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Hemangiolinfangiomatosis sistémica: reporte de un caso.
Systemic hemangiolymphangiomatosis: Case report.
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RESUMEN

Los hemangiolinfangiomas son malformaciones congénitas
relativamente infrecuentes, caracterizadas por afectar los vasos
sanguineos y linfaticos. Estos tumores benignos generalmente se
presentan en la infancia, localizandose la mayoria en el area de la
cabeza y el cuello. Se ha relacionado su etiologia con un desarrollo
embrioldgico andmalo del sistema linfatico y wvascular. Su
tratamiento definitivo es quirurgico, aunque también existen otras
opciones terapéuticas. La evaporacion con laser o la escleroterapia
actualmente siguen considerandose como tratamientos de tipo
sintomatico y paliativo. La mortalidad varia entre 0 y 6% y es casi
exclusiva de linfangiomas cavernosos extensos del recién nacido.
El presente articulo reporta un llamativo caso de una paciente de 44
afios de edad con cuadro clinico de larga evolucion caracterizado
por dolor en hipocondrio izquierdo y anemia, con sospecha de
lesion tumoral que es intervenida quirtirgicamente; tras diversos
estudios de anatomia patologica, laboratorio y de gabinete, se le
diagnostica Hemangiolinfagiomatosis sistémica.

Palabras claves: Hemangiolinfangiomas, malformacion vascular,
malformacion linfatica.

ABSTRACT

Hemangiolymphangiomas are relatively uncommon congenital
deformities of both lymphatic and blood vessels. These benign
tumors usually present themselves in the first years of childhood;
most of them appear in the head and neck area. They originate
from an abnormal embryologic development of the lymphatic and
vascular system. Its treatment may be diverse, but the most frequent
and effective one is the surgical approach. Other options are laser
evaporation or sclerotherapy, but they are still symptomatic and
in some cases palliative treatments. Mortality varies from 0 to 6%
and it’s almost exclusively in cases of cavernous lymphangiomas
in newborn babies. We report a rare case of a 44 year old patient
with a clinical history of several years of evolution that produces
left upper quadrant pain and anemia. Several hematological,
radiological and anatomopathological exams suggest the presence
of an intraabdominal tumor, which, after surgical intervention was
diagnosed as Systemic Hemangiolymphangiomatosis

Key words: Hemangiolymphangioma, vascular malformation,
lymphatic malformation.

INTRODUCCION.

El hemangiolinfangioma aunque desde el punto de vista
histopatologico corresponde a una patologia benigna®
debido a la invasién local caracteristica a musculo, hueso
y a tejido subyacente puede ocasionar una deformidad
severa. Por lo general es de crecimiento rapido y tiene
capacidad para recidivar localmente. Puede presentarse
en diversas regiones anatomicas®. Su patogenia es
desconocida, debido a que todavia la embriogénesis del
sistema linfatico no se ha esclarecido de forma completa.
El diagndstico prenatal de este padecimiento es raro; por lo
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general se realiza al nacimiento o poco después del mismo,
aunque existen evidencias de hemangiolinfagiomas con
presentacion en la edad adulta, aparentemente secundarios
a traumatismos. Tanto la clinica como los estudios de
imagenes nos orientan al diagndstico, que se confirma con
el estudio anatomopatologico™?. El tratamiento de primera
eleccion es la cirugia®, obteniéndose excelentes resultados
y un porcentaje muy bajo de complicaciones. El objetivo
de este trabajo es resaltar la importancia de la minuciosidad
de la anamnesis y del estudio integral de los pacientes al
momento de ser examinados.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Paciente femenino de 44 afios que presentd cuadro clinico
de larga evoluciéon caracterizado por dolor abdominal en
hipocondrio izquierdo y alza térmica sin causa aparente.
Fue valorado por médico particular quien solicita examenes
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magnética nuclear (RMN) abdominopélvica que muestran
imagenes compatibles con metastasis esplenénicas, ademas
de hepato-esplenomegalia y aparente neoplasia con
afectacion de planos adyacentes y compromiso a nivel rectal
(Figura 1).

PANTORR ZO

Fig 2

A: ECO de partes blandas de pantorrilla derecha.

B: TAC de piernas que muestra masa vascular extensa
en region ya mencionada, sugestivo de malformacion
vascular.

La paciente es sometida a una laparotomia exploradora, con
diagnostico presuntivo de tumoracidén en ciego y probable

Fig 1 metastasis esplénicas. Durante la intervencion quirurgica se
A: TAC que muestra multiples imagenes hipodensas de encuentran lesiones tipo angiomatosas aproximadamente
bordes irregulares en el Bazo. desde la parte media de colon descendente hasta cerca de

B: RMN que muestra en el Bazo iguales imagenes ya su desembocadura en esfinter anal; el bazo se encontraba
descritas en la TAC.

C: Tumoracion heterogénea en ampolla rectal y sigmoides aumentado de .tamano .con multiples . eXCI'eCCIlCIH:S

con infiltracion de los planos adyacentes y multiples angiomatosas, varicosas. (Figura 3). Se realiza colostomia

adenopatias. tipo Hartman en colon descendente, reseccidn anterior baja
de recto y esplenectomia.

Posteriormente se realizd endoscopia alta que fue normal '-'
y una endoscopia baja encontrando dificultad al paso del
endoscopio por una compresion extrinseca en la union
rectosigmoidea del colon.

Al examen fisico llama ademas la atencion la presencia
de una masa en parte posterior de pantorrilla derecha. Se
solicita eco Doppler y TC de partes blandas, que confirman
que la masa era de origen vascular, probable malformacion
(figura 2). Se realizaron todos los examenes prequirdrgicos,
los mismos que se hallaban dentro de la normalidad. Como
antecedentes patologicos relevantes, la paciente refirid una

A

cirugia correctiva de hemorroides a los 7 afios, una aparente

miositis tratada a los 8 afios (pero no recuerda exactamente Fig 3
el diagnostico ni el tratamiento realizados). Dentro de sus A: Bazo resecado con lesiones nodulares.

tecedent . 160i firi6 5 tas. 2 abort 3 B: Segmento intestinal patolégico con multiples formaciones
antecedentes ginecologicos, refirio o gestas, 2 abortos y vasculares ingurgitadas en contraposicion con segmento

cesareas. intestinal sano.
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El reporte del estudio anatomopatoldgico de la reseccion
anterior baja de recto informé: Hemangio - linfangioma
multiple mixto (capilar y cavernoso) que compromete
mucosa, submucosa, tunica muscular, se extiende a borde
quirargico distal. (Figura 4).

De la esplenectomia: Hemangio - linfangioma esplénico y
quiste secundario.

Fig 4
Infiltracion a capa muscular de segmento intestinal de
multiples formaciones vasculares y de vasos linfaticos.

La paciente evoluciona favorablemente, con colostomia
funcionante, sin dolor a la palpacion. Es dada de alta a
los 10 dias postquirurgicos. Presentd como complicacién
postquirurgica sangrado rectal y vaginal que luego se
autolimitan. Llama la atencién al momento de realizar
examen ginecologico presencia de cordones ingurgitados
correspondientes a circulacion colateral aumentada a lo
largo de la pared de la vagina.

DISCUSION.

Los hemangiolinfangiomas o hemolinfangiomas, son
lesiones angiomatosas en las que se combinan vasos
sanguineos y linfaticos. Estos eran considerados como
tumores benignos de estructuras vasculares", sin embargo,

sigue en discusion su clasificacion debido a su origen
embrionario?.

Los estudios han demostrado que su etiopatogenia se
relaciona a una angiogénesis alterada, debido a un exceso
de factor de crecimiento fibroblastico (FCF)®, péptido con
capacidad estimuladora de la diferenciacion de las células
mesenquimatosas en células de estirpe vascular, que induce
la proliferacion de un tejido embrionario angioblastico.

Pueden localizarse en extremidades, torax® o dentro de
cavidad abdominal, como en el bazo, el higado o en otros
organos de forma aislada o haciendo parte de una enfermedad
diseminada conocida como linfangiomatosis®.

Dentro de las proliferaciones quisticas del bazo, la mas
frecuente es el hemangioma, siendo el linfangioma una rara
causa de tumores quisticos esplénicos.

Suelen ser congénitos® o bien aparecer en los primeros afios
de la vida. Cuando aparecen en el adulto, se los ha vinculado
a factores predisponentes (4reas con vasos linfaticos
andmalos) y precipitantes (traumas repetidos en la zona). El
crecimiento de estas lesiones es progresivo e indoloro. Su
prondstico es bueno pues generalmente, aunque no siempre,
siguen un curso benigno”.

No existen factores de riesgo relacionados con el sexo, origen
étnico ni predominio en ninguno de los lados pero si se han
asociado a anomalias cromosomicas como el sindrome de
Turner, de Klinefelter, Noonan y Fryns y varias trisomias.

Clinicamente se presentan como lesiones sobre elevadas
y bien delimitadas de color entre rosa y rojo azulado
compuestas por canales vasculares y linfaticos prominentes
y dilatados'?. El linfangioma esplénico es una rara neoplasia
benignaY, caracterizada por complejas anastomosis de los
vasos linfaticos, con dilataciéon secundaria, que produce
grandes cavidades que pueden comprometer la totalidad del
organo, como en el caso presentado. El linfangioma puede
afectar solo el bazo, o comprometer multiples érganos.

En adultos con esplenomegalia asociada pueden debutar
con dolor en el hipocondrio izquierdo, como fue el caso
de nuestra paciente. En raras ocasiones se acomparfian
de manifestaciones hematoldgicas como coagulapatia
intravascular diseminada (CID) y trombocitopenia. Estas
alteraciones hematologicas ocurren generalmente en
pacientes con esplenomegalia importante.

De esta rara entidad se disponen muy pocos datos sobre su
incidencia y prevalencia. En una busqueda realizada en el
Index Medicus y en MEDLINE desde el afio 1966 hasta el
2001 sélo hay cincuenta casos reportados de linfangioma
esplénico, de las cuales solo diez corresponden a cirugia.

El diagnostico de esta inusual patologia se complementa con
una gran variedad de recursos imagenologicos. Laecografia®,
principalmente el eco Doppler, es muy util para definir la
extension y la naturaleza de la malformacion cuando ésta es
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superficial; es menos tutil para demostrar lesiones extensas
en el cuello, mediastino o retroperitoneo. En estos casos se
emplean tomografia axial computarizada o a la resonancia
magnética; ésta ultima es excelente para la cabeza, cuello,
tronco, mediastino y extremidades. Ambos pueden ser de
utilidad para las lesiones abdominales, retroperitoneales o
en la afectacion de 6rganos solidos.

En pacientes con hemangiolinfangioma esplénico, como
nuestra paciente, en la radiografia se observan masas bien
circunscriptas que no se opacifican con la angiografia. La
tomografia se ha establecido como ¢l examen preoperatorio
de eleccidn en el diagnoéstico de linfangioma esplénico.

Una imagen caracteristica en «queso gruyere» ha sido
descrita en los hallazgos angiograficos, ultrasonograficos,
de tomografia y de RMN, que corresponden a imagenes de
quistes multiples y bien definidos.

A pesar de esto el diagnodstico preoperatorio es dificil.
En una serie de 15 casos presentada por Cohen y col., en
ninguno pudo realizarse el diagndstico pre-quirrgico de
hemangioma.

El diagnostico definitivo lo da la histopatologia®. Muchas
veces se emplean técnicas de inmunocitoquimica para
precisar el mismo; estas técnicas permiten detectar mediante
anticuerpos el receptor” del factor de crecimiento del
endotelio vascular, que esta presente en mayor proporcion
en los vasos linfaticos.

Histoloégicamente los linfangiomas se caracterizan por un
endotelio epitelial plano y una pared que contiene tejido
linfoide, pequefios espacios linfaticos, musculo liso y células
espumosas’?. Su clasificacién en base al tipo histologico
de las lesiones, puede ser confusa, por la variedad de
lesiones potenciales y la superposicion con otras entidades
vasculares!?.

Existen varias alternativas terapéuticas y procedimientos
quir@rgicos para un tratamiento definitivo®. En nuestro
caso la cirugia fue el primer recuso terapéutico empleado,
obteniendo una resolucién parcial de la patologia.

La extirpacion completa solo se puede realizar en tres cuartas
partes de ellas, el resto comprometen estructuras vitales que
obligan a una reseccidn parcial y conservadora, sobre todo
en aquellos localizados en la cabeza y cuello, asi como en
las extremidades superiores y zona baja del tronco, por
ser éstas las mas grandes y extenderse facilmente a tejidos

retroperitoneales.

Otras opciones son la aspiracion, el drenaje y la irradiacion
del linfangioma pero con pobres resultados. Con el objetivo
deinvolucionar los linfangiomas, se han utilizado corticoides,
interferén, tamoxifen y vincristina'®.

Estas terapias son controversiales y pueden, en caso
de responder, tardar varios meses para mostrar mejoria
clinicaV. Sin embargo, hay reportes de estudios en nifios
con una respuesta favorable al interferdn alfa luego de 12 a
40 meses de tratamiento, con mejoria clinica y radioldgica,
y con minima toxicidad.

Dentro de las multiples alternativas terapéuticas estan la
criocirugia y la electrocoagulacion® o la administracion
intralesional de OK-43213. La bibliografia sugiere que
debido a que son neoformaciones benignas, no se deben
emplear técnicas radicales de extirpacidn que causen
pérdidas funcionales o deformidades.

Algunos autores recomiendan una actitud expectante®,
debido a su origen histoldgico, ya que se han descrito, tantas
recidivas tras el tratamiento quirargico”, como remisiones
espontaneas al llegar a la pubertad.

La eliminacion completa es mas dificultosa en nifios,
aunque las recidivas son mas frecuentes en los adultos.
Las lesiones superficiales son facilmente resecables!®. Las
complicaciones postoperatorias se presentan en un 30% de
los casos; las recurrencias varian desde 10% hasta 100%,
segun la amplitud de la escision.

CONCLUSIONES.

Los hemangiolinfangiomas son tumoraciones benignas
pero pueden complicaciones graves. Como
menciona la bibliografia cuando esta patologia se localiza

causar

en organos internos de la cavidad abdominal puede
permanecer por muchos aflos asintomatica o debutar con
un dolor en hipocondrio izquierdo en los pacientes con
hemangiolinfangioma esplénico, como el caso presentado.

Queda comprobado que tanto la TAC como la RMN son
de gran utilidad para la sospecha clinica de esta entidad.
La extirpacién quirurgica es actualmente el tratamiento
de eleccion, la que en muchos casos es curativa. Se deben
evaluar las consideraciones funcionales y estéticas sobre la
extirpacion mds amplia de la lesion.
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