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INTRODUCCION: Se define como linfagiomas a aquellos tumores congénitos y benignos aislados
de los vasos linfaticos, que se presentan Unicamente en un 5% en la regién abdominal. Raramente
se producen durante la vida adulta ya que son mas frecuentes durante la infancia. Se reporta que su
incidencia varia alrededor de 1/100.00 a 1/250.000 ingresos en general, mientras que, la incidencia
abdominal varia en nifios entre 1 a 4/100.000 ingresos. En su mayoria, alrededor de un 65%, se
diagnosticaran después del nacimiento mientras que el resto se descubrira hasta los 2 afios.

CASO CLINICO: Nifio de 7 afios de edad sin antecedentes personales patolégicos, con cuadro clinico de
12 horas de evolucién, caracterizado por dolor abdominal localizado en fosa iliaca derecha, anorexia,
astenia y dolor a la deambulacién. En examenes complementarios se evidencié leucocitosis con
neutrofilia y en ecografia abdominal se observé una coleccidn heterogénea en la fosa iliaca derecha.

EVOLUCION: Se decidi6 realizar una laparoscépica abdominal mas reseccién de apéndice completa,
sin complicaciones transoperatorias. Histopatologia reportd lesién apendicular quistica multiloculada,
con paredes lisas. La neoplasia descrita a nivel de la punta del apéndice constituyd un linfagioma
quistico sin cambios atipicos.

CONCLUSION: Los linfagiomas mesentéricos son tumores congénitos benignos muy raros, que
pueden debutar con sintomatologia muy similar a la de otras patologias. La escisién completa es la
principal recomendacién en estos casos. Se recomienda seguimiento postoperatorio a los pacientes
para evaluar su recurrencia, sobre todo en el caso de que no se haya podido realizar una reseccién
completa.

PALABRAS CLAVE: LINFANGIOMA QUISTICO, LAPAROSCOPIA, APENDICE, TOMOGRAFIA.

Clinical case report: Appendiceal lymphangioma in a pediatric patient

BACKGROUND: lymphagiomas are congenital and benign tumors isolated from the lymphatic vessels,
which occur only in 5% in the abdominal region. They rarely occur during adult life since they are more
frequent during childhood. It is reported that its incidence varies around 1/100.00 to 1/250 000 in general,
while the abdominal incidence varies in children between 1 to 4/100 000. For the most part, around 65%,
will be diagnosed after birth while the rest will be discovered up to the age of two.

CASE REPORT: 7 -year -old child without pathological personal history, with a 12 -hour evolution abdomi-
nal pain located in right iliac fossa, anorexia, asthenia and pain to wandering. In complementary exams
we found leukocytosis with neutrophilia and abdominal ultrasound evidenced a heterogeneous collec-
tion in the right iliac fossa.

EVOLUTION: We decided to perform an abdominal laparoscopic plus complete appendix resection, wi-
thout transoperative complications. Histopathology reported multiloculated cystic appendicular lesion,
with smooth walls. The neoplasia described at the level of the tip of the appendix constituted a cystic
lymphagioma without atypical changes.

CONCLUSION: Mesenteric lymphagiomas are very rare benign congenital tumors, which can debut
with symptomatology very similar to that of other pathologies. Complete resection is the main
recommendation in these cases. Postoperative monitoring of patients to evaluate their recurrence is
recommended, especially in the event that a complete resection could not be performed.

KEYWORDS: CYSTIC LYMPHANGIOMA, LAPAROSCOPY, APPENDIX, TOMOGRAPHY
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Los linfagiomas son tumores congénitos y benignos formados
por vasos linfaticos, aislados del sistema linfatico normal, que
se presentan Unicamente en un 5% en la regién abdominal,
siendo predominantes en cabeza, cuello y axilas [1-3]. Son mas
frecuentes en la infancia (65%) y se diagnosticaran después del
nacimiento mientras que el resto se descubriran hasta los 2 afios
[2]. Raramente se presentan o se reportan durante la vida adulta.
En el mesenterio tienen una frecuencia de presentacién entre el
59- 68% de los casos, seguido del meso coldn (20-27%%) y en
menor frecuencia en el retroperitoneal (12-14 %) [10].

Se desconoce su etiologia, sin embargo, se han propuesto multi-
ples teorias, donde la mas relevante es la ocurrencia de malfor-
maciones durante el desarrollo embrionario, por ello su presen-
tacion mas comun en la edad pediatrica [6].

En relacién a los linfagiomas mesentéricos su incidencia varia
alrededor de 1/100.00 a 1/250.000 ingresos en general, mientras
que, la incidencia de linfagiomas de origen abdominal varia en
nifios entre 1 a 4/100.000 ingresos; ademas, representa aproxi-
madamente del 1 al 9.2% de todos los linfagiomas dentro del
ambito pediatrico, mostrando una relacién hombre: mujer (1,5 a
3:1) con mayor predominancia en el sexo masculino [7,8].

Por lo general, clinicamente puede variar desde linfagiomas
asintomaticos hasta sintomas que imiten otras patologias. Den-
tro de los principales sintomas se encuentra el dolor abdominal
0 una masa palpable [1,6,9]. Se pueden clasificar en capilares,
cavernosos y quisticos [2]. La reseccién completa es el tratamien-
to recomendado y de mejor prondstico; sin embargo, ocasional-
mente crecen de manera que pueden involucrar vasos principa-
les volviéndose irresecables [10].

Paciente masculino de 7 afios de edad, sin antecedentes
personales patoldgicos de importancia, fue traido para recibir
atencion por presentar un cuadro de abdomen agudo infamatorio
de 12 horas de evolucién aproximadamente, caracterizado por
dolor abdominal tipo cdlico, de inicio siUbito, de moderada
intensidad, localizado en fosa iliaca derecha, que se exacerbaba
a la deambulacién; ademas anorexia y astenia.

A su ingreso el paciente presentaba signos vitales dentro de
pardmetros normales. Al examen fisico present dolor a la
palpacién profunda en fosa iliaca derecha, signo de Mc Burney
positivo y signo de taldn positivo. Se realizd una biométria
hemadtica con presencia de leucocitosis de 10 400 y neutrofilia
del 78%, PCR de 2.2 mcg/ml. También se solicitd ecografia
abdominal que reporté: patrén gaseoso abdominal abolido,
en fosa iliaca derecha se visualiza coleccién heterogénea, no
compresible, midiendo 40 x 22 mm, con una estructura interna
heterogénea y cambios de densidad de la grasa mesentérica:
la lesion guarda contacto directo con el musculo psoas
desplazandolo inferiormente; pequefia cantidad de liquido libre
anivel de la cavidad abdominal. En el drea de emergencia, luego
del examen ecografico, el paciente presentd alza térmica de 38.5
grados centigrados que cedié a la administracion de antipirético.
Se indic6Tomografia Axial Computarizada (TAC)(Imagen 1), con
diagndstico de plastrén apendicular mas probable absceso.
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Imagen 1. Tomografia axial computarizada de abdomen, corte
coronal y corte axial, donde se observa masa heterogénea
sugerente de un plastrén apendicular.

Fuente: Resultados de imagen del paciente.

Con los datos de laboratorio y de imagen, mas cuadro compatible
de abdomen agudo por posible apendicitis, se indicd la
necesidad de resolucién quirurgica. Se realizé una laparoscopia
abdominal diagndstica; se evidencié masa heterogénea de 5
c¢cm aproximadamente en cuadrante inferior derecho, el tercio
distal del apéndice presentaba gran cantidad de vasos, el tercio
proximal libre; se realizd reseccion de apéndice completa, sin
complicaciones transoperatorias.

Paciente tuvo evolucidén favorable, sin complicaciones en su
postoperatorio, tolerd dieta a las 24 horas, por lo que se indic6
progresion a dieta blanda. Cumpliendo antibioticoterapia a base de
ceftriaxona por 2 dias, recibié alta hospitalaria el segundo dia y se
envio muestra a patologia.

Elinforme de histopatologia reporto:

Macroscopicamente, muestra compatible con apéndice que mide
4.5 x 0.7 cm, forma tubular, superficie serosa, lisa de color blanco
grisaceo, parcialmente cubierto por meso apéndice que mide 6,5 x
3.0 cm, de color amarillo y alterna con zonas color café y otras de
aspecto hemorragico. Al corte la pared del apéndice mide 2 mm, la
luzes permeable, sin lesiones macroscdpicasdentrodel parénquima
apendicular; a nivel de la punta en el meso apéndice que lo rodea
se observa lesidén apendicular quistica multiloculada, con paredes
lisas, algunas con contenido seroso y otras hemorragicas.
Microscopicamente en las secciones se reconoce apéndice que
presenta una estructura conservada, una mucosa revestida por
epitelio cilindrico alto con una mucosa con presencia de foliculos
linfoides activos, una muscular y serosa congestiva.

La neoplasia descrita a nivel de la punta del apéndice esta
conformada por estructuras vasculares linfaticas dilatadas y tejido
linfoide que constituyo un linfagioma quistico sin cambios atipicos
(Imagen 2).

Imagen 1. Se observa con flecha de color azul que indica el
linfagioma en la punta del apéndice y de color verde la base y
cuerpo del apéndice libre.

Fuente: Fotografia intraoperatoria.
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El cuadro clinico que presento el paciente fue compatible con
abdomen agudo y apendicitis. Varios autores concuerdan que,
clinicamente el linfagioma a nivel abdominal tiene unaamplia gama
de presentaciones que puede ir desde un cuadro asintomatico;
un hallazgo incidental al encontrar una masa palpable indolora,
de crecimiento lento; hasta un cuadro de abdomen agudo. Esta
patologia tiene la capacidad de imitar otras patologias tales como
la pancreatitis o la apendicitis, como es el presente caso, pero el
cual quedo descartado en el informe de anatomia patoldgica. Otros
sintomas asociados al linfagioma mesentérico son la distension,
fiebre, vomitos y peritonitis [5, 6, 9, 10]. Puede que, en algunas
ocasiones, los sintomas dependan de algunos otros factores como
el tamafio, la localizacidn o su asociacién a complicaciones como:
ruptura, vélvulo, hemorragia, torsion, intususcepcion, infeccion, en
cuyo caso la clinica puede hacerse incluso mas profusa [12,13].

El diagndstico se realizarad principalmente mediante estudios de
imagen, Alfadhel y colaboradores [4] en su reporte nos indican
la importancia de las imagenes en el preoperatorio, ya que un
diagndstico clinico no nos confirmara la presencia de la patologia.
Varios autores refieren que la radiografia simple de abdomen nos
podria orientar y ayudar a identificar anomalias no especificas;
sin embargo, no se considera de gran utilidad diagnéstica. Por
otra parte, la ecografia nos permite la identificacién y limitacién
de lesiones tipo quiste, mientras que la TACde corte trasversal
es el estudio de imagen que mejor permite elucidar la patologia
del linfagioma identificando la masa tumoral la tomografia con
contraste intravenoso puede mostrar realce de la pared del Quiste
y los septos. El componente liquido si lo hay es homogéneo
con valores de atenuacion bajos. Ocasionalmente, se producen
valores de atenuacidon negativos en presencia de quilo. Puede
producirse calcificacion, pero es infrecuente. [21]. La Resonancia
Magnética(RM)se usa en caso de dudas en el diagndstico, después
de la TAC. Ante la sospecha de afeccién vascular, se recomienda
angiografia por TAC.Por otro lado, la biopsia guiada por imagenes
ayuda al diagndstico patoldgico a la vez que genera un aspirado que
servira para el examen histoldgico [6, 8,14].

Sun y otros autores concuerdan en que la ecografia y la TAC son
imagenes recomendadas en situaciones de emergencia mientras
que la RM es mejor en caracterizacién no invasiva de lesiones
quisticas, y que por lo general los linfagiomas en la RM podran verse
en T1 con una baja intensidad, mientras que en T2 se veran con una
sefial de alta intensidad. Ademas, se reconoce a la TAC por emision
de positrones (PET/TC) como un método eficaz para diferenciacion
de lesiones tanto malignas como benignas, mientras que el uso de
PET/TC con F-18-fluorodesoxiglucosa (F-18 FDG) para el diagndstico
de esta patologia solo se ha informado en raras ocasiones, y casos
pocos comunes [10,13,15].

La aspiracion con aguja fina identifica la naturaleza de forma mas
precisa del liquido intraquistico. Ademas, confirma la presencia o no
de células, lipidos y linfocitos. El diagndstico definitivo seglin Kiran
y colaboradores se hace mediante histopatologia e inmunoquimica.
Las caracteristicas histopatoldgicas incluyen vasos linfaticos con
paredes finas, atenuacion del revestimiento endotelial, tejido
conjuntivo laxo, agregados linfoides y presencia de musculo liso
[16]. Ademas, Se hara usé de marcadores como el CD31, que es un
antigeno relacionado con el factor ViIl, D2-40, CD34 y calretinina

ABREVIATURAS

para el diagndstico de linfagioma. La inmunohistoquimica del tejido
es positiva para D2-40, marcador de células endoteliales linfaticas
y ocasionalmente positivo para el antigeno asociado al factor ViIl,
CD31y CD34, pese a ser menos especificos [2,6,8,12,17].

Dentro de los diagndsticos diferenciales que se deben descartar,
se incluyen una amplia gama de lesiones quisticas abdominales,
dentro de las cuales se pueden incluir quistes mesentéricos,
linfomas, metastasis como resultados de tumores primarios de
origen desconocidos, mesotelioma quistico benigno, teratomas
quisticos, cistoadenomas mucinosos, ascitis complicadas, entre
otros [6, 10,13].

En nuestro paciente luego de evidenciaren TAC plastron apendicular
y posible absceso, se realiz6 una laparoscopia abdominal mas
reseccion completa del apéndice. Varios autores recomiendan la
reseccion quirdrgica completa para este tipo de tumores debido a su
alta capacidad de crecimiento e invasion de estructuras adyacentes,
ademas se recomienda la escision laparoscdpica en nifios ya que es
factible, segurayy eficaz [2,7].

Aliukonis y colaboradores [14] menciona que estudios aislados
describen la monitorizacién activa como opcién para aquellos
pacientes asintomaticos, sin embargo, el resto de los autores
concuerdan en que la reseccion completa es el gold standard en
esta patologia, incluso para pacientes asintomdticos, siempre
y cuando sea posible [5,18]. Ademas, se informa una tasa de
recurrencia de alrededor del 12-17% en reseccién completa vs un
40-53% de una incompleta [15,19]. Maranna y colaboradores [20]
indica que, aunque la escision laparoscdpica ha resultado exitosa,
su recomendacién sigue inclindandose hacia el método abierto, sin
embargo, otros autores, recomiendan la escision laparoscopica
por su factibilidad, ya que brinda a los pacientes una cirugia
minimamente invasiva [10].

Otras opciones terapéuticas mencionadas y discutidas por varios
autores comprenden: radioterapia, tratamiento adyuvante con OK-
432 (agente bioldgico antitumoral), escleroterapia con el uso de
alcohol o doxiciclina, marsupalizacidn externay drenaje interno que
han sido asociados con una alta recurrencia y morbilidad, terapia
oral, terapia con laser, entre otros que han resultado efectivos en
ciertos casos [8,14,15,20].

Los linfagiomas mesentéricos son tumores congénitos benignos
muy raros, que pueden presentarse cominmente en la infancia
y que pueden debutar con sintomatologia muy similar a la de
otras patologias haciéndose pasar por enfermedades como una
apendicitis aguda, o bien pasar desapercibidos en el caso de ser
asintomaticos. La escision completa es la principal recomendacion
en estos casos, siendo la laparoscopia una de las opciones
terapéuticas mas factibles seguras y eficaces, sobre todo en
infantes. Se recomienda seguimiento postoperatorio a los pacientes
para evaluar su recurrencia sobre todo en el caso de que no se haya
podido realizar una reseccion completa.

TAC: tomografia axial computarizada; PCR: proteina C reactiva; PET/TC: tomografia por emision de positrones; F-18 FDG: F-18-fluorodesoxi-

glucosa; RM: resonancia magnética.
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