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MASSIVE ISOLATED CYSTIC LYMPHANGIOMA OF ANTERIOR MEDIASTINUM IN CHILDREN: DIAGNOSIS AND

TREATMENT DIFFICULTIES (clinical case presentation)

Summary. The authors report the case of a two-year-old patient, hospitalized urgently with respiratory distress, radio-
logically establishing the diagnosis of subtotal pneumonia on the right complicated by the exudative-fibrinous pleurisy.
CT showed the presence of a massive closed fluid formation, located subpleurally in the right hemi thorax (closed pleuri-
sy), and associated with subtotal passive atelectasis of the right lung with no signs of destruction of lung tissue. After the
installation of the intrathoracic drain, the fluid collection persisted. After thoracoscopy, surgery was performed, the patient
undergoing a latero-posterior thoracotomy on the right with radical resection of the lymphangioma, which came from the
anterior mediastinum. Histopathological and immunohistochemical examination confirmed the diagnosis.

Conclusion. Mediastinal cystic lymphangioma in children can mimic a pleural effusion, which causes certain errors in
surgical conduct. The final diagnosis is confirmed only by histological examination.

Keywords: child, lymphangioma, mediastinum, thoracotomy, thoracoscopy.

Summary. Autorii raporteaza cazul unui pacient cu varsta de 2 ani, cu limfangiom mediastinal chistic izolat de di-
mensiuni mari. Copilul a fost internat de urgenta cu detresa respiratorie, prin intermediul examenului radiologic fiind
stabilit diagnosticul de pneumonie subtotala pe dreapta complicata cu pleurezie exudativ-fibrinoasa. Tomografia com-
puterizata (a depistat prezenta unei formatiuni lichidiene inchistate masive, localizate subpleural in hemitoracele drept
(pleurezie inchistatd), asociatd cu atelectazia pasivd subtotald a plamanului drept fara semne de distructie a tesutului
pulmonar. Dupa instalarea drenajului intratoracic colectia lichidiand a persistat. Dupa toracoscopie s-a intervenit chirurgi-
cal, fiind efectuata o toracotomie latero-posterioara pe dreapta, cu rezectia radicald a limfangiomului care provenea din
mediastinul anterior. Examenul histopatologic si imunohistochimic a confirmat diagnosticul.

Concluzie. Limfangiomul chistic mediastinal la copii poate mima imagistic o efuziune pleurala care determina anu-
mite erori de conduita chirurgicald. Diagnosticul final este confirmat doar prin examenul histologic.

Cuvinte-cheie: pacient cu varsta de 2 ani, limfangiom, mediastin, toracotomie, toracoscopie.
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INTRODUCERE

Limfangiomul chistic, descris si sub denumirea de
higrom chistic, este 0 malformatie congenitala hamar-
tomatoasa benigna, care consta din spatii chistice de
diferite dimensiuni ce rezultd din proliferarea focala
a vaselor limfatice. Aproximativ 65 % dintre limfan-
gioame sunt observate la nastere, in timp ce 80-90 %
dintre cazuri sunt diagnosticate in primii doi ani de
viatd [1; 2]. La copii, limfangiomul chistic mediastinal
are o incidenta de circa 0,7-6 % din totalitatea forma-
tiunilor tumorale mediastinale [3; 4; 5].

In acest context, este relevant sub aspectul solutiei
medicale identificate cazul clinic rar al unui copii cu
varsta de 2 ani, cu limfangiom mediastinal chistic izo-
lat de dimensiuni impresionante care a fost rezolvat
chirurgical prin abord deschis - toracotomie.

PREZENTAREA CAZULUI CLINIC

Pacientul A., cu varsta de 2 ani, a fost internat in
regim de urgenta, cu simptome de febra (38,5 °C), tuse
pronuntata slab productivd, dispnee. Manifestarile cli-
nice au debutat cu circa 18 ore in urma. Examenul
obiectiv a pus in evidentd cianoza periorald, atenuarea
semnificativa a respiratiei in zonele medii si inferioare
ale plimanului drept. Explorérile bioumorale au in-
dicat o anemie neinsemnata, leucocitoza cu devierea
formulei leucocitare spre stanga si limfopenie.

Radiografia toracic, la internare (figura 1), a de-
celat o formatiune chistica, de dimensiuni importante,
o pneumonie subtotala pe dreapta complicata cu pleu-
rezie exudativ-fibrinoasa.

Figura 1. Pacientul A., 2 ani. Radiografie toracica pre-

operatorie: opacifierea omogena si intensivé a lobului

pulmonar mediu si celui inferior, conturul mediastinal
si diafragmal pe dreapta sters; sinusul pleural pe dreapta

opacifiat; mediastinul fard deplasare, fiind constatata
reactia pleurei inferioare si ingrosarea pleurei paracostale
pe dreapta; pulmonul sting de volum
obisnuit, transparent.
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Tomografia computerizatd cu contrastare (figura2)
a relatat semne imagistice sugestive ale unei formati-
uni lichidiene inchistate masive, localizata subpleural
in hemitoracele drept (pleurezie inchistatd), asociata
cu atelectazia pasiva subtotald a pulmonului drept fara
semne de distructie a tesutului pulmonar. Mediastinul
deplasat moderat spre stanga.

Initial s-a recurs la punctia si drenarea cavitatii
pleurale, obtinandu-se 70 ml lichid transparent de cu-
loare galbuie, ulterior eliminarea lichidului prin dre-
nul instalat stopandu-se, iar la examenul radiologic s-a
constatat o micsorare nesemnificativa a colectiei lichi-
diene (figura 3), fapt care a servit ca indicatie pentru
tratament chirurgical.

S-a recurs la abord toracoscopic pe dreapta, care
a depistat o formatiune chistica cu continut lichid,
polilobulard. Tinand cont ca formatiunea adera in-
tim la pericard si pleura parietald, s-a decis s se in-
tervind prin toracotomie latero-posterioara in spatiul
intercostal V. La deschiderea cavitétii pleurale a fost

Figura 2. Pacientul A, 2 ani. CT preoperator: in proiectia
hemitoracelui drept, cu extindere subpleurald anterior,
posterior si bazal, se vizualizeazd o formatiune lichidia-
nd masiva uniloculara, clar conturatd, cu dimensiunile
6,1 cmx 10,7 cm x 8,1 cm, continut lichidian omogenic

(densitatea pana la +18 UH), grosimea capsulei, ilimetri-

cd; post-contrast: amplificare omogena moderata.

Se determina atelectazia subtotala a plaméanului drept si
comprimarea organelor mediastinului cu deplasarea spre
stanga. Concluzie: Formatiune lichidiand masiva inchis-
tata in proiectia hemitoracelui drept — pleurezie inchista-
td, asociatd cu atelectazia pasivd, subtotala a plamanului

drept fard semne de distructie a tesutului pulmonar

si deplasarea moderata a mediastinului spre stanga.
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Figura 3. Pacientul A., 2 ani. Radiografie toracicd in doud
proiectii efectuata dupa aplicarea drenului intratoracic
(explicatii in text).

h
1

B
Figura 4. Aspectul intraoperator al limfangiomului
chistic dupé punctie si aspirarea continutului lichid (A)
si piesa de rezectie (B).

depistata o formatiune tumoral-chistica masiva sfe-
rica, multicamerald, care ocupa circa 2/3 din hemito-
racele drept, avand originea din mediastinul anterior.
Lobii pulmonari mediu si inferior atelectaziati. Dupa
punctie si inldturarea continutului lichid, formatiunea
chistica a fost mobilizatd cu unele dificultati tehnice,
indeosebi in zonele unde adera intim pericardul si cu-
pola hemidiafragmului, ulterior fiind excizata complet
(figura 4). Dupa hemostaza s-a recurs la refacerea pla-
nului anatomic cu drenarea cavitatii pleurale.

La 48 de ore postoperator a fost documentata radi-
ologic expansionarea totala a segmentelor pulmonare
atelectaziate ale plamanului drept, drenul intratoracic
fiind indepartat (figura 5). Evolutia clinica postopera-
torie a fost satisfacatoare, farda complicatii si fard reci-
divd. La sase luni de urmdrire, pacientul a fost bine,
iar examenul radiologic nu a constatat date de recidiva.

Investigarea bacteriologica a continutului lichid
al formatiunii chistice nu a stabilit cresteri bacteriene.

Examenul histologic a confirmat diagnosticul de
limfangiom chistic multicameral benign, formatiunea
fiind formatd din pereti si septuri din tesut conjunc-
tiv-lax cu insule celulo-adipoase. La nivelul capsulei
s-a constatat tesut muscular. De asemenea, si la nivelul
septurilor au fost observate elemente ale musculatu-
rii netede, cum ar fi miocite si fascicole dezordonate
situate in tesutul conjunctiv, pe cand suprafetele erau
tapetate cu componenta endoteliala. Adiacent supra-
fetelor interne ale chisturilor erau prezente structuri

Figura 4. Pacientul A., 2 ani. Radiografie toracica in doud
proiectii efectuata la 48 de ore postoperator: volumul pul-
monar obisnuit, desenul pulmonar accentuat, opacitéti
pneumonice mu se depisteazd, sinusurile pleurale libere;
pe dreapta se observa ingrosarea pleurei paracostale,
prezenta drenului intratoracic.

pseudofoliculare si foliculare limfoide de diverse di-
mensiuni localizate dispersat sau in mici platouri. In
unele chisturi puteau fi vazute proieminari pseudopo-
lipoase polimorfe tisulare limfo-nodulare non-displa-
zice, avand aspect labirintic. in formatiunile chistice
era prezent continut seros-proteic eozinofil de diversa
intensitate (figura 5). Modificiri morfopatologice si-
milare constatate in limfangiomul mediastinului an-
terior au fost descrise si de alti autori [6]. Prin testarea
imunohistochimica cu anticorpul D2-40 s-a deter-
minat originea certa a fenotipului endotelial limfatic
vascular la nivelul componentei epiteliale chistico-ca-
vitare (figura 5D).

Discutii. Conform clasificirii propuse de B.H.
Landing si S. Farber (1956), limfangioamele sunt clasi-
ficate in patru tipuri histologice: simple (capilare), chis-
tice (higrom), cavernoase si hemolimfangiom, care este
o combinatie de hemangiom si limfangiom [7].

Limfangiomul chistic, descris de C. Wernher in
1843, se caracterizeaza prin prezenta unor spatii chis-
tice mari, captusite cu celule endoteliale si umplute cu
lichid limpede proteic sau chilos. Etiologia malfor-
matiilor limfatice ramane neinteleasa. Se considera
ca limfangioamele chistice rezultd din sechestrarea
tesutului limfatic, care este izolat de sistemul limfa-
tic [1]. Unele studii au sugerat cd limfangioamele pot
fi cauzate de mutatii de activare somatica ale genei
PIK3CA [8].

Mai frecvent, limfangioamele chistice sunt loca-
lizate in regiunile cervicala (75 %) si axilard (20 %),
higromele chistice mediastinale izolate fiind intalnite
foarte rar [9]. Majoritatea higroamelor chistice me-
diastinale sunt localizate in compartimentele superior
si anterior, pozitia posterioard fiind una exceptiona-
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Figura 5. Aspectul structural histologic al limfangiomului mediastinal: A — aspect multicavitar cu septuri din tesut con-
junctiv lax cu insule adipoase, suprafete tapetate cu componentd celulara epiteliala si musculara neteda; B - structuri
nodulare si pseudofoliculare limfoide si infiltrate limfocitare la nivel de septuri; C - chisturi ocluzionante cu continut

sero-proteic rozaceu si structuri pseudopolipoase polimorfocelulare la nivelul cavitétilor. x100. Color. H&E. D - reactie
imunohistochimicé anticorpului anti D2-40, sistemul de vizualizare EnVision TM FLEX: a) reactie imunohistochimica

pozitiva anti D2-40 a endoteliului formatiunilor vasculare cavitar chistic; b) reactie imunohistochimica negativa D2-40
la endoteliul vaselor sanguine

14 [4]. Limfangioamele mediastinale la copii sunt in
mare parte asimptomatice, sunt detectate incidental
sau se pot manifesta printr-o simptomatologie car-
dio-respiratorie, cel mai frecvent prezentand detresa
respiratorie (tuse, dispnee), dureri toracice sau semne
de compresie venoasa [9; 10].

Limfangioamele sunt formatiuni benigne, care se
pot complica prin asocierea infectiilor, a hemoragiei
chistice, sindromului venei cave superioare, compri-
marii cdilor respiratorii, chilotoraxului si chilopericar-
dului [1].

Diagnosticul prezumat al formatiunilor chistice
mediastinale se pune pe baza depistérii unei leziuni
chistice la o radiografie toracicd, unde apare ca mase
rotunde, bine circumscrise. CT si RMN sunt modali-
tati utile pentru a demonstra o leziune chistica, bine
capsulatd, absenta calcificdrii, cu definirea extinderii
anatomice a masei cu precizie, precum si relatia aces-
teia cu structurile din apropiere [1; 11].

Diagnosticul diferential al formatiunilor chistice
mediastinale anterioare include: chistul bronhogen,
duplicaturile esofagiene, chistul pericardic in unghiul
cardiofrenic si teratomul [12; 13].
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Examenul morfopatologie este o optiune obli-
gatorie in diagnosticul definitiv al limfangioamelor,
fiind constatatd prezenta unor spatii dilatate chisti-
ce, cu continut eozinofil, captusite cu endoteliu, care
contin adesea limfocite [14]. In unele cazuri, originea
limfatica a acestor leziuni este dificil de demonstrat
histopatologic. In aceste cazuri se recurge la imuno-
histochimie cu utilizarea anticorpilor monoclonali
D2-40, care reactioneaza in mod specific cu endote-
liul limfatic [6; 15].

Excizia chirurgicald constituie tratamentul de
electie pentru limfangiomul chistic mediastinal,
abordul prin toracotomie oferind o expunere exce-
lenta pentru o disectie radicald a formatiunii chistice,
esentiald pentru a preveni reaparitia si un prognostic
favorabil [9]. Unii autori relateaza despre fezabilita-
tea rezectiei formatiunilor chistice mediastinale prin
utilizarea procedeului de chirurgie toracoscopici vi-
deoasistata, care poate fi o alternativd buna la inter-
ventiile deschise [16]. Sunt propuse si alte optiuni de
tratament adjuvant, cum ar fi radioterapia sau injec-
tarea de substante sclerozante (bleomicini, OK-432
etc.) [2; 17].
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CONCLUZII

Limfangiomul chistic mediastinal la copii de var-
std frageda se poate prezenta ca o leziune chistica uri-
asa, imitand imagistic o efuziune pleurald, care poate
determina anumite greutati de diagnostic si erori de
conduitd terapeutica.

Desi limfangiomul chistic mediastinal se intélnes-
te rar, acesta trebuie luat in considerare in diagnosticul
diferentiat al formatiunilor chistice mediastinale la co-
pii de diversa varsta.

Indepartarea completd a limfangioului chistic me-
diastinal urmeaza sa fie efectuatd in baza unei evaluari
preoperatorii precise, pentru a exclude leziunea struc-
turilor anatomice intratoracice adiacente in timpul in-
terventiei chirurgicale.

Constatarile morfopatologice si imunohistochimi-
ce sunt decisive in stabilirea diagnosticului definitiv.
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