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CLINICAL CASE

Linfangioma abdominal. Caso clinico
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ABSTRACT

Abdominal lymphangioma

Abdominal lymphangioma is a rare benign congenital malformation of the mesenteric and/or retroperitoneal
lymphatics, more frequent in pediatrics. Objective: To report a case with unusual clinical presentation of
lymphangioma. Clinical Case: A two-year old boy previously health who presented with abdominal pain,
lipothymia, and generalized pallor ensuing an abdominal massage. Abnormal findings included an abdominal
mass and Ht of 17.3%. Sonogram showed a large retroperitoneal mass with anechogenic areas and vasculari-
zed septi. CT scans showed similar results. Surgical removal and biopsy confirmed the diagnosis. Discusion:
Abdominal lymphangioma is uncommon in children, presentation varies from asymptomatic to acute abdo-
men. Images are essential in diagnosis and pre-op studies.
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RESUMEN

El linfangioma abdominal es una patologia poco frecuente, benigna que corresponde a una malformacion
congénita del desarrollo linfatico mesentérico y/o retroperitoneal. Es mas frecuente en poblacion infantil.
Obijetivo: Reportar un caso con presentacion atipica de linfangioma. Caso clinico: Paciente de 2 afios varon,
previamente sano, que se presenta con dolor abdominal, luego lipotimia y palidez generalizada tras recibir
un masaje abdominal. Al examen fisico se encontré una masa abdominal, sin hepatomegalia, esplenomegalia
ni adenopatias palpables. Presentaba un hematocrito de 17,3%. La Ecografia mostré una gran masa retrope-
ritoneal con areas anecogeénicas y septos vascularizados. La TAC mostré hallazgos similares: masa quisti-
ca, lobulada probablemente determinada por linfangioma abdominal. Se realizé extirpacion quirdrgica y la
biopsia confirma el diagndstico. Discusion: El linfangioma abdominal es una patologia infrecuente en nifios.
La presentacion clinica es variable, puede ser desde asintomatico hasta presentarse con abdomen agudo. Se
requiere estudio imagenoldgico para su evaluacién preoperatoria. La ecografia y TAC tienen un importante rol
diagndstico, en localizacién, tamafio, anatomia circundante y posibles complicaciones.
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Introduccion

Las masas abdominales en pediatria pue-
den ser de diverso origen incluyendo patolo-
gias benignas y malignas. En su evaluacion
debemos considerar condiciones como edad
de presentacion, ubicacion, frecuencia, sin-
tomas asociados y caracteristicas clinicas es-
pecificas de cada patologia para una correcta
aproximacion diagndstica. Al momento de
pesquisar una masa abdominal se requiere una
pronta evaluacion que influira tanto en el ma-
nejo como en el prondstico del paciente. Por
otro lado, la sospecha o el diagnostico, aunque
no sea especifico, de una masa abdominal en
un nifio genera gran ansiedad y preocupacion,
principalmente para la familia.

Los linfangiomas son tumores benignos,
de baja incidencia que ocurren principalmente
en nifios. La ubicacion habitual donde se
presentan es cabeza, cuello y axila, ocurriendo
esporadicamente en Organos parenquimatosos
tales como tejido 6seo, higado y bazo. Se produce
por una alteracion congénita durante el desarrollo
de los vasos linfaticos que lleva a la formacion de
una masa quistica de crecimiento lento.

La presentacion clinica es variable, pu-
diendo pasar desapercibidos. La presentacion
habitual en nifios es como hallazgo a la palpa-
cion de una masa asintomatica, sin embargo,
puede incluso llegar a presentarse como un
abdomen agudo. Cincuenta a 60% de los lin-
fangiomas quisticos presentan sintomas antes
de 1 afio de vida y un 90% a los 2 afiost. Se
ha descrito casos de obstruccion intestinal se-
cundaria a volvulos, casos de compresion ex-
trinseca de drganos, de peritonitis secundaria
a perforacion, casos de torsion, hemorragia o
infeccion de la lesion quistical.

Nuestro objetivo es dar a conocer un caso
de linfangioma abdominal con una presenta-
cion clinica poco habitual, con énfasis en el es-
tudio imagenoldgico y resolucion quirdrgica.

Caso Clinico

Preescolar de 2 afios 1 mes, varon, sin
antecedentes morbidos. Consulté por cuadro
de dolor abdominal de 24 hrs de evolucion, de
intensidad 10/10 en la escaladel dolor. Presento
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un episodio de lipotimia y palidez generalizada
luego de que su hermana le realizara un
masaje abdominal. No presentaba sintomas
gastrointestinales. Consulté en el Servicio
de Urgencia méas cercano y fue derivado al
Hospital correspondiente. Se realizd estudio
con radiografia de abdomen simple que
evidencidé materia fecal abundante. Se indico
fleet enema y analgesia, luego de presentar
deposiciones fue enviado a su domicilio. A
las horas de evolucion nuevamente consultd
por persistencia del dolor. Al examen fisico
se evidencié una masa abdominal. Examenes
generales mostraron un hematocrito de 17,3%.

Fue derivado a Hospital Clinico Universi-
dad Catélica, donde ingresé hemodinamica-
mente estable, con hematocrito 16,1%, al exa-
men se palpaba masa abdominal de aproxima-
damente 20 x 15 cm en hemiabdomen izquier-
do. No se palp6 hepatomegalia ni adenopatias.

Se solicité ecotomografia abdominal (figu-
ras 1y 2) que mostré una gran masa retrope-
ritoneal predominantemente quistica sin ele-
mentos sélidos ni calcificaciones, que presen-
taba finos septos vascularizados en su interior,
gue impresiona rodear sin invadir las estruc-
turas vasculares adyacentes. Se decidi reali-
zar una tomografia axial computada (TAC) de
abdomen y pelvis para mejor caracterizacion
de la lesion (figuras 3 y 4). La TAC mostro
una gran lesién de 15 x 11,8 x 6,5 cm en los
ejes céfalo-caudal, transversal y antero-poste-
rior respectivamente. Estaba constituida por
multiples quistes de diferentes tamafios, que
ocupaban fundamentalmente el hemiabdomen
izquierdo y se extendian en ambos lados de la
linea media en la region inferior, con presen-
cia de al menos un nivel liquido en su interior,
aumentado de densidad por la decantacion de
sedimentos probablemente hematicos, con-
cordante con el antecedente de sangrado. En
la region superior presentaba areas de mayor
densidad, compatibles con sangrado activo. Se
observé ademas moderada cantidad de liquido
libre intra-peritoneal, fundamentalmente en si-
tuacion perihepatica, periesplénica y hacia la
excavacion pelviana. Las asas de intestino se
encontraban significativamente desplazadas
hacia los flancos. El examen mostré una lesion
con caracteres de linfangioma, probablemen-
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Figura 1. Ecotomografia de abdomen que muestra lesiones
anecogeénicas (*) con finos septos, sin elementos sélidos ni
calcificaciones, compatibles con una masa abdominal de
predominio quistico.

Figura 3. Reconstruccion coronal de tomografia axial com-
putada (TAC) de abdomen y pelvis que muestra una masa
constituida por multiples quistes de diferentes tamafios, que
ocupan fundamentalmente el hemiabdomen izquierdo y se
extiende en ambos lados de la linea media en su aspecto in-
ferior.
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Figura 2. Ecotomografia de abdomen que muestra una masa
predominantemente quistica con finos septos (flechas), que
se observan vascularizados en su interior al estudio doppler-
color.

Figura 4. Reconstruccion
sagital de una TAC abdo-
men y pelvis. Se observa la
presencia de al menos un
nivel liquido en el interior
de una lesion, denso, en su
aspecto dependiente (punta
de flecha). Presenta area de
mayor densidad, compatible
con sangrado activo (flecha).
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te ubicado en el mesenterio, complicado con
sangrado activo al momento de la tomografia.

Se decidid realizar manejo quirdrgico, don-
de se encontrd un gran tumor abdominal cu-
bierto por omento, anclado al polo inferior del
bazo y cola del pancreas. Se realizd reseccion
total del tumor y la pieza quirdrgica fue envia-
da a estudio histologico.

El paciente se trasladé en buenas condiciones
a la Unidad de Paciente Critico (UPC) pediatica
y fue dado de alta a los 10 dias sin incidentes.

La biopsia de la pieza operatoria describio
una formacién ovoidea de 13 x 11 x 3,5 cm
y 340 g de superficie lisa y brillante, abierta,
multiquistica, con contenido liquido hematico.
Uno de los quistes contenia material amarillo
anaranjado. La pared era menor de 1 mm de
espesor. Diagndéstico microscopico fue compa-
tible con linfangioma. No se observaron evi-
dencias de malignidad en los cortes histolégi-
cos examinados.

Discusién

El linfangioma quistico es una patologia tu-
moral benigna poco frecuente. Es mas comun
en nifios y habitualmente se encuentra en zona
de cabeza y cuello, 95% se ubican en cuello y
axila?. La ubicacion intra-abdominal es menos
frecuente, con incidencia de 1/160 000 indivi-
duos y 1/100 000 hospitalizados?, en la literatu-
ra se describe que dan cuenta de un 3-9,2% de
todos los linfangiomas pediatricos, donde lin-
fangiomas retroperitoneales representan me-
nos de un 1% de los linfangiomas abdomina-
lest. Son mas frecuentes en el sexo masculino
y en los nifios®,

Corresponde a una malformacién primaria
congénita del sistema linfatico mesentérico y/o
retroperitoneal. Fisiopatolégicamente ocurre
gue no existe comunicacion entre el tejido lin-
fatico retroperitoneal 0 mesentérico con vasos
linfaticos mayores, resultando en la formacién
de una masa quistica*, blanda, habitualmente
de crecimiento lento.

La presentacion clinica es variable y puede
ir desde un hallazgo incidental hasta un abdo-
men agudo, secundario a perforacion, infec-
cién, sangramiento, torsién o ruptura de vis-
cera, con riesgo vital®®. Puede haber sintomas
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crénicos poco especificos como distencion
abdominal progresiva, dolor abdominal croni-
co o sintomas agudos como dolor, distencién,
vomitos y peritonitis*. Estudios recientes han
reportado casos con presentacion clinica con
ascitis y fiebre?.

Al examen fisico pueden pasar desapercibi-
dos dado el contenido flacido y mdvil o pueden
ser detectados a la palpacion dependiendo de
caracteristicas tales como tamafio, localiza-
cion, edad del paciente, etc.

Los linfangiomas quisticos mesentéricos
y de omento son mas frecuentes y aparente-
mente mas complejos que los linfangiomas re-
troperitoneales, lo que se deduce por la mayor
tasa de cirugia de emergencia que presentan
los primerost. En la cavidad peritoneal, las
masas quisticas estan pobremente adheridas y
pueden tener mayor espacio para crecer y tor-
cerse. Por otro lado, los nifios presentan una
cavidad peritoneal menor a la de un adulto lo
gue puede contribuir a la presentacién aguda
de los sintomas en nifios?.

Casos complicados generalmente se pre-
sentan con cuadro de abdomen agudo, dolor
abdominal probablemente secundario a perito-
nitis, que requerird manejo quirtrgico de ur-
gencia. Esto no siempre es necesario ya que
puede responder a manejo médico, uso de an-
tibidticos, mantencién hemodinamica, etc. En
este caso se podra llevar a cabo una cirugia
electiva, sin embargo, no es recomendable tar-
dar demasiado en la resolucion quirdrgica del
cuadro una vez realizado el diagndstico?.

Es de gran importancia el estudio con ima-
genes tanto para un correcto diagnéstico preo-
peratorio como para su manejo. Este estudio
otorga informacion sobre tamafio, localiza-
cion, estructuras adyacentes y probables com-
plicaciones.

Ecografia y scanner son estudios muy sen-
sibles y bastante especificos para evaluar una
masa quistica abdominal“. En la radiografia se
podrian encontrar hallazgos compatibles con
una obstruccién intestinal y/o desplazamien-
to de asas intestinales por una masa de partes
blandas*. Lo caracteristico en la ecografia es
encontrar una masa constituida por multiples
quistes de distintos tamarios separadas por fi-
nos tabiques*. El contenido de las lesiones es

71



TORREALBA . y cols.

variable, siendo anecogénico en los casos no
complicados y variable segln la presencia de
sangramiento y/o infeccion?. El estudio Do-
ppler-color va a demostrar escaso flujo s6lo en
los tabiques. Hallazgos similares se encuentran
en la tomografia computada, identificandose
masas uniloculares en un 25% de los casos o
multiloculares en un 75% de los casos®, con
contenido hipodenso, compatible con agua,
con septos de grosor variable, que refuerzan
con contraste. En general el mayor aporte de la
tomografia es la extensién de la lesion, ademas
de precisar su extensiéon y la anatomia de las
estructuras circundantes.

Es también de gran utilidad la resonancia
magnética, la que presenta hallazgos similares
a la tomografia computada, pero permite reali-
zar estudios sin uso de radiacion ionizante, sin
embargo, con un mayor costo.

La histologia muestra en general un con-
glomerado de espacios linfaticos dilatados,
coexistentes de formaciones ganglionares y un
importante desarrollo hemangiomatoso®.

Dentro del diagnostico diferencial de una
masa quistica abdominal se encuentra el teratoma
quistico, cistoadenoma mucinoso, quiste ovarico,
quiste broncogénico extra pulmonar, quistes
de colédoco, pseudoquistes pancreaticos y no
pancreéticos y hemangioma cavernoso cuando
la lesion presenta hemorragia secundaria, y
ascitis complicada, en este caso la lesion podria
ser identificada por el desplazamiento de asas
que produce, la presencia de septos focales o
la ausencia de liquido en sitio tipico de ascitis
como es el fondo de saco’®. La diferenciacion
entre estos diagnosticos la mayoria de las veces
requiere de estudio histolégico?.

Por otro lado, si la clinica es compatible
con cuadro de obstruccion intestinal en el con-
texto de masa palpable se debe considerar la
posibilidad de volvulacion intestinal y pronta
evaluacion con imagenes.

Estudios de seguimiento a 2 afios de pacien-
tes no tratados, revelan que aparecen sintomas
como distencién abdominal, dolor y fiebre lue-
go de cambios imagenoldgicos del tumor tales
como: crecimiento progresivo, multiplicacion
0 adelgazamiento de septos, aumento de eco-
genicidad del contenido quisticol. El segui-
miento se realiza con ecografia®.

Aunque los linfangiomas son lesiones be-
nignas pueden causar mortalidad significativa
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ya sea por su gran tamafo, localizacion critica
y por la posibilidad de sobreinfectarse secun-
dariamente. La transformacién maligna gene-
ralmente es a sarcoma de bajo grado, pero es
muy raro que ocurraZ.

Si la presentacion clinica es por una com-
plicacion del tumor como las nombradas pre-
viamente, se debera evaluar caso a caso el ma-
nejo y el mejor momento de la cirugia, dado
que puede requerir manejo médico previo a la
intervencion quirdrgica.

La tasa de recurrencia ha sido menor con
la reseccion completa del tumor versus aspi-
racion y terapia esclerosante. Por ello, la exci-
sién quirargica completa es el tratamiento de
eleccion, con muy buen prondstico si la resec-
cion es completa. Se ha reportado una tasa de
82-95% de reseccidn completa en linfangioma
quistico abdominal y de 55% para linfangioma
retroperitoneal!. Dado que corresponden a tu-
mores benignos la cirugia debe intentar preser-
var la funcion de los 6rganos afectados?.

En conclusidn, los linfangiomas abdomi-
nales son una patologia muy infrecuente, de
predominio en poblacién infantil. Segin su
presentacién clinica se determina el manejo
que se realizara, sin embargo, siempre requie-
re de una buena evaluacion preoperatoria con
iméagenes. El ultrasonido y la tomografia com-
putada tienen un importante rol en su aproxi-
macién diagnostica, pero a pesar de esto el
diagndstico diferencial generalmente requiere
de estudio histiologico. El tratamiento de elec-
cion es la extirpacion quirdrgica completa del
tumor, con buen prondstico para el paciente.
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