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Resumen

Los linfangiomas son neoplasias benignas infrecuentes
que predominantemente afectan a nifios. Localizados en su mayoria
en cabeza y cuello (75%) y region axilar (20%)'. La afectacion
pancreatica es muy inusual (menos del 1%) representando el 0,2%
de las neoplasias pancreaticas?.

Presentamos el caso clinico de un varén de 22 afios con
dolor abdominal y fiebre como manifestacidn inicial de una gran
tumoracién sélido-quistica pancredtica, las pruebas de imagen
y el andlisis histolégico tras puncién mediante ecoendoscopia no
fueron concluyentes, por lo que se somete a intervencién quirurgica
realizdndose una esplenopancreatectomia corporocaudal con
suprarrenalectomia izquierda, catalogandose la tumoracion tras
analisis inmunohistoquimico -CD31 positivo/ CD34 débil positivo-
como linfangioma pancreatico. Tras 12 meses de seguimiento el
paciente se encuentra asintomatico y sin datos radiolégicos de
recurrencia tumoral.
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Abstract

Lymphangiomas are rare benign neoplasms most
common in infants and young children. Most of them involve the
head and neck (75%) and the axillary region (20%)'. Pancreatic
involvement is very infrequent (less than 1%) representing 0.2% of
pancreatic neoplasms?.

We report the case of a 22 year old man with abdominal
pain and fever as initial manifestations of a huge cystic and solid
tumor of the pancreas. Imaging tests and histological analysis after
endoscopic ultrasound-guided puncture were not conclusive, so
he underwent a corporocaudal splenopancreatectomy with left
adrenalectomy. After immunohistochemical analysis -positive
for CD31/weak positive for CD34- the tumor was classified as as
pancreatic lymphangioma. After 12 months follow-up the patient
was asymptomatic without radiographic evidence of tumor
recurrence.
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Introduccion

Presentamos el caso clinico de un vardn de 22 afios de
edad sin antecedentes de relevancia, con un cuadro de 10 dias de
evoluciéon caracterizado por dolor abdominal, anorexia y fiebre
de 3829C. En los ultimos tres dias el dolor se intensifica ademas de
presentar vomitos. Al examen fisico destacaba Unicamente dolor



Gran linfangioma pancreatico como causa infrecuente de dolor abdominal. J.M. Alcivar-Vasquez

La flecha indica la lesién con morfologia quistica predominante,
rechazando o la pared géstrica asi como desestructuracién de
cola-cuerpo de pancreas de donde depende la lesién.

Corte tomogrdfico en el que se observa un englobamiento de la
vena y arteria esplénica por la lesién, sin llegar a trombosarla.

a la palpacion en hipocondrio y flanco derechos. Sin hallazgos a la
exploracidn a otros niveles. Se realiz6 ecografia abdominal urgente
objetivando una gran tumoracién localizada en cuerpo pancreatico
de componente sélido-quistico de 82 mm de didmetro maximo;
confirmandose mediante tomografia abdominal con contraste
intravenoso, matizando que dicha lesidn engloba a la arteria y
vena esplénica sin trombosarla, rechaza la pared gastrica y ocupa
la fosa suprarrenal izquierda sin identificar la glandula suprarrenal

En la analitica sanguinea destacaba una leucocitosis
de 21.430 (17.144 neutrdfilos) y una proteina C reactiva de 197
miligramos/litro, las transaminasas, amilasa, funcién renal, antigeno
carcinoembrionario, CA 19-9, alfafetoproteina y CEA 15-3 fueron

Corte de USE radial, en donde se visualiza la conformacién micro
y macroquistica de la tumoracién, a nivel de cuerpo pancredtico.

normales. Ante estos hallazgos se inicié tratamiento empirico de
amplio espectro con Piperacilina/Tazobactam a dosis de 4/0,5
gramos cada 8 horas por via endovenosa y analgesia parenteral,
cediendo progresivamente el cuadro clinico con normalizacién de
los leucocitos y proteina C reactiva.

Con la finalidad de filiar la naturaleza de la lesién se
realizé una ecoendoscopia con puncion con aguja fina, destacando
una masa de mas de 5 centimetros (no pudo determinarse la
dimensidn ya que la lesidon superaba el alcance del transductor),
de morfologia similar a la descrita en la tomografia abdominal y de
consistencia blanda a la puncién . Dado que el resultado
anatomopatoldgico de la muestra obtenida no fue concluyente
y por las caracteristicas de la tumoracidén se decide someter a
intervencidn quirurgica realizandosele una esplenopancreatectomia
corporocaudal con suprarrenalectomia izquierda, con buena
evolucién posterior a pesar de un drenaje quiloso inicial que se
resolvié con medidas dietéticas.

El estudio histolégico de la pieza quirdrgica incluido
el analisis inmunohistoquimico -CD31 positivo intenso y CD34
débil positivo- determind que la tumoracidn correspondia a un
linfangioma de predominio extrapancreatico con afectacién de
cuerpo de pancreas.

Tras 12 meses de evolucidon el paciente se mantiene
asintomatico y en estudios ecograficos de control no se han
objetivado datos de recurrencia tumoral.

Discusion

Los linfangiomas son considerados tumores benignos
de etiologia no aclarada, las hipotesis sugieren que se desarrollan
por una malformacién congénita que obstruye el correcto drenaje
linfatico. Estan localizados en su mayoria en cabeza, cuello y axila;
siendo la localizacién pancreatica muy inusual (menos del 1%). Son
mas frecuentes en mujeres, siendo en su mayoria asintomaticos,
diagnosticados incidentalmente o tras producir sintomas: derivados
del tamafio tumoral (dolor abdominal o vémitos por compresion de



pared gastrica), rara vez debutan como abdomen agudo secundario
a obstruccidn intestinal, ruptura y/o hemorragia del linfangioma® 4.

Las pruebas radioldgicas pueden orientarnos hacia un
diagnéstico provisional, teniendo la ecoendoscopia con puncién-
aspiracion un papel determinante a pesar de que la puncidn puede
originar hemorragia o rotura del quiste. Si el liquido aspirado
presenta un aspecto quiloso y los niveles de triglicéridos en el
aspirado estan elevados son datos muy sugestivos de linfangioma,
alcanzando una sensibilidad y especificidad diagndstica del 86%
y 100% respectivamente. Por el contrario si el aspecto del liquido
es seroso y los niveles de triglicéridos no son muy elevados, el
diagnéstico de certeza se basa en la expresidon inmunohistoquimica
de antigenos CD3/CD34 o factor VIII/R en las células endoteliales de
la pieza quirdrgica tal como presentamos en nuestro caso? > °.

Se han propuesto varias alternativas terapéuticas en
funcién de la forma de presentacién: en aquellos pacientes
asintomaticos se puede plantear un seguimiento radioldgico
periddico, asi como drenaje mediante ecoendoscopia. En aquellos
sintomaticos el tratamiento no quirlrgico es controvertido por
el riesgo de complicaciones y por la recurrencia post-drenaje; en
cuyo caso si se confirma el diagndstico se puede intentar tratar con
inyeccion de OK-432 (PICIBANIL®) como tratamiento alternativo a
la cirugia produciendo una esclerosis y reduccion del tamafio del
lingangioma, principalmente utilizado a nivel de cabeza y cuello” 8.

Por otro lado existe un grupo de autores que insisten
en que el tratamiento quirdrgico mediante reseccion completa
del tumor es mas adecuado dado que minimizan el riesgo de
complicaciones y de recurrencia (cercana al 7%), asi como evitar
la posibilidad de degeneracién maligna del tumor en linfosarcoma
o adenocarcinoma segln algunos casos publicados aunque es
extremadamente raro® °.

En nuestro caso se optd por el tratamiento quirdrgico
definitivo dado el cuadro clinico de debut del paciente, la
imposibilidad de llegar a un diagnéstico definitivo por las pruebas
radioldgicas y ecoendoscopia con puncidn; asi como por el tamafio
tumoral y compromiso de estructuras vecinas. En el seguimiento
radioldgico posterior a los 12 meses no se han objetivado datos de
recurrencia.
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