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Resumen

Introduccioén: Los linfangiomas son malformaciones congénitas del sistema linfatico,
usualmente localizadas en cabeza y cuello, y en menor proporcién en abdomen o
retroperitoneo. Su diagnéstico prenatal es poco frecuente y, en casos con extension a
extremidades, el pronéstico suele ser desfavorable. Su baja incidencia justifica la pre-
sentacion de este caso. Descripcion del caso: Gestante de 29 afios, G4P1E1A1V1,
con embarazo de 20+4 semanas, remitida a perinatologia por hallazgos ecograficos
que evidenciaron una masa abdominal fetal de gran tamafio. La evaluacién mostré
imagenes quisticas multiloculadas retroperitoneales, con extension hacia el miembro
inferior izquierdo, sugestivas de linfangioma retroperitoneal. A pesar de la opcién de
interrupcion legal del embarazo, la paciente opté por continuar la gestacion. El producto
nacié muerto, con hallazgos macroscopicos compatibles con linfangioma. Conclusién:
Este caso ilustra como el diagndstico prenatal mediante ecografia permite identificar
tempranamente lesiones complejas, orientar la consejeria a los padres y planificar el
manejo multidisciplinario.
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Fetal lymphangioma. A case report
Abstract

Introduction: Lymphangiomas are congenital malformations of the lymphatic system,
usually located in the head and neck, and to a lesser extent in the abdomen or retro-
peritoneum. Their prenatal diagnosis is rare, and in cases where they extend to the
limbs, the prognosis is usually unfavourable. Their low incidence justifies the presen-
tation of this case. Case description: A 29-year-old pregnant woman, G4P1E1A1V1,
at 20+4 weeks of pregnancy, was referred to perinatology due to ultrasound findings
that revealed a large foetal abdominal mass. The evaluation showed multilocular retro-
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peritoneal cystic images, extending to the left lower limb, suggestive of retroperitoneal
lymphangioma. Despite the option of legal termination of pregnancy, the patient chose
to continue the pregnancy. The foetus was stillborn, with macroscopic findings consis-
tent with lymphangioma. Conclusion: This case illustrates how prenatal diagnosis by
ultrasound allows for early identification of complex lesions, guidance for parents, and
planning for multidisciplinary management.

Keywords: Foetus, lymphangioma, tumour, retroperitoneum.

Linfangioma fetal. Relato de caso
Resumo

Introducao: Os linfangiomas sdo malformagbes congénitas do sistema linfatico,
geralmente localizadas na cabega e no pesco¢o e, em menor proporgdo, ho abdé-
men ou retroperiténio. Seu diagnoéstico pré-natal é pouco frequente e, em casos com
extensdo para as extremidades, o prognéstico costuma ser desfavoravel. Sua baixa
incidéncia justifica a apresentacdo deste caso. Descrigdo do caso: Gestante de 29
anos, G4P1E1A1V1, com gravidez de 20+4 semanas, encaminhada a perinatologia por
achados ecogréficos que evidenciaram uma massa abdominal fetal de grande tamanho.
A avaliacdo mostrou imagens cisticas multiloculares retroperitoneais, com extensdo
para o membro inferior esquerdo, sugestivas de linfangioma retroperitoneal. Apesar
da opcéo de interrupgéo legal da gravidez, a paciente optou por continuar a gestacéo.
O produto nasceu morto, com achados macroscopicos compativeis com linfangioma.
Conclusao: Este caso ilustra como o diagnéstico pré-natal por ultrassonografia per-
mite identificar precocemente lesbes complexas, orientar o aconselhamento aos pais
e planejar o manejo multidisciplinar.

Palavras-chave: Feto, linfangioma, tumor, retroperiténio.

Introduccion

El linfangioma es una malformacion congé-
nita poco frecuente del sistema linfatico, carac-
terizada por la dilatacion anémala de los vasos
linfaticos que forman masas de aspecto quistico
y tamafio variable. Estas lesiones representan
alrededor del 4% de los tumores vasculares en
recién nacidos y su incidencia global se estima
entre 1y 2 por cada 1.000 casos [1].

La mayoria de los linfangiomas se localizan
en cabezay cuello (75%) y region axilar (20%),
siendo mucho menos comunes en abdomen,
retroperitoneo (2%) y extremidades (1%) [2].
Su comportamiento es generalmente benigno,
pero su crecimiento puede generar compresion

de 6rganos vecinos, condicionando un pronés-
tico variable.

El diagndstico prenatal ha sido posible gra-
cias al uso sistematico de la ecografia de de-
talle anatémico, que permite identificar masas
quisticas multiloculadas, a menudo sin flujo
Doppler. Sin embargo, la presentacion retro-
peritoneal continda siendo excepcional, lo que
explica la limitada cantidad de casos descritos
en la literatura [3,4].

En reportes de casos y series cortas, la eco-
grafia y la resonancia magnética fetal se han
consolidado como herramientas fundamentales
para caracterizar estas lesiones y establecer
su extension [5-7]. Esto no solo facilita el
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diagnéstico diferencial con otras masas fetales
abdominales, sino que también permite orientar
la consejeria a los padres y la planificacién del
manejo obstétrico y neonatal.

En Latinoamérica, los casos reportados
han sido escasos, aunque contribuyen al co-
nocimiento de la variabilidad clinica de estas
lesiones [8]. El abordaje terapéutico posnatal
puede incluir cirugia o escleroterapia, pero los
desenlaces dependen en gran medida de la lo-
calizacion y la extension del linfangioma [9-13].

Dada la rareza de esta entidad y la escasa
evidencia disponible sobre linfangiomas retro-
peritoneales fetales con compromiso de extre-
midades, consideramos relevante presentar
este caso, con el fin de aportar a la literatura y
destacar la importancia del diagndéstico prenatal
temprano y la consejeria multidisciplinaria.

Reporte de caso

Se trata de una paciente de 29 afos,
G4P1E1A1V1, con embarazo de 20+4 sema-
nas, remitida a perinatologia para valoracion
debido a hallazgos ecograficos sugestivos de
defecto de pared abdominal, con diagnéstico
diferencial inicial de gastrosquisis versus tera-
toma sacro coccigeo.

La paciente niega antecedentes personales
o familiares de importancia. Su ultimo parto
ocurrio en 2019, a término de 39 semanas.
Al momento de la consulta se encontraba
asintomatica y con adecuada percepcion de
movimientos fetales.

Se procede a realizar exploracion ecografica,
encontrando a nivel abdominal burbuja gastrica
presente, pared abdominal integra sin eviden-
ciarse ningun defecto, insercion adecuada
de corddn, dos arterias umbilicales, vejiga
presente, la cual se ve desplazada hacia la
derecha por masa o lesion de gran tamario, de
heterogeneidad mixta, con poca captacion al
Doppler color, compuesta por lesiones quisticas
variables que se agrupan y se proyectan des-
de la regidn inferior izquierda de la pelvis con

extension hasta el tejido subcutaneo del gluteo
ipsilateral, comprometiendo el miembro inferior
izquierdo en su totalidad, sin posibilidad de
reconocer tejido muscular con claridad, pero
tejido 6seo de aspecto normal, lo cual hace
sospechar linfangioma retroperitoneal con
extensiéon a miembro inferior.

Por tratarse de un diagndstico prenatal se
brinda informacién sobre la sentencia C-355
con el fin de considerar la interrupcion de
la gestacién, especialmente por tratarse de
extensién a miembros inferiores; sin embargo,
la paciente desea continuar con la gestacién
y realizar estudios complementarios con RM
y valoracion por cirugia pediatrica para posi-
ble intervencion postnatal. Posteriorme nace
producto muerto con hallazgos macroscoépicos
compatibles con linfangioma.

Discusion

El linfangioma fetal es una malformacion
congénita poco frecuente, cuyo diagnostico
prenatal se ha incrementado gracias al uso
extendido de la ecografia de alta resolucion. Li
et al. reportaron que la mayoria de los linfangio-
mas se diagnostican en cabeza y cuello, siendo
inusual su presentacion retroperitoneal. En su

serie, la deteccion temprana permitié orientar
el prondstico y el manejo obstétrico [1].

El prondstico de los linfangiomas fetales esta
intimamente relacionado con su localizacion y
extension. Wilson describe que las masas ab-
dominales y retroperitoneales, aunque menos
frecuentes, tienen mayor potencial de compro-
miso estructural y riesgo de morbimortalidad
perinatal [2]. En este sentido, la afectacion de
extremidades, como en nuestro caso, se ha
asociado con desenlaces adversos.

Los reportes latinoamericanos, como los
descritos por Garcia-Rodriguez et al., confir-
man la baja frecuencia de linfangiomas retro-
peritoneales diagnosticados prenatalmente y
sefalan que el seguimiento ecografico seriado
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Imagen 1y 2. Masa de gran tamafio, heterogeneidad mixta, con imagenes quisticas de
paredes delgadas, extencion al tejido celular subcutaneo, desplaza la vejiga, no capta
al Doppler y se proyecta desde la region inferior izquierda de la pelvis comprometiendo
miembro inferior ipsilateral.
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es fundamental para evaluar la progresiéon de
la lesién y orientar decisiones familiares [3].

En recién nacidos, se han comunicado casos
de linfangiomas retroperitoneales manejados
mediante reseccion quirurgica. Cuastumal et
al. describieron dos casos neonatales en los
cuales la cirugia fue curativa, sin recurrencia
posterior [4]. Esto resalta la importancia de
planear el tratamiento postnatal en aquellos
casos en los que el neonato sobrevive.

En cuanto al diagnéstico por imagenes, La-
cunzay Lazo enfatizan la utilidad de la ecogra-
fia detallada para diferenciar los linfangiomas
de otros tumores abdominales fetales y para
identificar su extension a extremidades, lo cual
coincide con los hallazgos de nuestro caso [5].

El seguimiento ecografico debe complemen-
tarse, en algunos casos, con resonancia mag-
nética fetal, la cual aporta mayor informacion
sobre la extension y relaciones anatomicas.
Chen et al. mostraron que el uso combinado
de ecografia y resonancia mejora la precision
diagndstica y la prediccion de resultados [6]. De
igual forma, Rha et al. reportaron la utilidad de

Imagen 3. Imagen postnatal de producto obitado

la resonancia en linfangiomas extensos, lo cual
facilita la planificacion obstétrica y neonatal [7].

En Colombia, Rodriguez Ortiz et al. reporta-
ron una serie de casos en Bogota, donde los
linfangiomas fetales representaron un reto diag-
nostico y prondstico. Estos autores destacan
la necesidad de un abordaje multidisciplinario
para asesorar adecuadamente a los padres [8].

Desde la perspectiva terapéutica, Cherk et
al. y Poroes et al. sefialan que los linfangiomas
retroperitoneales representan un desafio quirur-
gico, dado que las lesiones suelen ser extensas
y de dificil reseccion completa [9,10]. Apesar de
esto, la cirugia sigue siendo el tratamiento de
eleccion en casos sintomaticos o complicados.

En pacientes pediatricos, se han reportado
alternativas menos invasivas como la esclerote-
rapia. Olivieri et al. documentaron la resolucion
completa de un linfangioma retroperitoneal tras
una unica aplicacion de OK-432, lo que de-
muestra su potencial como opcidn terapéutica
en lesiones seleccionadas [11]. Sin embargo,
los resultados varian y dependen de la locali-
zacion y extension del tumor.
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Otros autores, como Gumistas et al., y
Bezzola et al. refieren que los linfangiomas
retroperitoneales representan un verdadero
reto diagnostico y terapéutico debido a su
rareza y la inespecificidad clinica. Sugieren
que, tanto en nifios como en adultos, la resec-
cion quirdrgica completa es la mejor opcion
en linfangiomas abdominales sintomaticos,
aunque reconocen la dificultad técnica cuando
las masas son de gran tamafio o comprometen
estructuras criticas. Finalmente recomiendan
un abordaje individualizado segun la disponi-

bilidad de recursos y la experiencia del equipo
quirurgico [12-13].

En nuestro caso, el diagnostico prenatal de lin-
fangioma retroperitoneal con extensién a miembro
inferior izquierdo permitié ofrecer una consejeria
claray respetuosa de la autonomia de la paciente.
A pesar de la rareza de esta presentacion y del
pronostico adverso, el abordaje multidisciplinario
asegurd una atencion centrada en la gestante y
en su decision de continuar con el embarazo.
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