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RESUMEN

La malformacion linfatica es una patologia poco frecuente, siendo la region cérvico facial la mas

afectada.
OBJETIVO: Reportar un caso con presentacion atipica de linfangioma.

CASO CLINICO: Pre-escolar con dolor abdominal, fiebre e hiporexia; abdomen distendido y
resistencia a la palpacién. La ultrasonografia demostré masa intraperitoneal quistica, con septos
internos avasculares. La TEM evidencié: masa intraabdominal bilobulada, con leve realce periférico
y la RM muestra restriccién parcial a la difusion del componente sélido. Se realizd extirpacion

quirargica y la biopsia confirma el diagndstico de malformacion linfatica intraabdominal.

DISCUSISN: Las malformaciones linfaticas se forman como resultado de falla en la comunicacién
entre los canales linfaticos locales con el sistema linfatico principal. Se requiere estudio
imagenoldgico para su evaluacion preoperatoria. La ecografia y RM definen la localizacion, tamafio

y posibles complicaciones.

CONCLUSI6N: Las malformaciones linfaticas mesentéricas que se presentan clinicamente como
abdomen agudo en la poblacion pediatrica son infrecuentes; sin embargo, el radiélogo con la ayuda
de la ecografia, tomografia computarizada y resonancia magnética otorga las claves para un

adecuado diagnéstico.
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MESENTERIC LYMPHATIC MALFORMATION IN A PUBLIC
HOSPITAL IN LIMA, PERU: CASE REPORT.

ABSTRACT

Lymphangioma or lymphatic malformation is a rare pathology, more frequent in pediatrics, the

cervicofacial region being the most affected.

OBJECTIVE: To report a case with unusual clinical presentation of lymphangioma.

CLINICAL CASE: A three-year old boy previously health who presented with abdominal pain, fever
and hyporexia. Abnormal findings included an abdominal mass and Hb of 11 g/dL. Ultrasound
showed a predominantly cystic intraperitoneal mass, with internal avascular septa. CT showed
similar findings: a large bilobed intra-abdominal mass, with slight peripheral enhancement, and MRI
shows partial diffusion restriction of the solid component. Surgical removal and biopsy confirmed

the diagnosis of Lymphangioma.

DISCUSION: Lymphatic malformations are formed because of a failure in communication between
the local lymphatic channels with the main lymphatic system. The clinical presentation is variable.
An imaging study is required for its preoperative evaluation. Ultrasound and CT have an important
diagnostic role, in location, size and possible complications. Conclusion: Mesenteric lymphatic
malformations that present clinically as acute abdomen in the pediatric population are rare;
however, the radiologist with the help of ultrasound, computed tomography and magnetic

resonance gives the key for an adequate diagnosis.

KEY WORDS: Lymphangioma, intraperitoneal, mass, cyst, child.
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INTRODUCCION

Los linfangiomas o malformaciones linfaticas son

patologias poco  frecuentes;” de hecho, las
hospitalizaciones
1/250.000 y 1/20.000°® pacientes. Puede ser diagnosticado

intradtero o en la infancia, sobre todo en los primeros 3

por esta enfermedad oscilan entre

afos, siendo la region cervicofacial la mas afectada y muy
raramente localizado a nivel abdominal;*® si no es tratado
complicarse  generalmente con

a tiempo, puede

hemorragias e infecciones.®”

Presentamos un caso de malformacion linfatica

mesentérica, diagnosticado en el Hospital Nacional

Cayetano Heredia (Lima-Per(), por medio de ultrasonido,

tomografia, resonancia magnética y estudio

histopatoldgico.

PRESENTACION DE CASO

Pre-escolar, mestizo, presenté dolor abdominal, fiebre e
hiporexia de tres dias de evolucion. Ingresa a emergencia
de Hospital Cayetano Heredia taquicardico y taquipneico; al
examen fisico con abdomen distendido y resistencia a la
palpacion a predominio de hemiabdomen inferior, Mc
Burney (+), en sus examenes de laboratorio basales
presenta hemoglobina 11g/dL, leucocitos 20,890/mm?,
uroanalisis sin alteracion y radiografia de térax normal;

siendo hospitalizado por probable apendicitis aguda.

El ultrasonido abdominal evidencia en hemiabdomen
inferior masa heterogénea predominantemente quistica,
con septos internos, avascular al Doppler color, mide

11x9cm (Figuras 1y 2).

La tomografia abdominal con contraste mostré masa

intraabdominal  bilobulada que se extiende desde

mesogastrio hacia fosa iliaca izquierda, hipodensa con

algunos septos hiperdensos en su interior, presenta leve
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realce periférico tras la administracion de sustancia de

contraste (Figura 3).

La resonancia abdominal muestra masa intraabdominal de
aspecto quistico con escaso componente sélido central,
heterogénea, hipointensa en T1, hiperintensa en T2, con
realce de pared y septos tras la administracién de gadolinio,
con restriccién parcial a la difusion del componente sélido

(figura 4).

Se inicial régimen antibiético con clindamicina vy
gentamicina con lo cual fiebre remite, persiste dolor
abdominal. Se decide tratamiento quirtrgico convencional,
en el cual se encuentra tumoracion bilobulada, mixta, de
aproximadamente 10x10cm, dependiente de mesenterio
colénico que no invade estructuras adyacentes. Hallazgos
anatomopatoldgicos revelan espacio vascular distendido,
ocupado por material proteinaceo y fibroleucocitario, con
infiltrado  inflamatorio

focos de linfoplasmocitario;

hallazgos compatibles con malformacién linfatica.

Figura 1

Ecografia:

masa  heterogénea
predominantemente quistica con escaso componente

solido y septos internos. Corte transversal.
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Figura 2. Reformateo coronal de tomografia
computarizada muestra masa  abdominopélvica

bilobulada, heterodensa, con leve realce periférico (flecha).

Figura 3. Secuencia T2 de resonancia magnética muestra

imagen predominantemente hiperintensa con algunos
focos hipointensos laminares, pared delgada. Adquisicion

coronal.

Figura 4. Pieza anatdmica.

DISCUSION

Las malformaciones linfaticas generalmente son lesiones
benignas,®” se forman como resultado de falla en la
comunicacion entre los canales linfaticos locales con el
sistema linfatico principal.©*¥ Respecto a la fisiopatologia
la teoria mas aceptada es la distension de estos canales
linfaticos producto de la interrupcién del drenaje vy
acumulacién progresiva de la linfa;¢?? esto conlleva a que
su frecuencia de presentacion es mayor en los nifios,
algunas asociadas con alteraciones del cariotipo y

malformaciones cromosémicas.?

La Sociedad Internacional para el estudio de anomalias
vasculares en el afio 2018 realizé la clasificacion de las
malformaciones linfaticas ubicandolas en el tipo lla;
dividiéndolas en microquisticas, macroquisticas y mixtas.®
La distincién entre un macroquiste y un microquiste a nivel
de la malformacién es arbitraria, no se define una
dimension especifica;?® al respecto Ann M. Kulungowski
reporté 2 cm como el punto de referencia y Soo-Hong Kim

reporto 0.5 cm con punto de corte, independientemente del
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punto de corte, es una referencia para el tratamiento:
12,24)

escleroterapia y quirdrgico.!
La causa mas probable de esta enfermedad en nifios es la
existencia de un fondo de saco ciego y obstruccion parcial
de los canales linfaticos eferentes.”??¥ Sin embargo, en
grupos etarios diferentes, distintos articulos han asociado
otras etiologias: trauma abdominal, inflamacion, radiacion y

cirugia abdominal."82"

Las malformaciones linfaticas pueden ser focales o
regionales, que abarcan mas de un area adyacente, como la
region abdominopélvica.®” Siendo los sitios mas frecuentes
de presentacién en cabeza, cuello y region cervical;"8'?
excepcionalmente, en menos del 5% se presentan en
cavidad abdominal.®7?"?% De este grupo segin Soo-Hong
Kim aproximadamente el 75% dependen del mesenterio
predominante del ileum y solo un 10% del mesenterio

colénico a predominio del transverso./'?

El mesenterio es una localizacién inusual para las
malformaciones linfaticas.>> Usualmente se presenta en los
primeros afos de vida, la mayoria siendo diagnosticado
antes de los 5 afios; a predominio del sexo masculino.® La
literatura mundial reporta casos aislados en adultos, donde
fueron antes de los 30

diagnosticados afios 'y

excepcionalmente los 61 afos.'19

Respecto a los sitios mas comunes de malformacion
linfatica mesentérica se reporta diferentes clasificaciones;
en el afio 2015 Soo-Hong Kim propuso la primera de ellas,
en el afo 2019 Guandi en base a la anterior realizo la
segunda clasificacion: El tipo 1 son malformaciones
linfaticas pediculadas que pueden agrandarse rapidamente
y sufrir torsién o vélvulo; las malformaciones linfaticas de
tipo 2 son sésiles y tienden a ser ubicado en el mesenterio,
la reseccion puede comprometer el suministro de sangre y
terminar en una reseccién intestinal al momento de la
cirugia; las malformaciones linfaticas de tipo 3 muestran
extension retroperitoneal y, a menudo, son imposibles de

resecar completamente como pueden afectar la aorta o
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la vena cava inferior; las malformaciones linfaticas de tipo 4
son multicéntricos y pueden involucrar multiples quistes en

un solo érgano o regidn o puede estar muy extendida.!'>™”

En relacion con el cuadro clinico la mayoria es asintomatica;

sin embargo, puede presentar sintomas: distension

abdominal, dolor abdominal, masa abdominal vy

nauseas.468122129 Fn nuestro caso, paciente ingreso con
fiebre,

leucocitosis; tales sintomas estarian relacionados a una

dolor abdominal, distensién  abdominal vy
complicacion de la malformacion linfatica. Se ha reportado

pueden presentar complicaciones: infeccion, rotura,
obstruccién intestinal, torsién y hemorragia espontanea; lo
cual conlleva a un abdomen agudo quirdrgico."*4'") Por tal
motivo, nuestro paciente fue tratado con terapia antibiotica
de amplio espectro y posteriormente sometido a

intervencion quirudrgica.

La ecografia es la prueba de imagen de eleccion inicial de

las malformaciones linfaticas intraabdominales en la
poblacién pediatrica,124671217212425) ta] y como se realiz6 en
nuestro caso; las malformaciones linfaticas mesentéricas
aparecen como lesiones quisticas multiloculadas anecoicas,
pero puede contener ecos internos; a veces las lesiones
pueden tener componente sélido como en nuestro caso

donde se encontré una parte de la lesién de estructura
Séllda (4,7,17,24,25)
Las nivel de cavidad

imagenes tomogréaficas a

intraabdominal demuestran que las malformaciones
linfaticas mesentéricas son lesiones bien definidas, algunas
tabicada, lobuladas con baja atenuacién; lo cual permite
determinar el tipo de contenido:

sangre, grasa,

calcificaciones.® En resonancia, las malformaciones

linfaticas mesentéricas tipicamente muestran lesiones
quisticas bien definidas con sefial baja en secuencias
ponderadas en T1y sefial alta en secuencias ponderadas en
T2(24); lo cual depende del material proteico intraquistico y
realce septal de las paredes posterior a la administracién de
gadolinio. La secuencia T2 debido a su alta capacidad de

deteccién de liquido, disminuye la necesidad de sedacion y
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aplicacion de contraste en la poblacion pediatrica;*® asi
mismo, permite localizar la lesiéon y de acuerdo con ello

planificar adecuadamente el tratamiento quirdrgico.

Entre los diagndsticos diferenciales en nuestro paciente, el
quiste errante es uno de ellos, entra en esta categoria el
quiste de duplicacion intestinal, quiste ovarico atipico y las
malformaciones linfaticas; la diferenciacion es mediante

ecografia, resonancia y estudio histoldgico.®”

La demostracion histoldgica de la enfermedad se hizo del
estudio de la pieza operatoria post reseccién. Es importante
destacar que puede existir una sobreposiciéon de
linfangiectasia con linfangioma quistico al momento de
realizar el estudio anatomopatoldgico; por ende, las
caracteristicas histolégicas mas confiables para distinguirla
la primera de la segunda es la presencia de musculo liso
rodeando revestimiento

los espacios linfaticos y el

circunferencial completo por células endoteliales.®’

CONCLUSION

Las malformaciones linfaticas mesentéricas que se
presentan clinicamente como abdomen agudo en la
poblacion pediatrica son infrecuentes; sin embargo, el
radidlogo con la ayuda de la ecografia, tomografia
computarizada y resonancia magnética otorga las claves

para un adecuado diagnostico.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Francavilla ML, White CL, Oliveri B, Lee EY, Restrepo R.
Intraabdominal Lymphatic Malformations: Pearls and
Pitfalls of Diagnosis and Differential Diagnoses in
Pediatric Patients. American Journal of Roentgenology
2017 -03;208(3):637.

2. Sriram G, Zendejas B, Vargas SO, Chen C. Colonic
mesenteric lymphatic malformation presenting as an
intraabdominal abscess in an infant. A case report.
International Journal of Surgery Case Reports 2017 Aug
5;39:154-158.

3. Elbaaly H, Piché N, Rypens F Kleiber N, Lapierre C,

10.

11.

12.

13.

Dubois J. Intra-abdominal lymphatic malformation
management in light of the updated International
Society the
classification. Pediatr Radiol 2021;51(5):760-772.

Byrnes Gerard Kevin, McDermont Kieran, Coffey Calvin

for Study of Vascular Anomalies

John. Development of mesenteric tissues Elsevier
Enhanced Reader. Seminars in Cell & Developmental
Biology Oct 25 Oct 25;2018(92):55-62.

Kulungowski AM, Patel M. Lymphatic malformations.
Seminars in pediatric surgery 2020 Oct;29(5):150971.
Bhatnagar A, Upadhyaya V, Yadav R, Kumar B.
Management of macrocystic lymphatic malformation at
uncommon site with aqueous bleomycin sclerotherapy.
National journal of maxillofacial surgery 2020 Jul
01;11(2):193-198.

Broderick M, Burgwardt N, Weinberg G. Infected
mesenteric cystic lymphangioma as a cause of pediatric
acute abdomen. Journal of Pediatric Surgery Case
Reports 2022 Jan;76:102144.

Gunadi, Kashogi G, Prasetya D, Fauzi AR, Daryanto E,
Dwihantoro A. Pediatric patients with mesenteric cystic
lymphangioma: A case series. International Journal of
Surgery Case Reports 2019;64:89-93.

Kitamura H, Yamamoto D, Kadoya S, Bando H, Okayama
Y, Minato H. Jejunal mesenteric lymphangioma treated
by

International

pancreaticoduodenectomy: A

surgery

case report.

journal  of
2020;77:165-169.
Farbod A, Virani P Shohratifar F Dehghan M, Akhgari A.

Abdominal cystic lymphangiomas in pediatric cases.

case reports

Journal
Jun;81:102257.
Kim S, Kim H, Lee C, Min HS, Jung S. Clinical features of

of Pediatric Surgery Case Reports 2022

mesenteric lymphatic malformation in children. Journal
of pediatric surgery 2015;51(4):582-587.
Chan WYS, Kwan KEL, Teo LT. A
retroperitoneal and mesenteric lymphangiomatosis.
Radiology Case Reports 2020 Jan;15(1):11-14.

Al-Busafi SA, Ghali B Deschénes M, Wong P. Chylous

Ascites: Evaluation and Management. ISRN Hepatology

rare case of

Revista Peruana de Radiologia 2023

33



14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

oy

-!E iy 3
i&#’y REVISTA PERUANA DE RADIOLOGIA

2014 Feb 03,,2014:240473-10.

Khan K, Kleess L, Ganga R, DePaz H, Santopietro R. Small
bowel lymphangioma causing ileo-ileal intussusception
in adults. International Journal of Surgery Case Reports
2017;41:469-472.

Liu Y, Huang Y, Tsai P, Lin D, Chen C. Prenatal diagnosis
of abdominal lymphatic malformations. Taiwanese
journal of obstetrics
Jan;60(1):13-19.

Rupasinghe M, Houshyar R, Chahine C, Bui T, Glavis-

&amp; gynecology 2021

Bloom J, Cheng C, et al. A 61-year-old woman with
jejunal lymphatic malformation visualized on computed
tomography: a case report. Journal of medical case
reports 2021 May 27;15(1):1-302.

Singh N, Singh R, Maheswari U, Aga P Primary
mesenteric lymphangioma in a young adult with
intestinal malrotation and ‘counter-clockwise barber
pole sign’. BMJ case reports 2013 Jun 10;2013(jun10
1):bcr2013008994.

Wassef M, Borsik M, Cerceau P Faucon B, Laurian C, Le
Clerc N, et al. Classification of vascular tumours and
vascular malformations. Contribution of the ISSVA
2014/2018 classification. Annales de pathologie 2021
Feb;41(1):58-70.

Zagaceta Torres W, Ramirez Garcia JE Chavez Rosell
MA. Linfangioma quistico de recto-sigmoides en un
hospital publico de Lima, Peru: reporte de caso. Revista
de gastroenterologia del Perd 2020 Apr 29;40(1):64.
Palomeque Jiménez A, Herrera Fernandez FA, Calzado
Baeza S, Reyes Moreno M. Linfangioma quistico
mesentérico gigante como hallazgo incidental en adulto
joven. Gastroenterologia y hepatologia 2013;37(7):416-
417.

Blackmore C, Thompson D, Van

Vandersteen A, Romao R. An Omental Lymphatic

Limbergen J,

Malformation Mimicking Ascites in a 2-Year-Old Boy.
Journal of pediatric gastroenterology and nutrition 2018
Jul:67(1):e14-e15.

Cruz C, Farrell C, Nelson K, Levy J. Abdominal Lymphatic

Malformation Presenting as Acute Abdominal Pain: A

34 | Revista Peruana de Radiologia 2023

23.

24.

25.

26.

27

Unusual
2016

Common Pediatric Complaint, but an

Diagnosis.  Pediatric
May;32(5):315-317.

Merino Mateo L, Morante Valverde R, Redondo Sedano

emergency care

JV, Benavent Gordo MI, Gémez Fraile A. Malformacion
linfatica mesentérica: una causa poco frecuente de
abdomen agudo. Anales de pediatria (Barcelona, Spain:
2003) 2019;92(1):49-51.

Kronfli AR Mclaughlin CJ, Moroco AE, Grant CN.
Lymphatic malformations: a 20-year single institution
experience. Pediatr Surg Int 2021 Feb 13;37(6):783-790.
Gasparella P, Singer G, Castellani C, Sorantin E, Haxhija
EQ Till H. Giant lymphatic malformation causing
abdominal compartment syndrome in a neonate: a rare
surgical emergency. Journal of surgical case reports Aug
01 Aug 01;2020(8):1-3.

Soh CH, M, MA,
Thillainayagam SD, Nurdaliza MB, et al. First toddler

Emmanuel J, Rahizan Azmi
mesenteric lymphatic malformation in Malaysia - A case
report. Medical journal of Malaysia 2022 Jan;77(1):104-

106.

. Ugas-Charcape C, Chincha-Torrején F Nivin -Huerta J.

Wandering mesenteric cyst. Journal of Pediatric Surgery
Case Reports 2020; 60:101548.



