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Resumen. 

Introducción. La linfangiomatosis generalizada es una entidad poco frecuente , que se 
debe a una fa lla 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 cl ínico 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, Qu ilotórax, ascitis quilosa. 

Summary 

lntroduction The generalized lymphangiomatosis is a not very frequent entity that is due 
to a flaw in the development of the lymphatic system, characterized by aberran! 
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 th is way later on to ana lyze 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 lo 12 years 
and 9months and one only 2 months. In all patients, medica! and surgical treatment was 
given. Discussion. All our cases had breathing difficulty, ascitis and chylothorax to the 
beginning of their illness. The curren! treatment of the generalized lymphangiomatosis is 
palliative . The importance to avoíding the transpleural loss of chylo resides in that 
secondary to this the palien! 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. 
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Introducción 

La Linfangiomatosis general izada es considerada 

habitualmente como una malformación rara del sistema 

linfático , y de acuerdo a la clasificación de Noonan , este es un 

subgrupo de l infangiectasias que no solo es debido a l a 

dilatación de los linfáticos sino también a su proliferación 

aberrante , consecuencia de linfáticos "secuestrados " que fallan 

en la comunicación norma l con el sistema linfático , 

particularmente en pulmones , corazón , huesos y bazo , 

causando obstrucción del sistema . 1-
4 Las lesiones pueden 

mostrar un patrón a la usual ma lfo rmac ión l infát ica . En otros , 

hay canales más pequeños , más numerosos y complejos que 

penetran en el tejido normal ; los cana les es tán comp uestos so lo 

de linfotelio , con núcleos que son l igeramente más largos y 

algunas veces más hipercromáticos que aquellos en la 

malformación linfática usual. Ocas ionalmente , puede verse 

hiperplasia l infotel ial focal o fo rmac ión pap il a r . La 

inmunohistoquímica indica activ idad proliferativa , aunque 

bastante baja 5 (figs . 1 y 2) . 

Groves y Effler fue ron los p r ime ros en repor tar la 

asociac ión de l infang iomatos is esque létic a y quilo perica rd io6 

La afección esquelética es rara y puede ser deformante y fa t al. 

La velocidad de progresión de la enfe rm edad es impredec ible y 

el desarrollo de quilotórax es por l o gene ra l un s ig no de mal 

pronóstico 7
· As í como cuando ha y un inv o lucro mu ltiviscera l a-9

· 
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Fig. l Tinción de hematOxilina y Eosina. Conc histológico de intestino delgado que 

muestra mucosa ulcerada. lesión linfática que afecta muscular e infillra ex tensamente la 

Fig. 2 Tinción de hematoxil ina y Eos ina. Detn llc histológico que muestra vaso linfá tico con 

endotelio plano y lu1. dil atada. 

El diagnostico diferencial se debe real izar con tuberculosis , 

tumores toráxicos , trombos is de la vena subc lav ia izqu ierda y 

con la linfang iectas ia pulmonar congé nit a . 10
-

11
· 



Justificación 

La Linfangiomatosis generalizada esta poco reportada en la 

literatura mundial . Deb ido a su rareza y los criterios de 

clasificación histomorfológica , la falta de criterios de aplicación 

de los diversos tratamientos descritos , el reportar la experiencia 

en estos casos poco comunes contribuyen a aumentar los 

existentes en la l iteratura , contribuyendo a l conocimiento de 

esta enfermedad en su forma de presentación , respuesta al 

tratamiento y el pronóstico de la m isma . 

Material y métodos 

Se recabaron los datos del expediente c lí n ico y de imagen 

de cada uno de los pacientes con diagnostico h istopatológ ico de 

linfangiomatos is generaliza da , los da t os referentes a edad , 

sexo, edad al diagnost ico , descr ipc ión h ist opatológica de las 

biopsias tomadas , evoluc ión cl ín ica , ti empo de segu imiento , 

tratamiento morbilidad y mortal idad de cada caso fueron 

registrados . 
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Resultados 

En nuestra institución nosotros hemos diagnosticado y 

tratado cuatro casos de linfangiomatosis generalizada , los 

hallazgos en relac ión a edad , sexo y estructuras anatómicas 

involucradas se muestran en la tabla 1 . 

Caso/Sexo Edad pleura Peritoneo Pericardio hígado Hueso piel Bazo 

inicio 

1/femenino 9m X X X X 

2/masculino 4a X X X 

3/femenino 4a X X X X 

4/masculino sa X X X X X 

Tabla 1. 

Caso 1 tuvo una sobrevida de 12 años 3 meses , se real izo 

li nfogammagrama q ue most ró sa l ida de l rad io t razador en el 

hemitórax izquierdo y cavidad abdom inal , se tomaron biopsias 

de pulmón , p iel y apénd ice ceca l e n t odas ellas se reporto 

linfangiomatos is , se trato con dieta con trigl icéridos de cadena 

med ia , ace ite , MCT y esp i rono lac tona ; Se rea li zó p leurodes is 

química y quirúrgica . Durante 11 años se mantuvo asintomática , 

presento quilotó rax b il ate ra l y asc iti s po r lo que se t rato co n 

rad ioterap ia torác i ca y abdom ina l , a la edad de 13 años presen t a 

disfunc ión mult io rgán ica y f a ll ece . 
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Fig. 3 Radiografia de tórax que muestra cardiomegalia con derrame pleural y pencárdico. 

Caso 2 . Actualmente tiene 8 años de edad ha s ido tratado con 

dieta con triglicéridos de cadena media , ace i te MCT y 

Esp iro nolactona as í co mo radiotera p ia , no presen t a 

sintomatología y su desarrollo es norma l. La sobrevida de este 

pac iente a la fecha es de 4 años . 

F1g . 4. Tomografia abdominal que muestra liquido libre en cavidad (punta de flecha). de caracterlstiCas quilosas. 
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Caso 3. Se d iagnost i có a los 4 años 6 meses , se t rato con 

interferón alfa, d ieta con tr iglicéridos de cadena med ia , ace i te 

MCT , pleurodes is qu irú rgica y qu ímica , presentado después de 2 

meses de tratam iento dificultad resp iratoria secundar ia a 

derrame ple ura l bil ateral , asc it i s y sepsis , fallec iendo e l 

paciente . 
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Caso 4. Este paciente tuv o una sobrevida de 1 año ini c ialmente 

presento der rame pericárdico por lo cual se realizo ventana . 

Como se puede apreciar en la tabla 1 este paciente fue el que 

tuvo mayor número de tejidos involucrados . 

Fig. 6 RarliogJllfiB de humero que muestra la 1magen en saca-bocado (flecha) de afección ósea 
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Discusión 

Todo s nue stro s cas o s tuvi e ron d i ficul tad respi rator ia , 

as cit is y qui lotórax a l in ic io d e su enfe rm eda d . En la a ctu a lid ad 

el tra tam iento de la l infangiomatos is gene ral izada es palia t ivo. 

Cuando se presenta derrame pleura l y es te condic iona dificultad 

respiratoria el tratam iento in i c ial debe se r drenaje pleural , si 

este persiste la pleurodesis qu ím ica y/o quirúrgica se debe 

rea l izar . 12
· 

La importancia de evitar la pérd ida tra nsp leu ral de qu i lo radica 

en que secundar ia a esta e l pac iente puede desarrollar 

h ipoproteinem ia (desnutr ic ió n} , hi pogammaglobulinem ia y 

linfopen ia , estas dos últimas comprometen el estado 

inmuno lógico de los pac ientes ha cié ndo los susceptibles a la 

in fec c ión y seps is . Una di eta baja en tri gli cér idos de ca dena 

media desde el punto de v ista teór ico puede mejorar estos 

pac ien t es ya que d icha dieta red uce la f or mación de qu i lo . 1 3 

Ot ro t ratamie nto quirúrgico in tentado e n estos pac ientes sin 

éx it o es la li gadura del cond ucto t o rá x i co . 7 Cuando e l pac ien te 

presenta lesión del saco per icá rdic o la rea l izaci ó n de u na 

ve ntana en el mismo , mejora la s int omat o logi a 1 4
. 

Actua lmente se ha propues to el uso de interfe ró n a lfa para e l 

tratam ien t o de es ta en fermeda d as í como la rad iote rapia . Los 

tratam ien t os no quirúrg ic os y qui rúrgicos de la li nfang iom at os is 

generalizada han de mostr ad o una pobre e fi ca ci a _ S iend o 

priorita ri o e l e nte nde r la f is iopa t o log i a de l a e nfe rm eda d en 

re lac ión a la pre se nci a de f a ct o res de crec im ie nto de célul as 

endotel ia les . Es t e cono c im iento nos pu d iera ll e v a r a rea l iz a r un 

tr ata mien to con ba se en la inhibición de dich o s f ac tores 1 5
· 
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