NOTAS CLINICAS
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La linfangiomatosis constituye una rara clase de tumora-
cion benigna, desde el punto de vista histolégico, resultado
de un anormal desarrollo y proliferacion del sistema linfati-
co. La afectacion toracica puede presentarse localizada (lin-
fangioma) o difusa (linfangiomatosis). En la mayoria de los
casos el curso evolutivo de la enfermedad es progresivo con
aparicion de clara morbilidad e incluso mortalidad.

En las formas localizadas la cirugia, principalmente, o la
instilacion local de sustancias esclerosantes (antigeno estrep-
tocécico OK-432) son el tratamiento elegido. Ahora bien, en
las formas difusas existe un material gelatinoso, infiltrante,
sin limites definidos. Aqui la radioterapia constituye la prin-
cipal opcion terapéutica.

Se presentan 2 casos de linfangiomatosis toracica difusa
con infiltracion pulmonar. Se comprueba que la radiotera-
pia a dosis adecuadas consigue la desaparicion de los infil-
trados pulmonares y del derrame pleural, asi como de la
disnea y mal estado general. La cirugia es necesaria en la re-
solucion de las complicaciones paralelas a la enfermedad y
como técnica diagnéstica.

Palabras clave: Linfangiomatosis tordcica. Linfangioma tordci-
co. Infiltrados broncovasculares.

Diffuse Thoracic Lymphangiomatosis: Diagnosis
and Treatment

Histologically, lymphangiomatosis is a rare type of benign
neoplasm caused by abnormal development and proliferation
of the lymphatic system. Thoracic lymphangiomatosis can
present in a localized (lymphangioma) or diffuse form (lymp-
hangiomatosis). In most cases the disease progresses to
serious morbidity or even death.

The treatment of choice for localized disease is usually
surgery or, less frequently, local injection of sclerosing agents
(streptococcus antigen OK-432). However, in diffuse forms
there is a gelatinous infiltrate without defined limits. In these
cases the main treatment option is radiotherapy.

We report 2 cases of diffuse thoracic lymphangiomatosis with
pulmonary infiltrate. In both cases radiotherapy in appropriate
doses successfully eliminated pulmonary infiltrates, pleural
effusion, dyspnea, and general discomfort. Surgery was needed
to resolve complications of the disease and for diagnosis.

Key words: Thoracic lymphangiomatosis. Thoracic lymphangioma.
Bronchoalveolar infiltrates.

Introduccion

Los linfangiomas son tumoraciones originadas a par-
tir de un anormal desarrollo del sistema linfatico. Afec-
tan principalmente a nifios, en los cuales se localizan en
el cuello y la cara (higroma quistico)'. En el térax apare-
cen como formas localizadas (linfangiomas) o prolifera-
ciones difusas (linfangiomatosis). Los sintomas se deri-
van de la compresién debida a masas mediastinicas o
pulmonares, de la existencia de derrames pleuropericar-
dicos, por fracturas costales o vertebrales, por dolor cré-
nico 6seo o disnea causada por infiltracion intersticial.

Se presentan 2 casos de linfangiomatosis tordcica di-
fusa con infiltrados pulmonares, en una joven mujer de
23 afios y un varén de 15 afios, ambos de origen marro-
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qui. Se expone cémo se llegd al diagndstico de estas en-
fermedades, asi como los resultados tras la aplicacién
del tratamiento especifico.

Observacion clinica
Caso 1

Mujer de 23 afios sin antecedentes personales de interés
que, un afio antes de su ingreso en nuestro servicio, habia
consultado en su pais de origen por cuadro de astenia y ma-
lestar general. En el estudio radiogrifico se detecté una masa
mediastinica. Mediante mediastinotomia anterior izquierda se
tom¢ biopsia de la lesion, que se diagnostic6 en ese momento
de angiolipoma (en su pafs).

Posteriormente acudi6 al servicio de urgencias de un hospi-
tal comarcal de su entorno al sufrir un cuadro de disnea brus-
ca (a causa de un derrame pleural izquierdo masivo). Trasla-
dada desde Melilla, en la exploracién fisica la paciente
presentaba un estado de desnutriciéon importante, asi como pa-
lidez de piel y mucosas. En la auscultaciéon destacaba hipofo-
nesis del hemitérax izquierdo. Los andlisis revelaron una he-
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Fig. 2. Desaparicion del infiltrado pulmonar tras la radioterapia (a) y reduccion de la tumoracién mediastinica tras la radioterapia ().

moglobina de 9,1g/dl, 103.000/nl de plaquetas y 13.700/nl de
leucocitos con férmula normal. La coagulacién y bioquimica
fueron normales. La cifra total de proteinas era baja (4,9 g/dl)
y la de albimina, de 1,82 g/dl. En la radiograffa posteroante-
rior y lateral de térax se evidencié un derrame pleural izquier-
do masivo. Se procedié a la colocacién de un tubo de drenaje
tordcico para su evacuacion y se mantuvo durante 6 dias.

En la tomogarfia computarizada de tdérax realizada se observo
una gran masa mediastinica que rodeaba los vasos y el corazon,
asi como un empiema pleural izquierdo y un patrén intersticial
pulmonar bilateral con engrosamiento del intersticio peribronco-
vascular y derrame bilateral (fig. 1). Radiolégicamente se plan-
tearon como posibilidades diagndsticas: linfoma agresivo, tumor
embrionario mediastinico, carcinoma timico o linfangiomatosis.

La paciente fue intervenida en un primer momento con el
fin de realizar un tratamiento quirtrgico del empiema pleural
y obtener una biopsia diagndstica de la masa mediastinica.
Radiolégicamente daba la impresiéon de ser una tumoracién
irresecable. En la intervencion quirdrgica se realizaron des-
corticacion pulmonar izquierda y toma de biopsia sobre una
masa mediastinica blanda, difusa, trabecular y con cavidades
de contenido serohematico. La anatomia patolégica informé de
una pleura mediastinica con inflamacién aguda abscesificada,
con depdsitos de fibrina y fibrosis reactiva. El estudio anato-
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mopatoldgico de la biopsia de la masa mediastinica estableci6
el diagnéstico de linfangiomatosis. Tras la descorticacion se
consiguié mejorar la clinica respiratoria de la paciente, que
sin embargo continud con intensa astenia, debilidad generali-
zada y una disnea que se iba instaurando progresivamente,
achacable al infiltrado pulmonar del tumor.

Caso 2

Joven varén de 15 afios, sin antecedentes de interés, que ha-
bia consultado en su pais de procedencia por un cuadro de do-
lor pleuritico derecho sin sintomatologia infecciosa. Se realiz
una radiografia de térax que evidencié derrame pleural dere-
cho y cardiomegalia. Trasladado a nuestro hospital, objetiva-
mos un derrame de aspecto quiloso y verificamos que se trata-
ba de un quilotérax al cuantificar una cifra de triglicéridos en
el liquido pleural de 802 ng/ml.

El andlisis de la pericardiocentesis también concluyé la
existencia de un quilopericardio. El derrame pericardico habia
provocado un colapso telediastélico del ventriculo y la auricu-
la derechos. En la analitica de control sélo destacaba un por-
centaje de eosindfilos del 6%.

La tomograffa computarizada de térax realizada evidencid
neumomediastino, moderado derrame pericardico y derrame
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pleural bilateral, mds derecho que izquierdo. Existian infiltra-
do en la base derecha y engrosamiento peribroncovascular,
mds derecho que izquierdo.

Se realizé una videotoracoscopia para toma de muestra pa-
tologica. El pulmén estaba intimamente adherido a la pared,
con loculaciones parietales blanquecinas lechosas. Se tomé un
fragmento de parénquima pulmonar (con endopath 45 mm),
ademds de muestras pleurales. El resultado fue de pleuritis fi-
brinosa y linfangiectasias marcadas en la pleura visceral, con
parénquima sin alteraciones significativas. Ante la ausencia
de muestra histolégica que acabase de confirmar el diagnosti-
co se realizé una mediastinotomia anterior izquierda, donde
se obtuvo material mediastinico informado como linfangio-
matosis.

Se inici6 tratamiento radioterdpico en ambos pacientes con
18 Gy en 12 sesiones a lo largo de 18 dias. Con estas dosis se
llegd a controlar la enfermedad sin provocar fibrosis pulmo-
nar. Al mes realizamos de manera ambulatoria una tomogra-
fia computarizada tordcica de control y revision clinica. En el
caso de la mujer se observaron la desaparicién del infiltrado
pulmonar peribroncovascular (fig. 2), la disminucién del tu-
mor mediastinico y la clinica de disnea, astenia y malestar ge-
neral. En el var6n también habian desaparecido los infiltrados
pulmonares y los derrames pleuropericardicos.

Discusién

El diagnéstico de la rara entidad que nos ocupa debe
ser siempre histolégico, con toma de biopsia. Nos halla-
mos ante una tumoracién benigna pero que raramente
sufrird regresién espontdnea y que lleva asociada una
alta morbilidad y también mortalidad. Puede provocar
derrames pleuropericdrdicos?, sintomas compresivos
mediastinicos o disnea. También infiltra las costillas y
las vértebras, con fracturas patolégicas o dolor éseo
crénico. La cirugia se plantea como opcion terapéutica
s6lo para formas localizadas®.

Los llamados tratamientos “esclerosantes” (antigeno
estreptococico OK-432, bleomicina, radioterapia, etc.)
se han usado con diversos resultados. Su efecto radica
en provocar una esclerosis del endotelio que cubre los
quistes o conductos dilatados y asi destruirlos mediante
una reaccion inflamatoria.

Dos tratamientos han presentado resultados esperan-
zadores: la radioterapia y la instilacién local de OK-
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432. El OK-432 puede usarse en las formas quisticas lo-
calizadas. Tras la aspiracion del contenido quistico se
introducen 0,1 mg de esta sustancia. Puede repetirse la
instilacion local hasta 4 veces segtn la respuesta. En un
estudio prospectivo a lo largo de 5 afios en la Universi-
dad de Witwatersand (Johanesburgo), se demostré que
son las formas macroquisticas (hasta 5 quistes) las que
se benefician de este tratamiento, ya que las microquis-
ticas (decenas o cientos de pequefios quistes) presentan
mucho tejido conectivo y fibroso que no responde al in-
tento de esclerosis®.

En las formas difusas se han intentado diversos trata-
mientos, entre ellos, la quimioterapia y el interferén
gamma, sin éxito. Aqui la radioterapia resulta ser el tni-
co tratamiento eficaz, provocando también la esclerosis
de los linféticos dilatados.

La dosis total fraccionada debe ser de 20 Gy maximo.
Asi evitaremos una neumonitis y posterior fibrosis pul-
monar. Las pautas usadas son de 20 Gy en 10 fracciones
0 18 Gy en 12 a lo largo de 18 dias. Conseguiremos asi
el edema endotelial linfitico inducido por la radiacién y
la obstruccién de los canales por la fibrosis lograda’.

Como resumen, podemos decir que la linfangiomato-
sis es una enfermedad muy rara. Requiere de una mues-
tra histoldgica para su diagnostico. En nuestra experien-
cia presentan buena respuesta terapéutica al tratamiento
radioterdpico en las formas difusas de afectacion me-
diastinica.
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