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Linfangioma quistico
abdominal infectado:
una causa poco frecuente
de abdomen agudo

Sr. Editor:

El linfangioma quistico es un tumor benigno de crecimiento
lento. Excepcionalmente puede degenerar a sarcoma de bajo
grado o adenocarcinoma’.

Se presenta el caso de un paciente varon de 3 anos, que acudio
a urgencias por fiebre de 39,5 °C, abdominalgia, diarreas liquidas,
vomitos y malestar general, de 12 h de evolucion.

La exploracion fisica mostro fiebre de 39,2 °C, aceptable estado
general, discreta irritabilidad, normohidratacion y palidez cutanea.
La exploracion de orofaringe, otoscopica y cardiorrespiratoria eran
normales. El abdomen era blando y depresible, no se palpaban ma-
sas ni megalias, el peristaltismo estaba discretamente aumentado,
con ligero dolor difuso a la palpacion y sin signos de irritacion peri-
toneal.
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El caso se orientd como gastroenteritis aguda, y se administraron
antitérmicos. El paciente se mantuvo en observacion con tolerancia
oral. En pocas horas aparecié un empeoramiento de su estado ge-
neral, con intensificacion del dolor en fosa iliaca derecha. Al explo-
rarlo se objetiva defensa abdominal generalizada, disminucion del
peristaltismo y taquicardia. Las determinaciones analiticas mostraron:
proteina C reactiva (PCR) 91 mg/l; 8.300 leucocitos (49 % neutrofilos;
9% linfocitos; 19% bandas; 13 % mielocitos; 2% metamielocitos). La
radiografia de torax sin alteraciones significativas. La radiografia ab-
dominal revel6 opacificacion del hemiabdomen derecho. En la eco-
grafia abdominal se observo liquido libre en la cavidad peritoneal
con algunos septos en hipocondrio derecho y detritos en pelvis.

Ante la sospecha de peritonitis secundaria a apendicitis, el pa-
ciente fue intervenido bajo anestesia general, encontrindose una co-
leccion quistica en raiz mesentérica (en el dngulo hepatico), de
27 x5 cm de tamafo, con 500 ml de liquido seropurulento, compa-
tible con tumoracion quistica infectada.

El informe de anatomia patologica lo describioé como formado por
cavidades quisticas grandes, de tamano variable, que muestran ha-
ces de musculo liso en su pared y un revestimiento de células apla-
nadas compatible con endotelio. Las tinciones de inmunohistoqui-
mica muestran positividad de las células de revestimiento con
CD34 y factor VIII, y negatividad para queratina AE1-AE3, lo cual
apoya su estirpe endotelial. Existia abundante componente inflama-
torio agudo en su pared. Los hallazgos son compatibles con linfan-
gioma quistico.

Los resultados de hemocultivos, coprocultivos y cultivo del liqui-
do del linfangioma, mostraron crecimiento de Campylobacter jejuni,
sensible a amoxicilina-acido clavulanico.

El diagnostico final se considero linfangioma quistico infectado a
partir de diseminacion hematogena, con foco gastrointestinal.

Se trata de formaciones quisticas, por lo general multilocula-
res, de superficie interna lisa endotelial y contenido liquido cla-
ro, quiloso e incluso hemorragico. Suele ser redondeado, Gnico
o multiple. La localizacion abdominal se ha descrito en el 2-8%
de los linfangiomas quisticos!? y, de éstos, el 60% se hallan en
intestino delgado?.

Existe confusion en la bibliografia revisada en cuanto a la di-
ferenciacion del quiste mesentérico. El linfangioma es un tipo de
quiste mesentérico con revestimiento de tipo endotelial y
musculo liso en su pared; debe diferenciarse del mesotelioma
quistico, revestido por células mesoteliales?, faciles de confundir
con las endoteliales. Se diferencian utilizando técnicas de inmu-
nohistoquimica. Las células endoteliales del linfangioma quistico
muestran positividad hacia factor VIIT y CD34, ademas de ser
queratina negativas.

No existe una sintomatologia tipica. Las manifestaciones cli-
nicas dependen de su tamano, localizacion, complicaciones y la
presion que ejerce sobre estructuras vecinas®. La forma de pre-
sentacion mas frecuente es inespecifica, como dolor abdominal
recurrente, distensiéon abdominal con o sin vomitos®. Puede ser
un hallazgo casual realizado durante el estudio ecografico de
cuadros inespecificos, o bien durante la cirugia realizada por
sospecha de otros cuadros como apendicitis o torsion de ova-
rio’. Infrecuentemente, como en este caso, se presenta como so-
breinfeccion en forma de cuadro de sepsis-peritonitis.

La infeccion se ha descrito en contadas ocasiones>8. El meca-
nismo o ruta de infeccion suele ser desconocido. En nuestro
caso, probablemente, la infeccion del quiste se habria produci-
do desde el foco primario gastrointestinal por diseminacion he-
matogena del C. jejuni o por contigtiidad a partir de una cone-
xion directa del quiste con el intestino.
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El diagndstico preoperatorio correcto se realiza sélo en el
25% de casos si se mantiene un alto indice de sospecha, y se
confirma con ecografia abdominal, tomografia computarizada
(TC) o resonancia magnética (RM)’. La radiologia abdominal
puede mostrar imagenes de desplazamiento de visceras vecinas
al quiste (como en este caso, en el que se observod un desplaza-
miento de las asas intestinales hacia la izquierda con un efecto
masa a la derecha), dilatacion del duodeno proximal con obs-
truccion en la porcion distal e, incluso, calcificacion de las pa-
redes del quiste. La ecografia abdominal manifiesta la naturaleza
quistica y se presenta como una imagen de septos en una masa
anecoica?!’, Puede pasar desapercibido si es de gran tamanio y
provocar su confusion con ascitis en un abdomen agudo, como
ocurrio en este caso. La TC o la RM son ttiles para valorar su ex-
tension?.
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Histiocitosis sinusal

con linfadenopatia masiva
y manifestaciones
extraganglionares

Sr. Editor:

La histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva, o enferme-
dad de Rosai-Dorfman, fue descrita por primera vez por estos
autores en 19691, Afecta predominantemente a nifos y adultos
jovenes, con mayor incidencia en las dos primeras décadas de la
vida y con una relacion varon:mujer de 1,4:1%% En nuestro ser-
vicio se atendi6 un caso que se describe a continuacion.

Se trataba de un varon de 8 anos, que presentaba linfadenopatias
laterocervicales bilaterales de gran tamano y larga evolucion
(fig. 1A), y dolor en el tercer dedo de la mano derecha, sin otros
antecedentes personales ni familiares de interés. Estas linfadenopa-
tias son caracteristicas de la enfermedad, y habitualmente estan afec-
tados otros grupos ganglionares y, en ocasiones, diferentes localiza-
ciones extraganglionares (fundamentalmente hueso, mucosa del

Figura 1. Afectacion ganglionar caracteristica de la en-
Sfermedad de Rosai-Dorfman.A) Aspecto del
paciente. Apréciese el notable ensanchamiento
del cuello, debido a la presencia de adenopatias
cervicales bilaterales. B) Lesion osteolitica en el
tercer dedo de la mano derecha.

An Esp Pediatr 2002;57(3):268-78

275



