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3Qué se sabe del tema que trata este estudio?

El Citrobacter Freundii es un bacilo considerado flora normal del
tracto gastrointestinal, y que puede provocar sobretodo infecciones
del tracto urinario. Las MLQ de tipo abdominal representan menos
del 5% de todos los linfangiomas descritos en la literatura.

3Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Actualmente, no existen casos neonatales descritos en la literatura
de Citrobacter Freundii como agente infeccioso de origen abdomi-
nal. Hay que considerar el empleo de abordajes no invasivos que
podrian reducir las complicaciones de cirugias de las MLQ.

Resumen Palabras clave:
Malformacién Linfética

La malformacién linftica quistica (MLQ) es una entidad rara y benigna, debida a alteraciones en ~ Quistica;

el desarrollo embriolégico de las estructuras linfaticas. Su localizacién tipica es en cabeza y cuello,  Citrobacter Freundii;

aunque también se han descrito a nivel abdominal. Puede no ser evidente en las primeras etapas dela  Sepsis;
vida y que su primera manifestacién sea una complicacién como distensién abdominal, hemorragia ~ Exeresis
o sepsis con riesgo de la vida del paciente. El tratamiento quirtrgico estd cada vez mds discutido y

se proponen técnicas menos invasivas. Objetivo: Describir una presentacién poco comun de MLQ,

los hallazgos radiograficos, complicaciones, diagndstico diferencial y tratamientos tanto invasivos

como mds conservadores. Caso Clinico: Recién nacida que consult6 por febricula e irritabilidad,

sin signos especificos al examen fisico, ingresado con sospecha de sepsis. La ecografia evidencié una

masa compleja tabicada con quistes de diferentes tamanos que englobaba los vasos mesentéricos,

de localizacién supravesical. En su vertiente mas anterior presentaba una mayor ecogenicidad que
correspondia al componente sobreinfectado. La resonancia magnética permitié identificar un tumor

quistico multitabicado correspondiente a un linfoangioma mesentérico complicado con signos de

infeccién. Debido a su tamafio, que comprimia la vena cava y los signos de complicacién asociados se
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decidi6 reseccién completa con buena evolucién posterior. Conclusion: El tratamiento de las MLQ
en edad pedidtrica es cada vez mds individualizado, pudiendo variar desde la reseccion quirdrgica a
abordajes menos invasivos que podrian reducir las complicaciones intra o postoperatorias agudas
y su mortalidad. En nuestro caso la infeccién actué como escleroterapia consiguiendo delimitar la
MLQ y ayudando a mejorar el prondstico.

Abstract

Cystic lymphatic malformation (CLM) is a rare and benign entity caused by alterations in the embr-
yological development of lymphatic structures. Its typical location is in the head and neck, although
it has also been described at the abdominal level. It may not be evident in the first stages of life and
its first manifestation may be a complication such as abdominal distension, hemorrhage, or sepsis,
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which may put the patient’s life at risk. Surgical treatment is increasingly discussed, and less invasive
techniques are proposed. Objective: To describe an uncommon presentation of CLM, radiographic
findings, complications, differential diagnosis, and both invasive and more conservative treatments.
Clinical Case: Newborn female infant consulted for fever and irritability, without specific signs on
physical examination, with suspicion of sepsis. Ultrasonography showed a complex septate mass with
cysts of different sizes encompassing the mesenteric vessels, supravesical location. In its most ante-
rior aspect, it presented a greater echogenicity that corresponded to the superinfected component.
Magnetic resonance imaging identified a multitabulated cystic tumor corresponding to a complica-
ted mesenteric lymphangioma with signs of infection. Due to its size, which compressed the vena
cava and the associated signs of complication, complete resection was decided with good subsequent
evolution. Conclusion: The treatment of CLM in pediatric age is increasingly individualized and can
vary from surgical resection to less invasive approaches that could reduce acute intraoperative or
postoperative complications and mortality. In our case, the infection acted as sclerotherapy, mana-
ging to delimit the CLM and helping to improve the prognosis.
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Introducciéon

Aunque cldsicamente se haya utilizado el nombre
de linfoangiomas quisticos, desde el afio 1982 y basa-
do en estudios histoldgicos, se considera mds correcto
el termino de malformacién linfitica quistica (MLQ)
para referirnos a aquellas lesiones de origen vascular
causadas por defectos embriolégicos de las estructu-
ras linfaticas primordiales"?. Histol6gicamente estdn
compuestos por dilataciones macro, micro quisticas
y mixtas combinadas con otras malformaciones habi-
tualmente venosas y tabiques interiores vascularizados
con paredes delgadas revestidos por células endotelia-
les y rellenos de fluido proteico. Macroscopicamente,
pueden dar lugar a la formacién de masas de diferen-
tes tamanos que dependiendo de su ubicacién pueden
ser apreciadas a través de la palpaciéon profunda como
masas no pulsatiles e indoloras en caso de que no estén
complicadas con sangrado o infeccién®. La piel supra-
yacente suele ser normal, pero también pueden tener
un tono azulado o contener vesiculas rosadas, que pue-
den semejar malformaciones capilares, angioquerato-
mas o angiomas*.

La region cervicofacial es la mds afectada (48%) se-
guida por el tronco, axilas y extremidades (42%) mien-
tras que las localizaciones mediastinicas y abdominales
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son raras (< 10%)'. A nivel abdominal la presentacién
clinica puede variar desde una masa descubierta inci-
dentalmente a sintomas graves como abdomen agudo.
En los dltimos anos, el diagnéstico de la MLQ neonatal
ha aumentado notablemente con el uso generalizado
de la ecografia durante el embarazo, permitiendo el
diagnéstico de sospecha prenatal, pudiendo realizar
una RM para confirmar el diagndstico.

Dada la presentacién asintomatica y la benignidad
de la evolucidn, la estrategia de diagndstico debe ser lo
menos invasiva posible. Debido a la rareza de esta lo-
calizacién y la edad de debut, las publicaciones acerca
de la MLQ abdominal neonatal son escasas y no hay
consenso sobre su tratamiento.

El objetivo de este reporte es presentar el caso clini-
co de una recién nacida con una sepsis por Citrobacter
Freundii como debut de MLQ abdominal, describir las
imdgenes tipicas y atipicas de las MLQ, sus complica-
ciones y diagndstico diferencial, asi como describir las
técnicas terapéuticas mas utilizadas en el manejo desde
menor a mayor invasividad.

Caso Clinico

Recién nacida de 12 dias de vida, que acude a ur-
gencias pedidtricas por febricula e irritabilidad. La
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paciente es de raza caucdsica, con parto a las 39+5
semanas de gestacion, espontdneo y sin complicacio-
nes. Su peso fue de 3.350 g (p50) y el Apgar de 10/10.
No constaban antecedentes maternos destacables,
siendo la madre primipara y de 32 afnos. El embarazo
habia sido controlado y sin hallazgos ecogréficos pa-
tologicos.

La exploracidon fisica era completamente anodina
y en la analitica sanguinea destacaba un aumento de
reactantes de fase aguda (PCR de 126 mg/L) con leu-
cocitosis (14,6 x10°/L) y neutrofilia (8,1 x10°/L). Ante
la sospecha de sepsis, se decidi6 completar el estudio
mediante una puncién lumbar y un hemocultivo, y
hospitalizacién con tratamiento empirico con ampici-
lina y gentamicina.

A las 72 horas del ingreso, ante hemocultivo po-
sitivo para Citrobacter freundii se decidié suspender
ampicilina, ajustar tratamiento antibidtico especifico
con gentamicina y sospechando, por las caracteristicas
de la bacteria un posible foco abdominal, se ampli6 el
estudio con una prueba de imagen.

En la ecografia abdominal que se evidencié una
masa compleja tabicada con quistes de diferentes ta-
manos. La masa englobaba los vasos mesentéricos,
siendo de localizacién supravesical con extensiéon in-
traabdominal con didmetros maximos de 54mm x 45
mm x 36mm. En su vertiente mds anterior presen-
taba un componente de mayor ecogenicidad que co-
rrespondia al componente sobre infectado (figura 1).
Ante la sospecha de malformacién linfitica abdominal
complicada se complet6 el estudio con una resonancia
magnética que permiti6 la identificacién de un tumor
quistico multitabicado correspondiente a un linfoan-
gioma mesentérico complicado con signos de infec-
cién en su interior (figuras 2 y 3).
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Ante estos hallazgos se decidié ampliar espectro
antibidtico cambiando la gentamicina por meropenem
a 20 mg/kg/dosis cada 12 horas y trasladar la paciente
para valoracién quirtrgica.

En el centro de referencia, se repitieron pruebas
complementarias de ultrasonidos y dada a estabilidad
clinica de la paciente se actué de forma expectante
hasta completar la antibioticoterapia y se programé
intervencién al mes de vida. La paciente fue opera-
da realizdndose exéresis de la malformacion linfatica
mesentérica mediante una laparotomia media, respe-
tando las estructuras vasculares y el colon. El estudio
anatomopatolégico determind que se trataba de una
malformacién linfética tipo micro-macroquistico. Du-
rante el procedimiento pese a respetarse estructuras
vasculares se requirié una transfusién sanguinea. El
postoperatorio cursd sin incidencias.

Figura 1. Ecograffa doppler color abdominal donde se visualiza una masa
quistica multitabicada. En su regién mas anterior presenta un componente de
mayor ecogenicidad que corresponde a la vertiente infectada (flecha)

Figuras 2 y 3. Resonancia mag-
nética: Secuencias potenciadas
en T2 en plano coronal y axial. Se
identifica una masa quistica locali-
zada en mesenterio, de morfologia
polilobulada con presencia de mul-
tiples septos finos en su interior,
sin evidencia de polos sélidos. La
masa desplaza anteriormente el
paquete intestinal. En el compo-
nente caudal de la masa se observa
afectacion parcial de 35mm x 28
mm correspondiente a sobreinfec-
cion (flecha).
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Discusién

El Citrobacter Freundii es un bacilo gramnegativo
aerobio, considerado flora normal del tracto gastroin-
testinal, y de forma transitoria en piel y orofaringe®*.

La mayor parte de los casos descritos en la literatu-
ra son infecciones del tracto urinario, aunque también
infecciones del tracto intestinal superior y pulmonares,
en pacientes ancianos e inmunocomprometidos’.

En pediatria representa un microorganismo muy
poco frecuentemente implicado en sepsis neonatales
siendo la presentacién mads frecuente una infeccién
precoz del sistema nervioso central debido a la produc-
cién de una toxina neurovirulenta®'°. Actualmente, no
existen casos neonatales descritos en la literatura de
Citrobacter Freundii como agente infeccioso de origen
abdominal, de ahi la importancia de nuestro caso. La
via de transmision suele ser vertical o de origen noso-
comial'. La mayoria de los pacientes son recién naci-
dos entre la semana 33 y 36+6 de gestacién y/o con
bajo peso'® siendo la prematuridad extrema un factor
de predisposicién de infecciéon de sistema nervioso
central.

Las MLQ de tipo abdominal representan menos del
5% de todos los linfangiomas descritos en la literatu-
ra'?. En pediatria la localizacién mds frecuente (45%)
es el mesenterio y en mas del 80% de los casos se detec-
tan durante la época preescolar (< 5 afios)".

Aunque la causa sigue siendo incierta, tienen ma-
yor importancia las hip6tesis sobre la alteracién con-
génita del desarrollo de las estructuras linfiticas du-
rante la fase embrioldgica, asi como las teorias sobre
la obstruccién linfitica secundaria al sangrado o a la
inflamacién de los vasos linfaticos.

En un 88% de los casos las MLQ abdominales se
manifiestan con sintomatologia variable siendo la apa-
ricién de sus complicaciones la presentacion clinica
mds frecuente (abdomen agudo por sepsis, pielonefri-
tis, hemoperitoneo o ictericia). S6lo en ocasiones pro-
vocan signos inespecificos de distensién abdominal’.

Entre las masas abdominales neonatales (tabla 1)
con las que habria que plantear un diagndstico dife-
rencial, las mas frecuentes son de origen génitourina-
rio (50-75%)".

Entre las pruebas complementarias, la ecografia es
de primera linea en el diagnéstico precoz y represen-
ta el examen mads accesible'®". Se complet? el estudio
con una RM para valorar con mayor precisién la loca-
lizacién, tamaiio y posibles complicaciones.

Actualmente el manejo de las MLQ abdominal es
controvertido. Segtin algunos autores la actitud expec-
tante es la recomendada como regla general en los ca-
sos asintomaticos'®%.

Histéricamente la reseccién quirtrgica completa y
precoz ha sido considerada el gold estdndar si la masa
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es sintomadtica, de gran tamano, complicada o si com-
prime y desplaza tejidos vitales. El abordaje laparos-
cépico, asi como la laparotomia tienen préicticamente
los mismos resultados, aunque se prefiera la cirugia
abierta como método de eleccién cuando la reseccién
se estima compleja®. Sin embargo, la curacién puede
no llegar a lograrse debido a la tasa de recurrencias que
segtin algunos estudios llega hasta 64% en situaciones
de reseccién incompleta y 22% en las resecciones que
se estimaron como totales*?'. Por esta razén y por el
alto riesgo de complicaciones operatorias (33%) sue-
len considerarse opciones terapéuticas menos inva-
sivas como la escleroterapia guiada por ultrasonidos
con la que se realiza aspiracién e inyeccién percutdnea
de farmacos (doxiciclina, bleomicina u OK-432/Pici-
banil). Dicha técnica, segin recientes estudios podria
ser considerada de eleccion en pediatria en casos selec-
cionados**?. Al mismo tiempo representa una opcién
que reduciria de forma considerable las complicacio-
nes secundarias a la cirugia (como el sangrado) que se
presentan hasta en un 33% de las intervenciones.

El presente caso clinico confirma que, si la masa
es de gran tamano, comprime y desplaza tejidos vita-

Tabla 1. Tabla de masas abdominales en neonatos™

Flanco: Hidronefrosis
Rifon multiquistico
Tumor de Wilms
Neuroblastoma
Hemorragia adrenal
Trombosis venosa renal
Secuestro pulmonar extralobar

Cuadrante superior derecho:
Hemangioendotelioma
Hamartoma
Hepatoblastoma
Quiste de colédoco

Cuadrante superior izquierdo:
Quiste esplenico

Mesogastrio:
Estenosis hipertréfica de piloro
Duplicacién intestinal
Linfangioma (intestinal, mesentérico)
fleo meconial
Defectos de pared

Pelvis:
Quistes foliculares
Tumores solidos
Quiste de uraco
Teratoma
Hernia-hidrocele
Hidrometrocolpos
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les y/o presenta complicaciones como una infeccién,
el tratamiento de eleccién es la reseccién quirdrgica
completa. Sin embargo, hay que considerar el empleo
cada vez mds frecuente de abordajes no invasivos que
podrian reducir las complicaciones intra o postopera-
torias agudas y las recurrencias a largo plazo. La eco-
grafia abdominal en manos expertas tiene un papel de-
cisivo no solo en la deteccién sino también puede ser
una herramienta de eleccién tras el tratamiento para el
seguimiento posterior.

Responsabilidades Eticas
Proteccion de personas y animales: Los autores decla-

ran que los procedimientos seguidos se conformaron
a las normas éticas del comité de experimentacion hu-
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mana responsable y de acuerdo con la Asociacién Mé-
dica Mundial y la Declaracién de Helsinki.

Confidencialidad de los datos: Los autores declaran
que han seguido los protocolos de su centro de trabajo
sobre la publicacién de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informa-
do: Los autores han obtenido el consentimiento in-
formado de los pacientes y/o sujetos referidos en el
articulo. Este documento obra en poder del autor de
correspondencia.
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