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Introduccion

A pesar de lo que sugiere su nombre, los

Resumen

Los linfangiomas son malformaciones vasculares linfiticas de etiologia no completa-
mente precisada, que se manifiestan principalmente en edad pediatrica. Su localizacién
mds frecuente es en cabeza y cuello, donde pueden potencialmente generar compro-
miso de via aérea. En el diagndstico, la sospecha clinica juega un rol fundamental y
debe ser considerado dentro del diagndstico diferencial de masa cervical. Para el estudio
resulta util la ecografia como enfrentamiento inicial, y la resonancia magnética debiese
ser de eleccién en estos casos. Actualmente, también es posible contar con diagndstico
antenatal debido a los avances imagenoldgicos en obstetricia. El manejo es controverti-
do y no existen protocolos terapéuticos mundialmente validados. Las opciones terapéu-
ticas incluyen el manejo quirdrgico, la administracién de agentes esclerosantes, terapia
sistémica o una combinacién de éstos. Debido a sus potenciales implicancias estéticas y
funcionales en el drea de cabeza y cuello, el otorrinolaringélogo debe estar familiarizado
con esta patologia, motivo por el cual presentamos este articulo de revision.

Palabras clave: linfangioma, malformacién linfatica, pedidtrico, masa cervical, otorri-
nolaringologia.

Abstract

Lymphangiomas are lymphatic vascular malformations of unclear etiology that generally
manifest in pedriatic-age patients. The most frequent localization is in the head and neck,
where they can potentially generate airway compromise. Clinical suspicion plays a funda-
mental role in its diagnosis, and should be considered in the differential diagnosis of pedia-
tric head and neck masses. Imaginologic investigations include the use of ultrasound as an
initial approach, with magnetic resonance imaging being the modality of choice. Currently,
it is also possible to establish an antenatal diagnosis due to imaging advances in obstetrics.
Treatment is challenging and there is still not a protocol that is universally accepted. Op-
tions include surgery, sclerotherapy, systemic agents, or a combination of the above. Due to
its potential esthetic and functional implications in the head and neck region, the otolaryn-
gologist must be aware of this pathology, reason for which we present this review.

Keywords: lymphangioma, lymphatic malformation, pediatric, cervical mass, otorhinola-

ringology.

por primera vez en 1828, y luego se adopto el
término “higroma quistico” para referirse a
estos, nombre que actualmente estd en desuso'.
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linfangiomas no son neoplasias, sino, que son
malformaciones linfaticas congénitas, por lo
que constituyen una patologia de presentacion
principalmente pedidtrica. Fueron descritos

Hoy en dia, el término aceptado es malformacién
linfatica y se considera dentro del grupo de las
malformaciones vasculares, sin embargo, en la li-
teratura antigua se encontrard como linfangioma.
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Etiologia

La etiologia de las malformaciones vas-
culares linfiticas (MVL) sigue siendo aun
controversial. Algunos autores sostienen que
podrian corresponder a un sobrecrecimiento
o expansion de tejido linfético normal'. Esto
se deberia a una regulacién autoparacrina o
paracrina errénea, con aumento de factores de
crecimiento linfangiogénicos especificos, como
VEGEF-C (factor de crecimiento endotelial vas-
cular C) y sus receptores, en contraste al tejido
adyacente sano®’. Otros autores los consideran
producto de amputaciones o secuestros del
sistema linfatico. Esto podria ocurrir durante
el desarrollo del saco linfético yugular o por
una alteracién en el drenaje del saco linfatico
yuguloaxilar a la vena yugular interna, con
una consecuente obstrucciéon congénita del
drenaje linfatico®.

Epidemiologia

La incidencia reportada en la literatura es
variable. Se describe entre 1 por 2.000 a 4.000
recién nacidos vivos, hasta 1,2 a 2,8 por 1.000
recién nacidos vivos"®. Pueden ubicarse en
cualquier sitio del cuerpo, sin embargo, su lo-
calizacién mds frecuente es en cabeza y cuello®.
En una serie de 145 pacientes con MVL infantil,
el 36,5% se localizaba en cabeza y cuello’ .La
localizacién en cabeza y cuello es variable,
comprometiendo con mayor frecuencia el
triangulo posterior del cuello (75%-80%). Sin
embargo, puede comprometer diversos sitios
anatomicos, entre ellos: glandula parétida,
labio, piso de boca, lengua, amigdalas, region
submandibular, y retroauricular®*'2. El grupo
menor a 3 anos abarca cerca del 47% del total
de las MVL pediétricas, luego su incidencia va
disminuyendo, hasta ser cercana al 3% después
delos 16 anos”* !, La literatura es contradicto-
ria en cuanto al compromiso por sexo. Algunos
textos plantean que no existe diferencia por
sexo’!!, mientras que en otros se menciona
que podria ser mdas frecuente en mujeres®.
En su contraparte, hay series con predominio
masculino’. Otras series no presentan los datos
analizados segin sexo”'". Las MVL pueden
ocurrir de manera aislada o bien en asociacién
con anomalias cromosémicas, tales como los
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sindromes de Turner y Noonan, ademads de las
trisomias 13 y 18514,

Histologia y anatomopatologia

Histopatoldgicamente existen diversos ti-
pos: capilar o simple, cavernoso y quistico. El
tipo mads frecuente es aquel de caracteristicas
quisticas. Estas formas pueden observarse en
un mismo corte histolégico, constituyendo
asi una MVL mixta. Algunos autores plantean
que el tipo capilar en realidad no existe””'?. Las
MVL del tipo quistico consisten en espacios
irregulares endoteliales llenos de liquido, que
puede ser sangre o linfa. Las paredes de los
quistes son delgadas, de tejido fibroconectivoy
revestidas por células endoteliales aplanadas”'>.
Tanto en los quisticos como en los cavernosos
existen fibras musculares lisas que pueden ser
focalmente muy prominentes. Es posible ob-
servar fendmenos de hemorragia y trombosis.
El5% se asocia a cambios degenerativos de tipo
mixoide, inflamatorio, hemorragico o isqué-
mico’. En cuanto al aspecto macroscépico, se
caracterizan por ser tumoraciones lobuladas
no encapsuladas, multiquisticas, con quistes de
tamano variable; entre 1 a 2 mm hasta 2 a 10
cm’. En base a sus caracteristicas morfoldgicas
se pueden clasificar en microquisticos y macro-
quisticos. Los primeros consisten en multiples
y pequenos quistes de didmetro menora 1 cm.
Los macroquisticos, por su parte, consisten
en un quiste dnico o multiples quistes, de
didmetro mayor a 1 cm'. En ocasiones puede
haber componentes micro y macroquisticos
en un mismo paciente. La presencia de canales
linféticos que penetran y disecan las estructuras
vecinas, le otorga la caracteristica de agresivi-
dad a esta patologia por invasién de estructuras
adyacentes. Este elemento se debe tener en
consideracién al momento de una eventual
intervencién quirtrgica’.

Diagndstico

Clinica

La manifestacion clinica mas frecuente es
un paciente pedidtrico con una masa tumoral
blanda, mal definida, fluctuante, que puede
alcanzar grandes tamafios, localizada habitual-
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mente en el tridangulo posterior del cuello”!*!1¢,
Otro hallazgo semiolégico que puede aportar
al diagndstico es que se translumina'’. Crecen
lentamente, pero pueden presentar un cambio
brusco de tamano relacionado a infecciones o
hemorragias dentro de los quistes”'®'*!¢, Otras
manifestaciones menos frecuentes, pero de
mayor gravedad, por compromiso de la via
aerodigestiva alta, incluyen: estridor, apnea,
cianosis, disnea y disfagia'®!*. De acuerdo al
tamano y localizaciéon pueden llegar a amena-
zar la vida del paciente por compromiso de la
via aérea. Algunos pacientes pueden incluso
requerir traqueostomia (TQT) dentro de las
primeras horas de vida, para establecer una
via aérea segura''!. Ademads de la afectacion
estética puede manifestarse con dificultades
para deglutir o fonar''.

Imagenes

La ecografia es una buena herramienta
como enfrentamiento inicial. El aspecto eco-
grafico consiste en una estructura multilocu-
lar, predominantemente quistica con septos
internos. Aquellos microquisticos adquieren
un aspecto hiperecogénico. La presencia de un
nivel entre dos liquidos de diferentes ecogeni-
cidades (nivel fluido-fluido) sugiere hemorra-
gia interna'>'. En el diagndstico diferencial
ecografico debe considerarse la posibilidad
de lipoma y quistes broncogénicos’. En la
tomografia computarizada (TC) se observan
como lesiones mal definidas, multilobuladas,
de baja densidad, habitualmente localizadas
en el triangulo posterior del cuello. Debido
a su naturaleza infiltrativa, no es infrecuente
que comprometa otros espacios del cuello'.
La resonancia magnética (RM) es la imagen
de elecciéon. Permite realizar una evaluacion
completa de la extensiéon de la lesion y de
cdémo se relaciona con los espacios profundos
del cuello y las estructuras vitales'>'®. Tanto
en la TC como en la RM, la intensidad de la
sefial dependerd de la cantidad de proteinas del
contenido de la lesién, asi como de la presencia
de procesos infecciosos o hemorragicos. Las
paredes del quiste y los septos realzan con con-
traste. Enla RM se describe caracteristicamente
como una senal hipointensa o intermedia en
T1 e hiperintensa en T2'>'*'%1° Dentro de
los diagnoésticos diferenciales debe incluirse
el teratoma (la presencia de calcificaciones

internas orienta a este diagnostico) y otras
malformaciones vasculares, que se pueden
distinguir ya que las MVL presentan niveles
fluido-fluido, ausencia de fenémenos de fle-
bitis y de refuerzo del contenido liquido'®. El
uso de imdgenes ha permitido el diagnéstico
antenatal de esta patologia, que cada vez estd
tomando mads relevancia. Es muy importante
determinar el tamanio de la lesién y monitori-
zarlo. Tanto la ecografia como la RM permiten
diferenciar el componente sélido o quistico de
una lesién'®*. Suele utilizarse la combinacién
de estas modalidades de imdgenes'**. En el
diagndstico antenatal de tumores cervicales, la
ecografia en dos dimensiones permite plantear
el diagndstico, que suele realizarse entre las
20 y 34 semanas de edad gestacional. Deter-
mina la presencia de tumoracién con posible
afectacion de la via aérea a través de signos
indirectos como polihidroamniosy protrusién
lingual, pero la verdadera extension de la masa
es dificil de estimar con esta modalidad'. Por
otro lado, el uso de ecografia permite buscar
hallazgos que orientan a la presencia de ano-
malias genéticas, como el sindrome de Turner
o trisomias'>'*#2!, El diagnéstico antenatal
debiese implicar que estos pacientes contintien
su gestacion en un centro de alta complejidad
con un equipo multidisciplinario capaz de
manejarlo.

Biopsia

La biopsia es necesaria cuando el diagndsti-
co por imdgenes no es claro o en casos en que
exista compromiso 6seo’. Ademas, permite la
confirmacién diagnéstica en aquellos casos que
son sometidos a intervenciones quirdrgicas”®.

Clasificaciones

En 1995, Serres y cols. publicaron una clasi-
ficacién para estas lesiones, en que se agrupan
segun si el compromiso es uni o bilateral y,
ademds, si su ubicacion es supra o infrahioidea
(Tabla 1)%.

Esta clasificacion se correlaciona de manera
estadisticamente significativa con la incidencia
de complicaciones, a medida que progresan
las etapas. Esto incluye: tasa de infecciones
preoperatorias, necesidad de intervencion de
via aérea (ya sea mediante intubacién orotra-
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queal 0 TQT), dificultades en la alimentacion,
secuelas y recurrencia'’. El uso de esta clasifi-
cacion es una herramienta simple para evaluar
el prondstico de pacientes con malformacio-
nes linféticas''. Clasificaciones mds recientes
incluyen la de la “International Society for the
Study of Vascular Anomalies”, publicada en
2014 y revisada en mayo de 2018. Segun ella,
las anomalias vasculares pueden ser tumorales
o malformaciones, estas tltimas pueden ser
simples, combinadas, de vasos mayores o aso-
ciadas a otras anomalias. Las malformaciones
linfiticas son catalogadas por esta sociedad
como malformaciones vasculares simples. Las
malformaciones linfaticas incluyen el listado de
patologias especificadas en la Tabla 2.

Tratamiento

La eleccién de la mejor modalidad de tra-
tamiento sigue siendo un tema controvertido
y desafiante. Si bien se han descrito diversos
protocolos de tratamiento, no se han realiza-
do, a nuestro entendimiento, ensayos clinicos
aleatorizados doble ciego. El conocimiento
y recomendaciones actuales se basan en la
publicacién de series de casos, sin constituir
evidencia tipo I y las revisiones sistematicas
incluyen trabajos retrospectivos. Los tnicos
ensayos clinicos aleatorizados utilizaron OK
432, que se discute mds adelante®.

Las herramientas terapéuticas disponibles
incluyen cirugia, tratamiento sistémico e in-
yeccién de agentes esclerosantes. Dentro de
éstos, se han descrito multiples en la literatu-
ra, como la bleomicina, tetraciclinas, etanol,
agentes hemostéticos-sellantes, doxicilina y
OK 432. Estas modalidades se pueden usar
ya sea en forma aislada o combinada'?->*>,
Otras alternativas de tratamiento, incluyen el
uso de ldser y ablacion por radiofrecuencia®. La
indicacién y tiempo de intervencién depende
de la edad del paciente, y tamafio y ubicacién
de la lesion®.

Cirugia

La remocién quirtrgica es compleja ya
que muchas veces no es posible la extraccién
completa. Esto se debe al compromiso de es-
tructuras nobles, dado por las caracteristicas
histolégicas previamente comentadas. Muchos
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Tabla 1. Clasificacion propuesta por Serres y cols.,

19952
Etapa Localizacion
I Unilateral, infrahioideo
I Unilateral, suprahioideo
Il Unilateral, suprahioideo e infrahioideo
% Bilateral, suprahioideo
\% Bilateral, suprahioideo e infrahioideo

Society for the Study of Vascular Anomalies"”,
adaptado®

Malformaciones vasculares simples, tipo
malformaciones linfaticas (ML)

ML comun (quistica)
- Macroquistica
- Microquistica
- Quistica mixta

Anomalia linfatica generalizada
- Linfangiomatosis kaposiforme

ML en enfermedad de Gorham-Stout

ML tipo canal

Anomalia linfatica progresiva “adquirida”
Linfedema primario

Otros

Tabla 2. Clasificacion propuesta por la “International

casos pueden requerir mas de una intervencién
quirdrgica'®!»»1424 La recurrencia puede al-
canzar hasta el 30%. La ubicacién orofacial de
la MVL, en comparacién a la cervical, presenta
significativamente mayor tasa de recurrencia®.
Las lesiones microquisticas focales, con limita-
da invasion a estructuras vecinas, suelen tener
mejor resultado con cirugia, al compararlo
con las macroquisticas**. Las complicaciones
en el intraoperatorio incluyen sangrado (que
incluso puede llevar al shock hipovolémico)
y perforacion faringea'. Las complicaciones
postoperatorias incluyen shock hipovolémico,
shock séptico, infecciones del sitio operatorio
secundario a la formacion de seromas o linfo-
celes y alteraciones de nervios craneanos (VII,
IX, X, XTI, XII)'*!1425 T a tasa de complicacio-
nes es variable segin la serie reportada, pero
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alcanzan hasta el 35%?2*. Dentro de las secuelas
a largo plazo destacan resultados estéticos
insatisfactorios, alteraciones de la deglucién,
masticacion y psicoldgicas''.

Tratamiento médico sistémico

El sirolimus es un inhibidor de mTOR
(mammalian target of rapamycin), cuya via
celular se ha asociado a linfangiogénesis en
estudios preclinicos”. Este medicamento se ha
usado recientemente para el manejo de malfor-
maciones vasculares en pacientes pedidtricos
y, especificamente, para malformaciones lin-
faticas de cabeza y cuello en nifios***". La dosis
no se especifica en todos los estudios, pero en
2016, el grupo de Triana y cols., utilizé una
dosis inicial de 0,8 mg/m?* cada 12 h, via oral,
con una duracién variable entre 1 a 51 meses,
con mediana de 8,5 meses. El rango terapéutico
aceptado fue entre 5 a 15 mg/mL, pero no fue
monitorizado en todos los pacientes. El ajuste
en la dosis durante el tratamiento fue en base
a la sintomatologia y efectos secundarios. En
trabajos retrospectivos ha mostrado ser util
en la reduccion del tamafio de las MVL, en
particular en MVL macroquisticas y pacientes
de menor edad, compromiso mucoso y casos
refractarios a terapias previas®**°. Dentro de los
efectos adversos se reportan: celulitis, estoma-
titis, acné, cefalea, nduseas, fatiga, alteraciones
de laboratorio como hipercolesterolemia, neu-
tropenia y elevacién de transaminasas. Estos
estdn relacionados a la dosis utilizada y son
transitorios®®*’. Una revision sistemdtica sobre
el uso de sirolimus para MVL fue publicada
en 2018%. Los estudios incluidos fueron todos
de cardcter retrospectivo, con un total de 71
pacientes, con remisién parcial en el 84,5%
de los pacientes. Solo en el 4% de los pacientes
progres6 la enfermedad pese al tratamiento?.
Este medicamento surge como una nueva
opcién en pacientes con MVL. Sin embargo,
faltan estudios de mejor calidad para definir
la dosis y tiempo de duracién del tratamiento.
Actualmente se estd desarrollando un ensayo
clinico aleatorizado, pero sus resultados finales
aun no han sido publicados (ClinicalTrials.gov
NCT00975819)*.

Escleroterapia
Como alternativa a la cirugia, por su
morbilidad y dificultad técnica, han surgido

multiples terapias esclerosantes, con resultados
variables en la literatura. Si bien ha ganado
popularidad para su uso en lesiones macro-
quisticas, su superioridad en comparacién
a la cirugia no ha sido demostrada**. Los
resultados de la terapia esclerosante varian
segun la localizacion y el tipo histolégico. Para
un resultado 6ptimo, es necesario extraer la
mayor cantidad de liquido de la lesién pre-
vio a la inyeccién, independiente del agente
utilizado. Posterior al procedimiento, se debe
comprimir el sitio intervenido, para asi maxi-
mizar el contacto con el agente esclerosante
y disminuir el riesgo de extravasaciéon®. En
nifios, usualmente se realiza bajo anestesia
general, pero también se describe su aplicaciéon
con anestesia local, habitualmente mediante
radiologia intervencional guiada por ecografia.
El seguimiento puede realizarse tanto clinica
como imagenoldgicamente®. Dentro de los
agentes mads utilizados se incluyen:

a) Doxiciclina

Es un antibidtico del grupo de las tetraci-
clinas, que se ha usado en MVL en diversas
ubicaciones anatémicas, incluida la region
cérvico-facial*. Se usa doxiciclina en solucién
de 10 mg/mL. La dosis maxima reportada es de
300 mg para menores de 12 meses y de 1.200
mg en mayores de 12 afios, con una dosis pro-
medio de 15,3 mg/kg*. Los efectos adversos
reportados son poco frecuentes e incluyen
lesiones ampulares en la piel y dolor severo,
complicaciones neuroldgicas tardias como
sindrome de Horner y paralisis facial. Com-
plicaciones mas severas inmediatas, son poco
frecuentes y en el subgrupo de recién nacidos.
Estas incluyen: anemia hemolitica, hipogli-
cemia, acidosis metabdlica e hipotensién®*.
Una revision sistemdtica sobre el uso de la
doxiciclina como escleroterapia en MVL de
cabeza y cuello en pacientes pediatricos fue pu-
blicada en 2015%. Se incluyeron cinco estudios
retrospectivos, con un total de 38 pacientes, de
lo cual se desprende que es una terapia efectiva
para el tratamiento de MVL de cabeza y cuello
en ninos, del tipo macroquisticas y mixtas, con
una tasa de éxito global de 84,2%%.

b) Bleomicina

Es un agente citotdxico que se ha usado en
MVL microquisticas o mixtas. En el trabajo
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de Chaudry y cols., de caracter retrospectivo,
se incluyeron 71 pacientes, la mayoria con
compromiso en cabeza y cuello, con respuesta
parcial en el 58% de los casos, completa en el
38%, sin casos de progresion. En este estudio
no se reportaron eventos adversos asociados™.
Sin embargo, se debe tener en consideracion la
posibilidad de toxicidad pulmonar. Es por esto,
que su administracion se debe acompanar de
evaluacion clinica, imagenoldgica y funcional
pulmonar?.

¢) OK 432 (picibanil)

Es un liofilizado de Streptococcus pyoge-
nes grupo A (B-hemolitico) incubado con
penicilina-G; la dosis habitual es de 0,2 mg.
El protocolo de tratamiento para esta pato-
logia fue establecido en un estudio japonés
con un tiempo entre inyecciones de 5 a 6
semanas®®. El procedimiento debe hacerse
de preferencia bajo anestesia general y visién
ecografica®®. Dentro de los 5 primeros dias
puede ocurrir un aumento del tamaifio de la
masa, asociado a fiebre y eritema. Al término
de 6 semanas los espacios se reducen por es-
clerosis®. La contraindicacion al tratamiento
es la alergia a la penicilina, debido al medio
de cultivo utilizado para su produccion®®.
Existen multiples series de casos en relacion
al manejo de MVL con Picibanil. En Chile,
existen datos publicados por Zavala y cols.
de una serie de 24 pacientes con una tasa de
éxito de 62,5% (resoluciéon completa) y 25%
de reduccién mayor al 50%, sin reportarse
complicaciones’. Rodriguez y cols., reporta-
ron una serie de 15 pacientes, describiendo
una reduccién del 100% en el 40% de los
casos, con un solo caso de recidiva. No se
reportaron complicaciones®. Esta terapia
es la tinica que cuenta con ensayos clinicos
aleatorizados. El 66%-68% de los pacientes
presentan una respuesta completa, siendo
mejor para casos macroquisticos***!. Dentro
de las complicaciones se han documentado:
fiebre, trombocitosis y anemia, que puede
incluso requerir transfusiéon sanguinea®.

EXIT (Ex-utero intrapartum therapy)

El procedimiento EXIT ha permitido me-
jorar el manejo inicial de aquellos pacientes
con tumoraciones cervicales de gran tamarno,
dentro de las cuales se encuentran las MVL.
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Esta técnica permite, en una cesdrea progra-
mada, asegurar la via aérea fetal mediante
intubacién, broncoscopia o TQT, mientras
la oxigenacién fetal se mantiene mediante la
circulacién placentaria. Para llevarla a cabo
se requiere de un equipo multidisciplinario
que trabaje en forma coordinada, compuesto
por al menos especialistas en: ginecologia,
otorrinolaringologia, cirugia infantil, aneste-
sia, neonatologia y enfermeras?»*#>**. En una
serie de 13 casos de MVL cervical (7 de ellos
con diagndstico antenatal), se realiz6 EXIT
logrando intubacién nasotraqueal con éxito en
4 pacientes, logrando una supervivencia inicial
de 100%. Cabe destacar que en todos los casos
realizaron previamente puncién guiada por
ecografia para evacuar los quistes mds accesi-
bles y facilitar el procedimiento. Sin embargo,
hay que tener en consideracién que pese a
lograr un control inicial de la via aérea de estos
pacientes, debido al tamano y naturaleza de la
lesién, a largo plazo pueden presentar otras
complicaciones. En esta serie, tres de los cuatro
pacientes fallecieron, dos por sangrado masivo
intralesional antes del primer mes de vida y el
ultimo a los 10 meses como consecuencia de
un shock séptico en el postoperatorio. Del total
de pacientes, cinco requirieron mds de una
intervencién quirdrgica dada la imposibilidad
de resecciéon completa en la primera cirugia.
Con seguimiento promedio de 6 anos, el 50%
no presentd complicaciones.

Seguimiento

Cologne disease score (CDS)

La escala de puntuacién CDS es util para
la evaluacién inicial de la respuesta a la te-
rapia, ademds de ser un buen indicador de
gravedad y morbilidad. La clasificacién de
los pacientes se basa en variables clinicas,
a diferencia de la clasificacién de Serres y
cols., mencionada previamente. Otorga un
puntaje de 0 a 10 en funcién de la estética,
disfagia, disfonia, disnea y progresiéon tumo-
ral. Pacientes con puntajes bajos tienen mala
respuesta a tratamiento y mayor posibilidad
de complicaciones y morbilidad. Permite,
ademds, la comparacidén estandarizada de los
resultados del tratamiento en el seguimiento
de los pacientes®.
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Conclusion

Las MVL deben ser consideradas dentro del
diagnéstico diferencial de las masas cervicales
en pediatria. Si bien la histologia es benigna,
su comportamiento clinico no lo es, pudiendo
comprometer la vida del paciente por afec-
tacién de la via aérea o por sangrado masivo
intralesional. Ademds, se asocia a secuelas
en el largo plazo a nivel estético, fonatorio y
deglutorio.

El diagndstico prenatal y el desarrollo de
la técnica EXIT permiten un manejo precoz.
Es necesario contar con imédgenes de apoyo en
el diagnoéstico. Existen multiples alternativas
terapéuticas, que incluyen principalmente
tratamientos locales mediante cirugia y/o
escleroterapia y, mds recientemente, también
terapia sistémica con sirolimus. El tratamiento
debiese ser individualizado, considerando el
compromiso funcional, asi como la laterali-
dad y relacién respecto al hioides. Debido a
su ubicacién y potenciales complicaciones, el
otorrinolaring6logo debe estar familiarizado
con esta patologia y conformar, junto con otras
especialidades, un equipo médico capaz de
brindar atencién de calidad a estos pacientes.
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