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Resumen
Recibido: 23-05-2018 Introduccién: Los linfangiomas quisticos son una rara malformacion hamartomatosa benigna. Presentamos un
Aceptado: 05-11-2018 caso clinico que debuta como una tumoracién inguinal asintomatica, asi como su manejo e indicacion quirargica junto

con una revision actualizada de la literatura.
Caso clinico: Los linfangiomas quisticos son una rara malformacion hamartomatosa benigna con una baja preva-
Palabras clave: lencia. Su presentacion en adultos, asi como la localizacion inguinal sin extension intraabdominal y/o retroperitoneal,
Linfangioma quistico, ingle, hace el caso excepcional. . L S, .
. Discusion: La ausencia de signos patognomonicos supone un reto diagnostico, debiendo de estar presente en el
retroperitoneal. diaenéstico di ; ; S e ) : h
iagnostico diferencial de las tumoraciones inguinales. Asimismo, la ausencia de protocolos estandarizados dificulta
su manejo posterior y seguimiento, planteando la necesidad de controles radiologicos.

Abstract

Introduction: To present a clinical case and to carry out a review of the literature on the most relevant aspects of
this rare pathology. We present a cystic lymphangioma in an adult woman who debuts as an asymptomatic groin mass
as well as her management and surgical indication along with an updated review of the literature.

Case report: Cystic lymphangiomas are a rare benign hamartomatous malformation with a low prevalence. Its
Key words: presentation in adults, as well as the groin localization without abdominal and/or retroperitoneal extension makes

: ; ; exceptional this case.
rCG}teré;Celr}i;lglr[::;ngloma, grom. Discussion: The absence of pathognomonic signs poses a diagnostic challenge, owing to being present in the
: differential diagnosis of inguinal tumors. Furthermore, the absence of standardized protocols hinders their subsequent
handling and monitoring and raises the need for radiological controls.
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INTRODUCCION

Los linfangiomas quisticos son una rara malformacion hamarto-
matosa benigna'. Clasicamente se presentan en nifios y raramente
en adultos®. La localizacion inguinal supone menos del 5 %' y en
la gran mayoria de los casos implica una extension intraabdominal
y/o retroperitoneal®. Su baja frecuencia y la ausencia de signos
patognomonicos suponen un reto diagnostico, asi como la ausen-
cia de protocolos estandarizados para su seguimiento.

Se presenta un caso clinico sobre un linfangioma quistico en
una mujer adulta que debuta como una tumoracion inguinal asin-
tomatica, asi como su manejo e indicacion quirtrgica junto con
una revision actualizada de la literatura.

CASO CLiNICO

Presentamos el caso de una mujer de 62 afios, remitida a nues-
tro servicio por una tumoracion inguinal derecha, sin antecedentes
médico-quirtirgicos de interés. Refiere desde hace aproximadamente
un aflo tumoracion en ingle derecha asintomatica. Se explora lesion
de unos 10 x 6 cm en ingle derecha de consistencia elastica que no
se modifica con maniobras de Valsalva (fig. 1). La ingle contralate-
ral es normal. Los andlisis sanguineos de laboratorio no presentan
hallazgos significativos. La ecografia (fig. 2) muestra una lesion
quistica inespecifica de gran tamafio en tejido celular subcutaneo
considerando un hematoma crénico, un quiste del canal de Nuck o
linfangioma quistico, sin poder descartar una hernia inguinocrural o
de Spiegel. Ante estos hallazgos se decide intervencion quirtrgica.

La tumoracion, de aspecto quistico se extiende en un plano a
nivel de la aponeurosis del oblicuo mayor, respetandola sin exten-
sion a planos profundos (fig. 3). Se realiza una exerésis ligando
sus vasos nutricios y vaciando su contenido, se realiza un cierre
por planos y por primera intencion. No se registraron incidencias.
El informe anatomopatologico confirma el diagnéstico de linfan-
gioma quistico, con marcadores positivos para CD-31 y D2-40. La
revision al primer y sexto mes posoperatorio junto con una tomo-
grafia, no demuestran signos de recidiva, persistencia o extension
intraabdominal de la enfermedad (fig. 4).

Figura 2. La ecografia muestra una lesion quistica inespecifica de gran
tamafo en tejido celular subcutaneo considerando un hematoma cronico,
un quiste del canal de Nuck o linfangioma quistico, sin poder descartar
una hernia inguinocrural o de Spiegel.

-

Figura 3. Notese la tumoracion de aspecto quistico en el plano su-
praaponeurético del oblicuo mayor, respetandolo sin extension a planos
profundos.

Figura 1. Lesion de unos 10 x 6 cm en ingle derecha de consistencia
elastica que no se modifica con maniobras de Valsalva.

Figura 4. TAC control a los 6 meses. Ausencia de enfermedad locorre-
gional o a distancia. No se observa extension retroperitoneal asociada.
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DISCUSION

Los linfangiomas quisticos son una rara malformacion congéni-
ta hamartomatosa del sistema linfatico'2. La primera descripcion
fue realizada en 1828 por Redenbacker!. Topograficamente el 95 %
se encuentran en cuello y axila’. En nifios, el higroma quistico, cla-
sicamente se describe a nivel cervical posterior®. Lugares menos
frecuentes son el mediastino, retroperitoneo, escroto, mama e
ingle, suponiendo menos del 5 % del total'.

Se clasifican en dos grupos: a) segun el tamaiio de los quistes,
mayor o menor de 2 cm (macroquisticos, microquisticos o mixtos,
quistes); y b) segun su morfologia histologica en 3 tipos: capilares,
cavernosos o quisticos'. Epidemiol6gicamente son mas frecuentes
en la infancia, estando presentes hasta en un 47 % al nacimiento y
hasta un 67 % en los menores 2 afios®. Otras series describen una
frecuencia hasta el 90 % antes de los 2 afios’.

La hipotesis mas aceptada sobre su fisiopatologia se establece
en una insuficiencia en el drenaje de los vasos linfaticos hacia el
sistema venoso, secundario a la atresia o bien a la insuficiencia de
los canales eferentes'. Se ha demostrado una asociacion con dife-
rentes anormalidades cromosdmicas asociadas, hasta un 20-40 %
presente en los Sindromes de Turner y Down, sin hallarse dife-
rencias significativas por sexos'.

Su presentacion clinica es polimoérfica® surgiendo como una
aparicion de grandes masas a nivel de partes blandas, afectando a
piel y tejido subcutaneo' pudiéndose extender intraabdominalmen-
te y en raras ocasiones teniendo un origen primariamente intraab-
dominal o retroperitoneal®. Tienden a crecer sino se realiza una
exéresis completa'. Los linfangiomas quisticos son considerados
tumores benignos sin potencial de transformacion maligna®!°.

Su inespecificidad y ausencia de signos patognomonicos supo-
nen un reto diagnodstico y precisan de pruebas complementarias
de imagen y anatomopatoldgicas. La aproximacion diagnostica se
realiza mediante técnicas de imagen, sin embargo, el diagndstico
histolégico es mandatorio y definitivo’.

La revision de mas de 535 casos en nifios menores de 5 afios
solo hall6 un caso de localizacién inguinal, lo que supone una
frecuencia menor del 0.2 %’. Por otro lado, Poenaru describio
que tan solo una decena de linfangiomas quisticos abdominales
habian sido publicados, todos ellos con extension intraabdominal.
Un nifio de 3 meses fue el primer caso publicado de linfangioma
quistico inguinal aislado sin extension intraabdominal®. El caso
publicado por Radhika Misro, sobre un linfangioma inguinal en
un paciente adulto, no aporta pruebas de imagen sobre una posible
extension intraabdominal ni de control posoperatorio. Asimismo,
el antecedente quirrgico venoso meses previos plantea cuestiones
sobre el origen primario de la lesion®. Este caso es excepcional
por dos razones: la ausencia de extension intraabdominal y que
la paciente sea una mujer de 62 aflos. Este rango de edad supone
menos del 7 % de los casos que los casos reportados por Josefie
Eliasson ef al. en la Gltima revision sistematica publicada®.

Respecto a las opciones terapéuticas, la cirugia, garantizando
una reseccion completa, es el gold standard'. Se han descrito otras
posibilidades como la aspiraciéon como medida temporal para
reduccion de tamafio®, la radioterapia y escleroterapia percutanea
en casos de recurrencia o reseccion subtotal', asi como la inyec-
cion intraquistica con Bleomicina de OK 4323,

La revision sistematica de Josefie Eliasson et al. reporté tasas
de recurrencia entre el 35 y el 100 % si la escision fue subtotal®.
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Por otro lado, Riechelman reporto tasa de hasta el 20 % recidiva
a pesar de aparente reseccion completa con una tasa general de
81 % de éxito®. Dentro de las complicaciones posoperatorias
cabe destacar la linfangitis e infeccion del liquido acumulado'.
No existe un protocolo estandarizado sobre las pruebas radio-
logicas a realizar ni sobre la posibilidad de realizar estudios de
extension, siendo estas indicadas segun criterios clinicos subje-
tivos que pueden ser fundamentales para un diagnostico precoz
de recidiva.

CONCLUSIONES

Los linfangiomas quisticos son una rara malformacion de
mayor prevalencia infantil y de localizacion cervical. La infre-
cuente presentacion en adultos y su rara localizacion inguinal
sin extension intraabdominal constituyen un reto diagnostico
debiendo de estar presente en el diagndstico diferencial de las
tumoraciones inguinales.

La ausencia de signos patognomonicos precisa de un analisis
anatomopatolégico para su diagnoéstico definitivo. La ecografia,
asi como una exploracion fisica rigurosa, son imperativos para
una primera aproximacion diagndstica.

Se debe plantear la necesidad de estudios de extension para
descartar afectacion intraabdominal y/o retroperitoneal en pacien-
tes con linfangiomas abdominales aparentemente aislados. Debe
de evaluarse la posibilidad de realizar un seguimiento clinico y
radiologico para confirmar la ausencia de recidiva.
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