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Resumen: El linfangioma es una lesién benigna y poco frecuente que resulta de la malformacion
congénita del sistema linfatico. Suele localizarse con mayor frecuencia en cabeza, cuello, axilas e
ingles, aunque puede afectar cualquier localizacion corporal. El diagndstico supone un reto para el
pediatra, ya que, en la mayoria de las ocasiones, cursa de forma asintomatica o con clinica
inespecifica. Raramente cursa con sintomas derivados de alguna de sus complicaciones (rotura,
hemorragia, infeccion). El tratamiento es quirtrgico en la mayoria de los casos. Presentamos el caso
de un paciente de 9 afios que acude al Servicio de Urgencias por dolor abdominal y estrefiimiento
de corta evolucion, objetivandose en ecografia abdominal una gran masa quistica cuya biopsia y
PAAF revela el diagndstico de linfangioma gigante. La reseccién parcial del tumor mejora el
cuadro, permaneciendo a partir de entonces el paciente asintomatico. Como conclusién, aunque el
dolor abdominal y el estrefiimiento son sintomas de etiologia habitualmente banal, es importante
plantearnos dentro del diagnostico diferencial la posibilidad de masa abdominal.
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Abstract: Lymphangioma is a benign and rare injury resulting from the congenital malformation of
the lymphatic system. It is usually located in head, neck, armpits and groins, although it can affect
any body location. The diagnosis is a challenge for the pediatrician, because, in most cases, is
asymptomatic or nonspecific clinical. Rarely presents with symptoms resulting from some of its
complications (rupture, hemorrhage, infection). The treatment is surgical in most cases. We report
the case of a 9 years old boy who comes to the emergency department for abdominal pain and short
evolution constipation. A large abdominal cystic mass was found with ultrasound, which biopsy
revealed the diagnosis of giant lymphangioma. Partial resection of the tumor improves the
symptoms, remaining thereafter asymptomatic. Although abdominal pain and constipation are
usually banal symptoms, we must consider in the differential diagnosis the possibility of
abdominal mass.

Key words: Lymphangioma; Abdominal Giant Lymphangioma; Abdominal Mass; Lymphatic
Mass.

1. Introduccion

El linfangioma gigante abdominal constituye una patologia infrecuente que cursa de forma
asintomadtica en la mayoria de los casos o con sintomas banales e inespecificos. En nuestro caso
clinico, el paciente padecia esta patologia, presentando estrefiimiento y dolor abdominal
inespecifico, sin datos en la anamnesis que pudieran hacernos pensar en la patologia tumoral como
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causante de sus sintomas. Creemos interesante la revision del linfangioma gigante abdominal para
incluirlo en el diagndstico diferencial de este tipo de pacientes.

Los linfangiomas son tumoraciones benignas, poco frecuentes, cuyo origen reside en la
malformacién del tejido linfatico durante el desarrollo embrionario. Se produce una anormal
comunicacion entre vasos linfaticos y ello da lugar a linfangiectasias y, en consecuencia, al tumor.
Otros factores causales del linfangioma, menos frecuentes, son los traumatismos, la obstruccion
linfatica primaria, los procesos inflamatorios y la iatrogenia (intervenciones quirtrgicas,
radioterapia) [1].

La localizacion del linfangioma es muy variable. La mas frecuente es cabeza y cuello (37%),
seguida de extremidades (31%), pared toracica o abdominal (24%) e intratoracicos o
intraabdominales, los menos frecuentes (8%) [2]. Dentro de los linfagiomas abdominales, el
mesenterio representa la localizacién mas frecuente (50-70%) seguido del epiplon mayor (10-30%), el
mesocolon (10-30%) y el retroperitoneo (10%) [3].

Los linfangiomas se suelen dar en los primeros 5 afios de vida (78%), especialmente durante el
primer afio, siendo excepcional a partir de los 10 afios de vida (3%) [2,3].

Las caracteristicas histoldgicas de los linfangiomas son similares, independientemente de las
distintas localizaciones. Se trata de espacios vasculares irregulares en forma de hendiduras mas o
menos dilatadas y quisticas, que pueden estar ocupadas por linfa y/o sangre. Las paredes de los
quistes son delgadas, de tejido fibroconectivo, y con revestimiento de células endoteliales aplanadas
[1,2,3].

Estos tumores suelen cursar de forma asintomatica, siendo su diagndstico a menudo casual o
derivado de la clinica producida a partir de la afectacion de estructuras adyacentes, por lo que las
manifestaciones dependen en gran medida de su tamafo y localizacién [1,4].

A continuacién, presentamos un caso inusual de linfangioma gigante y revisamos la
bibliografia existente de esta patologia tan poco frecuente, con especial énfasis en el diagndstico y
tratamiento del linfangioma gigante abdominal.

2. Caso clinico

Varén de 9 afios que refiere dolor abdominal de dos dias de evolucién, de tipo célico, localizado
en region periumbilical y no irradiado a otras zonas, junto con estrefiimiento de menos de una
semana de evolucion, no habitual en el paciente, sin asociar nauseas, vomitos ni alteraciones en el
apetito. El paciente se mantiene afebril.

En la exploracion abdominal destaca dolor a la palpacion de hemiabdomen izquierdo, con
defensa muscular, sin signos de irritacion peritoneal y con ruidos hidroaéreos disminuidos, asi como
palpacién de una masa en flanco izquierdo, sin visceromegalias. Analitica: hemograma, hemostasia,
glucemia, albtimina, iones, amilasa, transaminasas y PCR dentro de limites normales.

En ecografia abdominal (véase figura 1) destaca, en flanco izquierdo, una gran masa
retroperitoneal de aproximadamente 10 cm de diametro, sélida, con flujo en su interior, que
desplaza las asas del intestino delgado, asi como una pequefia cantidad de liquido libre entre asas.
En TAC abdémino-pélvico (véase figura 2) se aprecia una extensa infiltracion mesentérica/peritoneal
con una lesion muy heterogénea que rodea los vasos mesentéricos, predominantemente
hipodensa/hipocaptante, constituida por multiples imagenes pseudonodulares, pequefias
adenopatias, algunas zonas quisticas y otras zonas con calcificacién, unas curvas y otras
puntiformes. Se observa infiltracion del omento y minima cantidad de liquido libre en espacio
subhepatico. Se realiza estudio de extension (TAC toracico y cervical), no demostrandose afectacion
en otras localizaciones.

Se realiza biopsia percutdnea del componente solido de la lesion y PAAF del componente
quistico, llegando al diagndstico de malformacion vascular linfatica compatible con linfangioma.
Con el diagnostico de linfangioma gigante abdominal se realiza reseccion quirurgica del tumor, si

bien, por el tamarfio y la localizacion, ésta no puede ser completa. A través de controles posteriores
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mediante TAC, no se ha objetivado recidiva del linfangioma residual y el paciente se mantiene

asintomatico hasta la fecha (véanse figuras 3 y 4).

3. Discusion

La forma de presentacién de los linfangiomas abdominales es muy variable. Se describen:
forma tumoral pura, que se diagnostica por la palpacion de una masa tumoral; forma asintomatica,
hallazgo casual por otro motivo; forma pseudoapendicular, cuya clinica motiva una intervencion
por supuesta apendicitis aguda; forma oclusiva, cuando el linfangioma da lugar a una compresién
de la pared intestinal o, mas frecuentemente, a un vélvulo; y forma pseudoascitica, debida a la
existencia de un gran quiste lleno de liquido, que ocupa casi la totalidad de la cavidad abdominal y
que, en ocasiones, se rompe hacia peritoneo [5].

Respecto a los localizados en abdomen, los sintomas mas frecuentes son el dolor y la sensacién
de plenitud. El incremento del perimetro abdominal, las nduseas o vomitos o los cambios en el
habito intestinal aparecen en pocas ocasiones. A veces se hallan en forma de masas palpables en una
exploracion abdominal por otro motivo o se diagnostica a partir de alguna de sus complicaciones:
pielonefritis (obstruccion ureteral), abdomen agudo (infeccién del tumor), hemoperitoneo (rotura
del tumor), etc. Se consideran lesiones sin potencial maligno, aunque pueden progresar, recidivar o
presentar alguna de las complicaciones descritas previamente [1,3,6].

Para el diagndstico de estos tumores son fundamentales los estudios de imagen debido a la
clinica anodina y variada que presentan, casi siempre inespecifica o incluso ausente. Las dos técnicas
mas tutiles son la ecografia y la TAC [1,5].

En la ecografia, el linfangioma aparece como una masa hipoecogénica con septos en su interior
o con multiples imdagenes quisticas, con refuerzo posterior debido al contenido liquido. En
ocasiones, un numero elevado de pequefios microquistes crea una imagen de refuerzo posterior tan
multiplicado que el resultado final hace pensar en una tumoracion solida [1].

La TAC es la técnica de eleccion para conocer la extension de la lesidon y el compromiso de
estructuras adyacentes, asi como para situaciones de duda diagndstica o como parte del estudio
prequirtrgico. Permite visualizar ciertas caracteristicas como la heterogenicidad interna, la
densidad, la formacién de quistes o la visualizacion de calcificaciones. En ocasiones se realiza
estudio de extension para descartar posibles metastasis cuando el diagnoéstico de linfangioma atin no
se ha alcanzado . El diagndstico definitivo viene determinado por el estudio anatomopatoldgico.

El tratamiento de estos tumores, a pesar de ser benignos, es siempre la reseccién quirtirgica, a
ser posible, completa, pues la regresién espontdnea sélo se ha descrito en los tumores pequenos.
Cuando el tumor engloba estructuras vitales se recomienda hacer una reseccién parcial con
seguimiento posterior mediante técnicas de imagen [3,5,7]. Existen tratamientos alternativos, menos
eficaces, pero utiles en zonas irresecables, para el control de las complicaciones o para reducir el
tamano del tumor, siendo mas sencillo el abordaje quirtirgico posterior. Entre estas técnicas destacan
la cirugia con laser, que permite controlar zonas de posible hemorragia, o la aspiracion y evacuacion
del contenido liquido con inyeccién intraquistica de adhesivo de fibrina, que puede facilitar una
cirugia posterior mas efectiva o incluso tratar recidivas [2,5].

El abordaje mediante laparoscopia es posible en el 80% de los casos [7].Se describen recidivas
en un 10-15% de los pacientes, en la mayoria de las ocasiones por reseccién quirtrgica incompleta
con permanencia de pequefios canales linfaticos residuales. [1]

4. Conclusiones

Aunque el dolor abdominal y el estrefiimiento son sintomas frecuentes de etiologia banal en la
mayoria de los casos, la posibilidad de existencia de una masa abdominal debe encontrarse dentro
del diagnostico diferencial. El linfangioma gigante abdominal es una masa inusual y de diagnostico
preoperatorio dificil. Presentamos un caso en el que tanto la localizacién del linfangioma como la
edad de presentacion son inusuales y donde la reseccién completa del tumor no ha sido viable dada
la extensién del mismo.
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