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Resumen.- OBJETIVO: El término linfangiomatosis se
utiliza para definir los linfangiomas con afectacién multifo-
cal o difusa. los linfangiomas son lesiones que se suelen
presentar en la infancia y su localizacién més frecuente es
cabeza y cuello, representando los linfangiomas intrabdo-
minales menos de un 5%.

METODOS Y RESULTADOS: Presentamos un caso de lin-
fangiomatosis mesentérica en un paciente de 19 afos de
edad que se presenta como cuadro de abdomen agudo,
realizando revisién de la literatura y discusion del manejo
de estos pacientes.

CONCILUSIONES: El pronéstico y tratamiento de estas
lesiones va a depender de su locdlizacién y extension;
siendo el fratamiento de eleccion la exéresis quirdrgica
complefa.
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Summary.- OBJECTIVE: lymphangiomas are lesions
usually presenting during childhood and are located mainly
in the head and neck region; less than 5% are intraabdo-
minal. lymphangiomatosis is the term used for multifocal or
diffuse lymphangiomas.

METHODS AND RESULTS: We report the case of a mesen-
teric lymphangiomatosis presenting as an acute abdomen
in a 19yearold man, review the literature and discuss the
clinical management of these patients.

CONCILUSIONS: Prognosis and treatment of these lesions
depends of its site of origin and extension, being complete
surgical excision the optimal freatment.
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INTRODUCCION

El término linfangiomatosis se utiliza para definir los
linfangiomas con afectacién multifocal o difusa de érga-
nos o partes blandas, equipardndose conceptualmente
a la angiomatosis.

Es una enfermedad de la infancia, que raramente se
presenta en mayores de 20 afos de edad y cuya loca-
lizacién més frecuente es hueso y partes blandas. Los
linfangiomas intrabdominales representan menos del
5%, siendo las localizaciones mas frecuentes mesente-
rio, mesocolon y refroperitoneo. La sintomatologia de
presentacién depende de la localizacién de la lesién,
asocidndose en un 75% de los casos a mltiples lesio-
nes éseas de tipo osteoliticol. El pronéstico de estas
lesiones viene determinado por la extensién de la en-
fermedad, ya que de ella depende la posibilidad de
exéresis quirrgica completa (2).

Desde el punto de vista histopatolégico se caracterizan
por la presencia de espacios linfaticos de diverso tama-
fio y forma, tapizados por endotelio aplanado que ex-
presan CD31 en el estudio inmunohistoquimico, algunos
de ellos rodeados por fasciculos incompletos de miscu-
lo liso. Estos espacios se encuentran llenos de material
de aspecto proteinaceo y linfocitos. A nivel abdominal,
el diagnéstico diferencial se plantea fundamentalmente
con el mesotelioma quistico (1).

Presentamos un caso de linfangiomatosis intrabdominal
sin lesiones extrabdominales, que se presenta como un
cuadro de abdomen agudo por peritonitis, discutiéndo-
se las manifestaciones clinicas, hallazgos morfolégicos,
estudio de imagen y manejo de estos pacientes en rela-
cién con los casos descritos en la literatura.
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PRESENTACION DEL CASO

Varén de 19 afios de edad con antecedentes de bron-
quitis crénica que acude a urgencias del hospital por
dolor abdominal, nauseas, disuria y fiebre de 8 horas
de evolucién.

En la exploracién se observa un abdomen distendido,
duro a la palpacién con defensa voluntaria, doloroso de
forma difusa con predominio en fosa iliaca derecha, pe-
ritonismo difuso y palidez cuténea. La analitica muestra
un cuadro de anemia, leucocitosis con intensa desvia-
cién a la izquierda e hipoproteinemia.

Con el diagnéstico de peritonitis, se realiza estudio de
imagen (ecografia, RNM, TAC) en los que se describe
una gran lesién ocupante de espacio, quistica, multi-
septada, infiltrante, que ocupa la mayor parte de la
cavidad peritoneal, mayor en el compartimento infra-
mesocélico, extendiéndose hasta la pelvis menor, que
estira y comprime el mesenterio y rechaza las asas de
intestino delgado (Figura 1). Ante la sospecha de neo-
plasia maligna, se realiza laparotomia exploradora en
la que se encuentra una tumoracién multiquistica que
afecta a todo el mesenterio, desde ileon hasta angulo
duodenoyeyunal, con afectacion del borde mesentérico.
Se toma biopsia de la lesién y se realiza lavado perito-
neal y drenaje.

Macroscédpicamente, la pieza recibida es una forma-
cién de aspecto quistico que mide 8x5 cm y que al corte
corresponde a una formacién multiseptada, de paredes
finas y brillantes, ocupadas la mayor parte por liquido
blanquecino de aspecto proteindceo, y algunas de ellas
por material de aspecto purulento.

En el estudio microscédpico, se observan abundantes es-
tructuras vasculares de diverso tamafio y forma, tapiza-
das por endotelio aplanado, sin atipia, con presencia
de haces incompletos de misculo liso en las paredes de
las formaciones quisticas de mayor tamafio (Figura 2).

En el estudio inmunohistoquimico se pone de manifiesto
la expresioén de CD31 ( DAKO Cytomation, Carpinteria,
California) por las células endoteliales que tapizan estos
espacios.

El paciente cursa tras la laparotomia con fistula quilosa,
que cede tras reposo digestivo y nutricién parenteral to-
tal, permaneciendo asinfomdtico a los seis meses.

DISCUSION

El sistema linfético aparece durante la sexta semana del
desarrollo embrionario. En el adulto estd constituido por
un extenso sistema unidireccional de vasos que recogen
los fluidos del infersticio y los transportan a los ganglios
linfatico regionales, retornando al sistema venoso a tra-
vés del conducto torécico.

Los linfangiomas pueden ser considerados como ver-
daderas neoplasias, hamartomas o linfangiectasias. La
mayoria de ellos no mantienen comunicacién con el sis-
tema linfético, por lo que acumulan el fluido adoptando
apariencia quistica (1).

El término de linfangiomatosis se utiliza para aquellos
casos de linfangiomas miltiples o que adoptan un pa-
tron difuso, como en nuestro caso. Son lesiones que
suelen manifestarse en la infancia, aunque muchos de

FIGURA 1. RNM. Multiples formaciones quisticas que
ocupan la cavidad peritoneal.

FIGURA 2. Espacios vasculares tapizados por endotelio
aplanado, ocupados por material proteindceo y aislados
linfocitos. Hematoxilina-eosina 20X.
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ellos estén presentes al nacimiento, ya que transcurre un
largo periodo de tiempo hasta que alcanzan el tamafio
suficiente para ocasionar sintomatologia clinica. Esta
sintomatologia dependerd de la localizacién y tamafio
de la lesién, siendo su localizacion mas frecuente cabe-
za y cuello (3).

En los linfangiomas intrabdominales la sinfomatologia
més frecuente de presentacién es de masa abdominal
y cuadro abdominal agudo por obstruccién intestinal,
vélvulos o infarto intestinal.

Existen casos descritos en la literatura con cuadros de
presentacién de enteropatia pierde proteinas o hemo-
rragia infestinal severa (4,5). Se trata de lesiones benig-
nas que causan morbilidad dependiendo de su tamaiio,
localizacién y presencia de sobreinfeccién secundaria.
En nuestro caso se presenta como un cuadro abdominal
agudo por peritonitis, probablemente secundario a la
sobreinfeccion de algunas de las formaciones quisticas.

El tratamiento de eleccion es quirGrgico, exéresis com-
pleta cuando el tamafio y localizacién de la lesién lo
permiten, con un bajo indice de recurrencias (2). En
las formas maltiples en las que la cirugia no permite la
reseccion completa, existen casos descritos en la litera-
tura de tratamiento con argén (7), escleroterapia con
OK-432 (Picibanil) (8) o 4cido acético (?). En nuestro
caso se realizé tratamiento sintomdtico y revisiones pe-
riédicas, permaneciendo el paciente asinfomdtico a los
seis meses.
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