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Resumen
Introducción: La linfangiomatosis generalizada es una entidad poco frecuente, que se debe a una 

falla en el desarrollo del sistema linfático, caracterizada por proliferación aberrante de los mismos, en 
tejidos blandos, hueso u órganos parenquimatosos. 

El pobre entendimiento de esta enfermedad nos obliga a reportar los casos para aumentar los re-
portes de la literatura y así posteriormente analizar la experiencia acumulada en relación a diagnósti-
co, tratamiento y pronóstico de la enfermedad. 

Material y Métodos: Se recabaron los datos del expediente clínico y de imagen de cada uno de 
los pacientes con diagnostico histopatológico de linfangiomatosis generalizada, los datos referentes 
a edad, sexo, edad al diagnostico, descripción histopatológica de las biopsias tomadas, evolución clí-
nica, tiempo de seguimiento, tratamiento morbilidad y mortalidad de cada caso fueron registrados. 

Resultados: Cuatro pacientes con rango de edad de  nueve  meses a cinco años, al momento del 
diagnóstico fueron incluidos. De 3 – 5 órganos estuvieron involucrados, en todos los casos, pleura, 
peritoneo. Tres pacientes fallecieron, el que mas sobrevida tuvo fue de 12 años nueve meses y el que 
menos,  dos meses. En todos se dio tratamiento médico y quirúrgico. 
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Conclusiones: El abordaje diagnóstico y de tratamiento de estos pacientes es difícil. 
El tratamiento persiste siendo paliativo, y lo que nos queda es insistir en el estudio de la fisiopato-

logía de la enfermedad para dar alternativas de manejo.
Palabras clave: Linfangiomatosis; Quilotórax; Ascitis quilosa.

Generalized Lymphangiomatosis, 
medical and surgical treatment

Abstract 
Introduction: The generalized lymphangiomatosis is a not very frequent entity that is due to a flaw 

in the development of the lymphatic system, characterized by aberrant proliferation of the same ones, 
in soft tissues, bone or parenchymatous organs. The poor understanding of this illness, must invited 
us to report the cases to increase the literature reports and this way later on to analyze the accumu-
lated experience in relation to diagnosis, treatment and prognosis of the illness. 

Material and Methods: The data of the clinical file of each one of the patients with histology 
diagnoses of generalized lymphangiomatosis, the relating data to age, sex, diagnose age, histology 
description of the biopsies, clinical evolution, follow time, treatment, morbidity, and mortality of 
each case were registered. 

Results: Four patients with age range of 9months to 5 years, at the moment of the diagnosis were 
included. 3 or 5 organs were involved. In all the cases, pleura and peritoneum were involved. Three 
patients died, one of them went to 12 years and 9months and one only 2 months. In all medical and 
surgical treatment was given.

Conclusions: The diagnosis and treatment of these patients is difficult. The treatment persists be-
ing palliative, and what we have left is to insist in the study of the physiopathology of the illness to 
give alternative of treatment.  

Index Words: Lymphangiomatosis; Chylothorax; Chyloperitoneum.

Introducción.
La Linfangiomatosis generalizada es consi-

derada habitualmente como una malformación 
rara del sistema linfático, y de acuerdo a la cla-
sificación de Noonan, este es un subgrupo de 
linfangiectasias que no solo es debido a la dila-
tación de los linfáticos sino también a su pro-
liferación aberrante, consecuencia de linfáticos 
“secuestrados” que fallan en la comunicación 
normal con el sistema linfático, particularmen-
te en pulmones, corazón, huesos y bazo, cau-
sando obstrucción del sistema.1-4 

Groves y Effler fueron los primeros en repor-
tar la asociación de linfangiomatosis esquelética 
y quilo pericardio.5 

La afección esquelética es rara y puede ser 
deformante y fatal. 

La velocidad de progresión de la enfermedad  
es impredecible y el desarrollo de quilotórax es 

por lo general un signo de mal pronóstico,6 así 
como  cuando hay un involucro multiviceral.7-8 

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con tuberculosis, tumores torácicos, trombosis 
de la vena subclavia izquierda y con la linfan-
giectasia pulmonar congénita.9-10 

Justificación: La Linfangiomatosis generali-
zada esta poco reportada en la literatura mun-
dial, debido a su rareza, los criterios de clasifica-
ción histomorfológica, y la falta de criterios de 
aplicación de los diversos tratamientos descritos. 

El reportar la experiencia en estos casos 
poco comunes contribuyen a aumentar los 
existentes en la literatura, contribuyendo al 
conocimiento de esta enfermedad en su forma 
de presentación, respuesta al tratamiento y el 
pronóstico de la misma. 

Linfangiomatosis Generalizada. Tratamiento Médico – Quirúrgico
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Material y métodos
Se recabaron los datos del expediente clínico 

y de imagen de cada uno de los pacientes con 
diagnostico histopatológico de linfangioma-
tosis generalizada, los datos referentes a edad, 
sexo, edad al diagnostico, descripción histo-
patológica de las biopsias tomadas, evolución 
clínica, tiempo de seguimiento, tratamiento 
morbilidad y mortalidad de cada caso fueron 
registrados. 

Resultados  
En nuestra institución nosotros hemos diag-

nosticado y tratado cuatro casos de linfangio-
matosis generalizada, los hallazgos en relación a 
edad, sexo y estructuras anatómicas involucra-
das se muestran en la (Tabla 1).

Caso 1. Tuvo una sobrevida de 12 años tres 
meses, se realizo linfogamagrama  que mostró 
salida del radiótrazador en el hemitórax izquier-
do y cavidad abdominal, se tomaron biopsias 
de pulmón, piel y apéndice cecal en todas ellas 

respiratoria secundaria a derrame pleural bila-
teral, ascitis y sepsis. Falleciendo el paciente.

Caso 4. Este paciente tuvo una sobrevida de 
1 año inicialmente presento derrame pericár-

se reporto linfangiomatosis, se trato con  dieta 
con triglicéridos de cadena media, aceite, MCT 
y Espironolactona.

Se realizo pleurodesis química y quirúrgica. 
Durante 11 años se mantuvo asintomática, 

presento quilotórax bilateral y ascitis por lo que 
se trato con radioterapia torácica y abdominal, 
a la edad de 13 años presenta  disfunción mul-
tiorgánica y fallece

Caso 2.  Actualmente tiene ocho años de 
edad a sido tratado con dieta con triglicéridos 
de cadena media, aceite MCT y Espironolacto-
na así como radioterapia, no presenta sintoma-
tología y su desarrollo es normal. 

La sobrevida de este paciente a la fecha es de 
cuatro años.

Caso 3. Se diagnostico a los cuatro años seis 
meses, se trato con interferón alfa, dieta con 
triglicéridos de cadena media, aceite MCT, 
pleurodesis quirúrgica y química, presentado 
después de dos meses de tratamiento dificultad 

dico por lo cual se realizo ven-
tana. Como se puede apreciar 
en la Tabla 1 este paciente fue 
el que tuvo mayor número de 
tejidos involucrados.
Discusión:

Figura 1. Radiografía de tórax que muestra car-
diomegalia con derrame pleural y pericárdico.

Figura 2. Tomografía abdominal que muestra líquido 
libre en cavidad (punta de flecha), de características 

quilosas.

Todos nuestros casos tuvieron dificultad 
respiratoria, ascitis y  quilotórax al inicio de su 
enfermedad. 

Tabla 1
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En la actualidad el tratamiento de la linfan-
giomatosis generalizada es paliativo. 

Cuando se presenta derrame pleural y este 
condiciona dificultad respiratoria el tratamiento 
inicial debe ser drenaje pleural, si este persiste 
la pleurodesis química y/o quirúrgica se debe 
realizar.11

La importancia de evitar la perdida transpleural 
de quilo radica en que secundaria a esta, el pacien-
te puede desarrollar hipoproteinemia (desnutri-
ción), hipogamaglobulinemia y linfopenia.

Estas dos últimas comprometen el estado 
inmunológico de los pacientes haciéndolos sus-
ceptibles a la infección y sepsis. 

Una dieta baja en triglicéridos de cadena me-
dia desde el punto de vista teórico puede mejo-
rar estos pacientes ya que dicha dieta reduce la 
formación de quilo.12

Otro tratamiento quirúrgico intentado en 
estos pacientes sin éxito es la ligadura del con-
ducto toráxico.6  

Cuando el paciente presenta lesión del saco 
pericardio la realización de una ventana en el 
mismo mejora la sintomatologia.13

Actualmente se ha propuesto el uso de inter-
ferón alfa para el tratamiento de esta enferme-
dad así como la radioterapia. 

Los tratamientos no quirúrgicos y quirúrgi-
cos de la linfangiomatosis generalizada  han de-
mostrado una pobre eficacia, siendo prioritario 
el entender la fisiopatología de la enfermedad 
en relación a la presencia de factores de creci-
miento de células endoteliales.

Este conocimiento nos pudieran llevar a rea-
lizar un tratamiento con base en la inhibición 
de dichos factores.14
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Figura 3. Ascitis quilosa

Figura. 4. Radiografía de húmero que muestra la 
imagen en saca-bocado (flechas) de afección ósea.

Conclusiones
 A pesar del tratamiento multimo-

dal dado a nuestros pacientes, tres han 
fallecido. 

Asch7 en la revisión que hizo de la 
literatura encontró que el fallecimien-
to ocurría en la mayoría de los casos 
12 años después del diagnóstico, pero 
cuando los pacientes tenían involucra-
do el esqueleto, hígado o bazo el falle-
cimiento era temprano, como ha sido 
en nuestros pacientes
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