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C A S O C L I N I C O

INTRODUCCIÓN

El linfangioma quístico retroperitoneal es un tumor be-
nigno, poco frecuente, que aparece en un 90% en los dos pri-
meros años de vida(1).

La etiología es desconocida, aunque la teoría más acep-
tada es la teoría congénita(2, 3).

Estos tumores suelen ser asintomáticos(4), hasta que ori-
ginan complicaciones, por lo que su diagnóstico es tardío,
siendo la ecografía abdominal la técnica más rentable de diag-
nóstico(3, 4).

El tratamiento de elección, aunque es un tumor benig-
no, es el tratamiento quirúrgico intentando hacer siempre una
exéresis completa del tumor(4, 5).

Presentamos un nuevo caso de linfangioma quístico re-
troperitoneal que fue diagnosticado de forma fortuita al rea-
lizar una radiografía simple de abdomen, observándose una
masa calcificada en hipocondrio izquierdo, que tras su extir-
pación y posterior estudio anatomopatológico, se confirmó
la presencia de un linfangioma quístico retroperitoneal.

CASO CLÍNICO

Varón de 11 años, apendicectomizado hace 5 años, remi-
tido por su pediatra por padecer crisis leves de dolor abdo-
minal desde hace varios años, de unas horas de duración y
con la frecuencia de un episodio cada 4-6 meses, sin otra clí-
nica acompañante.

En la exploración presenta constitución leptosómica, ci-
catriz de apendicectomía; resto normal.

El hemograma, la coagulación, análisis de orina, uro-
cultivo y radiografía de tórax sin alteraciones patológicas.

En la radiografía simple de abdomen se observa una ima-
gen calcificada, puntiforme y múltiple en hipocondrio iz-
quierdo.

Se realiza una ecografía abdominal y se aprecia una ima-
gen de 2,5 cm, situada próxima a cola de páncreas.

En la TAC abdominal se observa tumoración de 3,5 cm.

RESUMEN: Los linfangiomas son tumoraciones muy frecuentes en la in-
fancia, sin embargo, su localización retroperitoneal es excepcional(1, 2).
Presentamos un varón con historia de dolores abdominales de varios
años de evolución, que en una radiografía de abdomen se observa una
imagen de densidad cálcica en hipocondrio izquierdo; el estudio his-
tológico demostró un linfangioma quístico mixoide.
La clínica de presentación es muy variada, desde una masa asintomá-
tica hasta complicaciones graves.
Para el diagnóstico de estos tumores son fundamentales los estudios
mediante ecografía y TAC, si bien la radiografía simple de abdomen
puede mostrar calcificaciones como en el caso que presentamos.
El tratamiento es siempre quirúrgico, debiendo intentar realizar una re-
sección completa, salvo que afecte a estructuras vitales. También se
han utilizado: láser, adhesivo de fibrina y escleroterapia.
Conclusión: a pesar de ser tumores benignos consideramos que de-
ben extirparse para confirmar el diagnóstico y evitar sus posibles com-
plicaciones.
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RETROPERITONEAL CYSTIC LYMPHANGIOMA IN THE CHILDREN

ABSTRACT: Lymphangiomas are very common neoplasms in infancy.
However, a retroperitoneal location is seldom observed(1, 2).
We present the case of a male with a history of chronic recurrent pain
over a period of several years.
An X-ray showed a calcic density in the left upper abdominal quadrant;
the histological study revealed it to be a mixoid cystic lymphangioma.
Clinical presentation varies greatly from an asymptomatic mass to
serious complications.
In order to correctly diagnose of these neoplasms it is essential to carry
on ultra sound and CT examination although a simple abdominal X-
ray may show calcifications as the one presented here.
Treatment is always surgical and a complete extirpation should be per-
formed, unless vital structures wereare involved. Treatment with laser,
fibrin and sclerotherapy have also been used.
Coclusion: In spite of being benign neoplasms we believe they should
be removed to confirm diagnosis and avoid possible complications.
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Situado en el ángulo de Treitz, de configuración triple: cál-
cico, quístico y lipomatoso (Fig. 1).

Se realiza laparotomía, extirpándose una tumoración re-
troperitoneal, adherida a duodeno, páncreas y aorta, reali-
zándose exéresis completa.

El postoperatorio cursó sin complicaciones, encontrán-
dose actualmente asintomático, sin haberse apreciado reci-
divas en 5 años de seguimiento.

La anatomía patológica nos informa que existe un acú-
mulo linfoide con material mixoide calcificado y vasos en su
interior, compatible con linfangioma quístico con degenera-
ción mixoide (Fig. 2).

DISCUSIÓN

Los linfangiomas son tumores benignos, que se localizan
sobre todo en axila y cuello, apareciendo sólo un 5% en re-
troperitoneo(2).

Considerando que los tumores retroperitoneales son ex-
cepcionales, aproximadamente un 0,2% de todas las neopla-
sias, el linfangioma es el responsable del 1,2% de todos los
tumores retroperitoneales(3).

La etiología de estos tumores es desconocida, aunque la
teoría más aceptada es el origen congénito, por un defecto en
la consecución de la conexión de los conductos linfáticos prin-
cipales con el sistema central colector(2, 3); esto explica que
aparezcan con mayor frecuencia en la infancia, aproximada-
mente un 90% en los dos primeros años(1).

Al igual que en nuestro caso, hemos comprobado una ma-
yor afectación en varones(2).

La clínica de estos tumores es muy variada, siendo ge-
neralmente asintomáticos(4), como en el caso que presenta-
mos, y descubiertos al azar al realizar una prueba diagnósti-
ca por otra causa diferente(4), otro cuadro clínico frecuente es
encontrar una masa abdominal palpable sin otra sintomato-

logía(3, 4); pero la mayoría de las veces el tumor se descubre
por sus complicaciones al comprimir estructuras vecinas(5),
así se han descrito los siguientes casos:
a) Pielonefritis, por obstrucción ureteral(6).
b) Abdomen agudo, por infección del tumor(2, 4).
c) Tumoración inguinoescrotal(3, 4).
d) Ictericia y anemia, por hemorragia intratumoral(3).
e) Hemoperitoneo, por rotura del tumor(1).

En el diagnóstico de estos tumores son fundamentales los
estudios de radioimagen debido a la clínica anodina y va-
riada que presentan; las dos técnicas más importantes son la
ecografía y la TAC, incluso se han llegado a diagnosticar por
ecografía fetal(3, 4).
a) En la ecografía, al igual que en nuestro caso, suele apa-

recer como una masa hipoecogénica retroperitoneal con
septos en su interior, la ecogenicidad interna varía se-
gún el contenido del tumor(3, 4).

b) La TAC es importante para ver la extensión y afectación
de otras estructuras(2, 5) nos sirve también para diferen-
ciarlo de los tumores intraperitoneales; y ciertas caracte-
rísticas como: heterogenicidad interna, densidad grasa,
formación quística y calcificaciones, nos indican cierto
grado de benignidad.
Otra prueba diagnóstica utilizada es la RM con la misma

finalidad de la TAC(7), en nuestro caso no se realizó por no
considerarla necesaria.

La radiografía simple se considera, según los diferentes
estudios(8), de utilidad relativa, aunque en nuestro caso fue la
prueba principal, que nos indicó la existencia del tumor, de-
bido a las calcificaciones observadas.

En algunos casos se han realizado otras pruebas diag-
nósticas para comprobar la afectación de estructuras, como:
tránsito intestinal, enema opaco, urografía y paracentesis(4).

Para demostrar el carácter vascular, se ha utilizado un
marcador específico, que identifica las células endoteliales,
la lectina I Ulex Europaeus(8).

Figura 1. TAC: Masa quística retroperitoneal de contenido cálcico. Figura 2. Anatomía patológica: Acúmulo linfoide con material mi-
xoide calcificado.
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El diagnóstico diferencial hay que hacerlo con otros tu-
mores quísticos retroperitoneales, frecuentes en niños, como:
teratoma quístico benigno, quistes de mesenterio y una larga
lista de masas retroperitoneales(9), que mediante los métodos
de imagen y, sobre todo, por la extirpación y biopsia poste-
rior pueden diferenciarse.

El tratamiento de estos tumores, a pesar de ser benignos,
es siempre la resección quirúrgica completa(2, 5, 7, 9), pues la
regresión espontánea sólo se ha descrito en los tumores pe-
queños(7).

Cuando el tumor engloba estructuras vitales se recomienda
hacer una resección parcial con revisiones posteriores(3, 4, 10).

Existen otros tratamientos alternativos, como:
a) El láser, en zonas irresecables, o para controlar la he-

morragia(2).
b) La aspiración y evacuación del contenido líquido con in-

yección intraquística de adhesivo de fibrina, ciclofosfa-
mida intravenosa y escleroterapia local con bleomicina o
el OK-22(2).
A pesar de estos tratamientos se han descrito recidivas en

un 10-15% de casos(7).
Desde el punto de vista anatomopatológico, macroscópi-

camente son tumoraciones lobuladas no encapsuladas, mul-
tiquísticas, con un contenido lechoso y/o hemorrágico; y mi-
croscópicamente son espacios vasculares irregulares en for-
ma de hendidura, con paredes de tejido fibroconectivo y re-
vestidas de células endoteliales(1, 3).

El 5% presentan fenómenos de degeneración mixoide(5),
inflamatorio, hemorrágico o isquémico, y tejido de granula-
ción.

Como conclusión, consideramos que el linfangioma quís-
tico retroperitoneal es un tumor poco frecuente, que apare-
ce sobre todo en la infancia, y que a pesar de sus caracterís-
ticas benignas, puede ser muy agresivo por la localización y

afectación de otras estructuras, por lo que siempre que se diag-
nostique debe ser extirpado.
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