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e Identificar las caracteristicas radioldgicas tipicas de los linfangiomas quisticos

retroperitoneales en las distintas técnicas de imagen.

e Evaluar la utilidad de la secuencia de resonancia magnética potenciada en T1 en fase y

fuera de fase para su diagndstico.

 Proponer un esquema practico para el diagndstico diferencial de lesiones quisticas

retroperitoneales.
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¢QUE ES EL LINFANGIOMA QUISTICO?

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA ] [ FISIOPATOLOGIA ]
/EI linfangioma quistico es considerado, segun la clasificacion dh Teorias sobre su origen.
la International Society for the Study of Vascular Anomalies * Fallo en el desarrollo embriolégico del sistema linfatico (hipdtesis mas
(ISSVA): aceptada): se produce un secuestro de los sacos linfaticos primitivos,
* Una malformacion vascular simple sin establecer las comunicaciones normales entre los canales linfaticos
* De origen linfatico y el sistema venoso. Como consecuencia, la linfa se acumula y genera
K * De caracter benigno. / una dilatacién progresiva de estas estructuras.
ﬁ\cidencia: \ .
* Es mas elevada en la poblacion pedidtrica _ mdas del 90 \ g /)
% aparecen en los primeros dos afos de vida, y entre \ \(
un 50 — 60 % durante los primeros 12 meses (2). !
* Disminuye en la edad adulta, siendo una entidad rara * Origen secundario: en los casos adquiridos; debido a procesos
en edades avanzadas. inflamatorios o traumaticos que obstruyen el drenaje linfatico.

\ /
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LOCALIZACION |

ﬂlocalizaciones mas frecuentes son: \

* Region cervicofacial (=75%)

* Axila (=20%).

* Abdomen, Unicamente un 5% se desarrolla en el abdomen, siendo los
retroperitoneales los segundos en frecuencia en esta localizacion (1%
del total).

* Dentro del retroperitoneo, predominan en el hemiabdomen
derecho, seguidos del izquierdo, siendo menos habitual su

asentamiento en la linea media.

\_ /
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FORMAS DE PRESENTACION

En el caso de los linfangiomas retroperitoneales, su localizacién profunda condiciona que la mayoria de los pacientes permanezcan asintomaticos
hasta fases avanzadas.

Cuando aparecen sintomas suelen estar relacionados con el crecimiento tumoral o con complicaciones asociadas:

Masa palpable.

Dolor abdominal.

J
Sintomas por crecimiento * Compresion de érganos adyacentes, destacando el desplazamiento medial del uréter o episodios
L de obstruccion intestinal intermitente.
. Dolor abdominal +/- fiebre:
Sintomas por complicacion * Inflamacién / infeccion.
del linfangioma B * Hemorragia intracavitaria.
* Mas raro: rotura o torsion
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DIAGNOSTICO DEL LINFANGIOMA QUISTICO '

* El diagndstico definitivo es anatomopatoldgico tras la exéresis quirudrgica.

Diagnéstico * El reconocimiento de sus caracteristicas radioldgicas permite orientar el diagndstico de forma no invasiva,

diferenciandolo de otras lesiones quisticas retroperitoneales, cuya relevancia clinica y abordaje terapéutico son

distintos, evitando asi procedimientos quirdrgicos innecesarios.

/

* Amplio espectro de lesiones quisticas retroperitoneales: pseudoquistes pancreaticos, quistes de duplicacion
Diagnéstico entérica, quistes mesoteliales, linfoceles, quistes parasitarios, cistoadenomas mucinosos, quistes epidermoides,
diferencial teratomas quisticos y degeneraciones quisticas de tumores sélidos.

* Si bien existe un importante solapamiento de hallazgos radioldgicos entre estas entidades, determinadas

\ caracteristicas permiten orientar la sospecha. /

La RM destaca como la técnica mas util para la caracterizacion de masas quisticas retroperitoneales, gracias a su excelente resolucién de

contraste en tejidos blandos
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Figura 1: Caso 1: Mujer de 64 afios que en
ecografia ~ abdominal rutinaria por
enfermedad metabdlica se identifica una
lesion anecoica de 5,3 cm en la region
interaorto-cava, compatible con lesidn
quistica a estudio, recomendandose
estudio dirigido con TCy RM.

* Lesidn anecoica / hipoecoica, bien delimitada,

multiloculada (menos frecuente uniloculadas

(figura 1)).

* Paredes finas (endotelial / linfatica) y septos de

rosor variable (figuras 2 y 3), con escaso o figuca ]
: o 2 Figura 2: Caso 2: Ecografia abdominal de

una mujer de 58 afos con un diagndstico
incidental de una lesion hipoecoica de 8 cm,
de bordes bien definidos y con septos
internos (flecha amarilla) en su regidén mas
ventral.

nulo flujo en el estudio Doppler.

* Enalgunos casos, la identificacion de contenido

ecogénico, capsulas engrosadas o septos mas
Figura 3A y 3B: Caso 3: Vardn de 26 afios

con lesidon quistica caudal al bazo,
multiloculada con tabiques finos en su

marcados puede sugerir la existencia de

complicaciones, como infeccion o hemorragia
Figura 3A = " interior.

intralesional.




VALENCIA B8 NN

[ TOMOGRAF{A COMPUTARIZADA )

* Lesidn hipodensa homogénea, circunscrita, multi/ uniloculada. La
densidad es variable en funcién del contenido (seroso, quiloso,
hemorragico o purulento):

*  Contenido quiloso: -50 a 0 UH (en torno a 20 UH)

* Contenido seroso: -20 a 30 UH.

e Calcificaciones infrecuentes.

* Puede presentar un realce periférico en anillo y realce tenue de

los septos. No siempre presente.

Figura 4. Caso 1: TC sin contraste correspondiente al paciente del caso 1. Masa quistica en
la region retroperitoneal pre — paradrtica izquierda en proximidad al hilio renal izquierdo,
* A menudo intima relacién con otras estructuras abdominales: con unas dimensiones de 5,7 x 4,2 cm y unos valores densitométricos de

aproximadamente -1 UH. Se observa un pequefiio septo calcificado (flecha amarilla) en su
polo superior, de significacion inespecifica.

vasos retroperitoneales, uréter y rifidn, pudiendo atravesar

diversos planos fasciales y ocupar multiples compartimentos.
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Figura 5: Caso 2. TC abdominal sin y tras la administracion de contraste con adquisicion de las imagenes en fase portal. A) Masa quistica con valores de
densidad -49 UH (entre grasa y agua) compatible con linfangioma, con pequefios septos en la parte ventral; B y C) Realce de los septos y la pared fina tras la
administracién de contraste.
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Figura 7. Caso 4. TC abdomino-pélvico con contraste

Figura 6. Caso 3. TC sin (A) y tras la administracién de contraste (B) correspondiente al paciente del endovenoso en una mujer de 36 afios, asintomatica, sin
caso 3. Masa quistica retroperitoneal, en proximidad al hilio esplénico y caudal a este con sutil realce antecedentes quirdrgicos relevantes donde se observa
parietal y de los septos finos en su interior. una lesién nodular paraadrtica izquierda de 10 mm con

densidad quistica, siendo el linfangioma quistico un
posible diagndstico diferencial. No obstante, no se realizo
RM para completar estudio.
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[ RESONANCIA MAGNETICA ] PROTOCOLO

e  Secuencias de pulso potenciadas en T1 y T2 spin-echo con y sin saturacion

Caracteristicas generales:

, .. .. rasa, en reconstrucciones multiplanares (MPR).
* Homogéneamente hipointensos en T1 e hiperintensos en g ¢ P ( )

T2, aunque la sefial de intensidad en T1 puede variar segdin *  Secuencias potenciadas en T1 echo-dual en fase y fuera de fase (F y FF)

la naturaleza del contenido. *  Secuencia de difusién (DWI)

« Tras la administracion de gadolinio, realce periférico fino de *  Secuencia de pulso potenciada en T1 tras la administracion de gadolinio.

la pared y de los septos.

Figura 8: Caso 2. Resonancia magnética abdominal
correspondiente al paciente del caso 2: La lesién
descrita presenta una hipointensidad de sefal en T1
(A) y es hiperintensa en la secuencia T2 (B), con
restriccion en la secuencia de difusién.
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RESONANCIA MAGNETICA ]

* Secuencia de resonancia en fase y en fuera de fase, ponderadas en T1, (chemical shift imaging): juega un papel importante para la deteccidon de contenido

graso microscoépico

* Lasecuencia en fase suma la intensidad de sefial de la grasa y del agua contenido en el mismo voxel.

* Lasecuencia fuera de fase, estas intensidades se sustraen / restan, resultando en una caida de sefial en los voxels que contienen ambas.

Existen dos criterios cuantitativos para interpretar estas secuencias:

¢ Porcentaje de caida de la sefal se calcula:

Porcentaje de caida=(Sen fase -S en fuera de fase)/(Sen fase) x 100

A\
p

+ indic

e de senal relativo (SIR) o indice de fase / fuera de fase: Se calcula:

indice fase / fuera de fase=(S fuera de fase )/(Sen fase)

J

S fuera de fase = intensidad de sefial promedio en la ROI en la secuencia fuera de fase.

S en fase = intensidad de sefial promedio en la misma ROl en la secuencia en fase.

* Unindice<0,8
o

e (Caida de la sefial > 20 %

Una pérdida significativa de sefial es compatible con

CONTENIDO LIPIDICO MICROSCOPICO.

Esto favorece el diagndstico de linfangioma, especialmente

del tipo quiloso o mixto.

No obstante, la ausencia de caida de sefial no descarta el
diagnéstico, ya que sdlo se observa en aproximadamente
un 33 — 40 % de los casos.
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Figura 9. Caso 2: Secuencias de resonancia en fase (A) y en fuera de fase (B)

potenciadas en T1 que muestran una caida de la sefal superior al 20%, 1241 UH en
fase y 654 UH en fuera de fase o un indice FF/F superior al 0,8, indicando la presencia
de contenido graso en el interior de la lesion debido al contenido quiloso.

R R CONGRESO
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Figura 10. Caso 3: Lesion hiperintensa en la secuencia SPAIR con
intensa restriccion en difusién que muestra una caida de la sefial
en fase y fuera de fase inferior al 20 %. Se extirpd quirdrgicamente
la lesién resultando el resultado anatomopatoldgico de la lesidn
un linfangioma quistico.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Un descenso significativo de la sefial no es exclusivo de esta entidad, pudiendo encontrarse en otras lesiones con grasa microscdpica, aunque estas lesiones presentan

caracteristicas radioldgicas adicionales que permiten diferenciarlas.

* Quiste dermoide:
e Habitualmente uniloculares

* Contiene componente graso micro y macroscopico (-100 a -50 UH)

* Linfocele:
* Colecciones linfaticas de paredes finas.

* Suelen aparecer tras una intervencion quirurgica, especialmente entre la 42 y la 82 semana postoperatoria.

* Quiste de duplicacidn entérica:
* Uniloculares.

* Paredes engrosadas, incluyen todas las capas de la pared intestinal.

No se localizan en el retroperitoneo.

Pueden contener contenido quiloso por su relacion con los vasos entéricos.
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3N ALGORITMO DIAGNOSTICO DEL LINFANGIOM QUISTICO RETROPERITONEAL

1. ¢Dependencia de algun érgano?
2. ¢Intervenciones quirurgicas previas?

3. éCémo son su morfologia y caracteristicas radioldgicas en las distintas técnicas de imagen?

Lesidn quistica

No organo — dependiente

Morfologia Aspecto radiolégico

* Bien delimitada

* Multiloculada (- frec 4o forma +/- realce en T1WI

uniloculada) h : anillo * Hipersefial en T2
* Paredes y septos finos =i :

Hipo/anecoico Baja atenuacion * Hiposefal en

= Caida de sefial en

INFANIGOMA secuencias en F —
QUISTICO FFT1.




VALENCIA 38 Nicionar

3N ALGORITMO DIAGNOSTICO DEL LINFANGIOM QUISTICO RETROPERITONEAL

No érgano — dependiente /

Intervencién quirdrgica

Morfologia Aspecto radiolégico

* Bien delimitada Hipo/anecoico Baja atenuacién « Hiposefial en T1
= Multiloculada (- frec ge forma +-~ realce en -« Hipersefialen T2

uniloculada) homogénea anillo
= Paredes y sepios finos / J « Caida de sefial en
J secuenciasen F —FF T1.

| ]

Figura 11. Mujer de 70 afos con trasplante renal '

hace 4 anos y con nefrectomia izquierda hace dos

i
meses, que presenta en la ultima ecografia de
control un coleccion de contenido quistico, sin

Doppler en el area quirGrgica compatible con

linfocele.
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Organo dependiente

No érgano — dependients X Parades onorosadas

QUISTE DE
DUPLICACION
ENTERICO

Morfologia Aspecto radiolégico

» Bien delimitada Hipo/anecoico  Baja » Hiposefal en T1WI/

* Multiloculada (- frec de foorma atenuacion * Hipersefal en T2
uniloculada) homogénea +/- realce . .

* Paredes y septos &h atillo « Caida _de sefial e
- secuencias en F — FFY]
inos 1. X

Figura 12. Lactante de 11 meses con un episodio de vomitos y dolor abdominal
brusco. La ecografia abdominal reveld una leve distension y ngrosamiento
parietal difuso de las asas de intestino delgado con contenido liquido

intraluminal. En relacion con un asa de ileon se identificd una lesion quistica de

paredes engrosadas e hipervascularzadas en el modo Doppler color.
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TUMORACION

PANCREATICA DE

ESTIRPE MUCINOSA

Morfologia

) Bien. delimitada Hipo/anecoico  Baja atenuacion * Hiposefial en
* Multiloculada (- frec 4o forma. '+l reale en TiWI /

uniloculada) 5 ill * Hipersefial en T2
» Paredes y septos finos homogenea“ = / i

« Caida de sefal en

secuencias en F —
FFT1

Figura 13. Tumoracién pancreatica de estirpe mucinosa se realizé una ecoendoscopia (A) que
mostraba una lesion quistica anecoica, politabicada, de paredes finas. En el TC abdomino-
pélvico con contraste (B) se identifico la lesidon quistica polilobulada de unos 72 mm,
dependiente del cuello pancreatico, y con ausencia de captacién de contraste. En el estudio
de RM Ia lesién presentaba una hiperintensidad de seial en T2 © en comunicacion con el
conducto pancreatico principal, una intensa restriccion de su sefial en difusion (D), pero no se

objetivaba caida de senal en los estudios T1 en fase y fuera de fase (E y F).
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CISTOADENOMA

6 d dient MUCINOSO DE
rgano dependiente OVARIO

No organo — dependiente

Morolagis Aspecto radiolégico

* Bien delimitada Hipo/anecoico Baja = Hiposefial en T1WI
* Multiloculada (- de forma atenuacion » Hipersefial en T2
frec uniloculada) homogénea +- realce en
* Paredes y septos / anillo » Caida de sefial en
finos secuencias en F —
FFT1.

-

Figura 14. Voluminosa masa pélvica dependiente del anejo izquierdo. En el estudio de RM se
observa una lesion quistica multitabicada, hipenintensa en las secuencias T2 (corte coronal,
A; y corte axial, B) con discreto realce periférico tras la administracion de gadolinio en el
estudio T1 DIXON con pequenios focos de tejido solido en su porcion mas caudal (C). El

resultado anatomopatologico fue de cistoadenoma mucinoso.
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CONCLUSIONES

* Los linfangiomas quisticos son una malformacion vascular linfatica benigna, siendo rara su localizacion en la regidn retroperitoneal.

* Reconocer su caracterizacion radioldgica puede evitar intervenciones quirudrgicas innecesarias, debido a su benignidad.

* Ecograficamente son lesiones anecoicas con pequeios tabiques finos, superponibles a las lesiones hipoatenuantes de pared fina y

tabiques delgados visibles en el TC.

* LaRMva a ser la técnica de eleccion, destacando entre sus secuencias las secuencias potenciadas en T1 en fase y fuera de fase.

* Una caida de la sefial de resonancia entre las fases superior al 20% o un indice fuera de fase/ fase < 0'8 sugieren la presencia de

contenido lipidico intralesional.

* Estos hallazgos apoyan el diagndstico de linfangioma quistico por el contenido quiloso en su interior, sin embargo, no es exclusivo

de esta entidad.
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