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RESUMEN

Los linfangiomas son malformaciones benignas del sistema linfatico que afectan con mayor
frecuencia a los nifios y en raras ocasiones a adultos. Presentamos el caso de una mujer de
36 afios, con cuadro clinico de 6 meses de dolor abdominal difuso sin irritacion peritoneal, y
asociado a adinamia. Como parte de los estudios, se solicitd una tomografia axial computarizada
con contraste de abdomen, que reveld multiples lesiones esplénicas hipodensas hipovasculares,
con sospecha diagndstica de lesiones linfoproliferativas. Por tal motivo se solicité una
esplenectomia diagndstica, que finalmente mostré hallazgos macroscépicos, microscépicos y
de inmunohistoquimica (positividad de las lesiones quisticas para CD31 y D2-40) compatibles
con linfagiomatosis esplénica difusa.

Palabras Clave: Anomalias; Neoplasias; Linfangioma; Neoplasias del Bazo (Fuente: DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Lymphangiomas are benign malformations of the lymphatic system. They most often affect children
and rarely adults. We present the case of a 36-year-old woman with a 6-month clinical picture of
diffuse abdominal pain without peritonealirritation associated with adynamia. As part of the studies,
a computerized axial tomography with abdominal contrast was requested, which revealed multiple
hypovascular hypodense splenic lesions with suspected diagnosis of lymphoproliferative lesions.
For this reason, a diagnostic splenectomy was requested, which showed macroscopic, microscopic
and immunohistochemical findings (positivity of cystic lesions for CD31 and D2-40) compatible
with diffuse splenic lymphagiomatosis

Key words: Anomalies; Benign Neoplasm; Lymphangioma; Splenic Neoplasms. Source: MeSH-
BIREME).
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INTRODUCCION

Los linfangiomas son malformaciones benignas del sistema
linfatico que afectan con mayor frecuencia a los nifios, y en
raras ocasiones a adultos, usualmente menores de 20 afios. Los
datos reportados en la literatura sobre esta patologia oncoldgica
benigna muestran que su ubicacion abdominal representa
menos del 5 % de todos los casos y, dentro de estos, la afeccidn
principal es del mesenterio, retroperitoneo y el omento, siendo
muy infrecuente su localizacion esplénica, y aunque son mds
frecuentes los localizados en cuello y axilas, pueden afectar
cualquier oérgano. En los adultos afecta mas a las mujeres y
su expresion clinica en adultos, usualmente es asintomdtica,
sin embargo, los de localizacién abdominal suelen presentar
sintomas, en relacidn con su ubicacion anatdmica, y manifestarse
con dolor abdominal. A pesar de esto, el diagndstico puede
tardar de semanas a afios, en probable relacion con la ausencia
de sintomas o sintomas miscelaneos; en la literatura los reportes
son de alrededor de 200 casos, de los cuales muy pocos son en
Latinoamérica. Por tanto, presentamos el caso de una mujer
adulta que debutd con sintomas misceldneos y dolor abdominal,
en quien se identificaron por imagenes multiples lesiones
limitadas al bazo, con diagndstico final de linfangiomatosis
esplénica 3,

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de una mujer de 36 afios con un cuadro
clinico de 6 meses de dolor abdominal difuso sin irritacion
peritoneal asociado a adinamia, deposiciones liquidas
ocasionales y malestar general, sin otros sintomas asociados,

multiconsultante, al examen fisico se evidencia, abdomen
doloroso en hemiabdomen izquierdo sin irritacion peritoneal
y con esplenomegalia, con antecedentes relevantes de
colecistectomia por laparoscopia y embarazo ectdpico, sin
antecedentes familiares oncoldgicos u otros relevantes.

Como parte de los estudios ambulatorios se le realizd una
ecografia total de abdomen, que mostrd el bazo aumentado de
tamafio con presencia de multiples imagenes quisticas. Ante la
sospecha de lesidn tumoral esplénica, se solicitd una tomografia
axial computarizada con contraste de abdomen, que reveld
multiples lesiones esplénicas hipodensas e hipovasculares,
con sospecha diagnostica de lesiones linfoproliferativas;
posteriormente se le solicitd una resonancia magnética nuclear
de abdomen con contraste que reporté esplenomegalia
significativa con multiples lesiones, predominantemente sélidas,
y algunas de aspecto quistico.

Con los datos obtenidos dados por adinamia, diarrea y lesiones
solido-quisticas esplénicas se planted como primera posibilidad
diagndstica una patologia linfoproliferativa linfomatosa, y
como diagndstico diferencial sarcoidosis, tuberculosis y en
menor probabilidad hamartomas esplénicos o angiomatosis;
por tal motivo se solicitd una esplenectomia diagndstica. El
estudio anatomopatoldgico mostrd hallazgos macroscopicos,
microscopicos y de inmunohistoquimica (positividad de
las lesiones quisticas para CD31 y D2-40) compatibles con
Linfagiomatosis Esplénica Difusa (Figura 1-3). Actualmente la
paciente se encuentra en seguimiento clinico con control de
los sintomas, con seguimiento imagenoldgico sin aparicion de
nuevas lesiones, sin requerimiento de manejo adicional.

Figura 1. Cortes macroscopicos del bazo con linfangiomatosis difusa. Revelan multiples espacios quisticos
de varios didmetros llenos de liquido seroso.
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Figura 2. Ay B. H-E con 10X, muestran numerosos espacios quisticos de variable tamafio con contenido de material proteinaceo
amorfo y tapizados por endotelios aplanados.

DISCUSION

La linfagiomatosis es una malformacion linfatica rara que afecta
principalmente el cuello (higroma quistico) (75 %) y las axilas
(20 %) en la poblacidn pediatrica, es muy infrecuente en adultos
(<10 % de todos los casos) y mas aun su afeccion esplénica,
que representa menos del 5 % de los linfangiomas, lo cual hace
relevante la presentacion del caso actual. Como ocurrié en
nuestro caso, es mas frecuente en mujeres, se ha planteado un
estimulo de crecimiento adicional por los estrégenos, tal como
sucede en los hemangiomas y quistes hepaticos. Los tumores
primarios del bazo constituyen tan solo el 0,007 % de todas
las autopsias y resecciones quirdrgicas . Pueden presentarse
como afeccion de un solo érgano, o como afeccion multiple en
el Sindrome de Linfagiomatosis. Su fisiopatologia se sustenta en
la agenesia linfatica, que produce ectasia linfatica secundariaala
ausencia de comunicacion entre los conductos linfaticos, y genera
dilatacion terminal hasta la formacién de quistes .

Dentro de su estelar clinico puede ir desde casos asintomaticos,
identificados de forma incidental en procedimientos diagndsticos
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0 quirurgicos, hasta cuadros recidivantes de manifestaciones
gastrointestinales. El dolor abdominal es una de sus principales
manifestaciones, como sucedid en este caso, sin embargo,
la expresion clinica miscelanea inicial como sucedid con esta
paciente puede retardar el diagndstico de semanas a afios. El
cuadro puede estar acompafiado de fiebre, astenia-adinamia,
anorexia, pérdida de peso y en ocasiones presentar sintomas
difusos como dolor de hombro, dolor en hipocondrio izquierdo
y estrefiimiento, por tal motivo, tanto la linfagiomatosis como las
patologias quisticas del bazo deben ser parte de las posibilidades
diagndsticas del dolor abdominal asociada a sintomas como
diarrea y astenia-adinamia 57,

El diagndstico de la patologia esplénica debe incluir imagenes
como la ecografia, tomografia o resonancia magnética. Debido
a sus limitaciones sobre los limites topograficos de la lesion, la
ecografia solo es util como aproximacién diagndstica. Contrario
a esto, la tomografia si brinda mas herramientas incluyendo el
tamafio, aproximacion a su histologia y relacién anatdmica. Dentro
de los datos que sugieren una linfangiomatosis se encuentran
pequefias lesiones satélites periféricas, que se pueden acompanar

Figura 3. A. corresponde a inmunohistoquimica para CD31 marcador de células endoteliales. B. corresponde a inmunohistoquimica
con D2-40 (marcador endotelial linfatico), el cual muestra reactividad en las células endoteliales.
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de calcificaciones murales satélites. Finalmente, la resonancia no
aporta grandes diferencias, solo el beneficio de la no irradiacion.
En este caso los hallazgos imagenoldgicos no fueron certeros, lo
cual aumento la sospecha de patologia linfatica maligna y obligé
al manejo quirdrgico, como herramienta diagndstica y definitiva,
gracias a los hallazgos inmunohistoquimicos que confirmaron su
condicién benigna 8. Su confirmacién inmunohistoquimica se
hace con el factor especifico para endotelio D2-40, como se
realiz6 en nuestro caso ¥,

El diagndstico diferencial de las lesiones quisticas puede ser
abordado por la clasificacion de Pearl-Nassar que sugiere 3
tipos: parasitarios (E. granulosus), primarios con revestimiento
endotelial (hemangioma o linfangioma) o revestimiento epitelial
(dermoides, epidermoides o transicional), y secundarios o
traumaticos que no tienen revestimiento, lo cual brinda una
orientacién histopatoldgica en su diagndstico, sin embargo,
el diagndstico definitivo de la etiologia del quiste lo define la
inmunohistoquimica como sucedid en este caso &4,

Su tratamiento convencionalmente es con esplenectomia total,
a través de laparotomia media o subcostal izquierda, como se
realizd en este paciente. Algunos sugieren realizar exéresis local
con el fin de conservar parénquima esplénicoy evitar la asplenia,
sin embargo, en el caso de esta paciente el compromiso del
parénquima no permitio dar un manejo quirdrgico conservador.
La via por laparoscopia para lesiones esplénicas no es apoyada
por todos los cirujanos; tampoco es comun el tratamiento
médico conservador con interferdn-alfa, puesto que esta en fase
experimental y no se encuentra de uso rutinario &, El prondstico
es bueno y su tasa de recidiva es baja, aunque algunos pueden
malignizarse y convertirse a linfangiosarcomas, en el caso de esta
paciente a la fecha no ha presentado recidivas ¥,

En conclusidn, este caso nos plantea que en el diagndstico
diferencial del dolor abdominal asociado a sintomas miscelaneos
y esplenomegalia, no solo se debe pensar en las patologia
benignas de alta frecuencia, enfermedades infecciosas o
neoplasias malignas, sino en linfangiomatosis, a pesar de que
este tipo de tumores linfaticos benignos son muy raros y atin mas
en adultos, en los que cominmente es diagnosticado de forma
incidental, bajo la presencia de sintomas inespecificos como en
el caso que presentamos.
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