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Diagndstico inusual de un tumor
intratoracico, linfangioma
cavernoso. Reporte de un caso

RESUMEN

Antecedentes: el linfangioma tordcico es una enfermedad benigna,
rara, que sélo ocupa 0.7-4.5% de todos los tumores mediastinales. Se
desconoce la etiologia actual. La mayor parte son asintomaticos y su
aparicién es comun en pacientes pediatricos. Se comunica un caso
con el propésito de documentar esta rara afeccion y describir lo que
existe en la bibliograffa.

Caso clinico: paciente femenina de cinco afios de edad, sin
antecedentes de importancia, a quien en la consulta rutinaria se le
encontré un soplo cardiaco. En las radiografias de térax se encontré
un tumor de localizacién aparente intratoracica. La tomografia de
térax confirmé que se trataba de un tumor en el mediastino anterior
de 13 x 11 cm. Los estudios de laboratorio se encontraron dentro de
parametros normales. Se realizé una reseccién quirdrgica completa y
se confirmo el diagnéstico histopatoldgico de linfangioma cavernoso.
La paciente evoluciond satisfactoriamente, hasta el momento de enviar
a publicacién este reporte, sin evidencia de recidiva.

Conclusiones: las caracteristicas del caso expuesto son compatibles con
lo reportado en la bibliografia. El establecimiento del diagnéstico y el
plan quirdrgico fueron exitosos, sin morbilidad agregada.
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Unusual diagnosis of an intrathoracic
tumor, cavernosum lymphangioma.
Case report

ABSTRACT

Background: Thoracic lymphangioma is a rare benign disease
representing only 0.7-4.5% of all mediastinal tumors. Its etiology is
currently unknown. Most are asymptomatic at first, and the condition
is common in the pediatric age. We present a case to document this
rare disease and describe the literature.

Clinical case: We present the case of a 5-year-old female without
clinically significant medical history. The patient attended a routine
physician visit where a heart murmur was discovered. A diagnostic
protocol was initiated, finding a mass on chest x-rays, apparently with
an intrathoracic localization. Chest computed tomography confirms a
tumor of 13 x 11 cm localized in the anterior mediastinum. Laboratory
studies were within normal parameters. Complete surgical resection
was decided upon and histopathological diagnosis of cavernosum
lymphangioma is confirmed. The patient experienced an adequate
evolution without evidence of relapse at this time.
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Conclusion: Characteristics of the case shown are consistent with those
reported in the literature. Diagnostic management as well as the surgical

plan was successful without presenting morbidity so far.

Key words: Thoracic lymphangioma, lymphangioma, mediastinal

tumors.

ANTECEDENTES

El linfangioma tordcico es una enfermedad
benigna, de etiologia desconocida, quiza re-
lacionada con un defecto en la formacién del
sistema linfatico por proliferacién de vasos
linfaticos que infiltran los tejidos adyacentes; la
mayor parte cursan asintomdaticos y en pacientes
pediatricos. Aproximadamente 10% de los lin-
fangiomas estan confinados al mediastino. Desde
el punto de vista histolégico los linfangiomas se
componen de un incremento en el nimero de
vasos linfaticos y endotelio que, a su vez, for-
man quistes llenos de linfa.’? Se reporta un caso
diagnosticado de forma fortuita, su tratamiento y
evolucion, y revision de la bibliograffa.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 5 anos de edad, sin ante-
cedentes de importancia para su padecimiento
actual que inici6é dos meses previos a su ingreso,
con un soplo cardiaco no especificado. Su pedia-
tra solicitd: radiograffas de térax (Figura 1) y un
ecocardiograma. En las primeras se encontré una
imagen compatible con un tumor mediastinal. El
ecocardiograma se reporté con retornos venosos
sistémicos y pulmonares normales, conexién
auriculo ventricular concordante, integridad
anatémica intracardiaca, presion sistélica de
la arteria pulmonar de 25 mmHg, sin defectos
cardiacos congénitos ni dilatacién de cavidades.
La funcién del ventriculo izquierdo estaba con-
servada y el tumor mediastinal anterior abarcaba

desde la pared toracica anterior hasta la regién
parahiliar derecha.

A la exploracién fisica la paciente se encontré con
peso de 18 kg, tallade 1.15 my signos vitales den-
tro de parametros normales. La exploracién general
no mostré irregularidades ni hallazgos fuera de lo
habitual para su edad y sexo. El homograma, la
quimica sanguinea, tiempos de coagulacion y los
marcadores tumorales (alfafetoproteina y fraccién
beta de gonadotropina coriénica humana) se en-
contraron dentro de pardmetros normales, excepto
por leucocitosis de 12,500 ul.

Con base en los reportes previos se solicité una
tomografia computada con contraste intravenoso
(Figura 2) y se encontré un tumor en el mediasti-
no anterior y derecho con densidad heterogénea,
multilobulada, que abarcaba desde la pared
anterior toracica hasta la region parahiliar de-
recha en aproximadamente 45% de la longitud
anteroposterior del térax, rodeando a la arteria
pulmonar, vena innominada y vena cava supe-
rior, con un tamafo aproximado de 13 x 11 cm.

Se decidi6 la reseccién quirdrgica completa por
medio de esternotomia media, con reseccion
del nervio frénico derecho afectado, plicatura
diafragmadtica de la cGpula derecha y colocacién
de una sonda mediastinal. El sangrado fue de
100 cm?, sin complicaciones. La pieza quirdrgica
se envid a patologia con un reporte de tumor
mediastinal mesenquimatoso, compatible con
linfangioma cavernoso.
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Figura 1. Radiografia simple posteroanterior y lateral
izquierda de térax.

Figura 2. Tomografia de térax con contraste intrave-
noso, cortes coronal y sagital.

Posteriormente se realizé control radiografico
postquirdrgico (Figura 3).

DISCUSION

El linfangioma toracico, descrito inicialmente por
Redenbacker en 1828, es una enfermedad benig-

-

Figura 3. Radiografia postoperatoria simple posteroan-
terior y lateral izquierda de térax.

na, rara, que sélo ocupa 0.7-4.5% de todos los
tumores mediastinales. La etiologia se desconoce
pero se cree que quiza esté relacionada con un
defecto en la formacién del sistema linfatico en
el que existe proliferacion de vasos linfaticos que
infiltran los tejidos adyacentes que semejan un
hamartoma de los vasos linfaticos.™°

Al menos 90% de todos los linfangiomas son
asintomaticos en su presentacién y la mayor
parte se localizan en el cuello y la axila (aunque
pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo)
en pacientes menores de 2 anos de edad y con
diagnéstico radiografico fortuito en la edad
adulta.>*” Aproximadamente 10% de todos los
linfangiomas estan confinados al mediastino,
cualquier parte de éste puede afectarse, con
una prevalencia poco mayor en el mediastino
anterior.>*#

Por lo general permanecen asintomaticos duran-
te muchos afos y solo dan sintomas cuando hay
complicaciones por la compresién de estructuras
vitales adyacentes. Los pacientes se quejan,
sobre todo, de tos y disnea, aunque también se
han descrito: dolor toracico, estridor, hemoptisis,
sindrome de Horner, disfagia, sindrome de vena
cava superior, paralisis del nervio frénico, entre
otros.25610

Desde el punto de vista histolégico los linfangio-
mas se componen de incremento en el nimero
de vasos linfaticos y endotelio que, a su vez,
forman quistes llenos de linfa.> Se clasifican
en tres tipos: 1) linfangioma simple o capilar
(pequeiios vasos linfaticos con paredes finas y
canales), 2) linfangioma cavernoso: vasos linfati-
cos dilatados con tejido fibroso y 3) linfangioma
quistico-higroma quistico (grandes espacios
quisticos bien definidos por tejido endotelial y
conectivo).'?>68

De acuerdo con Shaffer y colaboradores® los
tres tipos pueden coexistir en el mismo paciente
y en la misma lesion, y muchos aseguran que
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solo son variaciones categéricas de la misma
enfermedad.®®

Los estudios de imagen que han demostrado
utilidad para determinar la extensién y el nimero
de lesiones son las radiografias simples, el ultra-
sonido, la tomografia computada y la resonancia
magnética.” Los hallazgos por tomografia mas
comunes, descritos por Shaffer y su grupo,® son
un tumor bien definido con quistes en su interior,
margenes bien definidos de tamafo y densidad
heterogénea que varian dependiendo el subtipo
histol6gico.*° Una comparacion entre el ultra-
sonido, la tomografia computada y la resonancia
magnética, concluye que esta Gltima es superior
a los demas estudios debido a la mejor definicion
de la lesién, lo que es de gran importancia para
el cirujano en la evaluacién preoperatoria.”’®

El tratamiento es conservador o quirdrgico, aun-
que en la mayor parte de la bibliografia médica
se recomienda la extirpacion quirdrgica com-
pleta temprana, siempre que sea posible.'?*¢
La quimioterapia sistémica y el interferén alfa se
han indicado a pacientes con lesiones extensas
inoperables, con resultados limitados. La radio-
terapia también ha sido probada con buenos
resultados.? La cirugia puede ser técnicamente
compleja debido a las estructuras que puede
rodear.

CONCLUSION

El linfangioma toracico es un padecimiento
benigno, de etiologia alin desconocida, que
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las mas de las veces aparece en pacientes
pediatricos. Puesto que la presentacion asinto-
matica dificulta el diagndstico se requiere alta
sospecha para éste junto con la confirmacién
histolégica. Los estudios de imagen son funda-
mentales para evaluar al paciente y plantear el
plan terapéutico. En este caso el tratamiento
quirdrgico fue exitoso, sin morbilidad asociada
hasta este momento.
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