Int. J. Morphol.,
38(4)1060-1064, 2020.

Linfangiomatosis Kaposiforme: Reporte de
un Caso y Revision de la Literatura

Kaposiform Lymphangiomatosis: A Case Report and Literature Review

Enmanuel Guerrero*?2 Raul Alvarado?; Pablo Monsalveé; Marx Bravo %;
Adriana Urdiales?; Carlos Manterola®® & Lorena Albarracin 4

GUERRERO, E.; ALVARADO, R.; MONSALVE, P.; BRAVO, M.; URDIALES, A.; MANTEROLA, C. & ALBARRACIN, L.
Linfangiomatosis kaposiforme: reporte de un caso y revision de la literatuxh. Morphol., 38(4)L060-1064, 2020.

RESUMEN: La linfangiomatosis es una patologia benigna, de etiologia desconocida, que afecta especialmente a poblacion
pediatrica, caracterizandose por desarrollo de masas subcutaneas que involucran uno o mas 6rganos. Cuando se asopitizon coagulo
y derrames quilosos, recibe el nombre de linfangiomatosis kaposiforme (LK), cuya evidencia disponible es escasa. El effjetivo de
manuscrito es reportar un caso de LK pediatrico atendido en el Instituto del Cancer SOLCA, Cuenca, Ecuador. Paciente femenina d
afio 7 meses, con hernia inguinal bilaterales y alteracion de los tiempos de coagulacién. En los estudios de imagen sezridsacio
mediastinica asociada a presencia de liquido en espacio pleural y cavidad abdomino-pélvica. Ademas, se evidencio ldeexistencia
multiples imégenes hipogénicas en el bazo. Se practico timectomia minima, toma de biopsia de linfonodos mediastinibdesceara esta
el diagndstico, y se instal6 un dren en el térax para tratar el derrame pleural antes sefialado. Se descartaron pahoésyilasfsmmaks,
lupus, inmunolégicas, etc.). Dado el continto deterioro respiratorio, coagulopatia, lesiones hipogénicas esplénicabymttantge a
del quilotérax por el tubo toracico, se plante6 el diagnostico de LK. Se inici6 apoyo nutricional via parenteral (sinsipioidis))
vincristina, y se realiz6 una pleurodesis con bleomicina sin buena respuesta. La paciente fallecio a los 16 dias deSautintaeto.
un caso de mal prondstico, con evolucién rapidamente progresiva hacia un desenlace fatal.
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INTRODUCCION

La linfangiomatosis es una malformacion congénita El objetivo de este manuscrito fue reportar un caso
de curso clinico benigno, poco frecuente y de etiologia defe LK pediatrico atendido en Instituto del Cancer SOLCA,
conocida. Se presenta generalmente durante la infancia YCsenca, Ecuador.
diagnostica en las primeras dos décadas de la vieballi
2019). Este articulo fue escrito siguiendo la iniciativa CARE

(case report guidelines) para el reporte de casos clinicos

En ocasiones, se puede complicar por proliferaciqGagnieret al, 2014).
linfatica multifocal (mediastino, pulmones, pleura, sistema
0seo y toracico); y asociacion a derrames pleurales y
pericardicos (Jet al). CASO CLINICO

Cuando se acompafa de coagulopatia y derrames
quilosos, se denomina linfangiomatosis kaposiforme (LK); Se trata de una paciente de 1 afio 7 meses, de 12 kg
entidad nosolégica de mal pronostico, de elevadie peso, sin antecedentes personales ni familiares relevan-
morbimortalidad, cuya complicacion mas frecuente es ®Js. Cinco meses antes de su ingreso, se le diagnostico her-
deterioro de la funcion respiratoria (Ragimnal, 2016; Adams nia inguinal bilateral, razon por la cual se le realizaron estu-
et al, 2018). dios pre-quirdrgicos en los que se encontro alteracion del
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tiempo de coagulacion; motivo por la que fue derivada al El aspirado de médula 6sea y los estudios de
Instituto SOLCA, Cuenca. citometria de flujo descartaron infiltracion por enfermeda-
des linfoproliferativas.
Al ingresar a esta Institucion, se realiz6 un ultrasoni-
do abdominal (US), en el que pudo verificarse un bazo con La tomografia axial computarizada (TAC) de térax y
imagenes hipoecoicas de 4,8 y 6,2 mm; y la presenciaa®omen, permitid evidenciar la existencia de una imagen
liquido libre en el espacio pleural derecho y la cavidad abedular e hipodensa, de 37 por 23 mm de didmetro, localiza-
dominal. Ademas, se constatd la existencia de imagerdssen el mediastino; y liquido libre en el espacio pleural dere-
quisticas a nivel subdiafragmatico derecha de 22 por 12 neho. A nivel abdominal, se verificé la presencia de multiples
(Fig. 1). iméagenes hipodensas redondeadas, de distribucion difusa, de
entre 3y 10 mm de diametro, localizadas en el bazo; y abun-
Se realizaron ademas, pruebas diagndsticas genetante liquido libre en la cavidad abdominal y pélvica (Fig. 2).
les, entre las que destacaron hipoproteinemia,
hipofibrinbgenemia, alteracién de la funcion hepética, Con el objeto de establecer diagnostico, se reaitips
neutropenia y dimero D elevado. sia de la masa mediastinica (timectomia minima mas toma de
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Fig. 1. Ecotomografia abdominal de la paciente. Se puede apreciar el bazo con multiples imagenes hipoecoicas (1A). Asemas, la e

cia de moderada cantidad de liquido libre en el espacio pleural derecho y en la cavidad abdominal, con imagenes qgisticas en re
subdiafragmatica derecha (1B).

Fig. 2. Toacgg-rafia de térax y abdomeh, en la que se puede verificar una imagen mediastinica, de aspecto nodular, hiadeasa, sin
al contraste y derrame pleural derecho no loculado (2A). Al margen derecho, se observa el bazo, con multiples imageres hipodens
redondeadas, y ascitis.
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muestras para estudio histolégico de linfonodos mediastinicosgiracter masivo; razon por la cual fue necesario realizar

cuyo resultado fue de histologia normal (Fig. 3). una toracostomia con tubo, medida que permitio el dre-

naje de 250 cc de liquido seroso, compatible con

La paciente curso con insuficiencia respiratoria s@uilotorax, con un débito promedio de 350cc/dia durante
cundaria a un sindrome de ocupacion pleural derecha,ldedias (Fig. 4).

Fig. 3. Cortes histoldgicos con tincion con hematoxilina eosina; en los que se V|suaI|za el parénquima timico rodeadqusdka ulea ca
tejido conectivo laxo. Dividido en I6bulos y lobulillos, por tabiques fibrosos y organizados en dos compartimientos: carteda. y

La paciente sigui6 deteriorandose desde el punto
de vista general, los sintomas respiratorios se fueron agra-
vando progresivamente. El quilotérax continué siendo
masivo. Lo que, asociado a la existencia de las lesiones
esplénicas y subdiafragmaticas antes descritas; permitie-
ron plantear el diagndstico de LK.

En virtud de ello, se decidid instaurar tratamiento
especifico para LK, que consistio en nutricion parenteral
parcial sin lipidos; pleurodesis con bleomicina (154)/m
dos veces por semana; administracion de vincristina (1,5
mg/n?) via parenteral; y propanolol (0,8 mg/kg/dia) via
oral. Ademas, fue necesario administrar otras medidas
terapéuticas de soporte: transfusion de plasma y
crioprecipitados; antibiéticos (meropenen+vancomicina),
antifungicos, bolos de corticoesteroides, etc. Sin
objetivarse respuesta clinica favorable.

e Lamentablemente, la evolucion fue desfavorable.

Fig. 4. Radlologla simple toraco abdominal, en la que se puelda paciente desarroll6 una coagulacion intravascular di-

constatar la existencia de un hidroneumotérax masivo en sg¢minada, sindrome de distrés respiratorio, arritmia, sepsis

hemitorax derecho. urinaria por candida tropicalis, shock séptico refractario,
y disfuncion multiorganica. Luego de 16 dias la paciente

Se descartaron procesos oncoldégico, inmunolégidallecio.

y reumatolégico, mediante la realizacion de multiples

pruebas diagndsticas seroldgicas, de imagenes, y estudios La necropsia confirmé el diagndstico de tkn

patolégicos complementarios. compromiso de ambos pulmones, corazén y bazo.
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DISCUSION debido a lo infrecuente de la enfermedad, y por ende a la
escasa evidencia existente respecto de ella.

La etiologia de la linfangiomatosis es desconocida, Los pocos estudios existentes recomiendan medidas
pero parece deberse a una anormalidad del desarrdlietéticas con nutricion parenteral sin lipidos o con
linfatico y la presencia de mdltiples linfangiomas (tejiddriglicéridos de cadena media, asi como dietas altas en pro-
linfatico bien diferenciado que se presenta como acumutainas, aunque en general han demostrado poca efectividad.
ciones quisticas) (Ozeki & Fukao, 2019; Ozlil, 2019a).

Cuando la LK se localizada a nivel toracico, se pue-

Se clasifica en diferentes fenotipos como: anomaléie considerar la indicacién de un acceso quirdrgico (ideal-
linfatica generalizada, enfermedad de Gorham Stout y Likente por videotoracoscopia), especialmente si existen sin-
(Luisi et al, 2016; Ozeki & Fukao). tomas de ocupacion pleural (Luisial; Ozekiet al,, 2019a).

Para reducir el derrame pleural recurrente, esta indicado la

Las manifestaciones clinicas son inespecificas y pygleurectomia parietal, ligadura del conducto toracico o la
de involucrar a un solo drgano (por ejemplo: linfangiopleurodesis con 15 a 120 U de bleomicina intracavitario di-
matosis pulmonar difusa), o0 a multiples érganos. A nivéiida en 100 cc de solusién salina y removida 6 a 24 horas
toracico, puede afectar pulmones, mediastino, corazdespués (Bagheet al, 2018).
pleura, conducto y pared toracica (Hu & Zhou, 2018).

El uso de propanolol (como angiogénico y

Se caracteriza histolégicamente por célulaknfangiogénico), a dosis crecientes (1 a 4 mg/kg/dia), pue-
endoteliales linfaticas en huso y una variante oncogénida reducir el derrame pleural. Sin embargo, el escaso cono-
NRAS en algunas muestras de ADN (Bardaawl, 2019; cimiento existente de la etiologia y patogénesis de esta en-
Ozekiet al, 2019b). Esta paciente presentd un diagnostiéermedad impide lograr avances terapéuticos reales (Luisi
clinico de LK, debido a la rapida progresion de disnea, det al; Adamset al; Jiet al, 2018).
rrames quilosos y anomalias de la coagulacion.

La radioterapia, quimioterapia sistémica (vincristina

La LK incluye sintomas respiratorios (50-100 %)1,5 mg/mi, ciclofosfamida 300 mg/fi los esteroides, el
coagulopatia (50-100 %) y masa mediastina (82 %). Lbevacizumab (1 mg/kg cada 3 semanas) y el interferén
problemas respiratorios mas frecuentes son tos, disneaistémico, se han utilizado con resultados poco satisfacto-
derrames pleurales (Croteztial, 2014; Ozeket al, 2019a). rios (Croteawet al; Luisiet al). La Unica medida terapéuti-

La coagulopatia puede ser causada por trombocitoperta,que cuenta con alguna evidencia que la apoya, es la ad-

produccion local de fibrinolisina o malformaciones venosasinistracion del inhibidor de mTOR sirolimus; que ha de-

(Luisi et al). mostrado eficacia en el control de la enfermedad, buena to-
lerancia y escasos efectos secundarios (Ozeki & Fukao; Ricci

El deterioro multiorganico y los hallazgos antes de®t al, 2019; Ozeket al,, 2019c).
critos en las pruebas de imagen (US y TAC) son suficientes
para plantear el diagnéstico de LK, por lo que la toma de Lo que esta meridianamente claro, es que ante la sos-
muestras para estudio histolégico podria evitarse (Rdanpecha clinica de LK es importante un tratamiento
al.; lacobat al, 2020). multidisciplinario debido a sus multiples y graves compli-

caciones (Adamet al; Jiet al, 2019).

La linfangiografia, es (til para estudiar la estructura
del sistema linfatico, por su precision en la identificacion de El pronéstico de esta patologia es desfavorable y
la extension de las lesiones (lacobial). En este caso, el depende de la extension de la enfermedad. Cuando causa
deterioro progresico y grave del estado de salud de la patedlisis masiva, se asocia a una alta morbilidad y mortali-
ciente, no permitié su realizacion. dad por infeccién, pardlisis, empeoramiento de la funcién

pulmonar y derrames quilosos (Luddi al; Ozekiet al,

El tratamiento es paliativo y tiene como objetivo s02019a). En esta infante, la enfermedad afectaba varios 6r-
lamente retrasar la progresion de la enfermedad y aliviar lganos vitales lo que le ocasiond su deceso.
sintomas relacionados a la compresion de las estructuras ad-
yacentes y a la acumulacion de liquido quiloso. Dada la baja prevalencia e incidencia de la LK, no

existen datos epidemidlogicos. Es por ello, que nos parece

No existen protocolos o pautas de tratamientmlevante aportar informacion con este caso, pues incrementa
estandarizados (Luigt al; Adamset al), posiblemente el escaso conocimiento existente.
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