Caso Clinico

Linfangioma Quistico Mediastinal
Reporte de un Caso

Joel H. Jiménez-y Felipe

Cirujano Pediatra, Servicio de Cirugfa Pedidtrica
Hospital Infantil del Estado de Sonora
Reforma No. 355 Nte., Col. Ley57

Hermosillo, Sonora, México

Solicitud de Sobretiros: Dr. Joel H. Jiménez y Felipe,
Reforma No. 355 Nte., Col. Ley 57 Hermosillo, Sonora, México.

Resumen

Introduccion: La localizacién del linfangioma quistico en mediastino anterior es muy raro y su
frecuencia, es de 0.7-4.5% de todos los tumores mediastinales. Tuvimos la oportunidad de tratar a un
paciente con esta patologia, que fue el principal motivo para su presentacién.

Caso Clinico: Nifa de cinco anos con antecedentes sin importancia, es producto de la 92. G, sin
problemas prenatales, ni perinatales. Se refieren procesos infecciosos repetitivos de vias aéreas supe-
riores. Su ingreso fue por presentar dolor tordcico agudo en regidn precordial de un dia de evolucién
acompafada de fiebre no cuantificada. El examen fisico dirigido a térax revelé: en el lado izquierdo
hipoventilacién y submatidez. Los exdmenes de laboratorio mostraron infeccién aguda y en los estu-
dios de imagen se observé una alteracién en mediastino anterior. Por medio de una esternotomia me-
dia se resecé una tumoracién mediastinal y su estudio patolégico fue la de un Linfangioma Quistico.
La evolucién postoperatoria fue satisfactoria.

Discusion: Se analizan algunos datos embriolégicos del sistema linfitico y también la localizacién
de los quistes y su frecuencia. Se revisan los estudios de imagen que contribuyen al diagnéstico del LQ
mediastinal, as{ como su tratamiento quirtrgico y con la aplicacién de OK-432.
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OK-432.
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Cystic Lymphangioma Mediastinal.
Case Report

Abstract

Introduction: Lymphangioma cyst is very rare when localized in the anterior mediastinum, its
frequency is of the order of 0.7-4.5% of all mediastinum tumors. We treated a patient with this pa-
thology.

Clinical Case: A five-year old girl without important predate. She had born from a 9th normal
pregnancy and delivery. Her vaccination status is complete. It was known that a younger ages expe-
rienced repetitive infections of the upper respiratory tract. Before hospitalization, she experienced
acute thoracic pain in the precordium and fever during 24 hours. A physical exam revealed hyperven-
tilation and diminished breath sounds in the left hemithorax. Laboratory exams showed signs of in-
fection. Imaging studies ratified a tumor in the anterior mediastinum. A thoracotomy was employed
to resect the tumor and a pathological study revealed a Lymphangioma cyst.

Discussion: We studied some embryological aspects of the lymphatic system, the cyst localization
and its frequency. We analyzed imaging exams that confirm a lymphangioma cyst. We discussed the
surgical procedure and the application of OK-432.

Index word: Lhymphangioma Cyst; Computer tomographyc; Magnetic Resonance; OK-432.

Introducciéon

El desarrollo anormal del sistema linfético se
caracteriza por la obstruccién de algunos cana-
les del drenaje que impide la libre circulacién
de la linfa, credndose lo que se denomina Lin-
fangioma o Higroma quistico.

Su localizacién en orden de frecuencia es en
las regiones: cervical, axilar, intraperitoneal e
inguinal y muy raro como alteracién tnica en
el mediastino anterior."*!°

Tuvimos la oportunidad de tratar a una nina
preescolar con esta malformacién que fue el
motivo principal para su presentacién.

Resumen del Caso Clinico

Nina de cinco afos de edad, nace y reside
en la Ciudad de Hermosillo, Sonora, con an-
tecedentes familiares de: Madre de 39 anos de
edad sana; padre 49 anos con tabaquismo y al-
coholismo +++, ocho hermanos en buen estado
de salud. Sus condiciones socioeconémicas son
bajas.

Es producto de la 92. G sin problemas prena-
tales, ni perinatales; el parto fue eutdcico aten-
dido en un hospital; su alimentacién es regular
en cantidad y calidad.

Tiene esquema de vacunacién completo; no
se reportan alergias ni procedimientos quirdrgi-
cos previos; se refieren procesos infecciosos de
vias aéreas repetitivos.
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Su ingreso fue por presentar dolor tordcico
subito en regién precordial continuo y queji-
do respiratorio de un dia de evolucién, acom-
panado de fiebre no cuantificada. Signos vita-

les Temperatura 36.5 °C, FC 100, TA 110/70,
Peso 18 Kg., Talla 1.20 m.

El examen dirigido a térax reveld en el lado
izquierdo: hipoventilacién en parte superior y
anterior, transmisién de la voz disminuida, sub-
matidéz y soplo anférico. El resto de la revisién
por sistemas no se encontraron alteraciones.

Los resultados de exdmenes de laboratorio
fueron: Leucocitésis 32,000 con 90% segmen-
tados; plaquetas 550,000; TP 13.4; TGO 12 U/
ml; TGP 5 U/ml; F alcalina 110 U/ml; Ca 7.5
mg/dl; BAAR en orina negativo.

Los resultados de imagen: tele de térax mues-
tra opacidad homogénea en el 16bulo superior
izquierdo bien delimitada con ensanchamiento
del mediastino anterior, (Figura No. 1y 2) en la
TAC no se pudo ver la imagen del bronquio del
lébulo superior izquierdo, con probable obs-
truccién a ese nivel.

Administrando material hidrosoluble por
medio de un catéter central se toman placas ra-
diogréficas de térax donde se observa alteracién
en la rama arterial pulmonar superior izquierda
y en otra mds tardia no se visualizan las venas

pulmonares, (Figura No. 3 y 4)
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En la broncoscopia se encontraron signos de
infeccidon en traquea y bronquios principales y
del lado izquierdo, ademds hay una leve rectifi-
cacién del trayecto del bronquio principal.

Después de su tratamiento con antibiéticos
e inhaloterapia la paciente mejord y se somete
a exploracién quirtrgica tordcica mediante una
esternotomia media y los hallazgos fueron: una
alteracién linfética constituida por varios quistes,
siendo el mayor de 2.5 cm y los mas pequenos de
1 6 2 cm, el contenido de estos era claro, seroso
y en otros un poco hemorrdgico.

Se logré resecar toda la lesién quitando un
fragmento de pleura mediastinal izquierda. (Fi-

gura No. 5y 0)

El diagnéstico fue el de un Linfangioma
Quistico que se ratificé por medio del estudio
histopatoldgico.

Su evolucién fue satisfactoria, ddndose de
alta en buenas condiciones.

La dltima consulta fue 30 meses después de
la operacién sin ningtn problema clinico.

] e )

Discusion
El desarrollo del sistema linfético se inicia

en la 62. SG y lo constituye: un par de sacos
endoteliales que se localizan en las venas yugu-
lares y subclavias, con extensién a los miembros
superiores.

El saco retroperitoneal lo forma un plexo de

capilares cerca de la raiz del mesenterio y al mis-
mo tiempo aparecen unas pequefas cisternas,

Figura No. 1

las cuales al ir creciendo se unen y forman el
conducto toricico derecho e izquierdo.

También existen otros sacos cercanos a las
venas cidticas y todas se unen para crear las vias
linfaticas hacia la 302. SG.

Todo esto es apoyado por los estudios de Saver
en 1896 quién descubre los sacos linfiticos que
se forman de una invasién ordenada de los va-
sos en crecimiento y que provienen del saco de
Yolk, de ahi la idea que los vasos linfdticos se
forman por proliferacién del sistema venoso.

Posteriormente Sabin en 1902 y Lewis en
1905 proponen la teoria centrifuga en la forma-
cién del sistema linftico y Huntington y Mc-
Clure en 1910 proponen la teoria centripeta.'

Si nos preguntamos ;porque se forman los
linfangiomas y otras alteraciones del sistema
linfético?.. se dice que son por arrestos em-
brionarios que no se conectan hacia las vias lin-
faticas o que los canales se obstruyen alterando
la circulacién linfética, esto es una forma simple
de pensar que de esta manera se forman los Hi-
gromas Quisticos. Todavia no esta comprobado
que asi sea y faltan investigaciones al respecto
para conocer bien su patogénia.

La localizacién mas frecuente de Linfangio-
ma Quistico es en el sitio cervical en el 80% y
con una extensién mediastinal del 2-3%?*.

En la serie reportada por Gross' en el afo de
1953 fue de 112 casos y el 2.6% correspondieron
al mediastino anterior.

Otros autores encontraron que los tumores
de origen linfdtico es del 0.7-4.5%, pero como

Unica localizacién en mediastino ante-
rior es del 19%.1°

Las manifestaciones clinicas de los
pacientes generalmente tienen diver-
sos grados de dificultad o insuficiencia
respiratoria, en otros como infecciones
respiratorias repetitivas, dolor precor-
dial, alteraciones digestivas y ocasio-
nalmente provocan un sindrome de
vena cava superior.'”?

En la exploracién fisica cuidadosa
del térax podemos encontrar diversos
grados de alteraciones en los ruidos
respiratorios, asi como en la relacién
del tiempo inspiracién-expiracién, que
son la piedra angular para solicitar los
estudios de imagen y hacer una buena
correlacién y de esta manera facilitar el
diagnéstico definitivo."!

Vol. 15, No. 2, Abril-Junio 2008

89



Linfangioma Quistico. Reporte de un caso

igura INO.

Las radiografias simples de térax se puede ob-
servar tumoraciones que generalmente no com-
primen ni desplazan estructuras mediastinales,*
pero en el caso que se presenta se observa un
ensanchamiento mediastinal sin calcificaciones
y que comprime el 16bulo superior izquierdo.

Los estudios de imagen que ratifican la pre-
sencia del LQ mediastinal son:

El ultrasonido Doppler demuestra una masa
heterogénea con buena transmisién sonora a
través de los canales linfdticos anormales de los
quistes y ademds, la lesién puede envolver las
estructuras mediastinales causindoles compre-
sién; con la administracién de material de con-
traste endovenoso no hay un realce tipico. Una
cantidad de proteina en el liquido o sangre en
los quistes, afectard la composicién de la im4-
gen.”’

La TAC puede ayudar con el diagnéstico
diferencial con Quistes Pulmonares, Teratoma
quistico o sélido, Timoma, Linfomas, Bocio
intratordcico y la Enfermedad Adenomatoidea
Quistica Congénita, pero en nuestro paciente
no se detectaron alteraciones importantes.

En la Resonancia Magnética las lesiones pue-
den ser vistas como una masa heterogénea con
intensidad baja similar a la que se ve en el mus-
culo en las imdgenes en T1-w y también mues-
tra sefiales mds altas en T2-w con secuencias de
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ecos que sugieren espacios quisticos llenos de
liquido.>*2

Es importante sefialar que gracias al desa-
rrollo tecnoldgico en la imagen, actualmente se
pueden detectar Linfangiomas en el “Paciente
prenatal”.

Se menciona que cuando se observa en el pri-
mer trimestre el diagnédstico es malo, en cambio
si se ve en el segundo trimestre el prondstico
mejora notablemente y durante el tercer trimes-
tre se puede acompanar de una investigacién de
liquido amniético y descartar genopatias graves.

Se han descrito Linfangiomas en Trisomia
18, 20, 21 y en el Sindrome de Turner."

El tratamiento quirdrgico de los Linfangio-
ma Quistico Mediastinal (LQM) solamente se
hace en casos seleccionados como ha sido re-
ferido en la literatura'®”'?°y depende de la
localizacién, la extensién y las caracteristicas
morfoldgicas de la lesidn.

En la nina operada con lesién tnica en me-
diastino anterior, decidimos practicar una ester-
notomia media y resecar la malformacién con
buenos resultados y con un control postopera-
torio de 30 meses sin recidiva clinica.

Figura No.3
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Figura No. 4

En 1977 Yura y cols. usaron la Bleomicina
para tratar los linfangiomas con regulares resul-
tados, esta disminuia el tamano de los linfan-
giomas, pero el proceso inflamatorio inducia
una esclerosis y una mala cicatrizacién.

Posteriormente se detectaron efectos cola-
terales graves como fibrosis pulmonar por lo
que se descontinué esta forma de tratamiento
desde 1984.%

En la década de los 80-90’s del ’
siglo pasado las investigaciones de
Shuei Ogita y cols. en Kyoto, Japén ’
logran descubrir una terapia no qui-
rargica para el Linfangioma Quisti-
co.

El resultado de sus estudios es el
OK-432, que se obtiene de la liofi-
lizacién del cultivo mixto de la cepa
Su del Streptpcoccus pyogenes del
grupo A de origen humano, de baja
virulencia e incubado con penicilina
G potasica.

La aplicacién intraquistica del me-
dicamento produce una intensa reac-
cién inflamatoria destruyendo el epi-
telio y causa adhesién de las paredes
del quiste e impide la acumulacién de
linfa.

En la literatura ya existen bastan-

tes evidencias de los resultados por la
aplicacion del OK-432 en diferentes

localizaciones de Linfangioma Quistico y tam-
bién por su propiedad de inmuno-estimulante
se investiga en diferentes neoplasias.”®!>"

Las dificultades para aplicar el OK-432 en
Linfangioma Quistico mediastinales seria el no
poder observar directamente la involucién de la
lesién o las posibles complicaciones derivadas
de la intensa reaccién inflamatoria y que po-
drfan perjudicar al paciente.*'*
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