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Reseccion microguirurgica de malformacion linfatica
facial de gran tamaiio con compromiso del nervio
facial en paciente pediatrico. Gaso clinico
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Abstract

Las malformaciones linfaticas son un tipo de anomalia
vascular sin malignidad conocida, presentes desde el naci-
miento pero se pueden observar con posterioridad, frecuente
pero no exclusivamente en los primeros afios de la vida, y su
localizacion mas comin es la region cérvicofacial, clavicular
y axilar. Aunque su importancia clinica radica en su compo-
nente estético, pueden comprometer estructuras vitales como
la cardtida, vias aérea y digestiva, nervios facial e hipogloso
y cadena simpadtica, lo que las convierte en una masa que pue-
de provocar compromiso por obstruccion, principalmente de
via aérea. Aunque el tratamiento inicial de preferencia es la
esclerosis, en ocasiones es preciso acudir a cirugia para evitar
o tratar obstruccion de via aérea mediante traqueotomia y/o
reseccion parcial.

Presentamos el caso de una nifia de 2 afios de edad con
masa congénita de gran tamafio en hemicara y cuello izquier-
dos con crecimiento progresivo, edema y eritema, refracta-
ria al manejo con embolizacion. Llevamos a cabo reseccion
microquirirgica con magnificacion Optica con diseccion
completa del nervio facial para su preservacion total. En el
seguimiento clinico hasta los 6 afios de edad, la paciente no
presenta compromiso nervioso u otras complicaciones, con
crecimiento hemifacial simétrico y sin recidivas aparentes.

Lymphatic malformations are a type of vascular anoma-
ly without known malignancy that are present from birth but
may be observed later, often but not exclusively in the early
years of life, with the most common locations being the cervi-
cofacial, clavicular, and axillary regions. While their clinical
significance lies in their aesthetic component, they can also
compromise vital structures such as the carotid artery, airway,
digestive tract, facial and hypoglossal nerves, and sympathe-
tic chain, rendering them masses that may cause obstruction,
mainly ot the airways. Although sclerotherapy is the preferred
initial treatment, surgery may be necessary at times to pre-
vent or address airway obstruction through tracheotomy and/
or partial resection.

We present the case of a 2-year-old female patient with a
congenital mass of large size on the left hemiface and neck,
exhibiting progressive enlargement, edema, and erythema, re-
fractory to management with embolization.

We performed microsurgical resection with optical magni-
fication, achieving complete dissection of the facial nerve to
preserve it entirely. In clinical follow-up, at 6 years of age, no
evidence of nerve compromise or other major complications
is observed, and the patient exhibits symmetric hemifacial
growth, without apparent recurrences.
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Introduccion

Las malformaciones linfaticas son malformaciones
vasculares pertenecientes al grupo de anomalias vascula-
res, inicialmente clasificadas por Mulliken y Glowacki, y
actualmente por la Classification for Vascular Anomalies
by International Society for the Study of Vascular Ano-
malies (ISSVA), sin malignizacion conocida, causadas
por una alteracion en el desarrollo embrionario del cre-
cimiento normal de los vasos linfaticos primitivos.!* En
su mayoria se trata de masas indoloras, sin embargo en
ocasiones se pueden presentar con episodios inflamato-
rios asociados a crecimiento abrupto. Estas lesiones es-
tan presentes desde el nacimiento, crecen con el paciente
y se observan mas frecuentemente en la edad pediatrica
inferior a 2 afios, siendo su localizacién mas frecuente la
cérvicofacial, seguida de la region clavicular y axilar.®
Su importancia clinica radica no solo en el componente
estético, sino en su potencial compromiso de estructuras
vitales tales como la carétida, la via aérea, los nervios fa-
cial e hipogloso y la cadena simpatica, haciendo que este
tumor benigno se comporte como una masa potencial-
mente mortal por compresion o destruccion. Especial-
mente en estos pacientes, y aunque el tratamiento inicial
de preferencia es la esclerosis, en ocasiones es preciso
acudir a la cirugia para evitar o tratar la obstruccion de la
via aérea mediante traqueotomia y/o reseccion tumoral
parcial.

Presentamos un caso de malformacion linfatica de
gran tamafio con compromiso del nervio facial en una
paciente pediatrica tratada en el Hospital Universitario
Clinica San Rafael de Bogota, Colombia. Dados los re-
sultados favorables obtenidos, el objetivo de este arti-
culo es aportar conocimiento a la comunidad médica y
cientifica particularmente acerca del uso de las técnicas
de magnificacion Optica para minimizar el riesgo de le-
sidén de estructuras nobles, en este caso el nervio facial
y los grandes vasos cervicales, a fin de afrontar futuros
casos similares y lograr una mejoria en los resultados
estético-funcionales de este tipo de pacientes.

Caso clinico

Paciente femenina de 2 afios de edad, remitida por
Cirugia Vascular y valorada en consulta externa del Hos-
pital Universitario Clinica San Rafael de Bogota, Co-
lombia, por presentar cuadro de masa congénita de gran
tamafio en hemicara y cuello izquierdos con crecimiento
progresivo (Fig. 1). Dada las caracteristicas clinicas e
imagenologicas de la lesion, consideramos diagnostico
de malformacion linfatica, en ausencia de confirmacion
histolégica.
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Fig. 1. Masa cérvicofacial izquierda en paciente de 2 aios de edad, progra-
mada para reseccién microquirurgica.

Fig. 2. Corte coronal de RMN contrastada con masa de 15 x 15 cm en re-
gion cérvicofacial izquierda.

La paciente contaba con antecedente de emboliza-
cion mediante coils de diversas perforantes de la mal-
formacion por parte de Cirugia Vascular con mejoria del
eritema asociado. Contaba también con reporte de reso-
nancia magnética nuclear (RMN) consistente en masa de
15 x 15 cm que ocupaba la mejilla y la region cervical
izquierdas, en contacto con la glandula parétida (Fig. 2).

Dedicimos programar para reseccion de masa con
preservacion del nervio facial y reconstruccion inmedia-
ta si fuera precisa, para lo cual solicitamos equipo de
neuroestimulacion.

Técnica quirurgica

Bajo anestesia general realizamos incision preauricu-
lar izquierda tipo estiramiento facial con extension hasta
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Fig. 3. Diseccion microquirtrgica con evidencia de compromiso del tronco
principal del nervio facial izquierdo por infiltracién intratumoral.

en paciente pediatrico. Caso clinico

el cuello, debido a la anatomia de la masa. Disecamos en
plano subcutaneo dejando un colgajo cutaneo de espesor
minimo para evitar su sufrimiento. Liberamos la masa
en sus bordes superficial inferior, posterior y superior, y
llevamos a cabo diseccion profunda observamdo infiltra-
cion completa de la glandula parétida con compromiso
adicional del tronco principal del nervio facial izquierdo,
al cual infiltra por completo la masa, motivo por el cual
aplicamos neuroestimulacion intraquirtrgica con el fin
de preservar el nervio facial (Fig. 3). Mediante técnica
microquirdrgica con magnificacion oOptica, en particu-
lar microscopio operatorio, logramos la liberacion de
la mayoria de las ramas nerviosas a excepcion de una
rama frontal muy comprometida por el tumor, la cual
seccionamos y practicamos a continuacién neurorrafia
término-lateral con el ramo frontal. Dada la necesidad
de parotidectomia total por compromiso de la glandula,
realizamos ligadura del conducto de Stenon. Extrajimos
el 90% de la masa, dejando aproxi-
madamente una masa residual de 2 x
2 cm en la zona anteroinferior dada su
localizacion adyacente al pediculo de
los vasos faciales, a fin de evitar una
posible hipoperfusion del colgajo. Fi-
nalizando el procedimiento, compro-
bamos la preservacion de la funcio-
nalidad del nervio facial mediante un
estudio de neuroconduccion.

La reconstruccion de la hemicara
izquierda la llevamos a cabo median-
te traccion de la piel sobrante siguien-
do los ejes faciales, tipo estiramiento
facial, logrando compensacion anato-
mica y un resultado estético-funcio-
nal adecuado.

Programamos un segundo tiempo
quirtrgico a los 4 meses, sin embar-
go dada la contingencia de la CO-
VID-19, se pospuso esta intevencion
hasta el 2022, momento en que reti-
ramos la masa residual a través de la
misma incision.

Las piezas quirrgicas resecadas
fueron enviadas para estudio histopato-
logico obteniendo como resultado una
lesion caracterizada por proliferacion
de estructuras vasculares linfaticas
irregulares con dilataciones quisticas
e inflamacion cronica. El diagnostico
anatomopatologico final fue de lin-

Fig. 4 (A-D). Resultado postoperatorio a los 6 anos de edad. Imagenes en diferentes posiciones y
sonriendo.
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fangioma quistico, confirmando asi el
diagnostico de presuncion.
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En la actualidad, la paciente tiene 6 afios de edad y
presenta un crecimiento hemifacial normal, sin asime-
trias faciales, sin signos de paralisis facial y sin aparen-
tes recidivas (Fig. 4).

Discusion

Las malformaciones linfaticas se deben a una altera-
cionen el desarrollo embrionario de los vasos linfaticos.®
Estos vasos se originan a partir de la diferenciacion de
células endoteliales venosas a células endoteliales lin-
faticas, las cuales posteriormente migran y proliferan a
través del mesénquima generando el sistema linfatico.
La etiologia de estas malformaciones linfaticas no es del
todo conocida, sin embargo se cree que se deben a una
disregulacion en la sefalizacion de los procesos mencio-
nados, lo que lleva a un incremento descontrolado en la
linfangiogénesis.®

Estan descritos en la literatura casos aislados y casos
asociados a diversos sindromes tales como CLOVES
(Congenital Lipomatous Overgrowth, Vascular malfor-
mations, Epidermal nevi, and Skeletal anomalies), Kli-
ppel-Trenaunay, Proteus,® Down, Turner, o Noonan,
entre otros.”

El 75% de estas malformaciones se encuentran en el
cuello, seguido de un 20% en la axila y el 5% en el to-
rax, retroperitoneo intra y extraabdominal, pelvis, region
inguinal y zona glutea,®>® aunque pueden desarrollarse
en cualquier localizacion anatdmica, como en genitales,
labios, lengua, faringe, cuero cabelludo, orbita, conjun-
tiva, manos, pies y sus respectivos dedos.®®

Caracteristicamente cursan de manera asintomatica,
con crecimiento lento y progresivo asociado a edema
localizado secundario a inflamaciones, infecciosas o no
que pueden ser agudas, hemorragia intraquistica o trau-
mas.®® En el raro caso de presentar sintomas, los mas
frecuentemente asociados son inflamacion, incluyendo
edema y dolor. Adicionalmente pueden contribuir a difi-
cultad respiratoria, disfagia, infeccion recidivante y san-
grado en las formas de afectacion superficial.®

El diagndstico se realiza mediante los signos y sin-
tomas clinicos descritos previamente; ademas de refor-
zar la sospecha diagnostica, el estudio imagenologico
complementario es de gran utilidad para determinar de-
talladamente la localizacion de la masa y las posibles
estructuras comprometidas por la misma. Incluso desde
la etapa prenatal,®” la primera linea de estudio se rea-
liza mediante ecografia, encontrando estructuras micro
y/o macroquisticas. Por otro lado, la tomografia axial
computarizada (TAC) evidencia una masa hipodensa
circunscrita, mientras que la RMN valora las estructu-
ras adyacentes comprometidas!-® y el tipo de tejido que
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constituye la masa, particularmente en las diferentes
modalidades de esta técnica de imagen. Es importante
igualmente descartar posibles diagnoésticos diferencia-
les, tales como quistes tiroglosos, branquiales o bronco-
génicos, ademas de otras malformaciones vasculares.®

Histdricamente, la reseccion quirtrgica ha sido con-
siderada la primera linea de manejo de estas lesiones.
Sin embargo, con el transcurso del tiempo han surgido
diversas medidas no quirtrgicas empleadas con buenos
resultados, entre las cuales se encuentra la esclerotera-
pia, las terapias con laser o radiofrecuencia y diversos
farmacos como sirolimus y sildenafil.>'9 Actualmente,
el abordaje quirargico estd considerado especialmen-
te util en lesiones de dificil acceso percutineo, meno-
res con lesiones cervicofaciales de gran tamafio, masas
complejas e invasivas y en casos de clinica refractaria,”
por lo que la paciente que presentamos fue considerada
como posible candidata a dicho tratamiento.

Entre las complicaciones de la reseccion quirurgica
cabe recalcar las lesiones del nervio facial o de estructu-
ras vasculares importantes, entre otras. En cuanto a las
complicaciones postquirtrgicas se deben tener en cuenta
infecciones, fistulas, hemorragia y complicaciones aso-
ciadas a la herida quirtrgica.”!'” A pesar de que en la
literatura revisada hemos encontrado evidencia cientifi-
ca diversa con una tasa de complicaciones quirurgicas
variable, siendo la paralisis facial una de las complica-
ciones mayores,”*!1? es escasa la evidencia acerca del
manejo microquirdrgico para preservar en su totalidad la
funcion motora del nervio facial.

Es importante destacar que diversos autores no con-
sideran la cirugia electiva en pacientes pediatricos como
primera opcién ya que el desarrollo facial no estd com-
pletamente establecido y se podrian provocar asimetrias
faciales durante el crecimiento. Sin embargo, en nuestro
caso, podemos apreciar una correcta simetria de las dis-
tintas subunidades faciales, con un crecimiento facial ar-
monico. Ademas, gracias al empleo de microcirugia y de
las técnicas de magnificacion Optica, se logra preservar
las funciones motoras del nervio facial, como sucedié en
nuestro caso, previniendo asi una paralisis facial perifé-
rica permanente.

Somos conscientes por tanto de que si bien la ciru-
gia de las anomalias vasculares en regiones anatomicas
comprometidas es especialmente compleja y desafiante,
el empleo de técnicas de magnificacion resulta suma-
mente Util para minimizar el riesgo de lesion del nervio
facial, tal y como sucedio en nuestro caso, o de otras
estructuras, y permite realizar ademas una reparacion
inmediata en caso de que ocurra una lesion. Sin un en-
trenamiento adecuado en estas lesiones y esta cirugia, el
tratamiento quirtrgico de las malformaciones vasculares
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en estas localizaciones debe abordarse con cautela, debi-
do a la posibilidad de generar una lesion permanente del
nervio facial o de otras estructuras.

Las malformaciones linfaticas y las mixtas linfa-
tico-venosas presentan una biologia que hace practi-
camente imposible su extirpacion completa. En casos
como el presente, fueron necesarias 2 intervenciones
quirtrgicas para eliminar completamente la lesion. En
ocasiones, lesiones aparentemente extirpadas pueden
dejar restos en planos profundos que se evidencian me-
diante estudios de imagen.

En cuanto al seguimiento del caso presentado, si bien
es habitual observar la reaparicion de la malformacion
en el seguimiento a corto, medio o largo plazo, podemos
afirmar que, después de 4 afos, en nuestra paciente no
hemos detectado signos de recidiva hasta la fecha, pero
creemos que el seguimiento a largo plazo de estos pa-
cientes es de suma importancia, dada la posibilidad de
recidiva de la masa. Dado lo anterior, realizamos a nues-
tra paciente seguimiento clinico cada 6 meses y segin
valoracion consideraremos otros estudios de extension.
En este caso, hasta el momento no han sido necesarios
dado el adecuado resultado estético-funcional de la pa-
ciente hasta el momento.

Conclusiones

En masas quisticas congénitas, especialmente de lo-
calizacion cérvicofacial, debemos considera la posibili-
dad de una malformacion linfatica como posible diag-
nostico diferencial.

En el caso presentado, tratamos quirirgicamente con
€xito una paciente en edad pediatrica con malformacion
linfatica facial de gran tamafio que comprometia el ner-
vio facial izquierdo por infiltracién completa de la masa
en su tronco principal, empleando reseccion microqui-
rurgica de la masa y preservacion total del nervio facial.
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