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Resumen

El linfangioma quistico retroperitoneal es una entidad
muy infrecuente, siendo la mayoria asintomdticos. Cuando
presentan sintomas, las manifestaciones clinicas mas frecuentes
son el dolor abdominal y la obstruccion intestinal por compresidn
de asas intestinales. El tratamiento consiste en la extirpacion
completa de la lesion. Presentamos el caso de un linfangioma
quistico retroperitoneal dependiente de la cabeza de pancreas, que
fue extirpado quirdrgicamente sin complicaciones.
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Abstract

Cystic retroperitoneal lymphangioma is an uncommon
pathology, being most cases asymptomatic. When symptomatic,
abdominal pain and bowel obstruction due to compression of bowel
loops are the most frequent clinical manifestations. Treatment
involves the complete removal of the lesion. We present a case of a
retroperitoneal cystic lymphangioma dependent of the pancreatic
head, which was surgically removed without complications.
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Introduccion

El linfangioma quistico retroperitoneal es una entidad
muy poco frecuente, con sintomatologia inespecifica, cuyo
diagndstico se realiza de forma incidental o cuando ocurren
complicaciones como hemorragia interna, infeccidn o compresion
de estructuras adyacentes' 2. El diagndstico preoperatorio es muy
dificil, confirmandose casi siempre tras la extirpacién quirdrgica
de la lesién. Presentamos el caso de un linfangioma quistico
retroperitoneal de origen pancredtico y su manejo diagndstico-
terapéutico.

Caso clinico

Varén de 27 afios que es derivado a nuestra Unidad por
cuadro de dolor abdominal inespecifico localizado en epigastrio
y vémitos de repeticidn. El paciente referia que estos sintomas
los presentaba desde hacia varios meses, aunque los vomitos se
habian intensificado las Gltimas 2 semanas.

En la exploracion inicial, el paciente presentaba muy buen
estado general, con constantes mantenidas. Abdomen blando,
depresible, doloroso a la palpacion en hemiabdomen superior, sin
signos de irritacion peritoneal, sin palparse masas ni megalias.
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Pruebas Complementarias:

Analitica: Hemograma, estudio de coagulacidn
y Bioquimica general dentro de la normalidad, incluyendo
parametros de funcidén renal, electrolitos, enzimas hepaticas,
pancreaticas, bilirrubina. Hormonas tiroideas (T4 y TSH): normales.
Marcadores tumorales: Alfa-feto-proteina (AFP), Ca-125, Ca-15.3 y
Ca-19.9: dentro de la normalidad. Carcinoembrionario (CEA): 6 ng/
ml (valores normales: hasta 5 ng/ml).

Ecografia Abdominal: Lesion ocupante de espacio (LOE)
hipecogénica intraabdominal localizada en flanco derecho, con
multiples septos.

Ante los hallazgos ecogréficos, se completa estudio con
Tomografia Axial Computarizada (TAC) (Figura 1) y Resonancia
Magnética (RMN) abdominal (Figuras 2 v 3): Masa quistica en
hemiabdomen superior derecho, de 10x9 x13 cm, con formaciones
lineales ensuinterior (septos), que pierde plano graso de separacién
con lébulo hepatico derecho (LHD), vesicula biliar, vena cava inferior

(VCI) y borde anterior renal. Afecta a espacio pararrenal anterior
derecho y engloba segunda porcién dudodenal.

Figura 2

En el diagndstico diferencial radioldgico se planteaban las RMN Abdominal. Corte coronal de la masa quistica retroperitoneal.
siguientes opciones: lingangioma quistico, mesotelioma quistico o
pseudomixoma retroperitoneal.

Tratamiento: Se plantea intervencidn quirurgica
programada con los siguientes hallazgos: tumoracion quistica
retroperitoneal con liquido lechoso, que depende de la cara
posterior de la cabeza de pancreas, abraza tercera porcién duodenal

con dudosa infiltracion del borde antimesentérico de la misma, por
lo que se extirpa parte de éste.

Figura 3

RMN Abdominal. Corte axial.

Diagnéstico Anatomo-patolégico: Macroscépico:
Fragmento fibroadiposo de 5.5 cm. Tras seccionarlo, multiples
cavidades de aspecto quistico, multilocular y con un contenido

Figural . . - ‘s

igura blanquecino lechoso. Microscépico: La masa quistica estaba
TAC Abdominal: Masa quistica en hemiabdomen superior compuesta de espacios quisticos alineados por endotelio y
derecho, de 10x9 x13 cm, con septos en su inferior, que pierde separados por estroma fibroso con abundantes linfocitos. El

plano graso de separacién con lébulo hepdtico derecho (LHD),

, - s L. . diagndstico anatomo-patoldgico de la pieza es compatible con
vesicula biliar, vena cava inferior (VCI) y borde anterior renal. g P g P P

linfangioma quistico pancreatico.
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Discusion

El linfangioma es una neoplasia benigna cuyo origen
asienta en el sistema linfatico. Son frecuentes en pacientes
pediatricos, localizados sobretodo en partes blandas de cuello y
axila?. Los linfangiomas abdominales son raros, representando
menos de 1% del total de linfangiomas, siendo la localizacién
mas frecuente el mesenterio y el retroperitoneo. El linfangioma
quistico de pancreas es un tipo extremadamente raro, con menos
de 60 casos publicados. Se trata de masas multiquisticas, rodeados
por una fina capsula fibrosa. Aunque pueden parecer como
masas retroperitoneales, se cree que muchas de estas neoplasias
proceden del pancreas?®.

El linfangioma pancritico se puede presentar en
cualquier grupo de edad, siendo mas frecuentes en mujeres y
de localizacion en pancreas distal* 5. El tamafio tumoral puede
alcanzar hasta 25 cm (media de 12 cm)® 7. El fluido del quiste es
de aspecto serosanguinolento o quiloso. Histolégicamente, las
lesiones se componen de espacios quisticos dilatados, separados
por finos septos, formados éstos a su vez de células musculares
lisas y agregados de linfocitos e histiocitos. Los espacios quisticos
estdn alineados por células endoteliales y contienen liquido rico en
eosinofilos y proteinas® 7 8,

Los pacientes permanecen en su mayoria asintomaticos
y el tumor se descubre casualmente. Si produce sintomas, suelen
ser inespecificos y se desarrollan a lo largo de meses antes del
diagnéstico. El dolor epigastrico es la forma mas frecuente de
presentacion, aunque también se puede presentar como una masa
palpable en epigastrio o en cuadrante superior izquierdo , naduseas
0 vomitos®¢, como ocurrid en nuestro paciente.

El TAC suele mostrar una masa quistica homogénea en
el pancreas o adyacente a éste. Tras la administracion de contraste
se pueden observar los multiples finos tabiques. Si el tamafio es
considerable se visualiza efecto masa que produce el linfangioma
sobre érganos vecinos, como estémago, bazo, rifién e higado. En
nuestro caso, la masa ejercia este efecto sobre el I6bulo hepatico
derecho, vesicula biliar, vena cava inferior y rifidn derecho,
llegando a englobar segunda porcién duodenal. La ecografia suele
mostrar una masa multitabicada, de contenido liquido, anecoica
o hipoecoica en la regidén pancreatica, aunque también se han
descrito masas hiperecoicas® '°. Al igual que en el caso clinico que
nos ocupa, las imagenes obtenidas por RMN suelen confirmar
los hallazgos de la ecografia y el TAC, sin que suela proporcionar
informacion adicional. Los espacios quisticos aparecen hipointensos
en T1 e hiperintensos en T2'°,

El tratamiento quirtrgico se indica para establecer el
diagnéstico tras un exdmen histolégico de la pieza resecada, y suele
ser reseccion curativa, aunque una incompleta reseccién podria
conllevar recurrencias*’.
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