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RESUMEN

Reportamos el caso de una paciente de 13 afios de edad, sin antecedentes de
relevancia, que mostré lesiones multiples en los labios mayores de lavulva, de aspecto
verrucoso, papular e hiperqueratésico, algunas sangrantes, con hiperpigmentaciény
de un afio de evolucion. La histopatologia de la muestra de biopsia vulvar confirmé el
diagnéstico de linfangioma circunscrito. Esta entidad es mencionada en la literatura
como una alteracion benigna y poco frecuente de los vasos linfaticos y, aunque
puede ocurrir en cualquier sitio de la superficie cutanea, se presenta de manera mas
frecuente en térax, muslos y gluteos, siendo poco frecuente la localizacién en vulva.
Se considera que representa menos del 6% de los tumores benignos de la infancia.
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ABSTRACT

We report the case of a 13-year-old patient with no previous medical history
who presented with one year multiple verrucous, papular and hyperkeratotic
lesions on the labia majora of the vulva, occasional bleeding and kin
hyperpigmentation. Histopathology of the vulvar biopsy confirmed the diagnosis of
vulvar lymphangioma. This entity is a benign and rare alteration of lymph vessels
and, although it can occur anywhere on the skin surface, it is most commonly found
in chest, thighs and buttocks. Vulvar presentation is rare. It is considered to account
for less than 6% of benign childhood tumors.
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INTRODUCCION

Los tumores vasculares benignos del tracto genital femenino son infre-
cuentes. Su diagnostico es usualmente incidental debido a que estas
lesiones suelen asintomaticas y de tamafio pequefio®. El linfangioma
circunscripto (LC) surge por un defecto en el desarrollo de los vasos
linfaticos en la dermis profunda y el tejido celular subcutaneo. Clinica-
mente se caracteriza por la presencia de lesiones verrucosas agrupa-
das. Presentamos el caso de una paciente adolescente con diagnostico
de LC vulvar, ademas de una revision de la literatura actual.

PRESENTACION DEL CASO

Una paciente de sexo femenino de 13 afios de edad fue derivada al
consultorio de ginecologia de la adolescente por presentar lesiones
en vulva, ocasionalmente pruriginosas, de un afio de evolucion. La pa-
ciente habia sido tenido diagnostico presuntivo de verrugas genitales,
habiendo recibido tratamiento con tricloroacético en hospital local de
su comunidad, sin mejoria. La paciente no presentaba historia previa
significativa.

Al examen fisico, habia ligero edema de labio mayor derecho, con multi-
ples lesiones de aspecto verrucoso, papulas aisladas hiperqueratésicas
sangrantes, localizadas en labios mayores, bilateralmente (figura 1). Ha-
bia presencia de adenopatias. En la ecografia de partes blandas de vulva
se encontrd tumoracion de componente vascular con trayectos tubula-
res tortuosos, de flujo bajo en su interior. La velocidad de sistole (VS) fue
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FIGURA 1. MULTIPLES LESIONES DE ASPECTO VERRUCOSO TRANSLUCIDAS
LOCALIZADAS EN AMBOS LABIOS MAYORES, PAPULAS AISLADAS COLOR PIEL
NORMAL HIPERQUERATOSICAS.

18,6 cm/seg, y el indice de resistencia (IR) 0,28.
Algunos trayectos anecoicos no captaban flujo
vascular al Doppler color. La lesion media 49,7 x
1,8 mm y abarcaba el plano graso y dérmico en
los labios mayores derecho e izquierdo, a pre-
dominio izquierdo. Se concluy6 que eran signos
de malformacion venosa o posible linfangio-he-
mangioma vulvar.

La biopsia de estas lesiones mostro proliferacion
de estructuras vasculares linfaticas, circunscrip-
tas por crestas interpapilares epidérmicas. Estos
hallazgos eran compatibles con el diagnostico de
linfangioma (figuras 2 y 3). Se realiz6 esclerote-
rapia bajo puncién directa (figura 4), con buena
respuesta terapéutica. Actualmente se encuen-
tra en control en consulta ambulatoria (figura 5).

DiscusioN

El linfangioma circunscrito es una alteracion
benigna de vasos linfaticos, que puede ocurrir
en cualquier sitio de la superficie cutanea, aun-
gue es mas frecuente a nivel de térax, muslos'y
gluteos®?. La localizacion en vulva es infrecuen-
tel™¥, Fue descrito por Fox en 1879. El término
‘linfangioma circunscripto’ fue acufiado en 1889
por Malcom Morris®. La etiologia de los LC aun
no ha sido establecida. Es dividido en congéni-
ta y adquirida. En los LC congénitos existe un
defecto en el desarrollo de los vasos linfaticos,
con multiples cisternas en la profundidad del
tejido celular subcutaneo, sin comunicacion
con el sistema linfatico general. Una de las etio-
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FIGURA 2. DERMIS PAPILAR CON DILATACION LINFATICA, ADELGAZAMIENTO

DE LA EPIDERMIS SUPRAYACENTE, CON AUSENCIA DE CRESTAS PAPILARES. LEVE
INFILTRADO INFLAMATORIO CRONICO SUPERFICIAL Y PERIVASCULAR.

FIGURA 3. PROLIFERACION DE VASOS LINFATICOS EN EL RESTO DE LA DERMIS.
HIPERQUEARTOSIS ORTOQUERATOSICA, ACANTOSIS IRREGULAR.

logias propuestas para LC adquiridos es la inte-
rrupcion de los canales linfaticos normales que
llevan al secuestro y posterior dilatacién de los
mismos®.

El principal factor predisponente para la forma
adquirida de LC vulvar es la cirugia radical y/o
la terapia radiante de neoplasias de cérvix®.
Otros factores etiologicos incluyen tuberculosis
genital, enfermedad de Crohn con fistula vulvar,
infecciones (celulitis, erisipela, linfogranuloma
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FIGURA 4. ESCLEROTERAPIA CON ALCOHOL ABSOLUTO BAJO PUNCION
DIRECTA.

venéreo, filariasis), traumatismos, queloides,
escleroderma, rabdomiosarcoma y embarazo,
entre otros®”. Clinicamente, el LC se caracteriza
por la presencia de lesiones vesiculosas aisladas
0 agrupadas como ‘huevos de rana’. Estas lesio-
nes presentan paredes delgadas, con liquido
claro, con diametro que varia entre Ty 5 mmy,
cuando las mismas contienen sangre, aparecen
rosadas, purpuricas o negras. La presencia de
hiperqueratosis le otorga un aspecto verrucoso,
simulando verrugas genitales.

Aunqgue usualmente asintomaticos, los LC pue-
den asociarse a prurito, quemazon, dolor o dis-
pareunia‘?,

Histolégicamente, el LC se caracteriza por mul-
tiples canales vasculares dilatados en la dermis
papilar, conteniendo escasos eritrocitos y abun-
dante fibrina, rodeados de una fina pared com-
puesta por células endoteliales. En la epidermis
puede observarse hiperqueratosis con disminu-
cion del espesor del estrato de Malpighi®.

Entre los diagnosticos diferenciales de los LC vul-
vares destacan las verrugas genitales, el herpes
zoster y el molusco contagioso. Otras entidades
a descartar incluyen leiomioma, angiofibroma
celular, angiomiofibroblastoma, angiomixoma,
tuberculosis verrugosa, linfogranuloma vené-
reo, filariasis”'?.

Las complicaciones mas frecuentes son edema
vulvar, dolor, celulitis recurrente y disfuncion se-
xual. Una complicacion infrecuente, pero grave,
es el linfoangiosarcoma, que en algunas ocasio-
nes aparece luego de un tratamiento radiante?,

El tratamiento para el LC congénito y adquirido
es el mismo. Las opciones terapéuticas incluyen
crioterapia, electrocoagulacion, escleroterapia,
laser con CO2, 5-fluorouracilo y escision quirur-
gica. El tratamiento de eleccion es el quirurgico.
La terapia con laser, anastomosis linfovenosa
y angioplastia linfatica han mostrado buenos
resultados, pero el nUmero de casos es aun li-
mitado®®¥. Se ha descrito recurrencias del LC
luego de una vulvectomia radical. Browse y col.
5 comunicaron una alta tasa de recurrencia en
lesiones mayores a 7 cm.

Presentamos el caso de LC vulvar en una pa-
ciente adolescente, entidad poco frecuente, que
puede llevar a diagnostico diferencial erréneo,
con la consecuente instauracion de tratamien-
tos incorrectos. En el presente caso, se utilizo
una alternativa de tratamiento de escleroterapia
bajo puncion directa, para no realizar vulvecto-
mia radical o reducir la lesién, con buenos resul-
tados.
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