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Recidiva de linfangiomas quisticos retroperitoneales
con dificultad para la exéresis quirurgica. ;Existen otras

alternativas terapéuticas?

Recurrent of retroperitoneal cystic lymphangiomas with difficulty for
surgical resection. Is there other therapeutic options?

Sr. Director:

El linfangioma es una malformacién congénita benigna
caracterizada por la dilatacién de los vasos linfaticos, siendo
inusual la localizacién intraabdominal. La elevada morbilidad
y el porcentaje de recidiva hacen que investiguemos sobre
otras modalidades terapéuticas para situaciones irresecables
0 que supongan una morbilidad importante.

Presentamos el caso de un paciente vardén de 16 anos, sin
antecedentes personales, que a consecuencia de un sindrome
miccional de un mes y medio de evolucién es diagnosticado
de una masa retroperitoneal izquierda que comprimia y
desplazaba los uréteres y la vejiga, ocupando la pelvis y
ascendiendo hasta el hilio renal (fig. 1A). Se realizé exéresis
radical, siendo el resultado anatomopatolégico de
linfangioma quistico. Se reintervino tras evidenciar una
recidiva a los dos aflos de la cirugia, adyacente al musculo
psoas hasta el musculo psoas iliaco (fig. 1B). Se constaté una
nueva recidiva a nivel pélvico izquierdo, adyacente al hueso
iliaco, y por detras del musculo psoas iliaco, que se procedid

a resecar. La histologia de las piezas resecadas en las
diferentes intervenciones quirdrgicas no constaté evidencia
de enfermedad residual. Actualmente, el paciente esta
asintomatico y libre de enfermedad.

También presentamos el caso de una paciente mujer de
21 afios, sin antecedentes personales, que ingres6 en nuestro
servicio por dolor abdominal de un mes de evolucién. Fue
intervenida quirdrgicamente en otro centro por una masa
intraabdominal retroperitoneal, existiendo enfermedad resi-
dual tras el estudio histolégico. No se realizaron controles
evolutivos posteriores, siendo remitida a nuestro servicio por
clinica similar a la previa. Se evidencié la existencia de
neoplasia a nivel retroperitoneal, con infiltracién de la via
biliar extrahepatica y la cabeza pancreatica, que englobaba la
arteria hepatica y la vena porta (fig. 1C). Se realizé exéresis
quirdrgica con informe anatomopatolégico de linfangioma
quistico, sin enfermedad residual (fig. 1D). El postoperatorio
fue infausto por hemoperitoneo secundario a necrosis portal,
con desarrollo de fallo multiorganico y fallecimiento de la
paciente.

Figura 1 - A) Imagen de TC que muestra la lesién a nivel de la pelvis. B) Imagen de TC que muestra la recidiva adyacente al
musculo psoas-iliaco. C) Imagen de TC que muestra la lesion a nivel del hilio hepatico. D) Lecho quirtrgico tras la exéresis de

la recidiva del linfangioma quistico.
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El linfangioma es una malformacién congénita benigna del
sistema linfatico, con una incidencia de 1:100.000 nacimien-
tos®. Se caracteriza por ser una patologia benigna formada por
la dilatacién de los vasos linfaticos, generalmente a nivel
cervical, axilar o mediastinico, siendo inusual la localizacién
intraabdominal?, que representa del 5-20% de los casos’. La
lesién se sitlla en el mesenterio en un 93% de los casos,
habiéndose descrito en el retroperitoneo en un 7%>. Sélo
Ozdemir et al* y Canataroglu et al® han descrito una
localizacién a nivel del hilio hepatico.

Aunque su etiologia no esta clara, se acepta su origen
congénito, siendo otras posibles causas: traumatismo abdo-
minal, neoplasia, degeneracién ganglionar y obstrucciéon
linfatica®. Los linfangiomas se clasifican en capilares, caver-
nosos y quisticos, habiéndose localizado de forma intraabdo-
minal los dos tltimos’.

La presentacién clinica es inespecifica, cursando de forma
asintomadtica, o bien puede presentarse como masa abdomi-
nal, pseudoascitis, abdomen agudo, distensién abdominal,
episodios de suboclusién y dolor abdominal crénico®; entre
otras complicaciones, se han descrito la hemorragia y la
infeccién intralesional®.

El diagnéstico se basa en la ecografia, que muestra una lesién
circunscrita, anecoica y septada en las lesiones multiloculadas®.
Tanto la tomografia computarizada como la resonancia
magnética proporcionan informacién acerca del tamaiio, la
extensién y la relacién con estructuras vecinas®. Se debe realizar
el diagnéstico diferencial con otras patologias malignas retro-
peritoneales, como tumores quisticos pancreaticos, metastasis
ganglionares retroperitoneales, sarcomas retroperitoneales, li-
pomas, hematomas, linfoceles o abscesos”®.

El tratamiento de eleccién en pacientes sintomaticos es la
reseccién neopldsica’™. Las principales complicaciones que
pueden presentarse son la recidiva (15-53%), por la imposibilidad
de llevar a cabo una reseccién completa, y la morbilidad
secundaria a lesién de estructuras adyacentes; la recidiva es
infrecuente con margenes de reseccién libre de enfermedad tras
reseccién neoplasica’. Para evitar las posibles complicaciones de
la cirugia y la alta morbilidad perioperatoria, se ha recurrido a
tratamiento mediante agentes esclerosantes intralesionales
como el Picibanil® (OK-432), principalmente aplicado en edades
tempranas, en lesiones de la cabeza y el cuello, con tasas de
curacién de hasta el 87%. El mecanismo de accién de este agente
es la induccién de una reaccién inflamatoria, con migracién de
neutréfilos y monocitos hacia los espacios quisticos, donde se ve
incrementado el nivel de mediadores de la inflamacién, como
interferén-y, TNF, IL-1, IL-2 e IL-6, entre otras™®.

Otras modalidades alternativas a la cirugia: a) radioterapia;
b) radioquimioterapia; c) quimioterapia; d) laser de CO, y
Nd-Yag; e) coagulador de argén; f) tratamientos esclerosantes,
como el OK-432, la bleomicina, las soluciones alcohdlicas, el
acido acético y la doxiciclina®*°. El problema que se presenta
con los agentes esclerosantes es la extravasacién de estas
sustancias fuera de la lesién’. Esta modalidad terapéutica se
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presenta como alternativa paliativa en situaciones en las que
no es posible la exéresis quirtrgica, habiéndose obtenido
buenos resultados en pacientes adultos con localizacién de la
lesién a nivel intraabdominal®. Se han recogido diez casos
en la literatura médica en los que se ha realizado
escleroterapia en linfangiomas de diferente localizacidon
intraabdominal, empledndose OK-432, dcido acético, bleomi-
cina y doxiciclina.

Estudios retrospectivos con mayor muestra seran necesa-
rios para conocer el verdadero valor terapéutico.
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