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Sra. Editora:

Las malformaciones linfaticas son anomalias
vasculares caracterizadas por conductos linfaticos
displdsicos y cavidades quisticas llenas de linfa,
cuya causa exacta es desconocida en la mayoria
de los casos. Generalmente son asintomaticas y
solo precisan observacién; la necesidad de trata-
miento viene determinada por su localizacién en
zonas criticas (compromiso vital), por repercusiéon
funcional o por causar una deformidad corporal
evidente con impacto psicosocial’. La extirpaciéon
quirdrgica ha sido considerada la terapia de elec-
cién para estas malformaciones, aunque son inter-
venciones agresivas que no siempre consiguen la
curacién del paciente!. En los ultimos afios el tra-
tamiento ha evolucionado sustancialmente gracias
al desarrollo de la inmunoterapia y la radiologia
intervencionista, consiguiendo resultados compa-
rables a la cirugiaZ.

Presentamos los resultados de una cohorte
infanto-juvenil (0-15 afios) con malformaciones
linfaticas, tratada entre 2006-2022 en el Hospital
Universitario de Navarra (Pamplona, Espafia), cen-

tro de referencia autonémica para el tratamiento
de las anomalias vasculares, con el objetivo de
identificar puntos de mejora y establecer un pro-
tocolo de atencién.

Inicialmente, el tratamiento fue o escleroterapia
con OK-432, y actualmente desde 2022 y de forma
protocolizada desde 2024, con bleomicina o doxi-
ciclina, o bien cirugia si las dos primeras lineas de
tratamiento no resultan efectivas. Se analizaron
variables demogréficas (sexo masculino/femeni-
no, edad en afios), clinicas (didmetro en cm, loca-
lizacién: cervical, pared abdominal, mesenterio,
térax, extremidad superior o inferior, axilar, re-
troperitoneal; tipo: mixta, macroquistica, micro-
quistica, sin establecer; sintomatologia si/no) y los
desenlaces existencia de complicaciones si/no y
curacion si/no.

Se incluyeron 23 nifios con una edad media de
4,9 afios (DE=3,5), y la mayoria de sexo masculino
(65,2%). El diametro medio de las malformaciones
linfaticas fue de 6,6 cm (DE=4,2) y la localizacién
mas frecuente fue el cuello (47,8%) seguida por la
pared abdominal (13%). Mas de la mitad se encon-
traban asintomaticos (52,2%), y la principal mani-
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festacion clinica fue la infeccién (17,4%), seguida
de sangrado (13%), dolor (8,7%), dolor y edema tras
traumatismo (4,3%) y un cuadro de suboclusién in-
testinal (4,3%) (Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas de la muestra pedidtrica
estudiada (n=23) y de sus malformaciones linfaticas

Variable n (%)
Sexo masculino 15 (65,2)
Edad (afios), media (DE) 4,9 (3,5)
Diametro (cm), media (DE) 6,6 (4,2)
Localizaciéon
Cervical 11 (47,8)
Pared abdominal 3 (13,0)
Mesenterio 2 (8,7)
Térax 2 (8,7)
Extremidad superior 2 (8,7)
Extremidad inferior 1 (4,3)
Axilar 1 (4,3)
Retroperitoneal 1 (4,3)
Tipo de malformacién linfatica
Mixta 4 (17,4)
Macroquistica 1 (4,3)
Microquistica 3 (13)
Sin establecer 15 (65,2)
Sintomatologia
Asintomaticos 12 (52,2)

DE: desviacidn estandar.
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Se realizaron 33 procedimientos terapéuticos
(1,4 por paciente). El primer procedimiento consis-
tié en extirpacién quirdrgica (n=13; 56,5%), o escle-
roterapia con OK-432 (n=4; 17,4%), con bleomicina
(n=4; 17,4%) o con doxiciclina (n=2; 8,7%). Cuatro
casos (17,4%) precisaron un segundo procedimien-
to (tres esclerosis y uno cirugia); y solo un nifio con
una gran malformacién en la pared abdominal con
un espesor maximo al nacimiento de 5,2 cm, pre-
cis6 ocho intervenciones (tres procedimientos de
escleroterapia con OK-432, tres esclerosis con bleo-
micina y dos cirugias para extirpacién) (Fig. 1).

Cinco nifios presentaron complicaciones transi-
torias (21%): dos linforragias postoperatorias y una
paresia del elevador de la escapula tras cirugia, y
dos sindromes febriles tras inyeccién de OK-432.
No hubo complicaciones permanentes.

Tras un seguimiento medio de 5 afios (rango
3-16), doce nifios se curaron (52,2%) y ocho pre-
sentaban enfermedad residual estable (34,8). En
tres no se logré la curacion (13,0%); estos perte-
necian al grupo sometido a cirugia, lo cual supo-
ne una diferencia clinicamente relevante, aunque
no estadistica (p=0,103). En estos tres se planted la
posibilidad de realizar escleroterapia o cirugia de
reseccion parcial; sin embargo, la sintomatologia
residual no era significativa por lo que el nifio y sus
tutores optaron por mantener una actitud expec-
tante con seguimiento clinico y radiolédgico.

Durante décadas, la cirugia fue el tratamiento
de eleccién de las malformaciones linfaticas. No

Figura 1. Lactante de 2 meses de vida con malformacién linfatica mixta de la pared abdominal. A. En el momento del diagnds-
tico. B. Resonancia magnética realizada a los 4 afios de edad, previa a la escleroterapia, donde se aprecia extensa afectacién del
plano subcutaneo del hemiabdomen izquierdo, con multiples imagenes tabicadas conformando cavidades, siendo las mayores
a nivel del flanco de 2-3 cm de volumen. C. Fotografia clinica a los 5 afios de vida después de tres sesiones de escleroterapia
con bleomicina y extirpacién quirtrgica parcial de la malformacién.
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obstante, la elevada tasa de complicaciones rela-
cionadas con este abordaje y que mas del 50% de
los pacientes presentaban enfermedad residual
tras la intervencidn, ha hecho que el tratamiento
farmacoldgico y la escleroterapia parezcan alter-
nativas mas eficaces y seguras en la actualidad®*.
Nuestra experiencia ha sido similar: hemos aban-
donado progresivamente el tratamiento quirdrgico
como opcién de primera linea, reservandolo solo
para casos que requieren una rapida actuacién y
una resolucién a corto plazo como, por ejemplo, el
compromiso de la via aérea. Inicialmente se reem-
plazé por la esclerosis con OK-432, tratamiento re-
frendado en la literatura por su aplicacién seguray
alta eficacia a largo plazo (en torno al 90%), que ac-
tualmente ha caido en desuso debido al sindrome
febril que suele aparecer tras su inyeccién®, como
se observoé en dos de nuestros pacientes.

Con frecuencia, las malformaciones linfaticas se
asocian a variantes patogénicas en diferentes vias
de sefializacién®. Una de las mutaciones mds docu-
mentadas involucra la molécula diana de la rapa-
micina (mTOR) y, como consecuencia, la activaciéon
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de forma descontrolada de la linfangiogénesis®. Se
ha demostrado que el uso de sirolimus, un inhi-
bidor de mTOR, consigue una respuesta global en
diversas anomalias vasculares del 72% en forma t6-
picay hasta del 85% con la administracién oral, por
lo que esta molécula se ha posicionado como una
opciodn terapéutica segura y efectiva en pediatria®.
En nuestro caso, el uso de sirolimus en anomalias
vasculares es una indicacién especial no autoriza-
da en ficha técnica por lo que, con la derivacién
de algunos casos a un centro de referencia para su
utilizacién, se ha conseguido demostrar también
su alta seguridad y eficacia.

Asimismo, hemos introducido la puncién eco-
guiada en el quiréfano, lo cual ha permitido opti-
mizar la escleroterapia. Ademas, la creacién de un
comité multidisciplinar de anomalias vasculares ha
mejorado los resultados obtenidos gracias a la toma
de decisiones de forma conjunta. Estas lecciones
nos han llevado a desarrollar un protocolo de aten-
cién a las malformaciones linfaticas que engloba la
observacion, la esclerosis, los farmacos y la cirugia
(Fig. 2). Serecomienda su uso de manera escalonada
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Figura 2. Protocolo de tratamiento ante la sospecha de malformacién linfatica.

An Sist Sanit Navar 2025; 48(2): e1127


http://ticas.se

E. Comajuncosas Pérez y col. NUESTRA EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO DE LAS MALFORMACIONES LINFATICAS:

y en ese orden, teniendo en cuenta que se trata de te-
rapias complementarias y que cada caso particular
requiere una terapia o la combinacién de estas para
conseguir la maxima eficacia.
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