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ResumEN: Loslinfangiomas son tumoraciones muy frecuentesen lain-
fancia, sin embargo, su localizacion retroperitoneal es excepcional 2,
Presentamos un vardn con historia de dolores abdominales de varios
afios de evolucidn, que en unaradiografia de abdomen se observa una
imagen de densidad cdlcica en hipocondrio izquierdo; el estudio his-
tol6gico demostrd un linfangioma quistico mixoide.

Laclinica de presentacion es muy variada, desde una masa asintomé-
tica hasta complicaciones graves.

Parael diagndstico de estos tumores son fundamentales los estudios
mediante ecografiay TAC, si bien laradiografia simple de abdomen
puede mostrar calcificaciones como en el caso que presentamos.

El tratamiento es siempre quirdrgico, debiendo intentar realizar unare-
seccion completa, salvo que afecte a estructuras vitales. También se
han utilizado: |aser, adhesivo de fibrinay escleroterapia.

Conclusién: apesar de ser tumores benignos consideramos que de-
ben extirparse para confirmar el diagnostico y evitar sus posibles com-
plicaciones.

PaLABRAS CLAVE: Linfangioma quistico retroperitoneal; Calcificacion
abdominal.

RETROPERITONEAL CYSTIC LYMPHANGIOMA IN THE CHILDREN

ABSTRACT: Lymphangiomas are very common neoplasmsin infancy.
However, aretroperitoneal location is seldom observed® 2.

We present the case of a male with a history of chronic recurrent pain
over aperiod of severa years.

An X-ray showed acalcic density in the left upper abdominal quadrant;
the histological study revealed it to be amixoid cystic lymphangioma.
Clinical presentation varies greatly from an asymptomatic mass to
serious complications.

In order to correctly diagnose of these neoplasmsit is essential to carry
on ultrasound and CT examination although a simple abdominal X-
ray may show calcifications as the one presented here.

Treatment isaways surgical and a complete extirpation should be per-
formed, unlessvital structures wereareinvolved. 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.

Key Worbs: Retroperitoneal cystic lymphangioma; Abdominal cal-
cification.
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INTRODUCCION

El linfangioma quistico retroperitonea es un tumor be-
nigno, poco frecuente, que aparece en un 90% en los dos pri-
meros afos de vida®.

La etiologia es desconocida, aunque la teoria més acep-
tada es lateoria congénita2 3.

Estos tumores suelen ser asintométicos, hasta que ori-
ginan complicaciones, por lo que su diagndstico es tardio,
siendo laecografiaabdominal latécnicamés rentable de diag-
ndstico® 4.

El tratamiento de eleccion, aunque es un tumor benig-
no, es el tratamiento quirlrgico intentando hacer siempre una
exéresis completa del tumor® 5,

Presentamos un nuevo caso de linfangioma quistico re-
troperitoned que fue diagnosticado de formafortuitaa rea-
lizar una radiografia simple de abdomen, observandose una
masa cal cificada en hipocondrio izquierdo, que tras su extir-
pacion y posterior estudio anatomopatol 6gico, se confirmd
la presencia de un linfangioma quistico retroperitoneal.

CASO CLINICO

Vardn de 11 afios, apendicectomizado hace 5 afios, remi-
tido por su pediatra por padecer crisis leves de dolor abdo-
minal desde hace varios afios, de unas horas de duracion y
con lafrecuenciade un episodio cada 4-6 meses, sin otracli-
nica acompafante.

En la exploracion presenta constitucion leptosdmica, ci-
catriz de apendicectomia; resto normal.

El hemograma, la coagulacion, andlisis de orina, uro-
cultivo y radiografia de térax sin alteraciones patol dgicas.

En laradiografiasimple de abdomen se observaunaima-
gen calcificada, puntiforme y multiple en hipocondrio iz-
quierdo.

Serealizauna ecografiaabdominal y se apreciaunaima
gen de 2,5 cm, situada préxima a cola de pancreas.

EnlaTAC abdominal se observatumoracion de 3,5 cm.
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Figura 1. TAC: Masa quisticaretroperitoneal de contenido calcico.

Situado en el angulo de Treitz, de configuracion triple: cal-
cico, quistico y lipomatoso (Fig. 1).

Se realizalaparotomia, extirpandose una tumoracion re-
troperitoneal, adherida a duodeno, pancreas y aorta, reali-
zandose exéresis completa.

El postoperatorio cursd sin complicaciones, encontrén-
dose actualmente asintomético, sin haberse apreciado reci-
divas en 5 afios de seguimiento.

La anatomia patol égica nos informa que existe un acu-
mulo linfoide con material mixoide calcificadoy vasosen su
interior, compatible con linfangioma quistico con degenera-
cién mixoide (Fig. 2).

DISCUSION

L os linfangiomas son tumores benignos, que se localizan
sobre todo en axilay cuello, apareciendo sélo un 5% en re-
troperitoneo®.

Considerando que |os tumores retroperitoneales son ex-
cepcionales, aproximadamente un 0,2% de todas las neopla-
sias, el linfangioma es €l responsable del 1,2% de todos los
tumores retroperitoneal esd.

La etiologia de estos tumores es desconocida, aunque la
teoria mas aceptada es € origen congénito, por un defecto en
laconsecucion de la conexion de los conductos linféticos prin-
cipales con €l sistema central colector@3); esto explica que
aparezcan con mayor frecuenciaen lainfancia, aproximada-
mente un 90% en los dos primeros afios?.

Al igual que en nuestro caso, hemos comprobado unama
yor afectacion en varones?.

Laclinica de estos tumores es muy variada, siendo ge-
neralmente asintomaticos®, como en el caso que presenta-
mos, y descubiertos al azar a realizar una prueba diagnosti-
capor otracausa diferente, otro cuadro clinico frecuente es
encontrar una masa abdominal palpable sin otra sintomato-
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Figura 2. Anatomia patol6gica: Acumulo linfoide con material mi-
xoide calcificado.

logia® 9; pero lamayoria de las veces el tumor se descubre

por sus complicaciones a comprimir estructuras vecinas®,

asi se han descrito |os siguientes casos:

a) Pielonefritis, por obstruccion ureteral ©).

b) Abdomen agudo, por infeccidn del tumor@ 4,

€) Tumoracién inguinoescrotal 3.4,

d) Ictericiay anemia, por hemorragiaintratumoral®.

€) Hemoperitoneo, por roturadel tumor®.

En el diagndstico de estos tumores son fundamentaleslos
estudios de radioimagen debido alaclinicaanodinay va
riada que presentan; las dos técnicas masimportantes son la
ecografiay laTAC, incluso se han llegado adiagnosticar por
ecografiafetal® 4.

a) Enlaecografia, al igual que en nuestro caso, suele apa-
recer como una masa hipoecogénica retroperitoneal con
septos en su interior, la ecogenicidad interna varia se-
gun €l contenido del tumor@ 4,

b) LaTAC esimportante paraver laextensién y afectacion
de otras estructuras ® nos sirve también para diferen-
ciarlo delostumoresintraperitoneales; y ciertas caracte-
risticas como: heterogenicidad interna, densidad grasa,
formacion quisticay calcificaciones, nosindican cierto
grado de benignidad.

Otra prueba diagnostica utilizadaeslaRM con lamisma
finalidad de la TAC®), en nuestro caso no se realiz6 por no
considerarla necesaria.

Laradiografia simple se considera, segin los diferentes
estudios®, de utilidad relativa, aunque en nuestro caso fuela
prueba principal, que nosindico laexistenciadel tumor, de-
bido alas calcificaciones observadas.

En algunos casos se han realizado otras pruebas diag-
ndsticas para comprobar |a afectacion de estructuras, como:
transito intestinal, enema opaco, urografiay paracentesis®.

Para demostrar el carécter vascular, se ha utilizado un
marcador especifico, que identifica las células endoteliales,
lalectinal Ulex Europaeus®.
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El diagndstico diferencia hay que hacerlo con otros tu-
mores quisticos retroperitoned es, frecuentes en nifios, como:
teratoma quistico benigno, quistes de mesenterio y unalarga
lista de masas retroperitoneal es?, que mediante los métodos
de imagen y, sobre todo, por la extirpacion y biopsia poste-
rior pueden diferenciarse.

El tratamiento de estos tumores, a pesar de ser benignos,
es siempre la reseccién quirdrgica completa 5 7.9, puesla
regresion esponténea solo se ha descrito en los tumores pe-
quefios?.

Cuando el tumor engloba estructuras vitales se recomienda
hacer una reseccion parcial con revisiones posteriores 4 1),

Existen otros tratamientos aternativos, como:

a) El laser, en zonas irresecables, o para controlar la he-
morragia®.

b) Laaspiraciony evacuacion del contenido liquido conin-
yeccion intraquistica de adhesivo de fibrina, ciclofosfa-
midaintravenosay escleroterapialocal con bleomicinao
el OK-22),

A pesar de estos tratamientos se han descrito recidivas en
un 10-15% de casos?.

Desde el punto de vista anatomopatol 6gico, macroscopi-
camente son tumoraciones lobuladas no encapsuladas, mul-
tiquisticas, con un contenido lechoso y/o hemorrégico; y mi-
croscopi camente son espacios vasculares irregulares en for-
ma de hendidura, con paredes de tejido fibroconectivo y re-
vestidas de células endoteliales™ 3.

El 5% presentan fenémenos de degeneracin mixoide®,
inflamatorio, hemorragico o isquémico, y tejido de granula-
cion.

Como conclusidn, consideramos que € linfangioma quis-
tico retroperitoneal es un tumor poco frecuente, que apare-
ce sobre todo en lainfancia, y que a pesar de sus caracteris-
ticas benignas, puede ser muy agresivo por lalocaizaciony
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afectacion de otras estructuras, por 1o que siempre que se diag-
nostique debe ser extirpado.
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