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LINFANGIOMAS DE LOS ANEXOS DEL GLOBO OCULAR *

Sanf pE BUEN } § y GABRIEL GONzALEZ-ALMARAZ § |

Se presenta el estudio clinico y anatomopatolégica de seis
linfangiomas de los anexos del globo acular. Se hace én-
fasis en la rareza de estos procesos patoldgicos y se da el
eriterio histoldgico para su diagndstico y diferenciacion de
las Linfangiectasias.

Los linfangiomas son neoplasias congénitas benignas
del sistema vascular linfitico, de crecimiento lento y pro-
gresivo.

Sus localizaciones mas frecuentes son la lengua, boca,
tejido celular subcutdneo, dedos y otras partes de las ex-
tremidades, cuello, mediastino, regién inguinal, epiplén
y mesenterio.

En los anexos del globo ocular son raros, aunque han
sido reconocidos desde hace casi un siglo® y existen pu-
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Cuadro 1 Linfangiomas de los anexos del globo ocular. Frecuencia

Autores Afio Pais Casuistica Localizacién No. linfangiomas
Jones 1961 EUA. 9000 Material oftdlmico 62
general
Porterfield 1962 EUA. 214 Orhita 5
Mortada 1962 Egipto 120 Orbita 3
Silva 1968 México 300 Orbita 3
Peachey v col 1970 Inglaterra G5 # Piel 1
Pirpado sup. O.T.
Singh 1970 ? Diversas Ninguno en anexos
oculares
De Buen y Gonzd- 1972 México 361 Orbita, pérpado y 6

lez-Almaraz

conjuntiva bulbar

#* Revisién de linfangiomas cutaneos.
#% Revision de linfangiomas quisticos en nifios

blicaciones aisladas en la literatura espe-
cializada.

Porterfield * en un estudio de 214 tu-
mores orbitarios en nifios, de los archivos
del Registro de Patologia Oftilmica del
ATIP, encuentra sblo 5 linfangiomas.

Silva ® en una revisién de 300 tumores
orbitarios procedentes de la Asociacién
para Bvitar la Ceguera en México, del
Hospital de Oncologia del Instituto Me-
xicano del Seguro Social y de su practica
privada, encuentra sélo 3 linfangiomas,
todos en menores de 9 afios.

Mortada * en 120 tumores intracrbita-
tios primarios, diagnosticados histol¢gica-
mente, encuentra Unicamente tres linfan-
giomas.

El estudic més extenso que conocemos
de linfangiomas de los anexos oculares
es el de Jones,® quien hace un andlisis de
62 casos y estima que su frecuencia en
el drea de Nueva York es de 3.4 por
100 000 habitantes,

Peachey y colaboradores ® en una revi-
sion de 65 linfangiomas cutincos solo
encontraron un caso, circunscrito en [a
piel del parpado superior izquierdo.
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Por su parte, Singh y colaboradores *
ne encuentran ningin linfangioma de los
anexos oculares en un estudio de 32 lin-
fangiomas quisticos en nifios, pese a que
hacen referencia a localizaciones poco fre-
cuentes (cuadro 1).

Afectan la conjuntiva bulbar, pirpados
y Orbita, en forma aislada o conjunta y,
a veces, se asocian también con linfangio-
mas localizados en la mejilla, labios y pa-
ladar.

Los linfangiomas de la conjuntiva bul-
bar * se manifiestan clinicamente como un
aumento de volumen multilobulado o de
limites imprecisos, a través de cuya pared
semitransparente pueden verse con la lim-
para de hendedura vasos tortuosos llenos
de liquido claro. Con frecuencia, la con-
juntiva circunvecina estd roja y congestio-
nada, temporal 0 permanentemente.

El tumor puede estar bien localizado,
por lo general en la conjuntiva bulbar, a
veces en el limbo o en el canto interno,
asociado con el pliegue semilunar. Oca-
sionalmente es extenso y hasta involucra
toda la conjuntiva. Otras veces, el tumor
conjuntival forma parte de un linfangio-
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ma de mayor tamafio que afecta el pir-
pado, la 6rbita, o ambos, en cuyo caso
puede hacer protrusién a través de la aber-
tura palpebral, o estar asociado con for-
maciones angiomatosas similares de la
cara o de la mucosa bucal.

Su crecimiento es mas lento y sostenido
que el de los hemangiomas, pero al con-
trario de éstos, no muestra tendencia a la
esclerosis 0 a la regresion espontinea.

Pueden complicarse con hemorragia,
con o sin antecedente de traumatismo, en
cuyo caso el tumor aumenta repentina-
mente de tamafio y se llena de sangre
hasta semejar un hemangioma, o bien
puede agregarse una infeccién crénica.

Los linfangiomas palpebrales,® cuando
son de la variedad capilar, se presentan
como lesiones cutineas superficiales, pla-
nas o con la superficie ligeramente nodu-
lar, de color rojizo y con pequefias vesicu-
las superficiales. Los de tipo cavernoso
son subcutineos, frecuentemente nodula-
res, blandos y translicidos y pueden re-
ducirse por presidn. Crecen lentamente,
tanto en la superficie como hacia la pro-
fundidad, pudiendo llegar a invadir todo
el parpado, conjuntiva, Grbita y regién
frontoparietal, causando a veces una gran
deformacidn. También llegan a extender-
se sobre la cara y el cuello.

Los linfangiomas orbitarios® suelen
asociarse con linfangiomas localizados en
otras regiones, tales como parpados, con-
juntiva, mejilla, labios o paladar. El tu-
mor se localiza en el cono muscular o en
la periferia orbitaria, particularmente en
el lado interno. Puede haber exoftalmos
desde el nacimiento, pero el crecimiento
es tan lento que por lo general el pacien-
te no solicita consulta médica sino hasta
la edad adulta, Bl exoftalmos progresa
lentamente, es indoloro y depresible y a
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veces es intermitente. Cuando el tumot
durante su crecimiento ejerce presion so-
bre el nervio 6ptico se presenta disminu-
cién de la visién. La complicacién mids
frecuente en la serie de Jones * fue el des-
equilibrio muscular (estrabismo).

El tratamiento de eleccién es Ja extir-
pacién quirtirgica ya que no son radiosen-
sibles, aun cuando hay publicaciones que
sefialan lo contrario. Sin embargo, lo mds
probable es que los casos que mejoran
mediante la radioterapia sean los que pre-
sentan un componente linfocitario impor-
tante y que una vez que éste disminuye
la mejotia se detiene.” Ademds, la radio-
terapia estd contraindicada por la posibi-
lidad de malignizacién.” Tampoco respon-
den a la cauterizacién ni a la crioterapia.”

Cuando el linfangioma orbitario se
complica con hemorragia en los espacios
linfaticos, puede presentarse exoftalmos
agudo. Esti entonces indicado hacer la
aspiracion del quiste hemitico seguida de
vendaje comptesivo. Si la hemorragia se
repite, como sucede con frecuencia, po-
drd ser necesario hacer varias aspiracio-
nes,™

Los linfangiomas se caracterizan mi-
croscopicamente (fig. 1) por la presencia
de canales o fisuras que en ocasiones se
dilatan, formando verdaderas lagunas,
revestidos por células aplanadas, de ni-
cleo prominente, fusiforme, de cromatina
condensada y cuyo citoplasma estd re-
presentado por una delgada banda eosi-
néfila. El endotelio descansa sobre una
delgada membrana reticular, formada por
la condensacién de fibrillas reticulares
que muestran marcada argirofilia, se en-
trelazan entre si y se asocian con frecuen-
cia a conglomerados de linfocitos que
pueden desarrollar centros germinativos.
La luz de estos conductos vasculares ge-
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neralmente se encuentra Gpticamente va-
cfa, aunque a veces puede contener un
material eosinéfilo anhisto que correspon-
de a un liquido coagulado rico en pro-
teinas; no es raro encontrar elementos lin-
focitarios atrapados en él y en ocasiones
se observan algunos eritrocitos. Esta neo-
plasia no presenta limites definidos, es
difusa y suele insinuarse entre las estruc-
turas regionales. Dependiendo de las di-
mensiones de los conductos vasculares se
reconocen dos vatiedades, Ia capilar o
simple y la quistica (higroma), aunque
es muy dificil reconocer formas puras,

2 Muestra varios conductos lin-
faticos dilatados, tapizados por cé-
lulas endoteliales aplanadas, Op-
ticamente vacios o conteniendo
material eosinéfilo anhisto con al-
gunos linfocitos (H-E; X400)
(B-71-195).
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1 Notense los numerosos cana-
les vasculares revestidos por en-
dotelio, algunos de ellos muy di-
latados, En el centro hay algunis
fibras musculares estriadas (H-E;
X80) (B-70-23).

pues predominan las mixtas. Otra varie-
dad es el infangioma catis circunscriptam
que se caracteriza por presentar ademds
hiperplasia epitelial por lo que se ha de-
signado también con el nembre de lin-
fangioqueratoma.**

Otros auteres reconccen el linfangioma
cavernoso que Stout no separa de la va-
riedad capilar, ya que considera que es el
resultado de la dilatacién capilar.

Asi mismo se han descrito algunas va-
riedades celulares, tales como linfangio-
endotelioma y linfangiopericitoma, que
serfan la contrapartida de las mismas va-.
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3 Se aprecian canales linfdticos
dilatados. Los situados en el in-
gulo superior izquierdo contienen
abundantes eritrocitos; hay ade-
més varios nddulos linfaticos (N.
L.), uno de ellos con centro ger-
minativo (flecha). En el dngulo
inferior derecho hay una vena
(V) (H-E; X32) (B-71-135).

riedades mejor conocidas de los heman-
giomas.

El linfangioma es un tumor que pric-
ticamente nunca se maligniza. Sin embar-
go, Royer y colaboradores * sefialan la
transformacién de un linfangioma otbito-
palpebral, con extensién a nariz y ceja,
en un sarcoma angiobléstico. Los autores
atribuyen la malignizacion a la radiotera-
pia recibida por el tumor en varias sesio-
nes semanales hasta alcanzar un total de
3 300 1.

Los linfangiomas deben diferenciarse
histolégicamente del hemangioma y de
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las linfangiectasias inflamatorias, postrau-
maticas y por otras causas.

El motivo de esta comunicacién es pre-
sentar el estudio de 6 casos de linfangio-
ma de los anexos del globo ocular vistos
en nuestro laboratorio desde el primero
de enero de 1970 hasta el 15 de mayo
de 1972,

En ese lapso se hizo el estudio anato-
mopatoldgico de 361 biopsias y piezas
quirtrgicas de 6rbita, pirpados y conjun-
tiva bulbar, de las cuales 45 fueron de
otbita, encontrandose 3 linfangiomas; 87
correspondieron a parpados, con 3 linfan-

4  Obsérvese la malla reticular
rodeando a las lagunas linfiticas
(modificacién de Wilder para re-
ticulo; X150) (B-72-191).
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giomas y 229 a conjuntiva bulbar, con un
linfangioma. Un caso afecté simultinca-
mente a la 6rbita, el pirpado superior, la
regi6n superciliar y la mejilla (cuadro 2).

En el cuadro 3 se resumen los datos
clinicos principales y se sefiala que de los
G casos, 4 fueron enviados en consulta
desde diversas instituciones. Todos ocu-
rrieron en personas jévenes y en la mayo-
ria se presentaron desde el nacimiento o
a los pocos afios. S6lo en uno se hizo el
diagnéstico clinico correcto.

Las alteraciones histolégicas generales
de los casos en estudio fueron la presen-
cia de lagunas y conductos vasculares de
dimensiones variables, revestidos por un
endotelio, dpticamente vacios o con un

Cuadre 2 Linfangiomas de los anexos del globo
ocular

Material quirirgico estudiado Linfangiomas
Orbita 45 o)

Pirpados 87 3

Conjuntiva bulbar 229 1

Total 361 7

# Un caso afectd la Orbita y el parpado (y a la
regién superciliar y mejilla).

material anhisto eosinéfilo con algunos
linfocitos atrapados (fig. 2). Cuatro de
los 6 casos mostraron ademds lagunas y
conductos vasculares de paredes mas grue-
sas y ocupada su luz con eritrocitos (figu-

Cuadro 3 Linfangiomas de los anexos del globo ocular

Caso Edad Comienzo Localizacién Diagndstico Diagnostico ana-

¥ sexo del clinico tomopatolbgico
padecimiento

B-70-23 Fa/M  Desde el naci. Region super- Probable enf. Von  Linfangioma mixto

Unidad de miento ciliar izq. par-  Recklinghausen,

Oftal. H.G. pado sup. ¥ 6t-  neurofibroma ple.

S.S.A. bita izquierda xiforme

B-71-155 17a/M  Desde el naci. Orbita derecha  Angioma (linfan- Linfangioma mixto

Unidad de miento gioma, heman-

Oftal. H.G. gioma)

S.S.A.

B-71-191 * 25a/M  Desde los 22 Orbita izg. Exotropia Linfangioma mixto

Dr. David afios Exoftalmos

Lozano I. Orbitomiositis izq.

Inst. Nal.

Neurologia

B-71-135 * 3da/M 7 Conjuntiva Lesién quistica Linfangioma mixto

Dr. Quire- pérpado inf.

ga, Sanato-

rio  Espaitol

B-72-57 ** 28a/F  Desde los 24 Pirpado inf. Hemangioma Linfangioma

Dr. Ba- anos izquierdo simple

bayan

B-71-195 * 13a/F Desde los 2 anios  Conjuntiva Tenonitis crénica Linfangioma

Dr. Reyes bulbar CAVErnoso

Mota

H. Juirez

* Casos enviados a consulta.

## Caso privado.
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Cuadro 4 Linfangiomas de los anexos del globo ocular

Caracteristicas histolégicas

Foliculos linfaticos

asociados
Caso Simple Mixto Reticulo Manguitos Con centro Sin centro
linfoci- germinal germinal
tarios
B-70-23 Si Si §i St —
B-71-135 Si Si Si No No
B-71-191 Si Si Si No No
B-71-135 Si Si St Si -—
B-72-57 Si Si St No No
B-71-193 Si Si Si Si —

ra 3). Las caracteristicas especiales que
facilitan el diagnéstico diferencial con
otras lesiones con las que frecuentemente
se confunden y que sitven de criterio para
la clasificacién de estas neoplasias se ilus-
tran a continuacion.

En los 6 casos se identific6 la malla re-
ticular condensada, con numerosas fibras
orientadas perpendicularmente a Ia pared
vascular (figs. 4 y 5). Todos mostraron
manguitos linfocitarios perivasculares (fi-
gura G) y tres presentaron foliculos lin-
fiticos, con varios centros germinativos

(fig. 7).
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Por su importancia consideramos de in-
terés presentar con mis detalle el caso
primero (B-70-23) (cuadro 3).

Enfermo del sexo masculino de 7 afios
de edad que fue visto en la Unidad de
Oftalmologia por primera vez cn febrero
de 1970. Desde el nacimiento presenta
tumoracién en el parpado superior iz-
quierdo y regién superciliar izquierda, que
se extiende a cavidad orbitaria, de cre-
cimiento lento y progresivo (fig. 8). Con
el diagnéstico clinico de probable neuro-
fibroma se tomo biopsia de la regién su-
perciliar el 13 de febrero de 1970.

5 Se aprecia la malla reticular
con numerosos linfocitos vy la
arientacion perpendicular de las
fibras (flecha) a la luz del vaso
(LV) (modificacién de Wilder
para reticulo; X500) (B-70-23).
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El estudio anatomopatoldgico reveld un
linfangioma, La tumoracién orbitopalpe-
bral se extirpé quirirgicamente. En el es-
tudio macroscépico se comprobé que tenia
aspecto abollonado y quistico.

Histolégicamente, tanto en el pirpado
como en el tejido orbitario se encuentran
numerosas formaciones vasculares limita-
das por un endotelio y rodeadas de con-
glomerados linfocitarios que en ocasiones
forman nédulos linfiticos, algunos con
centros germinativos (figs. 6y 7).

Con la modificacién de Wilder para
reticulo se aprecia un armazén reticular,

7 Nodulos linfiticos perivascu-
lares con centro germinativo uno
de ellos (H-E; X80) (B-71-135).
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6 Manguito linfocitario perivascu-
lar (H-E; X135) (B-71-191).

entre cuyas mallas quedan retenidos los
linfocitos (fig. 5).

En la mejilla izquierda habia una tu-
moracién que presentd crecimiento lento
y progresivo (fig. 9). Fue extirpada el
29 de mayo de 1970 y el estudio histolé-
gico demostrd ignalmente un linfangioma.

Comentario

Basados en los datos anteriores se pueden
hacer algunas consideraciones que juzga-
mos de interés clinico y anatomopatold-
gico.

SADI DE BUEN Y COL.



LA e :
ks s e SRR

8 Linfangioma palpebral y orbitario (B-70-23).

De los 2 casos estudiados en la Unidad
de Oftalmologia, €l primero no fue diag-
nosticado clinicamente; en cambio el sub-
signiente fue reconocide sin dificultad.

Los otros 4 casos se recibieron en con-
sulta anatomopatolégica procedentes de
diversas instituciones, sin diagnéstico eli-
nico ni histopatolégico previo de linfan-
gioma, aunque en uno de ellos (B-72-57)
se hizo el diagndstico clinico de heman-
gioma, que es un proceso patolégico de
gran semejanza, en €l que a veces aun
histolégicamente puede ser muy dificil
establecer el diagnéstico preciso.

Por lo tanto, nos parece evidente que
la rareza de estos procesos dificulta su
diagnéstico, tanto clinico como histopa-
tolégico, cuando no se dispone de infor-
macién previa.

En concordancia con la literatura, los
6 casos se manifestaron desde temprana
edad, dos de ellos desde el nacimiento y
su crecimiento fue lento y progresivo.

Un caso (B-71-191) presenté en el
transcurso de su evolucidn exotropia del
ojo izquierdo con diplopia, debido a que
el linfangioma afectaba al misculo recto

LINFANGIOMAS DE ANEXO0OS OCULARES

externo. Este hallazgo es importante, por-
que demuestra como los linfangiomas or-
bitarios pueden ser causa de un desequi-
librio muscular (estrabismo).

Es bien sabido que la histogénesis del
sistema linfopoyético estd en estrecha re-
lacién con el desarrollo y formacion de
los wvasos sanguineos.’® Las células me-
senquimatosas indiferenciadas dan origen
2 un sinntimero de células del tejido con-
juntivo entre éstas, y en relacién con el
tema que nos ocupa, a aquellas células
madre indiferenciadas, que se encuentran
diseminadas en todo el organismo y que
por diferenciacion darin origen a los lin-
focitos a través de una via atn no bien

9 Se aprecia la tumoracién de la mejilla izquier-
da cuyo estudio histolégico demostrd igualmente
un linfangioma.
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conocida, a los histiccitos ameboides, a
los histiocitos fijos incluyendo las células
“litorales” del bazo, ganglio y medula
6sea y a las células endoteliales del reves-
timiento vascular. La diferenciacion de las
células reticulares da origen a células en-
doteliales, que al ahuecarse forman la-
gunas vasculares que corresponden a los
primordios del sistema linfatico. Estas la-
gunas, segin ha comprobado Godart," a
medida que avanza ¢l desarrolo embrio-
natio se estrechan para formar los colec-
tores principales del sistema linfitico. Los
vasos linfaticos afluentes se forman del
crecimiento y diferenciacion de estas cé-
lulas reticulates madre que han coleniza-
do todos los tejidos y darin origen a los
linfangioblastos y a los blastos formado-
res del tejido linfopoyético. De tal suette,
la situacién del tejido linfoide en la ve-
cindad de los vasos se explica por un ori-
gen comtn,

Segin ha propuesto Godart ** la histo-
génesis de los linfangiomas quisticos se
basa en la atresia de los colectores prin-
cipales que condiciona la falta de comu-
nicacién entre los sacos linfaticos y el sis-
tema venoso.

Los datos histoldgicos que nos han per-
mitido la identificacion y clasificacién de
los linfangiomas, tal como los hemos des-
crito en el presenta trabajo, tienen un fir-
me apoyo en los precedentes datos embrio-
logicos, ya que la presencia de manguitos
linfocitarios, la formacién de ndédulos lin-
faticos con o sin centro germinativo, la
presencia del reticulo y su condensacién
perivascular se explican por la existencia
de las células reticulares indiferenciadas,
situadas en la vecindad de los vasos san-
guineos, que por diferenciacién pueden
dar origen a todos estos elementos, siendo
ademds bien conocida la relacidén tan es-
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trecha existente entre las fibrillas argird-
filas y las células reticulares.

En nuestra opinién, esta informacién
es también valiosa para Ja diferenciacién
entre el linfangioma y las simples ectasias
linfaticas, que algunos autores encuentran
muy dificil de establecer, Las linfangiecta-
sias consisten Gnicamente en la dilatacidén
de los vasos linfaticos, cuya pared estd
representada por un revestimiento endo-
telial que descansa sobre una delgada
membrana basal, sin los elementos re-
ticulolinfocitarios, aunque a veces puedan
acompaifiarse de infiltracion difusa de lin-
focitos y leucocitos neutréfilos, pero por
lo general no es dificil reconocer que es-
tos elementos s6lo representan una reac-
cién inflamatoria.

Por ello, deseamos insistir en la conve-
niencia de hacer tinciones para reticulo
que al poner en evidencia el reticulo o al
demostrar su ausencia facilitan el diag-
néstico diferencial entre el linfangioma y
la linfangiectasia.
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