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Resumen

La mayoría de los linfangiomas se diagnostican en la edad pediátrica. Se trata de lesiones de carácter benigno, y sólo su crecimiento 
y expansión local pueden originar problemas al comprimir estructuras vecinas. En los casos accesibles, como el que presentamos, 
una anamnesis y una exploración física adecuada debe llevarnos a la solicitud de la prueba diagnóstica más eficiente, la ecografía 
con punción de alguno de los quistes para el estudio directo del líquido intraquístico. El aspecto ecográfico de estas lesiones, 
junto con unas características típicas del líquido, bastará para efectuar un diagnóstico correcto en la mayoría de las ocasiones. La 
resección quirúrgica y la escleroterapia son opciones válidas de tratamiento, y entre ellas el OK-432 (Picibanil®) y las tetraciclinas 
son los agentes esclerosantes de los que se dispone de mayor experiencia, habiendo demostrado ser efectivos y seguros. Presenta-
mos un caso de linfangioma quístico en la pared torácica tratado con el agente esclerosante OK-432, haciendo una revisión no siste-
mática de los aspectos diagnósticos y terapéuticos más relevantes.
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Abstract

Title: Cystic lymphangioma of the chest wall in Pediatrics and sclerotherapy

Most lymphangiomas are diagnosed in the three first years of age. They are benign congenital malformations. They can grow and 
spread to sorrounding organs and tissues. A well performed anamnesis and physical examination must lead us to think that the best 
diagnostic tool is ultrasound with needle aspiration of the liquid contained in any cyst. Ultrasound characteristics and the aspect of 
the liquid must be sufficient to reach proper diagnosis. Surgical excision or sclerotherapy are both appropriate procedures. Two scle-
rosant agents are widly used, OK-432 and tetracyclines (doxycycline), being both safe and effective. We report a case of cystic 
lymphangioma of the thoracic wall. Sclerotherapy with OK-432 was performed. We review the literature and assess some critical 
aspects about diagnosis and treatment of lymphangiomas.
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Introducción

El linfangioma quístico (LQ), considerado una malformación congénita, se puede encontrar en la literatura médica con otras denominaciones: 
hamartoma linfático, higroma quístico o, simplemente, higroma. Histológicamente, se trata de un secuestro de vasos linfáticos que carecen 
de continuidad con el resto de la red linfática y venosa, que acaban dilatándose y confiriendo a la lesión una estructura quística de tamaños 
diferentes, con un contenido líquido proteináceo en su interior, delimitados internamente por una capa endotelial y soportados por un estro-
ma de tejido conectivo1,2. El higroma quístico es una variedad de linfangioma junto con otras dos, la capilar y la cavernomatosa2. Según el 
tamaño de los quistes, se clasifica en macroquístico (diámetro >1 cm), microquístico o mixto. Aproximadamente el 65% de los LQ aparecen 
ya al nacimiento y el 90% antes del tercer año de vida3. El diagnóstico intraútero mediante ecografía es cada vez más frecuente4,5. Su inci-
dencia es de 1/10.000 recién nacidos6,7. En la mayor parte de los casos, la lesión se localiza en la cabeza y el cuello, un 20% en la axila y el 
resto en diferentes partes del cuerpo2. La localización en la pared torácica no es tan frecuente8-10. En ocasiones, la única clínica es la altera-
ción estética, y en el resto ésta dependerá de su localización, tamaño y compresión de las estructuras adyacentes. La ecografía es la prime-
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ra prueba que debe realizarse. En caso de duda, y con el fin de esclarecer la extensión de la lesión, las pruebas que podrían realizarse son la 
resonancia magnética (RM) y/o la tomografía computarizada (TC)11. Aunque la cirugía ha sido históricamente la aproximación terapéutica 
más empleada, requiere una anestesia general, deja siempre cicatriz y no está exenta de complicaciones y recidivas, por lo que se han utili-
zado otros procedimientos más conservadores con buenos resultados, como la escleroterapia12. Presentamos el caso de un paciente pediá-
trico con diagnóstico de LQ de la pared torácica, tratado con el agente esclerosante OK-432 como alternativa efectiva y segura a la cirugía, 
junto con una discusión sobre los aspectos clave de su diagnóstico y tratamiento.

Caso clínico

Varón de 13 años de edad, que ingresa en nuestro centro para efectuarle un estudio de la tumoración localizada en la parrilla costal 
derecha, de 2 semanas de evolución, con un súbito aumento en las últimas 48 horas. En la exploración se detectó una lesión de 8 3 5 cm 
de tamaño, de consistencia firme, no dolorosa, sin signos inflama-
torios locales y sin adenopatías locorregionales. El paciente no 
tenía ningún antecedente traumático. En la ecografía realizada en 
urgencias (figura 1) se describe una lesión quística multiloculada, 
de 13 cm de diámetro mayor, que parece atravesar la pared costal, 
y se continúa con otra lesión intraabdominal, de localización supra-
hepática y subdiafragmática, con similares características y unos 
4 cm de diámetro. Se decidió el ingreso del paciente para comple-
tar su estudio. En la RM se apreciaba una lesión en la pared torá-
cica, subcutánea, multiquística, de 2 3 8,2 3 10,8 cm de tamaño, 
con un contenido líquido seroso proteináceo y/o restos hemáticos. 
Tras la introducción de gadolinio intravenoso se visualizaba un re-
alce anular de las paredes quísticas, sin que se confirmara la afec-
tación del plano muscular y descartándose una extensión intraab-
dominal. Los estudios analíticos mediante hemograma, bioquímica 
y reactantes de fase aguda resultaron normales. Se realizó una 
punción-aspiración del quiste de mayor diámetro con aguja intra-
muscular de 21 G (BD Microlance), extrayéndose 20 mL de líquido, 
que se informó como seroso, pardusco y proteináceo, con algunos 
linfocitos sin atipias. Con el diagnóstico de linfangioma multiquís-
tico de predominio macroquístico, el paciente fue dado de alta 
para recibir un tratamiento esclerosante ulterior. Siguiendo el pro-
tocolo propuesto por Ogita et al.13, se realizó un primer procedi-
miento esclerosante de los 2 quistes predominantes: con aneste-
sia local y guía ecográfica se realizó una punción-aspiración de los 
2 quistes mayores de la lesión con un catéter de 20 G (BD Insite 
Autoguard) (figura 2), extrayéndose 5 mL de líquido del mayor y 2 
mL del de menor tamaño, y una inyección intralesional de 7 y 3 mL 
de sustancia esclerosante OK-432 (Picibanil® Inyection 1 KE), res-
pectivamente, hasta percibir una resistencia suficiente en la inyec-
ción. El OK-432 es un liofilizado compuesto de Streptococcus pyo-
genes en combinación con penicilina. La solución se preparó 
diluyendo 0,1 mg (1 KE) (liofilizado contenido en 1 ampolla de 
producto) hasta 10 mL con suero salino fisiológico. El procedimien-
to finalizó en 10 minutos sin incidencias, y el paciente permaneció 
en observación en la planta de pediatría durante 48 horas, presen-
tando como efectos secundarios dolor, rubor, calor local y fiebre de 
hasta 38,8 ºC, con buena respuesta a metamizol. Estos efectos 
secundarios comenzaron a las 12 horas del procedimiento y persis-
tieron durante 48 horas más. A las 6 semanas, la lesión práctica-
mente había desaparecido, ya que no se palpaba en la exploración, 
aunque en la ecografía se describieron 4 pequeñas imágenes quís-
ticas en el seno de la lesión inicial, la mayor de 40 3 4 mm. Se 
consideró una respuesta positiva, aunque parcial, y de acuerdo con 

Figura 1. Ecografía inicial de uno de los quistes predominantes. Se 
observa una imagen en su interior que podría corresponderse con 
restos hemáticos

Figura 2. Punción ecoguiada de uno de los dos quistes 
predominantes. En esta ocasión se vació el quiste y se inyectó 
posteriormente la sustancia esclerosante. Nótese la imagen del 
catéter que atraviesa el tabique quístico y se introduce en el 
interior del quiste (flecha blanca)
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el paciente y su tutor legal, se realizó un segundo procedimiento, 
extrayéndose 3 mL de líquido del citado quiste e inyectándose la 
misma cantidad de agente esclerosante. Ocho semanas después 
la lesión no se palpaba en la exploración, y había desaparecido 
prácticamente en la ecografía (figura 3). En un control clínico rea-
lizado 3 meses después, el paciente se encontraba asintomático y 
no se palpaban restos de lesión subcutánea. 

Discusión

La primera prueba diagnóstica de imagen que se realizó en este 
caso fue la ecografía. Con ella se alcanzó un diagnóstico altamen-
te probable de LQ, pero ante la duda de la extensión intraabdomi-
nal se completó el estudio mediante RM, tal como se recomienda 
en la bibliografía11. Con ella, además de confirmarse el tipo de le-
sión por su anatomía, las características del líquido quístico y el 
realce de las paredes y los septos en T1 tras la administración de 
gadolinio intravenoso, se descartó la extensión más allá del plano 
subcutáneo. El estudio directo del líquido reforzó el diagnóstico. 
Desde el punto de vista terapéutico, la resección quirúrgica ha sido históricamente la terapia de elección; no obstante, se somete al 
paciente a una anestesia general, quedan cicatrices inevitables y no está exenta de recurrencias y complicaciones. Por ello, en los 
últimos 30 años se han venido buscando otras opciones más conservadoras con sustancias esclerosantes diferentes, con un meca-
nismo de acción común, ya que provocan una reacción inflamatoria y una esclerosis posterior de la lesión14. En la tabla 1 se resumen 
los distintos agentes esclerosantes utilizados14. Tras una revisión de la bibliografía, no hemos encontrado estudios prospectivos y 
aleatorizados que comparen ambas modalidades terapéuticas en cuanto a seguridad, efectividad y probabilidades de recidiva de la 
lesión. Sin embargo, sí existen estudios retrospectivos que comparan ambas modalidades terapéuticas12,15. Entre sus conclusiones 
se establece que, aunque la cirugía resultó más efectiva en general que la escleroterapia, sin tener en cuenta el subtipo de LQ, ésta 
presentaba un mayor número de recurrencias y efectos secundarios más graves. Okazaki et al. recomendaban el tratamiento esclero-
sante con OK-432 en las variantes de linfangiomas macroquístico y quiste simple, y la cirugía tras un pretratamiento esclerosante con 
OK-432 en las formas microquísticas y cavernomatosas15. No obstante, existen pruebas de que el tratamiento esclerosante sin nece-

Diferentes sustancias esclerosantes utilizadas en el tratamiento del linfangioma quístico: posibles efectos secundarios  
y experiencia de uso14

Efectos secundarios Experiencia de uso comunicada

OK-432 (Picibanil®) • Reacción inflamatoria local aguda
• Febrícula/fiebre
• Riesgo de anafilaxia en alérgicos a la penicilina

++++

Doxiciclina ± etanol • Reacción inflamatoria local aguda
• Riesgo de infección local
• Alteraciones electrolíticas con acidosis metabólica e hipoglucemia
• Alteraciones en el esmalte dentario

+++

Bleomicina • Reacción inflamatoria local aguda
• Riesgo potencial de neumonía intersticial y fibrosis pulmonara

+++

Etanol ± sotradecol • Depresión respiratoria, arritmias, convulsiones, rabdomiolisis e hipoglucemia ++

Ácido acético • Necrosis tisular local y cicatrices
• Insuficiencia renal aguda

+

Suero salino hipertónico • Hipernatremia, hipercloremia y otros cambios hidroelectrolíticos +

Ethibloc19 • Reacción inflamatoria local aguda y diferidab

• Fiebre
+

aEstos efectos secundarios se han asociado a la bleomicina i.v. y con dosis acumulativas que han excedido los 400 mg, muy lejos de las dosis utilizadas en los procedimientos 
de escleroterapia.
bLa reacción inflamatoria diferida era de similares características a la aguda, pero en algunos casos se producía 2-4 semanas tras la inyección de la sustancia esclerosante.
La experiencia de uso de las distintas sustancias esclerosantes se ha expresado con el número de cruces (+), basándonos en el mayor o menor número de comunicaciones en 
la bibliografía.

TA
B
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 1

Figura 3. Imagen ecográfica de la lesión 8 semanas después  
de haber realizado el segundo procedimiento esclerosante
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sidad de combinarse con la cirugía puede ser igual de efectivo, independientemente del tamaño de la lesión quística16. Por otro lado, 
tampoco existen evidencias claras de cuál es el agente esclerosante idóneo. A este respecto, en la revisión no sistemática de Churchill 
et al.17 se llega a las siguientes conclusiones: a) la sustancia esclerosante con la que existe mayor experiencia es con OK-432, segui-
da de bleomicina y doxiciclina; b) todas las sustancias esclerosantes utilizadas presentan potenciales efectos secundarios de diversa 
gravedad (tabla 1), aunque este hecho no sólo depende del agente esclerosante utilizado, sino también de la localización y la exten-
sión de la lesión. En este sentido, algunos autores han comunicado el riesgo que supone esclerosar lesiones localizadas en el cuello 
o en la base de la lengua, muy próximas a la laringe o la tráquea, incluso con OK-432, por la intensa reacción inflamatoria local y el 
riesgo para la vida del paciente, dada la obstrucción aguda de la vía respiratoria14,18; c) en general, se obtienen unos resultados ex-
celentes o buenos en el 70-85% de los casos en que se utiliza OK-342, bleomicina o doxiciclina, preferentemente en las lesiones 
macroquísticas. Nuestra hipótesis a este respecto es que la efectividad del tratamiento esclerosante no sólo está sujeta al tamaño 
de los quistes, sino que puede depender también de otros factores, como el número de ellos, la localización anatómica de la lesión 
y, por tanto, su accesibilidad, el número de procedimientos esclerosantes utilizado y la experiencia en la realización de una correcta 
técnica esclerosante, factores que no se han tenido en cuenta en las investigaciones realizadas hasta la fecha. Así pues, y a la vista 
de los estudios publicados, no es posible hacer recomendaciones generales sobre cuál es el tratamiento de primera elección del LQ, 
cirugía o esclerosis, y dentro de ella qué sustancia esclerosante es la más efectiva. En función de la edad del paciente, la sintomato-
logía que provoque la lesión, el tamaño, la localización de la misma y la tipología del componente quístico, habrá que particularizar 
en cada paciente el abordaje terapéutico más adecuado: expectante, conservador con sustancias esclerosantes o algo más agresivo 
mediante una cirugía resectiva. 
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