CASO CLINICO

REVISTA MEDICA HJCA

Reporte de Caso Clinico: Linfangioma quistico de epiplon

Galo Fabian Garcia Ordofiez *, Andrea Priscila Guillermo Cornejo ?, Luis Fernando Garcia Ordofiez?,
Danny Renan Garcia Ordofiez?, Gerardo Mauricio Siavichay Romero?.

1. Servicio de Cirugia. Clinica Médica del Sur,
Cuenca- Ecuador.

2. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Vicente
Corral Moscoso. Cuenca - Ecuador.

CORRESPONDENCIA:

Galo Fabian Garcia Ordofiez

Correo Electrdnico: cxgalogarciao@hotmail.com
Direccién: Cuenca - Ecuador: Avenida de los An-
desy Cajas 3-12.

Cédigo Postal: EC010109.

Teléfono: [593]987185420.

Fecha de Recepci6n: 15-07-2020.
Fecha de Aceptacién: 12-03-2021.
Fecha de Publicacién: 30-03-2021.

MEMBRETE BIBLIOGRAFICO:

Garcia G, Guillermo A, Garcia L, Garcia D, Siavichay
G. Reporte de Caso Clinico: Linfangioma quistico
de epiplén. Rev Med HJCA 2021; 13(1): 51-55. DOI:
http://dx.doi.org/10.14410/2021.13.1.cc.08

ARTiCULO ACCESO ABIERTO

©2021 Garcia et al. Licencia Rev Med HJCA. Este
es un articulo de acceso abierto distribuido
bajo los términos de “CreativeCommonsAttri-
bution-NonCommercial-ShareAlike 4.0 Interna-
tional License” (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-sa/4.0/), la cual permite copiar
y redistribuir el material en cualquier medio o
formato; mezclar, transformar y crear a partir
del material, dando el crédito adecuado al pro-
pietario del trabajo original.

El dominio publico de transferencia de propiedad
(http://creativecommons.org/publicdomain/
zero/1.0/) aplica a los datos recolectados y
disponibles en este articulo, a no ser que exista
otra disposicién del autor.

* Cada término de los Descriptores de Ciencias

de la Salud (DeCS) reportados en este articulo

ha sido verificado por el editor en la Biblioteca

Virtual de Salud (BVS) de la edicién actualizada

a marzo de 2016, el cual incluye los términos

MESH, MEDLINE y LILACS (http://decs.bvs.br/E/

homepagee.htm).

INTRODUCCION: El linfangioma mesentérico es un tumor quistico congénito, benigno y
raro de los vasos linfaticos, que se presenta en menos del 5% de los casos a nivel abdominal.
Se presentan con mayor frecuencia durante la infancia. Esta patologia se debe considerar
como diagndstico diferencial de abdomen agudo y masas abdominales pediatricas.

CASO CLiNICO: Nifio de 6 afios de edad, presenté cuadro de dolor abdominal y peritonismo.
Presentd febricula, signo de rebote positivo, ademas leucocitosis y neutrofilia. Ecografia evi-
dencié abundante liquido libre en abdomen y pelvis.

EVOLUCION: Se realizé laparotomia exploratoria, con hallazgo de masa quistica dependien-
te de epiplén mayor, la misma que se resecd. La histopatologia fue negativa para malignidad
y compatible con linfangioma quistico, la inmunohistoquimica con marcador D2-40 positi-
vo. El paciente evolucioné favorablemente sin complicaciones quirdrgicasy sin evidencia de
recurrencia hasta el afio de seguimiento.

CONCLUSION: El linfangioma quistico mesentérico puede debutar con sintomatologia de
abdomen agudo, puede también tener una evolucién crénica. La reseccion completa es el
tratamiento de eleccidn, actualmente se realizan procedimientos minimamente invasivos,
con resultados favorables. La ecografia es Util para realizar un seguimiento a largo plazo.
PALABRAS CLAVE: Linfangioma quistico, epipldn, laparotomia, inmunohistoquimica.

PALABRAS CLAVE: LINFANGIOMA QUISTICO, EPIPLON, LAPAROTOMIA, INMUNOHISTOQUI-
MICA.

Case Report: Cystic lymphangioma of the omentum

BACKGROUND: Mesenteric lymphangioma is a rare, benign congenital cystic tumor of the lym-
phatic vessels, which occurs in less than 5% pf the cases at the abdomen. They appear most
often during childhood. This tumor should be considered as a differential diagnosis of acute
abdomen and other abdominal masses.

CASE REPORT: A 6-year-old boy presented with abdominal pain and peritonism. He presented
a low-grade fever, a positive rebound sign, as well as leukocytosis and neutrophilia. Ultrasono-
graphy showed abundant free fluid in abdomen and pelvis.

EVOLUTION: Exploratory laparotomy was performed, finding a cystic mass dependent on the
greater omentum, this mass was resected. Histopathology was negative for malignancy and
compatible with cystic lymphangioma, immunohistochemistry was positive for D2-40 marker.
The patient evolved favorably without surgical complications and without evidence of recu-
rrence up to one year of follow-up.

CONCLUSION: Mesenteric cystic lymphangioma can present with symptoms of acute ab-
domen, it can also have a chronic evolution. Complete resection is the treatment of choice,
currently minimally invasive procedures are performed with favorable results. Ultrasound is
useful for long-term follow-up.

KEYWORDS: CYSTIC LYMPHANGIOMA, OMENTUM, LAPAROTOMY,IMMUNOHISTOCHEMISTRY.
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El linfangioma mesentérico es un tumor quistico congénito, benig-
noy raro de los vasos linfaticos, que se presenta en menos del 5% de
los casos a nivel abdominal; la mayoria se presentan a nivel cervical
(75%) y axilar (20%). Se presentan con mayor frecuencia durante la
infancia [1-3]. Su fisiopatologia es poco conocida; se plantea que,
existe un defecto congénito en la conexion entre los espacios linfa-
ticos primarios y el sistema colector central, los vasos obstruidos se
dilatan progresivamente formando una masa de multiples vasos in-
tercomunicantes que contienen liquido linfatico. Ademas, se plan-
tea que existe proliferacion de linfocitos heterotdpicos causada por
una displasia linfatica congénita [4-7].

Se presenta con una incidencia de 1:20 000 durante la infancia (60%
casos antes del afio de edad), con predominio en hombres, con una
proporcién 1.5-3 :1 en comparacidn con mujeres. En la edad adulta,
se presentan con mayor frecuencia entre los 40 y 70 afios de edad,
con unaincidencia de 1/100 000 a 1/250 000. Esta patologia se debe
considerar como diagndstico diferencial de abdomen agudo y ma-
sas abdominales pediatricas [6-9].

Se puede clasificar en tres tipos seglin sus caracteristicas microscé-
picas: simple, cavernoso y quistico. El quistico, antes denominado
higroma, generalmente se presenta como una sola masa unilocular
(25%) o multilocular (75%) y los linfangiomas quisticos mdltiples
son bastante infrecuentes. Se pueden encontrar, aunque infrecuen-
temente contenido graso y hemorrégico, el hallazgo tipico es de
contenido seroso. En el 1% de los casos, se encuentran en el mesen-
terio, y estos se localizan principalmente en el espacio subperito-
neal, intestino delgado (85%), epipldn (20% - 27%) y retroperitoneo
(12% - 14%), pero también en otros drganos como: higado, bazo,
pancreas, rifidn, glandula suprarrenal, intestino grueso y duodeno.
[5,6,8,10].

Se tratd de un nifio de 5 afios de edad, sin antecedentes patoldgicos
de importancia, con un cuadro de 36 horas de evolucion sin causa
aparente, caracterizado por dolor abdominal difuso, tipo célico, de
gran intensidad, acompafiado de ndusea que no lleva al vomito,
anorexia, astenia y sensacion de alza térmica.

Al ingreso el paciente presentd taquicardia y febricula. Al examen
fisico se evidencié abdomen tenso, doloroso a la palpacion de
forma difusa, peritonismo con signo de rebote positivo, ruidos hi-
droaéreos disminuidos. Paraclinicos mostraron leucocitosis (14 556)
y neutrofilia (86.5%), examen microscdpico de orina no infeccioso
y PCR dentro de rango normal. Se realizé una ecografia abdominal
que reportd; abundante cantidad de liquido libre en la cavidad ab-
dominaly pélvica, mismo que dificulta la exploracion ecografica del
apéndice y estructuras aledafias.

Con los datos expuestos se presumié abdomen agudo con sospe-
cha de peritonitis, por lo que se decidi6 realizar a una laparotomia
exploratoria. Se encontré una masa multiquistica dependiente del
epiplén mayor, de aproximadamente 20 cm de didmetro y con con-
tenido de 200 mililitros de liquido serosanguinolento (Imagen 1). Se
tomd muestra de liquido peritoneal para citoquimico, bacteriolégi-
co, cultivo e histopatologia, ademas de enviar las piezas quirdrgicas
para su estudio anatomo patoldgico. Se realizd exéresis completa
del quiste mas omentectomia parcial y apendicectomia incidental
(Imagen 2).

52 Revista Médica HJCA Vol. 13 Num. 1. Marzo 2021

Imagen 1.A. Quiste multiloculado dependiente del epiplén mayor.
QE: quiste de epiplén. EM: epiplén mayor. IG: intestino grueso
(colon transverso). B. Quiste dependiente de epiplon mayor sin
compromiso de asas intestinales, ni mesenterio.

Imagen 2. Resultado tras reseccion completa de quiste y revision
de asas intestinales posterior a omentectomia parcial.
IG: intestino grueso. ID: intestino delgado
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Paciente con evolucién favorable, sin complicaciones durante la
cirugia, tolerd dieta a las 24 horas con progresion de liquida a blan-
da, cumplié tratamiento antibidtico por 2 dias en base a cefazolina
(suspendida por cultivo negativo a las 48 horas y BARR negativo),
con alta hospitalaria al cuarto dia. El resultado de liquido peritoneal
reporté trasudado, presencia abundante de fibrina, e histopatolo-
gia negativa para malignidad.

El informe de histopatologia de la masa reportd: Macroscopicamen-
te: fragmento de tejido irregular que mide 10 x 6 cm, amarillo-grisa-
ceo, areas quisticas que miden 1.5y 4 cm; al corte drena material
mucinoso, el resto de las areas irregulares amarillentas. Microscé-
picamente: tejido fibroadiposo con vasos congestivos e infiltrado
inflamatorio mixto (linfocitos y polimorfonucleares), compatible
con linfangioma quistico (Imagen 3). La Inmunohistoquimica fue
positiva para marcador D 2-40.

Imagen 3: Histopatologia vista microscopica: tejido fibroadiposo
con infiltrado inflamatorio mixto conformado por linfocitos y
polimorfonucleares, ademas de dilatacion del canal linfatico.

Paciente con seguimiento a los 7 dias postoperatorios, sin compli-
caciones postoperatorias, con buena evolucién, toleraba dieta ade-
cuadamente, la herida en buen proceso de cicatrizacion sin signos
de infeccion. Se realizd controles posteriores en los meses 1, 3,6y al
afio, realizando un control ecografico al sexto mes y al afio sin evi-
dencia de recurrencia.

En este caso el diagndstico fue un linfangioma quistico dependiente
de epiplon mayor multiloculado. Este es un tumor congénito, raro
e infrecuente alin mas en esta localizacién y mucho mas raro de
caracter multiple, cuyo prondstico va a depender de su reseccion
completa [1,4].

Se realiz6 una laparotomia exploratoria mas reseccion completa del
quiste y omentectomia parcial. Para el tratamiento de este tumor
se recomienda su escision completa con margenes microscdpicos
negativos, es el tratamiento de eleccion, ya sea por via convencional

mediante laparotomia exploratoria o mediante otras técnicas me-
nos invasivas como la laparoscopia [6,7].

El linfangioma quistico se clasifica en cuatro tipos: Tipo 1 pedicu-
lado, puede causar vélvulo intestinal, torsion y necrosis o0 masas
de rapido crecimiento, la resecacién se da sin riesgo de dafiar el
flujo sanguineo intestinal. Tipo 2 sésil, menos mévil que el tipo 1,
con predileccion en el borde del mesenterio, su reseccion puede
afectar el flujo sanguineo y requerir reseccion intestinal. Tipo 3 con
extensidn retroperitoneal, donde el compromiso de estructuras re-
troperitoneales vitales como la aortay la cava pueden hacer que su
reseccion completa sea imposible. Tipo 4 multicéntrico, su pronds-
tico es dudoso por afectacion extensa de érganos intraabdominales
y retroperitoneal [10].

En el presente caso se presentd un cuadro clinico compatible con
abdomen agudo y peritonitis. La presentacion clinica de esta pato-
logia, puede variar desde un cuadro asintomético, hasta un proce-
so agudo con dolor, distensidn, fiebre, vémitos y peritonitis; o bien
puede ser crénico, con distension gradual del abdomen con o sin
dolor. Entre el 50% al 60% de los linfangiomas presentan sintoma-
tologia antes del primer afio de vida y el 90% a los 2 afios. La sin-
tomatologia va a ser mas profusa en caso de complicaciones tales
como: sangrado, infeccién (uno o varios quistes), torsion (vélvulo
mas obstruccién), compresién extrinseca o ruptura, pudiendo po-
ner en peligro la vida debido a que pueden invadir érganos vitales.
Su diagndstico también puede ser incidendental tanto pre y post-
natal [5-8,12-14].

Se puede emplear para su diagndstico diferentes estudios de ima-
gen tales como: ecografia que evidencia una estructura quistica
llena de liquido, con o sin septos delgados, que emiten refuerzo
posterior. Se puede usar la ecografia doppler color que demuestra
vascularizacién interna en los tabiques cuando existe infeccién si-
multanea. Un signo ecografico caracteristico es el movimiento de
deslizamiento craneocaudal, asociado con la respiracién. En el caso
de este paciente, la ecografia revelo liquido libre, con dificultad para
explorar apéndice y estructuras adyacentes. Por otro lado, la tomo-
grafia computarizada (TC) permite visualizar principalmente una o
varias lesiones quisticas bien circunscritas (densidad liquida a grasa
- quilo), se distingue de la ascitis por la ausencia de separacion del
asa intestinal o liquido en los sitios tipicos. La septacion podria pa-
sar desapercibida si la lesidn no es lo suficientemente grande, ade-
mas en caso de infeccidn, el suministro de sangre en la pared y los
tabiques pueden aumentar significativamente, apareciendo como
un engrosamiento de la pared, la calcificacién es poco frecuente. EL
realce grueso o nodular de la pared o los tabiques pueden sugerir
malignidad [6-8].

Se puede usar ademas la resonancia magnética (RM), que permite
diferenciar el linfangioma de otras lesiones quisticas, debido a su
excelente resolucién espacial. En T1 muestra una sefial baja y alta
en T2, esto dependera del componente del quiste; la RM permite
mostrar claramente los contenidos de grasa, a diferencia de la TC
[6,8]. Se puede usar ademds la TC con emisidn de positrones (PET-
CT), para diferenciar entre lesiones benignas y malignas, aunque la
ausencia de infeccién o formacién de granuloma, van a alterar la
captacion de la fluoro desoxi glucosa-18 (FDG-18), que es un isétopo
radiactivo emisor de positrones captado por células malignas [6].

La aspiracién con aguja fina del liquido quistico, permite diferen-
ciarlo de los malignos, mediante el analisis de las caracteristicas
citoldgicas y bioquimicas [15].Para confirmar su diagndstico histo-
patoldgico nos basamos en 3 criterios microscdpicos: formacién
quistica, septos formados por un estroma conectivo con tejido lin-
foide y musculo estriado y finalmente el endotelio linfatico en es-
tudios de inmunohistoquimica da positivo con el marcador D2-40,
especifico para la deteccion de linfangiogénesis e invasion de vasos
linfaticos. Otros estudios inmunohistoquimicos positivos para el
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diagnéstico de linfangioma mesentérico son: el antigeno relaciona-
do con el factor VIII, marcador de epitelio linfatico CD34, calretinina
y melanoma humano negro-45 [2-5,16]. En nuestro caso se cumplie-
ron los 3 criterios histopatoldgicos planteados para diagndstico de
linfangioma quistico.

Dentro de los diagndsticos diferenciales encontramos estructuras
anatdémicas normales como: la cisterna de quilo o de Pecquet que
puede aumentar de tamafo (visualizadas en 1,7% TC y 15-96%
RM); no neoplasicas como: necrosis extrapancreatica, pesudoquis-
te pancredtico, mesotelioma quistico benigno y neoplasicas como:
mesotelioma maligno, liposarcoma, mucocele apendicular y pseu-
domixoma peritoneal [8,17].

En cuanto al tratamiento quirurgico, la reseccion se puede abordar
de forma convencional o laparoscdpica, siendo esta dltima factible
para aquellos que se ubican en el mesenterio periférico, de forma
segura y efectiva. Ademas, se describen accesos minimo invasivos
monopuerto laparoscopico en adultos, en los cuales previamente
se succiona su contenido sin derramar el mismo, con posterior ex-
traccidn del quiste por una incision pequefia, evitando asi la laparo-
tomia clasica convencional [15-17].

Actualmente se puede abordar la reseccién del linfangioma de for-
ma segura mediante el uso de cirugia robética en nifios en centros
de alta especialidad [18].

Existen otras terapias no invasivas y conservadoras, recomendadas
en casos de linfangiomas pequefios como: la escleroterapia con
bleomicina, terapia oral con sirolimus (reduccién de la masa con
involucién macro a microquistica), terapia con laser y la ablacion
por radiofrecuencia, son efectivas y exitosas. La regresion esponta-
nea es rara, se da en casos de quistes pequefios de reciente forma-

ABREVIATURAS

cién, con obstrucciones incompletas o rutas alternativas de drenaje
[6,8,9,19-21].

Se realizd seguimiento al paciente, con controles ecograficos a los 6
mesesy alafio sin evidencia de recurrencia. Las tasas de recurrencia
varian del 12% en casos de reseccidén completay 53% incompleta, el
linfangioma puede volverse localmente invasivo (mas del 80% son
benignos). Su caracter benigno da como pauta evitar resecciones
extensas, en algunas ocasiones las resecciones radicales son técni-
camente imposibles, debido a la invasividad local con infiltracion
de drganos adyacentes o compromiso vascular mesentérico. Se re-
comienda la ecografia como método de seguimiento [5, 7,17,20,21]

El linfangioma quistico mesentérico puede debutar con sinto-
matologia de abdomen agudo, confundiéndose con una apen-
dicitis aguda; puede también tener una evolucién crénica mani-
festdindose como una masa abdominal. La reseccién completa
es el tratamiento de eleccidn con tasas de recurrencia bajas,
actualmente se realizan procedimientos minimamente invasivos
en nifios con resultados favorables y baja morbimortalidad. Se pue-
de utilizar la ecografia para realizar un seguimiento postquirdrgico a
largo plazo y valorar su recurrencia.

La inmunohistoquimica permite el diagndstico confirmatorio del
linfangioma mesentérico, en especial el marcador D 2-40.

PCR: Proteina C reactiva, TC: Tomografia computarizada, RM: Resonancia magnética, PET-CT: Tomografia computarizada con emision de

positrones, FDG-18: Fluoro desoxi glucosa - 18.
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