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RESUMEN

Introduccidn: Los linfagiomas quisticos son lesiones benignas hamartomatosas del sistema
vascular linfatico muy poco frecuentes. La  variedad retroperitoneal supone
aproximadamente el 1 % de todos los linfangiomas; estos muestran un diapasén amplio
en su presentacién clinica.

Presentacion del caso: Se presenta el caso de un paciente masculino de 29 afos que
acudié por dolor abdominal epigastrico y en hipocondrio derecho de tres meses de
evolucidn sin masa palpable, los estudios de imagenes practicados mostraron una lesion
retroperitoneal en contacto con la cabeza del pancreas e independiente a esta; se realiza

exéresis quirdrgica y biopsia que concluye linfangioma quistico retroperitoneal.
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Discusién: a pesar de la benignidad en su origen patoldgico, segiun el tamafio y la
localizacion anatémica, pueden presentar severas complicaciones como la infeccidn
intraquistica, la peritonitis por perforacién del proceso y la hemorragia, elementos que
evidencian la importancia de un diagndstico precoz y cirugia temprana con exéresis
completa.
Conclusiones: nuestro paciente no presentd complicaciones mayores en el perioperatorio
y ha tenido una evolucidn favorable libre de sintomas.
Palabras clave: retroperitoneal; Linfangioma, tumores benignos.
ABSTRACT:
Introduction: Cystic lymphangioma are infrequent bening hamartomatous lesions of the
vascular lynphatic system. The retroperitoneal type is approximately 1 of all
lymphangiomas and they have a wide range of forms of clinical presentations.
Presentation of the case: A 29 years old male patient complained of pain in the epigastric
abdomen and right hypochondrium of three month avalation without a palpable mass.
Imaginenological studies showed a retroperitoneal lesion in contact with but independent
of the head of the pancreas. Surgical removal and biopsy of the lession revealed a
retroperitoneal cystic lymphangioma.
Discussion: Although the lesion was bening according to its pathological origin its size and
anatomical localization can cause several complications such as intracystic infection,
peritonitis as a result of perforation and hemorrage showing the importance of an early
diagnosis and complete surgical removal.
Conclusions: Our patient dis not have major complications during surgery and has had a
favorable asymtomatic outcome.
Key Words: Retroperitoneal, lymphangioma, benign tumors.
INTRODUCCION.
Los linfangiomas quisticos son lesiones benignas hamartomatosas del sistema vascular
linfatico, de baja incidencia; representan el 6 por ciento de los tumores benignos y estan

localizados en su mayoria en la regién cervical (75%) y las axilas (20%). En cuanto a la
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localizacion del linfangioma abdominal, el lugar de
presentacion mas frecuente es el mesenterio, seguido por el epiplédn, mesocolon y
retroperitoneo. ¥
El linfangioma quistico retroperitoneal (LQR) es una entidad muy poco frecuente, supone
aproximadamente el 1 por ciento de todos los linfangiomas, con menos de 200 casos
descritos en la literatura hasta la fecha; ?) predomina en la edad pediatrica en un 90 por
ciento, el resto se presenta en adultos jévenes, es mads comun en el sexo masculino con
una relacién 5:1 y su crecimiento es lento;® en su origen etioldgico se invoca la teoria
embrionaria o congénita, que explica la falla de comunicacién entre los vasos linfaticos y
el sistema venoso durante la vida fetal, con posterior dilatacién de los vasos ciegos hasta
formar un tumor. También se mencionan, la teoria inflamatoria, postraumatismo
abdominal, por trastornos de la funcion secretora endotelial y de retencién por
alteraciones de presiones mecdnicas. )
Muestra un diapasdén amplio en su presentacion clinica que va de los casos descubiertos
de forma incidental durante estudios de imagenes realizados por otros motivos; los que
solo muestran aumento del perimetro abdominal aun sin sintomas; hasta casos en los
cuales se producen complicaciones intraabdominales relacionadas con la localizacion,
tamafio o sobre infeccion de el proceso, que le confieren un riesgo vital a los pacientes y
determinan que a pesar de la benignidad en su origen patoldgico esta entidad revista
particular importancia.®
La presentacion clinica de los casos no complicados ofrece un cuadro donde predomina la
lesién ocupante de espacio palpable, quistica (renitente) e indolora, con elementos poco
especificos marcados por sintomas secundarios a la compresion de estructuras
adyacentes, considerandose un interesante diagndstico diferencial dentro de los tumores
quisticos retroperitoneales.(®
Las imdgenes combinadas de ecografia y TAC son definitorias y se complementan con la
RMN, brindan datos importantes que permiten precisar

la localizacion, el tamafio del quiste, caracteristicas del contenido y la relacién con otros
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organos, garantizando una correcta planeacidn preoperatoria 'y evaluacion
postoperatoria;”) también aportan ayuda diagndstica las pruebas de inmunohistoquimica
en los pocos casos en que el diagnéstico histolégico es dudoso. (®
La exéresis quirurgica es el gold estandar en el tratamiento del LQR; cuando es realizada
en fase temprana y completa el indice de recidiva es cercano a cero y denota un buen
prondstico. @
Nuestro objetivo es dar a conocer a la comunidad cientifica nacional e internacional un
nuevo caso de LQR de localizacion abdominal, retroperitoneal, operado con éxito en
nuestra institucion y hacer un bosquejo de los principales elementos clinicos patoldgicos,

de diagndstico y tratamiento quirurgico de estos procesos.

PRESENTACION DEL CASO.

Paciente masculino de 29 afios que acude a nuestro servicio por presentar dolor
abdominal que inicid hace 3 meses, intermitente, moderado, localizado en epigastrio e
hipocondrio derecho, que no se traslada a otra localizacién, no fiebre, no otra
sintomatologia. Se decide ingreso para estudio y tratamiento.

APP: no refiere

APF: no refiere

Habitos toxicos: no refiere

Examen fisico positivo:

Abdomen: dolor a la palpacién profunda en epigastrio e hipocondrio derecho, no reaccidn
peritoneal, no tumor palpable.

Complementarios:

Ecografia abdominal:

Higado de textura homogénea. Vesicula sin calculos con bilis espesa. VB no dilatadas.
Pancreas normal. Aorta abdominal normal. Hacia hipocondrio derecho se observa imagen

ecolucida, de bordes mal definidos, tabicada de 80 x 44mm. Se sugiere laparoscopia.

Laparoscopia:
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Higado: tamafio normal, color rojo, superficie lisa, bordes finos, consistencia blanda.
Vesicula: Llena de color verdoso.
Bazo: Tamafo normal, color rojo.
Estdmago: Cara anterior de color blanquecina.
Apéndice: apendicectomizado
Adherencias postquirurgicas en FHD que tironean a asas delgadas.
Hacia el hipocondrio derecho existe un abombamiento de localizacidn retroperitoneal que
ocupa un drea de 6-7 cm aproximadamente que rechaza hacia el plano anterior al I6bulo
derecho del higado. No se observan lesiones en peritoneo parietal.
Conclusiones: Tumor retroperitoneal.

TAC Abdominal:

En C.T.P se observa imagen hipodensa con coeficiente de atenuacion correspondiente a
liguido, de contornos regulares, bien definidos que mide 73 x 50mm y se localiza en
hipocondrio derecho en proyeccién anterior al rindn inmediatamente por debajo de la
vesicula. Estd en contacto con el higado, con independencia de este. Se observa en
contacto con el pancreas y no se puede definir su independencia con el mismo.

ID: Imagen hipodensa en flanco derecho. Pseudoquiste pancreatico.

Hemograma completo:

Hb: 143 g/l htto: 047 Leuco: 8.0 x 10/9/I

Eritrosedimentacién: 6 mm/I

Glucosa: 4.6 mmol/I

Creatinina: 60 Bilirrubina total: 9.30
Acido urico: 511 Bilirrubina directa: 2.49
Colesterol: 4.54 Albumina: 42.2

TGP: 18.8 Amilasa: 50 Ul

TGO: 25.6 TG: 1.65

GGT: 46 PT:97.4

@ Esta obra de Multimed se encuentra bajo una licencia

https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/



https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/

VERSION ON-LINE: ISSN 1028-4818
Multimed. Revista Médica. Granma RPNS-1853
Se realiza laparotomia con el diagndstico de Tumor quistico pancreatico (Fig 1), realizando

excéresis (Fig. 2) y biopsia concluyendo con el diagnéstico de linfangioma retroperitoneal.

Este diagndstico se confirma por Anatomia Patolégica.
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Fig. 2. Diseccién completa del tumor.

DISCUSION.

Los tumores primarios del retroperitoneo son poco frecuentes, su incidencia dentro de la
patologia tumoral en general no supera el 0.2%; los histopatolégicamente benignos
representan el 20% del total y clasifican como formaciones primarias que crecen de forma
independiente a los grandes vasos y 6rganos retroperitoneales a partir del tejido linfatico,
nervioso, vascular, de sostén, conectivo y fibroareolar presente en esta area. ©

Los LQR son tumores benignos hamartomatosos de contenido liquido, linfatico o quiloide
y asi estan catalogados en la clasificacion de neoformaciones primitivas del retroperitoneo
propuesta por Ackerman; en su origen se invocan varias teorias pero se acepta en general
la teoria embrionaria o congénita sobre la base de obstrucciones y/o agenesias en el arbol
vascular linfatico y sus conexiones con la red venosa sistémica, lo que explicaria el
predominio en la edad pediatrica, fundamentalmente en los dos primeros afios de vida,
como refiere Fernandez Pérez citado por Rodriguez-Campod et al. (19

Su naturaleza benigna no excluye un comportamiento agresivo en caso de infiltrar
estructuras vecinas, por ejemplo, cuerpos vertebrales y vena cava inferior, como refiere
Lujan Martinez et al (*¥ en su serie de tres casos operados uno de los cuales se localizaba,
al igual que nuestro caso, en el espacio retroperitoneal ‘Son clinicamente inespecificos y se
diagnostican a menudo de manera incidental; tienen varias formas de presentacion,
divididas en:

Formas no complicadas:

Asintomatica.

Dolor abdominal crénico. (Por compresion de estructuras vecinas).

Pseudoascitica.

Formas complicadas:
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Hemorragia intraquistica.
Oclusién intestinal por compresidn extrinseca.
Absedacion del proceso.
Peritonitis secundaria a perforacién.
En el diagnéstico de esta entidad las pruebas de imdgenes permiten establecer la
definicion morfoldgica de la lesidn y planear el tratamiento, por ende revisten particular
importancia La TAC complementa el estudio ecografico y ademas de precisar aspectos
como localizacién y tamafio, brinda informacion sobre infiltracién de estructuras vecinas y
la presencia de probables complicaciones, es también util para identificar masas
uniloculares o multiloculares con coeficientes de atenuacion similares a los del agua y su
relacién con érganos y estructuras circundantes; la RMN proporciona datos similares a los
de la TAC, tiene la ventaja de que no emite radiacién, pero es un estudio mas costoso,
realizado solo en algunas instituciones y se reserva para casos especificos con alto grado
de dificultad diagndstica; %1% en nuestro paciente no se realizo.
Como en el resto de los tumores retroperitoneales, independientemente de su origen e
histopatologia en el LQR el diagndstico definitivo se hace por examen anatomopatolégico,
algo que debemos resaltar. El liquido claro, linfatico o quiloso que caracteristicamente
contienen, a menudo se torna hemorragico o purulento, en caso de estar infectado y tiene
fluctuaciones en su composicidon a expensas de amilasa y triglicéridos en dependencia de
la ubicacién inicial y tiempo de evolucién del proceso. 7)
Garcia-Buenrostro citado por Renddn!) hace referencia a la importancia del diagndstico
diferencial; se debe realizar con otras patologias retroperitoneales como tumores
quisticos  pancredticos, metdstasis ganglionares retroperitoneales, sarcomas
retroperitoneales, procesos todos con caracteristicas histopatologias malignas, ademas de
lipomas, hematomas, linfoceles o abscesos (1) y neoplasias con degeneracién quistica

como mesoteliomas, teratoma quistico, leiomiosarcomas, neurofibromas, liposarcomas,

cistoadenoma mucinoso y quistes ovaricos.
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La cirugia es el gold estandar en el tratamiento del LQRP, permite
evitar sobreinfeccion del proceso, crecimiento rdpido, riesgo de rotura y la inevitable
laparotomia urgente a que ello conlleva. (!
Aunque tradicionalmente la via de abordaje utilizada de forma prioritaria ha sido la via
abierta, la cirugia video laparoscopica ha proporcionado en los ultimos afios un nuevo
campo de actuacidn, tiene ciertas ventajas sobre la laparotomia, incluyendo una diseccién
precisa alrededor de los vasos mesentéricos, minimo trauma a estructuras vecinas, menos
dolor postoperatorio asi como una estadia hospitalaria mdas corta, por lo que debe
considerarse efectiva y segura. ®
Cuando la excéresis quirurgica es realizada en fase temprana y completa el indice de
recidiva es cercano a cero y denota un buen prondstico. ® Enfatizamos en la importancia
de una reseccion completa del proceso siempre que sea posible, como garantia de evitar
recidivas, elemento defendido por varios autores que profundizan en este tema ®) En
nuestro caso se logrd la excéresis completa del tumor sin que existieran dificultades
técnicas mayores.
En aquellos pacientes en los que se evidencie importante afectacion local de estructuras
vecinas que imposibilite la exéresis total de la masa, la
marsupializacién y la enucleacion quistica constituyen posibilidades a valorar. También en
situaciones en las que no es posible la exéresis quirdrgica, existen multiples modalidades
alternativas que permiten un tratamiento paliativo: radioterapia, radio quimioterapia,
quimioterapia, laser de CO2 y Nd-Yag y el uso del coagulador de argdn. (1%
Una controversia manifiesta existe alrededor de los tratamientos esclerosantes para
linfangiomas de localizacién abdominal y retroperitoneal sin posibilidades exeréticas,
Ogita et al, citado por Lujan Martinez (Y publicaron su experiencia con la infiltracion de la
masa con Picibanil, un compuesto liofilizado de baja virulencia, sustraido del
Streptococcus pyogenes grupo-A de origen humano, incubado en penicilina-G, que
incapacita la produccion de estreptolisina S, demostrando el efecto esclerosante vy la

reduccion de tamafio del proceso. Por su parte Menéndez P. (12) avala el uso del Picibanil
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(OK —432) como agente esclerosante de aplicacién intralesional y describe su mecanismo
de accidn, consistente en la induccidén de una reaccion inflamatoria, con migracién de
neutrdfilos y monocitos hacia los espacios quisticos, donde se ve incrementado el nivel de
mediadores de la inflamacién, como interferén-g, TNF, IL-1, IL-2 e IL-6, entre otras, y con
ello la permeabilidad endotelial y el drenaje linfatico, resultando en la disminucién del
tamafio del quiste.(*3)
CONCLUSIONES.
El linfangioma quistico retroperitoneal es muy poco frecuente en adultos, debe
diferenciarse del resto de los procesos quisticos de localizacidon retroperitoneal; la
combinacidon de Us y TAC permite establecer la definicion morfolégica de la lesién y
planear el tratamiento; si la excéresis quirurgica es realizada en fase temprana y completa
el indice de recidiva es cercano a cero y denota un buen prondstico; otras modalidades de
tratamiento estdn asociadas a tasas elevadas de morbilidad. Nuestro paciente no presento
complicaciones mayores en el perioperatorio y ha tenido una evolucion favorable libre de
sintomas.
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