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REPORTE DE CASO

Hemangiolinfangioma con extension

abdominal y pélvica. Reporte de caso
Hemangiolymphangioma with abdominal
and pelvic extension. Case report

Sandra Milena Barrera Castrol, © Angela Sudrez Moya?

RESUMEN

El hemangiolinfangioma es una malformacién vascular de rara ocurrencia. Posee componen-
tes mixtos, venosos y linfaticos, y su manejo es limitado en casos de gran extension. Se presenta
el caso de un hombre con alteraciéon vascular de bajo flujo, de predominio linfitico, con
extension intrabdominal, retroperitoneal, pélvicay de miembros inferiores.

Palabras clave. Malformaciones vasculares, anomalias linfaticas, neoplasias de tejido vascular,

hemangioma, linfangioma.
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ABSTRACT

Hemangiolymphangioma is a vascular malformation with mixed components, venous and
lymphatic, of rare presentation, its management is limited in great extension cases. The case of
a man with vascular low flow disorder, predominantly lymphatic, with intra-abdominal,
retroperitoneal, pelvic and lower limb extension is presented.

Keywords. Vascular malformations, lymphatic abnormalities, neoplasms, vascular tissue,

hemangioma, lymphangioma.
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En 1982 Mulliken y Glowacki publicaron
la primera clasificacion de las anomalias
vasculares, la cual en la actualidad aun se usa de
forma rutinarial. Esta cataloga dichas anoma-
lias en dos grupos: malformaciones y tumores;
las malformaciones vasculares pueden ser, a su
vez, de bajo flujo (arterial, venoso, capilar,
linfatico o sus combinaciones) o de alto flujo
(arterial, arteoriovenoso). Los tumores vascu-
lares se clasifican como hemangiomas infanti-
les, hemangiomas congénitos, granuloma

pidgeno, hemangioendoteliomas y las formas
raras!3. Su apropiada diferenciacion permite
un correcto abordaje y terapéutica.

Las malformaciones vasculares se consideran
lesiones congénitas cuyo origen es secundario a
una alteracion de las células madre mesenqui-
matosas, mientras que los tumores vasculares
son trasformaciones neoplasicas de células
vasculares endoteliales’*. Los hemangiolinfan-
giomas son malformaciones vasculares raras con
elementos venosos y linfaticos en diferentes
proporciones. Son de origen benigno pero en
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algunas ocasiones exhiben un comportamien-
to que hace dificil su diferenciacion con tumo-
res malignos a causa de la infiltracién a tejidos
adyacentes como piel, musculo, fascias, hueso,
incluso organos pélvicos, abdominales y
toraxicos, lo que hace complejo su abordaje
quirtrgico>®.

Existen reportes de caso en la literatura so-
bre localizaciones infrecuentes de estas lesiones;
sin embargo, su predileccion es por estructuras
intrabdominales (62% de los casos)®. Trata-
mientos no quirdrgicos como terapia con la-
ser, crioterapia, radioterapia, asi como la
inyeccion de agentes esclerosantes, no superan
las técnicas quirtrgicas recomendadas®.

Se presenta el caso de un adulto de 62 afios
con historia de hemangiolinfangioma desde
la adolescencia, con extenso componente
malformativo vascular, de bajo flujo, mixto (ve-
noso y linfatico), extendido a lo largo del
retroperitoneo, las regiones pélvicas laterales,
la zona inguinal y las extremidades inferiores.

PRESENTACION DE CASO

Hombre de 62 afios con historia de he-
mangiolinfangioma desde los 16 afos. La le-
sion era de un tipo histologico sin opcion de
tratamiento sistémico antiangiogénico. Al pa-
ciente se le realizé reseccion local en 2004 con
confirmacion histopatologica de neoplasia
vascular benigna. Se descarté beneficio de ra-
dioterapia. A causa del surgimiento de hematuria
macroscopica anemizante, se requirio de
embolizacion arterial de vasos hipogastricos
mediante radiologia intervencionista en 2017,
con estudios de imagen que confirmaron mal-
formacion venolinfatica compleja, predominan-
temente linfatica, de bajo flujo, a nivel
retroperitoneal, iliaco interno y externo bilate-
ral, afectacion pélvica, inguinal, extension a
miembros inferiores de predominio izquierdo
y estigmas de compromiso visceral esplénico por
lesiones quisticas. En la Figura 1 se observan
las imagenes de tomografia computarizada con
doble contraste de abdomen y pelvis que evi-
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dencian extension abdominal (A), pélvica (B) y
de miembros inferiores (C).

El paciente ingreso al area de rehabilitacion
por edema de miembro inferior izquierdo, pro-
gresivo desde 2017; asi mismo, presentaba li-
mitacion para bipedo, marcha y uso de calzado
e impacto en su calidad de vida por drenaje
permanente de secrecion. Al examen fisico, en
el miembro inferior derecho se detecté edema
grado Il y fibrosis en la pierna, mientras en el
miembro inferior izquierdo, edema generalizado

Figura 1. TAC con doble contraste de hemangiolin-
fangioma en hombre de 62 afos. A) Extension de la
enfermedad a nivel abdominal, retroperitoneal y
esplénico. B) Extension a nivel pélvico con afectacion de
genitales internos y externos. C) Extension a miembros
inferiores con compromiso asimétrico de predominio
izquierdo.
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de consistencia lefiosa con limitacion de la
movilidad articular. Ademas se registraron cam-
bios en la pigmentacion de la piel y multiples
lesiones vegetantes exofiticas en las regiones
perineal, inguinal y pubica, y en el muslo iz
quierdo (componente cutineo de la enferme-
dad), linforrea y alteracion de la marcha. La
circometria de miembros inferiores evidencid
en el segmento distal una diferencia promedio
de 3 cm y a nivel proximal hasta 7,5 cm. Se
conceptud sindrome de linfedema de miembros
inferiores, estadio 3, con grado severo en extre-
midad izquierda y moderado en la derecha
(Figura 2).

Una vez descartada una trombosis venosa, se
definié manejo de rehabilitacion con enfoque
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paliativo orientado a mejorar las condiciones de
piel, limitar la progresion del linfedema y
optimizar la biomecanica de la marcha. Por el
compromiso cutdneo se implementaron estrate-
gias ajustadas en conjunto con el 4rea de clinica
de heridas. Asi mismo, se implementé vigilancia
de la funcién renal y se monitoreo el impacto
cardiovascular de la terapia descongestiva com-
pleja. Culminada la intervencion de rehabilita-
cién el paciente reportd mejoria clinica del
volumen, de las lesiones de piel y ganancia de
movilidad articular; ello tuvo repercusion posi-
tiva en la movilidad y la calidad de vida. A pesar
de persistir alteraciones, el paciente logro adap-
tacion a prenda de compresién y una mejoria
sintomadtica global del 80% respecto a valora-
cion inicial (Figura 3).

Figura 2. Imagen clinica inicial que evidencia asimetria
con edema pronunciado de miembro inferior izquierdo,
cambios cronicos distales y manifestaciones cutdneas de
enfermedad a nivel proximal de muslo izquierdo.

Figura 3. Imagen clinica de seguimiento a la rehabilita-
cion. Notense los cambios en el volumen de los miembros
inferiores, mas evidentes en lado izquierdo, y disminucion
de tamafio y extension de lesiones cutdneas.
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DISCUSION

Con el advenimiento de la ecografia prena-
tal muchas malformaciones vasculares se pue-
den diagnosticar in utero; no obstante, mas del
90% de estas lesiones se identifican antes de
los dos afos de edad>?. Pueden ubicarse en
cualquier area del cuerpo, pero la cabeza y el
cuello son los sitios de predileccion para
hemangiomas y linfangiomas, seguido de las
extremidades inferiores>?. Por el contrario los
hemangiolinfangiomas, lesiones que son aun
mas raras —pues su tasa de incidencia oscila ente
1,2 y 2,8 por 1.000 nacidos vivos—, se presen-
tan en mas del 60% de los casos a nivel
intraadbominal, como lesiones quisticas o ca-
vernosas>’. Los hemangiolinfangiomas se clasi-
fican en congénitos y adquiridos; estos ultimos
son el resultado del dafio de vasos linfaticos
por trauma o cirugia, mientras los congénitos
son secundarios a alteracion embrionaria del
tejido vascular que generan obstruccion del sis-
tema vascular®.

Los estudios de imagen de predileccion de-
penderan de la ubicacion de la lesion®. Se reco-
mienda la ecografia como estudio inicial, por
su bajo costo y para diferenciar las lesiones soli-
das de aquellas quisticas. Sin embargo, para la
planificacién quirtrgica la resonancia magnéti-
ca nuclear es la imagen diagndstica preferida7.

El tratamiento de eleccion sigue siendo la
reseccion quirurgica completa de la lesion, pro-
cedimiento que, ademas, muestra la menor tasa
de recidiva®>%7, Cuando no se puede resecar
completamente la lesion, las tasas de recidiva
pueden llegar a ser hasta del 100% en los dos
anos siguientes al procedimiento, cobrado im-
portancia los tratamientos alternativos?>79,
Sin embargo, el comportamiento agresivo de
algunas lesiones, asi como la ubicacion de las
mismas, limita también los resultados®. Com-
plicaciones como sangrado, ruptura, infeccion
o linforrea se pueden presentar principalmente
con masas de gran tamafio’. Estudios recientes
recomiendan la evaluacion de comorbilidades
en sujetos con las lesiones vasculares mencio-
nadas, en especial la presencia de enfermedades
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cardiovasculares, por su relacion con complica-
ciones como sangrado y trombosis8.

No existen estudios acerca del impacto en la
calidad de vida que ocasionan estas lesiones, prin-
cipalmente sobre aquellas de gran tamafio, con
manejos quirtrgicos extensos, que dejan secue-
las fisicas y funcionales. Su abordaje desde el area
de rehabilitacion es puramente sintomatico y
busca, en algunas ocasiones, paliar los sintomas.
Si bien este tipo de lesiones son consideradas
patologias benignas, en este caso la presentacion
clinica fue agresiva y muy extensa, e impacté la
funcionalidad y la calidad de vida del paciente.
A pesar de no contar con alternativas de manejo
curativo, el papel de la rehabilitacion en un con-
texto paliativo pudo brindar mejor control sin-
tomatico, optimizando el desempefio funcional
con impacto positivo en la calidad de vida.

CONCLUSION

Los hemangiolinfangiomas son lesiones
vasculares raras, de origen benigno, con una his-
toria natural de la enfermedad agresiva en algu-
nos casos, lo cual limita su diagnéstico y manejo.
Son bien conocidas las complicaciones infeccio-
sas, hemorragicas y linfaticas derivadas de lesio-
nes de gran tamafio o secundarias a tratamientos
quirtargicos y/o médicos complejos. El impacto
de las malformaciones vasculares en la calidad
de vida, secundario a secuelas fisicas y funciona-
les, no esta bien abordado, de ahi la importan-
cia de un manejo multidisciplinario de estas
lesiones.
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