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Linfangioma quistico retroperitoneal. Un tumor infrecuente en la edad adulta
Retroperitoneal cystic lymphangioma. A rare tumor in adulthood
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RESUMEN

Los linfangiomas son tumores benignos raros del sistema linfatico, mds comunes en la poblacién pe-
diatrica. La localizacién intraabdominal es muy infrecuente: tan solo el 1% de los linfangiomas aparece
en el retroperitoneo. Se describe una tumoracién quistica infrecuente tanto por su localizacién como
por la edad de presentacion. Los linfangiomas retroperitoneales son tumores raros y su etiopatogenia
es incierta. El diagndstico se realiza mediante estudios de imagen; las técnicas de eleccién son la ultra-
sonografia (USG), la resonancia magnética (RM) o la tomografia computarizada (TC). A pesar de que se
trata de tumores de naturaleza benigna, la exéresis quirirgica completa es el tratamiento de eleccidn
para prevenir complicaciones como la sobreinfeccidn, la rotura o el sangrado. Nuestro caso resulta in-
frecuente tanto por la localizacidon retroperitoneal del tumor como por la tardia edad de presentacion.
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ABSTRACT

Background: lymphangiomas are rare benign tumors of the lymphatic system, being more common in
the pediatric population. Intra-abdominal localization is very rare; only 1 % of lymphangiomas appear
in the retroperitoneum. We report a case of a rare tumor because of its location and the elderly age of
presentation. Retroperitoneal lymphangioma is a rare tumor with an unertain pathogenesis. Diagnosis
is usually confirmed by imaging studies , e.g., US, MRI or CT. Although they are benign tumors, com-
plete surgical resection is the treatment of choice. With this treatment, complications like infection,
perforation or bleeding are prevented. Our case is unusual because of the retroperitoneal location of
the tumor and the late age of presentation.
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Los linfangiomas son tumores benignos raros
del sistema linfatico!, mas comunes en la poblacién pe-
didtrica®. El 90% se localizan en el cuello y las regiones
axilares®. La localizacion intraabdominal es muy infre-
cuente: tan solo el 1% de los linfangiomas aparece en el
retroperitoneo.

Presentamos el caso de una mujer de 41 afios
con un linfangioma quistico retroperitoneal en el que
tanto la edad de la paciente como la localizacién del
tumor lo hacen muy poco habitual.

Se trata de una mujer sin antecedentes de in-
terés, que consulta en Urgencias por dolor abdominal
de 3 dias de evolucidn, localizado en hemiabdomen
derecho. Mantenia transito intestinal y no asociaba fie-
bre. A la exploracion, el abdomen resultaba doloroso
en dicha localizaciéon donde se palpaba sensacién de
ocupacion por tumoracion. No existian alteraciones en
la analitica sanguinea. Se solicité TC abdominopélvica
que describia una gran tumoracion en hemiabdomen
derecho de 14x12x10 cm, hipodensa, de aspecto quis-

tico multitabicada, que desplazaba estructuras vecinas
sin existir plano de clivaje con vesicula biliar, higado,
duodeno y pancreas (Fig. 1). Se completd el estudio du-
rante el ingreso con una RM abdominal que describia
esa misma lesion quistica y multitabicada que contac-
ta cranealmente con parénquima hepatico, posterior-
mente con rifidn derecho, inferiormente alcanza la pala
iliaca y en su vertiente medial entra en contacto con la
raiz del mesenterio, desplazando en sentido anterior el
duodeno y la cabeza del pancreas.

Con la sospecha por las pruebas de imagen de una
lesién quistica de origen benigno se programé inter-
vencién quirdrgica y se realizd una laparotomia me-
dia, localizando una gran tumoracidn retroperitoneal
intimamente adherida a rifidn derecho, vesicula biliar,
marco duodenal y proceso uncinado. Tras minuciosa di-
seccion se consigue su exéresis completa (Fig. 2). La ana-
tomia patoldgica describié tumoracién de 12x10x5 cm
con dos areas lobuladas de 4x4 cm y de 4,5x5 cm. En
el examen microscépico se evidencié estroma formado
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por fasciculos de musculo liso con pequefios agrega-
dos linfoides junto a dilatacion y quistificacion de va-
sos linfaticos. Todo ello compatible con el diagndstico
de linfangioma quistico sin celularidad maligna. A los
6 meses de la cirugia, la paciente se encuentra asinto-
matica y no presentd ninguna complicacién durante el
posoperatorio.

El diagndstico diferencial de tumores quis-
ticos en el retroperitoneo incluye multiples posibi-
lidades, como mesoteliomas, teratomas, sarcomas
indiferenciados, metastasis quisticas, tumores benig-
nos (p. ej., linfangiomas), adenomas microquisticos
pancreaticos, quistes del urotelio, hematomas retro-
peritoneales abscesos o quistes de ovario o pancrea-
ticos’. Los linfangiomas retroperitoneales son tumores
raros y su etiopatogenia es incierta. Generalmente se
clasifican en quisticos o cavernosos®. La mayoria son
asintomadticos y constituyen hallazgos incidentales al
realizar pruebas de imagen por otro motivo. La mani-
festacidn clinica mds comun es su presentacion como
una masa abdominal con un lento crecimiento pro-
gresivo, dolor en cuadrante superior izquierdo, pérdi-
da de apetito, nauseas y vomitos®. En nuestro caso, la
paciente debuta con un dolor abdominal de corta evo-
lucion y la palpacién de una masa abdominal en la ex-
ploracion.

El diagndstico se realiza mediante estudios de
imagen; las técnicas de eleccion son la USG, laRM o la
TC* Un estudio preliminar con ecografia seria util para
demostrar la naturaleza quistica del tumor. La TC y la
RM pueden ayudar a clasificar el quiste como unilocular
o multilocular, establecer las relaciones con los érganos
vecinos y delimitar los limites del tumor3. En nuestro
caso se realizd una TC en el Servicio de Urgencias ya
que se palpaba una gran masa abdominal de la que
no se tenia ningln estudio previo y la paciente se en-
contraba muy afectada por el dolor abdominal, lo que
requeria descartar una actitud quirudrgica urgente. Se
completod el estudio con una RM para una mejor deter-
minacion de la relacién con estructuras vecinas.

El diagndstico definitivo se hace por estudio
anatomopatoldgico®. El papel de la puncién con aguja
fina por ecoendoscopia estda menos definido en este
tipo de tumores pero ha ido evolucionando a lo largo
de la Ultima década, y, al igual que ha adquirido un gran
valor en las lesiones pancredticas, también es util en tu-
mores no pancredticos del retroperitoneo®. Al ser una
técnica de bajo riesgo puede considerarse una primera
opcién en el diagndstico de tumores quisticos del re-
troperitoneo. En nuestro caso no se llevo a cabo esta
puncidn previa, ya que la paciente se encontraba sinto-
matica con dolor intenso, por lo que se programé para
intervencion quirurgica en el mismo ingreso.

A pesar de que se trata de tumores de natu-
raleza benigna, la exéresis quirurgica completa es el
tratamiento de eleccidn para prevenir complicaciones
como la sobreinfeccion, la rotura o el sangrado. Los
resultados después de una escision completa son ge-

neralmente buenos!, mientras que las complicaciones
posoperatorias son infrecuentes. La invasidn a estruc-
turas vecinas puede aumentar la dificultad y el riesgo
de la cirugia o incluso imposibilitar la reseccién com-
pleta®®. La enucleacidn resulta suficiente cuando exis-
te plano de diseccion entre el quiste y las estructuras
vecinas como el mesenterio o el intestino delgado. De
no existir plano de diseccidon, habria que considerar la
reseccion del segmento intestinal correspondiente’.
Hoy se cuenta con manejos alternativos en casos de pa-
cientes no candidatos a cirugia, como la escleroterapia
con dicloxacina, o con solucidn alcohdlica de Zein, entre
otras®.

El abordaje laparoscépico debe ser conside-
rado una opcidén terapéutica en este tipo de tumores®.
Recientemente se ha descripto la reduccién previa de

FIGURA 1

Corte coronal de tomografia abdominopélvica en el que se aprecia
gran tumoracion de contenido quistico que desplaza las estructuras
retroperitoneales (flecha)

Imagen macroscopica del tumor en el que se aprecia la tumoracion de
12x10x5 cm con areas lobuladas en su interior
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volumen del quiste mediante aspiracion con catéter de
doble luz para disminuir el tamafio del tumor, mediante
abordaje laparoscopico®.

El linfangioma quistico, aunque infrecuente,
debe ser considerado en el diagnéstico diferencial de tu-
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