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las malformaciones vasculares linfáticas (ML) conocidas también 
como ‘Linfangiomas’, son anomalías congénitas de etiología desconocida. Su espectro 
de lesión varía desde lo simple a lo complejo, afectando a sitios contiguos con grados de 
obstrucción o compresión de órganos vitales.

MATERIALES Y MÉTODOS:

RESULTADOS:

CONCLUSIONES:

PALABRAS CLAVE:

se realizó un estudio observacional de cohorte retrospecti-
vo descriptivo, sin intervención de historias clínicas anonimizadas donde se evaluó: datos 
antropométricos, evaluación clínica de inicio de tratamiento, tipo de tratamiento, desenla-
ce clínico y complicaciones, de pacientes del Hospital de Especialidades Carlos Andrade 
Marín.

se obtuvieron 53 pacientes pediátricos, con distribución 1:1 en ambos 
sexos a los cuales tras la clasificación del subtipo de lesión se administró tratamiento es-
clerosante (bleomicina ó polidocanol) o cirugía durante un periodo entre 1 a 48 meses. Se 
asociaron factores de riesgo entre los cuales se relacionaron la cirugía previa (p<0.005) 
con mayores tasas de complicaciones. 52 pacientes mostraron una efectividad 98.1% del 
tratamiento durante el periodo evaluado.

la cirugía previa fue un factor de riesgo que condicionó la respuesta al 
tratamiento y el número de complicaciones. El tratamiento más utilizado fue la infiltración 
con bleomicina, debido que al ser menos invasivo en relación a la cirugía y más accesible 
que el polidocanol, con mejores porcentajes de resolución.

Linfangioma Quístico; Linfangioma; Bleomicina; Escleroterapia; 
Pediatría; Polidocanol.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Lymphatic vascular malformations (LM), also known as “Lymphangio-
mas”, are congenital anomalies of unknown etiology. The spectrum of injury varies from 
simple to complex, affecting continuous sites with degrees of obstruction or compression 
of vital organs. 

MATERIALS AND METHODS:

RESULTS:

CONCLUSIONS:

KEYWORDS: 

An observational retrospective descriptive cohort study 
was performed, without intervention, evaluating: anthropometric data, clinical evaluation 
of initiation of treatment, type of treatment, clinical outcome and complications, of patients 
from the Carlos Andrade Marín Specialty Hospital.

53 pediatric patients were obtained, with 1:1 distribution in both genders, after 
classification of subtype, sclerosing treatment (bleomycin or polidocanol) or surgery was 
administered for a period between 1 to 48 months. Risk factors were associated, previous 
surgery was related (p<0.005) with higher rates of complications. 52 patients showed 
98.1% effectiveness of the treatment during these evaluated periods.

Prior surgery was a risk factor affecting treatment response and the 
number of complications. The most commonly used treatment was bleomycin injection, 
as it is less invasive than surgery and more accessible than polidocanol, with better res-
olution rates.

Lymphangioma, Cystic; Lymphangioma; Bleomycin; Sclerotherapy; Pedia-
trics; Polidocanol.
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INTRODUCCIÓN 
Las malformaciones vasculares de tipo linfáticas, anteriormente 
conocidas como “Linfangiomas” son un problema relativamente 
poco frecuente.1 Sin embargo, cuando se presentan son lesiones 
que pueden tener consecuencias devastadoras y potencialmente 
mortales para los niños afectados y sus familias 1.

 La etiología de las lesiones es desconocida. Sin embargo, el 
esfuerzo de la investigación biomédica ha dado como resultado 
mayores opciones en cuanto al tratamiento con la esperanza de 
encontrar la causa específica de la lesión 2. El objetivo fue de-
terminar la eficacia de los tipos de tratamiento de las malfor-
maciones linfáticas en un solo estudio estandarizado en la edad 
pediátrica.

MATERIALES Y MÉTODOS
Estudio analítico, transversal, retrospectivo.

Universo y muestreo 
El universo y muestra fueron 53 pacientes pediátricos de 0 a 18 
años de edad con diagnóstico de malformaciones linfáticas tra-
tados en el Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marín. 

Criterios de inclusión
Pacientes pediátricos con diagnóstico de malformaciones linfá-
ticas “Linfangioma”, pacientes de ambos sexos y de cualquier 
etnia atendidos y sometidos a tratamiento en el HECAM.

Criterios de exclusión
Pacientes pediátricos mayores de 18 años ó que fallecieron du-
rante la realización del estudio. Historias clínicas incompletas u 
otro tipo de tratamientos. 

Variables
Las variables a ser estudiadas fueron: edad, sexo, etnia, nacio-
nalidad, lugar de residencia, peso, talla, índice de masa corporal, 
ubicación de la malformación linfática, tipo de malformación 
linfática, factores de riesgo, tipo de tratamiento, complicaciones 
y número de infiltraciones. 

Fuente de datos
Accedimos a los datos para la investigación, mediante historias 
clínicas anonimizadas, del sistema MIS AS/400, en las cuales 
ningún paciente puede ser identificado, ya que no consten sus 
nombres ni registros de cédula de identidad. 

Método estadístico
El análisis estadístico se realizó mediante estadística descriptiva 
y gráfica para el análisis de este en el programa estadístico In-
ternational Business Machines Statistical Package for the Social 
Sciences (SPSS) versión 26.

En el análisis descriptivo las variables cualitativas se expre-
sarán en porcentaje y las cuantitativas en mediana y rangos. 
Para el análisis inferencial se utilizó la prueba Chi cuadrado y la 
prueba de Kruskal-Wallis, se consideró un valor de p< 0,05 como 
resultado significativo.

Se aplicó el test Kaplan Meir para valorar el efecto de la res-
puesta al tratamiento.

RESULTADOS 
Se obtuvo una distribución equitativa entre ambos sexos, hom-
bres (50,9%) y mujeres (49,1%). La edad de los pacientes al re-
cibir el tratamiento osciló entre 0,3 y 17 años con una mediana 
de 5 años (p<0,05) (ver la tabla 1).

Tabla 1. Resumen clínico de los pacientes con malformaciones 
linfáticas

El 98.1% de los pacientes de este estudio fueron de etnia mes-
tiza, donde la provincia de Pichincha concentró la mayor parte de 
los casos (71,7%) (ver la figura 1). Se observó una amplia varia-
bilidad en el peso de los pacientes, con un rango que osciló entre 
4 y 71 kilogramos. El índice de masa corporal (IMC) presentó 
una mediana de 18,02, lo cual se considera dentro de los rangos 
normales para la población pediátrica.

Figura 1: Distribución de los pacientes con malformaciones 
linfáticas, por provincias del Ecuador

La localización más frecuente fue en el cuello (37,7%) 20 pa-
cientes, la mayoría de lesiones de tipo macroquísticas (67,9%) 
donde el 20,8% presentaron alteración en los desenlaces tera-
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péuticos por factores de riesgo presentados como infecciones 
respiratorias (sinusitis, amigdalitis, faringitis, neumonía) y 17% 
fueron sometidos a cirugía previa (biopsia y resección) el cual 
presentó valores significativos en relación a las complicaciones 
presentadas posterior al procedimiento demostrando su repercu-
sión en el desenlace de la enfermedad (ver la tabla 1).

En cuanto al tipo de tratamiento de malformaciones linfáticas el 
84,9% fue sometido a escleroterapia. El 56,6% utilizó bleomicina 
(n=30) donde el 41,5% (22 pacientes) presentaron resolución mayor 
90% de enfermedad con una sola infiltración en un promedio de 8,2 
meses (rango 1-48 meses) y sin recidiva (ver la figura 2).

Figura 2. Relación entre la resolución de la enfermedad y la 
bleomicina.

El 11,3% (6 casos) mostró complicaciones como hiperpig-
mentación 7,54% (4), vómito 1,88% (1), infección 1,88 (1).  El 
28.3% (n=15) restante fueron sometidos a tratamiento esclero-
sante con polidocanol, el 10% demostró resolución mayor del 
90% con 3 infiltraciones en un promedio de 12 meses. Y el 15,1% 
(8 casos) presentaron complicaciones como dolor, con el 7,55 % 
(4), 5,66% (3) recidiva, 1,88% 1 hiperpigmentación (ver la figura 3).

Tabla 2. Resumen del tratamiento de pacientes con malfor-
maciones linfáticas

Tabla 3. Resumen tratamiento según el subtipo de 

malformaciones linfáticas

La cirugía resolvió el 15,1% (n=8) de los casos con reso-
lución >90 % de la enfermedad con un promedio de 1 mes 
debido a la relación con factores de riesgo como infecciones 
respiratorias (3,8% predisponentes de lesiones macroquísticas 
en la región cervical, las cuales se asocian a dificultad deglu-
toria o dificultad respiratoria), por lo que fue necesaria la resec-
ción de las lesiones para salvaguardar la vida del paciente (ver 
la tabla 2 y la tabla 3).

Figura 3: Relación entre la resolución de la enfermedad y el 
polidocanol.

El análisis inferencial en este estudio se encontró una relación 
significativa (p<0,05) entre tipo de malformación, localización, 
factores de riesgo, tipo de tratamiento, numero de infiltraciones, 
complicaciones indicando que estas variables están relacionadas 
entre sí y no ocurren al azar (ver la figura 3).

Los pacientes sometidos a cirugía previa presentaron mayor 
riesgo de persistencia de la enfermedad, especialmente en aque-
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Figura 5: Relación entre resolución de la enfermedad y el tipo de 
tratamiento (Curva Kaplan-Meier)

medad de lenta a rápida por lo que son más evidentes pudiendo 
experimentar cambios repentinos de tamaño que a su vez pueden  
conducir a cambios anatómicos como crecimiento por estira-
miento de los vasos capsulares o ruptura septal 5.

Las ML están relacionadas con mutaciones anormales somá-
ticas activadoras de la vía PIK3CA las cuales activan la vía de se-
ñalización de la fosfatidilinositol-3′-quinasa (PI3K) /AKT, que a 
su vez conduce a la hiperplasia y acumulación linfáticas por falta 
de recanalización de la linfa 6,7. No tienen ningún predominio por 
ningún sexo (relación 1:1) y el 75% ocurren en la cabeza y cuello 
debido al sistema linfático muy denso de la región 7.

En la actualidad, existen pocos estudios en la edad pediátrica 
con relación al tipo de tratamiento esclerosante (bleomicina y po-
lidocanol) y no esclerosante (cirugía). La mayoría de estos son 
individualizados y en la edad adulta sin que ninguno relacione 
más de dos tratamientos.

Una revisión y metanálisis realizado en Brasil en el 2023 de-
terminaron la eficacia de la bleomicina en pacientes pediátricos 
desde los dos días de vida (1 estudio) y 18 años. La mayoría de los 
estudios se enfocaron en los 3 meses, la mediana de edad osciló 
en 4,5 a 5 lo cual coincide con los datos obtenidos en nuestro es-
tudio ya que se observó una mediana de 5 por lo que podemos 
determinar que la Bleomicina ha sido mayormente incorporada 
en el tratamiento de pacientes menores del año de edad 8.

A diferencia de estudio de De Corso, E. y colaboradores en el 
2022 quienes estudiaron 7 pacientes pediátricos menores de 18 
años, con un rango entre 7-18 años y mediana de 6 años. A los 
cuales se implementaron polidocanol. Respecto a nuestro estudio 
el rango fue menor 2-17 años, a pesar de eso se concluyó tener 
beneficio sobre pacientes mayores de 1 año de edad9.

En cuanto al predominio ligado al sexo, se evidenció un pro-
medio 2:1 (hombre-mujer) dependiendo del tipo de tratamiento 
adquirido 8. Se debe a su asociación con la mutación somática del 
gen PIK3CA el cual se refiere a que no ocurre en las células so-
máticas del individuo (dominante) ni en las reproductoras. Úni-
camente ocurre a nivel de las células epiteliales haciendo que la 
dispersión del gen sea igualitaria y no dominante.  Por lo que, se 
concluyó, que no hay diferencia significativa entre el sexo y ex-
posición relacionada al tipo de tratamiento 10,11.

De acuerdo a la ubicación de las malformaciones linfáticas, 
la mayoría de los estudios concuerdan que el sitio frecuente es 
el cervical, el cual en nuestro estudio representó el 37,7% pero 
puede existir variación de acuerdo al tipo de tratamiento12. 
Quienes optan por tratamientos menos invasivos, debido a 
las complicaciones y secuelas que pueda dejar las resección o 
biopsia. Esto al igual que el resto de tratamientos se enfoca la dis-
posición anatómica de los vasos linfáticos a nivel corporal en es-
pecial los tejidos blandos (cuello y tórax) donde el sistema linfá-
tico se conecta con la cisterna de Chyli y con el conducto torácico 
las cuales luego drenan hacia el sistema venoso 12. El conducto 
torácico recorre a lo largo de las vértebras y drena al sistema ve-

DISCUSION 
Las malformaciones linfáticas (ML) son lesiones raras benignas, 
catalogadas como un subtipo de anomalías vasculares poco fre-
cuentes (1:2000-4000 nacidos vivos) que generalmente se evi-
dencian al nacer (50-65%), a los 2 años (80-90%) y rara vez des-
pués de la adolescencia 3, 4. Al tener un espectro de lesiones, las 
malformaciones están predispuestas a un crecimiento repentino 
como respuesta a estímulos inmunológicos ya conocidos o por 
infecciones (resfriados), trauma (hemorragia), cirugía, y ciertos 
factores genéticos que predisponen a la proliferación de la enfer-

llos con malformaciones macroquísticas. El estudio de supervi-
vencia mediante curva de Kaplan-Meier mostro una alta eficacia 
en los tratamientos esclerosantes (bleomicina y polidocanol) 
donde la mayoría del paciente (98,1%) lograron una resolución 
completa de la enfermedad (ver las figuras 4 y 5).

Figura 4: Asociación entre factores de riesgo y libre de 
enfermedad
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nosos, el cual juega un papel crucial en el mecanismo de defensa, 
el balance de fluidos y el transporte linfático diario 12.

En Ecuador existen pocos estudios (series de casos) de pa-
cientes tratados únicamente con terapia esclerosante (inyección 
de fármaco intralesional con o sin rotura de tabiques o septos) de-
mostrando la efectividad individual de dichos tratamientos (OK-
432 y bleomicina) 13, 14.

Desde el 2012, se han realizado estudios con relación a la es-
cleroterapia donde Rodríguez y colaboradores estudiaron a 15 
pacientes con malformaciones linfáticas sometidos a la adminis-
tración de OK-432 (picibanil) es un producto biológico liofili-
zado que se prepara a partir de la cepa Su del Streptococcus pyo-
genes (Grupo A), al término de 10 semanas y tras 3 infiltraciones 
(escleroterapia) determinó que el 13.4% mostraron excelentes 
resultados (ausencia de lesión 100%) la mayoría fueron de tipo 
microquísticas y mixtas con 1 sola recidiva, la cual luego de tres 
infiltraciones y terapia láser desapareció 13.

Con resultados más alentadores y en relación a nuestro estudio 
Gálvez y colaboradores en el 2021, realizaron un estudio retros-
pectivo de pacientes pediátricos tratados con bleomicina, donde 
obtuvieron que el 81% demostró ausencia de enfermedad) tras 
una sola infiltración a dosis de a una dosis de 0,5 mg/kg con una 
concentración no mayor de 15 UI con ciertas limitantes como 
factores de riesgo previos no determinados en el estudio 14.

Esto puede deberse a la efectividad concluyente de Fernandes 
S. y colaboradores, quienes refieren que la bleomicina fue el es-
clerosante primario en 13 estudios y eficaz con más 41 del 50% 
de resolución de síntomas y menos del 10% de complicaciones, 
mientras que el polidocanol (lauromacrogol) presentó alta tasa de 
complicaciones y fue administrado en escasos pacientes debido a 
su baja resolución de síntomas 15.

Con relación a la cirugía estaba debe ser únicamente realizada 
en pacientes, quienes cumplan las indicaciones de cirugía tales 
como: macroquísticos que se localicen nivel de cuello, lesiones 
que secreten linfa y debido a la gravedad de los sintomas 16.

En el 2024 Moreno y colaboradores incluyeron 112 niños los 
cuales se sometieron a cirugía para resección de malformaciones 
linfáticas en diferentes centros 16. Se incluyeron 49 casos y 63 
controles con una edad media de 34 meses (aproximadamente 
3 años) donde evidenciaron que el 88% presentaron complica-
ciones neurológicas (parálisis) y hubo enfermedad residual (reci-
diva) en el 65% 16. Con lo que concluyeron que los pacientes me-
nores de 12 meses con malformaciones microquísticas tuvieron 
un riesgo de secuelas postoperatorias hasta 12 veces mayor 16. 

En relación al presente estudio, se evidenciaron distintos tipos 
de factores de riesgo que predisponen a detectar precozmente 
la enfermedad tales como: infecciones respiratorias (20,8%), 
traumas (11,3%) y genéticos (7,5%) 17. Sin embargo, encon-
tramos también que existían un 17,09% de los pacientes los 
cuales habían recibido cirugía previa (resección o biopsia) como 

parte del diagnóstico de la enfermedad y a quienes predispuso a 
complicaciones a futuro 17. Esta predisposición a complicaciones 
estaría relacionado a los cambios morfológicos dados por la fisio-
patología alternante como la señalización, alteran la vía Pik3ca 
traumática (cirugía) 17. Donde apunta a mecanismos parácrinos 
secundarios los cuales actúan de forma sinérgica y contribuyen 
a la progresión de la enfermedad, observando un aumento de la 
señalización del factor de crecimiento endotelial (VEGF-C) con 
lo cual se asociaría la significancia presente en nuestro estudio  
relación al tipo de tratamiento ya que el 84,9% de los pacientes 
se sometieron a escleroterapia y el 15,9% a cirugía 17.

Históricamente la resección quirúrgica se consideró el trata-
miento estándar para las malformaciones linfáticas. Sin embargo, 
la cirugía se asocia con la recurrencia de la lesión en el 15 % al 
53% de los casos y el resultado estético y funcional puede ser 
malo 18.

Según la fisiopatología de la lesión cada tratamiento va actuar 
diferente, se ha comprobado que los esclerosantes actúan sobre la 
señalización de varias vías como mTOR, Pik3ca, Cox las cuales 
tardíamente actuarán en conjunto con las funciones paracrinos 
de los linfáticos a diferencia de la cirugía en donde la resección 
completa únicamente se limita a lesiones macroquísticas con 
menos tasas de complicaciones por la limitación de la prolifera-
ción alternante en la vía Pik3ca-VEGF-C 19.

Las limitaciones del estudio fueron de información al mo-
mento de revisar los registros. Para una mejor evaluación se debe 
mantener una sola codifica de CIE-10 (D18.9) entre todos los ser-
vicios (pediatría, cirugía vascular o dermatología) que reciben en 
la consulta externa este tipo de pacientes. 

Se deberá abrir a futuro una nueva línea de investigación mo-
lecular – histológica para el diagnóstico y la atención multidisci-
plinaria con la finalidad de mejorar el tratamiento 20.

CONCLUSIÓN 
Existen factores asociados a la aparición y evolución de las mal-
formaciones linfáticas.

La escleroterapia, especialmente con bleomicina, fue una 
opción terapéutica eficaz y segura para el tratamiento de estas 
lesiones a cortas edades.

La cirugía fue una opción de excepción para ciertos casos, es-
pecialmente para lesiones de tipo macroquísticas que pudieran 
poner en riesgo la salud del paciente. Y los que tuvieron antece-
dentes de cirugía previa, presentaron un mayor riesgo de recu-
rrencia y complicaciones. En cuanto al tiempo de resolución, pu-
dimos observar que durante el primer mes se obtuvieron buenos 
resultados, la mayoría con una infiltración.

ABREVIATURAS
Malformaciones linfáticas (ML)
Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marín (HECAM) 
Índice de masa corporal (IMC)
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Codificación internacional de enfermedades (CIE)
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