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CASO CLINICO

Linfangioma retroperitoneal gigante.
Presentacion de un caso y revision de la
literatura

Retroperitoneal giant cystic lymphangioma. Case report and literature
review

Nashiely Gil-Rojas,' Margarita Fosado-Gayosso,' Maria Fatima Higuera-de la Tijera,? Javier Pérez-Pineda,?
Jestus Aguirre-Garcia,® Eduardo Pérez-Torres.*

Resumen

Los linfangiomas mesentéricos son tumores benignos cuya etiopatogenia es poco clara. La lo-
calizacién intraabdominal es infrecuente, y la ubicacién retropritoneal es aiin mds rara. Gene-
ralmente son descubiertos cuando se realizan estudios por otra enfermedad no relacionada. El
diagnéstico se realiza con estudios de imagen y examen anatomopatologico. El tratamiento
consiste en la exéresis quirtrgica completa. Se presenta el caso de un paciente con linfagioma
retroperitoneal gigante, el cual fue inicialmente enviado a nuestro Servicio, por sospecha de
ascitis de etiologia por determinar.
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Abstract

Mesenteric lymphangiomas are benign tumors which etiology remains poorly understood. Intraabdominal
location is rare, but retroperitoneal one is even more uncommon. In general are discovered incidentally. Diag-
nosis is made with radiographic studies and histological examination. The surgical resection appears to be the
treatment of choice. We present the case of a young man with a giant retroperitoneal cystic lymphangioma
who was sent to our service for study of ascites.
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Introduccion

Los linfangiomas son tumores benignos raros.! La va-
riedad quistica, también llamada higroma quistico,’
ocurre principalmente en la infancia, reportindo-
se hasta el 90% de ellos en menores de tres afios de
edad, la distribucién por género es similar.? Los sitios
mas frecuentes donde se localizan son cabeza, cuello
y region axilar, siendo la localizacién intraabdominal
muy rara y representa tan solo el 5% del total de los
linfangiomas,* de estos ultimos, el 60% se ubican en
mesenterio del intestino delgado.*El origen a partir del
retroperitoneo representa menos del 1% de los casos.”

Este tipo de tumores son hamartomas' que se
originan a partir de malformaciones del tejido linfa-
tico durante el desarrollo embrionario, que derivan
en linfangiectasia secundaria a la falta de comuni-
cacion normal entre los vasos linfaticos, los cuales
terminan en fondos de saco, y se dilatan lentamente
hasta formar un quiste.>* También se ha propuesto
que factores como el trauma, la obstruccién linfatica,
procesos inflamatorios, cirugia o radioterapia pueden
condicionar formacion de este tipo de tumores.>

Histologicamente, los linfangiomas se clasifican
en tres tipos: capilar simple, quisticos y cavernosos.>
El tipo quistico se considera dentro de la clasificacion
de los quistes mesentéricos con revestimiento de tipo
endotelial, y en su pared contiene tejido linfoide, espa-
cios linfiticos pequenos, musculo liso y células
espumosas.

Ademads mediante inmunohistoquimica, las cé-
lulas endoteliales del linfangioma son positivas para
factor VIII o anti-CD31.+>

Presentacion del caso

Masculino de 18 anos de edad, sin antecedentes de
importancia. Referido a la consulta de Gastroentero-
logia por sospecha de ascitis de origen a determinar.
Inicid su padecimiento un aflo previo a su ingreso
con aumento del perimetro abdominal progresivo,
sin acompanarse de otra sintomatologia. En la ex-
ploracidn fisica presentaba abdomen globoso, a la per-
cusién timpanismo en hipocondrio izquierdo, resto
de abdomen mate. Se realizaron biometria hemati-
ca, quimica sanguinea, electrolitos séricos, pruebas
de funcién hepdtica y tiempos de coagulacion, en-
contrandose dentro de parimetros normales. En el
ultrasonido (USG) abdominal se observé coleccion
de patréon heterogéneo desde region infrahepdtica
hasta pélvica, la cual desplaza todos los 6rganos del
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abdomen y pelvis, contenida en una pared (Figura
1). Se tomd muestra de liquido para estudio, repor-
taindose en el citologico y citoquimico sedimento
nulo, aspecto transparente, color amarillo, coagula-
bilidad nulo, 28 células, calcio 8.8 mg/dL, Na 141
mmol/L, K 4 mmol/L, FA 2 mmol/L, DHL 51 UI/L,
glucosa 102 mg/dL, Cl 105 mmol/L, microproteinas
totales 4302 mg/dL. El estudio citopatologico repor-
td6 fondo proteindceo con numerosos macrofagos,
escasos linfocitos y no se observaron células meso-
teliales, datos compatibles con lesién quistica. En la
tomografia computada (TC) de abdomen se obser-
varon 6rganos intraabdominales desplazados hacia el
abdomen superior por imagen hipodensa en rango
liquido, de morfologia ovoidea con dimensiones de
36 x 36 x 24 cm y volumen aproximado de 16 L, que
abarcaba desde hueco pélvico entre la vejiga y el recto
hasta el hipocondrio derecho, izquierdo y epigastrio,
datos compatibles con quiste intraabdominal (Figura
2). Se realiz6 laparotomia exploradora encontrando
quiste de retroperitoneo con dimensiones similares a
las reportadas en la TC, con gran cantidad de liquido
cetrino en su interior (Figura 3), se realizd exéresis
del mismo. Se envio pieza quirtirgica al Servicio de
Patologia, y se reporté lesion de mesenterio que mi-
di6 30 x 25 x 1 cm de apariencia quistica, al corte
multiquistica con salida de liquido mucinoso, con
revestimiento liso. Microscopicamente, se eviden-
c16 pared formada por tejido fibroso con numerosos
vasos linfaticos de distinto tamano, distribuidos irre-
gularmente y mezclados con acimulos de linfocitos
(Figura 4). Se reporté como diagnoéstico final lin-
fangioma quistico. La evolucién del paciente fue sa-
tisfactoria, a cuatro anos del posoperatorio la misma
ha sido buena.

Discusion

Los linfangiomas mesentéricos benignos son quistes
intraabdominales raros, que se presentan en 1 de 100
000 a 1 en 250 000 de las admisiones hospitalarias.®
Los linfangiomas son hamartomas congénitos del
sistema linfdtico. Su etiopatogenia sigue siendo poco
clara. Se consideran lesiones sin potencial maligno,
sin embargo, suelen progresar, recidivar o presentar
complicaciones como infeccién,! obstruccion intesti-
nal con necrosis, hemorragia intracavitaria o intraab-
dominal y gangrena intestinal secundaria a volvulus o
infarto.” La localizacién intraabdominal es muy rara,
representa tan solo el 5% a 99% del total de los linfan-
giomas.>? Dentro del abdomen el sitio mas comun es
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Figura 1. Ultrasonido abdominal. Se observa la colecciéon liquida deli-

mitada por una pared.

Figura 3. Hallazgos durante la laparotomia.

el mesenterio del intestino delgado en el 60% de los
casos,! seguidos por el omento, mesocolon y retrope-
ritoneo.*®

Clinicamente, los linfangiomas intraabdomina-
les pueden ser asintomdticos y ser descubiertos inci-
dentalmente durante el examen de una enfermedad
no relacionada, o presentarse con incremento del pe-
rimetro abdominal, sensacién de plenitud y dolor ab-
dominal vago, que puede ser cronico o agudo debido
a torsion o hemorragia dentro del quiste, compresion
de estructuras adyacentes, ruptura traumadtica u obs-
truccion intestinal. Los quistes también pueden com-
prometer a las visceras vecinas y producir disfuncién
organica. Todos estos resultan en abdomen agudo,
que requiere laparotomia de urgencia.>*”
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Figura 2. Tomografia computada de abdomen, se observa el desplaza-

miento de las estructuras intraabdominales por el linfangioma.

Figura 4. Histologicamente se observan numerosos vasos linfiticos y
acumulos de linfocitos (H&E 40x).

Por lo general se tratan de lesiones quisticas, mul-
tiloculares, con contenido claro, quiloso o hemorra-
gico, pueden presentarse de manera tinica, como en el
presente caso, o multiple.*

El diagnéstico se realiza mediante estudios de
imagen, las técnicas de eleccion son el USG, la reso-
nancia magnética (RM) o la TC,? ésta tltima utiliza-
da en nuestro paciente. El USG permite diferenciar
la naturaleza de la lesion. La TC y la RM propor-
cionan informacidn acerca del tamano, la extension
y la relacién de la misma con estructuras vecinas. El
diagndstico definitivo se hace por examen anatomo-
patologico.*¢7

Histologicamente, el linfangioma quistico con-
siste en espacios linfiticos de varios tamanos que



contienen liquido seroso, quiloso, sanguineo o puru-
lento, pero no tienen conexién con linfiticos normales
adyacentes.>

El diagnostico diferencial se debe realizar con pa-
tologias malignas del retroperitoneo, tales como los tu-
mores quisticos pancreaticos, las metdstasis gangliona-
res retroperitoneales y los sarcomas retroperitoneales,
al igual que causas benignas como los hematomas, lin-
foceles secundarios a cirugias previas o abscesos en este
nivel.'® En paises subdesarrollados se debera excluir
ascitis multilocular secundaria a tuberculosis, debido a
la alta prevalencia de esta entidad.*

El tratamiento de eleccién es la exéresis qui-
rurgica completa,*® llevada a cabo en nuestro caso,
para prevenir complicaciones y reducir al minimo
el riesgo de recurrencia.>’ Ocasionalmente hay in-
vasion a estructuras intraabdominales y se puede re-
querir la reseccién de estructuras adyacentes como
intestino, bazo o pancreas. La invasion a estructuras
vitales puede hacer peligrosa o ain imposible la re-
seccidn completa del quiste.®” Existen manejos al-
ternativos como la escleroterapia con dicloxacilina,
solucidn alcohdlica de Zein, entre otras. Reciente-
mente se han descrito casos de tratamiento quirur-
gico por via laparoscopica.?
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Conclusiones

Los linfangiomas retroperitoneales son lesiones poco
frecuentes, que cuando son de gran tamano, pueden
confundirse clinicamente con ascitis. Esta patologia
aunque infrecuente, debe ser considerada dentro de
los diagnosticos diferenciales de otras lesiones quis-
ticas intraabdominales y retroperitoneales, asi como
de ascitis.
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