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Resumen

Introduccion: Dentro del espectro de las malformaciones congénitas con las cuales
debe lidiar un cirujano pediatra, los tumores y malformaciones vasculares
representan un grupo especial de entidades que continian actualmente en
estudio.

Objetivo: Determinar las caracteristicas clinicoquirargicas de una serie de dos casos con
malformaciones de origen linfatico.

Presentacion de casos: Dos pacientes con edades pedidtricas, 12 y 4 afos,
respectivamente, ingresaron en servicio de urgencia con signos de oclusion
intestinal y lesiones tumorales quisticas abdominales que requirieron tratamiento
quirtrgico con modalidades de técnicas quirrgicas diferentes. La evolucion final fue
satisfactoria.

Conclusion: Los linfagiomas intestinales forman parte de la gama de presentaciones
clinicas de las malformaciones de origen linfatico, con una incidencia baja pero que,
dada su localizacion y sintomas, pueden requerir tratamiento quirtrgico de
urgencia. Su evolucion y resolucion es satisfactoria, debido al bajo indice de recidiva

tras la exéresis completa.
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ABSTRACT

Introduction: Within the range of congenital malfomations that surgeons have to deal
with, vascular tumors and malformations represent an special group of entities that are still
under study.

Objective: To determine the clinical-surgical characteristics of a series of two cases with
congenital malformations of lymphatic origin.

Cases presentation: Two patients of 12 and 4 years old respectively that were admitted in the
Emergencies services in the Clinical-Surgical Hospital of Guayaquil, Ecuador, with
manifestations of intestinal obstruction and abdominal cystic tumoral lesions that required
surgical treatments with different techniques. Final evolution was satisfactory.

Conclusion: Intestinal lymphoangiomas are part of the kinds of clinical presentations of
lymphatic origin’s malformations. These have a low incidence but due to their localization
and symptoms can require emergency surgical treatment. Their evolution and resolution is
satisfactory due to the low index of recidive after complete exeresis.
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INTRODUCCION

La correccion y tratamiento de las malformaciones congenitas constituyen uno de los principales
campos de trabajo del cirujano pediatra. Dentro de este espectro los tumores y malformaciones
vasculares representan un grupo especial de entidades donde actualmente se desarrollan
investigaciones medicas. Las malformaciones linfaticas forman parte de estas afecciones y
constituyen la forma de presentacion a nivel del sistema vascular linfatico.()

Los linfangiomas constituyen una malformacion congénita de caracter benigno con una
incidencia de 6 % dentro del resto de los tumores benignos. Aunque su localizacion es
variada, estos con mayor frecuencia se ubican en la region cervical 75 %, seguida de

la region axilar en el 20 % de los casos.?) La localizacion abdominal representa
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el 5% de las presentaciones menos frecuentes y dentro de esta la mesentérica es
la mas comin.® La localizacion en 6rganos macizos ha sido publicada como de
forma rara en el tejido esplénico, higado, via biliar y pulmoén.?*

Dada su baja incidencia y el cardcter benigno de estas lesiones son en ocasiones
catalogadas como desconocidas, pero su real importancia radica en la probabilidad de
provocar complicaciones abdominales tales como sangrado, cuadros oclusivos, dolor
abdominal recurrente y perforaciones intestinales. La primera descripcion de un tumor
quistico mesentérico se realiza en 1507 por Beneviene citado por Fontirroche.®

Tres centurias mas tarde Tillaux informa del tratamiento quirargico de los
primeros casos en la historia. Desde los primeros reportes se considera que han sido
publicados mas de 820 casos en la literatura médica.®

La etiologia de estas lesiones continua considerandose idiopatica, aunque existen
diferentes teorias sobre su desarrollo donde el origen congénito es considerado con
mayor fuerza.

Basados en lo antes expuesto el objetivo de este trabajo fue determinar las caracteristicas

clinicoquirurgicas de una serie de dos casos conmalformaciones de origen linfatico.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1: Paciente masculino de 12 afos de edad que acude al servicio de
emergencia con cuadro doloroso abdominal a tipo colico de cerca de 24 h de evolucion,
asociado a vomitos y distension abdominal. Al examen fisico se constatd abdomen
distendido mas acentuado en hemiabdomen inferior, doloroso a la palpacion. Los
estudios radiograficos mostyraron signos de oclusion intestinal por lo que se decidio

su exploracion quirargica. Exdmenes de laboratorio dentro de limites normales.

Descripcion quirurgica: Tumor quistico que ocupa la raiz del mesenterio de la union
yeyuno ileal. Se realiza exéresis completa de la tumoracion quistica respetando las

arcadas vasculares mesentéricas a este nivel. Evolucion posoperatoria satisfactoria (Fig. 1).
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Fig. 1 - Paciente de 12 afios.Transoperatorio.

Caso 2: Paciente de sexo masculino, de 4 afios de edad que acude a servicio de
urgencias con cuadro doloroso abdominal de 12 h de evolucion de tipo cdlico
asociado a vomitos que no ceden con medicacion. Al examen clinico se constataron
signos de deshidratacion moderada, abdomen distendido de manera uniforme, doloroso
a la palpacion, no visceromegalia, ruidos hidroaéreos disminuidos. Ampolla rectal
vacia. Estudios de laboratorio no mostraron signos de infeccion, sin otras alteraciones.
Estudios radioldgicos: Abdomen simple de pie; se observaron alteraciones en la
distribucion del patron gaseoso con imagen de asa distendida en abdomen superior y
nivel hidroaéreo en estudios seriados. Evolutivamente el cuadro clinico se mantuvo por
lo que se decidio tratamiento quirurgico.

Descripcion  quirurgica: Tumor quistico multilobulado que ocupa la raiz del
mesenterio a nivel de union yeyuno ileal en todo su grosor. Se decidi6 realizar exéresis
del tumor con reseccidén y anastomosis primaria término-terminal del intestino delgado.

Evolucidn posoperatoria satisfactoria (Fig. 2).

Fig. 2. Paciente de 4 afios. Izquierda: estudio radiografico. Derecha: transoperatorio.
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DISCUSION

El linfangioma mesentérico como lesion vascular linfatica posee caracteristicas similares
a las localizaciones extraabdominales y su comportamiento clinico real depende
precisamente de su localizacion.

El diagnéstico de estos tumores puede realizarse de forma incidental desde la etapa
neonatal por estudios de imdgenes. Se publica que habitualmente 60 % de los pacientes
son diagnosticados durante los primeros 5 afios de vida; mientras que el porcentaje
restante puede transcurrir hasta la etapa de adultez.® La localizacion abdominal del
linfangioma no estadentro de las mas frecuentes. Sin embargo, durante la edad pediatrica
esta puede llegar a estar presente en alrededor del 45 % de los casos. La afectacion
del mesenterio del intestino delgado se registra como el sitio mas frecuente con 50-67
%" seguido por laafectacion de epiplon, mesocolon y retroperitoneo.®"

La literatura notifica una mayor frecuencia del sexo masculino con una relacion
3/2.Y Ambos aspectos: localizaciéon y presentacion por sexo son coincidentes con los
resultados de nuestros pacientes.

Aunque se plantea que la etiologia de estas lesiones es idiopatica, se acepta dentro de
las teorias de su desarrollo su origen congénito. Recordemos que el sistema linfatico se
desarrolla a partir de la quinta semana del periodo embrionario con la formacién de
seis sacos linfaticos y su posterior desarrollo depende de la intercomunicacion de estos
con los vasos y capilares linfaticos en las diferentes zonas del cuerpo.

La apariciéon de esta malformacion entonces se explica a partir de una afectacion
en la comunicacion de los vasos linfaticos o su agenesia en la etapa fetal. Los vasos
linfaticos no interconectados se dilatan hasta la formacion de la estructura quistica
tumoral final.!” Otras teorias propuestas guardan relacion con alteraciones en la
permeabilidad endotelial y obstruccion linfatica.®)

En la literatura médica se han utilizado varias nomenclaturas para el estudio de los
quistes mesentéricos donde han sido analizados los linfangiomas abdominales. Una
de las mas utilizadas es la desarrollada por Perrot!) donde ya se considera a esta
lesion como tipica de la edad pediatrica. De igual manera estudios médicos ya han

sefialado la importancia de considerar a los linfangiomas mesentéricos entidades
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diferentes de los quistes mesentéricos originados del tejido mesotelial, dada
las variaciones en su comportamiento clinico.(!?

La presentacion clinica de los linfangiomas abdominales guarda mucha relacion con
varios factores sobre todo anatomicos. La localizacién del tumor en primera instancia
serd significativa pues la ubicacion mesentérica condicionard con mayor
probabilidad la afectacion de la raiz vascular del intestino y su permeabilidad.
En tanto, las localizaciones en 6rganos libres como el epiplon, el tumor necesitard de un
crecimiento mayor para producir efecto compresivo sobre los érganos adyacentes.

En este sentido las dimensiones del tumor sera otro factor que condicionard el inici6 de
las manifestaciones clinicas, el cual estara intimamente relacionado con la edad del
paciente dada las diferencias estructurales de los 6érganos intraabdominales en las etapas
tempranas de la vida. En nuestros pacientes esta fue una caracteristica que definid
la diferencia en la técnica quirargica desarrollada para realizar la exéresis del tumor
en cada caso.

La presencia de la tumoracion puede tener un caracter asintomatico hasta en 50 % de
los casos” y transcurrir hasta etapas avanzadas de la vida o ser diagnosticado de
manera incidental por estudios de imagenes o por aumento del perimetro abdominal.
Un porcentaje de los casos se presentan con un cuadro doloroso abdominal
recurrente que puede establecerse como un abdomen agudo en determinadas
circunstancias.!»'¥ De manera habitual la sintomatologia es afin a un sindrome
obstructivo mecanico dada la compresidén, angulacion o volvulacion del intestino
contiguo al tumor,®'> aunque se han notificado pacientes con cuadros de sangrado
por erosion de las paredes del tumor quistico.

La compresion de la via wurinaria con afectacion infecciosa renal puede
relacionarse con  localizaciones tumorales  retroperitoneales,”)  mientras la
sintomatologia de las localizaciones en 6rganos macizos intrabdominales sera manifiesta
por la presencia del tumor per se o alteraciones funcionales del 6rgano en cuestion.
El desarrollo de las técnicas de imagen hasta la actualidad ha permitido el
diagnostico de estas lesiones tumorales quisticas desde la etapa fetal. La utilizacion
y complementacion de una ecografia abdominal, tomografia axial computarizada
(TAC) y Ila resonancia magnética nos aportan los datos suficientes para llegar a
una conclusion diagnoéstica preoperatoria.

La wvision ecografica de la lesion se corresponderd con una lesion

hipoecogénica con septos o tabiques en su interior; la ecogenicidad variard
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dependiendo del contenido intraquistico. La TAC nos dara mejores elementos de
extension y afectacion de Organos vecinos, asi como nos permitird la valoracion
del contenido intraquistico indicando el grado de benignidad.

La utilizacion de radiografias simples de abdomen estard mas asociado al
diagnoéstico del cuadro doloroso abdominal en su fase aguda, pudiéndose encontrar
signos de oclusion intestinal y radiopacidad de una zona abdominal con cambios en la
distribucion del patron gaseoso. También pudieran definirse con este medio
calcificaciones intraabdominales.

La utilizacion de estudios radioldgicos contrastados del tractus digestivo o urinario
pudieran ser utiles en algtin caso en particular.!'®

El tratamiento de los linfangiomas abdominales es quirurgico y su objetivo es realizar
la exéresis del tumor. Las variantes técnicas a utilizar dependeran de las
caracteristicas anatémicas de la lesion y la afectacion de organos vecinos. De modo
que, siempre y cuando sea posible, se realizara la exéresis simple de la lesion y en otras
ocasiones se necesitara la realizacion de resecciones intestinales con anastomosis
primarias asociadas a la extirpacion tumoral. Una ultima opcion seria la
marsupializacion de la lesion a la cavidad cuando la opcion exerética no sea
posible. Esta nunca seria una buena solucion dado el indice elevado de recidiva de los
linfangiomas.

El diagnostico de infeccion intratumoral serd en alguna medida una
condicionante para diferir el tratamiento quirargico, siempre y cuando no exista
afectacion de la cavidad abdominal.(!”

Las opciones de tratamiento aplicadas a los linfagiomas localizados en partes blandas
no son utiles en la localizacion intrabdominal o han sido remplazadas debido a los
pobres resultados del uso del laser, drenaje y aspiracion.!® Por su lado, la inyeccion de
sustancias intraquisticas como el OK 432 (Picibanil) tienen hasta 10-15 % de
recidiva.(1%2%

El acercamiento con cirugia minimamente invasiva pudiera ser considerado en el
tratamiento  quirurgico de estas lesiones teniendo en cuenta s u s

caracteristicas propias, o como un método mas de diagndstico. Como antecedente
existen referencias sobre este tipo de variante de tratamiento en
localizaciones mesentéricas en 1991 por Mackenzie” 'y esplénicas desde el
2001 por Know.®?) Actualmente diferentes autores han estandarizado esta

conducta.®!V
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El diagnostico final como en todas las lesiones por orden general se realizara desde el
punto de vista anatomopatologico.??

Desde el punto de vista histologico, los linfangiomas se clasifican en tres tipos: simple,
cavernoso y quistico. En algunas publicaciones pudieran encontrarse sumados a
esta clasificacion las variantes de linfangiohemangioma y linfangiosarcoma.?®
Por naturaleza, desde el punto de vista macroscopico, estas malformaciones son
quisticas con sus variantes macro- o microquisticas. Su contenido suele ser semejante a
la linfa de aspecto lechoso o claro pajizo, pero pudiera llegar a ser hemorragico.??

Al examen microscopico 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 conexion con vasos linfaticos
adyacentes normales. Por ultimo, la variedad quistica, consiste en espacios
linfaticos de varios tamafios, epitelio endotelial plano cuya pared contiene finos
fasciculos de musculo liso y no tienen conexion con los vasos linfaticos
normales adyacentes.®*2>)

Después de la revision de nuestros pacientes y la literatura médica pudiéramos concluir
que los linfagiomas intestinales forman parte de la gama de presentaciones
clinicas de las malformaciones de origen linfatico, con una incidencia baja pero
que, dada su localizaciéon y sintomas, pueden requerir tratamiento quirurgico de
urgencia. Definitivamente su evolucion y resolucion es satisfactoria, debido al bajo

indice de recidiva tras la exéresis completa.
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