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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 reportes de la literatura y así 
posteriormente analizar la experiencia acumulada en relación a diagnóstico, 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 clínica, tiempo de seguimiento, tratamiento morbilidad y  
mortalidad de cada caso fueron registrados. Resultados. Cuatro pacientes con rango de edad de  
9m a 5 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 a. 9m y el que menos  2 meses. En todos se dio tratamiento médico y 
quirúrgico. Discusión: Todos nuestros casos tuvieron dificultad respiratoria, ascitis y  quilotórax 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 (desnutrición), hipogammaglobulinemia y linfopenia. 
Actualmente se ha propuesto el uso de interferón alfa para el tratamiento de esta enfermedad así 
como la radioterapia. 
Palabras clave: Linfangiomatosis, Quilotórax, 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.  

 
 



In t roducción  

 

 

La  L in fang iomatos is  gene ra l i zada  es  cons ide rada  hab i tua lmen te 

como una     ma l fo rmac ión  ra ra  de l  s is tema l in fá t i co ,  y  de  acuerdo  a  la  

c las i f i cac ión  de  Noonan ,  es te  es  un  subgrupo  de  l in fang iec tas ias  que  

no  so lo  es  deb ido  a  la  d i la tac ión  de  los  l i n fá t icos  s ino  tamb ién  a  su  

p ro l i f e rac ión  aber ran te ,  consecuenc ia  de  l in fá t i cos  “secues t rados ”  que  

fa l lan  en  la  comun icac ión  no rma l  con  e l  s i s tema  l in fá t i co ,  

pa r t i cu la rmen te  en   pu lmones,  co razón ,  huesos  y  bazo ,  causando  

obs t rucc ión  de l  s is tema. 1 - 4  Las  les iones  pueden  most ra r  un  pa t rón  a  la  

usua l  ma l fo rmac ión  l in fá t ica .  En  o t ros ,  hay  cana les  más  pequeños ,  

más  numerosos  y  comp le jos  que  pene t ran  en  e l  te j ido  no rma l ;  l os  

cana les  es tán  compuestos  so lo  de  l in fo te l io ,  con  núc leos  que  son  

l i ge ramente  más la rgos  y  a lgunas  veces  más  h ipe rc romá t i cos  que  

aque l los  en  la  ma l fo rmac ión  l in fá t i ca  usua l .  Ocas iona lmente ,  puede 

ve rse  h ipe rp las ia  l in fo te l ia l  f oca l  o  f o rmac ión  pap i la r .  La  

inmunoh is toqu ím ica  ind ica  ac t i v idad  p ro l i f e ra t i va ,  aunque  bas tan te  

ba ja  5  ( f i gs .  1  y  2 ) .   

 

 

 

G roves  y  E f f le r  f ue ron  los  p r imeros  en  repo r ta r  la  asoc iac ión  de  

l i n fang iomatos is  esque lé t i ca  y  qu i lo  pe r i ca rd io 6 .   La  a fecc ión  

esque lé t ica  es  ra ra  y  puede  se r  de fo rman te  y  f a ta l .  La  ve loc idad  de 

p rogres ión  de  la  en fe rmedad   es  impredec ib le  y  e l  desa r ro l lo  de  

qu i lo tó rax  es  po r  l o  gene ra l  un  s igno  de  ma l  p ronós t ico 7 .  As í  como  

cuando hay un  invo luc ro  mu l t i v i scera l  8 - 9 .   

 

 

 

                                  

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

Fig. 1 Tinción de hematoxilina y Eosina.  Corte histológico de intestino delgado que muestra  mucosa 

ulcerada, lesión linfática  que  afecta  muscular  e infiltra extensamente la serosa. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Fig. 2 Tinción de hematoxilina y Eosina. Detalle histológico que muestra vaso linfático con  

endotelio plano y luz  dilatada.  

 

 

 

 

 

E l  d iagnos t ico  d i fe renc ia l  se  debe  rea l i za r  con  tube rcu los is ,  tumores  

to ráx icos ,  t rombos is  de  la  vena  subc lav ia  i zqu ie rda  y  con  la  

l i n fang iec tas ia  pu lmonar  congén i ta . 1 0 - 1 1 .   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

Jus t i f icac ión  

La  L in fang iomatos is  genera l i zada  es ta  poco  repo r tada  en  la  

l i te ra tu ra  mund ia l .  Deb ido  a  su  ra reza  y  los  c r i te r ios  de  c las i f i cac ión  

h is tomor fo lóg ica ,  l a  f a l ta  de  c r i te r ios  de  ap l icac ión  de  los  d i ve rsos  

t ra tamien tos  descr i tos ,  e l  repo r ta r  la  expe r ienc ia  en  es tos  casos  poco 

comunes  con t r ibuyen  a  aumentar  l os  ex i s ten tes  en  la  l i te ra tu ra ,  

con t r ibuyendo  a l  conoc im ien to  de  es ta  en fe rmedad  en  su  fo rma de  

p resen tac ión ,  respuesta  a l  t ra tam ien to  y  e l  p ronós t ico  de  la  m isma.   

 



Mater ia l  y métodos  

Se  recabaron  los  da tos  de l  exped ien te  c l ín i co  y  de  imagen  de  

cada  uno  de  los  pac ien tes  con  d iagnos t ico  h i s topa to lóg ico  de  

l i n fang iomatos is  gene ra l i zada ,  l os  da tos  re fe ren tes  a  edad ,  sexo ,  edad 

a l  d iagnos t i co ,  desc r ipc ión  h is topa to lóg ica  de  las  b iops ias  tomadas,  

evo luc ión  c l ín ica ,  t iempo  de  segu im ien to ,  t ra tam ien to  morb i l idad  y   

mor ta l idad  de  cada  caso  fueron  reg is t rados .   

 



 

Resul tados    

 

En  nues t ra  ins t i tuc ión  noso t ros  hemos  d iagnos t i cado  y  t ra tado  

cua t ro  casos  de  l in fang iomatos is  gene ra l i zada ,   l os  ha l lazgos  en  

re lac ión  a  edad ,  sexo  y  es t ruc tu ras  ana tóm icas  invo lucradas  se 

muest ran  en  la  tab la  1 .  

 

 

 

 

Caso/Sexo Edad 

inicio 

pleura Peritoneo Pericardio hígado Hueso piel Bazo 

1/femenino 9m X X X   X  

2/masculino 4ª X X  X    

3/femenino 4ª X X  X  X  

4/masculino 5ª X X X  X  X 

Tabla 1.  

 

 

 

 

 

Caso  1  tuvo  una  sob rev ida  de  12  años  3  meses,  se  rea l izo  

l i n fogammagrama  que  most ró  sa l ida  de l  rad io t razado r  en  e l  hemi tó rax  

i zqu ie rdo  y  cav idad  abdomina l ,  se  tomaron  b iops ias  de  pu lmón,  p ie l  y  

apénd ice  ceca l  en  todas  e l las  se  repo r to  l in fang ioma tos is ,  se  t ra to  con  

d ie ta  con  t r i g l i cé r idos  de  cadena  med ia ,  ace i te ,  MCT y  

esp i rono lac tona ;  Se  rea l i zó  p leu rodes is  qu ím ica  y  qu i rú rg i ca .  Du ran te  

11  años  se  mantuvo  as in tomát i ca ,   p resen to  qu i l o tó rax  b i la te ra l  y  

asc i t i s  po r  lo  que  se  t ra to  con  rad io te rap ia  to rác i ca  y  abdom ina l ,  a  la  

edad  de  13  años  p resen ta   d is func ión  mu l t io rgán ica  y  f a l lece .  

 

 

 



 

 

 

Fig. 3 Radiografía de tórax que muestra cardiomegalia con derrame pleural y pericárdico. 

 

 

 

 

 

 

Caso  2 .   Ac tua lmen te  t iene  8  años  de  edad  ha  s ido  t ra tado  con  d ie ta  

con  t r i g l i cé r idos  de  cadena  med ia ,  ace i te  MCT y  Esp i rono lac tona  as í  

como  rad io te rap ia ,  no  p resen ta  s in tomato log ía  y  su  desar ro l lo  es  

no rma l .  La  sobrev ida  de  es te  pac ien te  a  la  f echa  es  de  4  años .  

 

 

 

 

Fig. 4. Tomografía abdominal que muestra líquido libre en cavidad (punta de flecha), de características quilosas. 

 

 



 

 

 

 

 

 

Fig. 5. ascitis quilosa. 

 

 

 

 

 

 

 

Caso  3 .  Se  d iagnos t icó  a  los  4  años  6  meses ,  se  t ra to  con  in te r fe rón  

a l f a ,  d ie ta  con  t r ig l i cé r idos  de  cadena  med ia ,  ace i te  MCT,  p leu rodes is  

qu i rú rg ica  y  qu ím ica ,  p resen tado  después  de  2  meses  de  t ra tam ien to  

d i f i cu l t ad  resp i ra to r ia  secundar ia  a  de r rame  p leu ra l  b i la te ra l ,  asc i t i s  y  

seps is ,  f a l lec iendo  e l  pac ien te .  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

Caso  4 .  Es te  pac ien te  tuvo  una  sob rev ida  de  1  año  in ic ia lmente  

p resen to  de r rame pe r icá rd ico  por  lo  cua l  se  rea l i zo  ven tana .  Como se 

puede ap rec ia r  en  la  t ab la  1  es te  pac ien te  fue  e l  que  tuvo  mayor  

número  de  te j idos  invo luc rados .  

 

 

 

 

 

 

Fig. 6. Radiografía de húmero que muestra la imagen en saca-bocado (flecha) de afección ósea. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Discusión 

 

Todos  nues t ros  casos  tuv ie ron  d i f i cu l tad  resp i ra to r ia ,  asc i t i s  y   

qu i lo tó rax  a l  in ic io  de  su  en fe rmedad .  En  la  ac tua l idad  e l  t ra tamien to  

de  la  l in fang iomatos is  gene ra l i zada  es  pa l ia t i vo .  Cuando  se  p resen ta  

de r rame  p leu ra l  y  es te  cond ic iona  d i f i cu l t ad  resp i ra to r ia  e l  t ra tamien to  

in ic ia l  debe  ser  d rena je  p leu ra l ,  s i  es te  pers is te  la  p leu rodes is  qu ím ica  

y /o  qu i rú rg ica  se  debe  rea l i za r . 1 2 .  

La  impor tanc ia  de  ev i ta r  la  pé rd ida  t ransp leu ra l  de  qu i lo  rad ica  en  que  

secundar ia  a  es ta  e l  pac ien te  puede desa r ro l la r  h ipop ro te inem ia 

(desnu t r ic ión ) ,  h ipogammaglobu l inem ia  y  l in fopen ia ,  es tas  dos  ú l t imas 

comprometen  e l  es tado  inmuno lóg ico  de  los  pac ien tes  hac iéndo los  

suscep t ib les  a  la  i n fecc ión  y  seps is .  Una  d ie ta  ba ja  en  t r i g l i cé r idos  de  

cadena  med ia  desde  e l  pun to  de  v i s ta  teó r ico  puede  me jo ra r  es tos 

pac ien tes  ya  que  d icha  d ie ta  reduce  la  f o rmac ión  de  qu i lo . 1 3  

Otro  t ra tam ien to  qu i rú rg ico  in ten tado  en  es tos  pac ien tes  s in  éx i to  es  

la  l i gadu ra  de l  conducto  to ráx ico .  7   Cuando  e l  pac ien te  p resen ta  

les ión  de l  saco  pe r icá rd ico  la  rea l izac ión  de  una  ven tana  en  e l  m ismo,  

me jo ra  la  s in tomato log ia 1 4 .  

Ac tua lmente  se  ha  p ropuesto  e l  uso  de  in te r ferón  a l f a  pa ra  e l  

t ra tamien to  de  es ta  en fe rmedad as í  como  la  rad io te rap ia .  Los  

t ra tamien tos  no  qu i rú rg icos  y  qu i rú rg icos  de  la  l in fang iomatos is  

gene ra l i zada   han  demost rado  una  pob re  e f icac ia .  S iendo  p r io r i t a r io  e l  

en tende r  la  f i s iopa to log ía  de  la  en fe rmedad  en  re lac ión  a  la  p resenc ia  

de  fac to res  de  c rec im ien to  de  cé lu las  endo te l i a les .  Es te  conoc im ien to  

nos  pud ie ra  l levar  a  rea l i za r  un  t ra tamien to  con  base  en  la  inh ib i c ión 

de  d i chos  fac to res 1 5 .  
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