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Resumen

Ellinfangioma esplénico es una rara neoplasia benig-
na caracterizada por dilataciones quísticas de vasos
linfáticos en el parenquima del bazo. El linfangioma
puede comprometer el bazo solamente, o múltiples ór-
ganos.

Describimos el caso de una mujer de 49 años de edad
con diagnóstico de linfangioma esplénico, quien pre-
sentó un cuadro de trombocitopenia de tres años de
evolución; se realizó tratamiento médico con inteiferón
durante seis meses sin mejoría y, esplenectomía, con
hallazgos macroscópicos y microscópicos de patología
compatibles con linfangioma esplénico. Además, reali-
zamos una revisión actualizada de la literatura, discu-
tiendo su diagnóstico, diagnóstico diferencial, pronós-
tico y opciones de tratamiento.

Introducción

EL linfangioma es una rara entidad patológica que afecta
a los vasos linfáticos, pudiendo localizarse en el bazo,
el hígado o en otros órganos en forma aislada o hacien-
do parte de una enfermedad diseminada conocida como
linfangiomatosis 1-3.
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Dentro de las proliferaciones quísticas del bazo,
la más frecuente es el hemangioma, siendo el lin-
fangioma una rara causa de tumores quísticos
esplénicos2-4•

Los linfangiomas se presentan más frecuentemente
en niños; son tumores de crecimiento lento que tienden
a ubicarse en los tejidos blandos del cuello, axila,
mediastino, retroperitoneo o extremidades, siendo me-
nos común el de compromiso visceral; la mayoría de
veces son asintomáticos, con hallazgos incidentales de
los mismos5.6•

Describimos un caso, el de una paciente adulta, con
el diagnóstico preoperatorio de hemangioma esplénico
y dorsal, tratada médicamente con interferon alfa sin
respuesta clínica favorable, por lo cual se emprendió
un manejo quirúrgico. La patología informó linfangio-
ma. Motivados por lo raro de su presentación, sobre
todo en pacientes adultos y en el buen pronóstico cuan-
do se realiza un manejo adecuado?, decidimos empren-
der la presente revisión.

Presentación del caso

Paciente femenina de 49 años de edad, con historia de 5
años de evolución de masa de tejidos blandos en la re-
gión dorsal derecha, de crecimiento progresivo. En el
examen físico se palpaba una masa de aproximadamente
la x 15 cm, de aspecto vascular (Fig. 1). El reporte
inicial de plaquetas fue de 108.000 /ul. La Resonancia
Magnética Nuclear (RMN) toracoabdominal mostró una



lesión en el tejido celular subcutánéo compatible con
hemangioma dorsal y esplenomegalia importante, y
áreas quísticas del bazo compatibles con un hemangioma
esplénico (Fig. 2). La paciente recibió tratamiento mé-
dico con interferón alfa durante 6 meses sin mejoría de
su trombocitopenia, por lo cual se llevó a esplenectornía
el 16 de febrero de 2001, previa vacunación
antineumocóccica. Se encontró un bazo de 30 x 15 x
10 cm, de aspecto nodular y, un bazo accesorio en el
hilio esplénico ( Figs. 3 y 4 ). La evolución
postoperatoria fue satisfactoria; no requirió transfusio-
nes sanguíneas ni de plaquetas.

Las plaquetas ascendieron a 471.000 /ul y reporte
de patología del bazo reveló hallazgos confirmatorios
de un linfangioma esplénico (Figs. 5 y 6 ).

FIGURA l. Lesiones de aspecto vascular en región dorsal derecha de
aprox. 10x15 cm.

FIGURA 2. Resonancia magnética nuclear que muestra esplenome-
galia importante, con imágenes nodulares y quistes reemplazando
el parenquima esplénico.
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FIGURA 3.1magen de hallazgos intraoperatorios de Bazo y Bazo accesorio.

FIGURA 4. Pieza quirúrgica (bazo), colocada sobre herida quirúrgica.

FIGURA 5.Hallazgos macroscópicos dellinfangiona esplénico, bazo
de 1600 gramos y mide 23 x 16 x 10 cm. con superficie exterior
multinodulada y presencia de múltiples quistes bien definidos que
reemplazan casi completamente el parenquima esplénico.

FIGURA 6. Imagen mostrando tejido esplénico con grandes áreas
quísticas tapizadas por un epitelio plano simple similar al endotelio.
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Discusión

El linfangioma esplénico es neoplasia benigna, carac-
terizada por complejas anastomosis de los vasos
linfáticos, con dilatación secundaria, que produce gran-
des cavidades que pueden comprometer la totalidad del
órgano. El linfangioma puede afectar sólo el bazo, o
comprometer múltiples órganos. Los pacientes general-
mente permanecen asintomáticos, en la infancia se des-
cubren como hallazgo incidental y en raras ocasiones
se acompañan de manifestaciones hematológicas como
coagulapatía intravascular diseminada (CID) y
trombocitopenia5,81O. Estas alteraciones hematológicas
ocurren generalmente en pacientes con esplenomegalia
importante, donde los glóbulos rojos y plaquetas son
atrapados y destruidos 1 I •

El linfangioma esplénico es una entidad suprema-
mente rara; se disponen de muy pocos datos sobre su
incidencia y prevalencia. En una búsqueda realizada en
el Index Medicus y en MEDLINE desde el año 1966
hasta el 2001 sólo hay cincuenta casos reportados de
linfangioma esplénico, de las cuales solo diez corres-
ponden a cirugía. En la base de datos del Centro Lati-
noamericano y del Caribe de Información en Ciencias
de la Salud (LILACS) de BIREME / OPS / OMS, sólo
aparecen publicados 38 artículos de linfangiomas y nin-
guno de ellos es esplénico, por lo cual este sería el pri-
mer caso de linfangioma esplénico en la literatura cien-
tífica Latinoamericana y del Caribe.

Ellinfangioma esplénico puede presentarse en adul-
tos con dolor en el hipocondrio izquierdo asociado con
esplenomegalia; en los niños generalmente es
asintomátic04,6.12-14.

Una gran variedad de modalidades de imágenes
diagnósticas han sido utilizadas en esta entidad, inclu-
yendo angiografía, Doopler dúplex a color, gamagrafia,
linfangiografia, ultrasonografia, tomografia y RMNn-16.

Una imagen característica en «queso gruyere» ha sido
descrita en los hallazgos angiográfícos,
ultrasonograficos, de tomografia y de R MN, imágenes
de quistes múltiples y bien definidos. En la tomografia
se evidencian lesiones quísticas múltiples, calcificadas,
que reemplazan el parénquima esplénico, las cuales no
realzan con el medio de contraste; el Doopler dúplex a
color muestra la arteria y la vena esplénica corriendo
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alrededor de los quistes; con la RMN se encuentran
hallazgos no diferentes de los de la tomografia. La
tomografía se ha establecido como el examen
preoperatorio de elección en el diagnóstico de linfan-
gioma esplénic05,13,14,17.18

Hay que establecer el diagnóstico diferencial con
lesiones esplénicas de características tomograficas pa-
recidas, como los hemangiomas, tumores primarios o
metastásicos, infartos vasculares, infecciones, enfer-
medades granulomatosas, traumas previos y quistes
simpless.6.

Histológicamente los linfangiomas se caracterizan
por un endotelio epitelial plano y una pared que contie-
ne tejido linfoide, pequeños espacios linfáticos, mús-
culo liso y células espumosasI9.20.

Su clasificación, utilizando sólo hallazgos histoló-
gicos, puede ser confusa, por la variedad de lesiones
potenciales y la superposición con otras entidades vas-
culares6.

El diagnóstico patológico se puede complementar
con estudios de inmunohistoquímica, utilizando mar-
cadores epiteliales y vasculares. Todas las líneas celu-
lares son negativas para marcadores de queratina y cé-
lulas mesoteliales asociadas al anticuerpo HBME-l,
pero positi vas para los marcadores vasculares como el
antígeno relacionado con Factor VIII, CD3l, y CD34,
con 10 cual se puede confirmar el diagnóstico de
linfangioma esplénic08. 21.22.

El pronóstico del linfangioma esplénico aislado es
muy bueno: con un tratamiento adecuado hay remisión
de la sintomatología y la mortalidad es muy baja. En
casos de Iinfangiomatosis con compromiso del bazo,
hígado y pulmones, el pronóstico es muy pobre, con
una mortalidad cercana a 80% en un periodo de 1 a 12
años después del diagnóstico inicial, por causa del com-
promiso hepático o pulmonarls.2326.

Existen varias alternativas de tratamiento médico,
así como procedimientos quirúrgicos para un trata-
miento definitivo. Generalmente, la terapia ha sido en-
caminada a involucionar los linfangiomas, para lo cual
se han utilizado corticoides, interferon, tamoxifen y
vincristina. Estas terapias son controversiales y pueden,
en caso de responder, tardar varios meses para mostrar



mejoría clínica7,x,21.Hay reportes de estudios en niños
con una respuesta favorable al interferon alfa luego de
12 a 40 meses de tratamiento, con mejoría clínica y
radiológica, y con mínima toxicidad27; en nuestro caso
se utilizó interferon durante seis meses sin obtener una
respuesta favorable.

La aspiración, el drenaje y la irradiación del
linfangioma han tenido pobres resultados, por lo cual;
la resección quirúrgica completa es el tratamiento de
elección. La cirugía debe realizarse lo antes posible, a
menos que los quistes estén recientemente infectados;
en tal caso, se recomienda tratamiento antibiótico y
esplenectomía 3 meses después7,2x.

La esplenectomia es el tratamiento de elección en
pacientes con esplenomegalia, ya sean sintomáticos o
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asintomáticos, por el riesgo de ruptura traumática, y
además, confirma el diagnóstico histopatológico" ó.

En algunos pacientes con hiperesplenismo, inesta-
bles clínicamente, con alto riesgo de sangrado y meno-
res de l año de edad, ha aparecido una nueva alternati-
va terapéutica denominada la esplenectomía subtotal
funcional por embolización. En 1979 esta técnica es una
alternativa tan eficaz, pero menos riesgosa que la
embolización esplénica total. Con ella se consigue una
mejoría de la sintomatología hematológica y se preser-
va la función inmunológica del tejido esplénico rema-
nente. Resulta en una dramática respuesta clínica y
radiológica de las lesiones conservando su función
inmunológica'-X,29-31.

Abstraet

Splenic lymphangioma is a very rare benign neoplasia characterized by cystic dilation ofthe lymphatic vessels of
the splenic parenchyima. It may occur in the spleen only or in multiple organs.

We describe the case of a 49 year-old female, with he diagnosis of splenic lymphangioma, who history of three
years oftrombocytopenia, and who recived alpha intetferonfor six months with no improvement; splenectomy was
carried out, with macroscopic and microscopic findings of splenic lymphangioma. We completed a Medline search
and a review of the literature discussing its diagnosis, differential diagnosis, prognosis, and treatment options. The
case reported in this article may represent tha first of its kind in the scientific literature of Latin America and the
Carihhean
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