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CASO CLiNICO
CASE REPORT

LINFANGIOMA CERVICAL FETAL:
DIAGNOSTICO PRENATAL Y RESULTADO

PERINATAL

Resumen

Se presenta el caso de un linfangioma cervical fetal, tumor de presentacion infrecuente y
potencial emergencia perinatolégica, en relacion al compromiso de las vias aéreas fetales. La
ecografia y la resonancia nuclear magnética (RMN) son las herramientas para establecer el
diagnostico y pronostico perinatal de los fetos portadores de linfangioma cervical, asi como de
otros tumores cervicales. El procedimiento EXIT coordinado con un equipo multidisciplinario
debe ser planificado en casos en que el feto presenta un riesgo alto de obstruccion de la via

aérea.
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Fetal cervical lymphangioma: prenatal diagnosis and perinatal out-

come
ABSTRACT

A case of fetal cervical lymphangioma is reported, tumor of in-
frequent presentation and potential perinatologic emergency in
relation to superior fetal airways compromise. Ultrasound and
nuclear magnetic resonance are the main tools to establish
diagnosis and perinatal prognosis of fetuses carrying cervical
lymphangioma as well as other cervical tumors. EXIT procedure
coordinated with a multidisciplinary equipment must be planned
in cases when the fetus displays a high risk of upper airway ob-
struction.
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INTRODUCCION

Las tumoraciones cervicales fetales son hallaz-
gos infrecuentes y en muchos casos representan
un desaffo diagnéstico®, siendo los linfangio-
mas los tumores cervicales mas frecuentes en
nifos®?. El linfangioma, definido como una
malformacion congénita del sistema linfatico, se

resenta en uno de cada 12 000 nacidos vivos

49y corresponde al 0,1% de los tumores cervi-
cofaciales. Casi la mitad de los casos es evidente
al nacimiento y 80% antes de los 2 afios®. Se
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les diagnostica por ecografia a partir del primer
trimestre, haciéndose mas evidente en el control
morfologico a las 22 semanas. Se presenta como
una imagen quistica cervical irregular o tabica-
da®. La sobrevida depende del compromiso de
organos adyacentes y del manejo en el parto. La
mayorfa de series dyescribe una sobrevida que
no supera el 20%, sin existir aun un tratamiento
efectivo.

CASO CLINICO

Una paciente primigesta de 22 afios de edad, na-
tural de Lima, sin antecedentes de importancia,
fue derivada a nuestra institucién con 35 sema-
nas de gestacion, por presentar trabajo de parto
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prematuro. La gestacion habia sido comunicada
como normal hasta las 34 semanas, habiendo te-
nido controles ecograficos a las 12, 15 y 26 se-
manas.

En la ecografia de las 34 semanas fue informa-
da como polihidramnios y la presencia de una
tumoraciéon cervical antero lateral derecha de
09 por 60 mm, que desplazaba la via aérea y el
esofago. Se detect6é vascularizaciéon tanto cen-
tral como periférica; asimismo, se documento
signos ecograficos de hipoplasia pulmonar. Los
hallazgos de la resonancia magnética fetal (figu-
ra 1), tomada a las 34 semanas, confirmaron la
naturaleza compresiva de la lesion, alcanzando a
comprometer los vasos cervicales y el mediasti-
no. Se evidenciaba ademas una gran desviacion
de la traquea y laringe, la cual impresionaba obs-
truida. Al iniciar tra%ajo de parto prematuro, fue
transferida a nuestra institucion. Se intenté coot-
dinar una evaluacién conjunta con neonatologia
y cirugfa pediatrica, pero la rotura espontanea de
membranas y el progreso del trabajo de parto
obligaron a programar una cesarea de urgencia,
por no tener condiciones para un parto vaginal.
El producto fetal fue varén de 3 050 g y los para-
metros de crecimiento fetal al nacer fueron ade-
cuados. Se evidencié una tumoracion en region
cervical anterior, de aspecto bocidégeno (figura 2),
que obstrufa la via respiratoria alta.

Se le intent6 dar soporte respiratorio, pero la in-
tubacion fue frustra, por lo que se le trasladé de
urgencia a la unidad de cuidados intensivos neo-
natales, en la que falleci6 a los pocos minutos con

Figura 1. La RMN confirma la naturaleza compresiva de la
lesion.
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Figura 2. Atencion inmediata del recién nacido en sala de
operaciones.

insuficiencia respiratoria por obstruccion severa
de la via respiratoria. La necropsia evidenci6 una
tumoracion tumoral con compromiso invasivo a
todos los 6rganos y estructuras contiguas (figura
3).

Figura 3. Extensa tumoracion invasiva.
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La histopatologia mostré un tumor con creci-
miento difuso constituido por multiples espacios
vasculares irregulares en forma de hendiduras
ocupados por linfa y sangre (figura 4).

Las paredes de los vasos eran delgadas, tapizadas
por células endoteliales aplanadas y fibras muscu-
lares dispuestas irregularmente.

Figura 4. Extensa tumoracion invasiva.

DISCUSION

Los tumores cervicales fetales son hallazgos in-
frecuentes e incluyen el linfangioma o higroma
quistico (el mas frecuente), teratomas, bocio,
quistes, tumores de glandula submandibular, en-
tre otros. Pueden convertirse en emergencias pe-
rinatales cuando se asocian al sindrome de obs-
truccion congénita de vias aéreas altas (CHAOS,
por sus siglas en inglés). Los linfangiomas con-
génitos, hoy conocidos como malformaciones
vasculares linfaticas®, se localizan de preferencia
en el cuello y cara (75 a 80%)>>"!". Son de na-
turaleza benigna y tienen un crecimiento lento
e infiltrativo. El 50% de los linfangiomas esta
presente al nacimiento, y cerca de 90% se hace
evidente después de los dos afios de edad. Los
linfangiomas son clasificados en tres tié)os, que
pueden coexistir en una misma lesion": linfan-
gioma simples o capilar, linfangioma cavernoso
o esponjoso y linfangioma quistico o higroma

ufstico. Las complicaciones estan en funcién
361 sitio donde se localice la lesién y el tamafo.
Excepcionalmente, puede degenerar a sarcoma
de grado bajo!"?. El estudio ecogrifico es la base
para el diagnoéstico: en corte medio sagital con
cabeza extendida y en corte axial de la tiroides
fetal, en donde se evalua la extension a 6rganos
vecinos cervicales®'*!?. La asociacién con poli-
hidramnios se relaciona a obstruccién esofagica
y a sindrome de obstruccién congénita de vias
aéreas altas. En nuestro caso, el diagnostico fue

tardio, asociandose el polihidramnios secundario
a la compresion esofagica; asimismo, el hallazgo
de probable hipoplasia pulmonar hacfa suponer
compresion de las vias aéreas. El uso de ecogra-
fia 3D anade la facilidad y mayor exactitud de
medicién de volumen mediante el analisis virtual
asistido por computadora (VOCAL, por sus si-
glas en inglés)®”. La RMN permite evaluar con
mas precision la extension de la tumoracion y el
compromiso de estructuras vecinas. Sin embar-
go, su disponibilidad y elevado costo hace que su
uso sea aun limitado!"?. En el caso presentado,
las imagenes en RMN prenatales permitieron
constatar la extension de la lesion y el caracter
invasivo hacia 6rganos adyacentes.

Los linfangiomas congénitos casi no se asocian
a otros de%ectos congénitos 0 cromoso6micos y
son de ocurrencia esporadica®. Se recomien-
da la culminacién del embarazo a término, en
casos de linfangioma cervical, asi como para
todo tumor cervical, para asegurar la madurez
pulmonar fetal, y con una cesarea programa-
da, por la posibilidad alta de anormalidades de
presentacion en el trabajo de parto. La cirugfa
EXTIT (ex utero intrapartum treatment) es una téc-
nica bien estandarizada y aceptada>'¥, que in-
volucra un manejo multidisciplinario y debe ser
planificada en toda situacion en la cual un feto
tenga riesgo de obstruccion de la via aérea al
momento del nacimiento. Este procedimiento
esta destinado a mantener el intercambio gaseo-
so fetal, extrayendo parcialmente el feto hasta

ue se haya asegurado una adecuada ventilacién
ﬁel neonato!""; permite que se pueda realizar
la intubacién traqueal, efectuar laringoscopias,
broncoscopias, y traqueostomias®. En nuestro
caso, la cesarea de emergencia, lamentablemen-
te, no permiti6 la planificacién de dicha cirugfa.

El manejo posnatal del lifangioma cervical com-
prende la exéresis quirurgica, el manejo médico
con radiacién, agentes esclerosantes, corticoi-
des, interferén y hasta terapia laser. E1 OK-432,
un liofilizado del estreptococo hemolitico del
grupo A o estreptococo pidgenes que ha sido
incubado con penicilina G, viene demostrando

beneficio en la regresién del volumen tumo-
a](1222.23)
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