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Linfangioma RESUMEN

Linfangioma quistico En este articulo se describe el raro caso de una nifia de 7 afios de edad en quien se

realizé un diagnéstico histopatoldgico final de linfangioma quistico en el intestino delgado.
Los linfangiomas son lesiones benignas de origen vascular que muestran diferenciacion
linfatica y pueden ocurrir en muchas regiones anatéomicas, pero los del tubo digestivo son
poco frecuentes. Dada la localizacién atipica y los hallazgos radiolégicos, se ilustra este
caso documentado, seguido por una revision de la literatura.

Linfangioma quistico abdominal
Higroma quistico
Intestino delgado
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Lymphangioma SUMMARY

In this article, we report a rare case of a 7-year old female patient with a final
histopathological diagnosis of cystic lymphangioma in the small intestine. Lymphangiomas
are benign lesions of a vascular origin that show lymphatic differentiation. They may occur in
many anatomic regions, but the gastrointestinal tract ymphangioma is a very rare entity. Due
to this uncommon location and radiologic findings, we report this case, which documented
in our institution, followed by a review of the literature.
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Introduccién

Los linfangiomas constituyen un grupo heterogéneo
y poco frecuente de tumores benignos que se caracterizan
por malformaciones vasculares de los vasos linfaticos
con dilataciones quisticas de estos (1,2). Representan
el 6% de los tumores benignos (2) y se ha descrito una
transformacion maligna a un sarcoma de bajo grado, lo
cual es atin mas raro (3). Su presentacion es mas frecuente
en la poblacion pediatrica, en la cual hasta el 90 % ocu-
rren antes de los 3 afios de edad; sin embargo, existe un
amplio rango de edad, por lo cual su comportamiento es
impredecible. La prevalencia es igual en ambos sexos,
aunque la relacion puede cambiar en adultos y ser 3:2
para hombres y mujeres, respectivamente (4).

Las localizaciones anatomicas mas frecuentes in-
cluyen el cuello (95 %) y la region axilar. La aparicion
de linfangiomas en el mesenterio, el retroperitoneo,
las visceras abdominales, el pulmoén y el mediastino
solo llegan a conformar el 5 % de su presentacion (5,6).

La etiologia del linfangioma abdominal es desco-
nocida. La teoria mas aceptada es la congénita, segiin
la cual se puede presentarse como consecuencia de una
anomalia del desarrollo, en el que los vasos linfaticos
del mesenterio no logran establecer comunicacion con el
sistema linfatico central (2,7). También se han propuesto
la obstruccion linfética, la alteracion en la permeabilidad
endotelial, la inflamacion, la ausencia congénita de linfa-
ticos y el envejecimiento de la pared del intestino como
causas del desarrollo de linfangiomas intestinales (2).

El cuadro clinico de los linfangiomas abdominales
varia desde asintomaticos con aumento del perimetro
abdominal —pues, de hecho, la mayoria son masas descu-
biertas incidentalmente— hasta sintomas secundarios a la
compresion por el efecto de masa que estos pueden llegar a
ejercer. También se ha informado la presencia de sangrado,
debido a torsion o erosion del quiste (2,5). Presentamos
entonces el caso de un linfangioma quistico localizado en
el intestino delgado en una paciente de 7 aflos de edad.



Descripcion del caso

El caso se trata de una nifia de 7 afos de edad, quien ingreso6 a
nuestra institucion por un cuadro clinico de cinco dias de evolucion,
consistente en dolor abdominal de predominio en el mesogastrio,
asociado a nauseas, emesis de contenido alimentario y ausencia de
deposiciones. No tenia antecedentes personales relevantes para el
cuadro clinico.

En el examen fisico se encontr6 el abdomen globoso a la inspeccion
y distendido; ademas, se palpaba una masa localizada en el mesogastrio
y en el hipogastrio, con ruidos intestinales presentes a la auscultacion.

Debido al cuadro clinico, a la paciente se le realizé una escano-
grafia de abdomen con medio de contraste oral y endovenoso. De esta
manera, se observo localizada en el hemiabdomen derecho y en la
entrada pélvica una gran masa quistica de paredes delgadas con esca-
sos tabiques en su interior que realzaban con el medio de contraste,
con unas dimensiones aproximadas de 170 x 82 x 110 mm. Esta masa
desplazaba y comprimia el estomago, el hemicolon derecho, el duodeno
y el ileon proximal. No se encontraron dilataciones anormales de asas
intestinales y se identifico escasa cantidad de liquido libre en la cavidad
peritoneal (figuras 1, 2 y 3).

La paciente fue llevada a laparotomia, donde se hallo6 una masa
quistica adherida a la cara mesentérica de la pared de un asa intestinal
delgada distal, con contenido hematico en su interior y que afectaba una
porcion intestinal de 8 cm. Se le practico una reseccion quirtirgica de
la masa intestinal y segmentaria del intestino delgado con anastomosis
término-terminal y una apendicectomia.

Se enviaron muestras al servicio de patologia, donde describieron
un espécimen compuesto por 10 cm de intestino delgado con una masa
quistica previamente incidida de 6 cm de diametro, localizada en el
borde mesentérico, conformada por paredes delgadas, finamente vascu-
larizada y con una pared de 0,1 cm de espesor, dependiente de la pared
intestinal. El estudio microscopico evidencid un linfangioma quistico,
que se originaba de la capa muscular intestinal, de paredes delgadas y
revestido por una capa simple de células endoteliales planas (figura 4).

Discusion

El linfangioma es una verdadera neoplasia benigna del sistema lin-
fatico que representa el 6 % de los tumores benignos, y aunque es muy
rara su malignizacion, esta se puede presentar en algunos casos (1,3).
Laincidencia del linfangioma es de 1/160.000 personas y corresponden
al 7% de las lesiones quisticas abdominales (4).

En la poblacion pediatrica, el linfangioma quistico abdominal es
mas frecuente, y la prevalencia es la misma tanto en hombres como
en mujeres. En los adultos, el linfangioma quistico abdominal es mas
frecuente en los hombres (4).

Los linfangiomas ocurren en muchas localizaciones anatémicas
y pueden tener presentacion clinica pediatrica o presentacion clinica
adulta, y dado que surgen para un amplio rango de edad y en muchos
sitios, se asocian con un gran espectro de manifestaciones clinicas y
radiologicas (5,7).

La mayoria (95 %) ocurren en el cuello y en la region axilar, y el 5%
restante tiene lugar en el mesenterio, el retroperitoneo, las visceras ab-
dominales, el pulmén y el mediastino (5,6). Especificamente en cuanto
a la localizacion del linfangioma abdominal, el lugar de presentacion
mas comun en la edad pediatrica es el mesenterio, que representa un
45% de los casos; seguido por la localizacion en epiplon, mesocolon
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y retroperitoneo (1). En la edad adulta su presentacion mas comun es
en el retroperitoneo (2).

Estos tumores, en general, se atribuyen a una malformacion y a una
proliferacion linfatica en el desarrollo embrionario; por ello son mas
frecuentes en los niflos. Sin embargo, cuando aparecen en pacientes
previamente sanos, estos se pueden explicar por obstruccion linfatica
en procesos inflamatorios, cirugias, radioterapia o trauma (1).

Se han propuesto varias teorias respecto al desarrollo del linfan-
gioma abdominal, y dentro de estas la mas aceptada es la congénita,
secundaria a que los vasos linfaticos del mesenterio no logran establecer
comunicacion con el sistema linfatico central (2,7). También se han
propuesto la obstruccion linfatica, la alteracion en la permeabilidad
endotelial, la inflamacion, la ausencia congénita de linfaticos y el
envejecimiento de la pared del intestino como causas del desarrollo
de linfangiomas intestinales (5).

Los linfangiomas son masas quisticas de numero y tamaifio varia-
bles con rangos de tamaiio entre los 5 y los 20 cm, formadas por un
conglomerado de vasos linfaticos y malformaciones ganglionares y
hemangiomatosas (6). Poseen una pared delgada con una superficie
externa lisa que puede tener una tonalidad gris, rosada o amarilla.

Figura 1. Cortes axiales de escanografia de abdomen con medio de contraste que muestra
una gran masa hipodensa, homogénea, bien delimitada, de paredes lisas (flechas blancas)
v con algunos tabiques que realzan con el medio de contraste (flecha negra). Se localiza
en el hemiabdomen derecho y ello desplaza y comprime las asas intestinales y del l6bulo
derecho del higado.
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Figura 3. Cortes coronales de escanografia de abdomen
con medio de contraste, donde se observa la masa lobulada,
homogénea, de paredes lisas, con densidad de liquido
(flechas blancas) y con algunos tabiques que realzan tras la
administracion de medio de contraste (flechas negras). Ocupa el
hemiabdomen derecho y se extiende desde la region subhepdtica
hasta la pelvis. Dicha masa presenta un adecuado plano de
clivaje con las estructuras adyacentes a las cuales desplaza y
comprime. Hay escasa cantidad de liquido libre intraperitoneal
en la fosa iliaca derecha.

En los cortes varian en apariencia y pueden contener grandes quistes ma-
croscopicos interconectados (usualmente referidos como higromas quisticos o
linfangiomas quisticos) o quistes microscopicos (linfangioma cavernoso). Su
contenido puede ser quiloso, seroso, hemorragico o mixto (5,6). Los espacios
quisticos dilatados estan recubiertos por células endoteliales y llenos de liquido
proteinaceo eosinofilico. El estroma de soporte esta compuesto de colageno
y puede contener linfocitos y agregados linfoides (5).

Generalmente, los linfangiomas quisticos abdominales tienen un creci-
miento lento y la mayoria de los casos constituyen hallazgos incidentales de
endoscopias o de distintos estudios radiologicos hechos por otras razones. Los
linfangiomas abdominales sintomaticos se pueden manifestar con sintomas
inespecificos como distension, dolor abdominal, nauseas, vomito, o tener
una presentacion de abdomen agudo y obstruccion intestinal, ya sea parcial
o completa, la cual puede resultar por compresion extrinseca, traccion del
mesenterio o volvulos (7).

Enmuchos casos, el tumor es descubierto por manifestaciones secundarias
a complicaciones. Por ejemplo, pielonefritis ¢ hidronefrosis, por obstruccion
ureteral; ictericia y anemia, como consecuencia de hemorragia intratumoral,
y hemoperitoneo, secundario a ruptura del tumor (2,6,8). Los linfangiomas
pueden también llegar a ser causa de muerte, aunque con indices muy bajos de
mortalidad, por sobreinfeccion, por su gran tamafio y su localizacion critica (4).

Se ha descrito la linfangiomatosis, una rara enfermedad definida como
la proliferacion linfatica multifocal que tipicamente se presenta durante la
infancia y afecta multiples 6rganos parenquimatosos, incluidos pulmon,
higado, bazo, hueso y piel (5).
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Figura 2. Cortes axiales de escanografia de
abdomen con medio de contraste en los cuales
se identifica la gran masa de caracteristicas
quisticas que se extiende hasta la pelvis y
desplaza las estructuras vecinas (flechas
blancas).

Wegner, en 1887, clasifico los linfangiomas en tres tipos: a) simples,
formados por vasos de pequefio calibre y de localizacion en la piel;
b) cavernosos, vasos grandes que forman canales linfaticos de mayor
tamaflo, y ¢) quisticos, grandes espacios rodeados por colageno. Solo los
cavernosos y los quisticos son intrabdominales (9).

En imagenes existen algunas caracteristicas que nos llevan a pensar
en el linfangioma como primera posibilidad diagnostica. En radiografias
simples, el hallazgo mas frecuente es inespecifico, y corresponde a la
dilatacion de asas delgadas, con niveles hidroaéreos escalonados, suges-
tivos de obstruccion intestinal, ocasionada por una compresion extrinseca
de la luz. En una ecografia es tipica la visualizacion de una masa de
caracteristicas quisticas, predominantemente anecoica, bien delimitada,
de paredes casi imperceptibles, contorno lobulado, refuerzo actstico
posterior, que puede presentar tabiques y que puede tener en su interior
algunos ecos por aumento en la viscosidad del liquido pero sin calcifi-
caciones. En escanografia, los linfangiomas se pueden visualizar como
masas multiloculadas, bien delimitadas, de pared lisa, con coeficientes de
atenuacion de liquido y que realzan ligeramente en la periferia después de
lainyeccion del medio de contraste. Este examen precisa su localizacion y
establece su relacion con los 6rganos adyacentes. En ocasiones, y cuando
se sospecha origen intestinal de la masa, se puede realizar un protocolo
que permita la opacificacion de la luz de las asas intestinales delgadas con
un medio de contraste negativo, y de esta forma establecer la relacion del
quiste con las paredes del intestino. Sin embargo, cuando la masa es de
gran tamaio, puede ser imposible establecer su origen por este método.
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Figura 4. (a 'y b) Relacion de pared
intestinal y quiste, que se origina
en la capa muscular de la pared
intestinal (H&E 4x). (c y d) Pared
del linfangioma, donde se reconoce
serosa intestinal, capa musculary luz
de quiste. (H&E 4x y 10x).

En resonancia magnética, la masa tiene un comportamiento
predominantemente de liquido (de baja intensidad en las secuencias
potenciadas en T1 y de alta intensidad en las secuencias potenciadas
en T2). En algunas ocasiones, la lesion puede aparecer de intensidad
media o ligeramente de alta intensidad en las secuencias potenciadas
en T1, cuando el contenido del quiste tiene una alta concentracion de
proteinas. De igual forma, en algunas lesiones pueden tener una sefial
heterogénea en las secuencias potenciadas en T1 y T2, cuando se
acompaiia de zonas de hemorragia (4-6,10). La resonancia magnética
parece ser mas sensible que la escanografia en la identificacion de
tabiques, los cuales pueden mostrar un ligero realce con el gadolinio
y son caracteristicamente de baja intensidad en las secuencias con
informacién en T2 (11).

Los diagndsticos diferenciales que debemos considerar cuando se
esta frente a una masa de estas caracteristicas son:

» Hemangiomas: generalmente afectan a pacientes menores de
un afio. En ultrasonido son ecogénicos, pueden mostrar flujo
en el examen Doppler color y escanograficamente muestran
un realce de moderado a intenso (12).

* Mesoteliomas quisticos: de comportamiento benigno, mas
frecuentes en mujeres de edad media; en su mayoria unilocu-
lares, y cuando tienen gran tamafio pueden ser indistinguibles
imagenoldgicamente del linfagioma. Sin embargo, una loca-
lizacién en el borde antimesentérico y unos angulos obtusos
respecto al asa intestinal de origen favorecen el diagnostico
de linfangioma intestinal (11,13).

» Seudoquiste pancreatico: generalmente uniloculares, de pa-
redes delgadas o gruesas que se pueden calcificar. A menudo
se acompafian de elevacion de la amilasa, asi como de signos
clinicos y radioldgicos de pancreatitis (11,14,15).
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» Tumores quisticos pancreaticos: prevalentes en adultos. El
cistadenoma seroso, generalmente, es multilocular. E1 66 %
calcifica sus paredes; ademas, es posible que tenga una ci-
catriz central en forma de estrella que puede calcificarse. El
cistadenocarcinoma se caracteriza por sus paredes gruesas
y calcificadas, excrecencias papilares, invasion de tejidos y
capacidad de metastatizar (11).

* Teratoma quistico benigno: con mayor prevalencia desde la
infancia hasta la pubertad, la presencia de densidades de grasa
y calcio en tomografia o resonancia son diagnosticas (9).

* Quistes de duplicacion intestinal: la mayoria de aparicion
durante el primer aflo de vida. En su mayoria se ubican en el
ileon terminal. En ecografia el signo de la doble pared anillo
ecogénico interno (mucosa) rodeado por un anillo hipoecoico
(musculo en la pared) puede ser de gran utilidad (15).

La mayoria de linfangiomas requieren manejo quirargico, sobre
todo aquellos localizados en la cabeza y el cuello, por factores estéti-
cos; entre tanto, los abdominales, por riesgo de obstruccion, y dado su
gran tamafio, también son llevados a cirugia. Existe una probabilidad
de recidiva que varia entre el 10 y el 15 %, aproximadamente (2,16).

Conclusién

En la valoracion de una masa quistica en el abdomen se debe te-
ner en cuenta el linfangioma dentro de los diagndsticos diferenciales
por imagenes. Estas masas, a pesar de constituir una lesién tumoral
benigna poco frecuente en esta localizacion, pueden llegar a producir
un cuadro de abdomen agudo con un desenlace fatal, si no se realiza un
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tratamiento oportuno y adecuado. Las diferentes modalidades de ima-
genes diagnoésticas nos aportan informacion suficiente para caracterizar
un linfangioma, e informacion relevante respecto a la evaluacion de la
extension de la lesion, asi como datos que permiten el planeamiento
quirtrgico y la estimacion del pronoéstico. Finalmente, de este caso
reafirmamos que el conocimiento de las caracteristicas epidemiolégicas,
clinicas, imagenologicas y patologicas es 1til en el abordaje de masas
quisticas abdominales en la poblacion pediatrica y adulta.
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