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Linfangioma quistico gigante de mama.
Reporte de un caso con seguimiento de
20 afos y revision de la bibliografia

RESUMEN

Antecedentes: |os linfangiomas son malformaciones congénitas o ad-
quiridas (secundarias a traumatismos, infecciones o neoplasias) de la
glandula mamaria sumamente raras. Estas lesiones tienden a infiltrar
los tejidos circundantes y la degeneracién maligna es excepcional. Su
manifestacion clinica es en tumores benignos y de crecimiento lento. Se
diagnostica clinicamente y por estudios de imagen. El tumor se extirpa
por razones estéticas y para establecer el diagnéstico diferencial con
otras lesiones mas comunes.

Caso clinico: paciente femenina de 45 afos de edad, con incremento
progresivo del tamafo de la mama izquierda, quiza originado por un
traumatismo y no tiene otros sintomas. El diagnéstico histolégico defini-
tivo fue: linfangioma quistico gigante de la glandula mamaria izquierda.

Discusion: los linfangiomas son lesiones extremadamente raras en
la glandula mamaria, de comportamiento agresivo local y benignas.
El tejido linfatico anormal posee cierta capacidad de proliferar y de
acumular grandes cantidades de liquido, lo que representa su aparien-
cia quistica, como sucedi6 en el caso aqui reportado. La extirpacion
quirdrgica local es el tratamiento indicado.

Conclusion: este primer caso de linfangioma quistico gigante de mama
reportado en México permite corroborar la benignidad de la lesién.

Palabras clave: glandula mamaria, tumores benignos de mama, lin-
fangioma.

Giant cystic lymphangioma breast.
Report of a case with 20-year follow-up
and review of the literature

ABSTRACT

Background: Lymphangiomas are congenital malformations or acquired
(secondary to trauma, infection or neoplasia) in the mammary gland,
are extremely rare. These lesions tend to infiltrate surrounding tissues
and malignant degeneration is extremely rare. Clinically manifests as
benign masses, slow growing; diagnosed clinically and by imaging
studies. Suegery with removal of the mass is performed for aesthetic
reasons and to make differential diagnosis with other common injuries.

Clinical case: Women 45 years of age with progressive increase in size
of the left breast, breast trauma concerns and has no other symptoms.
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The histologic diagnosis was cystic lymphangioma giant left mammary

gland.

Discussion: Lymphangiomas are uncommon lesions and extremely
rare in the mammary gland, locally aggresive behavior and are benign,
where abnormal lymphatic tissue has some ability to proliferate and
accumulate large amounts of liquid, representing cystic appearance, as
presented in our case. Local surgical excision is the treatment.

Conclusion: In this first case of giant breast cystic lymphangioma
reported in Mexico, which corroborates the benignity of the lesion.

Key words: Mammary gland, benign breast tumors, lymphangioma.

ANTECEDENTES

Los linfangiomas son malformaciones congénitas
o adquiridas (secundarias a traumatismos, infec-
ciones o neoplasias) que se manifiestan como
un tumor de aspecto muy variado que se forma
a partir de células embrionarias de los conductos
del sistema linfatico. De 20 a 40% de los casos
se asocian con anormalidades cromosémicas,
diversas aneuploidias o malformaciones.' Los
linfangiomas de la glandula mamaria son muy
raros y sélo se han reportado algunos casos*'°
en los que el tamano de las lesiones varia de 3 a
25 cm de didmetro. Se localizan principalmente
en el cuadrante superior externo de la glandula
mamaria; este patron de distribucion se relaciona
con el drenaje linfatico de la mama, que es prin-
cipalmente hacia la cola de Spencery axila.' Los
linfangiomas estan compuestos de vasos linfticos
dilatados revestidos por endotelio y mas de 50%
de esas lesiones existen desde el nacimiento; 90%
aparecen en el segundo afio de vida.""'? Estas
lesiones no se expanden muy rapidamente pero
tienden a infiltrarse en los tejidos circundantes y la
degeneracién maligna es muy rara.'"'* Su tamafio
se incrementa después del nacimiento e invaden
estructuras adyacentes, generalmente con espa-
cios cavernosos tapizados de células endoteliales

y linfoides. Desde el punto de vista patoldgico son
cavidades llenas de liquido linfatico de tres tipos:
capilar, cavernoso y quistico (macroquistico con
quistes mayores de 2 cm y microquistico en caso
contrario). Existen formas mixtas y asociadas con
lesiones vasculares de flujo alto; se dividen en tres
subtipos histopatoldgicos: capilar (compuestos de
finas paredes capilares), cavernoso (compuesto de
espacios linfaticos dilatados) y quistico (quistes
dilatados por una capa de endotelio de tamafio
variable).!

Clinicamente se manifiesta como: un tumor
benigno, blando, de crecimiento lento, con alte-
raciones estéticas o funcionales. Su volumen se
incrementa por infeccién o hemorragia cuando
coexisten lesiones vasculares. Se diagnostican
clinicamente y por estudios de imagen con ul-
trasonido, tomografia computada y resonancia
magnética. Para definir la lesién, su extension y
aspiracion con aguja fina deben diferenciarse de
cualquier quiste, lipoma y otras malformaciones
vasculares.*?

El tratamiento no estd del todo estandarizado,
depende de su tamano y localizacién; las lesio-
nes pequenas, sin crecimiento y que no afectan
la funcion de 6rganos se mantienen en obser-
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vacion. En las lesiones mayores estd indicada
la extirpacion quirdrgica.! Se reportd un caso
de recurrencia durante el embarazo y la lactan-
cia.” La cirugia se realiza por razones estéticas
y para establecer el diagnéstico diferencial con
otras lesiones mas comunes. El procedimiento
quirdrgico consiste en la extirpacién del tumor
y otras opciones terapéuticas son: la radioterapia
y escleroterapia, pero son ineficaces."?

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 45 afios de edad, que ini-
ci6 su padecimiento en enero de 1992, tres afios
antes de la consulta médica; con incremento
de tamano de la mama izquierda de forma pro-
gresiva y mds acentuado seis meses antes de su
ingreso; solo refiere que sufri6 un traumatismo en
la mama sin especificar la fecha y no tiene otros
sintomas. Los antecedentes familiares carecen de
importancia. Antecedentes patoldgicos: padecid
hepatitis viral sin complicaciones y fue tratada
de tuberculosis renal, permanece en control
antihipertensivo; se le realizo histerectomia
abdominal por leiomiomas a los 43 afos. El exa-
men fisico revel6: asimetria mamaria importante
con aumento a la tension de la mama izquierda
tres veces mayor que la mama contralateral (Figu-
ra 1). No se palpa algtin tumor, sélo la red venosa
visible en la piel mamaria. Los ganglios axilares
locorregionales no son palpables. El resto de la
exploracion resulté sin hallazgos importantes.
El diagndstico clinico fue de quiste mamario
gigante y el ultrasonido reporté una lesion multi-
lobulada, la mastografia sélo reporté incremento
mamario, mamas sumamente densas. Con base
en esos hallazgos se efectud la aspiracién con
aguja fina de la mama afectada e inicialmente
se extrajeron 1,200 cc de material serohematico
(Figura 2). El estudio citol6gico y BAAR se repor-
taron negativos e inflamatorio y BAAR negativos.
En otra oportunidad se aspiraron 500 cc del
mismo liquido, y se palpé un nédulo quistico
no adherido a planos profundos de 20 x 20 cm.

Figura 1. Situacion de la paciente al ingreso: asimetria
mamaria tres veces mayor en la mama izquierda que en
la derecha, se observa la red venosa, no se palpan ni el
tumor ni los ganglios locorregionales.

Con base en lo anterior se le realizé una biopsia
excisional quirdrgica, con la que se establecio
el diagndstico de cancer de mama en etapa cli-
nica T2, NOMO; se extrajo una pieza quirdrgica
multilobulada septada que se envié a patologia.

El reporte macroscépico de la lesion tumoral
fue de: 18 x 10 cm de diametro con peso de
600 gramos, nodular, de consistencia blanda,
con multiples quistes septados. Las secciones
seriadas del tumor revelaron superficies grisaceas
blancas, con zonas multifocales oscuras de color
marrén (Figura 3).

El aspecto microscopico del tumor estaba
constituido por numerosos quistes cavernosos,
dilatados revestidos por células endoteliales
aplanadas, con liquido linfatico brillante eosi-
nofilico. Los canales linfaticos estaban dilatados
en el estroma fibroso prominente. No hubo in-
filtracion del estroma por linfocitos. Alrededor
de los canales linfaticos dilatados se observaron
islas del tejido adiposo y lobulillos normales de
la glandula mamaria; los margenes quirdrgicos
estaban libres de tumor.
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Figura 2. Contenido de la lesién puncionada; se
extrajeron aproximadamente 1,200 mL de material
serohematico, result6 negativo a BAAR.

El diagnéstico histoldgico definitivo fue de linfan-
gioma quistico gigante de la glandula mamaria
izquierda (Figura 4). En la actualidad, la pacien-
te permanece en control clinico desde hace
20 afos; a su condicién de salud se agregaron
cancer de ovario y lipoma de hombro derecho,
tratados; permanece viva sin recurrencias ni
actividad tumoral (Figura 5).

DISCUSION

Los linfangiomas son lesiones extremadamente
raras en la glandula mamaria, de comporta-
miento agresivo local, pero benignas.'? Algunos
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Figura 3. Pieza quirdrgica de 18 x 10 cm de diame-
tro con peso de 600 g, de consistencia blanda con
mdltiples quistes.

Figura 4. Vista frontal del aspecto de la glandula ma-
maria a los tres meses de la cirugfa.

autores consideran que los linfangiomas son
malformaciones hamartomatosas que se deri-
van de la incapacidad del sistema linfatico para
comunicarse con el sistema venoso. Otro punto
de vista es que los linfangiomas representan el
tejido linfatico secuestrado que no puede comu-
nicarse normalmente con el sistema linfatico.
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Figura 5. Vista frontal del aspecto de las gldndulas
mamarias a 20 afios de seguimiento.

De acuerdo con estas dos dltimas hipotesis, el
tejido linfatico anormal posee cierta capacidad
de proliferar y de acumular grandes cantidades
de liquido, lo que representa su apariencia quis-
tica,' como sucedi6 en nuestro caso.

Los linfangiomas se clasifican en tres tipos:
capilar, cavernoso y quistico; sin embargo, la
distincion entre linfangioma cavernoso y quisti-
co es arbitraria, ambas pueden desarrollarse en
la misma lesién, indicando que el linfangioma
quistico no es mas que un linfangioma cavernoso
de larga duracion en que los espacios caverno-
sos son de gran tamano,”” como el caso que
presentamos.

La mayor parte de los linfangiomas se localiza
en el cuadrante superior externo de la mama que
se relaciona con las vias de drenaje del sistema
linfatico mamario. Se describen como lesiones
bien delimitadas y suaves, como se observé en
nuestra paciente.>”'? Los estudios de imagen
con ultrasonido, mamografia y resonancia
magnética apoyan el diagnéstico clinico y su
seguimiento,>*®'% pero el diagnéstico definitivo
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se basa en los hallazgos clinicos, imagenoldgicos
e histopatologicos.?*710

Histol6gicamente se identifican numerosos es-
pacios reducidos que contienen liquido amorfo
eosindfilo y algunos linfocitos y estan rodeados
por una monocapa de células endoteliales dis-
minuidas.”'? Algunos canales linfaticos pueden
contener sangre por hemorragia secundaria, como
sucedio en el caso aqui comunicado, y pueden
ser un mal diagnéstico, como un hemangioma
cavernoso. Sin embargo, las grandes colecciones
de células linfoides en el estroma, a veces con
formacién de foliculos linfoides y la irregularidad
relativamente mayor de los espacios cavernosos,
confirman el diagnéstico de linfangioma."

Algunos marcadores vasculares endoteliales,
como el factor VIl y el antigeno asociado con
CD31 pueden ser positivos en el endotelio linfa-
tico, pero no distinguen un hemangioma de un
linfangioma.”'? La laminina puede expresarse en
la [dmina basal de los vasos linfaticos,” ' pero lo
hace mejor en los vasos sanguineos y hace una
clara distincién entre las dos estructuras.

El diagnostico diferencial es con linfangio-
miomatosis, que sélo aparece en mujeres y se
localiza en los vasos linfaticos del mediastino,
retroperitoneo y parénquima pulmonar; se
caracteriza por proliferacién de musculo liso
diferente a la de los vasos linfaticos afectados y
las células musculares lisas expresan marcadores
melanociticos.'*"

Otro diagndstico diferencial es con linfangiec-
tasia, que aparece en pacientes posoperados o
con radioterapia para cancer, en personas con
obesidad mérbida secundaria al peso de los
grandes pliegues de grasa que causan obstruc-
cién linfatica.” La extirpacion quirdrgica local
es el tratamiento indicado, similar al de otras
partes del cuerpo, como lo informado en los
casos reportados y el nuestro.
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CONCLUSION

Se reporta el primer caso documentado en Mé-
xico de linfangioma quistico gigante de mama
en una paciente de 45 afnos de edad, con el ma-
yor seguimiento y evolucion del padecimiento
reportado en la bibliografia, que corrobora la
benignidad de la lesion.
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