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RESUMEN

LINFANGIOMA QUISTICO. NUESTRA EXPERIENCIA.

Objetivo: Comentar los aspectos mas relevantes y revisar la literatura de esta patologia tan poco
frecuente.

Material y métodos: Presentamos dos casos de linfangioma o higroma quistico, comentando la cli-
nica, diagnéstico, tratamiento y la evolucion de éstos y, revisando la literatura actual. El primer caso
es el de un joven diagnosticado de linfangioma pélvico y escrotal. El segundo es el de un paciente con
linfangioma quistico retroperitoneal.

Discusion: El linfangioma quistico es una malformacion congénita hamartomatosa del sistema lin-
fatico que suele aparecer en la infancia a modo de grandes masas a nivel de partes blandas, con ten-
dencia a crecer, a no ser que se extirpen de forma completa.

Conclusion: Son pocos los casos descritos de higroma quistico escrotal, muchas veces diagnosti-
cados erroneamente, como otras patologias quisticas escrotales, lo que comporta indicaciones qui-
rurgicas erroneas y cirugias incompletas que predisponen a la recidiva posterior. El higroma quistico
retroperitoneal aislado es una patologia infrecuente diagnosticada a menudo de forma incidental.
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ABSTRACT

CYSTIC LYMPHANGIOMA. OUR EXPERIENCE

Objective: To comment on the most relevant aspects and to review the literature on this unusual
pathology.

Material and Methods: We present two cases of cystic lymphangioma, their clinical, diagnosis, the-
rapy and development, and we review the actual literature. The first case is a young man with the
diagnosis of cystic lymphangioma of the scrotum and pelvis. The second case is one patient with a
cystic lymphangioma of the

retroperitoneum.

Discussion: Cystic lymphangioma is a congenital lymphatic hamartoma of the lymphatic system
that usually appears at childhood like a big mass at soft tissues that has a tendency to grow unless
a completed excision is performed.

Conclusions: There are few cases of scrotal cystic lymphangioma in the literature; they are often
misdiagnosed as other common cystic scrotal conditions leading to an improper surgical approach
and an incomplete surgery that predisposes later recurrence. Cystic lymphangioma of the retroperi-
toneum is a rare entity diagnosis in most cases as an incidentaloma.
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Us linfangiomas son malformaciones congéni-
as hamartomatosas del sistema linfatico que
afectan a la piel y al tejido subcutaneo. Se carac-
terizan por aparecer en la infancia a modo de
grandes masas a nivel de partes blandas con
tendencia a crecer a no ser que se extirpen de
forma completa en sus etapas iniciales. El linfan-
gioma quistico, también denominado higroma
quistico, constituye una variante de linfangio-
ma'. Describimos dos casos de higroma quistico,
de localizacion poco frecuente, controlados por el
Servicio de Urologia de nuestro hospital.

CASOS CLINICOS

Caso 1: Linfangioma quistico pélvico y escrotal.

Paciente de 21 anos, diagnosticado hace diez
anos, por Resonancia Magnética Nuclear (RMN),
de linfangioma quistico con afectacion de hipo-
gastrio, escroto y pelvis. Clinicamente presentaba
un aumento progresivo del diametro hipogastrico
y escrotal con la bipedestaciéon (Fig. 1). Como
antecedentes destacaban dos intervenciones qui-
rargicas en la infancia: una por hernia inguinal
izquierda, y la otra por quiste de cordén izquier-
do, ambas con recidiva postoperatoria inmediata.
Se procedi6 a exéresis macroscopicamente com-
pleta del componente hipogastrico y escrotal,
siendo el diagnostico anatomopatologico de lin-
fangioma quistico. A los dos afios, es remitido a
nuestro centro por presentar recidiva a nivel de
area hipogastrica y escrotal. Se procede nueva-
mente a exéresis del componente linfangiomatoso
de estas zonas, presentando otra recidiva a los
cinco arnos del diagnéstico, por lo que se realiza
una segunda reintervencion. Durante estos tulti-
mos cinco anos el paciente ha presentado un epi-

sodio de linfangitis escrotal con buena respuesta
a terapia con antibiético endovenoso. En el ulti-
mo control, el paciente refiere sensacién de hin-
chazon a nivel escrotal con la bipedestacion, por
lo que se realiza una ecografia escrotal en la que
se evidencia la presencia de quistes a nivel intra-
escrotal e intratesticular izquierdo (Fig. 2). Se
solicita posteriormente una RNM (Fig. 3) donde
se confirma la presencia de quistes intratesticu-
lares sin evidenciarse progresiéon del componente
linfangiomatoso pélvico respeto a la primera
RNM, por lo que se decide adoptar una conducta
expectante.

Caso 2: Linfangioma quistico retroperitoneal
Paciente de 68 anos con antecedentes de cinco
episodios de neumonia y de prostatectomia radical

FIGURA 2. ECO escrotal: Quistes a nivel intratesticular.

FIGURA 1. RNM pélvica: Linfangioma quistico a nivel de hipogastrio, pelvis y escroto.
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FIGURA 3. RNM pélvica: Quistes intratesticulares sin evi-
dencia de progresion de componente linfangiomatoso a
nivel pélvico.

hace 6 anos, con recidiva local posterior y que
requirio tratamiento con radioterapia. En el TAC
de estudio de su enfermedad prostatica se detec-
ta una masa retroperitoneal hipointensa de unos
6x2 cms que desplaza la glandula suprarenal y el
rinén izquierdo sin llegar a invadir dichas estruc-
turas (Fig. 4). Se solicito una RNM donde se evi-
denciaba una masa de caracteristicas quisticas y
morfologia polilobulada a nivel retroperitoneal
izquierdo sin invasion de estructuras retroperito-

FIGURA 4. TAC abdominal: Masa retroperitoneal izquier-
da hipointensa que desplaza suprarrenal y rinén sin
infiltrados.

neales, compatible con linfangioma quistico. Ante
ese diagnostico se decidi6 adoptar una conducta
expectante, alternando TAC y RNM para el con-
trol evolutivo. En ultimo TAC (Fig. 5), no se obser-
va progresion de la enfermedad.

FIGURA 5. TAC abdominal de control. Sin progresion de
la enfermedad.

DISCUSION

Los linfangiomas son hamartomas congénitos
del sistema linfatico. Aunque de etiopatogenia
poco clara, existe la hipotesis de que se debe a un
insuficiente drenaje de los vasos linfaticos hacia
el sistema venoso, secundario a la atresia o bien
a la insuficiencia de los canales eferentes. Se cla-
sifican en capilares, cavernosos o quisticos
dependiendo de la profundidad y del tamario de
los vasos linfaticos afectados. La mitad estan pre-
sentes en el momento del nacimiento y el 90 %
son evidentes antes de los dos anos. No existen
variaciones segun el sexo!-3.

La localizacion mas comun de linfangioma es
a nivel de la cabeza y el cuello. El higroma quis-
tico aparece habitualmente en zonas de tejido
areolar o tejido conectivo liso, frecuentemente en
axila (75%) y en cuello (20%). Localizaciones
menos habituales serian: el mediastino, area
escrotal (Unos treinta casos descritos en la litera-
tura) y retroperitoneo!-2. A pesar de ser conside-
radas lesiones sin potencial de malignidad, los
linfangiomas suelen progresar, recidivar (sobre
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todo debido a cirugias incompletas previas) o
complicarse por infecciones asociadas. El trata-
miento de eleccion es la exéresis quirurgica com-
pleta, aunque siempre debe ser conservadora
pues la benignidad de estas lesiones no justifica
el sacrificio de estructuras vitales!.

El ser conservadores comporta que muchas
veces la cirugia sea incompleta y en consecuen-
cia la recurrencia sea elevada. Es por ello que se
han probado técnicas como la utilizacion de dia-
termia, la radioterapia y escleroterapia percuta-
nea para el tratamiento de estas lesiones. De
todas ellas, la escleroterapia es la que ha dado
mejores resultados, aunque se han usado multi-
ples sustancias esclerosantes y aun se debate
cual debe ser el agente de eleccion*®.

Son pocos los casos descritos en la literatura
de higroma quistico escrotal, aproximadamente
unos treinta, muchas veces diagnosticados equi-
vocadamente como otras patologias quisticas
escrotales, lo que comporta indicaciones quiruar-
gicas erroneas y cirugias incompletas que predis-
ponen a la recidiva posterior?6. Se caracterizan
por ser diagnosticados mayoritariamente en la
infancia. El cuadro clinico mas frecuente es el de
inflamacion escrotal no dolorosa. Muchas veces
son confundidos con hernias, varicoceles u otras
patologias quisticas del cordon o escrotales, por
lo que deberemos hacer el diagnoéstico diferencial
con estas entidades?. La ultrasonografia combi-
nada con el Doppler es util para confirmar el
diagnostico de sospecha clinico. En ocasiones, la
afectacion escrotal se asocia a una extension
perineal y/o retroperitoneal por lo que se aconse-
ja la realizacion de un TAC o RNM (de eleccion en
la infancia) ante la sospecha de esta entidad.
Estas ultimas exploraciones seran de gran utili-
dad durante el acto quirargico para poder plani-
ficar las zonas a extirpar®. El diagnostico definiti-
vo se obtiene a partir del examen anatomopatolo-
gico de la pieza quirurgica.

En el primer caso, ejemplo que reafirma la
importancia del diagnostico inicial, se decidio
realizar exéresis quirurgica de las areas sin
repercusion a 6rganos vitales (por lo tanto incom-
pleta); en las dos recidivas posteriores se opté por
el mismo tratamiento. En la actualidad el pacien-
te presenta minima progresion a nivel escrotal y
afectacion intratesticular de novo sin progresion
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del componente pélvico. En esta ultima ocasion
se opto por una actitud expectante.

A pesar de su rareza, la afectacion linfangio-
matosa intraescrotal es mas frecuente a nivel del
epididimo que intratesticular. La afectacion testi-
cular se atribuye a la desestructuracion de los
tabulos seminiferos secundaria a la alteracién de
los vasos linfaticos a ese nivel”.

El higroma quistico retroperitoneal aislado es
una patologia infrecuente diagnosticada a menu-
do de forma incidental. La variedad capilar no
afecta a este nivel. En ocasiones son sintomaticos
debido a la compresion de estructuras vecinas, a
episodios de infeccion o a episodios de hemorra-
gia. El diagnostico de esta entidad suele hacerse
mediante pruebas de imagen, siendo los ultraso-
nidos, la resonancia y la tomografia las técnicas
de eleccion®. La ecografia permite diferenciar la
naturaleza de la lesion. La tomografia y la reso-
nancia magnética nos dan informacion del tama-
no, la extension y la relacién de la lesion respec-
to a las estructuras vecinas. La resonancia per-
mite ademas detectar afectacion 6sea asociada,
en los casos de linfangiomatosis multiple, que
podria pasar desapercibida con la tomografia o la
radiografia simple3-8. Debemos hacer diagnostico
diferencial con patologias malignas del retroperi-
toneo como son: los tumores quisticos pancreati-
cos, las metastasis ganglionares retroperitonea-
les y los sarcomas retroperitoneales, asi como de
otras entidades benignas, ya sean hematomas,
linfoceles secundarios a cirugias previas o absce-
sos, que pueden encontrarse a ese nivel. A pesar
de que en la mayoria de la literatura se conside-
ra que el diagnostico de confirmacién se obtendra
a partir del examen anatomopatolégico de la
pieza quirurgica, existen trabajos que sugieren
que las alteraciones en el TAC y RNM contribu-
yen a un diagnostico mas preciso de esta patolo-
gia y, que en ocasiones pueden ahorrar el uso de
técnicas mas invasivas o incluso de procedimien-
tos quirargicos para llegar al diagnoéstico de cer-
teza38,

En el segundo de nuestros casos, al estar el
paciente asintomatico desestimamos cualquier
actitud terapéutica en el momento del diagnosti-
co. Durante los controles posteriores no se ha
evidenciado progresion radiolégica de la enferme-
dad y el paciente continua clinicamente estable.
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CONCLUSION

Aunque poco frecuente, el linfangioma es una
hamartomatosis benigna del sistema linfatico
que puede presentarse a nivel escrotal, pélvica y
retroperitoneal; todas ellas areas de implicacion
urolégica. Es importante recordar esta patologia
e incluirla en el diagnéstico diferencial de las
patologias quisticas con afectacion escrotal y
retroperitoneal, pues el éxito del tratamiento
depende de un correcto diagnoéstico inicial.

Se considera que el tratamiento de eleccion en
los pacientes sintomaticos, ya sea con fines cura-
tivos, o estabilizadores, es la exéresis completa de
la pieza quiruargica. No debemos olvidar que se
trata de una patologia benigna y por ello, el tra-
tamiento debe evitar en todo momento el sacrifi-
cio de estructuras vitales. Disponemos en la
actualidad de meétodos no quirargicos que aun
estan en fase de experimentacién, de entre los
cuales la escleroterapia percutanea es el que ha
dado mejores resultados.
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