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[Articulo traducido] Tumor de
crecimiento lento en la region
iliaca derecha en una nifia de
11 afos

Slow-growing Tumor on the Right Iliac Region
of an 11-Year-old Girl

Historia clinica

Una nifa de 11 afos se presentd con una lesion de 3cm de
crecimiento lento en la region iliaca derecha, desde su naci-
miento. Reportd episodios intermitentes de dolor, sangrado
e hinchazon. Por lo demas, la paciente era sana, y ninguno
de sus familiares exhibié dichas anomalias.

Exploracion fisica

La exploracion fisica reveld la presencia de un tumor
localizado compuesto de agregados dispersos de vesiculas
pequenas de color amarillento translicido, rojizo y rojizo

Figura 1 Imagen clinica. Tumor localizado en la region iliaca
derecha, compuesto de agregados dispersos de vesiculas de
color amarillento transllcido, rojizas y de color rojizo oscuro,
asi como papulas.

Véase contenido relacionado en DOI:
https://doi.org/10.1016/j.ad.2024.05.028

https://doi.org/10.1016/j.ad.2025.01.003

Figura 2 Dermatoscopia e imagenes ecograficas. (a) La der-
matoscopia de las vesiculas de color rojizo oscuro mostrd
lagunas de color rojo oscuro/azuladas. (b) La dermatoscopia
de las vesiculas translicidas reflejo lagunas de color marrén
claro rodeadas de septos mas palidos, zonas rojizas focales y
caracteristicas de tipo hipopion. (c) La ecografia Doppler reveld
un ligero engrosamiento de 3mm de tejido subcutaneo, com-
puesto de estructuras quisticas milimétricas sin sefal Doppler
en su interior, consistente con una malformacion vascular de
crecimiento lento.

oscuro, y papulas, con sangrado ocasional y supuracion de
un liquido serosanguineo (fig. 1).

Pruebas adicionales

La dermatoscopia de las vesiculas de color rojizo oscuro
reflejo lagunas de color rojo oscuro/azulado, mientras que
la dermatoscopia de las vesiculas translucidas reveld lagunas
de color marrén claro rodeadas de septos mas palidos, zonas
rojizas focales y caracteristicas de tipo hipopion (fig. 2a 'y
b). La ecografia Doppler reveld un ligero engrosamiento de
3 mm de tejido subcutaneo compuesto de estructuras quisti-
cas milimétricas sin senal Doppler en su interior, lo cual fue
consistente con una malformacion vascular de crecimiento
lento (fig. 2c).

Hallazgos histopatologicos

La histopatologia reflejo vasos linfaticos dilatados de pared
fina y tamano variable en la dermis superficial e hipoder-
mis, positivos para CD31 y CD34, focalmente positivos para
podoplanina D2-40, y negativos para marcadores epiteliales
y WT-1 (fig. 3).

¢Cual es su diagnéstico?
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El examen histologico revelo la presencia de una
proliferacion vascular benigna compuesta de canales vasculares
dilatados irregulares de tamano variable en la dermis e hipo-
dermis. Las estructuras vasculares son principalmente canales
revestidos de endotelio fino (c) positivas para CD31y focalmente
positivas para (d) podoplanina D2-40 sin estroma de soporte. (a
y b) Hematoxilina y eosina, amplificacion original (a) 40x; (b)
100x; (c) CD31 100x; (d) podoplanina D2-40 100x.

Malformacion linfatica microquistica cutanea.

Debido a la presencia de episodios intermitentes de dolor
y sangrado, se utilizd laser pulsado de colorante en los
componentes hemorragicos superficiales de la lesion, con
extirpacion quirtrgica posterior de la misma, que trans-
currid sin incidentes. No se reporté recidiva de la lesion
durante el seguimiento a los 18 meses.

Las malformaciones linfaticas quisticas son malformaciones
vasculares congénitas raras de crecimiento lento derivadas
del desarrollo embriologico anormal de los vasos linfaticos,
que pueden afectar a las visceras, tejidos blandos y/o piel’.
Conforme a la International Society for the Study of Vascu-
lar Anomalies, actualmente se categorizan sobre la base del
tamano de cada quiste, como microquisticas, macroquisti-
cas y quisticas mixtas'-2.

Las malformaciones linfaticas pueden producirse como
hallazgo aislado, o como parte de sindromes tales como el
sindrome de Turner, el sindrome de Noonan, el sindrome
de Klippel-Trenaunay y el sindrome de Down'. Reciente-
mente, se han reportado mutaciones de activacion somatica
en el gen (PIK3CA) fosfatidilinositol-4,5-bisfosfato alfa subu-
nidad catalitica 3-quinasa (PIK3CA) en muchos pacientes con
malformaciones linfaticas en las células endoteliales que
revisten los vasos linfaticos con malformacion’.

Las malformaciones linfaticas microquisticas cutaneas
se producen al nacer o durante la infancia o la infancia

temprana. Se presentan como clusteres que van de vesi-
culas translucidas a papulas de color carne y que pueden
derivar a color purpura o negro en presencia de sangrado.
La superficie de las lesiones puede exhibir hiperqueratosis
verrugosa. Dichas lesiones se encuentran comiUnmente en
las nalgas, region inguinal, pliegues axilares, extremidades
proximales y cavidad oral. Las complicaciones mas comu-
nes son supuracion, sangrado, dolor, hinchazén e infeccién
secundaria’.

La dermatoscopia muestra la presencia de un patron
lagunar/sacular. Las lesiones que contienen liquido claro
muestran dermatoscopicamente lagunas de color claro
rodeadas de septos palidos. Las diferentes cantidades de
sangre dentro de dichas lagunas son causantes de areas
rojizas focales, coloracion rosa difusa, estructuras laguna-
res rojizas/violaceas/azuladas y/o caracteristicas de tipo
hipopion®.

La histopatologia se caracteriza por acantosis y papiloma-
tosis epidérmica con numerosos canales linfaticos dilatados
en la dermis superior, que a menudo pueden extenderse a la
dermis inferior, e incluso al tejido subcutaneo. El marcador
endotelial linfatico podoplanina D2-40 destaca los cana-
les. Los marcadores mas fiables para el endotelio linfatico
estan relacionados con prospero homeobox-1 (Prox-1), el
receptor 1 de hialuronano endotelial de los vasos linfaticos
(LYVE-1), y el receptor 3 del factor de crecimiento endo-
telial vascular (VEGFR3), aunque raramente se dispone de
ellos®.

El tratamiento de las malformaciones linfaticas micro-
quisticas es dificil, debido a la infiltracion de tejido blando
por parte de canales microlinfaticos que no pueden visua-
lizarse bien mediante las modalidades de imagen actuales.
Aunque no existen guias de practica clinica para el manejo
de estas malformaciones, la extirpacion quirtrgica se con-
sidera a menudo la terapia de primera linea, habiéndose
reportado que cura el 75% de los linfangiomas cutaneos. Pue-
den elegirse otras modalidades terapéuticas sobre la base
de la localizacion, extension y sintomas, tales como escle-
roterapia, ablacion por radiofrecuencia, laser de didxido de
carbono, laser Nd-YAG de pulso largo, laser pulsado con colo-
rante, cauterizacion y crioterapia, con resultados variables.
Por ultimo, el sirdlimus —un potente inhibidor de mTOR—
es realmente prometedor para el tratamiento de las malfor-
maciones linfaticas?>°.

La paciente a la que hace referencia este documento ha
otorgado su consentimiento informado escrito para la publi-
cacion de los detalles de su caso.

Este estudio no ha recibido ninguna ayuda especifica proce-
dente de entidades de los sectores publico, comercial o sin
animo de lucro.
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