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Resumen

Introduccién. Los linfangiomas son anormalidades benignas del sistema linfatico, que corresponden a dilataciones
quisticas de estos vasos y se localizan especialmente en el cuello. Solo el 10 % de todas estas malformaciones se
encuentran en el abdomen y presentan sintomas variables de acuerdo al tamafio y su ubicacién especifica, siendo
el dolor abdominal el principal sintoma.

Métodos. Se presentan cinco pacientes pediatricos con malformaciones linfaticas abdominales. Se describen su
cuadro clinico, localizacién, tratamiento y la experiencia en el manejo de dicha patologia en un hospital de referencia.

Resultados. Los métodos mas apropiados para hacer una aproximacion diagndstica son la ecografia, la tomografia
computarizada y la resonancia nuclear magnética. Dentro de las opciones descritas para el tratamiento estan la
farmacolégica, la escleroterapia y la reseccidn quirtrgica, tanto por via abierta como por laparoscopia.

Conclusidn. Existe una variedad de métodos para realizar la reseccién de los linfangiomas abdominales, pero la
cirugia sigue siendo la mas efectiva, especialmente cuando se cuenta con la laparoscopia como una herramienta
terapéutica.
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Abstract

Introduction. Lymphangiomas are benign abnormalities of the lymphatic system, which correspond to cystic
dilations of these vessels and are located especially in the neck. Only 10% of all these malformations are found in
the abdomen and present variable symptoms according to size and their specific location, with abdominal pain
being the main symptom.

Methods. Five pediatric patients with abdominal lymphatic malformations are presented. Their clinical presentation,
location, treatment and experience in the management of this pathology in a referral hospital are described.

Results. The most appropriate methods to make a diagnostic approach are ultrasound, computed tomography and
magnetic resonance imaging. Among the options described for treatment are pharmacological, sclerotherapy
and surgical resection, both open and laparoscopic.

Conclusion. There are a variety of methods for resecting abdominal lymphangiomas, but surgery remains the most

effective, especially when laparoscopy is used as a therapeutic tool.

Keywords: lymphangioma; lymphatic system; lymphatic diseases; sclerotherapy; laparoscopy.

Introduccion

Los linfagiomas son malformaciones del sistema
linfatico de caracteristicas benignas !, que se cla-
sifican de acuerdo al tamafio: los mayores de un
centimetro se definen como macroquistes, los me-
nores como microquistes, y si presentan lesiones
mayores y menores de un cm, mixtos?2 Se locali-
zan mas frecuentemente en el cuello y las axilas,
soloen el 10 % de los casos en el abdomen, de los
cuales un 5 % se ubica en el mesenterio, y muy ra-
ramente en el retroperitoneo o comprometiendo
algin érgano 23, La incidencia de los linfangiomas
del mesenterio es de aproximadamente 1:20.000
ingresos de pacientes pediatricos, con una rela-
cion entre hombres y mujeres de 3:1%.

Los casos de localizaciéon abdominal tienen
una presentacion clinica inespecifica, que depen-
de de la localizacién y el tamafio. Se considera
que se originan por un fallo en el desarrollo del
tejido linfatico, en donde no se establece la co-
municacion usual entre el tejido linfatico y los
conductos del sistema 3. El objetivo de este es-
tudio fue presentar la experiencia en el manejo
de las malformaciones linfaticas abdominales pe-
diatricas en el Hospital Universitario San Vicente
Fundacién (HUSVF).

Resultados

En la tabla 1 se resumen las caracteristicas de los
pacientes tratados por malformaciones linfaticas
abdominales.

Caso 1

Paciente masculino de dos afios, con sensacién
de masa, anorexia y constipaciéon de dos meses
de evolucidén. Al examen fisico se encontr6 una
masa no dolosa en el hemiabdomen izquierdo. La
ecografia abdominal inform6 una masa abdomi-
nal heterogénea tnica y bien delimitada, definida
por la tomografia computarizada (TC) como una
lesion quistica con septos. El paciente fue llevado
a laparoscopia encontrando un quiste retroperi-
toneal izquierdo de 12x15x10 cm, de contenido
hemorragico, localizado sobre el uréter izquierdo
y los vasos iliacos, adherido al mesocolon, diafrag-
ma y psoas, que se logré disecar exitosamente.
Después de tres dias de hospitalizacion el paciente
fue dado de alta sin complicaciones. El seguimien-
to clinico y ecografico fueron normales y el estudio
histoldgico confirmo el diagnéstico de linfangioma
quistico.

Caso 2

Paciente masculino de dos afios con dolor ab-
dominal crénico, tratado como gastroenteritis a
repeticion, con un examen fisico dentro de lo nor-
mal. En la ecografia y TC abdominales se detect6
una lesion quistica septada, localizada en la fosa
iliaca derecha, posterior a la vejiga, de 63x54x52
mm, por lo que fue llevado a laparoscopia, con
reseccion de tres lesiones quisticas de contenido
quiloso, localizadas en el mesenterio del yeyuno a
15 cm del angulo de Treitz (Figura 1). Ademas, se
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Tabla 1. Caracterizacién de los pacientes tratados por malformaciones linfaticas abdominales.

Caso Edad Sexo Motivo Localizacion Contenido Manejo Complicacion
de consulta
Sensacion de masa. Retropeptoneal . Reseccion por Paresia en Ml
1 28 meses M L adherido a Hemorragico. laparoscopia.
Constipacion Resuelta.
mesocolon.
Dolor abdominal Reseccién por
2 31meses M cronico Mesenterio Linfatico P No
laparoscopia.
Hallazgo incidental
3  45meses M en ecografia Meso ileal Linfatico  eseccion por No
Vomito malestar laparoscopia.
general.
Reseccién por
4 15meses M Dolor abdominal Omento Hemorragico  laparotomia No
urgencia*
. Escleroterapia .
5  8afios Dolorabdominal y - b, oy opdominal  Linfaico  con 15 Ul de ~ Dolor abdominal
sensacion de masa bleomicina manejo con AINES.

M: masculino; F: femenino; MIl: miembro inferior izquierdo; AINES: antiinflamatorio no esteroideo; Ul: unidades internacionales

Fuente: Elaboracion propia de los autores.

Figura 1. Identificacion laparoscopica de malformacion
linfatica abdominal. Lesidon en meso de yeyuno proximal.
Fuente: Imagenes tomadas del registro institucional

drend un liquido peritoneal turbio encontrado en
la pelvis y la gotera parietocdlica. Después de tres
dfas de tratamiento antibiético fue dado de alta sin
complicaciones. En el control postoperatorio se
encontro un paciente asintomatico, y el reporte de
patologia informé un quiste revestido de células
planas, compatible con linfangioma.

Caso 3

Paciente masculino de tres afios, con episodios
eméticos y malestar general de un afio de evo-
luciodn, sin alteraciones en el examen fisico. La
ecografia y la TC abdominales encontraron una
lesion quistica multiseptada en continuidad con
el bazo, rifilén y psoas izquierdos, de 15x8,8x11,5
cm sin efecto de masa. Se resec6 por via lapa-
roscépica la lesién ubicada entre las hojas del
meso-ileon con extensién a la gotera parietocdlica
izquierda. La evolucidn clinica fue satisfactoria,
y se dio de alta al primer dia postoperatorio. En
el control ambulatorio estaba asintomatico y el
estudio histolégico informo linfangioma.

Caso 4

Paciente masculino de 15 meses, quien ingres6
por un cuadro clinico de una semana de evolucion
consistente en dolor abdominal, hematoquecia
y emesis. Al examen fisico se encontro el ab-
domen distendido y con dolor generalizado. El
hemograma fue normal y la ecografia abdomi-
nal reporté abundante liquido libre en la cavidad,
de caracteristicas complejas, desplazando las asas
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intestinales. Fue llevado a laparotomia explora-
toria en la que se encontr6 y resecé un quiste de
contenido hematico, sin codgulos ni pus, locali-
zado en el omento. El paciente fue dado de alta
a los cinco dias. Evolucion6 adecuadamente y la
patologia inform¢ linfangioma.

Caso 5

Infante de ocho afos, llevado al servicio de ur-
gencias por masa abdominal dolorosa de un afio
de evolucion, localizada en el flanco izquierdo.
Al examen fisico se encontré una masa violacea,
firme y dolorosa en el flanco izquierdo, sobre la
cresta iliaca, de aproximadamente 8x4 cm. La
ecografia abdominal informd una lesion quistica
multiseptada versus estructuras cilindricas vascu-
lares dilatadas de 13x3,2x2,1 cm, sin flujo Doppler
en su interior, sin componente sélido (Figura 2).
En la resonancia nuclear magnética (RNM) se
encontr6 una masa que deformaba la pared del
flanco izquierdo y la pelvis izquierda, con septos
intermedios, probablemente relacionado con he-
matomas (Figura 3). Se consideré malformacion
de bajo flujo, posiblemente linfatica, y se le reali-
z6 manejo percutdneo con agentes esclerosantes

Figura 2. En la ecografia se observa una estructura ci-
lindrica dilatada y anecoica que se continan con una de
mayor de tamafo, de contornos lobulados, bien definida e
hipoecoica, con septos en su interior 3,5 x 1,6 cm. No se
identifica componente sélido o calcificaciones y no presenta
flujo al aplicar el Doppler color.

Fuente: Imagenes tomadas del registro institucional
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(bleomicina 15 UI) (Figura 4), siendo dado de
alta, con reingreso al mes por dolor abdominal y
vomito. Una nueva ecografia abdominal informd
hallazgos similares a los iniciales, ademas de cam-
bios inflamatorios adyacentes. Se realizé manejo
unicamente con antiinflamatorio no esteroideo
con resolucion de los sintomas. Posteriormente no
se logroé realizar seguimiento del paciente.

Figura 3. En la resonancia nuclear magnética se observa
una masa que deforma la pared lateral del flanco y el lado
izquierdo de la pelvis, de 4 x 9 x 2,8 cm, con niveles liqui-
do-liquido (por sangrado) y septos internos demostrando
hematoma en diferentes fases.

Fuente: Imagenes tomadas del registro institucional

Figura 4. Flebograma que identifica una masa multiquis-
tica y multiseptada, con cavidades de tamafio variable,
sin comunicacién con estructuras vasculares. Se verifica
posicion de la lesion y se aspira, para posteriormente in-
yectar bleomicina.

Fuente: Imagenes tomadas del registro institucional
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Discusién

De acuerdo con la International Society for the
Study of Vascular Anomalies, los linfangiomas
abdominales son malformaciones vasculares con-
génitas simples 5, diagnosticadas en un 90 % de
los casos antes de los dos afios de edad, que se
pueden identificar prenatalmente hasta en un 60
% de los casos, con tasas de regresion de hasta el
17 %. Cuando son de localizacion abdominal, la
mayoria de los diagndsticos se hacen luego de los
cinco afios de edad, e incluso en la edad adulta 7.
En esta serie cuatro pacientes tenian edad de tres
0 menos afios y solo uno ocho afios.

Eldolor (34 %) y la distensién abdominal (72 %)
son los sintomas mas frecuentes; otros hallazgos son
masa palpable, emesis, constipacion y enteropatia
perdedora de proteinas % Algunos pacientes se
manifiestan con complicaciones como peritonitis,
quiste hemorragico o sobreinfecciéon *#°, como
sucedi6 en el paciente nimero cuatro.

Mas del 80 % de los casos ocurren en el
mesenterio y menos del 1 % se localizan en el
retroperitoneo; la localizacion visceral ha sido
descrita y es la menos comun >*1, Los linfagiomas
mesentéricos se clasifican en cuatro grupos: 1, con
compromiso de las paredes intestinales; 2, con un
pediculo no relacionado con los vasos mesentéri-
cos; 3, localizados cerca alos vasos mesentéricos;
y 4, con infiltraciéon difusa y metacéntrica. “

La ecografia tiene una buena sensibilidad, sin
embargo, la TC proporciona una mejor caracteri-
zacion de lalesion y su relacion con las estructuras
adyacentes, lo que permite mejor planeamiento
del tratamiento. La RNM no aporta informacion
adicional y se reserva para lesiones localizadas
en el mediastino o la via aérea 2 El diagnostico se
confirma mediante el hallazgo histolégico de una
lesion quistica bien circunscrita, con marcadores
positivos para receptor endotelial de vasos linfa-
ticos !, factor de crecimiento endotelial vascular 3,
y anticuerpo monoclonal D2-40 y prox-1 %

El tratamiento puede ser quirtrgico o con-
servador, mediante escleroterapia (aplicacién
intralesional de medicamentos), que queda rele-
gada a pacientes asintomaticos con diagnostico
incidental. La escleroterapia es ampliamente usada

Malformaciones linfaticas abdominales en pediatria

en localizaciones extrabdominales, pero requiere
varias sesiones para lograr un adecuado resultado
y presenta un mayor nimero de recurrencias, por
eso su uso intrabdominal es restringido 112,

Se han usado varios agentes y protocolos,
siendo el mas conocido el 0K432 que es un es-
clerosante derivado del Streptococcus pyogenes. La
bleomicina y la doxiciclina tienen mayor eficacia
en el manejo de microquistes. No existen estudios
que determinen cual agente es mejor %1212 y se
han observado recurrencias cercanas al 100 %,
por lo que su uso se ha planteado en pacientes
con un alto riesgo quirdrgico 7. En esta serie se
present6 un paciente tratado con escleroterapia
por sulocalizacion y facil puncidn, pero hubo per-
sistencia de lalesidn y posteriormente no se logré
realizar el seguimiento.

La resecciéon completa es la estrategia de
eleccidn, ya que presenta un menor nimero de
recurrencias, previene el rapido crecimiento,
sobreinfeccion, ruptura, y sangrado 3. Se debe
realizar una reseccion limitada, evitando pérdida
de sangre, y dejando un sistema de drenaje en la
cavidad '. Aunque en algunos trabajos no se ha
informado recurrencia, en otros se informa una
recidiva del 17 al 40 % a pesar de una reseccion
completa ’.

En este estudio el abordaje fue laparoscépico
en tres pacientes, en uno de ellos por una lesién
retroperitoneal. En otro paciente la reseccion se
hizo por via abierta debido a abdomen agudo, con
hallazgo de un quiste hemorragico. Ninguno de
estos pacientes con seguimiento presenté com-
plicaciones o recurrencia.

Conclusiones

Aunque poco frecuentes, las malformaciones
linfaticas abdominales hacen parte de los diag-
nosticos a tener en cuenta en pacientes con masa
y dolor abdominal. Su manejo mediante reseccién
laparoscépica es seguro y con una baja tasa de
complicaciones y recurrencia. La escleroterapia
se convierte una alternativa en la terapia para el
manejo de linfangiomas que por su localizacién son
de dificil acceso quirdrgico o que presentan mayor
riesgo quirurgico.
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Cumplimiento de normas éticas

Consentimiento informado: los casos presentados
fueron obtenidos mediante una revisién retrospectiva de
las historias clinicas, por lo tanto, este estudio no implicé
riesgo para los pacientes.
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propios de los autores.
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