Linfangioma Quistico Retroperitoneal en un adulto. Reporte
de caso.
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RESUMEN

Los linfangiomas son tumores quisticos raros del sistema linfatico benignos de crecimiento lento que se caracterizan por la proliferacién de vasos linfa-
ticos y que regularmente se manifiestan durante la infancia. En la mayoria de los casos afectan el cuello (75%) y la axila (20%). El indice de linfangiomas
abdominales es desconocido, pero se estima que es menor al 5%, siendo el linfangioma retroperitoneal menos del 1%, y son aiin mas infrecuentes en
adultos. Regularmente son asintomaticos, las manifestaciones inician cuando han crecido considerablemente y causan compresién sobre las estruc-
turas adyacentes. Regularmente son descubiertos de manera incidental durante procedimientos radioldgicos por otra causa. Debido a su rareza y la
dificultad diagndstica que representan es importante describir estos casos. Nosotros reportamos el caso de una femenina de 40 afios, quien se presentd
a la emergencia con dolor abdominal en el sitio quirdrgico secundario a una hernioplastia incisional previa. Al realizar estudios por imagen se evidencid
una imagen hipodensa quistica a nivel de mesenterio, por lo que es llevada a cirugia para realizar una reseccién completa con un reporte histoldgico de
linfangioma quistico retroperitoneal.
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ABSTRACT
Retroperitoneal Cystic Lymphangioma in an adult. Case report.

Lymphangiomas are rare, slow-growing benign cystic tumors of the lymphatic system characterized by proliferation of the lymphatic vessels and regu-
larly present during childhood. In most cases they affect the neck (75%) and the axillary region (20%). The rate of abdominal lymphangiomas is unknown,
but it is estimated to be less than 5%, with retroperitoneal lymphangioma being less than 1%, and they are even more rare in adults. They are regularly
asymptomatic, the manifestations begin when they have grown considerably and cause compression on the adjacent structures. They are often disco-
vered incidentally during radiological procedures for another cause. Due to their rarity and the diagnostic difficulty they represent, it is important to
describe these cases. We report the case of a 40-year-old female, evaluated in the emergency room with abdominal pain, located at the surgical site
from a previous incisional hernioplasty. When performing imaging studies, a hypodense cystic image was evidenced at the mesentery level, for which
she was taken to surgery to perform a complete resection with a histological report of retroperitoneal cystic lymphangioma.
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INTRODUCCION

Los linfangiomas son tumores quisticos benignos raros
del sistema linfatico, son de crecimiento lento, caracteri-
zados por la proliferacion de los vasos linfaticos. Frecuen-
temente afectan el cuello (75%) y la axila (20%).! El indice
de linfangiomas abdominales representa menos del 5%,
de los cuales el linfangioma quistico retroperitoneal es
menos del 1%.% Estos han sido reportados en el mesen-
terio, tracto gastrointestinal, bazo, higado y pancreas.? El
linfangioma quistico retroperitoneal es un tumor benig-
no raro que se manifiesta usualmente en la infancia®y su
presentacion en la adultez es infrecuente. La sintomato-
logia depende del sitio de localizacién y del tamafio de
la lesidon, son asintomaticos hasta que son lo suficiente-
mente grandes como para interponerse entre estructu-
ras adyacentes y manifestarse clinicamente como dolor
abdominal, disuria y pseudoobstruccion intestinal.? Los

sintomas dependen de la localizacién exacta del quiste.*
Muchas veces son detectados transoperatoriamente o
durante la exdmenes diagndsticos complementarios.1
Pueden ser un hallazgo incidental.? Se pueden presentar
como abdomen agudo si se rompen, sangran o se torcio-
nan.! No se pueden diferenciar de otros linfangiomas por
imagen, y la cirugia representa tanto el diagnéstico como
el tratamiento definitivo.

PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina de 40 afos quien se presenta a la
emergencia del hospital con dolor abdominal a nivel de
fosa iliaca derecha. Como antecedentes quirurgicos refie-
re miomectomia videolaparoscépica hace cuatro afios y
hernioplastia incisional de puerto en fosa iliaca derecha
cuatro dias previo a consultar.
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Figura 1. TC en tres fases de pdncreas. A. fase arterial; B. fase venosa; C. fase simple. A nivel de mesenterio o retroperitoneo imagen hipodensa y liquida de

129x57mm.

Al examen fisico presenta dolor a la palpaciéon de la fosa
iliaca derecha, sin defensa muscular, ni signos de irrita-
cién peritoneal; herida sin signos clinicos de infeccion.
Signos vitales normales. Laboratorios sin alteraciones. Ul-
trasonido (USG) abdominal evidencia coleccidon en tejido
celular subcutaneo a nivel de fosa iliaca derecha de 4ccy
como hallazgo incidental a nivel de cabeza de pancreas
imagen anecoica de bordes definidos y paredes finas de
47x31mm sugestiva de pseudoquiste de la cabeza del
pancreas. Se complementa con una tomografia compu-
tarizada (TC) abdominal la cual evidencié a nivel de cabe-
za y proceso uncinado de pancreas imagen de tendencia
oval que se extiende hacia cuerpo, hipodensa, de 5x12cm
sugestiva de quiste pancredtico y en fosa iliaca derecha
coleccidn en tejidos blandos.

Por el hallazgo incidental en pancreas se realizaron mar-
cadores tumorales (antigeno carcinoembrionario, al-
fa-fetoproteina y CA 19-9) que se encuentran en rangos

Figura 2. Quiste de aproximadamente 300cc.

normales; también se realizd TC trifasica de pancreas, la
cual evidencié pancreas sin alteraciones y a nivel de me-
senterio o retroperitoneo imagen hipodensay liquida con
dimensiones de 129x57mm, sugestiva de quiste mesen-
térico o retroperitoneal (Figura 1A, BY C).

Con el diagnéstico preoperatorio de quiste mesentérico o
retroperitoneal se decide llevar a sala de operaciones con
plan quirurgico de reseccidn de quiste. Durante la laparo-
tomia se evidencia quiste de paredes finas que contiene
material blanquecino de aproximadamente 300cc, origi-
nado en retroperitoneo y que no involucra el pancreas. Se
reseca quiste en su totalidad sin complicaciones (Figuras
2-4). El examen histopatolégico diagnosticé linfangioma
quistico retroperitoneal. Postoperatoriamente la pacien-
te tuvo buena evolucion y fue egresada en su segundo
dia postoperatorio. Se ha dado seguimiento durante tres
meses sin sintomas de recurrencia.

Figura 3. Linfangioma quistico retroperitoneal.



Figura 4. Linfangioma quistico retroperitoneal.

DISCUSION

El linfangioma es una proliferacion benigna de tejido lin-
fatico que se origina del secuestro temprano de vasos
linfaticos que fallan al establecer las conexiones con el
drenaje linfatico normal alrededor de las 14-20 semanas
de vida intrauterina. Son considerados malformaciones
congénitas raras y no adquiridas.? La hipotesis mas acep-
tada es que se originan de conexiones anormales entre
los sacos linfaticos iliacos y retroperitoneales y el sistema
VEeNoso que provoca estasis en los sacos, los cuales des-
pués del nacimiento pueden dilatarse como resultado de
la coleccidn de fluidos y del brote de espacios preexisten-
tes, por lo que pueden formarse quistes uniloculares o
multiloculares.'?

Histolégicamente se dividen en tres categorias:®
e Linfangioma simple (linfangioma capilar).
e Linfangioma cavernoso.
e Linfangioma quistico. Siempre es benigno.

Los linfangiomas retroperitoneales usualmente son ca-
vernosos o quisticos, de los cuales mayormente estan
reportados los linfangiomas quisticos.! El quiste puede
contener quilo, liquido seroso, liquido hemorragico o flui-
dos mixtos.?

La mayoria de linfangiomas quisticos se presentan en los
primeros dos afios de vida (50-60% en el primer afio y
90% durante el segundo afio).® No tienen predileccién
de sexo.? Los linfangiomas tienen paredes delgadas.? Fre-
cuentemente afectan el cuello (75%) y la axila (20%).! Los

linfangiomas intraabdominales (menos del 5%) han sido
reportados en el mesenterio, tracto gastrointestinal, bazo,
higado y pancreas.® Los linfangiomas retroperitoneales
son raros (menos del 1%).%” Un linfangioma quistico in-
traabdominal ocurre menos de una vez por cada 100,000
ingresos hospitalarios® y los retroperitoneales son mas
raros que aquellos de origen mesentérico.® Regularmente
son hallazgos incidentales durante procedimientos radio-
I6gicos de rutina o durante cirugias o autopsias.’

Los linfangiomas retroperitoneales son asintomaticos y
son confundidos con otros tumores quisticos retroperi-
toneales, como quistes mesentéricos, o pancreaticos.’” Se
vuelven sintomaticos al ser voluminosos y causar com-
presidon cobre las estructuras y érganos adyacentes.” Los
sintomas predominantes son dolor abdominal, disuria y
pseudoobstruccion intestinal, y al examen fisico se puede
palpar masa abdominal en el 60% de los casos.® Pueden
complicarse debido a hemorragia, ruptura o infeccion y
se puede presentar como abdomen agudo si se rompen,
presentan sangrado o torsion.!

Entre los diagndsticos diferenciales podemos encontrar
los teratomas, sarcomas indiferenciados, leiomiosarco-
mas, duplicacion quistica, quiste metastasico, hematoma
retroperitoneal o pseudoquiste pancreatico como se pen-
sé inicialmente en nuestro caso.'®

Para una mejor caracterizacién la TC aporta mas informa-
cion que la ultrasonografia, y el diagndstico preoperato-
rio es dificil, por los diferentes diferenciales a considerar.?
La cirugia, ya sea mediante una laparoscopia o laparoto-
mia exploradora inicial se consideran los procedimientos
diagndsticos y terapeuticos, siendo la reseccion completa
el tratamiento definitivo, con una correlacién histopa-
toldgica para corroborar el diagnéstico.*® El prondstico
es excelente si se realiza escision completa por tratarse
de una patologia benigna.>* Si se realiza una escisién in-
completa puede haber recurrencia de la enfermedad y
también necesidad de reintervencién quirurgica.? De la
misma manera la marsupializacion, aspiracién, drenaje
e irradiacién han sido descritas, teniendo resultados po-
bres, por lo que no son recomendadas.?

CONCLUSIONES

El linfangioma quistico es una malformacion linfatica
benigna y se debe considerar entre los diferentes diag-
nésticos de lesiones retroperitoneales, a pesar de ser
infrecuente en adultos. El diagndstico regularmente es
incidental y se deben de realizar examenes radioldgicos
complementarios previo a la cirugia para tener una me-
jor caracterizacidn asi como descartar neoplasias malig-
nas y poder planificar el mejor abordaje. El diagndstico
y tratamiento definitivo se realiza mediante una escision
completa, con un prondstico excelente en la mayoria de
los casos.
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