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LINFANGIOMA QUISTICO RETROPERITONEAL GIGANTE EN ADULTO.

Casos Clinicos

Arch. Esp. Urol., 58, 7 (685-688), 2005
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Summary- OBJECTIVES: To report one case of
retroperitoneal cystic lymphangioma in an adult patient.

METHODS: We describe the case of a 70-year-old female
patient who complained of periumbilical pain and
progressive increases of abdominal perimeter over a few
months. Physical examination showed a great abdominal
mass; CT scan confirmed its cystic nature. The indication
of surgery was established.

RESULTS: complete lesion excision. Pathology report
showed the definitive diagnosis of cystic lymphangioma.
No evidence of disease after one year.

CONCILUSIONS: We emphasize that it is an unfrequent
type of retroperitoneal neoplasias in the adult age. We
concur with other authors in the importance of complete
excision.

Resumen.- OBIJETIVO: Presentacion de un caso de lin-
fangioma quistico retroperitoneal en adulto.

METODO: Describimos el caso de una paciente mujer de
70 afios que refiere en los ultimos meses dolor periumbili-
cal y sensacién de aumento progresivo del perimetro
abdominal. La exploracion fisica evidencié una gran masa
abdominal, confirmandose su caracter quistico en la tomo-
grafia axial computerizada. Se indicé cirugia.

RESULTADOS: Extirpacion completa de la lesion. El estu-
dio anatomopatolégico permitié un diagndstico definitivo
compatible con linfangioma quistico. No evidencia de
recidiva tras un afio de la intervencion.

CONCILUSIONES: Destacamos la infrecuencia de este
tipo de neoplasias retroperitoneales en la edad adulta.
Coincidimos con otros autores en la importancia de la exé-
resis completa en este tipo de entidades.

Palabras clave: Llinfangioma quistico. Neoplasia
retroperitoneal. Cirugia.
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INTRODUCCION

Las neoplasias retroperitoneales primarias son entidades
infrecuentes. El linfangioma quistico es un subtipo histol6-
gico de escasa incidencia, especialmente en la edad
adulta. Presentamos un caso de esta variedad tumoral,
describiendo sus caracteristicas fundamentales, asi como
la opcion terapéutica adoptada.

CASO CLINICO

Paciente mujer de 70 afios, con antecedentes personales
de hipertensién arterial, hipercolesterolemia, osteoporo-
sis e histerectomia con doble anexectomia practicada en
otro Centro “varios afos atrés” (sin aportar informes). Es
remitida por el Servicio de Medicina interna, donde
habia sido previamente evaluada por presentar dolor
periumbilical leve de varios meses de evolucién asociado
a sensacion de lento incremento del perimetro abdomi-
nal, detectandose ecograficamente una lesion hipoecoica
delimitada que abarca desde epigastrio hasta fondo de
saco de Douglas.

En la exploracion fisica se objetivé por palpacion una
masa consistente, fija, no dolorosa, ocupante de hemiab-
domen inferior y limite superior supraumbilical. Las deter-
minaciones analiticas basicas resultaron dentro de la nor-
malidad.
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La urografia intravenosa (Figura 1) permitié apreciar
un efecto de voluminosa masa intrabdominal causante de
desplazamiento vesical hacia la derecha y ectasia signi-
ficativa de via excretora superior izquierda. La tomogra-
fia axial computerizada (TAC) confirmo la existencia de
una masa quistica retroperitoneal de aproximadamente
25 cm de diametro y paredes finas (Figura 2), sin apa-
rente dependencia de otras estructuras; aunque si con
desplazamiento de sigma, intestino delgado y vasos ilia-
cos izquierdos, ademas del resto de érganos ya previa-
mente citados. Ante los hallazgos descritos, y previa tuto-
rizaciéon de ambos uréteres con catéteres ‘’doble J”, se
programo - de forma conjunta con el Servicio de Cirugia
General - la extirpacion de la neoformacion. El postope-
ratorio curso sin incidencias destacables, siendo retirados
al alta los catéteres mencionados.

El estudio anatomopatolégico de la pared quistica
(Figura 3) permitié identificar un revestimiento interno

FIGURA 1. Urografia intravenosa: efecto de
voluminosa masa intrabdominal causante
de desplazamiento vesical hacia la derecha y ectasia
significativa de via excretora superior izquierda.

constituido por células planas que presentaron positivi-
dad inmunohistoquimica para CD34 - marcador de célu-
las endoteliales - y negatividad para queratina y antige-
no epitelial de membrana (EMA), rodeado de fibras mus-
culares lisas y estructuras vasculares de tipo linfatico, asi
como células inflamatorias y fibrosis de localizacién mas
periférica. Todo ello resulté compatible con un diagnosti-
co final de linfangioma quistico retroperitoneal.

No se ha evidenciado recidiva de la lesion tras un afio de
seguimiento post-intervencion.

DISCUSION

Los tumores retroperitoneales primarios constituyen un
grupo neoplasico de escasa incidencia, con cifras que
oscilan entre el 0,07-0,2 % de la casuistica global (1).
Aproximadamente un 80 % son de caracter maligno.

Los linfangiomas son tumores benignos de origen mesen-
quimal linfatico, y asi estan catalogados en la clasifica-
cion de neoformaciones primitivas del retroperitoneo pro-
puesta por Ackerman. Se trata de masas de contenido
liquido, incluidas dentro de los grupos linfatico - clasifi-
cacion de Handfield-Jones - o quiloso - clasificacion de
Lahey y Eckerson -, correspondientes a los quistes retro-
peritoneales (1).

FIGURA 2.TAC: masa quistica retroperitoneal de
aproximadamente 25 c¢cm de diametro y paredes finas,
que origina desplazamiento de sigma, intestino delgado

y vasos iliacos izquierdos, ademas de compresion
ureteral izquierda.
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Su origen fisiopatolégico generalmente es atribuido a
obstrucciones y/ o agenesias del tejido linfatico que com-
porta un desarrollo anémalo de las conexiones de las
areas afectas con respecto al resto de este sistema vascu-
lar, originando por tanto linfangiectasias (1); y algunos
autores ven ello refrendado por el hallazgo de diferencias
en las composiciones del contenido intraquistico en ami-
lasa y triglicéridos dependiendo de la ubicacion tumoral
inicial (2).

El rango de edad en el que se manifiestan predominan-
temente estos tumores abarca los dos primeros afios de
vida (3), siendo sintomaticos en mas del 80 % de pacien-
tes. En adultos suelen ser oligosintomaticos - por gran
crecimiento y compresion de estructuras anexas, como en
nuestra paciente -, o silentes; no obstante, pueden oca-
sionalmente debutar de forma aguda debido a complica-
ciones intrinsecas tumorales como hemorragias y roturas
(4). La posibilidad de hipoproteinemia por pérdidas
hacia el interior del quiste ha sido puesta en evidencia
mediante escintigrafia (5).

La localizacion primitiva mas frecuente - 95 % - suele ser
extrauroldgica, especialmente en axila y cuello (6); aun-
que han sido asimismo descritos otros puntos de presen-
tacion, tales como glandula suprarrenal o rifiones. Casos
como el que nos ocupa, en situacién retroperitoneal,
constituyen menos del uno por ciento del total de estas
entidades (4).

Las técnicas de imagen resultan imprescindibles para la
definicion morfoldgica de la lesion (7). Asi, la ecografia
suele mostrar estructuras quisticas septadas de contenido

predominantemente anecoico, con coeficientes de ate-
nuacién en TAC similares a los del agua. La inmunohisto-
quimica aporta ayuda de cara a la identificacion histolo-
gica de la estirpe implicada en estas neoplasias, y en este
sentido, la positividad de nuestro caso para CD34 es
caracteristica de celularidad endotelial (8), facilitando el
diagnostico diferencial con respecto a otras entidades
quisticas retroperitoneales - wolffianas o dermoides, p.
ej. -.

El éxito terapéutico - y buen prondstico consecuente - se
basa en la reseccion completa de la lesion, y a este res-
pecto coincidimos con otros autores (7). La ligadura de
los vasos linfaticos que puedan objetivarse intraoperato-
riamente resulta un factor importante en la prevencién de
recidivas (6). En aquellos pacientes en los que se eviden-
cie importante afectacion local de estructuras vecinas que
imposibilite la exéresis total de la neoplasia, la marsu-
pializacién quistica constituye una posibilidad a valorar

).

La cirugia abierta ha sido tradicionalmente la opcién
prioritaria para casos como el que nos ocupa, aunque la
laparoscopia ha abierto en los dltimos afios nuevas vias
de actuacion (9). Otras técnicas minimamente invasivas
tales como la puncidén-escleroterapia han sido propuestas
(10), aunque con casuisticas muy limitadas.
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FIGURA 3. Pared quistica: revestimiento interno
constituido por células planas que presentaron positividad *4.
inmunohistoquimica para CD34 (recuadro inferior BAL, M

izquierdo, x400) rodeado de fibras musculares lisas y
estructuras vasculares de tipo linfatico (x200).
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