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Resumen

Las malformaciones linfaticas mesentéricas son tumores quisticos benignos formados por dilatacio-
nes de los conductos linfaticos. Se localizan frecuentemente en cabeza, cuello y tronco. La localizacién
abdominal representa solo el 5% del total de las malformaciones linféticas.

Las manifestaciones clinicas de las malformaciones linfaticas mesentéricas son distensién, dolor y
masa abdominal palpable.

La ecograffa abdominal es el método diagndstico de elecciéon. Cuando el tamafio tumoral es im-
portante y los limites del mismo no son claros o la relacién con los vasos mesentéricos y los érganos
adyacentes no se delinean adecuadamente por el estudio ecogréfico, la tomografia axial computada
con contraste oral y endovenoso es la opcién diagnostica méas segura.

El tratamiento es la exéresis quirdrgica completa, la cual previene complicaciones y minimiza recu-
rrencias.

En este reporte describimos un paciente con una malformacién linfatica mesentérica, actualizamos
la clasificaciéon tumoral, el algoritmo diagndstico y el abordaje terapéutico.

Se trata de un paciente de 3 afios de edad con una malformacién linfatica mesentérica que debuta
con dolor y masa abdominal palpable. Se realizan estudios complementarios y se decide conducta
quirdrgica.

Durante la laparotomfa exploradora se halla una formacién tumoral compatible con malformacién
linfatica mesentérica macroquistica. Se realizé la reseccién completa de la tumoracién junto con 50 cm
de intestino delgado.

Las malformaciones linfaticas mesentéricas son una patologfa benigna de baja frecuencia. Su sinto-
matologia puede ser inespecifica siendo necesario recurrir a la ecograffa abdominal y tomograffa abdo-
minal para el correcto diagndstico. El tratamiento de eleccién es quirtrgico y el prondstico es excelente
siempre que se logre una reseccién completa.

Palabras claves: Malformacién linfatica mesentérica — Macroquistes

Summary

Mesenteric lymphatic malformations are benign cystic tumors formed by lymphatic duct dilatations.
They are frequently located on the head, neck and trunk. The abdominal location represents only 5% of
the total lymphatic malformations.

The clinical manifestations of mesenteric lymphatic malformations are distension, pain and pal-
pable abdominal mass.

Abdominal ultrasound is the diagnostic method of choice. When the tumor size is important and
the limits of it are not clear or the relationship with the mesenteric vessels and adjacent organs are not
adequately delineated by the ultrasound study, axial computed tomography with oral and intravenous
contrast is the safest diagnostic option.
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The treatment is complete surgical exeresis, which prevents complications and minimizes recur-
rences.

In this report we describe a patient with a mesenteric lymphatic malformation, we update the tumor
classification, the diagnostic algorithm and the therapeutic approach.

This is a 3-year-old patient with a mesenteric lymphatic malformation that debuts with pain and a
palpable abdominal mass. Complementary studies are carried out and surgical behavior is decided.

During the exploratory laparotomy, a tumor formation compatible with macrocystic mesenteric lym-
phatic malformation is found. Complete resection of the tumor was performed together with 50 cm of
small intestine.

Mesenteric lymphatic malformations are a benign, low frequency pathology. Its symptoms may be
non-specific, being necessary to resort to abdominal ultrasound and abdominal tomography for the
correct diagnosis. The treatment of choice is surgical and the prognosis is excellent provided that a
complete resection is achieved.

Index words: Mesenteric lymphatic malformation — Macrocyst

Resumo

As malformacdes linfaticas mesentéricas sdo tumores cisticos benignos formados por dilatagdes do
ducto linfatico. Eles sdo freqiientemente localizados na cabeca, pescoco e tronco. A localizacdo abdo-
minal representa apenas 5% do total de malformacdes linfaticas.

As manifestacdes clinicas das malformacoes linfaticas mesentéricas sdo distensdo, dor e massa
abdominal palpéavel.

A ultrassonografia abdominal é o método diagndstico de escolha. Quando o tamanho do tumor é
importante e os limites dos mesmos ndo séo claras ou relacdo aos vasos mesentéricos e érgdos adja-
centes ndo sdo adequadamente delineada pelo estudo de ultra-sons, a tomografia computadorizada
com contraste oral e intravenosa é a opcao diagnosticado mais seguro.

O tratamento é exérese cirdrgica completa, que previne complicacdes e minimiza recidivas.

Neste relato, descrevemos um paciente com malformacao linfatica mesentérica, atualizamos a clas-
sificagdo do tumor, o algoritmo de diagndstico e a abordagem terapéutica.

Trata-se de um paciente de 3 anos com malformacao linfatica mesentérica que se inicia com dor e
massa abdominal palpavel. Estudos complementares sdo realizados e o comportamento cirdrgico é
decidido.

Durante a laparotomia exploradora, é encontrada uma formacao tumoral compativel com malfor-
macao linfatica mesentérica macrocistica. Ressecgdo completa do tumor foi realizada em conjunto com
50 cm de intestino delgado.

As malformacdes linfaticas mesentéricas sdo uma patologia benigna e de baixa frequéncia. Seus sin-
tomas podem ser inespecificos, sendo necessério recorrer a ultrassonografia abdominal e a tomografia
abdominal para o correto diagndstico. O tratamento de escolha é cirtrgico e o progndstico é excelente
desde que uma resseccdo completa seja alcancada.

Palavras-chave: Malformacao linfatica mesentérica — Macrocisto

Su incidencia es de 1 cada 20.000 ingresos en
hospitales pediatricos y tiene una ligera predo-
minancia en varones (60%)".

En 1996 la International Society for the Study of

Introduccidon

Las malformaciones linfaticas mesentéricas
son tumores quisticos benignos formados por di-

lataciones de los conductos linfaticos. Se hallan
compuestos por células endoteliales con fenoti-
po linfatico. La etiologia mas aceptada es una fa-
lla en la comunicacién entre los vasos linfaticos
durante la vida fetal.

Vascular Anomalies (ISSVA) adoptd la nomenclatura
propuesta por Mulliken y Glowacki en 1982, segtin la
cual el término de eleccién para las malformaciones
vasculares de origen linfatico que no presentan hi-
perplasia celular es el de malformaciones linfaticas®*.
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En el afio 2014 ISSVA realiza una actualizacién
de la clasificacién de las malformaciones linfati-
cas en comunes (quisticas): macroquisticas, mi-
croquisticas o mixtas; anomalia linfatica genera-
lizada; malformacién linfatica en la enfermedad
de Gohan-Stout, otras™!°.

Segin los hallazgos quirdrgicos, Soo Hong
Kim'y colaboradores, desarrollaron una clasifica-
cién de Malformaciones Linfaticas Mesentéricas.
El grupo 1 incluye las Malformaciones Linfaticas
Mesentéricas que invaden la pared intestinal,
el grupo 2 abarca las Malformaciones Linfaticas
Mesentéricas pediculadas sin afectacién de los
vasos mesentéricos, el grupo 3 presenta la Mal-
formacién Linfatica Mesentérica en los limites
del mesenterio cercana a los vasos mesentéricos
y el grupo 4 abarca aquellas Malformaciones Lin-
faticas Mesentéricas multicéntricas y difusamen-
te infiltrativas (Figura 1).

Las malformaciones linfaticas ocurren con
mayor frecuencia en la cabeza, cuello y tronco. La
localizacién abdominal representa solo el 5% del
total de las malformaciones linfaticas'!'2.

Los quistes mesentéricos pueden ocurrir en
cualquier sitio del tracto gastrointestinal desde
el duodeno al recto. La localizacién mas frecuen-
te es en el mesenterio del intestino delgado.

Las manifestaciones clinicas de las malfor-
maciones linfaticas dependen de su localizacién
y tamafo. Su presentacién puede variar desde
distensién abdominal crénica inespecifica, don-
de se puede diagnosticar mediante la palpacién
de una masa abdominal, o ya se sea por dolor
abdominal agudo con signos de peritonitis, u
obstruccién intestinal. Un porcentaje importante
puede mantenerse asintomatico, diagnostican-
dose como un hallazgo al realizarse una prueba
de imagen con otro propdsito

Las complicaciones de presentacién son vélvu-
lo, obstruccién intestinal, ruptura o hemorragia.

Dentro de los estudios diagndsticos se pue-
de solicitar una radiograffa de abdomen de pie
donde se evidenciara una masa abdominal que

desplaza las asas intestinales. La ecograffa ab-
dominal es el método diagndstico de eleccién.
Las Malformaciones Linfaticas Mesentéricas se
observan como masas quisticas hipoecogénicas
con paredes delgadas y separadas por tabiques
(Figura 2). Cuando el tamafio tumoral es impor-
tante, los [imites del mismo no son claros o la re-
lacién con los vasos mesentéricos y los érganos
adyacentes no se delinean adecuadamente por el
estudio ecografico, la tomograffa axial computa-
da con contraste oral y endovenoso es la opcién
diagnostica més segura.

El diagndstico definitivo se realiza median-
te el estudio de anatomfa patoldgica, en el cual
se observa la presencia de cavidades vasculares
delimitadas por una pared endotelial simple y fi-
bras de musculo liso.

El tratamiento es la exéresis quirdrgica com-
pleta con adecuados margenes y realizando re-
seccién intestinal en aquellos casos en los que
el intestino se encuentre comprometido. Ac-
tualmente existen diferentes modalidades de
tratamiento para aquellas tumoraciones que no
permiten una exéresis completa. Se utiliza tra-
tamiento esclerosante con distintas sustancias
(OK-432, bleomicina), principalmente en lesio-
nes superficiales de cabeza y cuello. Hay poca
evidencia de estos tratamientos a nivel intraab-
dominal.

La reseccién quirdrgica completa previene
complicaciones y minimiza recurrencias, otor-
géndole a esta patologfa un excelente pronds-
tico.

El seguimiento de estos pacientes debe ser
a largo plazo mediante el examen clinico y con-
troles ecograficos, especialmente en aquellos
pacientes en los cuales la reseccién completa no
fue posible.

El objetivo de nuestro trabajo es describir un
paciente de 3 afios de edad con un tumor linfati-
co mesentérico, actualizar la clasificacién tumo-
ral, el algoritmo diagndstico y el abordaje tera-
péutico.
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Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3 Grupo 4

Figura 1. Clasificacién de S. H. Kim de la Malformacién linfatica mesentérica.

-
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Figura 2. Ecograffa de Malformacién Linfatica Mesentérica.
Imagen quistica multiloculada.

Presentaciéon del caso les para la edad. Solo refirié constipacién tratado
con dieta.

Se reporta el caso de un paciente de sexo Manifesté distensién abdominal, dolor ab-

masculino de 3 afios de edad sin antecedentes dominal y masa abdominal palpable. El dolor

perinatolégicos, y controles pediétricos norma- abdominal era intermitente, difuso, que lo des-
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pertaba por la noche. El cuadro presentaba siete
dfas de evolucién a la consulta.

Al examen fisico se palpd una masa en epigas-
trioy flanco derecho, duro elstica, mévil, de bordes
netos. Se realizé tacto rectal sin particularidades.

Al ingreso se solicité dosaje de alfa-fetopro-
teina y gonadotrofina coriénica humana, con va-
lores dentro de limites normales para la edad.

Se solicité una TAC de abdomen y pelvis con
contraste oral y endovenoso (Figuras 3 y 4),
donde se observé extensa formacién expansiva
de densidad de partes blandas, solida, hetero-
génea en cavidad abdominal y retroperitoneo de

13 X 8 X 9 centimetros, sin realce significativo
con el contraste. Se decide exploracién quirtr-
gica mediante una incisién mediana supra e in-
fraumbilical, donde se hallé a nivel del mesente-
rio de intestino delgado formacién tumoral con
areas quisticas de 11 centimetros, paredes lisas,
color amarillento, contenido quiloso, y area séli-
da de 10 centimetros.

Se realizd reseccién quirdrgica del tumor jun-
to con 50 centimetros de intestino delgado de-
bido a la imposibilidad de su completa exéresis,
ya que invadfa completamente el mesenterio y
comprometia las paredes intestinales.

Figura 3. Tomograffa axial computada. Masa abdominal heterogénea
de limites poco definidos.

Figura 4. Hallazgos en la tomografia de abdomen con contraste oral y endovenoso:
tumoracion heterogénea sélida y multiquistica desplazando las asas intestinales.
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El paciente en el posoperatorio evoluciona
sin complicaciones, tolerando répidamente la via
oral y externdndose a los pocos dfas.

Se realiza control ecografico a los 6 meses y
al afio sin particularidades. Se solicité una to-
mografia de abdomen al afio del procedimiento
quirdrgico, en la cual sélo se evidenciaban pe-
quefias adenopatias, resto sin particularidades.

Segun la anatomia patoldgica macroscdpica-
mente se aprecia formacién tumoral que presen-

B

Figura 5. Pieza quirdrgica: tumoracién solido quistica de gran tamafio
con compromiso extenso de la pared intestinal.

ta un area macroquistica de 11 x 8 centimetros
con cavidades de paredes lisas y color amarillen-
to con contenido quiloso y otra més sélida de 10
x 11 centimetros. En la microscopia se observan
vasos de distinto calibre, tapizados por endotelio
aplanado y contenido amorfo eosinofilico. Otras
estructuras vasculares presentan pared muscular
irregular y proyecciones vasculares. Se distribu-
yen en la grasa mesentérica y disecan la capa
muscular externa del intestino.

Figura 6. Pieza quirtrgica: lesiones quisticas y sélidas que comprometen
el intestino delgado. La exéresis completa de la tumoracién requiridé
reseccion intestinal.
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Figuras 7 y 8. Los cortes histolégicos muestran numerosos vasos de distinto calibre tapizados por endotelio
aplanado y contenido amorfo. eosinofilico.

Discusion

En la serie publicada por Soo-Hong Kim! des-
criben dentro del grupo de las malformaciénes
linfaticas abdominales tipo 4, un paciente con
exéresis incompleta tumoral que evolucioné con
peritonitis quilosa que mejoré con tratamiento
conservador. En este tipo de pacientes con lesio-
nes infiltrantes de los vasos mesentéricos pueden
ser pasibles de tratamiento médico para reducir
el tamafio tumoral si no tienen complicaciones
que requieran un abordaje quirdrgico inicial
como hemorragia, infeccién, ruptura o vélvulo. El
tratamiento puede ser sistémico con propanolol,
sirolimus o tratamiento local mediante esclero-
sis. Insiste en la importancia del estudio ultraso-
nografico para acercarnos al diagndstico ya que
son tipicas las imagenes quisticas hipoecoicas
bien delimitadas con pared propia. Propone el
uso de tomograffa computada en lesiones que
por su tamafio o ubicacidén sea necesaria para
delimitar relacién con vasos mesentéricos o con
otras estructuras y planear la estrategia y el abor-
daje quirdrgico.

Chih-Cheng Luo? en su publicacién insiste en
la importancia de lograr una exéresis quirtrgica
completa de las malformaciones linfaticas intra-
abdominales para evitar recurrencias, y describe
que en dos pacientes intervenidos debié dejar
una pequefla porcidn de pared posterior quisti-
ca debido a estar relacionada intimamente a los
vasos mesentéricos, y en el otro caso debido a
estar adherido a la vena cava inferior. Afirma no
presentar recurrencias de enfermedad en su gru-

po de pacientes intervenidos con un seguimiento
de ocho meses a cinco afios.

Henri Steyaert y colaboradores® relatan dos
pacientes con recurrencia de la malformacién
linfatica abdominal luego de la reseccién quirtr-
gica. Una paciente debié ser sometida a mdalti-
ples resecciones intestinales condiciondndola a
nutricion parenteral total por sindrome de intes-
tino corto. Y otra paciente presenté quiloperito-
neo controlada mediante dieta rica en protefnas
y baja en lipidos. Insisten en la importancia de la
exéresis quirdrgica completa inicial, y del aborda-
je por via convencional, evitando asf la invasién a
la rafz del mesenterio, temida porque termina en
resecciones intestinales amplias. Correlaciona-
ron las manifestaciones clinicas presentadas por
los pacientes para ubicar los procesos malfor-
mativos, como dolor en fosa iliaca derecha con
procesos alrededor de la valvula ileocecal, y pro-
gramar en consecuencia el abordaje. Asf también
describen un paciente con masa inguinoescrotal
compatible con hernia atascada que al ser inter-
venido se traté de la patologia resefnada.

El seguimiento a largo plazo sugieren realizar-
lo mediante estudio ultrasonogréfico y hasta los
tres afios de la cirugfa inicial.

Kosir* en su publicacién hace hincapié en la
importancia de realizar un diagndstico temprano.
Describe pacientes con dolor abdominal vago y
constipacién durante periodos que van de seis me-
ses a cinco afos. Este retraso en el diagndstico se
acorta significativamente con la suspicacia clinica
y el uso de la ecograffa diagnéstica. Luego de ocho
afios de seguimiento, asevera que las recurrencias
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sblo se presentan luego de resecciones no com-
pletas iniciales, por lo que afirma la necesidad de
realizar exéresis completa de las malformaciones
linfaticas intraabdominales, y del estricto control
postoperatorio de aquellos pacientes abordados
en los que no fue posible debido al compromiso
vascular en vasos mesentéricos, portales, y vena
cava inferior, mediante ecograffa abdominal.
Konen y colaboradores’ presentan una serie de
pacientes con una media de edad al diagndstico
mucho menor que el resto de las publicaciones,
debido al uso sistemaético de ecograffa abdominal
y al diagndstico prenatal de las mismas. Relatan un
caso particular de hemoperitoneo postraumatico
con ruptura de malformacion linfatica abdominal,
que requirié cirugfa de urgencia. Se realizé exére-
sis completa sin recurrencias. Ademas describen
un paciente que presenté en el postoperatorio ale-
jado ascitis sin evidencias de recurrencia tumoral.

Bibliografia

Algahtani® de Montreal Quebec presentd un
trabajo acerca de malformaciones linféaticas en
general, el estudio abarca un periodo de 25 afios,
y relata la experiencia con diferentes tratamien-
tos conservadores, como por ejemplo el uso de
coagulacién de argon. En 1986 un paciente falle-
cié por una malformacién linfatica intraabdomi-
nal difusa, y con la experiencia actual remarcan
que es altamente probable haya sido pasible de
ser tratada con argon.

Okazaki y Yamataka’ describen su experien-
cia con malformaciones linfaticas en general,
exponen tener mejores resultados con esclero-
sis en los tipos de linfangiomas uniloculares, o
bien macroquisticos. Ademés que los pacientes
tratados con esclerosis con OK 432 y posterior
exéresis quirtrgica tienen practicamente nula re-
currencia recomendéandolo para los tipos micro-
quisticos y cavernomatosos.
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