Reporte de caso

Linfangioma en maxilar de un recién nacido:
Reporte de un caso clinico.

Resumen

Los linfangiomas son neoplasias benignas
que ocurren predominantemente en la infan-
cia, son muy infrecuentes, y nacen del siste-
ma linfatico. Cuando ocurren en la cavidad
oral, la localizacién mas comun es el dorso de
la lengua, seguido por los labios, la mucosa
bucal, el paladar blando y el piso de la boca.
La prevalencia es de 1 a 3 /10.000 nacidos
vivos, afectando ambos generos por igual,
involucran en un 75% la cabeza y el cuello,
seguido por el tronco, abdomen y extremi-
dades. En esta publicacion presentamos una
situacion de una paciente de sexo femenino
de menos de 24 horas de vida que reside en el
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en la que se decidid realizar la exéresis de la
patologia. El objetivo del tratamiento instau-
rado fué la remocidn del tejido exofitico, con
margen de seguridad del mismo debido al
pequefio tamafo y su base pediculada. Dicho
material fué remitido a la Catedra de Anato-
mia Patoldgica de la Facultad de Odontolo-
gia de la Universidad de Buenos Aires y su
diagnostico histopatoldgicos, morfoldgico e
inmunohistoquimicos comprobaron la com-
patibilidad de linfangioma.

A los 18 meses de seguimiento post operatorio
la paciente no muestra signos evidentes de re-

cidiva o asociados a la patologia diagnosticada.
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Relato de caso

Linfangioma em queixada de um recém-nascido:
relato de um caso.

Resumo

Os Linfangiomas sao neoplasias benignas que
acontecem geralmente na infancia, sao muito
frequentes, e se originam no sistema linfatico.
Quando ocorre na cavidade oral, a localizacao
mais comum € no dorso da lingua, seguida pe-
los 1abios, mucosa bucal, palato mole e o as-
soalho da boca. A prevaléncia é de 1 a 3 /10.000
nascidos vivos, afetando ambos géneros igual-
mente. Cerca 75% acometem regido de cabega e
pescogo, seguida pelo tronco, abdomen e mem-
bros. Nesta publicacao, vamos apresentar uma
situagdo de um paciente do sexo feminino de

menos de 24 horas de vida proveniente do Ser-

Case report

vigo de Neonatologia H.I.G.A. Pte. Peron, onde
se decidiu fazer a exérese da lesdao. O objetivo
do tratamento foi a remog¢ao do tecido exofitico,
com margem de seguranga, devido ao tamanho
pequeno e sua base pediculada. O material foi
enviado a Cadeira de Anatomia Patoldgica da
Faculdade de Odontologia da Universidade de
Buenos Aires e seu diagndstico histopatologico,
morfologico e imunohistoquimico confirmou a
compatibilidade com linfangioma. Aos 18 me-
ses de seguimento pods-operatorio, o paciente
nao apresentou sinais evidentes de recidiva ou

associados a patologia diagnosticada.

Palavras chave: Linfangioma; recém nascido;

Neoplasia.

Maxilar lymphangioma in a newborn patient:
A case report.

Abstract

Lymphangiomas are benign neoplasms that
appear preferentially in childhood, are very
uncommon, and have their origin in the lym-
phatic system. When they occur in the oral
cavity, the most frequent location is the back
of the tongue, followed by lips, buccal muco-
sa, soft palate and floor of the mouth. Preva-
lence is 1-3/10,000 live births, equally affect-
ing both genders, with 75% involving the
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head and neck region followed by trunk, ab-
domen, and extremities. In this publication
we present the case of a female patient less
than 24 hours of life that remained in the Ser-
vice of Neonatology Service of H.I.G.A Pte.
Peron. According to the clinical evaluation of
the Dentistry Service it was decided to per-
form the excisional biopsy of the pathology.
The aim of the treatment was to remove of
the exophytic tissue, with safety margin due

to the small size and pediculated base. This



material was sent to the Chair of Patholog-
ical Anatomy of the Odontology Faculty of
the University de Buenos Aires and his his-
topathological, morphological and immuno-
histochemical diagnosis proved the compat-

ibility of lymphangioma. At the 18 months

Introduccion

Los linfangiomas son neoplasias benignas, pero
pueden actuar como neoplasias malignas al in-
filtrarse a estructuras vitales e invadir tejidos.
Estas lesiones ocurren predominantemente en
la infancia, son muy infrecuentes, y nacen del
sistema linfatico de la piel del cuello, axila, me-
diastino y retroperitoneo, siendo su localizacion
mas frecuente cabeza y cuello,"** pero pudién-
dose desarrollar en cualquier 6rgano o tejido del

cuerpo.”*’

El Linfangioma fue descrito por primera vez por
Redenbacher en 1828° y linfangiomas de la lengua
fue descrito por primera vez por Virchow en 18547,

Teniendo en cuenta que la incidencia de malforma-
ciones congénitas que afectan el cuello, los labios
y el paladar es relativamente baja. Dentro de estas
lesiones, se incluyen basicamente las congénitas,
las inflamatorias y las neoplasicas; los linfangiomas
son los mas comunes dentro de las lesiones congé-
nitas®’ ya que ocupan el 30% de todas las malfor-

maciones encontradas por ecografia prenatal.’

Cuando ocurren en la cavidad oral, la localiza-
cion mas comun es el dorso de la lengua, segui-
do por los labios, la mucosa bucal, el paladar
blando y el piso de la boca''. Clinicamente, los
linfangiomas son de crecimiento lento, la masa
de tejido blando sin dolor. La apariencia clini-

ca del linfangioma depende de la extension de
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post-operative follow-up, the patient did not
show obvious signs of relapse or othe com-
plications associated with the diagnosed pa-
thology.

Keywords: Lymphangioma; Newborn; neoplasms.

la lesion. Las lesiones superficiales consisten en
nodulos elevados de color rosado o amarillen-
to o vistos como vesiculas agrupadas transpa-
rentes, que pueden ser de color rojo o purpura
debido a hemorragias secundarias.’ Las lesiones
mas profundas se describen como masas suaves

y difusas con color normal."

Morfolégicamente se clasifican en tres tipos:**
linfangioma simple formado por pequenos vasos
linfaticos de paredes delgadas, linfangioma caver-
noso constituido por vasos linfaticos de pequeno
tamafo con capas conectivas de grosor irregular
entre ellos, y linfangiomas o higroma quistico
cuando estd compuesto por grandes espacios lin-
faticos macroscopicos que poseen revestimiento
de coldgeno y musculo liso4. Kennedy y Cols. los
clasifican en linfagiomas simples, cavernosos, hi-

groma quistico y linfagioma difuso."

El sistema de clasificacion mas relevante es el
que tiene en cuenta el tamafno de estas lesio-
nes, como macroquistico (quistes mayores que
1 c¢m), microcistica (cuando la mayoria de los
quistes son mas pequenos que 1 cm), o mezcla-
do. Se debe esta clasificacion porque los linfan-
giomas microcisticos son menos sensible a los

tratamientos clinicos como la escleroterapia.’

Un linfangioma o higroma quistico ocurre a me-
dida que el bebé crece en el utero. Se forma a
partir de fragmentos de material que lleva liqui-

do y glébulos blancos. Dicho material se deno-
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Figura 1. Masa de 2 x 1 x 1 cm. de tejido blando, en zona

reborde de paladar, altura 54 y 55.

mina tejido linfatico embrionario. Después del
nacimiento, un higroma quistico con frecuencia
luce como una protuberancia suave bajo la piel.
El quiste tal vez no se detecte al nacer. Tipica-
mente crece conforme crece el nifio. Algunas ve-

ces, no se nota hasta que el nifo es més grande.*

El objetivo del tratamiento instaurado fue la re-
mocion del tejido exofitico, con margen de se-
guridad del mismo debido al pequefio tamafo y
su base pediculada y un control muy exhaustivo
de la patologia al mes, a los 3 meses, 12 meses,
encontrandose el paciente en la actualidad en el
control de los 18 meses.

Materiales y métodos

Para la presente investigacion fundamentalmente
se protegieron los derechos del paciente, primera-
mente bajo el consentimiento firmado por la ma-
dre del representado y la autorizacion en el area
de docencia del Hospital Interzonal de Agudos
Gral Perdn, respetando los principios éticos basa-
do en la Declaracion de Helsinki, la presente situa-
cion fue sometida a consideracion por el comité de
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bioética del Hospital Interzonal de Agudos Gral
Peron, bajo Aval en fecha 7 de julio de 2017.

Diagnostico por imagenes:
Situacion clinica

Se recibe interconsulta, del Servicio de Neonato-
logia H.L.G.A. Pte. Perdn. Paciente de sexo feme-
nino de menos de 24 horas de vida. A la inspec-
cion clinica se observaba una masa de2x1x 1
cm. de tejido blando, color rosa coral, a la palpa-
cion de consistencia firme aunque algo depresi-
ble en zona de paladar altura 54 y 55. (Fig 1)

Al quinto dia de vida, el crecimiento de la masa
comenzo a impedir la alimentacion, por lo que
el cuerpo médico del Servicio de Neonatologia,
decidié implementar la alimentacion por via pa-
renteral. Es por tal motivo que al dia siguiente
se decidi6 realizar la exeresis de la patologia y

posterior envio para su examen histopatoldgico.

Se realiz6 puncion aspirativa de la masa tumoral,
en la que se observd leve cantidad de contenido
serohematico, de color parduzco. Al que se lo en-
vio a cultivar.

Técnica quirargica

Con el objetivo de disminuir la cantidad y activi-
dad de la microbiota bucal, se realiz6 antisepsia
por friccidon en la zona del abordaje quirargico
con solucion de yodo povidona al 10 %. Poste-
riormente se anestesid con una infiltrativa en
fondo de surco y paladar (Fig 2). Se realizaron
maniobras quirurgicas pertinentes para acceder
a la entidad patologica realizando un punto trac-
tor, para luego con bisturi frio hoja N°15c realizar
la incision inmediatamente por debajo del punto



Figura 2. Anestesia local con epinefrina en fondo de surco

y paladar.

realizado (Fig 3 y 4). La pieza resecada se sumer-
gio en formol al 10% y se envi6 a la Catedra de
Anatomia Patoldgica de la Facultad de Odonto-
logia de Universidad de Buenos Aires (Fig 5).

Estudios anatomopatoldgicos:
Al examen macroscopico mostro una formacion lo-
bulada de 2x1x1 cm, con cubierta mucosa epitelial

lisa de color beige. Consistencia al corte gomosa.

Al examen microscopico presentaba multiples

canales vasculares de tipo linfatico que se anas-
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Figura 3. Punto de traccion.

tomosan formando plexos, los mismos se encon-
traban tapizados por una mono capa de células
endoteliales aplanadas que en sectores mostra-
ban estructuras de aspecto papilar (Fig 6).

Se le realizaron estudios de inmunohistoquimi-
ca de CD 34; Podoplanin (D2 40); Miogenina y
Desmina. Los resultados a estoy estudios fueron
negativos a excepciéon del Podoplanin que dio
resultado positivo.

Sobre la base de los estudios morfoldgicos y el
perfil inmunolégico se vinculd la patologia a un
Linfangioma.
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Controles Post Quirargicos

A los 10 dias posteriores de la intervencion se
la cit6 para control post quirtrgico. Luego se la
evaluo al mes, a los 3 meses, 12 meses y 18 me-
ses. Se evidencio una pequefia cicatriz en el drea

quirargica.

Al control realizado a los 3 meses posquirargi-
cos, la madre refiere la apariciéon de una man-
cha color rojiza, levemente elevada, en cuero
cabelludo. La lesion se encontraba a nivel de la

fontanela fronto-parietal, a la inspeccién clinica

Figura 4. Lesion extirpada. Se puede observar la dimen-

sion de la masa tumoral.
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Figura 5. Remision para su andlisis Anatomopatoldgico.

la patologia en cuestion se compatibiliza con un
hemangioma, el cual no ha mostrado modifica-

ciones en controles posteriores (Fig 7).

Debido a la posibilidad de recidiva, la pacien-
te contintia en controles trimestrales, siendo el
ultimo control a los 18 meses de vida (Fig 8).
En el mismo se puede observar una hiperplasia
cicatrizal de unos 2 a 3 mm de didmetro, que
siempre se mantuvo igual en todos los controles
postquirargicos, y nos encontramos evaluando
la erupcién de las piezas 54 y 55.

Discusion

Los linfangiomas aparecen con mayor frecuencia
en nifos menores de 1 afno, 80- 90% se manifies-
tan antes de los 2 primeros afios de vida, descien-
de ligeramente su incidencia hasta los 5 afios, y
progresivamente disminuye hasta los 16 afios.'*"
La prevalencia es de 1/12.000 nacimientos y se
observa con mas frecuencia en el sexo masculi-
no.'"*"” Son localizados preferentemente en cabe-
za y cuello. Pueden ser cavernosos y/o quisticos,
y estan revestidos por endotelio aplanado, con
tabiques fibroconectivos, musculo liso y nédu-
los linfoides. El contenido es linfa y/o sangre. Se
asocian cambios degenerativos de tipo mixoide,

inflamatorio, hemorragico o isquémico. Las com-



Linfangioma en maxilar de un recién nacido: reporte de un caso clinico.

Figura 6. En la microscopia del preparado anatomopatoldgico (a. eosina-hematoxilina y b. técnica de PAS) se puede observar

un epitelio pavimentoso estratificado paraqueratinizado. Con un corion levemente denso en que se visualizan fibras coldgenas

delicadas con presencia de fibroblastos entre las mismas. Presenta muiltiples canales vasculares de tipo linfitico que se anasto-

mosan formando plexos.

plicaciones que producen se deben también al
tamafio que alcanzan y a la localizacion. EI 6%
de los linfangiomas recidivan asociado al compo-
nente cavernoso microscopico que muestran. El
patdlogo tiene la mision de aportar el diagndsti-
co de la lesion, extension y valoracion de bordes
quirurgicos. El diagnoéstico diferencial de linfan-
gioma incluye el nimero de lesiones orales tales
como hemangioma, teratoma, quiste dermoide,
quiste de conducto tirogloso, amiloidosis, neu-
rofibromatosis, heterotopia de quistes mucosos

gastricos y tumor de células granulares.

Esta entidad son malformaciones congénitas
del sistema linfatico; su origen no esta defini-
do. Se cree que se inician en la sexta semana de
gestacion, formandose 2 sacos yugulares que
empiezan como hendiduras en el mesénquima
cervical, y de ahi derivan 3 teorias donde estas
hendiduras fallan al conectarse y forman cana-
les de linfa, ocasionandose un inadecuado dre-
naje al sistema venoso, lo cual los dilata. Otra
teoria postula que son el resultado de depositos

de tejido linfatico en areas equivocadas duran-

te la embriogénesis y, por tanto, una alteracion
en la unién hacia el sistema linfatico normal. La
ultima teoria es una construccién anormal del
sistema linfatico, lo que hace que no haya una

conexion con los canales linfaticos centrales.®

Cuando la cavidad oral esta afectada, puede incluir
la lengua, el paladar, la mucosa gingival y oral, los
labios y la cresta alveolar de la mandibula. Brennan
y Cols.,"” revisaron 49 casos de linfangioma oral y
encontraron que 17 se localizaban en lengua mien-
tras que sdlo se describia un caso en la region retro-
molar y uno en el paladar blando. En el presente
caso la patologia se encontraba maxilar superior so-
bre el reborde alveolar altura de los molares con un
leve desplazamiento hacia palatino Mismo la lesion
no dejaba que el recién nacido pueda nutrirse por lo
que habia dejado de amamantar.

En los nifos no es raro el hallazgo de un linfan-
gioma tras extirpacion de una glandula salival
por el diagnostico de tumor o quiste de reten-
cion salival, ya que los tumores vasculares son

frecuentes en las mismas, tanto intraglandula-
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Figura 7. Hemangioma en cuero cabelludo a los 3 meses

de vida.

res, como las afectadas por extension de un lin-

fangioma de cuello.”

En el estudio realizado por Jorgenson en el afio 1987
la incidencia recaia en en neonatos de raza negra,
con un ratio de incidencia del 3,6% . Friend observo
un aumento de la incidencia de este tipo de lesiones
si las madres de los nifios eran adolescentes.”

Aun se indica la extirpacion completa de la le-
sion como el tratamiento mas aceptado y de pri-
mera eleccién®, aunque hay una evidencia del
10-39% de recurrencias.” ** La recidiva es co-

mun debido a su naturaleza infiltrativa.
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Figura 8. Control post quiriirgico a los 18 meses de vida.

Se puede observar una hiperplasia cicatrizal de aproximada-
mente 2 a 3 mm de didmetro. La misma mantiene sus dimen-

siones en todos los respectivos controles.

Con las limitaciones de la cirugia, existen autores
que describen la terapia exclerosante como alter-
nativa, con el objetivo de obtener la regresion total
o parcial del linfangioma, sin embargo, pueden
aparecer efectos adversos, como fibrosis pulmonar
con el uso de bleomicina y la consecuente muerte;
con dextrosa al 50% policresuleno también han
aparecido recidivas, aunque en menor medida

que con el tratamiento quirtrgico.”*

En algunos paises, incluyendo la Argentina, se
utiliza un tratamiento llamado OK 432 que es un
agente inmunomodulador, producto de la liofi-
lizacion del cultivo mixto de la cepa, su de baja
virulencia del Streptococcus pyogenes, grupo A,
tipo 1ll B de origen humano, el cual ha sido incu-
bado con penicilina G potasica, por lo que no pue-
de usarse en nifios con alergia a penicilina. Este
producto acttia sobre la malformacion congénita
a través de una cascada de agentes antitumorales
secretados por neutréfilos, macroéfagos, linfocitos
natural killer (CD56+) y células T (CD3+), que acti-
van el sistema inmune ocasionando un incremen-

to de la permeabilidad endotelial, del drenaje y del



flujo linfatico, dando como resultado la reducciéon
de la lesion por efecto de la contraccion de los es-
pacios quisticos.27 El OK 432 tiene uso restringido
en los Estados Unidos.

Conclusién
Teniendo en cuenta que las terapias esclerosan-

tes presentan un riesgo por sus efectos adversos

descritos por varios autores, y basdndonos en la
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literatura en donde todavia se indica la extirpa-
cion completa de la lesién como el tratamiento
mas aceptado y de primera eleccion a pesar del
porcentaje de recidiva; optamos por la extirpa-
cién quirurgica con un control muy exhaustivo
de la misma. En nuestro caso al ser un recién na-
cido con una lesion con base pediculada, la mis-
ma nos permitié un margen de seguridad sin
complicaciones quirtrgicas bajo anestesia lo-
cal. Después de 18 meses de seguimiento, no se

identifico ningtn signo de recidiva de la lesion.
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