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CARTA N° 097-P-SFB-2005

Lima, 27 de Junio del 2005

Senorita

KELA LEON

Secretaria Ejecutiva del
Consejo de Prensa Peruana
del Tribunal de Etica

Calle Los Angeles 211
Miraflores.-

REFERENCIA : Carta del 20.06.05, enviada al Programa TV "Hoy con Hildebrangdt” sobre
reportaje propalado el Miércoles 15 de los comientes.

Estimada Srta. Ledn,

Por la presente le hacemos ilegar nuesito saludo y le adjuntamos para los fines
pertinentes copia de la comunicgcién de la referencia con sus respectivos anexos, 1a
que se explica por si misma y cuyo confenido esta relacionado con la solicitud de
rectificacion formulada al Programa “Hoy.con Hildebrandt”

El programa del sefior Hildebrandt fue presentado el Miércoles 15 de junio y pese o
nuestra inmediata solicitud para aclarar el tema, recién el Viernes 24 de junio a las
17:00 horas, recibimos la visita de la Srta. Juliana Oxenford quien se mostré sumamente
agresiva, haciendo de esta aparente oportunidad de aclaracién, una airada discusiéon
en la que mantuvo un tono de voi-alto y belicoso. -Como grabamos este encuentro
poseemas las imdagenes del caso que ponemos a su-disponibilidad si lo requirieran.

En nuestro Programa La Hora Médica de la Maison de Santé vamos a presentar el caso
del “linfangioma Quistico" conocido tambien como “Higroma Quistico”, con la
finalidad de ilustrar debidamente al publico, ya que el programa del sefior Hildebrandt
ha dejade la impresidn que esta malformacién congénita solo tiene solucidn
quirlrgica, lo cual es inexacte. Con esto cumplimos nuestra razon de ser y dejamos de
insistir en aclaracién alguna en el programa ya referido por considerarlo innecesario.

Sin ofro particuiar es propicia la ocasidén para expresar a usted las seguridades de
nuestra mayor consideracion.

Afentamente,
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Percy ValdiviG H. Mi
Gerente General Présidente
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Lima, 20 de Junio del 2005

Senor

CESAR HILDEBRANDT

Programa de TV “Hoy con Hitdebrandt ™
Canal 2 - Frecuencia Latinag

Presente.-

Sirva la presente para saludarlo y expresarle nuestra posicién en cuanto a las
atenciones brindadas al menor Wenceslao Mendiola Gonzdles, quien fue
diagnosticado comectamente como portador de un Llinfangioma quistico,
conocido también como Higroma quistico.

Al respecto debemos precisar que el problema del paciente tiene diversas
opciones de tratamiento, los padres escogieron una de las alternativas que se les
planted, lo que no invalida a las otras opciones, tat como se pretende sefialar en
el reportaje que difundieron en dias pasados.

Deseamos también dejar establecido que al momenio de la intervencion
quirtrgica, el paciente no se encontraba dfiliado a ninguno de fos programas
que ofrecen las Clinicas Maison de Santé.

Seria conveniente Sr. Hildebrandt que cuando se fraten temas de salud se
escuche todas las partes involucradas anfes de emitir sus comentarios vy
opiniones para mantener el prestigio de su programa, de lo contrario sélo dafia
el prestigio de profesionales e instituciones que trabgjan honesta vy

esforzadamente.

Para concluir la presente queremos reiterar que en el caso que nos ha ocupado
no hubo ningln error en el diagnéstico, como se manifestd en su programa. 36lo
estd en discusion el mejor fratamiento a ofrecer al paciente, tema cotidiano en
gjercicio de una profesién en permanente cambio y progreso.

Para mayor detfalle adjuntamos el documento que hemos denominada
informacién Detaliada.

AL ~ Anterh ASPILLAGA P.
, edico Director Médico General
Cliica Maison de Santé del Sur Sociedad Francesa de Beneficencia
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INFORMACION DETALLADA

PACIENTE: WENCESLAO MENDIOLA GONZALES
DIAGNOSTICO: LINFANGIOMA QUISTICO
FECHA: LIMA, 20 de Junio del 2005

De acuerdo a la informacién disponible sobre este problema congénito del cual
hemos elegido algunas referencias de diferentes fuentes, las mismas que
adjuntamos en el anexo Anexo N° 1, acompafnado de la carta que con fecha 20
de enero del afo en curso redactd nuestro Cirvjono Pediatra, Dr. César
Samaniego Campos. En dicha comunicacién el citado especialista deja
transparente y claramente establecida su posicién como Cirvjano Pediatra, la
que coincide con las mejores prdcticas sobre el manejo de la malformacion
presentada por el bebé Wenceslao Mendiola Gonzales.

Queremos advertir que la carta del Dr. Samaniego es fechada 20/01/2005, en
respuesta a la comunicacién del padre del bebé Sr. Wenceslao Mendiola R.
enviada nuestro entonces Director Médico de la Clinica Maison de Santé del Sur,

- Dr. Gustavo Salinas Sedd, con fecha 18/01/2005. (Ver Anexo 2).

Es necesario precisar que a la fecha del envio de la carta del Sr. Méndiola, citada
en el parrafo anterior, con fecha 18 de Enero del 2005, la familia habia dejado de
redlizar las aportaciones que le permitian ser dofiliado activo, tal como lo
manifiesta en la entrevista que le hacen en el programa "Hoy con Hildebrant” al

declarar: "..Mi dfiliacién es desde el 16 de Febrero del 2002 y estuve pagando
hasta noviembre del afio pasado.” (SIC).

Adicionalmente, sefialaremos que el generoso programa de salud en el que él se
encontraba inscrito cubre problemas congénitos sélo parcialmente, siendo éste el
caso del pequefio Wenceslao.

Pese a las circunstancias expuestas, estuvimos dispuestos a atender al bebé,
asumiendo un compromiso moral con su salud, por el simple hecho de que €l

habia nacido en la Clinica Maison de Santé del Sur ya que su dfiliacién habia sido
desactivada.

Sobre la situacion médica y la posicién del Dr. César Samaniego de no intervenir
inmediatamente al bebé Wenceslao Mendiola, queda muy en claro que la
cirugia se deberia recomendar para un momento posterior y sélo en caso no
hubiera desaparecido la tumoracién, puesto que el paciente estaba
asinfomdtico y el quiste no representaba ningln riesgo inminente para la salud del
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paciente, debido a sus pequefas dimensiones, mds aun si consideramos que las
intervenciones tempranas exponen al paciente a un alto riesgo de recidiva
(reaparicion del fumor). (Anexo 1).

El aporte de la seforita reportera de su programa, hubiera sido adecuado si
guardando el rigor del caso, nos hubiera convocado para exponer nuestra
posicidn médica, permitiéendonos dejar claramente establecido lo siguiente:

1. El diagndstico se realizd en la primera consulta efectuada por el Dr.
Samaniego y se documentd con una ecografia.

2. Las recomendaciones que el médico cirujano tratante hace en base a sus
conocimientos y experiencia fueron:

a. La tumoracién de nafuraleza benigna no producia ninguna
complicacion.

b. Es posible de ftratar esta tumoracidn mediante infiltraciones que
conducen a su desaparicién. (Bleomicina o OK-432)

c. La cirugia no era la primera opcién por ser una tumoracion pequefid y
con posibilidades de reabsorcién y desaparicién.

d. La probabilidad de reaparicidén después de la operacién es alta, ademds
de exponer innecesariamente al paciente a complicaciones propias de la
intervencion tales como muerte por anestesia, infecciones, mala
cicatrizacion, cirugias posteriores por reaparicion, riesgo de dafio a tejidos o
elementos anatémicos nobles como nervios, vasos, etc.).

3. Los padres, en su legitimo derecho, eligieron la alternativa quirdrgica
inmediata, esperamos que el resultado sea exitoso, o que no quiere decir que la
alternativa de tratamiento posterior sea errada.

4. Tal como lo presenta la reportera -Ver en el Anexo 3 la trascripciéon del
programa- pareciera que el solo hecho de estar inscrito en nuestra Tarjeta
Dorada del Programa Club de la Salud-, de la que miles de dfiliados pueden
testimoniar su absoluta satisfaccion de pertenecer a ella-, nos obligara a operar al
bebé Wenceslao. El andlisis del Dr. Samaniego es de la mayor claridad y su
decision de no infervenir quirdrgicamente reline mayores hechos favorables que
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contrarios, cifiéndose estrictamente a la ética y al conocimiento médico
especializado.

Es necesario hacer mencién la opinién del Dr. Zapater, neurocirujano, a quien
ustedes entrevistan, -quien se inclina por la cirugia inmediata. Esta opinidn
discrepa con la de los especialistas, quienes recomiendan una posicién mds

conservadora por prudente y ajustada a las necesidades del paciente y a la
casuistica mundial.

Los Programas de Salud que las Clinicas Maison de Santé ofrecen a sus afiliados
no solo es una garantia que surge nitidamente de una Sociedad que cumple 145
afos de presencia en el Pery, aportando modernidad y avances a la medicina
peruana, ademas de Programas de Salud que lideres en el mercado nacional
durante 22 afos consecutivos. Seria muy ilustrativo que su programa se informe
apropiadamente de nuestro Club de la Salud, estamos seguros que se
convencerian que no hay en el mundo Programa alguno que ofrezca tanto por
tan poca inversion. Decenas de miles de personas pueden dar fe de ello y lo
confirma la alta fidelidad de nuestros afiliados.

El papd del bebé Wenceslao expresa haber pagado $/. 6,500 soles por la cirugia
de su hijo. Si ésta hubiera sido la eleccién de nuestro especialista, el costo se
hubiera reducido a una tercera parte, pues la Tarjeta Dorada, -fratada
peyoratfivamente por la reportera de su programa-, absorbe muchos costos y
aliviando asi la economia de sus afiliados, aun tratdndose de pre-existencias.

La desinformacion  difundida en su programa, no sélo ha perjudicado
injusfamente a nuestra Institucion y al bien ganado prestigio de los Programas de
Salud, sino que ha contribuido a malinformar a la poblacién sobre la conducta
terapéutica para los casos de LINFANGIOMAS QUISTICOS. Al respecto Sr.
Hildebrandt es importante que los peruanos sepan que somos uno de los POCOS
Paises de Latino América - sino el Unico- que no le ofrece a sus nifios la alternativa
de fratar esta Enfermedad Congénita con OK-432, producto que ha logrado
curar exitosamente a mas del 90% de los pacientes que tuvieron la oportunidad
de recibirlo, sin los riesgos que conlleva una cirugia, el balance de Riesgos versus
Beneficios debe establecerse para cada caso en particular.

Sobre este punto es importante sefalar que si el Cirujano es muy agresivo en su
conducta quirdrgica, para eliminar el Tumor puede dejar graves secuelas, v si es
muy conservador, eleva la probabilidad de recidivas (es decir la reaparicidon del
tumor) con los riesgos inherentes de las nuevas cirugias. Mas adn, Sr. Hildebrandt, si
consideramos que la probabilidad de éxito del tratamiento médico de inicio es
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de mas del 90%, mientras que si se realiza después de una cirugia se reduce a
menos del 40% de éxito.

Debe usted saber que en todo este tiempo (Enero del 2005 a la fecha) el Sr.
Mendiola, sin ya estar-afiliado, ha sido atendido en numerosas oportunidades por
nuestros ejecutivos y la opinidn que se le dio finalmente fue tomada luego de una
extensa discusion clinica en la que nuestros Médicos reafirmaron su conviccidn de
tener una actitud conservadora porque el caso lo ameritaba.

Aportando mayor informacién, le estamos adjuntando un CD de nuestro
Programa La Hora Médica de la Maison de Santé en la que el Dr. Luis Paredes,
Cirvjano Pediatra y Cirujano Pléstico, ofrece opiniones muy precisas, fruto de su
competencia y demostrada experiencia en el tfema que nos ocupa, recurrimos a
esta facilidad porque el material acumulado es enorme por lo que le sugerimos
ver el programa donde se trata este tema en forma exhaustiva, este material serd
transmitido el 23 de Junio del presente en La Hora Médica. (Ver Anexo 4)

Seria conveniente Sr. Hildebrandt que se escuche todas las partes involucradas
antes de emitir tan delicada informacién en la que se pone en tela de juicio el
prestigio de profesionales e instituciones dedicadas a prestar servicios de salud.

Para concluir la presente queremos destacar que en el caso que nos ha ocupado
no hubo ningln error en el diagndstico, como usted manifestd. Sélo estd en
discusion el mejor tratamiento a ofrecer al paciente.

Atentamente,
P
Yoy
José MEMDOZA 7. Antero ASPILLAGA P.
Directér Médico Director Médico General

Clinifta Maison de Santé del Sur  Sociedad Francesa de Beneficencia

y
.
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Surco, 20 de enero dej 2005,

e Sres.

L Informo a Uds., segin su solicitud telefénica del dia de hoy, sobre Ia atencion al lactante

!
César Samaniego
Cirujano Pediatri
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M d 1 . : & Un gervicio de ta
€ ine BIBLIOTECA NACIONAL DE MEDICINA DE EE.UU.
Informacion de Salud para Usted _ ¥ los INSTITUTOS NACIONALES DE LA SALUD

Enciclopedia Médica: Higroma quistico

Direccién de esta pagina: http.//iwww.nim.nih. qov/medlineg!us/spanish/ency/article/OOO148.htm
Nombres alternativos

Linfangioma

Definicion

Es una estructura de pared delgada semejante a un saco lleno con linfa. Los higromas quisticos ocurren
mayomente en el drea de la cabeza y el cuello y a menudo aparecen como una protrusion blanda debajo de Ia
piel.

Causas, incidencia y factores de riesgo

Esta condicion es una anomalia congénita (presente antes del nacimiento) causada por los tejidos linfaticos
embrionarios y los higromas quisticos son tumores anormales que se originan de estos tejidos.

Sintomas

Un sintoma comun es una tumoracion en el cuello que se observa, ya sea en el momento de nacer o mas tarde
en el bebé, después de una infeccion del tracto respiratorio superior. '

Signos y examenes
e Radiografia de torax
e Ultrasonido
e TC

Tratamiento

Complicaciones

Sangrado, infeccion, recurrencia del higroma y dafio a la estructura del cuello causados por la cirugia,

http//www.nlm.nih. gov/medlineplus/spanish/print/ ency/article/000148 htm 18/01/2005




Enciclopedia Médica: Higroma quistico (Version impresa) Pagina 2 de 2

Situaciones que requieren asistencia médica

Se debe llamar al médico si se nota cualquier tumoracion en el cuello €N Un nino o en un adulto.

Actualizado: 6/3/2001

Fecha de revision: Robert O'Rourke, M.D., Department of Surgery, University of California, San Francisco, CA. Review provided by VeriMed
Healthcare Network.

rev.htm. A.D.A M. es también uno de los miembros fundadores de la Junta Etica de Salud en
Internet ( Health Internet Ethics, o Hi-Ethics: www.hiethics. com) y cumple con los principios de la Fundacion de Saluden ia
Red (Health on the Net Foundation: www. hon.ch).

http://WWw.nlm.njh.gov/medlineplus/spanish/print/ency/article/OOO148.htm 18/01/2005
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EFFICACY AND SAFETY OF ETANERCEPT IN PATIENTS WITH PSORIASIS: RE-
SULTS OF A GLOBAL PHASE Il STUDY

Boni E. Elewski, MD, University of Alabama at Bimmingham, Birmingham, AL, United
States, Erin Boh, MD, Tulane University Medical School, New Orleans, LA, United States,
Kim Papp, MD, Probity Medical Rescarch, Waterloo, ON, Canada, Ralph Zitnik, MD,
Amgen Inc., Thousand Oaks, CA, United States

In previous psoriasis and psoriatic arthritis studies including a US phase T study,
etanercept produced significant improvement in psoriatic skin disease. This second
global phase I} study was performed to confirm the efficacy and safety of eranercept
monothenpy in patients with psoriasis. In this multicenter, blinded, randomized study,
patients received either etanercept at 25 mg twice weekly (25BIW) or 50 mg twice
weekly (SUBIW), or placeho, by SC injection for 12 weeks. The primary endpoint was the
proportion of patients achieving at least a 75% improvement in Psoriasis Area and Severity
Index (PASI) at 12 weeks. 583 patients were randomized and dosed in the study. Groups
(n = 196 and 194 for cranercept 25BIW, and SOBIW, respectively; n = 193 for plcebo)
were balnced for patient age, psoriasis duration, and disease severity. The percent of
patients achieving the primary endpoint of PASI 75 at 12 weeks was significantly higher
in the ctancreept groups (25BIW, S0BIW) vs. the phcebo group (34%, and 49% vs. 3%,
respectively, pvahic < 0.0001 vs. placcho for both doscs). The percent of patients
achicving clear or almost dear status on physician’s static global assessment a¢ 12 weeks
waszkoﬁcnﬁamlyhi@ahthcmeptyoupsvs.ﬂxphccbom(”%.md
57% vs. 4%, respectively; pvalue < 0.0001 vs. placcbo for both doses). Statistically
significant improvements in patient static global nt and De logy Life Quality
lnd:xa!sucmﬁ:med:ﬁmqoimmpt therapy. Banercept was well tolerated.
Numbers of patients reporting adverse events and infections were similar between
etanercept and placebo groups at 12 weeks. In this second phase Tl study, etanercept
monotherapy was efficacious and well tolerated in the treatment of psoriasis.
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LYMPHANGIOMAS: A 10 YEARS REVIEW

Teresa MartinezMenchon, MD, Hospital General Universitario, Valencia, Spain, laura
Mahiques Santos, MD, Hospital General Universitario, Valencia, Spain, Isabel Febrer
Bosch, MD, PhD, Hospital General Universitatio, Valencia, Spain, José Miguel Fortea
Baixauli, MD, PhD, Hospital General Universitario, Valencia, Spain

The lymphatic system is an extensive unidirectional system of blunt-ending vessels that
retrieve excess fluid from the interstitium, transport it to regional lymph nodes, and
retum it to the venous system by way of the thoracic duct. In addition, the lymphatics
serve a special function in the absorption of protein and lipid from the liver and small
mtestine. Lymphangi is a hamar Ifi ion of lymphatic vesscls. Most
cases are categorized into four types of lymphangiomas (lymphangioma circumseriprum,
cavernous lymphangioma, cystic hygroma and difusse lymphangiectasia). We review our
lymphangioma-paticnts from 1994-2003 and two specially cases are reported; lymphangi-
oma circumscriptum that spreads to muscles and cven fat adjacent to the Jeft kidney and
a diffuse lymphangi tasia (lymphangi sis) of both Jegs and scrotum with diffuse
warts (face and hands).
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MOISTURIZER EFFICACY: A KINETIC APPROACH
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Mﬂnc]inicalsco:cs:ndczpﬂc’nnccmeasmmmtszttadl Lime point were compared 1o
mean baseline values, and statistical significance determined. In addition, comparisons
were made among the cight test sites using analysis of variance with paired comparisons
(Fisher's LSD).

The results will be presented in terms of rank ordering cffectiveness of moisturizers for
delivering and retaining water in the stratum corneum. The relevance of this approach for
effective treatment of xerosis and adjunct care for other desquamation disorders will be
discussed.

Kasl Beutocr, MD, PhD, Employee of Dow Pharmaccutical Sciences,
100% is Sponsored by Dow Pbarmaceutical Sciences.
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Treatment of lymphangiomas with OK-432 (Picibanil) sclerotherapy: a prospective
multi-institutional trial.

Giguere CM, Bauman NM, Sato Y, Burke DK, Greinwald JH, Pransky S, Kelley P,
Georgeson K, Smith RJ

Archives of Otolaryngology — Head & Neck Surgery

2002 Oct

128
10
113744

OBJECTIVE: To describe and to determine the robustness of our study evaluating
the efficacy of OK-432 (Picibanil) as a therapeutic modality for lymphangiomas.
DESIGN AND SETTING: Prospective, randomized trial and parallel-case series at
13 US tertiary care referral centers. SUBJECTS: Thirty patients diagnosed as
having lymphangioma. Ages in 25 ranged from 6 months to 18 years. Twenty-nine
had lesions located in the head-and-neck area. INTERVENTION: Every patient
received a 4-dose injection series of O0K-432 scheduled 6 to 8 weeks apart unless
a contraindication existed or a complete response was observed before completion
of all injections. A control group was observed for 6 months. OUTCOME
MEASURES: Successful outcome of therapy was defined as a complete or a
substantial (>60%) reduction in lymphangioma size as determined by calculated
lesion volumes on computed tomographic or magnetic resonance imaging scans.
RESULTS: Overall, 19 (86%) of the 22 patients with predominantly macrocystic
lymphangiomas had a successful outcome. CONCLUSIONS: OK-432 should be
efficacious in the treatment of lymphangiomas. Our study design is well structured

. to clearly define the role of this treatment agent.
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HIGROMA QUISTICO, A PROPOSITO DE UN CASO

Dr. E.A. Brunori.
Dr.G. Caratozzolo.
Dr. M. Martinez.
Dr. N.A. Dinerstein.

Division Neonatologia. Hospital Materno Infantil Ramon Sarda.

Se describen los hallazgos clinicos, ecograficos y los diagnésticos diferenciales con el proposito de analizar el cuadro

clinico de esta patologia infrecuente.

Se resalta el rol del diagnéstico prenatal ¥ la importancia del asesoramiento genético.

Introduccién

El higroma quistico es una malformacién congé-
nita, que consiste en uno o m4s espacios linfaticos
Hlenos de liquido, pudiéndose observar en recién
nacidos sanos y con transtornos de tipo genéticos.

Caso clinico

Hijo de madre de 26 aiios, sin antecedentes fami-
liares ni personales de importancia, fumadora de 7
cigarrillos diarios, con antecedentes obstétricos de
G2 Ab, P, embarazo controlado, sin patologia en el
mismo, presentando VDRL no reactiva del ultimo
trimestre. Recién nacido de cesarea por sufrimiento
fetal agudo, presentacion pelviana, con ruptura ar-
tificial de membrana y liquido amniético meconical
espeso, pesoalnacerde 3.930g, con edad gestacional
por método de Capurro de 41 semanas, Apgar de 6/
8, necesitandose mascara ybolseo con oxigeno para
Su reanimacioén. Presenta al examen fisico una
tumoraciénde 6x8cmenla region lateral izquierda
delcuelloy ademas comienza condificultad respira-
toria, por lo que requiere oxigeno por el término de
36 hs, asumiéndose el cuadro como un sindrome de
distress respiratorio. Se meédica con ampicilina y
gentamicina durante 7 dias, realizandose hemoculti-
vo por duplicado, los cuales dieron negativos. Tan-
to elecocardiograma comola ecografia cerebral son
normales. La ecografia de la masa tumoral revela
una imagen quistica multiloculada ausente de lati-
dos. (Foto)

De destacar es que desde mayo de 1995 se han

* 92 = Rev. Hosp. Mat. Inf. Ramon Sarda 1996, Xv. N° 2

diagnosticado cinco casos de higroma quistico en el

. g o« . .
Hospital Materno Infantil Ramén Sards”, de log

cuales sélo uno de ellos se detects prenatalmente
por ecografia, resultando ser un feto muerto.

Comentarios

El higroma quistico es una malformacién ines-
Pecifica de los canales linfiticos. De incidencia va-
riable, se encuentra en un nimero dispar de desér-
denes genéticos y no genéticos. Entre los desérde-
nes genéticos podemos mencionar la trisomia del
par 18, 21 y 13, pterygium muiltiple letal, monosomia
X (sindrome de Turner), sindrome de Noonan, Cow-
chock, Cunning y Roberts, Respecto a los desdrde-
nes no genéticos se encuentran los sindromes de
alcoholismo fetal, aminopterina fetal y trimetadiona
fetal.

Los quistes pueden exceder los 5 cm de diame-
tro. comunicados unos con otros o Permanecer
aislados, tendiendo a ser bilaterales, situados late-
ralmente a las venas yugulares internas y penetran-
tes al miisculo esternocleidomastoideo, extendién-
dose al tejido celular subcutdneo del triangulo pos-
terior de la nuca. Ademas se pueden encontrar en
las regiones axilar, toraxica, retroperitoneal e
inguinal. Dichas ubicaciones guardan relacién con
la embriogénesis, ya que en el final de la 92 semana
comienza a desarrollarse el sistema linfatico, ang-
logamente al sistema VEeNnoso, para luego separarse
del mismo y formar 5 sacos linfaticos: uno retro-
peritoneal simple y 2 pares cerca de la vena yugular
Y cidtica respectivamente. EJ higroma quistico resul-




tade la obstruccién del drena je de los sacos linfaticos.

El higroma quistico puede diagnosticarse con
seguridad por ecografia en el 2° trimestre del emba-
razo. Se identifica como una masa surgiendo del
cuello posterior o lateral (Foto) y puede diferenciar-
se de otras causas (encefalocele posterior o menin-
gocele occipital, meilomeningocele, teratoma quis-
tico benigno, quiste subcoriénico placentario, edema
de la nuca, hemangioma, teratoma o cordén
umbilical) por un craneo y columna integra, falta de
componente sélido, posicién constante respecto a
la cabeza fetal Y presencia de cavidad y septum
dentro de la masa.

bros), sindrome de Cowchock (paladar hueco, asple-
nia) o sindrome de Cumming (quistes renales, poli-
plesnia).

Elhigroma quistico también se asocio con linfen-
dema (69%), hidrops (46%), oligopamnios (68%) y
otras anomalias como retardo de crecimiento intra-
uterino, cardijacas, polihidramnios, etc. En todos
los casos hay disminucién o ausencia de movimien-
tos fetales.

No hay tratamiento fetal para el higroma quistico,
Y el mejor método de investigacion citogénica es la
biopsia del vello coriénico, y estaria indicado, si es
permitido, la interrupcién del embarazo en los ca-

Foto: La ecografia muestra una gran masa
masa es anecoica y contiene un tabique (f)

quistica (flechas) posterior al cuello fetal. La
echa).

Esta patologia puede ser un marcador de mal
prondstico cuando se diagnostica en el 2° trimestre
de embarazo. El higroma simple en el 1 trimestre
aparenta tener mejor pronéstico: los fetos con
higroma del primer trimestre tienen alto riesgo de
aneuplodia cromosémica Yy se les deberia ofrecer
estudio prenatal citogenético. Aquellos que pre-
sentan cariotipo normal y no van al hidrops es
esperable que resuelvan su higroma sin secuelas.

Cuando un higroma quistico es detectado por
ecografia fetal, esta indicado un estudio ecogrifico
cuidadoso para anomalias asociadas; asi, deberian
pensarse en caracteristicas sugestivas de sindrome
de Tumner (sindrome de corazén izquierdo hipopla-
sico, coartacién de aorta, rinén en herradura), sin-
drome de Down (atresia duodenal, canal AV), sin-
drome de Roberts (defecto de reduccisén de miem-

sos de sindrome con desarrollo letal conocido. La
presencia del higroma quistico, aiin sin complica-
ciones severas, implica una supervisién ecografica
cuidadosa y de pronéstico reservado. Una supervi-
si6n multidisciplinaria integrada por obstetras, ra-
didlogos, neonatdlogos, genetistas, cirujanos y asis-
tentes sociales, esti indicado cuando la historia
natural es incierta.

El tratamiento en el periodo posnatales quirdrgi-
€0, y estaindicado entre los 4 3 12 meses de vida; la
compresion de las vias aéreas o las infecciones
Técurrentes pueden obligar a realizar la interven-
Cién en una edad mas temprana. No es necesario
sacrificar nervios o estructuras vasculares para lo-
grar la escincion total de esta lesion benigna y son
preferibles las intervenciones repetidas muiltiples
del higroma residual.

Higroma quistico, a proposito de un caso » Brunori ycol » 83 .
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Actualmente, Ogita y col. (1996) han reportado el
uso de OK 432 para el tratamiento del higroma
quistico. E10K 432 es una mezcla incubadaliofilizada
de streptococo pyogenes del grupo A de origen
humano, que produce un aumento en el nlimero de
neutrdfilos, macréfagos y leucocitos en el fluido del
higroma quistico, ademdas aumenta el nimero de
células “killer” y linfocitos T con mayor concentra-
cion de factor de necrosis tumoral y de interleukina
6. Todos estos fenémenos aumentarian la permea-
bilidad del endotelio, Y asi el drenaje acelerado del
contenido, llevando ala contraccién de los espacios
quisticos.

Por dltimo, debemos destacar la importancia del
consejo genético en embarazos futuros.
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COMUNICACION BREVE
m Higroma quistico, a propésito de un caso
Cystic higroma
Drs.: Jorge Barriga 0.*, Consuelo Murillo S.*, Julio A. Agreda G.**
— Resumen

Se presenta un caso de higroma quistico en un nifio de cuatro meses de edad, que ingresé al
servicio de pediatria del hospital Daniel Bracamonte de Potosi, por presentar una tumoracién
cervical derecha y bronconeumonia asociada. Aprovechamos el caso para hacer una
descripcién de una anomalia congénita del sistema linfatico sumamente rara en nuestro
medio.

Palabras claves: Linfangioma, malformacién linfitica congénita quistica. Higroma quistico
- Abstract

A case of cystic higroma is described in a four month-old patient admitted to the Pediatric
e Ward of the "Hospital Daniel Bracamonte” of the City of Potosi. We take advantage of the
case to make a description of this rare congenital anomaly in our City.

Key words: Linphangioma, cystic linphatic congenital malformation, cystic higroma.

Presentacién del caso clinico
((((( Paciente masculino de 4 meses de edad que consulté en el hospital Daniel Bracamonte de
Potesi por dificultad respiratoria, tos productiva, fiebre de 5 dias de evolucién Y una
H tumoracion en la regién lateral derecha de cuello presente desde el nacimiento Yy que

mucocutanea, disnea, aleteo nasal, cianosis perioral y la presencia de una masa tumoral
gigante de més o menos 10 a 12 cm de didametro en la regién cervical derecha que a la

palpacién fue suave, blanda, fluctuante, indolora, multilobulada, sin signos de flogosis y no
adherida a planos profundos. Figuras # 1, 2 y 3.

— La ecografia de regi6n cervical y la tomografia axial computarizada del cuello fueron
compatibles con un higroma quistico cervical derecho.

* Médico Pediatra. Hospital Daniel Bracamonte. Potosi
** Médico Residente I de Pediatria. Hospital Daniel Bracamonte. Potosi
Figuras # 1, 2 y 3 Diferentes imagenes del paciente, donde apreciamos el higroma

quistico gigante de |a region cervical derecha.

http://'www bago. com.bo/sbp/revista_ped/vold 1_2/html/higroma html 18/01/2005
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Discusién
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El higroma quistico o linfangioma es una anomalia congénita de los vasos linfaticos yugulares
que impide el correcto drenaje de la linfa. Higroma significa tumor liquido y linfatin

transparente, limpio o claro. Se desarrolla a partir de los sacos linfatico
son secuestrados por los primarios durante la vida embrionaria.

s secundarios cuando

Embriolégicamente esta malformacién deriva del saco venolinfatico primitivo embriénico
yugular y se produce como resultado de una deformidad en el desarrollo de los canales

linfaticos. Posiblemente esta malformacion sea resultado de

yugular que estan fuera de sitio o falla de los espac
principales canales linfaticos.

La incidencia es de aproximadamente un caso por cada 50,000 recién nacidos vivos, con

frecuencia similar tanto en hombres como en mujeres.

El diagnéstico es dlinico por la présencia de una tumoraciéon Hena de liquido ubicada en el
cuello 0 nuca. Se manifiesta al nacimiento y ocasionalmente su presentacién ocurre hasta los
tres aiios de edad con aumento progresivo de tamafio durante una infeccién respiratoria la

que puede causar una insuficiencia respiratoria por comprensién de la via aérea.

Cerca del 90% de estos quistes se desarrollan en Ia region lateral del cuello, detras de}
musculo esternocleidomastoideo. Ocasionalmente la masa ocupa a region submaxilar o la

area subglética y excepcionalmente se localiza en la region inguinal,

mediastino.

axilar, nuca vy

Esta malformacion se asocia con frecuencia a anomalias cromosomicas siendo mas frecuente
en el sindrome de Turner Yy con menor frecuencia en la trisomias 21, 18 y 13 y sindrome de

Klinelfelter.

Clinicamente estos tumores se presentan como una masa cervical

quistica Unica o miltiple de

tamafio variable, consistencia blanda, indolora, mal delimitada, fluctuante, lobulada,
multitabicada, transhicida, no adherida a tejidos profundos y la piel que lo cubre puede ser
delgada y de color azul. Su crecimiento es lento y progresivo a lo largo del primer afio de
vida. Cuando no hay infeccion, las paredes de los quistes son delgadas de color perlado, casi

’

transparentes, que contienen K
con hemorragia y se confunde con un linfohemangioma.

http://www.bago.com.bo/sbp/rcvista _ped/vol41_2/html/higroma. html

quido claro. En ocasiones sucede ruptura de algunos quistes

18/01/2005
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El diagnédstico es fundamentaimente clinico, la transiluminacion orienta hacia el contenido
liquido del tumor. La ecografia cervical, radiografia de térax y tomografia axial computarizada
ayudan a evaluar la extensién y caracteristicas. Prenatalmente se puede encontrar una
disminucién de los niveles de alfa feto proteina y aumento de la fosfatasa alcalina en suero
materno. T

El diagnéstico diferencial durante el periodo neonatal se lo realiza con: teratoma quistico
benigno, hemangiomas, anomalias del arco braquial y del conducto tirogloso, torticolis
congénita y en el nifio mayor con linfoadenitis, neurofibromas, tumores salivales, tumores de
tiroides, linfoma de Hodgking, neuroblastoma cervical, rabdomiosarcoma, leucemia,
histiocitosis X.

e Las complicaciones mas frecuentes son la hemorragia e infeccién sobre agregada. Fl
pronéstico es bueno cuando se practica la reseccién total de la masa tumoral y no existe
compromiso de otros 6rganos ni asociacién con otras malformaciones.

El tratamiento de eleccién es Ia resecci6n total del tumor, que a veces no es posible, porque
infiltra estructuras como la lengua vy faringe o estad adherido a estructuras vitales como e}
plexo cervical, nervio frénico, nervio vago, vena yugular, arteria carétida. En estas
situaciones se puede intentar tratamiento con radioterapia, inyeccién de corticoides, agentes
esclerosantes o bleomicina sin que ninguno de ellos sean totalmente efectivos.

La cirugia esta recomendada entre los 4 a 12 meses de edad en pacientes asintomaticos y
antes en caso complicados.
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Management of lymphatic malformations
David C. Bloom, Jonathan A. Perkins and Scott C. Manning

Purpose of review

Innovative otolaryngologists, plastic surgeons, craniofacial
surgeons, pediatric surgeons, radiologists, anesthesiologists,
neonatologists, obstetricians, and scientists have continued to
advance our understanding of the etiology, diagriosis, and
treatment of lymphatic malformations. This article reviews the
publications over the past 2 years with respect to these
advances.

Recent findings

Fast-sequence MR limits mation artifacts and allows prenatal
MR'to be used as a complementary study to ultrasound in the
evaluation of large congenital neck masses. Three-dimensional
ultrasonography may alsa be helpful in evaluating prenatal
lymphatic maltormations. Fluorescence in situ hybridization
techniques can be used to evaluate lymphatic malformations
for prenatal chromosomal analysis with emphasis on
chromosomes 13, 18, 21, X, and Y. The sclerosing agent
OK-432 is eftective for macrocystic lymphatic malformations
but showed less promise for microcystic lesions, mixed
lesions, and lesions outside the head and neck region.
Somnoplasty shows promise for reduction of tongue lymphatic
malformations. Surgical excision, staged when necessary,
continues to be integral to management in many cases.
Summary

Basic science research has furthered understanding of
lymphatic malformations. Clinical research has expanded and
refined our diagnostic and therapeutic options for patients with
these lesions. Further identification of genes selectively
expressed by lymphatic endothelium should facilitate
identification of usable vascular markers that can enable
analysis of the underlying biology, physiology, pathology, and

treatment of the lymphatic system and its malformations.

Keywords
lymphangioma, lymphatic malformation, cystic hygroma,
OK-432, sclerotherapy
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Abbreviations

LM lymehatic maksimation
VEGF  vascular endothelial growth factor

G4 Lippincott Wiliams & Willkins
BE-0608

Introduction

Lywmphatic matformacions (1.Ms: lymphangioma and cys-
tc hygroma) are localized arcas of abnormal develop-
ment of the lymphatic system that most commonly occur
i the head and neck. The precise embryonic origin of
LMy rermains unknown, Likely ctiologics inclinde failure
of the lymphatic system to connece with or separate from
the venous system, abnormal budding of lymphatc
structures from the cardinal vein, abnormal sequestration
of lymphatic tissue in early embryogenesis, and acqguired
processes inchiding trauma, infection, chronice nflamma-
tion, or lymphatic obstruction [1),

Mulriple staging systems have been developed for LMs,
Traditionally, they have been divided into three catego-
fies based on histologic appearance: capillary lymphan-
glomas, cavernous lymphangiomas, and cystuc hygromas.
However, bistologic categories do not correlate with
clinical behavior or therapeutic response. Smith af o/, [2]
categonzed lymphangiomas as MACTOCYSHC, MICTOCYSTIC,
or mixed based on response o sclerotherapy. de Serrcs e
al. [3} demonsirated that staging based on anatomic lo-
cation of the LM predicted prognosis and surgical out-
come. In their study, stage I parents with unilateral in-
frahvoid discase had a 17% complication rate, stage (1
patents with unilareral suprahyoid discase had a 41%
complication race, stage I patients with unilateral su-
prahyoid and infrahyoid disease had a4 67% comphcation
rate, stage IV patients with bilareral suprahyoud discase
had an 80% complication rate, and stage V patienes with
bilateral suprabyoid and infrahyoid disease had a 100%
complication rate. In addition, patients with lower stage
disease required fewer surgeries and had a better cos-
metc ouicome [3]. Hamoir ez o/, {4] confirmed the find-
ings of de Serres ezl [3] in their retrospective review of
22 patients with LMs.

Historically, 50% of LMs were diagnosed at birth, with
20% diagnosed by 2 years of age [5,6]. With the increas-
ing prevalence of routine prenatal ultrasonography, many
LMs are diagnosed before birth. Sympmms are deter-
mined by size and location, with the majority presenting

as slov-growing cvstic cervicai masses. The most signifi-
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CAAL SYMPLOm is respiratory compromise, especially witls
suprahvod mvolvement.

Basic science

The lymphatic system rentrss fluid and muacromolecnles
from the tissue back to the hlnod circolation, Recent
stody of lymphatic endotheliun has shed lighe on how
the lymphatic syseem is formed and grows. In che fatuse
this will form the basis far new 1M trearment ORLIONS,

Podgrabinska # &/, [7} demonstrated in human skin that

tympharic vessel endothelial hyaluronan recepeor-1 dis-

unguaishes lymphatic from blood vascular endothelium.

[ymphacic capillaries lack mural cells, have incomplete

or ahsent basement membranes, have characeeristic over-

lapping intercellular junctions. and have anchoring, fila-
ents to extracellular matrix,

Further identification of geaes only expressed by lym-
phatic endothelium should faciliate identification of us-
able markers that can enable analysis of the underlying
biology, physiology, pathology, and rreaement of the
lvmphatic system and its maltormarions.

Hirakawa et o/ [8%] demonsrrared that lymphartic endo-
thelial cells and blood vascular endothelial cells maintain
distinct expression of lineage-specific genes. They spe-
ctfically found rhar endothelial cells EXPress unique
narkers, inchiding Prox1, lymphatic vessel endothelial
hyaluronan receptor-1, vascular endothehial growth factor
(VEGF) receptor-3. podoplanin, and GCL21 in the lym-
phatic svstem, and that VEGF-C and VEGF-D are pri-
marily involved in lymphangiogenesis. Hong a af. [9)
turther showed, using transcription profiling combined
with reverse transcription polymerase chain reaction and
Western blot analysis, that Prox1 expression upregnlated
the lyinpharic endothelial cell markers pedoplanin and
VEGF receptor-3 and is a key plaver in the molecular
pathway leading o separation of lymphatic channels
from the cardinal vein.

Huang e 4/ [10] characeerized the expression of VEGF
and VEGF receprors in 29 LMs using RNA iz sitn hy-
bridization «nd found thar endothelial cells in LMs ex-
press tansenipts of VEGF-C, VEGF receptor-3, and
VEGF receptor-2 that are not expressed in the surround-
ing rissues, normal lymphatic tissue, or uther vascular
malformarions. This suggests that VEGF-C and jts re-
ceptors may play an important role in the formadon of

LMs,

Fetal diagnosis and the ex utero
intrapartum treatment procedure
With the increasing use of aneenatal ultrasound for rou-
tine scans and evaluation of women presenring with
polvhydramuios, lesions obseructing the fetus’ airway are
more frequently diagnosed [11e]. Polvhvdramnios is as-
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socuated with congenital aicway obsteucrion, and FT oc-
curs whep che fetus cannot swallow amaiotic fuid.
Causes of polyhydramnios include gastrointestinal ob-
struction, neurologic lesions, and neck masses, The
MASHES causing aicway obstruction are usually LN, tera-
tomas, hemangiomas, branchial clef: cvsts, and feial goi-
wers, LMs char presentac the time of ancrenacal ulerasound
are frequendy associated with chromasomal abnoamali-
ties, uswally "Purner syndeome (45.X: 31%), risomy 21
{(15%), misomy 18 {7%), wisomy 13 {2.5%), and other
chromosomal abnormalities (3.5% ) [12). Fujita e &, [13)
evaluated the natural course of LMs diagnosed via pre-
natal ultrasonography and determined that only 3 of 39
cases resulted in a live birth. T'wo of these cases had
chroniosomal abnormalities, a third had mucopalysaccha-
ndosis, and three of the five had severe developmental
delay. LMs in combination wich hydrops fetalis had a
dismal prognosis, with only 1 of 22 resulting in a hive
birth [5,13]. Paoloni—-Giacabing e 4/ [14#], in a review of
30 fetuses diagnosed with septated I.Ms during the first
15 weeks of pregmancy, found abnormal karvotype in 17
cases (61%), chree fetuses were born alive, and only one
was physically normal. Conversely, LMs diagnosed on
ultrasound after 30 weeks gestational age or after birth
are usually associaced with a good prognosis [S]. Once a
leston is detected, antenatal MRI provides a derailed
evaluation of the airway anatomy and is helpful in de-
termining whether airway obscruction is likely ac birth
[15,16]. Ruano ez af. {176 reported a case in which chree-
dimensional ultrasonography delineated the extenc of fe-
tal LMs, and they propese it as an additional imaging
option. Kang er «/. [18] reviewed 23 cases of prenatal
three-dimensional ultrasonography of LMs and stated
that the imaging modality added vaiuable information o
the decision process, but few derails were given in their
paper. Chromosomal analysis of the fetus via amniocen-
tesis or aspiration of eystic fluid can provide a rapid di-
agnusis and should be recommended in cases of matesnal
polyhydramnios, fetal hydrops, or fetal LMs [12,19}.

With prenatal diagnosis of alrway compromise and plan-
ning for the ex wzers intrapareum trearment procedure,
most infants with prenacal ai rway obstruction can survive
bisth {20]. Caesarean section vader reneeal aneschesia
carly enough to avoid spontaneous labor while allowing
maximal fetal macturation is the preferred method of de-
hvening a child wich an LM obstructing the atrway [11s].
A two-team approach is required for the procediire, with
onc team performing the caesarean secton (aneschesi-
ologist, vbstetrician, and support staff) and unother team
managing the neonatal airway (pediatric anesthesiologist,
otolarvngalogist, pediatric surgeon, neonamlogist, and
support staff). Mainaaining maternal-fetal eirculation via
delaying placental separation and promating feral circu-
lation pattern is the key to successful management nf
neonates with airway obscruction, Techniques to secure
the airway include direct laryngoscopy or bronchoscopy
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fullowed by intubation and/or uachevstomy, Rigid bron-
choscopy 5 prefered because it allows visualization of
the airway with a means o displace ohstructing tissue
while providing an airway andd vencilation. In some cases,
decompression of the LM with 2 20-gauge spinal needle
hefore delivery can assist in establishing an airway during
the ex wzery intrapartom treatment procedure [20], Afrer
successful brenchoscopy, a fine bougie can be used to
facilitate exchange frem bronchoseope to an endotrache-
al tabe. If necessary, tracheostomy can be performed
with the ngid brenchoscope in place.

Infection

Sudden enlargement from infection of the malformation
or the upper respiratory tract, or hemorrhage into the
malformation can result in rapid respiratory compromise
[1.2]. Localized [-Ms can also have an indolent course
that results in airway compromise. In barh of these situ-
ations, abscess is tare and pachogens are rarely identrified
[21). Patients are usoally placed on parenteral Gram-
positive coverage for 2 w 3 weeks, followed by a long
course of oral antibiotics, Lakshman and Finn [22] sug-
gested the need for immunelogic investigation of chil-
dren with LMs after reporting persistent severe lvmpho-
penia with low levels of all lvinphocyte subsets in a child
with a massive LM of the neck. Sires ef 47 {23] demon-
strated m four cases of orbital LMs that short-duration
systemic corticostercids reduce symptoms with inflam-
mation, and swelling decreased with as httle as 1 day of
prednisone nse. They proposed that systemic corticoste-
roids alter LMs by reducing lymphoid hyperrophy, sta-
bilizing vasculature to decrease hemorrhage and fluid
osmnsis into the tissues and cansing LM channels to
involure. Further research into the underlving pathology
of this mmfectious andfor reactive process needs to be
undertaken ro derermine better trearment for this often
difficult problem.

Skeletal distortion and hypertrophy

Skelctal distorrion, dental malocelusion, mandibular
overgrowth, anterior open bite, and lateral eross-bite ul-
most always accompany large cervicofacial LMs. Skeletal
overgrowth begins as 2 neconate and progresses through
skeletal maruration despite surgical debulking processes
[21]. Eady debulking has not been shown to decrease
mandibular overgrowth [21]. Massive ostenlysis has also
heen demonstrated as a consequence of cervieofacial
LMs [24s]. The etiology of this difficolt problem is in-
complerely understood, bur is probably related o in-
traosscous lymphane components [21]. Optimal treat-
ment of this condition is being defined.

Sclerotherapy

Percutaneous sclerotherapy involves the injection of
sclerosing substances intravascularly o eliminate abnor-
mal blood vessels. Selerotherapy is an established
method tor the aeaunent venous malformations. Balanc-

ing maxiroal contact of the sclerssant with the vascular
endothelium winle minimizing extravasation into the
surrounding rissues is necessary to achieve a satsfactory
resule. During che past few vears, sclergsancs and sclero-
sant techniques have been developed o use on LMs.
Selerosants coromonly used for this purpose inchudle puse

cthanol and OK-432,

Puig ef gl [2590] reported developing a simple technigue
w nject and drain cthanel while weating vasculas mal-
formartions {venous, lymphatic, and arteriovenous malfor-
mations). Wirh the double-needle cechnique, the fow of
cthanol 1s controlied locally by fluoroscopic visualization
of a mixture of contrast material and ethanol injecred
with one needle, and is drained with a second needle
located m a distal section of the malformativn. They
successfully {partial or total reduction in size of the le-
sion) created 15 pediatric patients with LMs widhour ex-
tavasation of ethaool or other complications,

OK-432 15 a biologic preparation of lyophilized powder
containing Streptococcus progeaes Su strain cells (group A,
type 3} weated with benzylpenicillin potassium. In che
United States it is available in a research capacity. Sev-
cral recent reports have described success with few com-
plications using OK-432 to treat LMs [2,269,27,28¢]. A
recent multinstitunonal, prospective, randomized trial
and parallel case series reported that 19 of 22 parients
(86%) wirh predominantly macrocystic LMs had a com-
plete or substantal (>60%) response o a four-dose in-
Jection series of OK-432 scheduled 6 to 8 weeks apart [6].
The five paticnis with microcystic discase failed to show
any response to OK-432 therapy. Minor adverse effects.
including ervthema, swelling, pain, and fever, were re-
ported by most patients. Three major adverse effects
were reported: left-side proptosis after intracystic hem-
orrbage 4 weeks after therapy of an LM adjacent to the
lefc orbie, cervical cellulitis 4 weeks after therapy that
required intravenous antibiotics, and rCSpIratory compro-
mise requiring emergent tracheostomy mmeddiately after
treatment of a large cervical LM with an intrachoracic
extension [6]. Banteghbal and Davies [294] prospectively
treated 35 patients with OK-432 sclerotherapy and dem-
onstrated a complete regression in 22 of 23 patients
(96%) with macrocystic lesions and poor or no response
in 12 patients with microcystic lesions. They recommend
the use of OK-432 sclerotherapy in patients with one to
four large LM cvsts as first-line therapy. Hall e o/, [3(ee)
rreated 19 patients with OK-432 sclerotherapy. with a
third of the LMs responding favorably o rreatment.
They found that lesions larger than 5 cm and outside the
head and neck region did not respond well ro OK-432
therapy [30ee], Additonal concerns applicable to sclero-
therapy include the need for muldple reatmencs, rhe
nsks asseciated with the associated postinjection swell-
ing, and rhe Jack of long-term cutcome dara,
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evaluated the changes i

Fugino &7 e [31] prospective
cvtoking levels in LMs for several weeks after OK-432
s of tumor regres

therapy to understand beter the proce
sion, They found marked elevation in intedeukin-6, in-
terlenkin-8, VEGF, and transforming growth factor-Bi
levels for several weeks after injection of (K-432, No
significant elevation 1 interleukin-12, twnor necrosis
factor-a, and interferon-y was scen 1 week after injection
of OK-432. These clevatinns may be nonspecific indica-
tors of inflammation and mav not be unigue v OK-432.
Alternatvely, Fujino « 4/, [31] suggest that a cytotoxic
actinn against endothelial cells in the LMs is an inad-
equate explanacon for the mechanism of action of QK-
432, and that fibrotic changes related to cytokine action
also play a role,

Other types of sclerosants have been described in small
case series. Sanlialp & @/, [26%] prospectively wreated
LMs in 15 pacients with bleomycin (n = 8), OK-432 (n =
5), and bleomycin altemating with OK-432 (n = 2) with
6 1o 36 months of follow-up, with 53% showing total
disappearance of the lesion and 27% showing more than
50% regression of the malformation. No details delineat-
ing response by ueatment and macrocystic versus micro-
cvstic discase were reported in their study. The concern
with bleomycin is pulmonary toxicity with a total dose
excecding 500 mg. '

Surgical treatment
The historic creatment of LMs has been surgical excision
[1.21,32]. This js an excellenc option if complete excision
is possible without sacrificing adjacent structures. In
clinical practice, many LMs are intimately involved with
adjacent struceures. and surgery has resulted in high
complication rates. Padwa & o/ [21], in a retrospective
review of 17 padents with large cervicofacial LMs
treated exclusively with surgery, had the following com-
plications: facial nerve injury (76%), infectivn (71%), air-
way compromise requiring trachcostomy (63%), dental
caries {53%). cpisodic bleeding (35%), hypoglossal nerve
tjury (24%), and significant functivnal and cosmetic de-
formicy. Similar resules have occurred ac other institu-
tinos [1.3.4.33). de Serres er 22 [3} and Hamoir of of. 4]
demonstated that infrahyoid LMs wichout mediastinal
involvement had favorable outcomes wich few comphca-
tions when complete surgical excision was the first reac-
rent undertaken {1]. Both studies also demeonstrared
that extensive cervicofacial LMs had high complication
rates. Kennedy & o/ [32], in a review of 46 cases of
cervicofacial LMs, demonstrated rhat poscerior cervical
LMs and well-localized parotid or submaxillary 1 Ms
have an excellent outcome with surgery. Twelve pa-
tients were followed clinieally without rreatment. Eight
of these patients demonstrated complete resolution and
an addioonal three showed reduction in size and clinical
improvement with time. Patients with mucosal involve-
ment, exiensive suprahvoid LMs, and incomplete exci-
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100 at primasy surgery faired poorty [32], Raveh e o
[34] found that LMs involving the aral cavity had a
higher recurtence rare (60%), beteer results when com-
plete surgical excision was obtained, and no correfation
berween prognosis and inrerval to treatment. However,
they did find chat the younger the patient, the more
severe the L and the worse che prognosis [34]. Riech-
clmann ef a/. [35], in a retrospective study of 21 padents
with LMs, sought te compare the results obrained with
complete and partial excision of the lesions. Excellent
ourcomes vecurmed o 13 of 14 patients {23%) with total
or subtotal excision and only one of seven (14%) with
partial excision [35]. They recommended complete ex-
cision with tomal parotidectomy, submandibulectomy,
and/or neck dissection when feasible; suheoral removal in
cases when total removal would result in funcrion defi-
cits resulting from twimor size, growth pattern, or local-
izacion; and partial removal only in situations in which
the LMs involve the wngue, pharynx, or larynx [35].
Hartle e£ 4/, [33] reviewed 18 cases of extensive pediatric
cervicofacial LMs with dyspnea from encroachment on
the base of the tongue (n = 11), parapharyngeal space
(n = 12), andfor larynx (n = 8) that had at leasr 4 years of
follaw-up. They performed a neck dissection in all cases,
tracheotomy in 9 pacients (50%3, and partial glossectomy
in 6 patients (33%). Residual disease was found in 94%
with 10 patients baving persistent symproms. However,
decannulation occurred in 89%, and 33% of paticnts
were asymptomatic. They suggest that less aggressive,
symptomatic therapy would be better in patients with
extensive disease that involves the airway [33]. An ad-
Junctive surgical modality that has shown promise in re-
ducing the lateral and base of tongue with few compli-
cauons is radiotrequency ablation [1.36].

Treatment recommendations

Staging systems combined with prenaral diagnosis and
chromosomal analysis are important for best rreatment
planning. The tming for treatment is debated. Surgical
imtervention is indicated for life-threatening sympoms.
It an emergent sinuation, needle drainage may assist in
establishing an airway. A mass withourt other SYmptoms
should be ubserved for 18 o 24 months v allow for
spontancous resolution. If the lesion is decreasing in size,
additional cime should be allowed before intervention.
Mucrocystic kesions in all locations may respond to scle-
rosing agents, with the currenr trend toward nse of OK-
432. However, complete surgical excision of macrocystie
lesions is equally effective. Compete eradication of dis-
case should be made duning the first operation using the
techniques of functional neck dissection and/or ental pa-
rotidectomy. Nerves and larpe vessels should be pre-
served. Staged surgical excision is frequencly necessary
for extensive, bilateral suprahvoid LMs. LMs involving
the larynx, pharynx, and base of tongue may allow only
partial yesection. Consider radiofrequency ablation for
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symptonatic veatment of tongue lesions in these sirua-
nions,

Conclusion

LMy invalving the head and neck continue to poOse a
therapeutic challenge. New insights have improved
rrearment plasning. Prenatal diagnosis, bnoaging, and
planning for a two-team ex wiero intrapartnro treatment
procedure i necessary are the first priority. For the neo-
nate or infant, establishment of an airway and adequare
nuirition are the next priority. The use of complete sur-
gical excision, staged surgical excision, sclerosing agents,
or other therapeutic modalities are then determined by
the size, location, and characteristics of the LM. Preven-
tion and treatment of bony o rergrowth, dental infections,
local cranma, or infections are necessary. Advances have
been made in understanding the etiology, diagnesis, and
treatment of LMs. However, further research is neces-
sary to apply this knowledge to improving treatment of
LMs.
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Linfangioma Derivar cuando sc Requiere Ecografia y tratamiento
Cervical diagnostica segun localizacion.

El linfangioma es un hamartoma del tejido linfatico, cuya principal ubicacion es el
cuello pero puede estar ubicado en cualquier segmento u érgano a excepcion del cerebro
y la médula osea. 60% se presentan durante el periodo prenatal y del RN. y 90% se
diagnostica antes de los 2 afios de edad. Se clasifican como quisticos (higroma quistico),
cavernosos, mixtos (elementos quisticos y cavernosos en el mismo tumor) y simplex.
Suelen asociarse a hemangiomas. Su tratamiento es quirurgico si se pueden resecar en
un 100% sin morbilidad, lo que suele ser poco probable especialmente en el cuello.

Buenos resultados se han obtenido con dos substancias intralesionales el OK-432
(vacuna de streptococo) y la bleomicina. Al diagnéstico debe enviarse al cirujano

pediatra, si existe duda una ecografia puede aclarar mucho el diagnéstico y al cirujano
pléstico pediatra en ubicaciones faciales o hemifaciales que requieran cirugia reparadora
Y si es con doppler mejor ya que permite cuantificar el componente hemangiomatoso.

http://escuela. med. puc.cl/paginas/Departamentos/CirugiaPediatrica/N ormas/Normas0. ..

20/01/2005
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LYMPHANGIOMA: OK-432 THERAPY
AS AN ALTERNATIVE

T THERAPY

* OK-432 therapy is an alternative non-surgical therapy for
lymphangioma.

¢ OK-432 therapy was developed in Kyoto, Japan in 1986.

e OK-432 therapy has been accepted as a safe and effective
therapy for lymphangiomas by most of pediatric surgeons in
Japan since then.

s OK-432 therapy showed excellent Or good results in 932 of
Cystic type lymphangioma and in 472 of cavernous type
lymphangioma.

e OK-432 (Picibanili: Chugai Pharmaceutical Co, Tokye, Japanj is
however, marketed oniy in Japan as a biological response
modifier (BMR).

If you have an interest in this therapy (Yes or No}, please
do not hesitate to contact me by following address:

B Shuhei Ogita, M.D., Ph.D.

fiDivision of Surgery, Children's Research Hospital,
JKyoto Prefectural University of Medicine, Kyoto,
602-8566 Japan

*Phone : 81-75-251-583¢

Fax : 81-75-251-5828

E-mail- s—oqita@koto.kpu—m.achQ
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o Mejia SMR, Sdnchez NJ, Duarte V.JA et al
Linfangiornas tratac
mtratumoral en nis
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Experiencia con 12 casos
Acta Pediasr Mex 1998; 19(4): 143-147,

y

RESUMEN

Antecedentes: los linfangiomas son malformaciones congénitas del
sistema linfatico que consisten en espacios recubiertos de endotelio;
varian en tamafio, desde canales microscopicos (linfangioma
cavernoso) hasta grandes quistes (higroma quistico). No obstante su
caracter benigno, pueden expandirse alrededor de los tejidos, o
e infiltrar estructuras vitales de manera similar a las neoplasias
) malignas, causando complicaciones que amenazan la vida.
Objetive: informar los resultados obtenidos en el tratamiento de
linfangiomas con OK-432 en la clinica de linfangiomas del Hospital
Torre Médica y del Hospital Infantil de México Federico Gomez.

Material y métodos: se trataron 12 pacientes con linfangioma con un
huevo agente esclerosante dentro de los linfaticos, el OK-432
(picibanil).

— Resultado: si diez de los linfangiomas se hallaban en la cabeza y el

: cuello, uno en una extremidad y uno en el térax. Se logré curacion o
una marcada disminucion del volumen del linfangioma sélo en diez de
los pacientes. La mayor respuesta se observé entre la segunda y la
cuarta dosis. La mayorfa de los pacientes tuvieron fiebre o reaccién
inflamatoria local al medicamento manifestada por dolor, edema,
eritema e hipersensibilidad que respondio bien a los analgésicos o a los
antiinflamatorios. No se formé cicatriz de la piel suprayacente. En un
seguimiento de seis a doce meses no hubo recurrencias.

Conclusion: la inyeccion de OK-432 en los linfiticos es una alternativa
. segura, ficil y eficaz para el tratamiento de linfangiomas.

Palabras clave: Linfangioma, agentes escierosantes, OK-432, sistema
linfitico, quistes.
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LYMPHATIC MALFORMATIONS OF THE HEAD AND NECK
June 16, 1994
Philip A. Matorin, M.D.

described by Redenbacher in 1828 Many
malformations were neoplasms. Currently

have adopted the term "lymphatic malformation” to em

The nature of lymphatic malformatiens (LM) has sparked great interest since they were first

of the early researchers believed that lymphatic

, MOSt researc

hers agree that LM are not neoplastic and

phasize this fact,

lymphatic system develops from mesenchymal clefis in the venous plexus reticulum and spread

centripetally toward the jugular sac. LM develop from

primitive lymphatic anlage.

sequestration or congeniial blockage of the

The mest popular classification system was proposed by Landing and Farber in 1956,
Lymphangioma simplex is composed of three walled lymphatic channels, Cavernous lymphangioma
consists of dilated lymphatic spaces with increased fibrous advance. They also iend to invade
swrounding tissue. Cystic lymphangioma is made up of endothelial lined cysts varying in size from
mun 1o several cm. Histologically, there is no significant difference between the various clinically
described types of lymphatic malformations according to Batsakis.

LM are considered rare entities. Bill and Sumner reported 5 new cases per 3000 first admissions per
TCH had 137 cases over a 13 year period from 1972-
1985. In general, 50-60% of LM present at birth and 80-90% present by 2 years of age. In the adult

http://www.bcm.edu/oto/gran(ﬂ&694.htm]

year. Gupta reported 1 in 4000 live births,
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population 45% cervical LM occur in the 40-60 year age range.

Inmost series, the head and neck are the most common sites for LM followed by the trunk, axilla,
and extremities. In the head, the oral cavity and face area are the most common sites. In the neck, the
posterior triangle is often quoted as the most common site. However, many series including that at
TCH, have reported no difference between the anterior and posterior triangles. There does seem to
be a predominance of night sided lesions. Laryngeal involvement is not uncommon.

The site of the lesion determines the symptomology. Many patients have no symptoms other than a
soft tumor mass. Oral cavity and laryngeal involvement can produce stridor, dyspnea, and feeding
difficulties.

Rapid expansion can occur with hemorrhage into the cyst or infection, Trauma can be associated
with rapid development of cellulitis, and significant swelling of the LM. In cervicofacial LM, this
can lead to life threatening airway obstruction.

Diagnosis in the case of large cervical LM is straightforward. The mass is soft, flaccid, fluctuant,
with a multilobulated consistency. Imaging studies such as USG, CT, and MRI can be useful in
treatment planning. In particular, CT and MR] are most useful in determining proximity to vital
structures and mediastinal involvement preoperatively.

Many clinical entities have been reported to be associated with LM, including congenital glaucoma
Klippel-Trenauny syndrome. In addition, Garden et al, reported on antenatal diagnoses using USG.
Ten of 24 patients were diagnosed with Turner's syndrome.

LM represents <5% of all congenital neck masses and an even smaller number of neck masses in the

http:f/www.bcrn.edufotolgrandfti 1694 html 20/01/2005
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suprahyoid lesions were associated with delayed feeding and respiratory difficulty. Children with
infrahyoid or posterior cervical lesions can expect to have a low surgical complication rate and low
recurrence. Patients with suprahyoid or tongue involvement are at severe risk for sudden swelling,
airway obstruction, and feeding difficulties. When diagnosed at birth, surgical treatment of
suprahyoid LM should be carefully considered. Tracheotomy and gastrostomy should be performed
if needed. Attempts at surgical extripation should be deiayed until adequate growth occurs to allow
good anatomic dissection with less subsequent morbidity.

Case Presentation

A 2-year-old Latin American boy presented with a 2 to 3 month history of a slowily enlarging, non-
tender, right neck mass. His birth history was unremarkable. He had no prior history of significant
medical illness or hospitalizations. Physical exam revealed a 3.5cm x 3.5cm discrete mass anterior to
the right sternocleidomastoid and inferior to the mandible. A CT of the neck confirmed the clinical
impression of a cystic lesion of the anterior right neck consistent with a lymphatic malformation.
Subsequently, the patient was taken to the operating room where the mass was excised withoui
difficulty. Microscopic examination confirmed the diagnosis of cystic lymphangioma.
Postoperatively, the patient was noted to have sk ght weakness of the right lower lip depressor. At his
one month follow-up visit, the patient had resolution of the weakness. His incision was well healed,
without evidence of recurrent disease.
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Cystic Hygroma (Lymphangioma)
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Clinical Presentation:

Fifly percent present in the first year and 90% present by two years of age. Usually the lesion is just
cosmetically anmoying but they can compress the airway and esophagus if they invade the
mediastinum. The clinical course is characterized by intermittent or progressive growth, sponianeous
regression, hemorrhage, and infection.

Etiology/Pathephysiology:
The lesion spreads and enguifs adjacent tissues without mvading them,

Pathology:
Multlobular, multiloculated mass composed of cysts measuring | mm 10 5 cm in diameter that
contain serous fluid and are lined by lymphoendothelial tissue.

Imaging Findings:

Seventy five percent are in the neck, 20% in the axilla, and 5% in the retroperitoneum. Two to three
percent of the cervical and axillary masses extend into the mediastinum.

DX

» Hemangioma - ofien calcified, causes skeletal abnormalities, see cardiomegaly and increased
pulmonary blood flow if there is AV shunting.

o Thyroglessal duct cyst
¢ Bronchial cleft cyst

¢ Brouchogenic cyst
» Thymic teratoma
» Lymphoma
Refereaces:
= Correlapedia
Section Top | Title Page
This information is written primanly for providers,
See related Provider Textbooks about Radiology.
See related Provider Topics Diagnostic Imaging, Procedures and Therapies or Radiology.
http://www.vhzorg/pediatric/provider/radiology/PAP/ChestDiseases/CysHygroma.html 20/01/2005
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tenderse a la profundidad de Jos miusculos y del tejido peri-
férico. Estos linfangiomas se presentan con mas frecuencia
en la lengua, mejillas, térax, extremidades y retroperitoneo.
Casi siempre estan presentes al momento del nacimiento o
durante la lactancia, pero pueden manifestarse en una etapa
posterior de la vida. E| crecimiento del linfangioma puede
seguir a la infeccién y traumatismo. El linfedema puede aso-
ciarse con las grandes lesiones.

Las complicaciones se relacionan con infeccion e interfe-
rencia funcional por Ia presion sobre los tejidos adyacentes.

.. También pueden representar un-problema-el aspecto-cosmiti.-

co y el escape de linfa. La hemorragia hacia el linfangioma
quiza provoque crecimiento y un color azuloso anormal; por
tanto, es factible establecer un diagnéstico erréneo de he-
mangioma. La macroglosia secundaria al linfangioma de 1a
lengua puede provocar obstruccién respiratoria Y problemas
con la deglucién. La remocién completa del linfangioma es
el tratamiento de eleccion, pero muchas veces es imposible.”

Existen documentos acerca de resolucion espontanea de
linfangiomas cavernosos;™® por esta razén algunos médicos
recomiendan tratamiento expectante en los casos asintomsi-
ticos.®%? L os nifios con macroglosia deben observarse con
cuidado por si desarrollan complicaciones. Es posible que se
necesite la'traqueostomia cuando hay obstruccién de Ia via
respiratoria. Puede ser necesaria la glosectomia.?

El ldser de CO, se ha usado con €xito en el tratamiento de
linfangiomas de la cabeza y €l cuello y lesiones que afectan
a las vias respiratorias % Ej tratamiento pronto y de apoyo
para la infeccién con antibidticos tiene importancia extre-
ma. La biopsia para excluir 1a malignidad se indica cuando
el diagnéstico es incierto.

Higroma quistico

El higroma quistico tiene espacios quisticos multilocula-

dos recubiertos con células endoteliales. Se S€paran por me-

KT,

1zquierdo, sobre todo en e] tridngulo posterior; el 209%
desarrollan en la region axilar. Fi resto casi sjen -

- tribuye entre el mediastino, irea retroperitoneal, pelvis ¢

Se piensa que los higromas quisticos provienen de
desarrollo de los sacos linféticos yugulares

cica y retroperitoneo. % I 5 tomografia computadorizada
bre todo con aplicacién de un medio de contraste, p
identificar la lesién Y muestra su relacién con los vasos

la rodean. La resonancia magnética es menos invasiva; no $e

Fig. 65-15. Higroma quistico grande del cuello ¢
un lactante recién nacido, (Cortesia de Sterl
Blocker, M.D) -




La aspiracién del linfangioma se indica en raras ocasio-
nes, pero de ser asi, se encuentra liquido seroso, claro, de
color pajizo, con aumento de la cuenta linfocitica. Si existe

- infeccion o hemorragia, el liquido puede ser café, oscuro,
sanguinolento o purulento.

COMPLICACIONES
Existe controversia acerca de si los higromas quisticos
aumentan su tamaiio por el mayor llenado de los espacios
..quisticos o por un crecimiento potencial verdadero con pro-
liferacion endotelial. La mayoria de los higromas quisticos
muestra un crecimiento proporcional al del nifio. Sin embar-
g0, 2 menudo incrementan su tamafio con rapidez sin caisa
~-precipitante aparente. También pueden aumentar de tamafio
después del traumatismo, infeccion o hemorragia hacia los
espacios quisticos.
Ademis de la presencia de una gran masa, la obstruccion
"espiratoria es la complicacién mas importante (fig. 65-16).
-0s grandes higromas pueden comprometer a la bucofaringe
y traquea. Cerca del 3 al 5% se extiende hacia el mediastino,
..L~ Yisfagia se origina por el compromiso de la hipofaringe y
% Ofago. Otras complicaciones son la inflamacién y la in-
%gon La hemortagia hacia el quiste y la compresion ner-
v pueden originar parestesias y dolor. Las erosiones de
~algin vaso importante con hemorragia devastadora son ra-
as, pero existen informes de éstas. También existen infor-
-nes de maloclusién dentaria y anormalidades mandibulares
secundarias a higromas quisticos cervicales grandes.”®

"RATAMIENTO

El tratamiento del higroma quistico depende de la pre-
““entacién clinica, el tamafio de la lesion, la localizacién
natémica y las complicaciones. El mejor tratamiento es la
excision completa y meticulosa de la lesién, pero a menudo

Fig. 65-16. Gran higroma quistico cervical que
complicé con obstruccién respiratoria. (Cortesia
de Sterling Blocker, M.D)

HEMANGIOMAS Y LINFANGIOMAS 339

es imposible. La remocién de ciertos higromas quisticos es
una tarea formidable. Pueden presentarse muchas compli-
caciones como la recurrencia, formacién de fistulas, infec-
ci6n, dafio a estructuras vasculares, dafio a los nervios y de-
formidad cosmética. Existen informes de dafio nervioso de
los pares craneales séptimo, noveno, décimo, undécimo y
duodécimo, asi como al sistema simpatico y el plexo bra-
quial: El indice de mortalidad varia desde e] 2 al 6 por cien-
t0.73'76'87

La mayoria de los cirujanos esta de acuerdo en que la re-
mocién del higroma quistico es el tratamiento de eleccion,
pero el mejor momento para la intervencién aln no se res-
ponde. Algunos recomiendan la excisién inmediata por el
peligro de complicaciones graves. Otros prefieren esperar
hasta que el nifio tenga entre dos y seis meses de edad.

Algunos cirujanos recomendaron el manejo conservador
con observacion, en los pacientes asintomédticos, sobre todo
por las regresiones que se han informado de algunos higro-
mas y porque es mas probable que la lesién presente un cre-
cimiento proporcional con el crecimiento del lactante.

Estas malformaciones no son tumores neoplasicos. No se
indica la intervencién quinirgica radical, la reseccién en
blogue y la remocién de vasos importantes y nervios. Cuan-
do muestran un crecimiento progresivo con sintomas asocia-
dos, no debe retrasarse el tratamiento, Debido a Ia dificultad
para extraer algunas lesiones se han intentado métodos tera-
péuticos alternativos con éxito variable. La aspiracién no es
efectiva por los espacios multiloculados y la reacumulacién
rapida de liquido. Sin embargo, la aspiracién puede ser ntil
en el caso de un gran quiste unilocular y una descompresién
urgente. Pueden sobrevenir hemorragia e infeccién. La inci-

sién y el drenaje no se indican, excepto en los casos infecta- -

dos, para drenar las colecciones de liquido purulento y ali-
viar en forma temporal la obstruccién respiratoria en los ca-
sos urgentes. La radioterapia es controversial por el éxito li-
mitado y el potencial de complicaciones. Como regla gene-
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ral no debe usarse la radiacién, a menos que otros métodos
terapéuticos fallaran o se contraindiquen. .
Como alternativa a la excisién quinirgica, los agentes es-
clerosantes se aceptan con cierto escepticismo; la inyeccién
de agua hirviendo y de morruato de sodio tuvieron resulta-
dos decepcionantes. Los dos agentes esclerosantes que se
usan en la actualidad son la bleomicina y el OK-432.
Quienes proponen a la bleomicina recomiendan esta for-
ma de tratamiento en casos selectos de linfangiomas %100
Las microesferas de emulsiones grasas de bleomicina oleosa
parecen mas efectivas que otros preparados de esta sustan-
cia. Se recomienda la inyeccién de 0.3 a 0.6 mg/kg por me-
dio de una aguja de calibre 21 hacia la cavidad del linfangio-
ma, después de aspirar tanto liquido linfitico como sea posi-
ble. Es necesario internar a los pacientes en el hospital para
su observacién, debido a las complicaciones potenciales. La
inyeccién de bleomicina es mas efectiva en el higroma quis-
tico que en el linfangioma cavernoso. Siempre existe un ries-
go de fibrosis pulmonar. No se conocen los efectos tardios,
como las mutaciones. Este farmaco se contraindica en lac-

_ tantes menores de seis meses de edad y en aquéllos con com-

promiso de]l mediastino. Los efectos colaterales incluyen
fiebre, diarrea, vomito, infeccién, hemorragia y disnea.
La sustancia esclerosante OK-432 se produce al incubar

" el Streptococcus Pyogenes de origen humano con penicilina

G potisica.' El tratamiento que se recomienda es la inyec-
cién intraquistica de 0.1 mg de OK-432 en 10 m} de solu-
cién salina, justo después de aspirar tanta linfa como sea
posible: Casi siempre, una inyeccién es suficiente, pero pue-
de aplicarse una segunda en tres a cuatro semanas. Los efec-
tos colaterales son fiebre durante dos a tres dias e induracién
del higroma. Son necesarias pruebas con un mejor control
para valorar en realidad este modo de tratamiento,

Existen informes de que la tecnologia laser fue efectiva
en el tratamiento del linfangioma, sobre todo con el ser de
vaporizacion de di6xido de carbono.

El diagnostico sonografico prenatal de higromas quisti-
cos cervicales posteriores tiene implicaciones importantes
¥ya que esta lesién se asocia con otras anomalias congénitas,
en especial con anormalidades cromosémicas. "™ Conlleva
un alto indice de mortalidad, en particular con hidropesia y

~ linfedema. El diagnéstico prenatal ultrasonografico del hi-
- groma quistico fetal requiere una bisqueda cuidadosa para

excluir otras anomalias. Debe realizarse una amniocentesis
y analisis cromosémico con la asesoria genética y familiar
subsecuentes (capitulo 82).

Linfangioma intrabdominal

- Los linfangiomas quisticos y cavernosos intrabdominales
son raros. Casi siempre se encuentran de manera incidental
durante una intervencién .quirdrgica abdominal, a través de
una linfangiografia o'en una necropsia. A menudo es dificil
diferenciar las lesiones retroperitoneales de las mesentéri-
cas. Por lo general aparecen al principio de la lactancia; el
90% se detecta antes que el niiio cufnpla dos afios de edad.
1a mayoria de las veces los pacientes pediatricos estan asin-
tométicos, pero los linfangiomas pueden detectarse como
masas palpables, blandas Yy quisticas en el abdomen. '™

La masa en crecimiento puede provocar obstruccion jp.

testinal parcial y desplazamiento de los rifiones, uréteres y

plicaciones informadas incluyen hemorragia hacia e qui
después de un traumatismo, infeccién, perforacién, vo]
y rotura 7610+ . &

El ultrasonido y la tomografia computadorizada son las
mejores modalidades diagnésticas, % El mejor tratamientq
es la remocion qQuirirgica completa del linfangioma, sj es

Iste
vulo

completa, debe realizarse una remocién parcial; se extra
tanto tejido como sea posible sin sacrificar a Jas estructurag'
vitales. Los quistes sin posibilidad de reseccién se destap
o se les forma una marsupia hacia la cavidad peritoneal: Ej
paciente se trata con antibi6ticos Ppara prevenir la infeccign
Si el linfangioma no se extrae por completo se indica e] se
guimiento cuidadoso debido a la posibilidad de recurrenéi

Linfangiectasia
INTESTINAL

La linfangiectasia intestinal es un trastorno raro que $é°
caracteriza por la presencia de canales linfiticos dilatados
en todas las capas intestinales Y el mesenterio. Puede e
congénito o secundario a otros trastornos. 1% Casi siempre

dades incluyen linfopenia, funcion anormal de los neutr6fi
los con alteracién de la inmunidad celular, atrofia esplénica;
diarrea, esteatofrea, falta de Progreso y retraso en el crec
miento.'™ Las linfangiectasias intestinales pueden aparece
con dolor abdominal, nausea, vémito y convulsiones hipo-
calcémicas.  El diagnéstico puede sugerirse por los estudios °
radiologicos, pero se confirma por los hallazgos de la biop-
sia intestinal endoscépica. Las linfangiectasias intestinales
pueden asociarse con linfoma; a veces es necesario excluirlo
del diagnéstico diferencial. . e
El tratamiento principal de la linfangiectasia intestinal es
de apoyo, con correccién del desequilibrio hidroelectrolitico
y manejo dietético. Se recomienda una dieta baja en grasas €
hiperproteica, con complementos de triglicéridos de cadena
mediana para establecer un puente con los linfaticos intest
nales. Es raro que se indique la intervencién quinirgica. Los
intentos para realizar anastomosis linfovenosas han dado
pobres resultados. Se informé mejoria en un paciente que s
trat6 con tratamiento antiplasmina.'*? -

PULMONARES

La linfangiectasia pulmonar congénita es una anomali
rara que se manifiesta por dificultad respiratoria intratabl
en el recién nacido. Puede provenir de una displasia difusa;
de la red linfatica. Esta anomalia se caracteriza por dila
cién generalizada de los linfiticos pulmonares.'’® A
do, la linfangiectasia pulmonar se clasifica en tres gru
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Callao, 18 de Enero del 2005,

Senores..

CLINICA DE MAIS()]\T DIE SANTE.
Presepte.-

Aleneion,
Sr. Director General.
Dr. Gustavo Salinas. |
Referencia : DAO28S] 0

Ertimador Seinar.

ONgo en manifiesto ane

Por medio del presente e brindo un cordial saludo v 4 la ve.?.(?
a 08 Homiomenor hijo en la

usted mi mavor Yiewn H L d >
. Uited mi g“u z‘mg-\ct‘ l};é _Hgnrr'.l‘l‘x_QQShlr POr 1or diagnasticos orreci

Mi menor hijo Wenceslgo Alfonso Mendiola Gonzéles identificudo con ef numero de carné
de 1a referencia nucié ol 15/03/2004 en las instalaciones de ja clinica on Chorrillos.
fl

Posteriormente le deteefaron un Hidroma Quistico o Linlagioma ¢l cual fue diagnosticado
- por el Dr. Cesar Sumanipgo Campos (Cirujano Pedidtrico) el 16/11/2004. con la ayuda de fa

Fcografia realizada a mjmenor hijo.

Cabe sefialur que en didha consulty ¢l Dr. Cesar Samanicgo Campos me informa que cse
Hidroma Quistico debedia desaparecer con ¢l tiempo y que dnicamente hay guc llevarle un
control en refacion del fereeimiento del mismo. La mejor alternativa para controlar dicho
mal era toméandole sus tfspoctivas ecografias cada 06 meses.
En buscu- de otra opi ?ién profesional solicitamos una cita el dia 26/11/2004 con la
especialidad de Cirugiajde Cabeza y Cucllo con ¢l Dr. Allan Avello Perigallo, quien nos
informo que efectivamefite cra un Hidroma Quistico y que no iba a desaparecer como nos
hubia mencionado el Df. Samanicgo sino que tenfamos que esperar que el bebe tenga 08
afios de cdad aproximadamente a fin de poder operarlo y solucionar su problema.

No muy convencido po ambos diagndsticos totalmente diferentes cn relacion a la solucion -

del mal que aqueja mi pijo, nos dirigimos 4 las instalaciones del Hospital de) Nino (R :
757956) donde el Dr. [lfredo Broggi (Jete de la Unidad Medicu de Cirugia Cabeza y
Cucllo) nos indica que fi menot hijo debe ser inlervenido quirtirgicamente inmediatamente

antes de que ¢l Tumor e Agua se asiente en su organismo y sea mucho mas complicado

operarlo posteriormentd]
Fs inaceptable que ar
dingndsticos idénticos
fucra del manejo normse
situacion de mi hijo se

08 médicos de su clinica la cual usted representa me informen
ero con diferente solucidn las cuales estan totalmente erradas y
ya que si mi familia no s¢ apersona a dicho Hospital de) Estado la
iria agravindose cada dia mas,

Mi hijo necesita ser oferado inmediatamente ,
operacidn hasta el mesfde Mayo del presenie afio , por consiguiente la operacion debe
realizarse a In brevedy posible cn la clinica de dicho Hospital 1a cual se estima en un

monto de S/ 4,000 aprximadamente segin informacién_ proporcionada por la clinica del
Hospital det Nifio, ,

el Hospital tiene copadas las [echas de

i

! _

Por lo tanto le solicito jme pucdun olorgat una audiencia a la brevedad posible a fin de

poder llegar a una solu idn ya que no es dable que debido a que ustedes no cuenten con

especialistas en su clinipa para este tipo de enfermedades en ninos el perjudicado sea mi

“persona ya que siendo dliente de su clinica y teniendo mas de 03 afios de aportacion en su

‘ Programa ‘larjeta Doradp necesite contratar los servicios de otra clinica y desembolsar una
fuerte suma de dinero pira poder solucionar ¢l problema de salud de mi menor hijo.

Sin otro purticular y eigr

deciendo la atencién prestada a 1a presente quedo a la espera de
SUS comentarios,
AN

/ | co o Frceaecee
Atghtamend. o~ | ce I 7>
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Cullao, 18 de Enero del 2005,
Senores.,

CLINICA DE MAISO]\f DI SANTE,
Presente.-

Alencion,
Sr. Director General,
Dr. Gustavo Salinas.

Referencia : DA02851 ﬂ
Eatimador Seior.

{:;\trcénrgnc}i%gelwnres:;ntf e brinldo un cordial saludo v a la vez. pongo en manifiesio ame
Ufted mi ouu¥ mfé’é’r%“prx Hgnml:l‘eshlr POr 1o diagnasficos ofrecidos 1 mi moenor hijo en 1a

Mi menor hijo Wencesly

o Alfonso Mendiola Gonzales identificado con ef numero de carné
de 1a referencia nucié ol

15/03/2004 en las instalaciones de Ja clinica en Chorrillos.

Posteriormente le detecfaron un Hidroma Quistico o Linfagioma ¢l cual fue diagnosticado

por el Dr. Cesar Samanipgo Campos (Ciryjano Pedidtrico) el 16/11/2004. con la ayuda de la
Feografia realizada a m{ menor hijo.

Cabe sefialur que en digha consulta ol Dr. Cesar Samanicgo Campos me informa que cse
Hidroma Quistico debe fa desaparecer con cl tiempo y que dnicamente hay qgue llevarle un

conirol en relacion del precimiento del mismo. La mejor alternativa para controlar dicho
mal era tomandole sus téspoctivas ecografias cada 06 meses.

En busca- de otra opi jion profesional solicitamos una cita el dia 26/11/2004 con la
especialidad de Cirugiajde Cabeza y Cuello con el 1Dr. Allan Avello Perigallo, quien nos
informo que efectivamdite era un Hidroma Quistico y que no iba a desaparccer como nos
hubia mencionado el Df. Samunicgo sino que tenfamos que esperar que el bebe tenga 08
afios de cdad aproximadpmente a fin de poder operarlo y solucionar su problema.

No muy convencido po:

{ of ambos diugndsticos totulmente diferentes cn relacion a la solucion
del mal que aqueja mi

1]0, nos dirigimos a las instalaciones del Hospital del Nino (HC :

757956} donde el Dr. Alfredo Broggi (Jefe de la Unidad Medica de Cirugia Cabeza y

Cucllo) nos indica que fhi menor hijo debe ser intervenido quirdrgicamente inmediatamente
antes de que ¢l Tumor e Agua se asiente en su organismo y sea mucho mas complicado

operarlo posteriormento)

1

Fis inaceptable que atr
dingndsticos idénticos
(ucra del manejo norma
situacion de mi hijo se

08 médicos de su clinica la cual usted representa me informen
cro con diferente solucidn las cuales estan totalmente erradas y
ya que si mi familia no s¢ apersona a dicho Hospital del Estado la

“personu ya gue siendo ¢

iria agravandose cada dia mas.

PAG. Ot

Mi hijo necesita ser oferado inmediatamente
operacion hasta ¢l mes|de Mayo del presente
realizarse a Tn brevedy posible ¢n la clinica d
monto dc S/ 4,000 aprpximadam
Hospital del Nifo,

» el Tospital tiene copadas las fechas de
afio , por consiguiente (a operacion debe
¢ dicho Hospital 1a cual se estima en un

ente segin informacién, proporcionada por la clinica del
. A

Por Jo tanto le solicito fme puedan olorgat una audicncia a la brevedad posible a fin de
poder llegar a una solu lion ya que no cs dable quc debido a que ustedes no cuenten con
especialistas en su clinifa para este tipo de enfermedades en nifos ¢l perjudicado sea mi
liente de su clinica y teniendo mas de 03 afios de i?portacién en su
Programa "l'arjeta Dora B necesite contratar los servicios de otra clinica y desembiolsar una

fuerte suma de dinera pidra poder solucionar ¢l problema de salud de mi menor hijo.

3in otro particular y agr
SUS comentarios,
AN

- Ce. é" W/ﬂ)

sdeciendo la atencién prestada a la presente quedo a la espera de

Atc(inamcn} }.
' !

B i

4‘. ‘a, , :

Carne: DAO2Z8S101 |

: ¥ 1 . ":'; ' ' ’ 4 JJ%/
Woencéslao Mendiola &.| | fosr o e G

. 7 T -
INT: 25793506 ; NSRRI ik

P
| p s bio o
Telélona: 452-5092 | ety

i . /, / “
Nextel © ORTA-IRAG . 2



o,

e

v

s

v

s

sravems

[

P




j—

(E

]

T

PROGRAMA “HOY CON HILDEBRANT”
FECHA: 15/06/2005

TRANSCRIPCION DE DENUNCIA
REPORTERA:

El pequefio Wenceslao Mendiola, fue operado hace cuatro meses de Linfagioma
Quistico. ¢qué es un Linfagioma Quistico?

Es un tumor benigno que aparece un 75% en el cuello y un 25% en la axila.
Wenceslao (su padre) y Jennifer ( su madre) estan muy preocupados, porque
cuando se dieron cuenta que el Pequefio tenia un tumor en el cuello,

~acudieron a las Clinicas Maison de Santé porque elios tenfan esto que

tengo en mis manos, que es la famosa tarjeta dorada. Con esto uno puede
acceder a las consultas y veces a las medicinas son gratis y las

operaciones también, en caso que trate una enfermedad pre-existente. La

Junta de Médicos evaliian , pero hay muchos beneficios que uno supuestamente
puede obtener en la Clinica Maison de Santé. Pues ellos no. Ellos nos van a
contar por qué.

¢ Qué fue lo que exactamente paso, Ves que Ta hijo tiene un tumor lo llevas a
la Clinica Maison de Santé y qué te dicen?

PADRE

En primer lugar, el Cirujano Pediatrico el Dr. Samaniego me indica que ese
tumor iba a desaparecer con el tiempo, que espere y si no estaba de acuerdo
con su opinién que vaya a consultar con el especialista de cabeza y cuello,

el Dr. Abelo, que me dijo que ese Linfagioma no desapareceria y que debia
de operarlo a los 8 afios.

REPORTERA
Tenemos fotos de Pequefio Wenceslao.
¢Qué haces? ;escuchas una tercera opinién?

PADRE

Ante esta situacién de mi menor hijo fui a donde otros doctores. Fl Dr. Luis
Paredes me recomendd el Hospital del Nifio y llegue al Dr. Alfredo Broya,
especialista en cabeza y cuello, que me dijo que mi hijo necesitaba una
operacion al brevedad posible, una intervencién quirurgica.
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REPORTERA

Vamos a hablar con el Dr. Zapatear . En el caso de Pequefio Wenceslao ¢ por
qué se le tiene que operar con suma urgencia?

DR. ZAPATEAR.

Porque cuando existe este problema de los Vasos Linfaticos de
caracteristicas congénitas se acumula Linfa dentro de ello y comienza a
crecer y al crecer esto va a producir trastornos en la deglucion,

trastomos en la respiracion, con presion en los Vasos Sanguineos, esto va
a provocar deformacion y trastomo funcional, para poder movilizar el
cuello, y siendo tan Pequefio el nifio puede ser un problema grande de
respiracion o de problemas vasculares. Esos casos crecen abruptamente o se

infectan son quirdrgicos técnicamente.

REPORTERA:
¢Al final donde lo operas?
PADRE:

En la Clinica de los Andes, con el Dr. Alfredo Roy y personal del Hospital
de Nifio.

REPORTERA:

¢Cudnto te costo la operacion?

PADRE:

Esa operacién me costo entre 6 mily 6 mil 500 soles al costo.
REPORTERA:

¢cuanto tiempo estuviste pagando a la tarjeta dorada?
PADRE:

Mi afiliacion es desde el 16 de febrero del 2002 y estuve pagando hasta
noviembre del afio pasado

REPORTERA:

Esta historia es realmente increible . Antes de terminar quiero mostrarles
unos correos electronicos que Wenceslao estuvo mando a la Clinica y no
obtuvo respuesta ,despues le dijeron que los médicos no lo tenian que
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operar y esta era la Ultima respuesta. Imaginense que hubiese pasado si no
hubiese sido operado el Pequefio Wenceslao.



