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Resumen

Los linfangiomas son malformaciones congénitas del sistema linfatico, poco frecuentes, que distintos
autores consideran de caracter neoplasico, hamartomatoso o de displasia congénita. Afectan piel o
mucosas, asi como tejidos subcutaneos o submucosos, en cualquier localizacion. Se clasifican en
superficiales (circunscritos) y profundos (cavernosos, higromas quisticos), en base a su asiento y al
tamafio de las formaciones vasculares linfaticas.

Presentaciéon del caso. Nifia adoptada, de 11 afios de edad, de etnia hindd. Tenia varias papulas
granulosas en el dorso lingual, indoloras, de consistencia blanda, de entre 1 y varios milimetros de
diametro y coloracién algo mas rosada que el tejido circundante, por delante de la V lingual. Se barajaron
los diagnésticos de sospecha de papilomas y de linfangioma. Se tomd una biopsia de la lesién mas
anterior.

Histopatologia. Mucosa escamosa, con engrosamiento del epitelio, sin desorden madurativo ni atipia y
con marcada papilomatosis. La submucosa del eje de las papilas mostraba numerosos conductos
vasculares de endotelio aplanado y muy ectasicos, en contacto directo con el epitelio, compatibles con el
diagnéstico de linfangioma capilar.

Tratamiento. Ante la extensién y localizacion poco comprometidas de la lesién y dada la edad de la
paciente, se opté por mantener una conducta expectante.

En el presente articulo se revisa la literatura y se presenta el caso clinico, resaltando la importancia del
conocimiento de los aspectos clinicos de los linfangiomas en el ambito odontolégico y estomatolégico, al
tratarse de una patologia de asiento preponderante en la regiéon cervicofacial.

Palabras clave: linfangioma capilar, linfangioma circunscrito lingual.

CAPILLAR LYMPHANGIOMA. Review of the literature and report of a pediatric case

Abstract

Lymphangiomas are congenital uncommon malformations of the lymphatic system, that different authors
consider to have neoplasic, hamartomatous or congenital dysplasia characters. They can affect skin,
mucosal, as well as subcutaneal or submucosal areas, in any location. According to their location and the
size of the vascular lymphatic formation they are classified as superficial (circumscribed) and deep
(cavernous, cystic hygromas).
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Case presentation: An eleven-years-old adopted girl of hindu ethnic group presented several granular
papules on the lingual back, painless and soft consistent. They were located ahead of lingual V, with a
diameter between one and several millimetres. Their colour were slightly more pink than the surrounding
tissues. Under a suspection diagnosis of papillomas or lymphangiomas, a biopsy of the most anterior
lesion was taken.

Histopathology: Squamous mucosa, with enlarged epithelium, without maturative disorder nor atypia,
and a marked papillomatosis was found. The submucosa of papilla axis showed numerous vascular ducts
of flat endothelium with vascular ectasia. These ducts were in direct contact with the epithelium. The
histopathologic diagnosis was of capillar lymphangioma.

Treatment: Due to the extension and location of the lesion, without risk and taking into account the age
of the patient, an expectant behaviour was chosen.

In this paper the literature about lymphangioma is reviewed and a clinical case is presented, highlighting
the importance of the knowledge of the clinical aspects of the lymphangioma in the odontologic and
estomatologic area. This kind of pathology places with preponderance in the cervicofacial area.

Key words: capillar lymphangioma, circumscribed lymphangioma of the tongue.

Introduccién

Los linfangiomas son masas de mayor o menor extension, de origen controvertido. Se trata de
malformaciones congénitas del sistema linfatico, poco frecuentes, que distintos autores consideran de
caracter neoplésico, hamartomatoso o de displasia congénita.

Pueden afectar piel o mucosas, asi como tejidos subcutaneos o submucosos, de cualquier localizacion del
organismo. En base a la profundidad de asiento y al tamafo de las formaciones vasculares linfaticas, se
pueden clasificar en dos grupos (1,2):

e Un grupo con asiento superficial, constituido eminentemente por capilares y vesiculas linfaticos,
que constituyen la lesién denominada linfangioma capilar circunscrito.

e Otro grupo de asiento mas profundo, que incluye el linfangioma cavernoso y el higroma quistico
(que algunos autores consideran una variante del anterior), lesiones constituidas por estructuras
vasculares muy dilatadas o formaciones quisticas, desarrolladas a partir del entramado linfatico.

Desde un punto de vista histopatoldgico, algunos autores clasifican los linfangiomas en tres tipos:
simples, cavernosos y quisticos (3,4). Los linfangiomas simples (capilares) consisten en una proliferacion
de vasos linfaticos de pequefo diametro, revestidos de endotelio. Los linfangiomas cavernosos se
caracterizan por la presencia de vasos linfaticos dilatados revestidos por endotelio. Los linfangiomas
quisticos estan constituidos por grandes vasos linfaticos, que conforman masas quisticas de diversos
tamanos.

La mayoria de los linfangiomas en la lengua son del tipo cavernoso, los cuales se caracterizan por vasos
linfaticos dilatados que comprometen tejidos adyacentes (5).

Las manifestaciones clinicas de estas neoplasias o hamartomas son fundamentalmente de indole
mecanica y dependen de las dimensiones, la localizacién anatémica y la repercusion a los tejidos vecinos
1,2).

El linfangioma capilar circunscrito se caracteriza por vesiculas que contienen un liquido claro (linfa) o bien
serohematico, resultado de la dilatacion sacular de vasos linfaticos y a veces sanguineos. Los
linfangiomas cavernosos y los higromas quisticos son formaciones saculares que pueden empujar la
epidermis o la mucosa hacia la superficie, alcanzando a veces tamafios considerables. Las lesiones
linfangiomatosas pueden adoptar formas mixtas, superficiales y profundas. Las formas superficiales
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pueden remedar lesiones persistentes de aspecto ampollar o verruciforme, segun los casos. Cuando
asientan en la lengua, estas malformaciones pueden producir macroglosia y adoptar el aspecto de los
angioqueratomas, lo que justifica el apelativo de "lengua en caviar" (1,6).

En 1976, Whimster (7) estudié la patogenia del linfangioma circunscrito. En su opinién, se trata de una
coleccion de cisternas linfaticas en el plano subcutaneo profundo. Las cisternas estan separadas de la red
vascular linfatica normal, pero ésta se comunica con las vesiculas linfaticas superficiales por conductos
linfaticos verticales dilatados. Este autor postuld que dichas cisternas podrian proceder de un saco
linfatico primitivo, cuyo desarrollo embrionario fallido alterara su conexion con el resto del sistema
linfatico. Una gruesa envoltura de fibras musculares secuestraria esos sacos primitivos. La contraccion
ritmica de dicha envoltura muscular aumentaria la presion intramural, produciendo una dilatacién de los
conductos y de las cisternas y proyectandolos hacia la piel o la mucosa suprayacentes. Alrededor del 75%
de los linfangiomas se presentan en la region cervicofacial, si bien son lesiones infrecuentes; entre estos,
los linfangiomas exclusivos de la regién bucal se pueden presentar en mejillas, suelo de boca, labios y
principalmente en la lengua (8,9).

Representan menos del 6% de los tumores benignos de la infancia, sin que exista predominio de sexo.
Alrededor del 80% de los casos se manifiestan antes del nacimiento, al nacer, en los primeros meses de
vida o antes de los 2 afos de edad (10,11). La aparicion de linfangiomas o higromas quisticos en edades
adultas es mucho menos comun. El linfangioma quistico se presenta en territorios donde predomina el
tejido laxo y planos fasciales como el cuello, donde puede expandirse y crear amplios espacios quisticos
(12). Sin embargo, se han descritos algunos casos en la lengua (13).

La tasa de crecimiento de estas neoplasias o hamartomas es variable. Se han descrito hasta un 15% de
regresiones espontaneas. Su progresion suele ser lenta, pero, cuando crecen con rapidez, el proceso
suele asociarse a ingurgitacion de sangre o linfa en relacién con una infeccién o un traumatismo. Si bien
se considera que este tipo de lesiones no maligniza (11), existe un caso documentado de un carcinoma
escamoso originado de un linfangioma de lengua (14). Se conocen asociaciones de linfangiomas con
diversos sindromes, como Turner, Noonan, trisomias, anomalias cardiacas, hidropesia fetal, sindrome
alcohdlico fetal y pterygium colli familiar (15).

Los linfangiomas localizados en la lengua clinicamente se presentan generalmente como un aumento de
volumen de aspecto multinodular e indoloro en la superficie dorsal de la lengua. En algunos casos,
pueden involucrar por extension amplias zonas de la lengua, cuando se distribuyen de manera difusa a
través de la submucosa, causando macroglosia (8,16,17).

Las propuestas terapéuticas existentes incluyen diversas técnicas de escision quirdrgica (que suele ser el
tratamiento mas eficaz, aunque se pueden presentar recidivas), el empleo de electrocoagulacion,
fotocoagulacion mediante laser de CO2 (di6xido de carbono) o de Nd-YAG (neodimio ytrio aluminio
garnet), la radioterapia, la inyeccidon de corticoides intralesionales o de sustancias esclerosantes, asi
como crioterapia con nitrégeno liquido, con resultados dispares (10,11,15,18).

Descripcion del caso clinico

Se trata de una nifia de 11 afios de edad, de etnia hindd. Acudié a la consulta ante la preocupacion de los
padres adoptivos, quienes habian descubierto la existencia de una lesion lingual de aspecto extrafio, unos
meses antes. Su pediatra no le habia dado importancia y no considerd necesaria la realizaciéon de ninguna
prueba diagnéstica.

La lesién se presentaba en el tercio medio del dorso lingual, en su mitad derecha, por delante de la V
lingual. La lesion consistia en varias papulas dorsales linguales, indoloras, de consistencia blanda, con
una coloracién algo mas rosada que el tejido circundante. La superficie de tales papulas ofrecia un
aspecto granuloso, como de moérula. Dichas formaciones granulosas tenian diametros variables entre 1y
varios milimetros (figura 1).
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Figura 1
Aspecto clinico de la lesién.

Desde un punto de vista clinico, se plantearon los diagnosticos de sospecha de papilomas y de
linfangioma. Se procedié a tomar una muestra bidpsica de la lesiéon méas anterior. En el informe
histopatolégico se indicaba la observacién de mucosa escamosa, con engrosamiento del epitelio, sin
desorden madurativo ni atipia y con marcada papilomatosis. La submucosa constitutiva del eje de las
papilas mostraba numerosos conductos vasculares de endotelio aplanado y muy ectasicos, que en zonas
se encontraban en contacto directo con el epitelio (figuras 2 y 3). La conjuncion de los datos
histopatoldégicos y clinicos condujeron al diagnéstico definitivo de linfangioma capilar lingual. Ante la
extension y localizacion poco comprometidas de la lesién y dada la edad de la paciente, se opt6 por
mantener una conducta expectante en los proximos meses y afios, para observar si se producia o no un
crecimiento o reducciéon del tamafo de la misma.
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Figura 2
Mucosa escamosa, con engrosamiento del epitelio, sin desorden madurativo ni atipia y con marcada
papilomatosis (HE, 10x).
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Figura 3
La submucosa constitutiva del eje de las papilas mostraba numerosos conductos vasculares de
endotelio aplanado y muy ectasicos, con contenido proteinaceo. En algunas zonas se encontraban en
contacto directo con el epitelio (HE, 50x).

Discusion

Los linfangiomas son lesiones malformativas del sistema linfatico, cuyo diagndstico suele producirse en
edades tempranas. Empleando los términos lymphangioma, tongue contenidos en el titulo de
publicaciones, la busqueda en el PubMed ofrece alrededor de 170 citas bibliogréaficas. Llama la atencion el
hecho de que en reiteradas ocasiones los casos corresponden a nifios de etnias hindues, a pesar de que,
segun la bibliografia consultada, no parece existir ninguna predisposicion racial.

Se da la circunstancia de que nuestra paciente, hija adoptada por un matrimonio espafiol, pertenece a
una etnia hindd. La lesién lingual de la paciente relne caracteristicas clinicas mas propias de las formas
superficiales de linfangioma (circunscrito o capilar superficial), que cavernoso o quistico. Siendo
relativamente frecuente la presencia de este tipo de lesiones en la region cervicofacial, la cavidad oral es
un asiento poco comun. Sin embargo, entre las formas orales de presentacion, la lengua es el lugar de
asiento preferente (1,19-25). De entre los linfangiomas, el cavernoso es mas frecuente donde predomina
el musculo y el tejido fibroso, como es la lengua (8).

Ante la sospecha clinica de linfangioma bucal, para confirmar el diagndstico se debe tomar una biopsia,
de cuyo estudio se obtendran datos informativos que corroboren la sospecha diagndstica y que ayuden a
filiar con mayor precision el grupo al que pertenece. Los vasos suelen estar rellenos de un fluido
uniforme, eosinéfilo, proteinaceo, que en ocasiones puede incluir eritrocitos y leucocitos. Los vasos que
se encuentran junto a la superficie epitelial tienden a rellenar o reemplazar las papilas de tejido
conectivo, pudiendo producir una alteracién morfoldgica a ese nivel. No es raro que, en estas lesiones
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superficiales, haya poco o nada de estroma fibroso entre las dilataciones vasculares y el epitelio
suprayacente (25). La histopatologia de la lesiéon en estudio era compatible con el diagnéstico de
linfangioma capilar. Para el caso presentado nos parece apropiado el diagnéstico clinico-patolégico
definitivo de linfangioma capilar circunscrito (superficial).

Para establecer el diagnoéstico diferencial con diversos procesos que ocupan espacio, diversos autores han
propugnado técnicas diagndsticas complementarias, como ultrasonografia, ecomiografia, resonancia
magnética, tomografia computarizada, asociada o no a inyeccion de medios de contraste, arteriografia,
linfoescintigrafia, asi como exploraciones completas neurooftalmicas, laringo, bronco y esofagoscopia en
lesiones del sistema aerodigestivo superior o endoscopia abdominal y colonoscopia, para lesiones
gastrointestinales (11,25). En nuestro caso, en que la lesidn era superficial y bien delimitada, no fue
preciso realizar ninguna de estas pruebas.

El tratamiento de lesiones extensas debe dirigirse hacia la cirugia escisional, en la medida de lo posible.
Con ello se lograran evitar posibles complicaciones, como la obstruccidon de vias aéreas superiores, asi
como mejorar funciones alteradas, como las que acomparfian a las macroglosias (dificultad respiratoria,
fonatoria, deglutoria, etc.) (6,11,17,23,25,26).

Se han propugnado diversos tratamientos médicos, como la inyeccidon de sustancias esclerosantes o el
empleo de interferdn alfa 2A (empleado con éxito en hemangiomas), asi como otras técnicas
mencionadas mas arriba, pero los mayores éxitos se han logrado con la cirugia (11,15). En el caso que
nos ocupa, preferimos esperar y observar la evolucidon peridédicamente, en lugar de actuar de forma
agresiva, ante la escasa extension de la lesién, las minimas o nulas repercusiones presentadas hasta el
momento y la edad de la paciente.

En términos generales, el prondstico de los linfangiomas depende de la edad de aparicién, del nUmero y
tamario de las lesiones, de su localizacion y de las implicaciones estéticas. Entre los factores pronésticos
negativos se encuentran apariciones en edades anteriores al afio de vida, lesiones con asentamientos
multiples, lesiones grandes y complejas, alteraciones estéticas graves con extension a los tejidos
subcutaneos y las extirpaciones incompletas. Las lesiones de labio, lengua, suelo de la boca y laringe o
hipofaringe tienen altas tasas de recurrencia. La tasa de mortalidad (asociada a complicaciones
quirdrgicas) es inferior al 6% (11).

Para concluir, aun cuando se trata de una patologia infrecuente, es importante tenerla en cuenta en el
ambito odontoldgico y estomatoldgico, habida cuenta de que el territorio cervicofacial es lugar de asiento
preponderante de la misma.
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