Linfangioma cistico mesenterico

Descrizione di un caso e revisione della letteratura
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Mesenteric cyst lymphangioma; A case report and literature review

OBJECTIVE: The Authors report their experience in diagnosis and treatment of one case of mesenteric cystic lymphangio-

ma; recent international literature review.

EXPERIMENTAL DESIGN:  Complete clinical report. Diagnostic, clinical and prognostic indication, evaluation of effective-

ness of radical surgical treatment and follow-up.

SETTING: Operative Unit of General and Thoracic Surgery. University “Paolo Giaccone” of Palermo.

INTERVENTION: Radical surgical treatment, according to international guide-lines.

Resurrs: Complete recovery with “restitutio ad integrum’. No relapse were recorded ar short follow up.

CONCLUSIONS:  Even when asymptomatic and discovered incidentally, LCM must be treated surgically because of the
potential to grow, invade vital structures, and develop life-threatening complications. The best and only radical treat-
ment is the total removal of the lesions with microscopically clear borders, when it is available.

Key worps: Diagnosis, Mesenteric cystic lymphangioma, Surgical treatment.

Introduzione

I linfangiomi cistici mesenterici (LCM) sono rari tumo-
ri cistici benigni, piti frequenti in etd pediatrica !. La
presentazione clinica ¢ polimorfa, potendo variare dalla
scoperta incidentale di una cisti addominale, di solito
sintomatica perché di grosse dimensioni, fino ai sintomi
dell’addome acuto, con dolore addominale acuto e chiu-
sura dell’alvo a feci e gas !

Riportiamo di seguito un caso di linfangioma cistico
giunto di recente alla nostro osservazione e trattato chi-
rurgicamente con successo.

Case report

Soggetto di sesso maschile, di 55 anni di etd, nato e
residente nella provincia rurale di Agrigento, di profes-
sione meccanico.

Non viene riportato dal paziente nulla di rilevante
all'anamnesi patologica remota, fino a 2 anni prima del
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ricovero attuale, quando lo stesso riferisce la comparsa,
in pieno benessere e senza causa apparente di una sin-
tomatologia algica di tipo gravativo, riferita di grado lie-
ve e sopportabile senza ricorrere ad antidolorifici o ad
antispastici, localizzata in ipogastrio ed in regione pe-
riombelicale, con saltuarie crisi di dolore, che non appa-
riva mai in correlazione con i pasti, né con la defeca-
zione o la minzione. I paziente ha negato altresi dima-
gramento. Durante questo periodo il paziente si ¢ sot-
toposto a ciclici controlli ETG-grafici dell’'addome supe-
riore ed inferiore presso altra struttura pubblica, che non
hanno evidenziato alcun dato patologico fino a circa 8
mesi prima dell’attuale ricovero, quando una ulteriore
ETG addominale, praticata in regime ambulatoriale pres-
so il nostro reparto, eseguita per il perdurare della sinto-
matologia algica con le stesse caratteristiche degli episo-
di precedenti, evidenziava una neoformazione ovoidale
delle dimensioni di 10.3 x 8.7 x 6.1 c¢m, margini netti
e lisci e struttura disomogenea con areole di tipo micro-
cistico (contenuto transonico sovrafluido con rinforzo di
parete posteriore), in assenza di versamento ascitico o
linfoadenopatie, localizzata nello spazio retto-vescicale.
Sulla base di questo reperto il paziente si rivolgeva pres-
so il nostro reparto, dove veniva ricoverato in regime
ordinario e sottoposto ad esame obiettivo generale (nega-
tivo), EDAR (negativa), colonscopia previa opportuna
preparazione intestinale (esame condotto fino all’'ultima
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ansa ileale, negativo per compressioni ab estrinseco), rou-
tine ematochimica completa (reperti normali), radiogra-
fia del torace (reperto Rx-grafico nei limiti), ECG (nei
limiti) e TC dell’'addome (Fig. 1) superiore ed inferiore
con mezzo di contrasto (conferma della presenza della
lesione nello scavo del Douglas, senza contrast enhance-
ment, descritta perd a contenuto denso, con apparenti
piani di clivaggio tra la vescica ed il retto, che comprime
il trigono vescicale e sposta lateralmente e a sinistra il
retto).

Dopo aver proposto al paziente l'intervento chirurgico,
aver ottenuto il suo consenso all'asportazione della cisti
ed all'eventuale resezione intestinale ed avere predisposto
2 unita di sangue omogruppo (come richiesto dalla con-
sulenza anestesiologica, che aveva classificato il paziente
come ASA 1I), il paziente ¢ stato sottoposto a laparoto-
mia esplorativa con una diagnosi preoperatoria di neofor-
mazione cistica disontogenetica dello scavo del Douglas:
eseguita una laparotomia mediana ombelico-pubica, all’a-

pertura del peritoneo si ¢ eseguita I'esplorazione siste-
matica dei visceri addominali (negativa) e si ¢ eviden-
ziata una massa grossolanamente rotondeggiante, sessile,
di colorito rossastro, delle dimensioni di circa 10 x 8
cm, a partenza dal mesentere e che si aggettava con pro-
paggini moriformi nello scavo del Douglas (Fig. 2), ade-
rente ai visceri circostanti (ileo e colon), in assenza di
versamento ascitico o di linfoadenopatie clinicamente si-
gnificative. Si ¢ proceduto pertanto alla lisi delle ade-
renze, alla escissione della base di impianto sessile mesen-
teriale con esame istologico estemporaneo (diagnosi: cisti
mesenteriale con note di linfangioma cistico) ed al deli-
cato clivaggio manuale della massa dalla sua sede nello
scavo del Douglas (spazio retto-vescicale), con successiva
asportazione in blocco della massa senza necessita di se-
zionare grossi vasi (Fig. 3); la parete addominale ¢ quin-
di stata richiusa a strati. E stato lasciato in situ per le
prime 48 ore un drenaggio siliconato plurifenestrato a
caduta pescante nello scavo del Douglas.

Fig. 1: Aspetto TC della cisti.

Fig. 2: Fotografia intraoperatoria.
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Fig. 3: Aspetto del pezzo operatorio.

Il referto anatomo-patologico macroscopico ha descritto
una “massa cistica contenente fluido giallo citrino, steri-
le (non si registra crescita batterica in coltura); micro-
scopicamente, la parete cistica mostra attenuazione della
colorazione per il CD 31, muscolatura liscia e tessuto
adiposo fibrovascolare. Aggregrati linfocitici possono esse-
re presenti nel contesto della parete cistica, con infiltra-
zione di cellule infiammatorie croniche al di sotto del-
'endotelio”.
Il paziente ¢ stato dimesso in sesta giornata post-opera-
toria, in buone condizioni cliniche generali e con ETG
dell’addome di controllo negativa. La diagnosi alla dimis-
sione ¢ stata “linfangioma cistico mesenterico di tipo I
sec. Losanoff, localizzato nello scavo pelvico.

Discussione

Il primo LCM ¢ stato descritto da Radenbacker nel 1828 ©'.
I LCM puo colpire tutte le eta, sebbene nel 65% dei
casi sia presente alla nascita e nel 90% dei casi diviene
sintomatico prima del secondo anno di vita; nel 60%
dei casi, comunque, il LCM viene diagnosticato prima
del quinto anno di vita % in accordo alla teoria conge-
nita, i rari casi dell'adulto sono presenti alla nascita e si
accrescono lentamente sino alla puberta.

Non vi ¢ concordanza in letteratura sulla prevalenza del
sesso maggiormente colpito: molti reports indicano una
prevalenza nel sesso femminile ed una minima incidenza
negli afroamericani !° ma altrettanti studi riportano una
predominanza nel sesso maschile maggiore del 70% *''.

E comunque una patologia rara nella pratica chlrurglca,
con una frequenza che varia in letteratura tra 1/20000
ed 1/250000 ricoveri in ospedale per sintomatologia
dolorosa addominale cronica '"'4: Garay e coll. riporta-
no che i casi pubblicati di linfangiomi cistici addomi-

nali sino al 1978 sono 181, Kurtz e coll. in una rivisi-
tazione della letteratura dal 1950 al 1984 rilevano solo
139 casi di LCM; gli stessi Autori al Mount Sinai
Hospital nello stesso periodo di osservazione riportano
10 casi di MC su un totale di 1064000 di ricoveri
(1/106400) e una incidenza simile & stata osservata alla
Mayo Clinic, 8 casi su 820000 ricoveri (1/102500) 63
una minore incidenza & stata riportata all’University of
Mississipi Medical Center, con 3 casi su 750000 ricove-
ri (1/250000).

In una recente rivisitazione della letteratura giapponese i
casi sicuramente documentati di linfangioma della cavita
addominale dal 1880 al 2000 sono 139, mentre l'inci-
denza ¢ simile a quella del mondo occidentale (1/100000
ricoveri) 4.

Il LCM puod essere localizzato in qualsiasi parte del cor-
po, tranne che nel cervello, che ¢ privo di strutture lin-
fatiche proprie 1: la sua presentazione ¢ pil spesso sin-
gola, ma cisti multiple possono colpire un singolo orga-
no, specialmente la milza 15, la cavita addominale e/o il
retroperitoneo ', oppure la malattia pud essere genera-
lizzata .

Solo una piccola percentuale dei LCM sono muldilocu-
lati, poiché pit frequentemente contengono una singola
cavita 1821,

La localizzazione pit comune e nel collo (75%, definito
anche “igroma cistico”), nel cavo ascellare (20%) e, rara-
mente, (4-5%) nel mediastino ?, polmone %3, esofago %4,
diaframma 2%, duodeno 2¢ stomaco ¥/, ileo e colon 2829
milza ' e fegato 3. Meno dell'1% delle localizzazioni
interessa il mesentere, il grande omento ed il retroperito-
neo L10183L

Di tutti i linfangiomi a localizzazione intraaddominale,
il 10% coinvolge il mesocolon ed il 5% il retroperito-

neo; frequente ¢ anche linteressamento del mesentere
ileale 21232,
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I LCM che coinvolgono il mesentere sono rari, essendo-
ne riportati in letteratura anglofona poco meno di 200
casi fino al 2001, benché non si possa essere sicuri di que-
sto dato a causa della difficile diagnosi istologica diffe-
renziale tra il LCM e le altre cisti di origine mesenterica.
Leziologia del LCM ¢ tuttoggi sconosciuta, ma si pen-
sa che possa essere associata ad anomalie congenite di
sviluppo embrionale dei dotti linfatici % tale teoria ¢ par-
zialmente supportata dal fatto che molti casi vengono
diagnosticati durante 'infanzia * o addirittura in fase pre-
natale 4.

Godard ritiene che I'etiologia sia in relazione ad uno svi-
luppo anomalo dei linfatici dovuto ad una insufficiente
comunicazione di una o piu branche con il sistema lin-
fatico centrale, cid spiega la localizzazione dei linfangio-
mi cistici nella stessa posizione dei sacchi linfatici fetali
(cervicali, mediastinici e retroperitoneali). Egli sostiene
che gli spazi linfatici che nell'embrione non si congiun-
gono con il sistema venoso portano alla formazione dei
LC . Altre possibili ipotesi eziologiche comprendono la
emorragia o la flogosi all'interno dei vasi linfatici, che
portano alla obliterazione del dotto (linfangite oblite-
rante) e susseguente formazione del linfangioma 8.
Dal punto di vista anatomoparologico, il linfangioma puo
essere classificato in tre tipi: capillare, cavernoso e cisti-
co; mentre i primi due sono caratteristici delle lesioni
cutanee, i linfangiomi cistici sono localizzati di solito in
cavita addominale ed in retroperitoneo.

I linfangiomi solidi solo occasionalmente possono essere
localizzati in cavita addominale 33. Il linfangioma cisti-
co tipicamente ¢ localizzato negli spazi circondati da tes-
suto connettivo lasso, come il mesentere ed il retroperi-
toneo 2.

Dal punto di vista istologico ed embriogenetico, 1 linfan-
giomi cistici sono considerati degli amartomi '#2%: lo spa-
zio cistico ¢ circondato da un singolo strato endoteliale
(appiattito per compressione) e nel contesto della pare-
te cistica ¢ facile ritrovare degli aggregati linfoidi, la cui
presenza consente di porre diagnosi differenziale con le
cisti mesenteriche semplici !, fibre muscolari lisce e cel-
lule schiumose in attivita fagocitarla.

Davanti ad una emorragia all'interno della cavita linfan-
giomatosa, puo essere difficile porre diagnosi differenziale
con I'emangioma; in tal caso la diagnosi ¢ immunoisto-
chimica 3%, Nella diagnosi differenziale vanno anche
inclusi il mesotelioma cistico %, linfangiosarcoma ¥ e la
degenerazione mixoide del linfangioma .

Il LCM solitamente ¢ di dimensioni variabili da 1-2 c¢m
a 20-30 cm, a contenuto sieroso (chiaro, citrino), sie-
roematico (emorragia intracistica) o chiloso (lattescente
per l'abbondante contenuto in grassi) 2: la variabilita
del contenuto fluido ¢ probabilmente correlata al grado
di stasi linfatica, nonché al numero di canali che comu-
nicano con il sistema linfatico e dalla componente pro-
teica del contenuto cistico .

Occasionalmente il fluido cistico pud essere purulento
per sovrapposizione batterica intracistica 4.
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Molti pazienti affetti da LCM sono inizialmente asinto-
matici, con vaghi ed aspecifici sintomi addominali; nei
casi di LCM di grosse dimensioni la progressiva disten-
sione addominale si pud accompagnare, oltre che a dolo-
re di tipo gravativo (65%), ad altri sintomi aspecifici
quali nausea e vomito (45%), stipsi (27%) e diarrea
(6%), mentre una tumefazione addominale palpabile si
evidenzia nel 61% dei pazienti. Anche in soggetti adul-
ti sono stati riportati casi di LCM in fase complicata:
rottura spontanea di cisti infetta, volvolo di un’ansa inte-
stinale con punto di torsione mesenteriale in corrispon-
denza della cisti, occlusione intestinale 11.

I LCM mobili sull’asse mesenterico sono solitamente sco-
perti precocemente perché pilt spesso possono dare com-
plicanze (al contrario dei linfangiomi cistici retroperito-
neali che sono fissi e danno segno di loro solo quando
raggiungono dimensioni ragguardevoli) 4182141; rapido
accrescimento con successiva sintomatologia occlusiva
(addome acuto), rottura traumatica '4, emorragia intra-
cavitaria #4142 o intra ostruzione intestinale con necro-
si 2%, gangrena intestinale da volvolo # infarto cistico 4
tutte queste complicanze risultano in un quadro di addo-
me acuto che configura una emergenza chirurgica con
necessitd al ricorso alla laparotomia urgente “°.

Circa il 50% dei pazienti si presenta con versamento
ascitico 'L

I bambini pili spesso presentano sintomatologia acuta,
mentre gli adulti presentano pill spesso sintomatologia
cronica e sfumata 4.

La classificazione del LCM secondo lo studio di Losanoff
e coll. ® che noi seguiamo e di seguito riproponiamo
(Fig. 4), consente di distinguerlo secondo il grado di
rischio di lesione iatrogena dei vasi del mesentere duran-
te la rimozione chirurgica. Tale classificazione, secondo
noi, pud essere utile per rendere pitt semplice I'analisi
statistica del trattamento, il follow-up e la prognosi,
potendo anche servire da spunto per la compilazione di
linee guida per il trattamento di questa rara patologia.
Tipo 1: LCM peduncolato, che pud causare un volvolo
dell'intestino facendo trazione sul suo peduncolo, ma pud
anche torcersi con conseguente necrosi della cisti, o pud
rapidamente ingrandirsi. La sua rimozione chirurgica ¢ la
pitt sicura per l'assenza di coinvolgimento vascolare .
Tipo 2: LCM sessile localizzato nel contesto del mesen-
tere. E meno mobile del LCM di tipo 1. La sua rimo-
zione chirurgica puo richiedere quindi una resezione inte-
stinale 21014,

Tipo 3: LCM ad estensione viscerale e retroperitoneale.
Il coinvolgimento di strutture vitali come l'aorta e la vena
cava ne rende praticamente impossibile la completa rimo-
zione 0.

Tipo 4: LCM multicentrico. La prognosi di questi pazien-
ti ¢ spesso infausta per la elevata incidenza di recidiva
per la diffusione multipla intraaddominale e retroperito-
neale '°.

Dal punto di vista diagnostico, gia alla radiografia diret-
ta dell’addome pud evidenziarsi uno spostamento delle
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1 2 4

Fig. 4: Schema classificativo dei 4 possibili tipi di LCM (L = linfangio-
ma) .

anse intestinali determinato da una massa, eventualmen-
te con i segni di una occlusione intestinale 3 che, anche
se non diagnostico, pud comunque indirizzare verso una
patologia acuta.

La diagnostica ecografica, sebbene sempre operatore-di-
pendente, ¢ estremamente sensibile e relativamente spe-
cifica per la valutazione delle lesioni cistiche, potendone
evidenziare il contenuto (solitamente ipoanecogeno, la
presenza di echi interni & suggestiva di una sovrapposi-
zione batterica) ed i setti (cisti uni o multiloculate, ipo-
dense prima e dopo iniezione di contrasto) 447, La
presenza di grassi caratteristica del liquido chiloso, au-
mentando il peso specifico e I'impedenza acustica modi-
fica la velocita degli ultrasuoni e pud consentire la dia-
gnosi differenziale con le altre cisti addominali. La eco-
grafia costituisce comunque il metodo di scelta per il
follow-up, specialmente nei bambini e nei soggetti sot-
toposti ad intervento chirurgico 2044,

La TC con mezzo di contrasto e la RMN aggiungono
importanti informazioni sulla sede, sul coinvolgimento
degli organi vicini, le dimensioni della cisti, il contenu-
to (le sue variazioni) e la eventuale presenza di compli-
canze 450,

La linfangiografia °! e la scintigrafia ¥ possono fornire
indicazioni aggiuntive, ma non sono routinariamente di-
sponibili sul territorio.

Il golden standard del trattamento del LCM ¢ quello chi-
rurgico. Benché questo tipo di lesioni siano contraddi-
stinte da benignitd biologica (nessuna tendenza alla dis-
seminazione), sono invece caratterizzate da una malignita
clinica che consiste nella tendenza a recidivare, nella mul-
ticentricitd e nella rapida velocita di accrescimento 118,
La asportazione totale di una lesione che invade strut-
ture intraaddominali potenzialmente resecabili (intestine,
milza o pancreas) ¢ tecnicamente possibile !, ma espo-
ne il paziente a rischi elevati, che divengono insosteni-
bili qualora il LCM invadesse strutture vascolari (aorta
e/o vena cava). La rimozione laparoscopica di un LCM
pud fornire vantaggi rispetto alla laparotomia tradizio-
nale, specialmente nella dissezione attorno ai vasi mesen-
terici, nel ridotto trauma alle strutture addominali, meno

dolore post-operatorio e nella riduzione della degenza
post-operatoria > ma a tutt’oggi sono necessari maggiori
dati della letteratura per dimostrare la superiorita di que-
sto metodo rispetto alla laparotomia classica.

Il trattamento chirurgico palliativo (resezione parziale o
marsupializzazione) proposto in passato > & spesso asso-
ciato a complicanze quali emorragia (15%), infezione
(20%) e la formazione di fistola linfatica (40%) '!2, e
quindi oggi totalmente abbandonato. Le esperienze con
iniezione intracistica di agenti sclerosanti come I'alcool
assoluto >+, il destrosio '® la bleomicina *, la colla di
fibrina >7 e I’Ethibloc® ¢ (emulsione idroalcolica rias-
sorbibile costituita da prolamina in soluzione alcoolica,
zeina ed amido trizoato di sodio tetraidrato, usata soli-
tamente per l'occlusione meccanica del dotto pancreati-
co dopo duodenocefalopancreasectomia) non sono anco-
ra suffragate da dati completi sulla loro reale utilita.

Si ¢ invece rivelato molto importante Iapporto
dellOK432®, nei casi in cui appare impossible il trat-
tamento chirurgico: questo agente consiste in una misce-
la iniettabile di Streptococcus pyogenes liofilizzato di
gruppo A di origine umana che causa un aumento del
numero delle cellule Natural Killer (CD56+) e dei linfo-
citi T (CD3+), con aumento di produzione e di attivita
citotissica del TNF e dell'interleuchina 6. Questi reper-
ti, supportati dai riscontri istologici, suggeriscono che
lattivazione del sistema immunitario e del network cito-
chinico aumenta la permeabilita endoteliale ed il dre-
naggio linfatico, con riduzione dello spazio cistico %
e successiva riduzione di volume, fino alla completa
scomparsa con obliterazione della cavita, del LCM.

Conclusioni

E nostra opinione che anche se scoperto incidentalmen-
te ed in fase asintomatico, il LCM vada trattato chirur-
gicamente e quanto pil possibile radicalmente, per le sue
potenzialita di crescita e per la elevata incidenza di com-
plicanze direttamente correlate con l'aumento delle
dimensioni.

Il migliore approccio resta oggi quello della totale rimo-
zione della lesione, con esame microscopico negativo dei
margini di resezione (o della base d’impianto della lesio-
ne), eventualmente previo esame istologico estemporaneo
per escludere un rara ma possibile neoplasia maligna me-
senchimale)

Lalta incidenza di recidive nonostante I'intento radicale
(0-27%) e l'incidenza in letteratura di resezioni incom-
plete con margini di resezione infiltrati (10-100%) *!8
indicano comunque la necessita di ricorrere ad un ap-
proccio multidisciplinare, in cui sembra giocare un ruo-
lo fondamentale 'OK432, eventualmente come tratta-
mento preoperatorio, nonché un adeguato imaging preo-
peratorio, fondamentale per la pianificazione del tratta-
mento chirurgico, ed una attente valutazione anatomo-
patologica dei margini di resezione.
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Riassunto

OsBIETTIVO: Gli Autori riportano la loro esperienza nella
diagnosi e nel trattamento di un caso di linfangioma ci-
stico mesenterico (LCM); review della letteratura inter-
nazionale recente.

DISEGNO SPERIMENTALE: Report di un caso clinico com-
pleto. Indicazioni, valutazione dell’efficacia del tratta-
mento chirurgico e follow-up.

AMBIENTE: Unitd Operativa di Chirurgia Generale ad
Indirizzo Toracico. Policlinico Universitario “Paolo Giac-
cone, Universita degli studi di Palermo.

INTERVENTO: Trattamento chirurgico, sulla base delle linee
guida internazionali.

Risurrart: Guarigione completa con “restitutio ad inte-
grum”. Assenza di recidiva al follow up a breve termi-
ne.

Concrusion:: Anche se scoperto incidentalmente ed in
fase asintomatico, il LCM va trattato chirurgicamente e
quanto piu possibile radicalmente, per le sue potenzia-
licd di crescita e per la elevata incidenza di complicanze
direttamente correlate con 'aumento delle dimensioni. I
migliore approccio resta oggi quello della totale rimo-
zione della lesione, con esame microscopico negativo dei
margini di resezione (o della base d’impianto della lesio-
ne), eventualmente previo esame istologico estemporaneo
per escludere un rara ma possibile neoplasia maligna
mesenchimale.
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1l linfangioma cistico mesenterico & un raro tumore cistico benigno, pii. spesso riscontrato in etd pediatrica. La presenta-
zione clinica & polimorfa, potendo variare dalla asintomaticiti alla scoperta incidentale di una cisti addominale, sintoma-
tica perché di grosse dimensioni, fino ai sintomi delladdome acuto, con dolore addominale acuto e chiusura dell'alvo a feci
e gas.

1l linfangioma cistico che coinvolge il mesentere ¢ una patologia rara (meno di 200 casi riportati in Letteratura anglofo-
na), di difficile inquadramento nosologico anche per la difficile diagnosi differenziale con le altre cisti mesenteriche; inol-
tre, la sua eziologia ¢, ad oggi, sconosciuta.

Queste difficolta rendono il caso presentato come un paradigma, da tenere in considerazione specialmente per il ricorso
all'esame estemporaneo intraoperatorio, per avere conferma della diagnosi e procedere con un sicuro trattamento radicale.

Mesenteric cystic lymphangioma (MCL) is a rare benign cystic tumor, most often seen in pediatric patients. The clinical
presentation is diverse, ranging from asymptomatic to an incidentally discovered abdominal cyst (as in the case presented
by Sciumeé e coll.) or to sympthoms of acute abdomen.

Cystic lymphangiomas involving the mesentery are rare, with fewer than 200 detailed reports published in the English-lan-
guage literature. The specific number of these cases is uncertain because most reports provide incomplete histologic diffe-
rentiation between MCL and other mesenteric cysts; the etiology is also unknown.

These difficulties make the case report as a paradigm of diagnosis and treatment, especially in the use of intraoperative
histologic examination of the specimen, to confirme the preoperative diagnosis and make sure and radical the surgery.
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