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Resumen

El linfangioma quistico, caracterizado por proliferacion de los espacios lin-
faticos, es una lesion infrecuente en pacientes adultos. Menos del 1% de
todos los linfangiomas corresponden a linfangiomas del intestino delgado.
La presentacion clinica es diversa, variando desde un quiste abdominal
asintomatico, diagnosticado de forma incidental, a un cuadro de abdomen
agudo. Se presenta un caso de linfangioma mesentérico quistico del intes-
tino delgado en una mujer de 30 anos quien consulté por dolor abdominal
y vomitos. La ecografia y la tomografia computada abdominal mostraron
un quiste con multiples septos en el cuadrante inferior derecho simulan-
do un tumor de ovario. En la laparotomia se encontrd un tumor quistico,
lobulado y marron, procedente del mesenterio del intestino delgado. A la
paciente se le realizo reseccién de la tumoracion y del intestino delgado
adyacente con reconstruccion del transito intestinal. La evaluacidn histolo-
gica confirmo el diagndstico de linfangioma mesentérico quistico.

Palabras claves: Linfangioma; Linfangioma mesentérico quistico; Tumor
abdominal; Intestino delgado.

Abstract

Cystic lymphangioma, characterized by proliferation of lymphatic spaces, is
an infrequent lesion in adult patients. Less than 1% of all lymphangiomas
correspond to small-bowel lymphangiomas. Clinical presentation can be
diverse ranging from incidental abdominal cysts to an acute abdomen. We
report a case of small bowel mesenteric cystic lymphangioma in a 30 years-
old woman who presented with abdominal pain and vomiting. The abdominal
ultrasound and computed tomography scan showed a cystic multiseptated
mass at the right lower quadrant mimicking an ovarian tumor. Laparotomy
found a lobulated, brown, cystic tumor from the small bowel mesentery. The
patient underwent resection of the tumor and the adjacent small intestine
with reconstruction of the intestinal transit. The histological study confirmed
diagnosis of mesenteric cystic lymphangioma.

Keywords: Lymphangioma; Mesenteric cystic lymphangioma; Abdomino-
pelvic mass; Small bowel.
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Los linfangiomas quisti-
cos son tumores benig-
nos, de crecimiento lento,
derivados del tejido linfa-
tico y ocurren principal-
mente en ninos en cuello
y axila.
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Introduccion

Los linfangiomas quisticos son tumores benignos, de crecimiento lento, derivados
del tejido linfatico y ocurren principalmente en ninos, en la region del cuello y axila. La
localizacién intraabdominal es rara y pueden presentarse en retroperitoneo, tracto gas-
trointestinal o mesenterio de los érganos abdominales (1,2). Los linfangiomas mesen-
téricos quisticos del intestino delgado son raros y representan 1 % de los reportes (2,3).

Se presenta un caso de un linfangioma mesentérico quistico del intestino delgado
simulando una tumoracién ovarica.

Caso clinico

Se trataba de una paciente de 30 anos quien consultd por presentar varios episo-
dios de dolor abdominal vago e inespecifico de moderada intensidad en hipogastrio
y ambas fosas iliacas, acompanado de vomitos de una semana de evolucién. La
paciente negaba fiebre, alteraciones miccionales o evacuatorias. También negaba
antecedentes personales de afecciones médicas o quirdrgicas.

Los exdamenes hematoldgicos y bioquimicos estaban dentro de limites normales. El
examen clinico no mostré ninguna alteracion. El examen pélvico bimanual evidencio
la presencia de una tumoracion palpable, movil en el anexo derecho. El ultrasonido
abdomino-pélvico mostrd tumoracion con paredes finas y multiples septos finos, en
el anexo derecho, que media 25 centimetros de diametro y que fue diagnosticado
como tumor de ovario (figura 1). La resonancia magnética mostrd tumor quistico
multiloculado de 25 x 20 x 16 cm en el fondo de saco de Douglas que se extendia a
ambos lados del Utero, sin evidencia de liquido libre intraperitoneal, estableciendo la
posibilidad diagndstica de tumoracion quistica ovarica.

Figura 1. Imagen ecografica del abdomen en la cual se observa la tumoracién quistica
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Su patogénesis es des-
conocida. La teoria mas
aceptada es la de con-
gestion linfatica por inte-
rrupcion congénita en la
comunicacion del sistema
de drenaje linfatico duran-
te el periodo embrionario.
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Durante la laparotomia se observd un tumor quistico de aproximadamente 24 x 20 x
15 centimetros con paredes gruesas, multiloculado, lleno de liquido marrén espeso
gue se originaba del mesenterio del intestino delgado, el cual fue resecado junto a
una porcion del intestino delgado al cual estaba incluido (figura 2). Se reviso el resto
del abdomen y los érganos intraabdominales sin encontrar inclusiones neoplasicas
u otras alteraciones, realizandose reconstruccion del transito intestinal mediante
anastomosis termino-terminal del intestino delgado.

El estudio histolégico demostrd vasos linfaticos dilatados rodeados por células
endoteliales con linfocitos dispersos confirmando el diagnostico de linfangioma
mesentérico quistico. La mucosa del intestino delgado presentaba caracteristicas
normales sin invaginaciones dentro de la tumoracion. Los examenes de inmunore-
actividad fueron positivos para CD31 y D2-40 y negativo para calretinina.

El postoperatorio de la paciente no presenté complicaciones y fue dada de alta al
guinto dia. La paciente se mantiene asintomatica seis meses después de la cirugia.
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Figura 2. Imagen intraoperatoria en la que se observa el linfangioma mesentérico quistico
junto con la porcién de intestino delgado adyacente

Discusion

Los linfangiomas quisticos son infrecuentes y ocurren principalmente en la infancia y
sus sitios de presentacién mas comun son la cabeza, el cuello y la region axilar (4). En
forma ocasional también se puede diagnosticar en el adulto en diferentes sitios ana-
tomicos. El mesenterio del intestino delgado (70 %) es la localizacion intraabdominal
mas comun, con 50-60 % de los quistes localizados en el mesenterio del ileo (5).
Tiene una prevalencia aproximada de 1/20 000 a 1/ 250 000; es mas frecuente en
hombres que en mujeres con una relacién de 3:1 y el 90 % de los casos son diag-
nosticados antes de los dos anos (6-8). Existen escasos reportes con relacion a la
presencia de linfangioma mesentérico quistico en adultos (9).

Su patogénesis es desconocida. La teoria mds aceptada es la de congestidn linfatica
por interrupcién congénita en la comunicacién del sistema de drenaje linfatico du-
rante el periodo embrionario. Algunos autores han propuesto que las manifestacio-
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La presentacién clinica es
variable, no existiendo sig-
nos sintomas patognomo-
nicos, pudiendo ir desde
una tumoracién abdomi-
nal descubierta de forma
incidental hasta la pre-
sentacion de un cuadro de
abdomen agudo, obstruc-
cion intestinal, signos de
peritonitis e inflamacién
abdominal crénica.
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nes en adultos son secundarias al retraso en la proliferacién congénita o adquirida
de los nidos linfaticos después de una infeccion respiratoria, inflamacion, cirugia
abdominal, radioaciones o trauma local (10).

Desde el punto de vista histologico, los linfangiomas se clasifican en tres tipos: capilar
simple, cavernosoy quistico. Los capilares simples generalmente se encuentran super-
ficiales en la piel y estan compuestos por linfaticos de paredes finas. Los cavernosos
consisten en linfaticos mas grandes que tienen conexiones con linfaticos normales.
Los linfangiomas quisticos consisten en espacios linfaticos de diferentes tamanos ro-
deados de colageno y musculo liso que contienen liquido seroso, quiloso, sanguineo o
purulento sin conexiones con los vasos linfaticos normales adyacentes (1,2).

Aunque los linfangiomas mesentéricos quisticos abdominales habian sido conside-
rados “quistes mesentéricos” existen divergencias histoldgicas. A diferencia de los
quistes mesentéricos que se originan del tejido mesotelial, los linfangiomas estan
compuestos de tejido linfoide, espacios linfaticos y células espumosas (11).

La presentacién clinica es variable, no existiendo signos sintomas patognomanicos,
pudiendo ir desde una tumoracion abdominal descubierta de forma incidental hasta
la presentacion de un cuadro de abdomen agudo, obstruccion intestinal, signos de
peritonitis e inflamacién abdominal crénica, dependiendo del tamano de la lesidn. La
presentacion “clasica” es una obstruccién parcial junto con una tumoracion palpable
y movil. Son comunes los sintomas abdominales inespecificos como dolor abdomi-
nal, vomitos y pérdida de peso. También se ha descrito edema de miembros infe-
riores por compresion de las lesiones de gran tamano dependiendo del tamano del
tumor (12,13). En raros casos, la tumoracion puede producir complicaciones agudas,
incluyendo dolor abdominal severo debido al crecimiento rapido, ruptura traumatica,
hemorragia intraabdominal y obstruccion intestinal completa (12). El caso descrito
es inusual puesto que fue diagnosticado en una mujer adulta con aparicién repenti-
na de los sintomas.

Las pruebas de laboratorio son de poca ayuda para el diagnéstico. La radiografia
simple de abdomen no muestra hallazgos diagndésticos pero puede mostrar una le-
sién sin gas, homogénea con densidad similar al agua que desplaza los 6rganos in-
testinales alrededor de esta con algunas calcificaciones (). La ecografia es superior
a la tomografia con relacién a la evaluacién de la tumoracion (estructura quistica
anecoica bien definida con paredes finas e irregulares y septos), estructuras intra-
quisticas, grosor de la capsula y hemorragia interna (7,8).

La tomografia puede suministrar informacion pre-operatoria importante con rela-
cion al tamano, localizacién anatémica y afeccién de los drganos adyacentes. La
ecografia y la tomografia secuencial demuestran aumento progresivo de las lesio-
nes quisticas, aumento de la ecogenicidad del liquido y engrosamiento de las pare-
des de la tumoracion asociado con la multiplicacion de los septos (8).
La resonancia magnética puede ser Util para el diagndstico pero no puede diferen-
ciar entre los quistes dermoides, teratomas quisticos, linfangiomas quisticos o linfo-
celes. Sin embargo, es mas Util para terminar la extension de la tumoracion, ya que
puede mostrar imagenes de baja intensidad en las diferentes fases (7). En este caso
el diagndstico diferencial con una tumoracion ovarica fue dificil.
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El diagndstico final esta
basado en hallazgos his-
tolégicos al demostrar
extensas areas miofibro-
blasticas que manifiestan
los componentes linfaticos
del tumor.

En los linfangiomas mesentéricos quisticos, el contenido es generalmente descrito
como seroso con una densidad similar al agua. No se recomienda la realizacion de
la biopsia percutanea debido a que su valor pronostico es bajo por el escaso indice
de celularidad de estos tumores.

Eldiagnostico final esta basado en hallazgos histoldgicos al demostrar extensas areas
miofibroblasticas que manifiestan los componentes linfaticos del tumor. El tumor est3
compuesto por espacios linfaticos dilatados en forma quistica, los cuales estan recu-
biertos de capaz musculares y esta asociado con agregados linfoides. Los foliculos
linfoides y los infiltrados linfoideos en el estroma apoyan el diagnéstico. Los espacios
linfaticos contienen tanto liquido claro como una gran cantidad de macroéfagos espu-
mosos y células linfoideas. Se han utilizado marcadores inmunohistoquimicos espe-
cificos para las células endoteliales linfaticas como el receptor 1 endotelial de vasos
linfaticos, receptor 3 del factor de crecimiento endotelial vascular y Prox-1 (1).

El diagndstico diferencial se realiza con los pseudoquistes pancreaticos, quistes
dermoides, linfocele, quistes por equinococos, cistadenoma ovarico, quistes de du-
plicacion entérica, mesoteliomas quisticos y ascitis (12).

La conducta quirurgica, de acuerdo al tipo de linfangioma mesentérico quistico, se
muestra en el cuadro 1. Dado que los tumores son estructuras quisticas con areas
de necrosis grasa y hemorragia, y en ocasiones llenos de liquido espeso, gelatinoso
o lechoso, la reseccion quirurgica completa es el tratamiento de eleccién para elimi-
nar los sintomas, la posibilidad de extension a otros érganos y prevenir complica-
ciones o recurrencias (14).

Existen reportes de malformaciones difusas en las que se realiza extensa reseccién
intestinal, lo cual puede causar sindrome de intestino corto (6). La aspiracion del
liquido intratumoral disminuye el tamano del quiste solo por un corto periodo de
tiempo y aumenta el riesgo de infeccién. La reseccion incompleta tiene el riesgo
de recurrencia del tumor de 0 - 13,6 % (14-16). Aunque se ha descrito el abordaje
laparoscépico utilizando aspiracion parcial, en el presente caso se prefirié realizar
laparotomia debido al gran tamano de la tumoracion.

La aspiracién e inyeccion de agentes esclerosantes como OK-432, belomicina, do-
xiciclina, goma de fibrina y esteroides, pueden ser utilizados en el tratamiento de
emergencia, en especial en aquellos lesiones no resecables y en las que existe un
amplio compromiso de las estructuras intestinales adyacentes. Sin embargo, como
tratamiento definitivo tienen una alta tasa de recurrencia y no ha demostrado ser
mejor que la cirugia (7)

Cuadro 1. Clasificacion, ubicacion y conducta en los linfangiomas mesentéricos quisticos (6)

Tipo Ubicacion Conducta

| 0 pediculado Inespecifica Reseccidn

- . . Reseccién del mesenterio y
II'o sésil Mesenterio intestinal : .
del intestino afectado

Afecta estructuras intra-peritoneales como ., .
Reseccidén parcial o

[l o retroperitoneal los vasos mesentéricos, la aorta y la vena e
marzupializacion
cava
Organos intra-abdominales y Reseccién parcial o

IV o multi-céntrico

retroperitoneales marzupializacion

Tomado de ref. 6.
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Conclusion

Los linfagiomas mesentéricos quisticos son tumores benignos infrecuentes en adul-
tos, con manifestaciones clinicas inespecificas, por lo que se debe considerar como
diagndstico diferencial de abdomen agudo. El diagndstico se realiza por imagenes
y se confirma por los hallazgos histopatoldgicos. El tratamiento de eleccién es la
cirugia con reseccién completa de la lesidon para evitar las recurrencias. Aungue in-
frecuentes, se debe considerar en el diagndstico diferencial de los tumores ovaricos.
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