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Mesenteric polycystic lymphangiomatosis in a pediatric patient. Case report
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ABSTRACT

Introduction: Mesenteric polycystic lymphangiomas are rare cystic tumors, with a 5% incidence
compared to their incidence in the neck and axillae (95%), seen more frequently in pediatric patients,
rare in patients over 20 years of age.

Clinical case: A 3-year-old male patient presents with a clinical picture of one day of evolution,
reporting abdominal pain of moderate intensity, temperature rises and vomiting. Physical findings show
abdominal distension, with ultrasound showing a polycystic lesion, and contrast-enhanced tomography
corroborating a lobulated multi-separated cystic formation. Exploratory laparotomy revealed a
polycystic tumor at the level of the ileum mesentery. The anatomopathological study describes a
polycystic mesenteric lesion. Exeresis is performed and the postoperative evolution is satisfactory.
Conclusions: Polycystic mesenteric lymphangiomatosis is a rare tumor that mainly affects the
mesentery of the small intestine and/or colon. In pediatric age, this condition should be considered as
a differential diagnosis of acute abdomen. Conventional or laparoscopic surgery is the cornerstone of
treatment.
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Introduccién: Los Linfangiomas poliquisticos mesentéricos son tumores quisticos raros, con un 5% de
incidencia en comparacion con su incidencia en cuello y axilas (95%), vistos con mayor frecuencia en
pacientes pediatricos, poco frecuente en pacientes mayores de 20 aios de edad.

Caso clinico: Paciente masculino de 3 anos de edad, presenta un cuadro clinico de un dia de evolucion,
refiriendo dolor abdominal de moderada intensidad, alzas térmicas y vomitos. En hallazgos fisicos
presenta distension abdominal, con ecografia que evidencia lesion poliquistica, tomografia con
contraste que corrobora una formacion lobulada quistica multitabicada. A la laparotomia exploratoria
se evidencia tumoracion poliquisitica a nivel del mesenterio de ileon. El estudio anatomopatologico
describe lesion mesentérica poliquistica. Se realiza exéresis y la evolucion postoperatoria es
satisfactoria

Conclusiones: La Linfangiomatosis poliquistica mesénterica, es un tumor poco comin que afecta
principalmente al mesenterio del intestino delgado y/o del colon. En la edad pediatrica esta afeccion
debe considerarse como diagnostico diferencial del abdomen agudo. La cirugia convencional o
laparoscépica, es la piedra angular del tratamiento.

Palabras clave: Linfangiomas poliquisticos mesentéricos, tumor quistico abdominal, mesenterio.

INTRODUCCION

Los linfangiomas constituyen una malformacion congénita de caracter benigno, son un grupo
heterogéneo de malformaciones vasculares de los vasos linfaticos que se encuentran dilatados, con una
incidencia de 6 % dentro del resto de los tumores benignos. Los Linfangiomas poliquisticos mesentéricos
son tumores quisticos raros, con un 5% de incidencia en comparacion con su incidencia en cuello y axilas
(95%), vistos con mayor frecuencia en pacientes pediatricos, poco frecuente en pacientes mayores de 20
anos de edad.(1,2) A pesar de tener un caracter benigno y una baja incidencia, estas lesiones son en
ocasiones catalogadas como desconocidas, pero su real importancia radica en la probabilidad de provocar
complicaciones abdominales tales como sangrado, cuadros oclusivos, dolor abdominal recurrente y
perforaciones intestinales.(3) Es una enfermedad de la infancia, que raramente se presenta en mayores
de 20 afos de edad.

Se presenta el caso de un paciente de 3 anos de edad con linfangiomatosis poliquistica mesentérica,
discutiéndose inicialmente como un cuadro de apendicitis aguda; los hallazgos morfoldgicos, de imagen
y la laparotomia exploratoria evidencian una tumoracion poliquistica, los resultados histopatologicos son
compatibles con linfangiomatosis poliquistica mesentérica. Se realiza exéresis y la evolucion
postoperatoria es satisfactoria.

CASO CLINICO
Paciente de sexo masculino de 3 anos de edad, residente de la ciudad de El Alto-La Paz, Bolivia, es traido
por su familia a urgencias con un cuadro clinico de un dia de evolucion con empeoramiento en las Ultimas
horas, con presencia de dolor abdominal de moderada intensidad, difuso de tipo intermitente, alzas
térmicas no cuantificadas y vomitos de contenido gastrico en frecuencia de tres, es valorado por
departamento de cirugia y se decide su ingreso con sospecha diagnostica de abdomen agudo quirurgico.
Al examen fisico de ingreso dentro de los hallazgos positivos, presencia de distension abdominal,
ruidos intestinales hipoactivos, presencia de dolor a la palpacion en region de mesogastrio. Los estudios
de laboratio, dan como resultado leucocitosis con desviacion a la izquierda, Proteina C Reactiva (PCR)
reactivo de 38.4 mg/dl, ecografia de abdominal reporta lesion quistica multilobulada en region umbilical
que sugiere la presencia de quiste de mesenterio, se solicita tomografia abdomino-pélvico con contraste,
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en la que se observa formacion lobulada quistica multitabicada de aproximadamente 50 x 35 x 55 mm,
de volumen aproximado de 50 cc, (Figura 1) por lo que se decide su ingreso a quiréfano.

Figura 1. Imagen tomografica contrastada de abdomen, donde se evidencia formacion lobulada
quistica multitabicada.

Se realiza laparotomia exploratoria, en la intervencion quirdrgica se evidencia tumoracion poliquistica
a nivel del mesenterio de ileon, (Figura 2A -2B) la misma que se comunica con la luz intestinal, cubierto
con omento mayor, localizado a 50 cm de valvula ileocecal, se realiza reseccion de la lesion poliquistica
e intestino adyacente y anastomosis termino-terminal en 2 planos.

Figura 2. A: Imagen intraoperatoria en la que | B. Pieza quirdrgica donde se visualiza
se observa el linfapgigma mesentérico | multiples lesiones quisticas mesentéricas.
poliquistico junto con la porcion de intestino
delgado adyacente.

El estudio anatomopatologico describe lesion mesentérica poliquistica de 9.0 x 6.0 x 4.0 cm con placas
de fibrina, corte histoldgico muestra pared intestinal que a nivel de mesenterio multiples espacios
vasculares de tamanos variables revestidos por endotelio de tipo linfatico, estroma con foliculos
linfoides reactivos y linfangiectasias en pared intestinal, hallazgos histolégicos compatibles con
linfangiomatosis poliquistica mesentérica perforada fibrinosa. La evolucion postoperatoria de nuestro
paciente fue satisfactoria, siendo dado de alta sin complicaciones.
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DISCUSION

Los linfagiomas representan a un grupo heterogéneo de malformaciones vasculares congénitas
benignas del sistema linfatico. Es una enfermedad que se presenta cominmente en la edad pediatrica,
generalmente presente en niflos menores de 2 afos, con una incidencia de 1:250000 casos; las
localizaciones mas frecuentes son cuello y axilas (95%), los linfangiomas intraabdominales representan
menos del 5%, siendo las localizaciones mas frecuentes mesenterio, mesocolon y retroperitoneo.(4) Los
linfangiomas intraabdominales afectan principalmente al mesenterio del intestino delgado, siendo la
ubicacién ileal la mas frecuente.

Los tipos histologicos de linfangiomas se dividen en patrones quisticos, capilares y cavernomatosos.
Las manifestaciones clinicas de las linfangiomatosis abdominal son diversas, presentandose de una
manera incidental en algunos casos o por el contrario presentandose como un cuadro abdominal agudo.
Pueden ser clasificados en cuatro tipos: (4)

a) Tipo 1: Linfangiomatosis mesentérica quistica pediculado
) Tipo 2: Linfangiomatosis mesentérica quistica sésil
) Tipo 3: Linfangiomatosis mesentérica quistica con extension retroperitoneal
) Tipo 4: Linfangiomatosis mesentérica quistica multicéntrica

o N T

El cuadro clinico es muy variable, sin embargo, dependiendo del sitio de afeccion, se pueden presentar
diferentes signos y sintomas; entre los cuales se incluye: dolor abdominal, distension abdominal,
presencia de masas abdominales. En caso de presentarse como un cuadro abdominal quirtrgico este puede
ser secundario a una obstruccion intestinal, volvulos o infarto intestinal.(5)

Debido a la variacion de sintomas, es dificil hacer un diagnostico preoperatorio de linfangiomatosis
mesentérica. No existen signos ni herramientas radioldgicas muy especificas para confirmar un
diagnodstico preoperatorio, aunque la ecografia tiene un papel importante, en cuyo caso la
linfangiomatosis mesentérica aparece como una masa quistica hipoecoica de pared redonda separada por
septos ecogénicos intra o inter quisticos.Las tomografias computarizadas muestran una masa con realce
quistico o multiquistico con una pared delgada, asi como una relacion del quiste con los ejes vasculares
y los organos circundantes. La resonancia magnética nos ofrece mas informacion sobre la ubicacion de la
linfangiomatosis mesentérica que la proporcionada por una tomografia computarizada o una ecografia de
rastreo abdominal.

El diagndstico de linfangioma quistico solo puede confirmarse mediante analisis histologicos y se basa
en criterios bien establecidos. Los diagnosticos diferenciales de linfangioma retroperitoneal quistico
incluyen hematoma retroperitoneal, absceso, quistes de duplicacion, quistes ovaricos, adenoma
pancreatico microquistico, pseudoquistes pancreaticos, neoplasias pancreaticas mucinosas, neoplasias
mucinosas papilares intraductales ramificadas, neoplasias mucinosas papilares intraductales de tipo
ramificado, neoplasias mucinosas papilares intraductales, mesotelioma quistico y mesenquimoma
maligno.

La toma de decisiones debe tener en cuenta la naturaleza benigna del tumor, las posibles
complicaciones, la infrecuente regresion espontanea del quiste y la necesidad de un diagnostico
definitivo.

CONCLUSIONES
La Linfangiomatosis poliquistica mesénterica, es un tumor poco comun que afecta principalmente al
mesenterio del intestino delgado y/o del colon. En la edad pediatrica esta afeccion debe considerarse
como diagnéstico diferencial del abdomen agudo, ya que habitualmente su diagndstico es casual. La
cirugia convencional o laparoscopica, es la piedra angular del tratamiento.
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