UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA
DE MEXICO

FACULTAD DE ESTUDIOS SUPERIORES ZARAGOZA

MANEJO QUIRURGICO DE MALFORMACIONES
VASCULARES LINFATICAS DE LENGUA

TESIS

QUE PARA OBTENER EL TiTULO DE:
CIRUJANO DENTISTA

PRESENTA:

LUIS ANTONIO LARA ALVARADO

DIRECTOR: M.C. ESP. JOSE MARTIN PALACIOS
ACOSTA
ASESOR: C.D. ESP. MARIA DEL CARMEN
SALAZAR VERA

' ZARAGOZA MEXICO D.F. MAYO 2015



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



iNDICE

Contenido

INTRODUGCCION. .......otteieeiereieeeses st sss s ss bbbt 1
JUSTIFICACION ..ottt s s s s s bbb s e s ssness e sssnnsen
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

OBUETIVO GENERAL ..o s ss s s s e ssnesses s saseessssesssessssessnsesssssessssessnenes 5
OBUETIVOS ESPECIFICOS ...t ssss s ss s sass s s s sssssssnssen 5
MARGCO TEORICO ..o s s s sss s s s s s s sseesses s s sses s esssnsessnsessneees 6
FORMACION DE LA LENGUA ...t 6
HISTOLOGIA DE LA LENGUA ... se s sssnses s esssessssne s 7
ANATOMIA DE LA LENGUA ... 9
MUSCULOS DE LA LENGUA ... e s sss s es s es s s sessnsesenessnasenan 13
VASCULARIZACION DE LA LENGUA .......ooooeoeeeeeeeeeeveeeee s s s ss s s e s 16
INERVACION DE LA LENGUA

SISTEMA VASCULAR ... s seese s sas s s s st s s es s es s s s sessnsessses e seseessssessnns
SISTEMA LINFATICO ..ottt ss st ss st ss s ranns 20
MALFORMACIONES VASCULARES LINFATICAS DE LENGUA .........coovvmoeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseseseeeeeessnsnenen 21
DISENO METODOLOGICO ..ot s s sssss s s sssss s ssss s ssss s ssses s ssssssssssssssssssssssssssnns 34
VARIABLES ..o eeeeeeeee oo ss s s s es s s s e e s s s essnses s se s sssseessneessnesssnees 35
TECNICA ..ottt a e e a st s s b s st s e s et s s s es s e s st 36
DISENO ESTADISTICO......oooeooeeeeeeeeeeeveeeeeeeeeeeeeee oo sss s s sss s es s ssesssssessssessssesesesssessnen 36
RECURSOS ..ot s e s e s e s sese s e s ansinn 37
RESULTADOS ...ooooooeeoeeeeeeeeeeeeeseeeeseseesosesssesesessss s sss s ssssessse s ee s s s s sessseeesses s s sssesssssessneesssesssesenen 38
ANALISIS DE RESULTADOS .....ooooieveeceeeieeeeeeseeeseeesseeesseess s s ssss s sssesssses s s s s ssssssessssessassssssesssssssssssssasessasnees
DISCUSION DE RESULTADOS

CONGCLUSIONES.......ooooeeeeeeeeeeceee s eeaee s ss s s s s s s s s s ens s 47
PROPUESTAS ....ooovooreeeeeeeoee s sesse st s e 49
BIBLIOGRAFIA .........oooeeeeeceeeeveee e ees s seee st ee s s s e s s s s s s saes e e senes 50

ANEXOS ... bbb 55



INTRODUCCION

Las Malformaciones Vasculares Linfaticas (MAVL) son lesiones benignas
relacionadas, con alteraciones embrioldgicas de los vasos linfaticos. Es un grupo
caracterizado por un espectro que incluye lesiones quisticas, angiokeratoma,
colecciones linfaticas quilosas, linfedema y malformaciones linfaticas de
caracteristicas osteoliticas que ocurren en los huesos (sindrome de Gorham-
Stout).

Los sintomas de las malformaciones linfaticas se relacionan a la localizacion
anatémica de las lesiones, se pueden presentar en cualquier regién anatémica,
pero es mas comun en cabeza y cuello (45%- 52%), axila, mediastino y

retroperitoneo.

La localizacion en la lengua y piso de boca, requiere del manejo multidisciplinario
por especialistas que tengan experiencia con este grupo de patologias, el Cirujano
Dentista y el Cirujano Maxilofacial juega un papel importante relacionado con la
situacion anatomica de la mandibula, asi como la posicion de los dientes; los
cuales se ven modificados por las lesiones linfaticas de la base de la lengua y de

la lengua misma.

El objetivo del presente proyecto, es dar a conocerla experiencia y resultados en
pacientes tratados con MAVL de lengua. Se describe la epidemiologia,
caracteristicas clinicas, la clasificacién, manejo terapéutico y complicaciones; se
describen lo casos identificados en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo
2000-2014.

Se revisaron los expedientes en el lapso de 14 anos incluyéndose en nuestro
estudio 14 nifios con diagndstico de base de Malformacién Vascular Linfatica de

Lengua y asi poder determinar cual de todos ello fue la mejor opcién terapéutica.



Para la recolecciéon y analisis de los datos, se ordendé con base al manejo
quirurgico de este grupo de pacientes, asi como las opciones terapéuticas que
recibid cada uno de los pacientes, como escleroterapia, embolizaciones y en

algunos casos si se realiz6 un abordaje terapéutico combinado.



JUSTIFICACION

El presente trabajo tiene como finalidad dar a conocer los avances en el manejo
quirurgico de Malformaciones Vasculares Linfaticas de Lengua en el Instituto
Nacional de Pediatria. Las MAVL de lengua son un grupo de lesiones en la cual se
tiene poca experiencia, por lo cual es importante realizar estudios retrospectivos y
prospectivos para el mejor manejo de este grupo de pacientes en el area del
Cirujano Dentista y Cirujano Maxilofacial. Representa un reto por su complejidad
ya que se debe conservar la funcionalidad y estética del 6rgano; es importante
describir estas lesiones para identificarlas y llevar a cabo un manejo

multidisciplinario, asi como encontrar nuevas opciones terapéuticas.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢ El manejo quirdargico de las MAVL de Lengua es la mejor opcion terapéutica en

pacientes tratados en el Instituto Nacional de Pediatria durante el periodo 2000-
20147



OBJETIVO GENERAL

Determinar si el manejo quirurgico de las MAVL de Lengua es la mejor opcion
terapéutica en pacientes que asisten al Instituto Nacional de Pediatria en el
periodo 2000-2014.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Identificar las caracteristicas clinicas de las MAVL de Lengua

-Describir las opciones terapéuticas para el manejo de MAVL de Lengua

abordando sus ventajas y desventajas de cada una de ellas.

- Determinar cual es la mejor opcién de tratamiento para las MAVL de Lengua



MARCO TEORICO

FORMACION DE LA LENGUA

La lengua comienza a desarrollarse aproximadamente e la 42 semana bajo la
forma de dos prominencias linguales laterales y una prominencia medial, el

tubérculo impar."2

Estas tres prominencias se originan a partir del primer arco faringeo, una segunda
prominencia medial, la copula o eminencia hipobranquial, se forma a partir del
mesodermo de los arcos segundo, tercero y parte del cuarto, por ultimo, una
tercera prominencia medial formada por la parte posterior del cuarto arco, marca el
desarrollo de la epiglotis; justo detras de esta prominencia se encuentra el orificio

laringeo, flanqueado por las protuberancias aritenoides (Figura 1)."2

A medida que aumentan de tamafo, las prominencias linguales laterales
sobrepasan el tubérculo impar y convergen, formando los dos tercios anteriores de
la lengua."?

Tuberculo

Protuberancia mpar Surco Cuerpo

lingual lateral. terminal de la lengua

~ Agujero
ciego

Cépula (eminencia

Stdoranauial) Orificio laringeo Raiz de la lengua

Protuberancias
aritenoides

Prominencia epiglética
Figura 1. Vista central de la porcién ventral de los arcos faringeos en donde se muestra el desarrollo de la lengua.
A.5 semanas B. 5 meses Fuente: Sadler T.W. Langman Embriologia Médica. 11a edicion. Espafia: Wolters Kluwer; 2010:
79-82,198-199, 277-278



La superficie dorsal de la lengua se encuentra cubierta por un abundante numero
de papilas. El desarrollo de las papilas filiformes, que constituyen la gran mayoria

de las mismas, sigue un proceso evolutivo muy similar al de los foliculos pilosos.*

El ectodermo que rodea a un nucleo de mesénquima, expresa Hoxc-13 y los
factores de senalizacion shh, BMP-2, BMP4 y FGF-8. Estos componentes
moleculares caracterizan el sistema de sefiales inductivas en casi todos los

derivados ectodérmicos, incluidos los pelos, las plumas y los dientes.*

La formacién de las papilas gustativas es independiente de los nervios craneales,
la base de la formacion inicial de las papilas gustativas es un dispositivo intrinseco
de senales dentro del epitelio lingual de origen endodérmico, mediado

posiblemente por un mecanismo en el que participan shh, Gli-1y patched.*

El mantenimiento de las papilas gustativas, una vez formadas, se hace muy

dependiente de su inervacion.*

HISTOLOGIA DE LA LENGUA

La mucosa de la cara dorsal de la lengua es distinta a la de cualquier otra parte de
la cavidad bucal puesto que, aunque esta cubierta por lo que funcionalmente es
una mucosa masticatoria, es también un revestimiento altamente extensible y

ademas posee diferentes tipos de papilas linguales.??

Algunas de estas tienen funcion mecanica mientras que otras tienen corpusculos

gustativos y por lo tanto cumplen una funcién sensorial.?

La lengua esta dividida en dos partes, cada una de origen embriolégico distinto,
mediante el surco en forma de V conocido como surco terminal, los dos tercios

anteriores de la lengua se llaman a menudo cuerpo y el tercio posterior base.??

La mucosa que cubre la base de la lengua contiene extensos nddulos de tejido

linfatico, las tonsilas linguales, adyacentes y anteriores respecto al surco terminal



se hallan de 8 a 12 papilas circunvaladas o caliciformes, que son papilas grandes,
cada una rodeada por un profundo surco circular o cripta dentro del cual se abren
los conductos de las glandulas salivales menores, conocidas como glandulas de

von Ebner.% 3

Estas papilas tienen un centro de tejido conectivo, que se halla cubierto en la cara
superior por epitelio queratinizado. El epitelio que cubre las paredes laterales no

esta queratinizado y contiene corpusculos gustativos.?

Las papilas foliadas se encuentran presentes sobre los margenes laterales de la
parte posterior de la lengua, aunque se las ve mas frecuentemente en los

mamiferos que en los seres humanos.? 3

Estas papilas forman de 4 a 11 cordones paralelos que alternan con profundos
surcos de la mucosa y se encuentran unos pocos corpusculos gustativos

presentes en el epitelio de las paredes laterales de los cordones.? 3

La zona anterior de la lengua lleva las papilas fungiformes y las filiformes. Las
papilas fungiformes se hallan dispersas entre las numerosas papilas filiformes

ubicadas en la punta de la lengua.?®

Son estructuras lisas, redondeadas que aparecen rojas debido a Ila
vascularizacién, que es visible a través de un epitelio de revestimiento delgado y

no queratinizado. %°

Normalmente hay corpusculos gustativos presentes en el epitelio de la superficie
superior. Las papilas filiformes cubren toda la parte anterior de la lengua y constan
de estructuras conicas en las cuales un nucleo de tejido conectivo se halla

cubierto por un epitelio queratinizado. %3

Forman una superficie abrasiva bastante ruda, la cual se halla implicada en la
compresion y desmenuzamiento de la comida cuando la lengua se apoya contra el

paladar duro.?®



De esta manera, la mucosa dorsal de la lengua funciona a modo de mucosa
masticatoria, la lengua es altamente extensible y sus cambios de forma son
acomodados por las regiones de epitelio flexible no queratinizado ubicado entre

las papilas.? 3

LENGUA

PAPILAS
FILIFORMES

PITELIO
ESTRATIFICADO

ESCAMOSO

TEJIDO CONEC.

DENSO
IRREGULAR

MUSCULO
ESQUELETICO

Figura 2: Corte Histoldgico de Lengua Fuente: Avery J.K., Chiego D.J. Principios de histologia y embriologia bucal con

orientacion clinica. 3a edicion. Espafia. Elsevier; 2007: 33, 56,57

ANATOMIA DE LA LENGUA

La lengua, es un 6rgano impar mediano y simétrico, es una formacién muscular
muy movil, revestida de mucosa, desempefia una accion esencial en la
masticacion, la deglucion, la succion y la fonacion; es asimismo el érgano receptor

de las sensaciones gustativas.>®



Es irregularmente ovalada, gruesa en su extremidad posterior, la lengua esta
aplanada de superior a inferior. Su cara dorsal, sus bordes, su vértice y la parte
anterior de su cara inferior estan revestidos por la mucosa y son libres en la

cavidad bucal. ®®

En el resto de su extensidon, que constituye la base o raiz de la lengua, este
organo recibe vasos y nervios y se sujeta mediante numerosos musculos al hueso

hioides, la mandibula, al paladar y a la apdfisis estiloides. 56

La lengua es un érgano muscular y mucoso, la mucosa lingual recubre toda su
parte libre y en ella se situa el 6rgano del gusto, por sus musculos, la lengua esta

dotada de una gran movilidad. >®
CARA SUPERIOR O DORSO DE LA LENGUA

Esta dividida en dos partes, una anterior o bucal y otra posterior o faringea, por un
surco en forma de V abierto hacia adelante, llamado surco terminal, el vértice del
angulo formado por el surco terminal, mas profundamente deprimido que el resto

del surco, se denomina aguijero ciego de la lengua. >°

La parte bucal de la cara superior de la lengua esta orientada superiormente, la
recubre una mucosa espesa, densa y muy adherente por todas partes a la
musculatura subyacente, esta mucosa esta recorrida por un surco medio superior

que se extiende desde el agujero ciego al vértice de la lengua (Figura 3). >°

Su superficie es irregular, tiene en la mucosa que la recubre pequefias eminencias
muy cercanas entre si, las papilas linguales. Segun su forma, las papilas pueden
ser: filiformes, fungiformes y circunvaladas (caliciformes); estas ultimas son las
mas voluminosas de todas y estan constituidas por una eminencia redondeada, la
papila, rodeada por una depresion circular de la mucosa, generalmente son nueve
y estan dispuestas anteriormente al surco terminal, siguiendo una linea angulosa

en forma de V. %®
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Epiglotis
Foliculos linfaticos linguales
Orificio ciego

M. palatotaringeo

Amn(_}dala . ..... D illmma
M. palatogloso Raiz de la lengua

- Surco termina

Amigdala lingual

Arco palatogioso

— Folidceas
Fildormes
largas Papilas

knguales

Surco medio -

L Cuerpo de la lengua

Visién superior Vértice (punta)

Figura 3: Lengua (vision superior). Fuente: Rouviere H. Delmas A. Anatomia Humana Descriptiva, Topografica y Funcional

Tomo | Cabeza y Cuello. 10a edicién. Barcelona, Espafia. Editorial Masson; 1999

La parte faringea del dorso de la lengua es casi vertical, esta orientada hacia la
faringe, aqui la mucosa es menos adherente que en la parte bucal. Su superficie

es irregular y ondulada, con protuberancias.® ®

Presenta pequefias prominencias irregularmente redondeadas, dispuestas en
series lineales, oblicuas inferomedialmente, que son debidas a la presencia en la
capa superficial de la mucosa de foliculos cerrados cuyo conjunto constituye la

tonsila (amigdala) lingual.>®

La extremidad inferior de la porcion faringea del dorso de la lengua esta unida a la

epiglotis por tres pliegues glosoepigléticos, uno medio y dos laterales.> °

Estos pliegues mucosos estan formados por delgadas laminas elasticas que unen
la lengua con la epiglotis; el pliegue medio contiene también fibras del musculo
lingual longitudinal superior. Limitan entre si, a cada lado de la linea media, una

depresién llamada valécula epiglética.>

11



CARA INFERIOR

La cara inferior de la lengua esta recubierta por una mucosa lisa, delgada,

transparente y laxa; esta cara presenta:

a) Un canal medio, mas ancho y mas profundo que la cara dorsal

b) Un repliegue mucoso medial, el frenillo de lengua, que se extiende desde la
extremidad posterior del canal o de la cresta media a la parte media del
surco alveololingual.

c) Dos anchos rodetes longitudinales, situados a ambos lados del canal medio
y formados por los musculos genioglosos; sobre estos rodetes existen
algunas veces pequefias prolongaciones mucosas, que son vestigios del
pliegue fimbriado que se observa en el recién nacido.

d) Las venas sublinguales, que se transparentan bajo la mucosa

e) Dos depresiones longitudinales, los canales laterales, que separan los

rodetes musculares de los bordes de la lengua.>®
ESQUELETO DE LA LENGUA

La lengua posee un armazén esquelético osteofibroso formado por el hueso
hioides y por dos membranas fibrosas, la aponeurosis lingual y el septo lingual
(Figura4).>®

La aponeurosis lingual, se fija inferiormente en el borde superior del cuerpo del
hueso hioides, entre las dos astas menores; desde alli, asciende
anterosuperiormente y se pierde en el espesor del 6rgano después de un

trayecto de 1cm aproximadamente.®®

El Septo lingual es una lamina fibrosa, falciforme, vertical y media, se inserta
por su base en la parte media de la cara anterior de la aponeurosis lingual y en
el borde superior del hueso hioides.* ©

El septo termina anteriormente, por medio de una extremidad afilada, entre los

haces musculares del vértice de la lengua.

12



Su borde superior, convexo, esta situado cerca de la mucosa dorsal. Su borde
inferior, concavo, es libre o estda cruzado por fibras de los musculos

genioglosos.* ©

—— Septo linguoi

Figura 4. Esqueleto de la lengua Fuente: Rouviere H. Delmas A. Anatomia Humana Descriptiva, Topografica y

Funcional Tomo | Cabeza y Cuello. 10a edicion. Barcelona, Espafa. Editorial Masson; 1999: 394-401
MUSCULOS DE LA LENGUA

Se distinguen: un musculo impar y mediano, el musculo longitudinal superior, y los
siguientes musculos pares y laterales, que son el geniogloso, el hiogloso, el
condrogloso, el estilogloso, el longitudinal inferior, el transverso de la lengua, el

vertical de la lengua y el palatogloso (Figura 5).>°

M. lingual sup.

M. transverso
M. lingual inf.
— \.\4. é,c-ning]rwn

M. lingual sup.
M. lingual inf.

M. geniogloso

. M. hiogloso
Figura 5: Musculos de la Lengua Fuente: Rouviere H. Delmas A. Anatomia Humana Descriptiva, Topografica y Funcional

Tomo | Cabeza y Cuello. 10a edicién. Barcelona, Espafia. Editorial Masson; 1999: 394-401
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MUSCULO LONGITUDINAL SUPERIOR

Situado bajo la mucosa del dorso de la lengua, se extiende de atras hacia delante,
de la raiz al vértice del 6rgano, insertado atras en las astas menores del hueso
hioides y en el pliegue glosepiglotico medio. Cuando se contrae eleva la lengua y

la lleva hacia atras.> ®
MUSCULO GENIOGLOSO

Se inserta en la espina geni superior de la mandibula, sus fibras se dispersan en
abanico: las inferiores, oblicuas abajo y atras, van hacia el borde superior del
hueso hioides; las superiores, oblicuas hacia arriba y adelante, alcanzan el vértice
de la lengua; las medias irradian hacia el dorso de la lengua y llegan a la cara

profunda de la aponeurosis lingual.* ®

La contraccion global del musculo aplica la lengua contra el piso de la boca y la
cara medial de la mandibula, la contracciéon aislada de ciertos fasciculos modifica

la posicion de la lengua en sentidos diferentes.> ®
MUSCULO HIOGLOSO

Se inserta en el borde superior del cuerpo y del hasta mayor del hueso hioides y
en el asta menor de este hueso. Es un musculo aplastado y cuadrilatero, con un

intersticio celuloso, ocupado por la expansién del musculo estilogloso.> 6

El musculo termina medialmente en el tabique lingual hasta el vértice, los dos

hioglosos, al contraerse, dirigen la lengua hacia atras y abajo.>®
MUSCULO ESTILOGLOSO

Se inserta en la apodfisis estiloides de la porcion petrosa del hueso temporal, cerca
de su extremidad distal. Forma un cuerpo muscular delgado, largo y estrecho,

oblicuo abajo y adelante, que sigue un trayecto cdncavo arriba.’°

Alcanza la cara lateral de la raiz de la lengua, entre los musculos hiogloso y

constrictor superior de la faringe. Se divide en tres fasciculos: inferior, que se une

14



al musculo longitudinal inferior y al musculo geniogloso; medio, que ocupa el borde
de la lengua hasta el vértice; superior, dirigido transversalmente hacia el tabique
lingual, donde se fija. Su contraccion lleva la lengua hacia arriba y atras contra el

velo del paladar.>®
MUSCULO LONGITUDINAL INFERIOR

Insertado en las astas menores del hueso hioides, se dirige adelante y arriba entre
los musculos geniogloso y hiogloso. Llega asi a la mucosa del vértice de la lengua.
Esta flanqueado lateralmente por la arteria lingual. Su contraccion desciende la

punta de la lengua y la lleva hacia atras.>®
MUSCULO TRANSVERSO DE LA LENGUA

Se fija en la cara lateral del tabique lingual. Esta formado por fasciculos

transversales que terminan en los bordes derecho e izquierdo de la lengua.® ®

Su contraccién redondea la lengua acercando sus bordes y la proyecta hacia

adelante. Es un musculo intrinseco de la lengua.® ®
MUSCULO VERTICAL DE LA LENGUA

Sus fibras musculares verticales atraviesan la lengua desde el dorso hasta la cara
inferior, con direccion paralela al tabique lingual, entre las fibras de otros
musculos. Su contraccion aplana la lengua, es un musculo intrinseco de la

lengua.>®

MUSCULO PALATOGLOSO

Forma el armazon del arco palatogloso® °
MUSCULO FARINGOGLOSO

Se trata de la porcion glosofaringea del musculo constrictor superior de la

faringe.>®

15



VASCULARIZACION DE LA LENGUA

ARTERIAS

Los vasos principales estan representaos por las arterias linguales que penetran
en la lengua a cada lado, mediales al musculo hiogloso. Cada una de ellas da
ramas linguales dorsales (para la parte posterior), una arteria sublingual (para la
parte anterior) y la arteria lingual profunda, que se dirige hacia el vértice de la

lengua.>®

La lengua recibe también algunas ramificaciones de la palatina ascendente, rama

de la facial y de la faringea ascendente (Figura 6).°©

VENAS

Originadas de la red submucosa, se reunen en una vena sublingual que
acompanfa la arteria sublingual en parte de su trayecto y pasa lateral al musculo
hiogloso. Una vena profunda de la lengua, se ubica medial al musculo hiogloso,
recibe a las venas dorsales de la lengua y dirigiendose hacia atras, drena en la

vena lingual, que acompana a la arteria lingual (Figura 6). > ©

La vena sublingual también drena en la vena lingual, que a su vez recibe a la vena
satélite del nervio hipogloso para dirigirse a la vena yugular interna. En ocasiones

forma un tronco tirolinguofacial, tributario de la vena yugular interna. * ©

Figura 6. Vascularizacion de la lengua Fuente: Latarjet M. Liard A.R. Anatomia Humana. 4a edicién. Madrid, Espafa.
Editorial Médica Panamericana; 2006: 1251-1260
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LINFATICOS

Su origen esta constituido por una red mucosa superficial, con disposicion
penniforme en la cara dorsal y transversal en la cara inferior de la lengua y una red
muscular profunda, concentrada alrededor de las arterias y de las venas del

érgano. > 8
Los vasos colectores linfaticos de la lengua se pueden distinguir en cuatro grupos:

A. Apicales: desde el vértice de la lengua se dirigen hacia abajo y adelante,
hacia los ganglios linfaticos submentonianos, a los que llegan perforando el
musculo milohioideo.

También se dirigen hacia atras, donde alcanzan al ganglio yuguloomohideo,

de los ganglios linfaticos cervicales profundos inferiores.

B. Marginales: tienen su origen en los bordes laterales del dorso de la lengua y
se dirigen hacia abajo, con destino en los ganglios submandibulares.

También drenan en los ganglios cervicales profundos.

C. Centrales: Desde la region central del dorso de la lengua, descienden y
siguen a las venas. Se encuentran laterales al musculo hiogloso. Llegan a
los ganglios cervicales profundos por debajo del musculo digastrico. Son

tributarios de los ganglios yugulodigastricos y yuguloomohideos.

D. Basales: provienen de la raiz de la lengua y se dirigen directamente a los
ganglios profundos superiores, drenando sobre todo en los ganglios

yugulodigastricos. > °
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INERVACION DE LA LENGUA

Dado que la mucosa que cubre el cuerpo de la lengua se origina en el primer arco
faringeo, la inervacion sensitiva de esta zona proviene de la rama maxilar inferior
del nervio trigémino, el cuerpo de la lengua esta separado del tercio posterior por

un surco en forma de V, el surco terminal. 56

La parte posterior o raiz de la lengua se origina en los arcos faringeos segundo,
tercero y parte del cuarto; el hecho de que la inervacion sensorial de esta parte de
la lengua provenga del nervio glosofaringeo indica que el tejido del tercer arco

sobrepasa al del segundo. >°

La epiglotis y la parte del extremo posterior de la lengua estan inervadas por el

nervio laringeo superior, lo cual indica que se desarrollan a partir del cuarto arco.®

Es probable que algunos de los musculos de la lengua se diferencien in situ, pero
la mayoria proceden de mioblastos que se originan en los somitas occipitales, por

tanto, la musculatura de la lengua esta inervada por el nervio hipogloso.® °

La inervacion sensitiva general de la lengua es sencilla. El cuerpo esta inervado
por el nervio trigémino, el nervio del primer arco; la raiz esta inervada por los
nervios glosofaringeo y vago, los nervios del tercer y cuarto arcos respectivamente
(Figura 6.1).>°

La inervacion sensitiva especial (el gusto) de los dos tercios anteriores de la
lengua proviene de la cuerda timpanica del nervio facial, mientras que el tercio

posterior esta inervado por el nervio glosofaringeo (Figura 6.1).>®
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Figura 6.1 Inervacion de la Lengua

SISTEMA VASCULAR

Las células sanguineas y los vasos sanguineos también se originan a partir del
mesodermo, estos ultimos se forman por dos vias: por vasculogénesis, a partir de

islotes sanguineos y por angiogénesis, a partir de vasos ya existentes." *

Los primeros islotes sanguineos aparecen en el mesodermo que rodea la pared
del saco vitelino durante la tercera semana del desarrollo y un poco mas adelante,

en el mesodermo de la placa lateral y en otras regiones. ***

Estos islotes se originan a partir de las células mesodérmicas que son inducidas a
formar hemangioblastos, unos precursores comunes de los vasos y las células

sanguineas. > *

Aunque las primeras células sanguineas se originan en los islotes sanguineos de
la pared del saco vitelino, esta poblacién es transitoria. Las células madre
hematopoyéticas definitivas derivan del mesodermo que rodea la aorta en un sitio
cercano al rindn mesonéfrico en desarrollo, llamada regiéon aorta-génada-

mesonefro (AGM). »*
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Estas células colonizan el higado que entre el segundo y el séptimo mes del
desarrollo se convierte en el principal 6rgano hematopoyético del embrion y el

feto.b 4

En el séptimo mes de gestacion, las células madre del higado colonizan la médula
0sea, que es el tejido hematopoyético definitivo y a partir de entonces, el higado

ya no desempefia una funcién hematopoyética. ' *

SISTEMA LINFATICO

Empieza a desarrollarse después que el sistema cardiovascular y no aparece
hasta la quinta semana de gestacion. Los vasos linfaticos tienen su origen en el
endotelio de las venas, a partir del cual forman unas evaginaciones con forma de

saco. 4

Se crean seis sacos linfaticos primarios: dos vasos yugulares, en el punto de la
union de las venas subclavia y cardinal anterior; dos iliacos, en el punto de unidn
de las venas iliaca y cardinal posterior; uno retroperitoneal, cerca del techo del

mesenterio, y una cisterna del quilo, en la parte dorsal del saco retroperitoneal.

Diversos canales conectan los sacos entre ellos y drenan la linfa de las
extremidades, la pared del cuerpo, la cabeza y el cuello, dos conductos
principales, los conductos toracicos derechos e izquierdo, unen los sacos
yugulares con la cisterna del quilo y pronto se forma una anastomosis entre estos

conductos. 4

Entonces, el conducto toracico se desarrolla desde la porcidn distal del conducto
toracico derecho, la anastomosis y la porcién craneal del conducto toracico

izquierdo. - *

El conducto linfatico derecho deriva de la porcién craneal del conducto toracico
derecho. Ambos conductos mantienen sus conexiones originales con el sistema

venoso y se vacian en el punto de union de la vena yugular interna con la vena
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subclavia .Diversas anastomosis generan muchas variaciones en la forma final del

conducto toracico. ' *

La especificacion del linaje linfatico esta regulada por el factor de transcripcidon
PROX1, que activa al alza los genes de los vasos linfaticos y desactiva los genes

de los vasos sanguineos. »'*

Uno de los genes fundamentales que se activan es el gen VEGFR3, que es el
receptor del factor paracrino VEGFC. Esta proteina hace que las células
endoteliales que expresan PROX1 se expandan a partir de las venas existentes

para iniciar el crecimiento de los vasos linfaticos. ***

MALFORMACIONES VASCULARES LINFATICAS DE LENGUA

El concepto de malformaciones vasculares antes de 1980 era confuso y el manejo
era por lo tanto erroneo en la mayoria de los casos, no es hasta 1982 en que
Mulliken y Glowacki en 1982 establecen un sistema de clasificacion biologica, que
determina las caracteristicas celulares de las anomalias vasculares,

correlacionando las caracteristicas clinicas con la historia natural.’

Las malformaciones vasculares son anomalias presentes siempre en el
nacimiento que, al contrario que los hemangiomas, nunca desaparecen y pueden
crecer durante toda la vida, la presentacion clinica de las malformaciones
vasculares es extremadamente variable y va desde manchas asintomaticas con
repercusion meramente estética, hasta lesiones de alto flujo o localizaciones
peculiares que pueden incluso poner en peligro la vida del enfermo. Al tratarse de
enfermedades relativamente raras es dificil alcanzar la suficiente experiencia en

Su manejo para establecer pautas contrastadas de tratamiento.’

Dada la extensa distribucion anatdmica de estas lesiones y las variadas opciones
diagnosticas y terapéuticas, el campo de las MAVL se desarrolla en la interfaz de

varias especialidades médicas, ya que ningun especialista puede tener el
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suficiente conocimiento y la experiencia para diagnosticar y tratar las distintas

MAVL en todos los 6rganos y sistemas.®

De esta manera, estos pacientes son mejor tratados por un equipo

multidisciplinario, con experiencia en el manejo de estas lesiones.®

De acuerdo a la (ISSVA) las malformaciones vasculares se clasifican de la

siguiente manera: &'

Tabla 1. Clasificacion de la Sociedad Internacional para el Estudio de las Anomalias Vasculares

TUMORES VASCULARES MALFORMACIONES VASCULARES
HEMANGIOMA INFANTIL Simples (Un solo endotelio comprometido)

-Superficial (Hemangioma capilar o en fresa) De bajo flujo:

-Profundo ( Hemangioma Cavernoso) -Capilares (MC)
-Mixto -Venosas (MV)
-Linfaticas (ML)

De alto flujo:

-Arteriales (MA)

-Fistula arteriovenosa (FAV)
-Malformacion arteriovenosa (MAV)

OTROS Combinadas (Mas de un endotelio comprometido)
-Hemangioma congénito (RICH y NICH)

-Granuloma pidgeno De bajo flujo:

-Hemangioendotelioma kaposiforme -Capilares, linfaticas y venosas (MCLV)

-Hemangioma en penacho -Capilares y venosas (MCV)

-Hemangiopericitoma -Venosas y linfaticas (MVL)

-Spindle-cell hemangioendotelioma

-Glomangioma De alto flujo:

-Sarcoma de Kaposi -Capilares, linfaticas, venosas y arteriovenosas (MCLVAV)

-Angiosarcoma

FUENTE: Cuervo JL,Tonini S, Viola B, Joaquin W, Fainboim A, Eisele G, Galli E, Moreno M,
Alvarado A, Simonelli D. Anomalias vasculares. Experiencia de un equipo multidisciplinario.
RevHosp Nifios BAires.2009 49(224):204-228.

El término hemangioma, en ocasiones llamado hemangioendotelioma se ha
utilizado tradicionalmente para describir una variedad de desarrollo de anomalias
vasculares. En los ultimos afios, se han hecho grandes progresos en la
clasificacion y la comprension de estas lesiones vasculares. Actualmente, los

hemangiomas se consideran tumores benignos de Ila infancia, que se
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caracterizarian por una fase de crecimiento rapido con proliferacion celular

endotelial, seguida por una involucién gradual.®

La mayoria de los hemangiomas no son reconocidos en el nacimiento, sino que

surgen posteriormente, durante las primeras 8 semanas de vida.®

A diferencia de los hemangiomas, las malformaciones vasculares estan presentes
al nacer y persisten durante toda la vida. Estas son malformaciones capilares
relativamente comunes que se producen en el 0.3% y el 1% de los recién nacidos.
Son mas comunes en la cara, sobre todo en la distribucion del nervio trigémino
tipicamente suelen ser lesiones maculares rosadas o purpuras que crecen
proporcionalmente con el paciente. A medida que el paciente crece, la lesion a

menudo se oscurece y se vuelve nodular por ectasia vascular.®

Las malformaciones vasculares linfaticas (MAVL) antes llamadas linfangiomas son
tumoraciones benignas de origen congénito de los vasos linfaticos. Se presentan
en uno de cada 50,000 recién nacidos vivos, generalmente se diagnostican al
nacimiento como una masa mal definida, de consistencia blanda, multilobulada y
fluctuante. Estas lesiones se componen de multiples quistes de diferentes
tamanos, constituido por vasos linfaticos con crecimiento desordenado vy

ocasionalmente asociado a componente vascular de tipo venoso.®

El crecimiento es lento y progresivo en los primeros meses de vida. Se compone

de un liquido que puede ser claro cetrino o de color café con detritus.
Existen dos teorias para el origen de las MAVL.:

1. En la embriogénesis durante la sexta semana de gestacion en que se desarrolla
el sistema linfatico, este queda aislado alrededor del sistema venoso sin lograr
conectarse con los vasos linfaticos principales, que al continuar la produccion por
el endotelio linfatico y al no poder drenar se forman malformaciones linfaticas,

dando origen a segmentaciones formandose una tumoracién de origen quistico.™

2. Se explica la presencia de tejido linfatico aberrante que obviamente no tiene

comunicacién con el sistema linfatico. Sin embargo las posibilidades del desarrollo
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de marcadores moleculares en el desarrollo y crecimiento de las malformaciones
linfaticas se ha analizado para definir nuevos enfoques para el tratamiento de

estas lesiones.

Las MAVL cervicofaciales son relativamente raras, corresponden
aproximadamente al 6% de todas las lesiones benignas en la infancia y
aproximadamente del 1.2%-2.8% de la poblacién. Se ha referido con igual

incidencia para ambos sexos."" "%

Las malformaciones linfaticas son malformaciones raras del sistema linfatico que
se producen con mas frecuencia en la primera década de la vida. El cincuenta por
ciento de todas las malformaciones linfaticas son evidentes en el momento del
nacimiento, y hasta un 90% se diagnostica al final del segundo afio de vida debido

a los sintomas clinicos.™

Se han asociado a una gran variedad de anormalidades cromosémicas, siendo el
mas frecuente Sindrome de Turner 6 algunos otros sindromes como Klinefelter,
Nooan, Cowchock, Cunning y Roberts; asi como otras alteraciones no genéticas
tales como el sindrome de alcohol fetal, amniopterina fetal y trimetadiona fetal., los

cuales pueden ser tomados como diagnéstico diferencial.®?

Normalmente, estas lesiones se clasifican en funcidén de su aspecto histolégico en
capilares, cavernoso y malformaciones linfaticas quisticas. Esta clasificacion, fue
sustituida por una categoria distinta basada en la morfologia radiografica en
microquisticas, y malformaciones linfaticas combinados macroquisticas. Sin
embargo se pueden llegar a complementar estableciendo la correlacién clinico-
imagenoldgica-histopatologica. El 60% de todas las malformaciones linfaticas se
encuentran en la regién de la cabeza y el cuello; en boca, la lengua es el sitio mas

afectado.™

Las malformaciones linfaticas que involucran a la lengua son poco definidas y se
caracterizan por ser lesiones microquisticas difusas. Por lo general se producen
en los dos tercios anteriores de la lengua incluyendo el dorso. El aspecto

macroscopico caracteristico se torna granular en la superficie lingual debido a
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multiples quistes y ganglios con un color que va de transparente a purpura, en el
caso de ruptura ocasional de los capilares en los espacios linfaticos. Las
principales caracteristicas histologicas de las malformaciones linfaticas son las

mismas dependiendo de su localizacion anatémica.'

Estan compuestos por canales vasculares de paredes delgadas, quistes dilatados
revestidos por células endoteliales discretas y llenas de liquido linfatico

proteinico.™

Las malformaciones linfaticas de la lengua crecen lentamente y en muchos casos
se mantienen en reposo por algun tiempo. Las infecciones de las vias respiratorias
superiores que son recurrentes o un trauma accidental, pueden ampliar la
malformacion linfatica o empeoran la inflamacion. La macroglosia secundaria a
una malformacion linfatica de la lengua puede causar la obstruccion de la via

aérea, dificultad para tragar, maloclusion y problemas del habla.

Hay diversos tratamientos con mayor o menor éxito al tratar las malformaciones
linfaticas. La extirpacion completa de malformaciones linfaticas es el tratamiento
de eleccion, pero hay otros métodos, como la crioterapia, electrocoagulacion,
escleroterapia, la administracion de corticosteroides, y la embolizaciéon también
han sido investigados. A pesar de la variedad de todos estos posibles
tratamientos, las malformaciones linfaticas de la lengua siguen representando

problemas funcionales y estéticos para los pacientes.
DIAGNOSTICO PRENATAL

Las MVL pueden detectarse por Ultrasonografia (USG) prenatal en el segundo
trimestre del embarazo. Aparece como una masa quistica que surge del cuello, de
localizacion lateral, o bien posterior. Debemos descartar otras entidades
patolégicas detectadas por USG entre ellas, teratoma quistico y quiste

subcoridnico plac:entario.15
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En el ultrasonido otros hallazgos son linfedema (69%), hidrops fetal (46%),
oligohidroamnios en (68%), asi como retardo en el crecimiento intrauterino,

malformaciones cardiacas, polihidramnios, etc.’

Actualmente no hay indicaciones precisas para el tratamiento intrauterino,
unicamente se debe realizar estudios de investigacidon citogenética, tomando la
biopsia de vellosidades corionicas guiadas por ultrasonido, para en conjunto
médicos y padres determinar la interrupcion del embarazo en casos de

alteraciones genéticas graves.'
DIAGNOSTICO CLINICO

El mayor porcentaje de localizacion es una masa en cara lateral del cuello detras
del musculo esternocleidomastoideo, extendiéndose al tejido celular subcutaneo
del triangulo posterior de la nuca y puede ubicarse en el area subgldtica.
Macroscopicamente se aprecia de color rosa, o una tumoracion roja, de
profundidad variable y que puede infiltrar la piel, pueden palparse en forma

ocasional ganglios linfaticos regionales.®

Usualmente son asintomaticos, sin embargo cosméticamente el paciente se
encuentra afectado por la deformidad que condiciona la masa. El dolor se
presenta cuando existe un proceso infeccioso. La enfermedad con localizacion
suprahioidea causa mayor sintomatologia como dificultad respiratoria y disfagia,

que cuando se encuentra infrahioidea.'®

Los sintomas se relacionan con el tamafio y la extensién de la lesion. Si esta
involucrada la lengua provoca macroglosia, con disfagia y obstruccion de la via
aérea, la infiltracion de la base de la lengua o la laringe ocasiona disfonia, estridor,
apnea y cianosis. Las MAVL laringeas aisladas son raras y pueden ser una

extension de una lesion cervical.’® (Ver Anexo Imagen 1y 2)

Es importante diferenciar de otras entidades patolégicas como son hemangiomas,
malformaciones vasculares arteriovenosas, y lo mas importante descartar

neoplasias malignas.®
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ABORDAJE DIAGNOSTICO

Los estudios de laboratorio, son en forma inicial biometria hematica completa, y
tiempos de coagulacion, especialmente para los pacientes a los que se aplicaran

las diferentes modalidades de escleroterapia.’

En cuanto a estudios de imagen se realizaran radiografia simple de térax para
evaluar el desplazamiento de la via aérea, posteriormente un ultrasonido Doopler,
luego un ultrasonido normal para descartar presencia de componente venoso y/o
arterial. Los hallazgos son lesiones macroquisticas o microquisticas o bien ambas;

asi como la busqueda intencionada de componente venoso asociado.

Se realizara TAC para valorar desplazamiento de estructuras, profundidad de la
lesion asi como su relacibn con grandes vasos y si afecta a retrofaringe,
mediastino. Las lesiones apareceran como lesiones quisticas multi-loculadas y

septos de diferentes dimensiones.'®

La resonancia magnética nuclear esta indicada en casos muy especificos, cuando
la reseccion quirurgica para conocer la extension de la enfermedad y planear el
abordaje quirurgico las lesiones se observan como lesiones de baja intensidad en
T1 y de alta densidad en T2, ademas de las imagenes con areas de liquido y
septos asi como su relacidon con musculo y grasa. Ademas de la extension
parafaringea y los limites en la mayoria de los casos, la arteriografia no se realiza

en forma inicial, y la linfografia no se usa de rutina.'® (Ver anexo imagen 3)

Se debe realizar laringoscopia, broncoscopia y esofagoscopia en casos
seleccionados. Cuando existe extension a mediastino la placa de térax nos ayuda
para valorar efusion pleural y un trago de bario nos puede ayudar a detectar

compresién esofagica. %

La puncién obteniendo liquido claro, cetrino o café obscuro nos orientara al
diagnostico de MAVL, presentando la peculiaridad de que el contenido de la

puncion no se coagula.?’
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CLASIFICACION

Las malformaciones linfaticas se dividen en microquisticas y macroquisticas,

basado en el tamafio y anormalidades de los vasos.?

Cuando las lesiones se confinan a tejidos densos como la lengua, generalmente
presenta lesiones microquisticas; y la aparicion en regidén cervical en intima

relacion con la fascia seran macroquisticas.22

Las lesiones microquisticas consiste en conglomerado de vesiculas que contienen
liquido claro. Estas lesiones representan vasos linfaticos con aumento de
volumen, desplazando la dermis sobre la epidermis, los sitios mas frecuentes son

lengua, carrillo y labio, asi como el piso de la boca.?

Las lesiones macroquisticas generalmente no son superficiales y se han
relacionado con la pérdida del tejido conectivo. Aparecen en etapas mas
tempranas de la vida y son de grandes dimensiones, son masas de tejido blando
usualmente en axila y cuello. El crecimiento de estas lesiones no respeta
estructuras y su extension puede infiltrar todos los planos. El contenido del liquido
es amarillo claro o bien café claro. Pueden aparecer en el segundo trimestre del

embarazo o bien al momento del nacimiento. %

La aparicion en el primer trimestre de gestacion esta asociada a hidrops fetalis y
anormalidades cardiacas y cromosomicas. Por ultrasonido transvaginal se pueden

detectar a la décima semana de gestacion. 2

La mortalidad es baja alrededor del 2%; y se relacionan con problemas
respiratorios como broncoespasmo, atelectasia o compromiso obstructivo de la via
aérea por la lesion. El crecimiento es lento, sin embargo, debemos tratar estas
lesiones en forma temprana para no permitir el crecimiento masivo de las MAVL,

que altere la funcién respiratoria o bien el aspecto funcional y cosmético.?* 32
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TRATAMIENTO

Aun cuando se ha reportado involucién espontanea hasta en 10-15%. Por lo que
se sugiere observacion hasta que el paciente cumpla nueve meses de edad, la
experiencia en el servicio de Estomatologia del Instituto Nacional de Pediatria es
que el crecimiento es lento pero constante, por o que se inicia el tratamiento en

forma inmediata al diagndstico.* 3!+ 32

El manejo quirurgico era la piedra angular para este tipo de lesiones, sin embargo
los resultados cosméticos no eran los mejores, ademas del alto el indice de
recidivas, favoreciendo lesiones vasculares y nerviosas especialmente en los

casos de reintervencion. 2+ 31 32

Actualmente el manejo de los pacientes con MAVL macroquisticas es a base de
sustancias esclerosantes. El OK-432 también llamado picibanil es un agente
inmunomodulador producto de la liofilizacion del cultivo mixto de cepa del
streptococcus pyogenes, grupo A, tipo IlIB de origen humano, el cual ha sido
incubado con penicilina G potasica, actualmente por su baja virulencia es la

primera linea de manejo para este grupo de lesiones.?>*

En algunas series se maneja como un agente esclerosante, sin embargo, otros
autores resaltan su accion modificadora de la respuesta bioldgica, atribuyéndose
diversas acciones inmunofarmacoldgicas; como aumento en la citotoxicidad de las
células NK activadas por interleucina-2 (LAK), macrofagos, y estimulacion de

sintesis de citosinas como IL-1, IL-2, TNF e interferon alfa, beta y gamma.?>3'32

No existe una contraindicacion real, sin embargo se debe tomar en cuenta la
aplicacion en MAVL cervicales en neonatos en el cual, la respuesta inflamatoria
puede comprometer la via aérea, la alergia a la penicilina es una contraindicacion
relativa, en nuestra experiencia no se ha presentado reaccion posterior a la

aplicaciéon del medicamento.?® 3" 32

La forma de presentacién es de 0.1 y 0.5mg. La forma de preparacion es

diluyendo el contenido de 0.1 en 10 ml de solucion salina, obteniéndose una
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concentracion de 0.01mg de OK-432 en 1 ml el cual debe prepararse antes de la
aplicacién. Posteriormente se realiza aspiracion del contenido de la lesién y se

aplica el medicamento en las zonas previamente aspiradas.?

Es de esperarse que en el transcurso de la primera semana aparezca aumento de
volumen, dolor, y fiebre; en nuestra experiencia, la magnitud de la reaccién
posterior a la aplicacion es inversamente proporcional al grado de respuesta
terapéutica, que se evalua a la tercera semana. Cabrera y colaboradores en su
trabajo mencionan, que si no hay proceso inflamatorio evidente en el transcurso
de la primera semana, realizan una nueva aplicacidon a una dosis de 0.02mg

(diluyendo en contenido del ampula en 5 ml).?°

Se desconoce con certeza cual es la causa de la falla de respuesta al
medicamento, lo que se ha establecido, es que anatdmicamente exista una vena
de un calibre adecuado para la reabsorcion de la lesion posterior a la aplicacion

del medicamento. 27 32

Cuando existe poca o nula respuesta al OK-432, la respuesta a la aplicacion de
polidecanol o bien glucosa al 50% son alternativas en el tratamiento de las
MAVL 27,31, 32

MANEJO QUIRURGICO

Aun cuando el tratamiento de las MAVL fue en forma inicial con cirugia,
actualmente el manejo quirdrgico no esta indicado como primera linea de
tratamiento, debido al alto indice de recidiva, las lesiones vasculares y nerviosas,
asi como pobres resultados cosméticos, es por ello que se trata de manejar con

medicamentos.?® 3" 32

La cirugia debe realizarse por cirujanos maxilofaciales, cirujanos pediatras o
cirujanos oncélogos pediatras con experiencia en cirugia de cabeza y cuello,
recordemos que la anatomia se encuentra modificada y es importante contar con
estudios de gabinete y planeacién previa del evento quirurgico y contar con unidad

de cuidados intensivos, ya que se puede requerir de ventilacion asistida por dos a
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tres dias posterior a la reseccion por el proceso inflamatorio o bien por la

28,31,32
(

extension a mediastino de este grupo de lesiones. Ver anexo Imagen 4 y 5)

Es de gran importancia resecar la lesién en un solo tiempo, para evitar en lo
posible recidivas, que implicaria resecar el tejido con fibrosis, lo que favorece

28, 31,32
(

complicaciones postoperatorias. Ver anexo Imagen 6)

Cuando el paciente presenta lesiones microquisticas el OK-432 tiene una accién
limitada, por lo que el manejo quirurgico tiene mayor preponderancia, en los casos
que existan lesiones mixtas macroquisticas y microquisticas, e incluso en algunos
casos con malformaciones vasculares venosas, se tratan primero las

macroquisticas y venosas y al final se da manejo a las microquisticas.? *

Dependiendo del volumen de la lesion se valora la colocacion de catéter venoso
central para administracion de liquidos, paquete globular y medicion de presidn
venosa central, la colocacion de sonda de nelaton en el eséfago nos ayudara a
localizarlo, y al momento de la diseccidn no lesionarlo, iniciamos con la diseccion
de vena yugular externa, vena yugular interna, arteria carétida y nervio espinal

accesorio y en ocasiones esdfago y traquea.”®

Es importante dejar un drenaje rigido el cual se debe retirar en aproximadamente
2 semanas. Las malformaciones en lengua y base de la lengua responden poco a

sustancias esclerosantes por lo que el tratamiento es a base de glosectomia.?®
31,32

COMPLICACIONES

El prondstico de la cirugia depende de la correcta apreciacién macroscépica de
los margenes quirurgicos correspondientes a la localizacién principal de la MAVL
para su extirpacidon completa. Es util, para este propdsito, asociar el uso del

Dopplerintraoperatorio.>® 3132
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Es de especial importancia para el cirujano distinguir entre MAVL de alto y de bajo
flujo para evaluar el riesgo de compromiso hemodinamico en el periodo intra-

operatorio.3® 3132

Asi, las malformaciones capilares, venosas y linfaticas habitualmente son de bajo

flujo, a diferencia de las arteriales y arteriovenosas.>® 3" 3

Las complicaciones transoperatorias son sangrado por lesidon de elementos
vasculares arteria o vena, seccion parcial o total de nervios, sin embargo
debemos estar, atentos para identificarlas y repararlas, otras complicaciones

tardias son seroma, dehiscencia de la herida o infeccion de la herida quirdrgica.®®
31, 32

Con base en la experiencia del personal médico del Instituto Nacional de Pediatria
de manera preventiva dan seguimiento a los pacientes con ultrasonido cada mes y

tomografia axial computarizada cada tres meses. (Ver anexo imagen 8)
SECUELAS

Con base en la experiencia del personal médico del Instituto Nacional de
Pediatria, la mayoria de los tratamientos no han presentado secuelas de
consideracion, siendo las minimas: Prognatismo mandibular y dificultad para
efectuar y articular el habla, siendo estas secuelas de indole estético y funcional.®"

32 (Ver anexo imagen 7)
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DIAGRAMA DE FLUJO PARA IDENTIFICACION DE MAVL DE LENGUA

Lengua con aumento

de volumen

MAVL Otros

Cuadro Clinico

Coloracion de la lengua Aumento de Volumen de tejidos
(morada) adyacentes (paladar, cuello, faringe)

Sospecha de I
Hemangioendotelioma

Ultrasonido, TAC, RMN,
Lesionogradia y/o arteriografia

L Diagnostico

Tx Médico (propanolol)

Linfatica Mixta Vascular

| | |}
) ) Alto Flujo
Macroquistica Microquistica Embolizacion Bajo Flijo
Endovascular .
Embolizacién
I Endovascular
r T 1 (a veces)
Esclerosis o
Escl . embolizacién
sclerosis na n a : percutanea
Percutinea Observacion Cirugia Esclerosis (siempre)
Evolucién

térpida
Pueden
proliferar tras
TX.

Fuente: Dr. Max Alberto Bernal Moreno especialista en Radiologia e Imagen. Instituto Nacional de Pediatria.
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DISENO METODOLOGICO

Se presenta de un estudio observacional, transversal, descriptivo y retrolectivo
Universo

Pacientes pediatricos que asisten a consulta al servicio de estomatologia

pediatrica y cirugia oncoldgica pediatrica.
Muestra

14 Pacientes Pediatricos con diagndstico de MAVL de Lengua tratados en el

Instituto Nacional de Pediatria en el periodo de 2000-2014
Criterios de Inclusién

-Pacientes que cuenten con expediente y diagnostico de MAVL de Lengua en el

Instituto Nacional de Pediatria

-Pacientes que cuenten con expediente ya sea en consulta externa o en

Hospitalizacion

-Pacientes que hayan llevado todo el tratamiento en el Instituto Nacional de

Pediatria
Criterios de Exclusion

-Pacientes cuenten con expediente del Instituto Nacional de Pediatria pero no

tengan diagndstico de MAVL de Lengua

-Pacientes que no cuenten con expediente ni registro en el Instituto Nacional de

Pediatria

- Pacientes que hayan sido dados de alta por mayoria de edad y no hayan

terminado el tratamiento en el Instituto Nacional de Pediatria

- Pacientes que ingresaron al Instituto Nacional de Pediatria con diagndstico de

MAVL de Lengua pero no se les dio seguimiento por ser pacientes externos.
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VARIABLES

Variable Independiente

- Edad de los pacientes

- Género de los pacientes

- Lugar de origen de los pacientes

Variable Dependiente

Tratamiento de MAVL de Lengua

OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

VARIABLE DEFINICION NIVEL DE | CATEGORIAS
MEDICION
Edad Edad que refieren los | Cuantitativa Anos cumplidos
pacientes al | Discreta
someterse al
tratamiento
Género Caracteristicas Cualitativa Hombre (nifio)
Fenotipicas del | Nominal Mujer (nifia)
paciente
Secuelas Trastorno que persiste | Nominal -Prognatismo
después de un manejo -Papilas Hipertréficas
terapéutico. -Dificultad para
articular y efectuar el
habla
Tratamiento Procedimiento al cual | Nominal -Glosectomia
se somete un - Escleroterapia
paciente, para - Embolizaciones
devolverle su estado -Reseccion parcial o
general de salud completa
-Biopsia escisional
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TECNICA
1.- Solicitar permisos en el Instituto Nacional de Pediatria para llevar a cabo el
proyecto de investigacion.

2.- Una vez conseguidos los permisos utilizar el archivo del Instituto Nacional de

Pediatria para la revision de expedientes.

3.- Una vez solicitados los expedientes se recolectara la informacion necesaria

para este proyecto de investigacion

4.- Se solicitaran 14 expedientes de pacientes con diagnéstico de base de MAVL

de Lengua en el periodo 2000-2014.

5.- Con base en la informacién recabada se elaborara una base de datos para
poder vaciar la informacion obtenida y determinar el tratamiento realizado para

evaluar la efectividad del tratamiento y la mejor eleccion.

DISENO ESTADISTICO

-Se concentrara la informacién recabada para determinar frecuencias y como se

comportan las variables, esto se realizara utilizando el programa Excel.
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RECURSOS

HUMANOS
1 pasante de servicio social de la carrera de Cirujano Dentista

1 Director de tesis experto en cirugia oncoldgica pediatrica jefe del servicio de

cirugia oncologica pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria.

1 Profesora encargada de la asesoria de este proyecto del area bioldgica experta

en Patologia Bucal.
FisICcOS

-Permisos obtenidos por parte del Instituto Nacional de Pediatria para la

realizacion de este proyecto

-Préstamo de expedientes e informacién de los mismos para poder llevar a cabo

este proyecto

-Acceso a la sala de Imagenologia para llevar a cabo este proyecto
-Acceso a Libros

-Acceso al sistema MedSys para obtener informacion de los pacientes
-Uso de Biblioteca del Instituto Nacional de Pediatria

-Acceso a la torre de investigacion del Instituto Nacional de Pediatria
MATERIALES DE CONSUMO

- Boligrafos

- Uso de Impresoras

- Camara fotografica

- Uso de Computadoras
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RESULTADOS

Tabla 1. Frecuencia de Pacientes del Instituto Nacional de Pediatria con diagndstico de base de Malformacion
Vascular Linfatica de Lengua periodo 2000-2014 por edad y género

NO. EXPEDIENTE | EDAD | GENERO | DIAGNOSTICO DE BASE
421672 11 Femenino MAVL de Lengua
449763 13 | Masculino MAVL de Lengua
450356 4 Masculino MAVL de Lengua
453495 6 Masculino MAVL de Lengua
458315 6 Masculino MAVL de Lengua
484864 8 Femenino MAVL de Lengua
415960 3 Femenino MAVL de Lengua
494036 2 Femenino MAVL de Lengua
449743 3 Masculino MAVL de Lengua
452957 4 Femenino MAVL de Lengua
456655 2 Femenino MAVL de Lengua
461166 5 Femenino MAVL de Lengua
462813 9 Masculino MAVL de Lengua
467649 9 Masculino MAVL de Lengua
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Edad y Género

14

12

10

B Masculino

H Femenino

Grafica 1 Frecuencia de Pacientes del Instituto Nacional de Pediatria con diagndstico de base de
Malformacion Vascular Linfatica de Lengua periodo 2000-2014 por edad y género.
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Tabla 2.Tratamiento a pacientes con diagnostico de MAVL de Lengua del Instituto Nacional de Pediatria
periodo 2000-2014

NO.

EXPEDIENTE EDAD GENERO TRATAMIENTO

Embolizacién

421672 11 Femenino .
Glosectomia

Embolizacién
Reseccién
449763 13 Masculino Quirdrgica
(Glosectomia)
Escleroterapia
Embolizacién
450356 4 Masculino Glosectomia
Parcial

Embolizacion

453495 6 Masculino . .
Hemiglosectomia

458315 6 Masculino | Reseccién Parcial

Embolizacion
484864 8 Femenino Glosectomia
Parcial

Embolizacion

415960 3 Femenino Escleroterapia

494036 2 Femenino | Hemiglosectomia

Embolizacién
Reseccién
Quirdrgica

(Glosectomia)

Embolizacién
Reseccién
Quirurgica

Escleroterapia

449743 3 Masculino

452957 4 Femenino

456655 2 Femenino | Biopsia Escisional

Escleroterapia

461166 5 Femenino o
Embolizacion

Escleroterapia

462813 9 Masculino N
Embolizacion

Escleroterapia
Reseccién
quirdrgica

(Hemiglosectomia)

467649 9 Masculino
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B Embolizacion

® Glosectomia

m Escleroterapia

B Glosectomia Parcial

® Biopsia

= Hemiglosectomia

u Tratamiento Combinado

Grafica 2.Tratamiento a pacientes con diagnostico de MAVL de Lengua del Instituto Nacional de Pediatria
periodo 2000-2014
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Tabla 3 Secuelas al tratamiento realizado a pacientes con diagnéstico de MAVL de Lengua en el Instituto

Nacional de Pediatria en el periodo 2000-2014.

TRATAMIENTO

SECUELAS

Embolizacién
Glosectomia

Prognatismo, dificultad para efectuar y
articular el habla

Embolizacion

Escleroterapia

Reseccién Quirdrgica (Glosectomia)

Papilas Hipertréficas

Embolizacién
Glosectomia Parcial

Papilas Hipertréficas

Embolizacién
Hemiglosectomia

Prognatismo, dificultad para efectuar y
articular el habla

Reseccién Parcial

Dificultad para efectuar y articular el habla

Embolizacion
Glosectomia Parcial

Dermatosis localizada que afecta lengua
constituida por aumento de volumen de forma
difusa que impide oclusién de cavidad oral

Embolizaciéon
Escleroterapia

Ninguna de consideracion

Hemiglosectomia

Prognatismo, dificultad para efectuar y
articular el habla

Embolizacién
Reseccion Quirdrgica
(Glosectomia)

Ninguna de consideracion

Embolizaciéon
Reseccién Quirurgica
Escleroterapia

Ninguna de consideracion

Biopsia Escisional

Ninguna de consideracion

Escleroterapia
Embolizacion

Cierre de fosa nasal derecha

Escleroterapia
Embolizacién

Ninguna de consideraciéon

Escleroterapia
Reseccién quirurgica
(Hemiglosectomia)

Prognatismo, dificultad para efectuar y
articular el habla
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Secuelas MAVL de Lengua

B Prognatismo, dificultad para
efectuary articular el habla

M Papilas Hipertroéficas

m Dificultad para efectuary
articular el habla

B Dermatosis localizada que
afecta lengua constituida por
aumento de volumen de forma
difusa que impide oclusién de
cavidad oral

B Ninguna de consideracion

Grafica 3.Secuelas al tratamiento realizado a pacientes con diagnostico de MAVL de Lengua en el Instituto
Nacional de Pediatria en el periodo 2000-2014.
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ANALISIS DE RESULTADOS

Se revisaron 14 pacientes tratados por los servicios de Estomatologia Pediatrica y
Cirugia Oncologica Pediatrica en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo
2000-2014 los cuales cuentan con diagnéstico de base de Malformacion Vascular
Linfatica de Lengua, de estos 50% son del sexo masculino y el 50% son del sexo
femenino. (Tabla 1 y Grafica 1). No hay una edad predominante, demostrando asi
que las MAVL de Lengua se pueden presentar en cualquier edad teniendo una

prevalencia en la edad pediatrica.

Con respecto al tratamiento al que fueron sometidos los pacientes encontramos
que un 28% fueron tratados con embolizacion, 8% se sometieron a glosectomia
parcial, otro 8% a glosectomia, 14% recibieron escleroterapia, a un 3% se les
realizd biopsia y el 31% recibid tratamiento combinado, es decir, fueron sometidos
a mas de una opcion de tratamiento. (Tabla 2 y Grafica 2). Los pacientes que
tuvieron mejores resultados terapéuticos fueron aquellos que recibieron un

tratamiento combinado, ya que tuvieron un abordaje multidisciplinario.

Para las secuelas el 36% no presentd secuelas de consideracion, de los pacientes
que no tuvieron secuelas de consideraciéon el 28% recibieron tratamientos
combinados, tuvieron un mejor pronostico y una mejor calidad de vida; 7%
tuvieron cierre de fosa nasal derecha, 14% papilas hipertréficas, 7% presentd
dermatosis localizada que afecta lengua, constituida por aumento de volumen de
forma difusa que impide la oclusion de la cavidad oral;7% dificultad para efectuar y
articular el habla y finalmente un 29% presenté prognatismo mandibular y

dificultad para efectuar y articular el habla. (Tabla 3 y Grafica 3).
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DISCUSION DE RESULTADOS

Las malformaciones vasculares constituyen anomalias congénitas de la
embriogénesis vascular, son anomalias anatomicas congénitas, de naturaleza

benigna, no tumoral.®

Aunque se desconoce gran parte de su patogenia, los progresos recientes en el
conocimiento del desarrollo de los sistemas vascular y linfatico han aportado
nuevas luces sobre el tema; se destacan tres campos de investigacion: la biologia
molecular, la genética y el descubrimiento de marcadores especificos del endotelio

vascular.®

La mayoria de las malformaciones vasculares son esporadicas no familiares, pero
algunas son heredadas bajo un patron autosémico dominante. Se han identificado
los genes involucrados, lo que permite comprender los mecanismos intimos por

los que se producen estas malformaciones.?

Los estudios moleculares sugieren quelas malformaciones vasculares se deben a
alteraciones en el proceso de sefalamiento que regula la proliferacion, apoptosis,

diferenciacién, maduracién y adhesion de las célulasvasculares.®

La prevalencia de malformaciones vasculares en el presente estudio es del 1,2%
al 1,5%; con una incidencia igual en ambos sexos; pueden afectar cualquier sector

del arbol vascular, en forma localizada o difusa.

Dada su naturaleza congénita, siempre estan presentes desde el nacimiento,
aunque a veces, no son clinicamente evidentes hasta semanas, meses o afios
después. Por su naturaleza estructural, no tienen un ciclo de crecimiento y
posterior regresion espontanea como los hemangiomas y salvo que se las trate,

persistiran de por vida.
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De los 14 pacientes que se incluyeron en este estudio presentan como diagndstico
de base MAVL de Lengua; de los cuales el 100%corresponde a pacientes en edad
pediatrica y todos fueron tratados en el Instituto Nacional de Pediatria,

corroborando que las MAVL de Lengua se presentan con frecuencia en esta edad.

Afecta tanto a hombres y a mujeres por igual, no hay prevalencia por algun género

en especifico.

Se observo que la mayoria fueron sometidos a manejo quirdrgico; los pacientes
que recibieron tratamiento combinado mostraron una mejor evolucion, que

aquellos pacientes que solo fueron sometidos a una opcion terapéutica.

Los pacientes que fueron tratados con dos o mas opciones terapéuticas hoy tienen
una mejor calidad de vida y han podido reincorporarse a la sociedad, a diferencia

de los pacientes que solo tuvieron una opcion terapéutica.

El resaltar la importancia de la intervenciéon de Cirujano Dentista durante los
procesos de diagnodstico, tratamiento, seguimiento y su capacidad para remitir a
estos pacientes que requieren de un abordaje multidisciplinario, es con el
proposito de prepararlo para que se interese en el conocimiento de las MAVL de
Lengua en la medida de sus obligaciones como personal de la salud
particularmente en el area estomatolégica y de ese modo brindarle a estos
pacientes una mejor atencion, orientacion, tratamiento y seguimiento en todos

estos casos.
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CONCLUSIONES

Las MAVL de Lengua constituyen un espectro de lesiones consideradas
malformaciones de bajo flujo, que exigen un manejo multidisciplinario ya que son

defectos congénitos de la embriogénesis vascular.

Pueden manifestarse desde la etapa neonatal hasta la adultez, y dado su
crecimiento expansivo, la falta de experiencia del clinico en ocasiones, el
desconocimiento de su origen y su manejo, posibilitan la aparicion de

complicaciones.

Con los nuevos conocimientos sobre la biologia y patogenia de estas lesiones
permitan la implementacion de mejores formas de tratamiento, particularmente

para las malformaciones vasculares linfaticas de lengua.

El interés de realizar este trabajo surgié a través de investigaciones previas para
determinar si el manejo quirurgico de las MAVL de Lengua es la mejor opcién
terapéutica para los pacientes. Al rotar en el Instituto Nacional de Pediatria y
trabajar con pacientes con estas malformaciones, me pude dar cuenta de que el
diagnostico oportuno y la identificaciéon de las MAVL de lengua sirve para poder
dar una mejor opcién terapéutica. Tuve la oportunidad de observar que a los
pacientes que fueron tratados con otras opciones terapéuticas como el uso de
embolizaciones vy el abordaje quirurgico tuvieron mejores resultados que los que

solamente fueron tratados con una sola opcion terapéutica.
Se corrobord también que los pacientes que se les dio un diagndéstico oportuno a

través de la angiografia se dio el tratamiento correspondiente y con ello mejoré su

calidad de vida.
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En la practica general ante un diagnéstico de MAVL de Lengua, el paciente debe
ser remitido a un centro especializado, para ser atendido por un equipo
multidisciplinario (cirujanos oncologos pediatras y estomatélogos pediatras) para

que puedan evaluarlo y asi establecer la terapéutica mas adecuada.

Cabe mencionar que estas malformaciones pueden ser detectadas en etapas
tempranas a veces accidentalmente o en ocasiones cuando los pacientes son
tratados por alguna otra alteracion sistémica; por ello es importante resaltar la
importancia del diagndstico oportuno asi como su adecuado seguimiento y

vigilancia para evitar cirugias mutilatorias o complicaciones.

Si existen alternativas de tratamiento estas deben ser discutidas con el paciente,
el Cirujano Dentista de practica general tiene un papel relevante en la intervencion
ya que de hacerlo a tiempo, contribuye en gran parte, a mejorar la calidad de vida

de estos pacientes.

El conocer los resultados del presente estudio y otros sobre el manejo quirurgico
de las Malformaciones vasculares Linfaticas de Lengua, puede ser una fuente de
motivacion para todos los Cirujanos Dentistas de practica general que, de una
forma u otra, tienen en sus manos la posibilidad de encaminar su vocacion para el

diagndstico oportuno e intercepcion de este tipo de entidades patologicas.
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PROPUESTAS

Este trabajo es de gran trascendencia, ya que no existe la suficiente informacion
acerca de las MAVL de Lengua ni de los avances terapéuticos que han ocurrido

en anos recientes por lo que hay que considerar lo siguiente:

-Dar a conocer la identificacion y el manejo de las MAVL de Lengua al Cirujano
Dentista de practica general, si bien no es una entidad patoldgica frecuente, si es

de gran relevancia y puede serle util durante su practica profesional.

-Sensibilizar al paciente que curse con diagnodstico de MAVL de Lengua, asi
mismo darle a conocer las opciones terapéuticas que se pueden implementar, que
sepa que aunque su manejo es complejo tiene buenos resultados cuando se
combinan estas opciones y su efectividad aumenta si tienen un abordaje

multidisciplinario y se combinan con un buen manejo quirurgico.

- Es importante establecer centros hospitalarios de tercer nivel con clinicas para
atender malformaciones vasculares, compuestos por Cirujanos, Cirujanos
Oncdlogos, Cirujanos Pediatras, Cirujanos Plasticos, Cirujanos Maxilofaciales,
Cirujanos Dentistas, Radidlogos Intervencionistas, Dermatdlogos, Psicélogos,
Trabajo Social y Enfermeria, que desarrollen la suficiente experiencia para tratar
en forma conjunta este grupo de pacientes que requieren abordajes complejos

para su mejor resolucion.
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ANEXOS

Imagen 1y 2. Malformacion Vascular Compleja de Lengua. Nifio de 6 afos con MAVL de
Lengua de componente Mixto.

FUENTE: Cortesia del Dr. José Martin Palacios Acosta Jefe de Cirugia Oncolégica del Instituto Nacional de Pediatria

Imagen 3. Angiografia Diagnédstica. A) Introduccion de microcatéter para medio de
contraste B. Embolizacion

FUENTE: Cortesia del Dr. José Martin Palacios Acosta Jefe de Cirugia Oncoldgica del Instituto Nacional de Pediatria
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Imagen 4 y 5. Glosectomia

FUENTE: Cortesia del Dr. José Martin Palacios Acosta Jefe de Cirugia Oncolégica del Instituto Nacional de Pediatria

Imagen 6. Posoperatorio

FUENTE: Cortesia del Dr. José Martin Palacios Acosta Jefe de Cirugia Oncolégica del Instituto Nacional de Pediatria
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Imagen 7. Principales secuelas al tratamiento quirdrgico de MAVL de Lengua

FUENTE: Cortesia del Dr. José Martin Palacios Acosta Jefe de Cirugia Oncolégica del Instituto Nacional de Pediatria

Imagen 8. Seguimiento a un afo paciente de 6 afios posoperado de Glosectomia Parcial

FUENTE: Cortesia del Dr. José Martin Palacios Acosta Jefe de Cirugia Oncolégica del Instituto Nacional de Pediatria
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