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Resumen.

Introduccién. La linfangiomatosis generalizada es una entidad poco frecuente, que se debe a una
falla en el desarrollo del sistema linfatico, caracterizada por proliferacion aberrante de los mismos,
en tejidos blandos, hueso u o6rganos parenquimatosos. El pobre entendimiento de esta
enfermedad nos obliga a reportar los casos para aumentar los reportes de la literatura y asi
posteriormente analizar la experiencia acumulada en relacion a diagnéstico, tratamiento vy
pronostico de la enfermedad. Material y Métodos. Se recabaron los datos del expediente clinico y
de imagen de cada uno de los pacientes con diagnostico histopatologico de linfangiomatosis
generalizada, los datos referentes a edad, sexo, edad al diagnostico, descripcién histopatolédgica
de las biopsias tomadas, evolucién clinica, tiempo de seguimiento, tratamiento morbilidad y
mortalidad de cada caso fueron registrados. Resultados. Cuatro pacientes con rango de edad de
9m a 5 afios, al momento del diagndstico fueron incluidos. De 3 — 5 o¢rganos estuvieron
involucrados, en todos los casos, pleura, peritoneo. Tres pacientes fallecieron el que mas
sobrevida tuvo fue de 12 a. 9m y el que menos 2 meses. En todos se dio tratamiento médico y
quirurgico. Discusién: Todos nuestros casos tuvieron dificultad respiratoria, ascitis y quilotérax al
inicio de su enfermedad. En la actualidad el tratamiento de la linfangiomatosis generalizada es
paliativo. La importancia de evitar la pérdida transpleural de quilo radica en que secundaria a esta
el paciente puede desarrollar hipoproteinemia (desnutricién), hipogammaglobulinemia y linfopenia.
Actualmente se ha propuesto el uso de interferén alfa para el tratamiento de esta enfermedad asi
como la radioterapia.

Palabras clave: Linfangiomatosis, Quilotérax, ascitis quilosa.

Summary

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
accumulated 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 patients, medical and surgical treatment was given. Discussion. All our cases had breathing
difficulty, ascitis and chylothorax to the beginning of their illness. The current treatment of the
generalized lymphangiomatosis is palliative. The importance to avoiding the transpleural loss of
chylo resides in that secondary to this the patient can develop hypoproteinemia (malnutrition),
hypogammaglobulinemia and lymphopenia. At the moment, interferon alpha for the treatment of
this illness as well as the radiotherapy have been used.

Words key: Lymphangiomatosis, Chylothorax, Chyloperitoneum.



Introduccién

La Linfangiomatosis generalizada es considerada habitualmente
como una malformacidon rara del sistema linfatico, y de acuerdo a la
clasificacion de Noonan, este es un subgrupo de linfangiectasias que
no solo es debido a la dilatacién de los linfaticos sino también a su
proliferacién aberrante, consecuencia de linfaticos “secuestrados” que
fallan en la comunicacion normal con el sistema linfatico,
particularmente en pulmones, corazén, huesos y bazo, causando
obstruccién del sistema.’® Las lesiones pueden mostrar un patrén a la
usual malformacién linfatica. En otros, hay canales mas pequefos,
mas numerosos y complejos que penetran en el tejido normal; los
canales estan compuestos solo de linfotelio, con nucleos que son
ligeramente mas largos y algunas veces mas hipercromaticos que
aquellos en la malformacién linfatica usual. Ocasionalmente, puede
verse hiperplasia linfotelial focal o formacion papilar. La
inmunohistoquimica indica actividad proliferativa, aunque bastante

baja ° (figs. 1y 2).

Groves y Effler fueron los primeros en reportar la asociacién de
linfangiomatosis esquelética y quilo pericardio®. La afeccidn
esquelética es rara y puede ser deformante y fatal. La velocidad de
progresion de la enfermedad es impredecible y el desarrollo de
quilotérax es por lo general un signo de mal pronéstico’" Asi como

cuando hay un involucro multivisceral &°



Fig. 1 Tincién de hematoxilina y Eosina. Corte histologico de intestino delgado que muestra mucosa

ulcerada, lesion linfatica que afecta muscular e infiltra extensamente la serosa.

Fig. 2 Tincién de hematoxilina y Eosina. Detalle histologico que muestra vaso linfatico con

endotelio plano y luz dilatada.

El diagnostico diferencial se debe realizar con tuberculosis, tumores

toraxicos, trombosis de la vena subclavia izquierda y con |la

linfangiectasia pulmonar congénita.'®""



Justificacion

La Linfangiomatosis generalizada esta poco reportada en la
literatura mundial. Debido a su rareza y los criterios de clasificacion
histomorfolégica, la falta de criterios de aplicacién 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

presentacion, respuesta al tratamiento y el prondstico de la misma.



Material y métodos

Se recabaron los datos del expediente clinico y de imagen de
cada uno de Ilos pacientes con diagnostico histopatoldégico de
linfangiomatosis generalizada, los datos referentes a edad, sexo, edad
al diagnostico, descripcion histopatoldégica de las biopsias tomadas,
evolucién clinica, tiempo de seguimiento, tratamiento morbilidad vy

mortalidad de cada caso fueron registrados.



Resultados

En nuestra institucién nosotros hemos diagnosticado y tratado
cuatro casos de linfangiomatosis generalizada, los hallazgos en
relacion a edad, sexo y estructuras anatomicas involucradas se

muestran en la tabla 1.

Caso/Sexo | Edad | pleura | Peritoneo | Pericardio | higado | Hueso | piel | Bazo

inicio
1/femenino | 9m X X X X
2/masculino | 42 X X X
3/femenino | 42 X X X X
4/masculino | 52 X X X X X

Tabla 1.

Caso 1 tuvo una sobrevida de 12 anos 3 meses, se realizo
linfogammagrama que mostro salida del radiotrazador en el hemitorax
izquierdo y cavidad abdominal, se tomaron biopsias de pulmdn, piel y
apéndice cecal en todas ellas se reporto linfangiomatosis, se trato con
dieta con triglicéridos de cadena media, aceite, MCT vy
espironolactona; Se realizé pleurodesis quimica y quirurgica. Durante
11 afios se mantuvo asintomatica, presento quilotérax bilateral y
ascitis por lo que se trato con radioterapia toracica y abdominal, a la

edad de 13 afos presenta disfuncidn multiorganica y fallece.



Fig. 3 Radiografia de térax que muestra cardiomegalia con derrame pleural y pericardico.

Caso 2. Actualmente tiene 8 afios de edad ha sido tratado con dieta
con triglicéridos de cadena media, aceite MCT y Espironolactona asi
como radioterapia, no presenta sintomatologia y su desarrollo es

normal. La sobrevida de este paciente a la fecha es de 4 anos.

/10/2004

Fig. 4. Tomografia abdominal que muestra liquido libre en cavidad (punta de flecha), de caracteristicas quilosas.



Fig. 5. ascitis quilosa.

Caso 3. Se diagnosticd a los 4 afios 6 meses, se trato con interferdn
alfa, dieta con triglicéridos de cadena media, aceite MCT, pleurodesis
quirargica y quimica, presentado después de 2 meses de tratamiento
dificultad respiratoria secundaria a derrame pleural bilateral, ascitis y

sepsis, falleciendo el paciente.



Caso 4. Este paciente tuvo una sobrevida de 1 ano inicialmente
presento derrame pericardico por lo cual se realizo ventana. Como se
puede apreciar en la tabla 1 este paciente fue el que tuvo mayor

numero de tejidos involucrados.

Fig. 6. Radiografia de himero que muestra la imagen en saca-bocado (flecha) de afeccion 6sea.



Discusion

Todos nuestros casos tuvieron dificultad respiratoria, ascitis y
quilotorax al inicio de su enfermedad. En la actualidad el tratamiento
de la linfangiomatosis 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 quimica
y/o quirirgica se debe realizar.'®
La importancia de evitar la pérdida transpleural de quilo radica en que
secundaria a esta el paciente puede desarrollar hipoproteinemia
(desnutricion), hipogammaglobulinemia y linfopenia, estas dos ultimas
comprometen el estado inmunoldégico de los pacientes haciéndolos
susceptibles a la infeccién y sepsis. Una dieta baja en triglicéridos de
cadena media desde el punto de vista tedrico puede mejorar estos
pacientes ya que dicha dieta reduce la formacién de quilo."?

Otro tratamiento quirdrgico intentado en estos pacientes sin éxito es

" Cuando el paciente presenta

la ligadura del conducto toraxico.
lesion del saco pericardico la realizacion de una ventana en el mismo,
mejora la sintomatologia'®.

Actualmente se ha propuesto el uso de interferén alfa para el
tratamiento de esta enfermedad asi como la radioterapia. Los
tratamientos no quirurgicos y quirurgicos de la linfangiomatosis
generalizada han demostrado una pobre eficacia. Siendo prioritario el
entender la fisiopatologia de la enfermedad en relaciéon a la presencia
de factores de crecimiento de células endoteliales. Este conocimiento
nos pudiera llevar a realizar un tratamiento con base en la inhibicion

de dichos factores'®
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