrado. No se detecta senal doppler en el
interior de los quistes.
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Cruza a ambos lados del

cuello.
AXIAL T2 fatsat
AXIAL T2 fatsat

Origen: orofaringe

Niveles liquido- liquido.

A

AXIALT1

a* J Desplaza la trdquea

o

» .

5

Realce septal.
No realce intralesional

7 % :
-

Gran lesion latero-cervical derecha multiquistica con algunos quistes
-~ <1 cm. Se origina al inicio de |la orofaringe (a nivel de las amigdalas

palatinas y anterior a los musculos largos del cuello) y cruza a ambos
" lados del cuello. Presenta pequena extension intratoracica hacia el

Engloba arteria subclavia derecha lado derecho del timo (). Rodea el esofago. Desplaza la traquea sin
obliterar su luz. Algunos quistes presentan niveles liquido-liquido

en relacion con sangrado intralesional. Los quistes presentan un

CORONAL T1 fatsat + C realce fino de paredes y septos.




.‘ ~v1{ \ ;

- ongreso Nacional
Sc 33 m 34

:
1ad £S 0q1a

Q

MALFORMACIONES LINFATICAS:
TRATAMIENTO

INDICACIONES

Equipo multidisciplinar necesario
-Obstruccion via aérea

-Dificultad para comer/ tragar
-Disminucion movilidad ocular (ML oculares)

* ML con importante

Estudios recientes demuestran:
(Gilony et al. )

ML de pequeno tamano, no sintomaticas

No tratar
Observacion
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MALFORMACIONES LINFATICAS:
TRATAMIENTO CON ESCLEROTERAPIA

De eleccion en lesiones

Sala de radiologia intervencionista.

PROCEDIMIENTO:

. Anesteslia general

. localizar lesion con ecografia =2 evacuacion ecoguiada
. posible introducir cte para el control bajo escopia
. inyeccion esclerosante

AGENTES ESCLEROSANTES

b et manprwt 4 o ‘. | — - Che wom

No existe consenso
en que agente
esclerosante es el
optimo

Management of lymphatic malformations in children Naina Bagrodia L], Ann M. Defnet[], and Jessica J. Kandel. 2015 Wolters
Kluwer Health
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DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

LESIONES DE ASPECTO QUISTICO
en edad pediatrica

CUELLO ORBITAS

-Quiste hendidura branquial -Quiste glandula lacrimal
-Quiste del conducto tirogloso -Quiste hidatidico
-Ranula -Hematoma

-Absceso cervical -Absceso

ABDOMEN

-Hamartoma

-Quiste hiepatico

-Sarcoma embrionario indiferenciado
-Neuroblastoma quistico

-Tumor de Wilms quistico
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MALFORMACIONES LINFATICAS:
SINDROMES ASOCIADOS

Enfermedad no hereditaria
Proliferacion de vasos linfaticos + osteolisis asociada
Origen desconocido

CLINICA
< 40 anos aunque a cualquier edad
Dolor, impotencia funcional e hinchazon de las zonas
del cuerpo afectadas
Complicacion: quilotorax (20%)

DIAGNOSTICO

De exclusion. Descartar patologias mas frecuentes
(etiologia infecciosa, endocrina, tumoral...)

TRATAMIENTO
i Patologia con resolucion espontanea

Tratamiento sintomatico (debate)




Lesion litica 6sea de origen
desconocido, jIncluir este Sd

CARACTERISTICAS EN IMAGEN como dx diferenciall

Lesiones liticas con destruccion cortical + ML
No respeta articulaciones. Afectacion por contiglidad y progresiva.

+ quistes esplénicos y afectacion partes blandas adyacentes.

Realce de las paredes y
septpos tras la administracion
de contraste iv.

Cruza linea media
a nivel del arco
posterior de C2.

Lesion litica en arco posterior

TC AXIAL + C de C3. Casi invade canal Tc CORONAL +- C

medular

TC AXIAL VISION POSTERIOR
VENTANA HUESO

Masa multiquistica de localizacion cervical posterior
izquierda, ocupando el espacio paraespinal ipsilateral y
cruzando la linea media a nivel del arco posterior de C2.

Los quistes presentan contenido hipodenso con realce de sus
paredes/ septos con contraste.

Lesiones liticas en arcos ' Se acompana de afectacion dsea con lesiones liticas de
posteriores de C2 y C3 con folooi £ bord | :
alteracién de la morfologia de morfologia geografica y bordes esclerosos en arco posterior

la columna cervical. izquierdo de C2 y C3. La
RECONSTRUCC'()N 3D esta separada por una fina lamina del canal medular.

VISION POSTERIOR
El paciente fue intervenido quirurgicamente por sobreinfeccion de la tumoracion...

Importante disminucion del
tamano de la lesion.
Pequenos restos.

T2 fatsat CORONAL T2 fatsat CORONAL T2 fatsat AXIAL

PREQUIRURGICO POSTQUIRURGICO
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MALFORMACIONES LINFATICAS:
SINDROMES ASOCIADOS

III

Antigual “Linfangiomatosis”.
Enfermedad congénita no hereditaria
Proliferacion de vasos linfaticos en 6rganos solidos/ tejidos blandos y serosa
Origen desconocido

CLINICA
Predileccion por cuello/ torax
+ derrames quilosos

DIAGNOSTICO

De exclusion. Descartar patologias mas frecuentes (etiologia infecciosa,
endocrina, tumoral...)

TRATAMIENTO
Paliativo dirigidos al tto de sintomas
Qx si sintomatico / gran tamafio =2 recidivas por exéresis incompleta
Pronostico malo: insuficiencia respiratoria causa + Fr de muerte

IMAGEN
Extensos focos de morfologia reticular hiperintensos en imagenes
potenciadas en T2, distribuidos por la grasa del tejido celular subcutaneo
( = edema celular subcutaneo)
En casos severos, acumulaciones de liquido en zonas declives

No se presenta en forma de colecciones, quistes o masas

Las venas subyacentes son normales
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MALFORMACIONES LINFATICAS:
SINDROMES ASOCIADOS

Rara enfermedad pediatrica ( < 20 anos) mujeres.
ETIOLOGIA desconocida

CLINICA
Tumefaccion no dolorosa de los miembros inferiores, habitualmente unilateral
En ocasiones puede afectar también a la cara o a los genitales

DIAGNOSTICO
Linfogammagrafia isotopica: objetiva la velocidad de transito de un
radiotrazador a traves de los vasos linfaticos

TRATAMIENTO
El tratamiento del linfedema es sintomatico y se realiza mediante la utilizacion
de vendajes compresivos y ejercicio rehabilitador
No existe tratamiento etiologico especifico

IMAGEN
Lesiones macroquisticas en diversos organos

Lesiones Oseas liticas. Localizacion medular. No ruptura cortical
(diagnostico diferencial, Sd. Gorham-Stout)

Derrame pleural / engrosamiento intersticial si afectacion pulmonar
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MALFORMACIONES LINFATICAS:
SINDROMES ASOCIADOS

Entidad clinico-patoldgica. Aun no clasificada por la ISSVA.

Acumulo células endoteliales fusiformes + vasos linfaticos malformados
ORIGEN desconocido

CLINICA
Derrames pleurales y pericardicos. ( + marcada que en la anomalia linfatica
generalizada)
Coagulopatia =2 Hemorragias severas

DIAGNOSTICO
De exclusion. Descartar patologias mas frecuentes ( etiologia infecciosa,
endocrina, tumoral...)

TRATAMIENTO
Tto destinado a reducir sintomas ( paliativo )

Pronostico pobre. Paciente con CID + plaguetopenia

+ hipofibrinogenemia + elevacion
de dimero D + Derrame
pericardico/ pleural hemorragico

IMAGEN > ALTA SOSPECHA !!
Mayor afectacidon toracica.

Lesiones infiltrativas poco definidas con afectacidon de partes blandas
adyacentes.
Lesiones liticas 0seas que respetan la cortical.
Engrosamiento septal parénquima pulmonar. Derrames pleurales.
Quises esplénicos
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CONCLUSIONES

DANOLA ‘fj'.' .‘"

* 2° Malformacion vascular mas frecuente de
la Infancia

* Presente en el nacimiento +Fr Cuello
(triangulo cervical posterior, TCP)

* Macro+ Microquistes, vascularizacion septal
- tipo veno-linfatica la + Fr

* Aumento rapido de tamano = Hemorragia?
Infeccion’?

* No siempre ML SIMPLES - Conocer
SINDROMES asociados

 Tto sintomatico :

Exerésis Qx vs escleroterapia
Elevado n°® de recidivas
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