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Cystic and visceral lymphangioma. Literature review. Apropos of three
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RESUMEN

Con motivo de haberse ingresado en el afio 2012, en el Servicio de
Cirugia General del Hospital General Docente “Dr. Agostinho Neto” de
Guantanamo, un paciente con linfangioma quistico de bazo con
excelente evolucién, sin recurrencia, y, por su infrecuencia, se reviso el
archivo de dicho hospital, donde se hallaron registros de dos
linfangiomas quisticos: uno en vesicula biliar y otro en higado. Con este
hallazgo sumaron tres linfangiomas quistico abdominal visceral: bazo,
vesicula e higado. Por la poca frecuencia de esta tumoracién linfatica
abdominal, por su localizacion visceral y por no haber sido reportado
ningln caso en nuestro pais, se decidid realizar una revision del tema
actualizado, informar los casos y, de este modo, contribuir a la
casuistica del pais y el extranjero.

Palabras clave: linfangioma quistico abdominal visceral, revisién
actualizada, casuistica

ABSTRACT

On the occasion of having entered in 2012, in the Department of
Surgery of the General Teaching Hospital "Dr. Agostinho Neto
"Guantanamo, a patient with cystic lymphangioma of the spleen with
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excellent performance without recurrence by infrequency, the file of the
hospital, where records with two lymphangioma cystic were found was
revised one in gallbladder and other in liver. With this finding totaled
visceral abdominal cystic lymphangioma 3: spleen, gall bladder and
liver. For the infrequency of this abdominal lymphatic tumor, for its
visceral location and have not been reported any cases in our country, it
was decided to conduct a review of the current issue, reporting cases
and thus contribute to the casuistry of the country and abroad.

Keywords: abdominal cystic lymphangioma visceral, updated review,
casuistry

INTRODUCCION

Benevieni, en 1507, fue el primero en hallar un linfangioma en la
autopsia de un nifio. Rodender, en 1828, lo describe por primera vez'~.
Rokitansky, 1847, lo describe con detalle. Wegner, en 1877, los
clasificados por primera vez. Frink, 1885, fue el primero en informar un
linfangioma esplénico?. Tillaux, 1890, realiza la primera reseccién de un
linfangioma abdominal con éxito. Ziegler, en 1892, reporta el primer
caso de linfangioma hepético.> McQnown, 1975, describe el primer caso
de linfangioma quistico del higado? Ohba K, 1995, informa el primer
caso de linfangioma vesicular.”

El linfangioma abdominal en el adulto es un tumor raro, benigno,
dependiente del sistema linfatico, su patogenia no estad clara y se
localizan en cualquier parte del cuerpo, excepto en el cerebro,
habitualmente, se encuentran en el mesenterio, epipldn, mesocolon,
pancreas, colon, intestino delgado y retroperitoneo; su localizacién
visceral es muy rara. En el nifo comdnmente se localiza en la cabeza,
cuello y axilas. La mayoria de las veces el tratamiento es quirtrgico.>*°

Los linfangiomas quisticos de la cavidad abdominal son raros vy
comprenden menos del 5 % de todos los linfangiomas; tienen una
frecuencia que van desde menos de 1 en 20 000 a 1 en 250 000
ingresos hospitalarios.”''''> En este hospital, en 33 afios, se hallaron
tres casos: uno en vesicula biliar, otro esplénico vy, el tercero, en higado.

El linfangioma de la vesicula biliar es raro y representa del 0.8 - 1% de
todos los linfangioma del abdomen’; en la literatura internacional, hasta
el aflo 2014, habian sido registrados 13 pacientes, con éste, 14 casos.

Respecto al linfangioma esplénico, Beltran'® informa que Goh, en el afio
2005, reporta 14 linfangiomas intraabdominales en 15 afos, de los
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cuales 1 paciente presentd un linfangioma esplénico y que Allen, en el
ano 2006, reporta 6 pacientes con linfangiomas intraperitoneal en 18
anos, ninguno de los cuales tuvo un linfangioma esplénico. Esto indica lo
infrecuente del linfangioma esplénico.

El linfangioma hepatico es muy raro en el adulto, solamente se han
informado unos 50 casos.®11/1214/15

En el adulto la edad promedio en que se presenta el linfangioma es de
37 afos con un rango entre 20-66 afos. Estos casos tienen 47, 22 y 39
anos, respectivamente; dos son del sexo femenino y uno masculino; en
la literatura revisada no hay predominio en el sexo.’-%:1%:16:17

Los linfangiomas se muestran como lesiones quisticas Unicas o
integrando parte de una linfangiomatosis. Los linfangiomas quisticos
Unicos son la forma mas infrecuente.

DESARROLLO
Clasificacion

Segun los hallazgos histoldgicos, los linfangiomas se clasifican en tres
tipos:*%111218 simple, cavernoso y quistico. Hay autores que a esta

clasificacion le afiaden el linfangiohemangioma vy el linfangiosarcoma.®

El linfangioma simple o capilar se localiza en la piel y esta compuesto de
vasos linfaticos de pared fina. El linfangioma cavernoso estd compuesto
de vasos linfaticos dilatados, con un estroma linfatico y tiene conexién
con vasos linfaticos adyacentes normales. Mientras que el quistico,
consiste en espacios linfaticos de varios tamafios, su pared contiene
finos fasciculos de musculo liso y no tienen conexién con los vasos
linfaticos normales adyacentes.

Patogenia

La patogenia de los linfangiomas no esta clara. Probablemente se deba a
una malformacidon congénita de los vasos linfaticos lo que causa una
obstruccion local del flujo linfatico con el desarrollo de una
linfangiectasia. También, se sefala el secuestro de vasos linfaticos
durante el desarrollo embrioldgico. Se menciona otra teoria, en la cual
un proceso inflamatorio de los vasos linfaticos produce una obstruccién
de estos con detenimiento del flujo linfatico y linfangiectasia. Se
mencionan causas secundarias como los traumas abdominales, la cirugia
y las radiaciones terapéuticas.*® 71112
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En el caso de la vesicula biliar se origina en la subserosa como ocurrid
en esta paciente. En el bazo se localiza subcapsular o
intraprenquimatoso, en nuestro paciente es intraprenquimatoso que es
infrecuente. En el higado se localiza en los vasos linfaticos del
parénquima.

Anatomia patoldgica

Macroscopia. El linfangioma quistico es uniloculado o multiloculado, este
ultimo puede presentar quistes de variados tamafios; su pared es fina,
su superficie es de color gris azulado y el didmetro varia entre 3-30 cm,
promedio 12 cm. Al corte tiene la apariencia de un “panal de abejas™ o
de una “esponja” su contenido liquido generalmente es seroso, pero
puede ser desde linfa hasta purulento y desde sanguinolento a quiloso.
Los quistes estan separados por tabiques finos (Figuras 1,2,3,4 y 5).

Microscopia. Microscopicamente la superficie interna del quiste esta
revestida por una delgada capa de células endoteliales. Se pueden ver
grupos de linfocitos maduros en el interior del quiste, en la pared, o en
ambas partes; en la pared se observa una cantidad significativa de

coldageno, una distribucién irregular de fibras musculares lisas y
2,3,7,8,9,10,11,12

ocasionalmente adipositos.

Figura 1. Linfangioma quistico de vesicula
biliar. Observe como a la derecha de la
imagen estd el higado sefialado por una
flecha negra vy la tumoracion quistica
polilobulada sobresale de la proyeccidon de la
vesicula.
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Figura 2. Linfangioma  quistico
vesicular. Pieza quirurgica cerrada que
mide 13 cm. polilobulada

Figura 3. Linfangioma quistico vesicular.
Pieza quirdrgica abierta donde se
observan multiples quistes de diferentes
tamafos y vesicula abierta (sefialada por
una flecha negra).
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Figura 4. Linfangioma quistico esplénico. Pieza quirurgica, a
la derecha cerrada y a la izquierda abierta.

Figura 5. Linfangioma quistico hepatico. Pieza quirdrgica.
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Inmunohistoquimica

En la inmunohistoquimica para las células del endotelio linfatico se
observa una reaccién al antigeno del factor VIII-R, al D2-40, al CD 31y
al CD 34 positivas, en este ultimo hay informes de ser negativa o
focalmente positiva.?%°10

Cuadro clinico

El paciente puede cursar asintomatico o asistir al médico por otra
enfermedad y en los estudios realizados se descubre incidentalmente la
tumoracion quistica.

Por lo general, los sintomas son inespecificos, nauseas, vomitos,
flatulencia y pérdida de peso; habitualmente presenta dolor en
epigastrio o en unos de los hipocondrios que, en ocasiones, se puede
irradiar a la espalda, este es de mediana a baja intensidad, aunque en
raras ocasiones es intenso confundiéndose con un abdomen agudo
quirdrgico. El signo principal es una tumoracion palpable en el abdomen,
a veces ligeramente dolorosa, de forma ovalada o redondeada, cuyo
diametro es variable, de superficie ligeramente irregular, de bordes bien
definidos y poco o nada movible.?*5”

En nuestros 3 pacientes, el linfangioma esplénico se localizd en el
hipocondrio izquierdo y midid 14x12x16 cm; el vesicular en el
hipocondrio derecho (13 cm); ambos palpables, con ligero dolor y poco
movil. El linfangioma hepatico media 6.8x6.5 cm, no palpable, localizado
en el Iébulo izquierdo del higado.

Ocasionalmente, se complica con una hemorragia intraquistica, una
ruptura, una inflamacién o una oclusién intestinal.

Diagnostico

El diagndstico con exactitud es dificil porque no se piensa en esta
posibilidad debido a su infrecuencia.

Los estudios imaginolégicos ayudan en la localizacion y en las
caracteristicas morfologicas del linfangioma localizado en una viscera,
pero, no presentan una imagen particular o patognomoédnica de un
linfangioma quistico visceral.
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Ultrasonido

Puede informar una imagen compleja o una masa hipoecoica, bien
circunscrita con finos y delicados tabiques en su interior, ademas, de
localizarlo en la viscera, bazo, vesicula e higado como en nuestros
casos, y facilitar las dimensiones del quiste.?3®7:11:12

Puede verse una imagen que recuerda un "“panal de abejas” o una
“esponja”. En ocasiones, cuando el linfangioma es grande, la vesicula
biliar no se puede observar por quedar envuelta o comprimida por el
linfangioma y solamente se observa una imagen quistica en la
proyeccion de la vesicula biliar como ocurrié con este caso (Figura 6).

Figura 6. Linfangioma vesicular. Ultrasonido.
Tumor quistico muy trabeculado que no se
puede precisar a qué érgano pertenece.
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Tomografia computarizada

Se observa una imagen isodensa o hipodensa, bien circunscrita,
lobulada, con paredes delgadas y tabiques en su interior que separan a
los quistes o a los microquistes, esta investigacién corrobora lo del
ultrasonido. En la tomografia contrastada la pared de los quistes puede
realzarse.?3#467:11.121518.19 (Figyra 7).

Figura 7. Linfangioma \vesicular. Tomografia axial
computarizada. Corte axial. Ldébulo derecho de higado
imagen hipodensa, variable, de 6-20 UH, que mide 13x8x6
cm, de aspecto quistico, sefialada por una flecha de color
blanco.

Resonancia magnética

Sugiere la caracteristica del contenido del quiste, informa sobre las
relaciones que guarda con el 6érgano implicado y los 6rganos vecinos,
igualmente, confirma los hallazgos de los estudios imaginoldgicos
anteriores, en ocasiones con mayor exactitud,*®%7:11:15.19,20
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La colangiopancreatografia retrograda endoscoépica

Muestra la anatomia de la via biliar principal, si esta o no desplazada o
comprimida y demuestra que el linfangioma quistico no tiene
comunicacién con ella.

Colangiopancreatografia por resonancia magnética

Muestra con exactitud que el conducto cistico y la via biliar estan
preservadas y separadas del linfangioma quistico.’

Puncion aspirativa con aguja fina

Esta investigacidén se realiza guiada por el ultrasonido o tomografia; al
hacerla se extrae un liquido fluido, amarillo, a veces serohemorragico. El
estudio citoldgico muestra grupos de linfocitos maduros e histiocitos
dispersos.®?!

Se ha efectuado el diagndstico preoperatorio de esta entidad por el alto
nivel de triglicéridos que presenta el liquido aspirado, mas de 3 000
mg/dl, el cual muestra un aspecto lechoso.

Laparoscopia

Es de utilidad y puede ayudar en el diagndstico como ocurrié en nuestro
caso, donde se informdé un gran quiste de vesicula biliar de unos 15 cm
de tamafio, de paredes finas, translucido.

Tratamiento médico

Cuando el linfangioma tiene un tamano pequefio, es asintomatico y se
realiza el diagnostico preoperatorio no lo operan y lo siguen por
consulta.

En los pacientes que no son adecuados para ser operados se les puede
inyectar de forma intraquistica sustancias esclerosantes como el alcohol
y el K-432; este proceder puede complicarse con endurecimiento e
infeccion.

Tratamiento quirdargico

Habitualmente es la exéresis en bloque y la técnica quirdrgica depende
de la viscera en que se localice.
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Si el linfangioma se localiza en la vesicula biliar esta indicada la
colecistectomia, como ocurrié con nuestra paciente,’/1822:23:24

Si se localiza en el bazo, el proceder a realizar es la esplenectomia
parcial o total en dependencia del tamafio del linfangioma, en nuestro
caso, ya publicado, se efectué la esplenectomia total por su
tamafio.%2>:26

Si se localiza en el higado el proceder quirldrgico esta en dependencia
del tamafio y localizacién en el higado, puede ser desde una
segmentectomia hasta una hemihepactectomia. En el paciente de esta
pequefia serie se le realizd exéresis del los segmentos II y III,*®111214
El resumen clinico de los tres casos se puede apreciar en la Tabla 1.

Tabla 1. Resumen clinico de los tres casos

Localizacion ‘ Afo ‘ Edad ‘ Sexo ‘ Tumor ‘ Tratamiento Tamano
palpable (cm)
| Vesicula 11991 | 22 | F | Si | Colecistectomia| 13
| Bazo 12011 | 39 | F | Si | Esplenectomia | 14x12x16
Reseccién
segmentos
Higado 2015 37 M IT y III 6.8x6.5

Pronostico

El linfangioma quistico es un tumor benigno por lo que su prondstico es
bueno (Ver Tabla 2). La recurrencia, luego de la exéresis completa es
aproximadamente del 7 %. Cuando la exéresis es parcial la recurrencia
es del 50 % a los 2 afos de seguimiento. En estos tres pacientes no ha
habido recurrencia.

Tabla 2. Resumen evolutivo de los tres pacientes

Localizacion Evolucién Complicaciones | Recurrencia
Vesicula Satisfactoria No No
Bazo Satisfactoria No No
Higado Satisfactoria No No
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CONSIDERACIONES FINALES

En el adulto, el linfangioma abdominal quistico de localizacién visceral es
raro y de caracteristicas benignas; su cuadro clinico es inespecifico y los
estudios imaginoldgicos no ofrecen imagenes especifica de este tumor.
Su tratamiento, en la mayoria de los pacientes es quirdrgico y debe
realizarse la reseccion en bloque; su prondstico es bueno por lo que hay
que tener un alto indice de sospecha para diagnosticarlo en el
preoperatorio; no hubo recurrencia del tumor en nuestro tres pacientes;
por todo esto se realiza una revisién del tema actualizado para que
todos los cirujanos lo conozcan y manejen.

Al mismo tiempo se informa un linfangioma quistico de la vesicula biliar
el cual es extremadamente raro, en este caso, la laparoscopia fue de
gran utilidad para el diagndstico de un quiste; no hay ninglin caso
reportado en el pais y en la literatura internacional hay informado 14
casos incluyendo el nuestro.

El linfangioma hepatico, también, es raro, con las mismas caracteristicas
quisticas que el anterior y de dificil diagndstico. El linfangioma esplénico
ya fue informado en detalle en la Revista de Informacion Cientifica: Afo
2012, Vol. 73, No. 1.
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