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Resumen. El hemangiolinfangioma es un tipo muy raro de malformacién del siste-
ma vascular, caracterizado histolégicamente por la presencia de vasos venosos y
linfaticos dilatados quisticamente, cuyas células endoteliales de revestimiento son
positivas para marcadores de inmunohistoquimica como CD31, CD34 y D2-40. El
compromiso extenso retroperitoneal y del tracto gastrointestinal es infrecuente. Se
presenta el caso de una paciente femenina de 24 afios con antecedente de do-
lor pélvico crénico, con exacerbacién de sintomas. El diagnéstico imagenoldgico
mostré una masa retroperitoneal multiquistica. Se hizo hemicolectomia derecha y
reseccion de la masa, encontréndose que dicha lesién estaba intimamente adheri-
da al mesenterio con compromiso extenso del tracto gastrointestinal, y cuyo estu-
dio histopatoldgico revelé un hemangiolinfangioma, con mejoria clinica posterior
a la reseccién quirdrgica. Aportamos a la literatura mundial, la caracterizacién de
los hallazgos clinicos, imagenoldgicos e histopatoldgicos de este tipo de malfor-
maciones.
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Abstract. Hemangiolymphangioma is a very rare type of malformation of the vascu-
lar system, characterized histologically by the presence of cystically dilated venous
and lymphatic vessels, whose lining endothelial cells are positive for immunohisto-
chemical markers such as CD31, CD34 and D2-40. Extensive retroperitoneal and
gastrointestinal tract involvement is uncommon. We present the case of a 24-year-
old female patient with a history of chronic pelvic pain with exacerbation of symp-
toms. The imaging diagnosis revealed a multicystic retroperitoneal mass. A right
hemicolectomy and resection of the mass was performed, finding that the lesion

" Médico, Residente de Patologia, Universidad de Antioquia. Medellin, Colombia. E-mail: mario.caviedes@udea.edu.co.

2 Estudiante de Medicina, Universidad de Antioquia. Medellin, Colombia.

¥ Médica, Residente de Patologia, Universidad de Antioquia. Medellin, Colombia.

“Médico, Especialista en Patologia. Docente e Investigador, Departamento de Patologia, Universidad de Antioquia. Medellin,
Colombia.

Conflicto de interés: los autores declaran que no tienen conflicto de interés.
Medicina & Laboratorio 2023;27:33-38. https://doi.org/10.36384/01232576.618.
Recibido el 15 de noviembre de 2022; aceptado el 18 de noviembre de 2022. Editora Médica Colombiana S.A., 2023°.

M Volumen 27, Nimero 1, 2023



-I Caviedes MA, Giraldo LC, Pefa LA, Osorio-Sandoval G

was intimately adherent to the mesentery with extensive involvement of the gastroin-
testinal tract, and whose histopathological study revealed a hemangiolymphangioma,
with clinical improvement after surgical resection. We contribute to the world litera-
ture with the characterization of the clinical, imaging and histopathological findings

of this type of malformations.
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Introduccién

El hemangiolinfangioma es un tipo
muy raro de malformacién del sistema
vascular, compuesto por diferentes ti-
pos de elementos como endotelio ve-
noso, arterial o arteriovenoso, linfatico
o capilar, de comportamiento clinico
benigno [1-3]. Son lesiones en su mayo-
ria primarias/congénitas (40 % a 60 %)
[4], cuya incidencia por recién nacido
es de 1 a 2:10.000 [5], con afeccién
predominante del género femenino, y
que se manifiesta clinicamente princi-
palmente en pacientes adultos [1]. Se
han descrito ciertos factores de riesgo
como la prematuridad, historia fami-
liar de hemangiomas y uso de eritro-
poyetina, entre otros [2]. Se localizan
principalmente en cabeza, cuello y axila
(95 %), y un pequefio porcentaje (5 %)
pueden localizarse en mediastino, re-
troperitoneo, perineo y mesenterio.
Cuando se ubican en cavidad abdo-
minal, se manifiestan principalmente
como lesiones ocupantes de espacio,
dolor abdominal o sangre en heces,
con crecimiento lento y progresivo de
la masa [1], pudiendo generar compli-
caciones como sangrado, perforacion,
torsién o ruptura del propio tumor [6].
Un diagndstico oportuno incluye una
adecuada historia clinica, estudios
imagenoldgicos [7] y la confirmacion
del diagndstico por medio del estudio
histopatoldgico, el cual revela una le-
sién vascular compuesta tanto por va-
sos venosos como linfaticos dilatados
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quisticamente, cuyas células endotelia-
les de revestimiento son positivas para
marcadores de inmunohistoquimica
como CD31,CD34y D2-40 [1].

Presentamos el caso de una paciente
femenina de 24 anos de edad, con an-
tecedente de dolor pélvico crénico con
exacerbacion de su sintomatologia,
en quien los estudios imagenoldgicos
evidenciaron una masa retroperitoneal
multiquistica, que fue intervenida qui-
rurgicamente con hemicolectomia de-
rechay reseccién de la masa. Se encon-
tré que dicha lesion estaba intimamente
adherida al mesenterio con compromi-
so extenso del tracto gastrointestinal,
y cuyo estudio histopatoldgico reveld
una lesion vascular mixta con reactivi-
dad inmunohistoquimica para CD31,
CD34y D2-40, confirmando el diagnés-
tico de hemangiolinfangioma mesenté-
rico. Aportamos a la literatura mundial
la caracterizacion de los hallazgos clini-
cos, imagenoldgicos e histopatoldégicos
de este tipo de malformaciones.

Caso clinico

Paciente femenina de 24 ahos, con
antecedente de dolor pélvico crénico,
quien consulté al hospital San Vicente
Fundacién en Medellin, Colombia, por
cuadro clinico de 2 meses de evolu-
cidén consistente en exacerbacion del
dolor en fosa iliaca derecha. Al ingreso
presentaba dolor a la movilizacion del
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cérvix, sin otros hallazgos. La tomogra-
fia abdominopélvica contrastada evi-
dencié masa quistica en linea media
de 270 x 62 x 111 mm, de pared del-
gada, con otras imagenes quisticas sin
clara definicion de pared, que ocupa-
ban hipocondrio y flanco derechos. Se
realizé angiotomografia de abdomen
que reportd lesion quistica de 132 x
137 x 205 mm, multiloculada, de apa-
rente origen mesentérico, con zonas
de mayor densidad por contenido he-
morragico. La beta-hCG fue negativa y
los marcadores tumorales séricos alfa-
fetoproteina, CA-125 y el antigeno car-
cinoembrionario (CEA) fueron nega-
tivos. El estudio endoscédpico mostrd
hallazgo de compresién extrinseca de
la pared anterior del cuerpo gastrico.
Posteriormente, debido al aumento
del dolor abdominal, fue llevada a la-
parotomia exploratoria, donde se en-
contré masa mesentérica intimamente
adherida con medidas de 12 x 15 cm
ubicada debajo del colon transverso,
otra formacién quistica en retroperito-
neo derecho altamente vascularizada
y lesiones similares en mesocolon ipsi-
lateral (figura 1). Durante el acto qui-
rdrgico, se drend la masa mesentérica
obteniéndose material de aspecto le-
choso, amarillento y fétido. A pesar de
la intervencidn quirdrgica, la paciente
no presentd mejoria clinica con persis-
tencia de dolor, por lo cual se llevé a
reseccion retroperitoneal y hemicolec-
tomia derecha.

El estudio histopatoldgico revelé una
lesion quistica multiloculada consti-
tuida por estructuras vasculares de
tamafio y forma variable, algunas dila-
tadas, conformadas por una pared de
tejido fibroconectivo con focos de in-
filtrado inflamatorio mononuclear, que
en algunas zonas formaban nddulos
linfoides. La luz de dichas estructuras
vasculares estaba revestida por célu-
las endoteliales de aspecto benigno,

M Volumen 27, Nimero 1, 2023

y ocupadas por material proteindceo
con caracteristicas de linfa. Algunas
luces vasculares ocupadas por eritroci-
tos. Dicha lesién comprometia la sero-
sa, sin compromiso de la mucosa, sub-

Figura 1.(Ay B) Masa intimamente adherida
a la pared del colon transverso, de aspecto
multiquistico y altamente vascularizada.
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mucosa y la muscular propia del colon.
Las células endoteliales de revesti-
miento fueron positivas para CD31,
CD34 y D2-40. Todos estos hallazgos
eran compatibles con el diagndstico
de hemangiolinfangioma mesentérico
(figura 2). La paciente presenté mejo-
ria clinica posterior a la reseccion qui-
rdrgica de la lesion.

Discusion

El hemangiolinfangioma es un tipo de
malformacion rara, congénita y benig-
na del sistema vascular, compuesto por
diferentes tipos de elementos como
endotelio venoso, arterial o arteriove-

noso, linfatico o capilar, que se origina
en los tejidos mesenquimales [1-3]. Se
ha considerado también como una le-
sidn mixta hamartomatosa [8]. Su causa
no se conoce con certeza, sin embar-
go, existe una teoria que considera la
deposicién de tejido linfatico en areas
equivocadas durante la embriogéne-
sis, dichos depdsitos no cuentan con
conexién adecuada al resto de las vias
linfaticas, por lo cual se unen a la cir-
culacién sistémica por medio de vasos
sanguineos adyacentes y angiogénesis
o neovascularizacion [9].

Son lesiones en su mayoria primarias/
congénitas (40 % a 60 %), sin embargo,
se han descrito lesiones secundarias,

Figura 2. (A) Lesién quistica multiloculada conformada por estructuras vasculares variables
en formay tamano (H&E, 4x). (B) Pared compuesta por tejido fibroconectivo con agregados
linfoides (H&E, 4x). (C) Algunas luces ocupadas por eritrocitos y otras por material pro-
teindceo con caracteristicas de linfa (H&E, 4x). (D) Luces vasculares revestidas por células
endoteliales de apariencia benigna, las cuales fueron positivas para los marcadores de
inmunohistoquimica CD31, CD34 y D2-40 (no mostrados) (H&E, 40x).
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siendo las primarias debidas a una obs-
truccién congénita de la comunicacion
venolinfatica entre el tejido vascular di-
sembrioplasticoy la circulacién sistémica
[10], y las secundarias causadas por un
drenaje linfatico deficiente como resulta-
do de una cirugia y traumatismo, hecho
que es extremadamente raro [4]. La inci-
dencia por recién nacido se ha descrito
de 1a2:10.000 [5]. Es de predominio en
el género femenino, con una relacién de
hombres a mujeres de 1:1,38, y ocurre
principalmente en pacientes adultos,
siendo el 84 % de los pacientes mayo-
res de 20 afios [1]. Algunos factores de
riesgo descritos son la prematuridad,
historia familiar de hemangiomas y uso
de eritropoyetina, y factores de riesgo
maternos prenatales como la biopsia
coridnica, amniocentesis, edad avan-
zada, multiparidad, placenta previa y
preclampsia [2]. EI 95 % se localizan en
cabeza, cuello y axila, y el 5 % restante
pueden localizarse en mediastino, retro-
peritoneo, perineo y mesenterio.

En la literatura se encuentran varios
reportes de caso de hemangiolinfan-
gioma en sitios poco comunes como
corddn espermético [9], cuerpos verte-
brales [8], mucosa oral [2], tracto gas-
trointestinal, pancreas [11], vejiga [12],
extremidades [13], zona paravertebral
[14] e incluso en rodilla [5]. El intervalo
desde su origen prenatal hasta la pre-
sentacion clinica es a menudo descrito
en décadas [1]. Los pacientes son ge-
neralmente asintomaticos, con creci-
miento hasta tumores quisticos enor-
mes con un comportamiento clinico
benigno, sin embargo, pueden llegar a
infiltrar 6rganos adyacentes y generar
malformaciones severas funcionales y
estéticas, generando complicaciones
como linfedema, sindrome comparti-
mental [2], anemia [11], escoliosis [14],
o recurrir una vez han sido interveni-
dos [12]. Cuando se ubican en cavidad
abdominal, se manifiestan principal-
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mente como lesiones ocupantes de
espacio, con sintomas de compresion,
dolor abdominal o sangre en heces,
sintomas que pueden persistir duran-
te semanas o meses, con crecimiento
lento y progresivo de la masa [1], pu-
diendo acarrear complicaciones como
sangrado, perforacién, torsién o ruptu-
ra del propio tumor [6]. El diagnéstico
diferencial incluye los tumores del es-
troma gastrointestinal, el linfangioma
simple y el pseudomixoma peritoneal,
cuyo diagndstico diferencial requiere
el estudio histopatoldgico [7].

El diagnéstico se hace inicialmente con
una adecuada historia clinica. El diag-
néstico imagenoldgico preoperatorio
especifico es dificil dada la rareza de
este tipo de lesiones, sin embargo, la
tomografia computarizada (TC) y la re-
sonancia magnética nuclear (RMN) tie-
nen buen rendimiento para determinar
la extensién y la invasion para estable-
cer estrategias quirlrgicas preoperato-
rias [7]. La confirmacién del diagnds-
tico se hace por medio del estudio
histopatoldgico, el cual revela una le-
sién vascular compuesta tanto por va-
sos venosos como linfaticos dilatados
quisticamente, cuyas células endotelia-
les de revestimiento son positivas para
marcadores de inmunohistoquimica
como CD31y CD34, ademéas de D2-40
[1]; caracteristicas que se encontraron
en el estudio histopatoldégico de nues-
tra paciente. El tratamiento de estas
lesiones se basa inicialmente en la re-
seccion quirdrgica completa, con bajas
tasas de recurrencia [15].

Son pocos los casos descritos de he-
mangiolinfangioma mesentérico con
compromiso extenso del tracto gas-
trointestinal, por lo cual aportamos a la
literatura mundial al describir los aspec-
tos clinicos, imagenoldgicos e histopa-
tolégicos maés caracteristicos de este
tipo de malformaciones. Recomenda-
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mos que ante pacientes que se pre-
senten con sintomas compresivos en
cavidad abdominal, en quienes se ha-
yan descartado otro tipo de neoplasias
benignas y malignas, se considere el
diagnéstico de hemangiolinfangioma.
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