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RESUMEN
Introducción: Las malformaciones linfáticas cervicales son anomalías congénitas que pueden presentar complicaciones 
perinatales, lo cual representa un reto terapéutico, especialmente en casos con ruptura de la lesión. Presentación del caso: 
Recién nacida de 38 semanas con lesión cervical izquierda de aproximadamente 5 cm, con ruptura y drenaje de contenido 
seroso al nacimiento. Se realizó tratamiento escalonado mediante necrectomía y cierre del defecto para lograr la hermeticidad 
de los quistes, seguido de escleroterapia con bleomicina. La paciente presentó evolución clínica favorable, con disminución 
progresiva de la lesión y resolución completa tras una única intervención, sin complicaciones. Conclusiones: La ruptura 
neonatal constituye una presentación infrecuente que requiere manejo individualizado. El abordaje escalonado permite un 
tratamiento seguro y la bleomicina es una opción terapéutica eficaz.
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ABSTRACT
Introduction: Cervical lymphatic malformations are congenital anomalies that may present perinatal complications, posing a 
therapeutic challenge, particularly in cases of lesion rupture. Case presentation: A full-term newborn (38 weeks) presented 
with a left cervical lesion of approximately 5 cm, with rupture and serous drainage at birth. A staged treatment approach 
was performed, including necrosectomy and defect closure to achieve cyst sealing, followed by bleomycin sclerotherapy. 
The patient showed favorable clinical evolution, with progressive reduction of the lesion and complete resolution after a 
single intervention, without complications. Conclusions: Neonatal rupture represents an uncommon presentation requiring 
individualized management. A staged approach allows safe treatment, and bleomycin is an effective therapeutic option.
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INTRODUCCIÓN
Las malformaciones linfáticas son anomalías congénitas del 
desarrollo del sistema linfático, originadas por alteraciones en 
la linfangiogénesis. Con frecuencia pueden diagnosticarse en 
la etapa prenatal mediante ecografía obstétrica y resonancia 
magnética fetal. Su incidencia se estima entre 1 por cada 
2000 a 4000 nacidos vivos, sin predilección por el sexo.¹

La región cérvicofacial es la localización más frecuente, y 
representa entre el 75 y el 80 % de los casos. Aunque se trata 
de lesiones histológicamente benignas, su comportamiento 
puede ser localmente agresivo; en el cuello, esto se traduce 
en un riesgo potencial de compromiso de la vía aérea y de 
estructuras neurovasculares adyacentes.²

El diagnóstico prenatal permite evaluar la extensión de la 
lesión y planificar el manejo perinatal, especialmente en 
casos voluminosos, donde existe riesgo de obstrucción de 
la vía aérea, sangrado o ruptura durante el parto. Entre las 
complicaciones más frecuentes se encuentran los fenómenos 
compresivos sobre la vía aérea y el esófago, así como 
hemorragias, infecciones intraquísticas y deformidades 
estéticas.¹,²

Entre los estudios de imagen utilizados en el período 
posnatal, la ecografía Doppler constituye una herramienta 
inicial útil para la evaluación de estas lesiones, ya que 
permite diferenciarlas de otras malformaciones vasculares. 
La resonancia magnética es el método de referencia, pues 
aporta una adecuada caracterización de los tejidos blandos, 
así como la extensión de la lesión y su relación con estructuras 
adyacentes. La tomografía computarizada presenta menor 
sensibilidad para tejidos blandos, aunque puede ser útil en la 
evaluación de compromiso óseo o calcificaciones.³

En cuanto al tratamiento, la escleroterapia es una de las 
modalidades más empleadas, con agentes como Picibanil 
(OK-432), bleomicina, doxiciclina y etanol al 95 %. Este 
tratamiento muestra mejores resultados en malformaciones 
macroquísticas, mientras que las microquísticas suelen 
requerir un abordaje multimodal. El tratamiento quirúrgico 
mediante exéresis se reserva para lesiones seleccionadas o 
con respuesta insuficiente a la escleroterapia. La elección 
terapéutica debe individualizarse según las características 
clínicas y anatómicas de la lesión.1,3,4

Se presenta un caso infrecuente de malformación linfática 
cervical complicada al nacimiento, con ruptura de la lesión, lo 

que representó un desafío para su manejo inicial y tratamiento 
definitivo, y resalta la importancia del diagnóstico prenatal y 
la planificación perinatal en este tipo de pacientes.

PRESENTACION DE CASO
Recién nacida de menos de 24 horas de vida, producto de 
una gestación de 38 semanas y parto eutócico, presentación 
cefálica, con puntaje de Apgar de 7/9 y peso al nacer de 
2590 gramos. Fue recibida en el Hospital Central de Lubango 
“Agostinho Neto”, remitida desde su área de salud por 
presentar una lesión cervical izquierda de aproximadamente 
5 cm de diámetro, con salida de contenido seroamarillento y 
exposición de estructuras compatibles con lesiones quísticas.

Figura 1. Aspecto de la lesión inmediatamente después del 
nacimiento.

Por la localización y características clínicas, se sospechó una 
malformación vascular linfática cervical complicada. No fue 
posible precisar en la referencia si la ruptura ocurrió durante 
el parto o de forma iatrogénica posterior. En el interrogatorio 
se recogió que la madre acudió a tres consultas prenatales y 
que en la ecografía no se reportaron alteraciones.

Se decidió ingreso hospitalario con el diagnóstico de 
malformación linfática cervical complicada, iniciándose 
cobertura local con nitrofurazona y tratamiento 
antimicrobiano sistémico.

Durante la hospitalización, la paciente mantuvo evolución 
clínica estable, con persistencia del drenaje seroamarillento. 
Por tal motivo, se decidió intervención quirúrgica para 
realizar necrectomía del tejido expuesto y cierre del 
defecto, con el objetivo de lograr cubrir con piel las lesiones 
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quísticas y facilitar el tratamiento esclerosante posterior. El 
procedimiento se realizó sin complicaciones.

Posteriormente, al constatarse ausencia de drenaje activo, 
se programó tratamiento esclerosante con bleomicina. 
Previamente se realizó ecografía Doppler para evaluar las 
características de la lesión y descartar flujo sanguíneo, 
permitiendo excluir otros diagnósticos diferenciales.

Procedimiento de escleroterapia
En el salón de operaciones, bajo anestesia general 
endovenosa, se administró profilaxis con betametasona 
para prevenir complicaciones respiratorias asociadas al uso 
de bleomicina. El fármaco fue diluido hasta obtener una 
concentración de 1 mg/mL, administrándose a dosis de 0,5 
mg/kg de peso corporal.

Con la paciente en decúbito supino, se realizó aspiración 
del contenido quístico, seguida de la inyección de 
aproximadamente 1 mL de solución esclerosante en cada 
cavidad. Posteriormente, se efectuó compresión local.

Evolución
A partir del día siguiente se observó disminución progresiva 
del tamaño de la lesión, sin evidenciarse complicaciones 
asociadas al procedimiento. La paciente fue egresada a los 
seis días, con evolución favorable y seguimiento por consulta 
externa. (Fig. 2)

En controles posteriores se constató involución completa 
macroscópica de las lesiones al mes del tratamiento (Fig. 
3). La ecografía de partes blandas evolutiva no evidenció 
persistencia de quistes, por lo que no fue necesario realizar 
una segunda sesión de escleroterapia.

Figura 3. Aspecto externo de la lesion, un mes después del 
procedimiento.

DISCUSIÓN
Las malformaciones linfáticas son anomalías congénitas 
benignas del sistema linfático, que aunque pueden 
presentarse en diversas localizaciones, predominan en la 
región cervical y facial, donde se reporta aproximadamente 
el 70 % de los casos, seguida de la región axilar. Otras 
localizaciones, como el mesenterio, son menos frecuentes. La 
mayoría de los casos se diagnostican en los primeros años de 
vida, siendo un porcentaje significativo identificado desde el 
nacimiento.3,5

Desde el punto de vista morfológico, estas malformaciones 
se clasifican en macroquísticas, cuando presentan 
cavidades mayores de 2 cm bien delimitadas; microquísticas, 

Figura 2. A: Previo al procedimiento. B: Inmediatamente 
posterior al procedimiento.
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La escleroterapia consiste en la inyección intralesional 
de un agente esclerosante con el objetivo de inducir una 
reacción inflamatoria controlada que conduzca a la fibrosis 
y reducción del tamaño de la malformación. Diversos 
estudios11,12 han demostrado su eficacia, especialmente en 
las malformaciones macroquísticas, donde puede ofrecer 
mejores resultados y menor morbilidad en comparación con 
el tratamiento quirúrgico. No obstante, las malformaciones 
microquísticas suelen presentar una respuesta más limitada 
a este tipo de tratamiento.

La administración de agentes esclerosantes generalmente 
requiere anestesia general, lo que implica un riesgo adicional, 
particularmente en pacientes menores de seis meses. Por 
este motivo, siempre que la condición clínica lo permita, se 
prefiere diferir estos procedimientos hasta después de esa 
edad, valorando de forma individualizada el balance riesgo-
beneficio en cada caso.4,11,12

En relación con los agentes esclerosantes, Peters et al.13 

reportaron una resolución completa de las malformaciones 
linfáticas macroquísticas tratadas con OK-432; sin embargo, 
este efecto no fue comparable en las formas microquísticas. 
Entre los efectos adversos descritos se incluyen fiebre, 
inflamación local y trombocitosis.

Por su parte, la bleomicina, un agente con propiedades 
citotóxicas que inhibe la proliferación celular, ha demostrado 
una alta eficacia en el tratamiento de las malformaciones 
linfáticas. En un metaanálisis reciente, Sun J et al.14 reportaron 
tasas de respuesta globales cercanas al 80-90 %, con 
mejores resultados en las formas macroquísticas y un perfil 
de seguridad favorable, caracterizado por una baja incidencia 
de efectos adversos significativos. Estos hallazgos respaldan 
el uso de la bleomicina como una opción terapéutica efectiva 
y segura, particularmente en lesiones cérvicofaciales.

El tratamiento quirúrgico constituye otra opción terapéutica, 
particularmente en malformaciones linfáticas de gran 
tamaño y sintomáticas, especialmente cuando generan 
compromiso compresivo de la vía aérea o cuando existe 
fracaso del tratamiento esclerosante. En estos casos, la 
cirugía puede emplearse como medida de reducción urgente 
o como complemento terapéutico en lesiones seleccionadas. 
No obstante, este abordaje se asocia a un mayor riesgo de 
complicaciones, entre las que se incluyen lesiones nerviosas, 
deformidades estéticas y tasas de recurrencia elevadas, que 
en algunas series pueden alcanzar hasta el 40 %.15

caracterizadas por lesiones de menor tamaño con tendencia a 
infiltrar tejidos adyacentes; mixtas, cuando combinan ambos 
patrones; y formas difusas o linfangiomatosis, que afectan 
múltiples órganos y estructuras.4,5

Estudios recientes han demostrado la implicación de 
alteraciones genéticas en el origen de las malformaciones 
linfáticas, particularmente relacionadas con la activación 
de la vía PI3K/AKT/mTOR. Estas alteraciones conducen 
a una proliferación anómala del sistema linfático y a un 
crecimiento tisular desorganizado. El reconocimiento de 
estos mecanismos moleculares ha permitido el desarrollo 
de terapias dirigidas, como los inhibidores de mTOR, que 
han mostrado resultados prometedores, especialmente 
en malformaciones microquísticas y en casos complejos o 
difusos.5-7

La presentación clínica de las malformaciones linfáticas 
depende fundamentalmente de su localización, tamaño y 
extensión. En la mayoría de los casos, se manifiestan como 
masas indoloras de crecimiento progresivo, aunque su 
evolución puede verse influida por episodios de infección o 
hemorragia intraquística. Estas lesiones pueden permanecer 
asintomáticas hasta que alcanzan un tamaño suficiente para 
comprimir estructuras adyacentes. En la región cervical, 
pueden ocasionar disfagia, compromiso de la vía aérea o, 
en casos severos, síndrome de la vena cava superior. Por 
su parte, las malformaciones localizadas en el abdomen o 
retroperitoneo pueden manifestarse con dolor abdominal, 
obstrucción intestinal, vólvulo, hipertensión portal o 
alteraciones urinarias.8

En las malformaciones linfáticas simples, el diagnóstico puede 
establecerse clínicamente mediante el examen físico, sin 
necesidad de estudios de imagen. No obstante, la ecografía 
Doppler constituye el estudio inicial de elección, ya que 
permite evaluar el tamaño de la lesión y sus características 
hemodinámicas, siendo especialmente útil en las formas 
macroquísticas. En casos con extensión difusa, localización 
profunda o presentación atípica, la resonancia magnética 
es el método de referencia, al proporcionar una mejor 
caracterización de los tejidos blandos, así como de la extensión 
de la lesión y su relación con estructuras adyacentes. Por 
su parte, la tomografía computarizada se utiliza con menor 
frecuencia, reservándose principalmente para la evaluación 
de compromiso óseo o de lesiones localizadas en cavidades 
como la abdominal.9,10
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Los avances recientes en el conocimiento de la biología 
molecular de las malformaciones linfáticas han permitido 
el desarrollo de terapias dirigidas, como el sirolimus 
(rapamicina), un inhibidor de la vía mTOR que actúa 
modulando la linfangiogénesis y reduciendo el crecimiento 
de la lesión. Este fármaco se administra principalmente 
por vía sistémica y ha demostrado resultados favorables en 
malformaciones complejas, especialmente en aquellas de 
gran tamaño o de comportamiento difuso.16

Estudios recientes, incluyendo revisiones sistemáticas, 
han reportado altas tasas de respuesta clínica, con mejoría 
significativa del tamaño y los síntomas. Entre los efectos 
adversos más frecuentes se describen úlceras orales, 
hiperlipidemia y neutropenia, generalmente de carácter 
manejable.17

En el caso presentado, la ruptura de la lesión al nacimiento 
constituye un evento poco frecuente, que condicionó la 
exposición de los quistes y dificultó el manejo inicial. Este 
escenario no se describe comúnmente en la literatura, 
donde el diagnóstico suele realizarse en lesiones intactas. La 
decisión de realizar un tratamiento escalonado, iniciando con 
la necrectomía y cierre del defecto para lograr la hermeticidad 
de la lesión, permitió posteriormente la aplicación segura del 
tratamiento esclerosante. Este enfoque resulta coherente con 
las recomendaciones actuales, que priorizan la escleroterapia 
como tratamiento de primera línea, especialmente en 
malformaciones macroquísticas.

En relación con el agente utilizado, la bleomicina ha demostrado 
altas tasas de respuesta en lesiones cervicofaciales, con un 
perfil de seguridad favorable, lo que justifica su elección 
en este caso. La evolución clínica favorable observada, con 
resolución completa de la lesión tras una única sesión de 
escleroterapia, coincide con lo reportado en la literatura para 
este tipo de malformaciones.

Este caso resalta la importancia del manejo individualizado 
y la necesidad de adaptar la estrategia terapéutica ante 
presentaciones atípicas, así como el valor de un enfoque 
multidisciplinario en el tratamiento de estas lesiones.

CONCLUSIONES
La ruptura de una malformación linfática cervical en el 
período neonatal constituye una presentación poco frecuente 
que puede dificultar el manejo inicial. En estos casos, el 

abordaje escalonado orientado a lograr la hermeticidad de 
la lesión previo a la escleroterapia puede ser una estrategia 
efectiva. La respuesta favorable obtenida con bleomicina 
en este caso refuerza su utilidad como opción terapéutica 
en malformaciones cervicofaciales, incluso en escenarios 
clínicos atípicos.
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