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Retroperitonealni limfangiom kao uzrok
akutnog abdomena - prikaz slucaja

Retroperitoneal lymphangioma presenting as acute abdomen: A case
report

Katja Gavri¢t, Mirko Bali¢?, Harry Nikoli¢?, Koviljka Matusan llijas*, Jelena Roganovic¢®>"

\ !Medicinski fakultet Sveucilista u Rijeci,
Rijeka

Sazetak. Cilj: Prikazati pedijatrijskog pacijenta s retroperitonealnim limfangiomom koji se

prezentirao kao akutni abdomen. Prikaz sluc¢aja: Dvanaestogodisnji djecak hospitaliziran je

zbog akutnih grcevitih bolova u trbuhu pracenih povrac¢anjem i povisenim laboratorijskim

2Klinika za radiologiju, Klinicki bolnicki
centar Rijeka, Rijeka

upalnim parametrima. Zbog sumnje na akutni apendicitis u¢injena je hitna klasi¢na *Klinika za djecju kirurgiju, Klinicki bolnicki
apendektomija. Drugog postoperativnog dana nastupilo je pogorianje opéeg stanja s centar Rijeka, Rijeka

febrilitetom i difuznim abdominalnim bolovima. Slikovnim pretragama abdomena prikazana 4Zavod za patologiju, Klinicki bolnicki

je pseudocisticna septirana tvorba koja je sugerirala limfangiom. Po provedenoj energi¢noj centar Rijeka, Rijeka

potpornoj terapiji i poboljSanju opéeg stanja ucinjena je kompletna kirurska resekcija tumora. SKlinika za pedijatriju, Klini¢ki bolnigki
Postoperativni tijek protekao je uredno. Patohistoloski nalaz potvrdio je dijagnozu centar Rijeka, Rijeka

limfangioma. Sest mjeseci nakon operativnog zahvata djecak je bez tegoba s urednim
klinickim i ultrazvu¢nim nalazom. Zakljucak: Akutni abdomen je hitno kirurSko stanje vrlo
razlicite etiologije koje, posebice u djece, zahtijeva pazljiv pristup. U diferencijalnoj dijagnozi
akutnog abdomena treba razmisljati i o limfangiomu. Detaljna anamneza, paZzljiv klinicki
pregled, radioloska i laboratorijska obrada znacajno utjeCu na izbor terapije i prognozu
bolesti.

Kljuéne rijeci: akutni abdomen; apendektomija; limfangiom

Abstract. Aim: To report a case of a pediatric patient with acute abdomen due to a
retroperitoneal lymphangioma. Case report: A 12-year old boy was admitted to the hospital
due to acute spasmodic abdominal pain, accompanied by vomiting and raised inflammatory
markers. A classical appendectomy was performed due to clinical suspicion of appendicitis.
On the second post-operative day, the general condition deteriorated, with fever and diffuse
abdominal pain. Abdominal imaging studies demonstrated a pseudocystic septic formation
suggestive of lymphangioma. Following extensive supportive therapy and improvement of
general condition, the tumor was completely surgically resected. The postoperative course
was uneventful. Histopathological examination confirmed the diagnosis of lymphangioma.
Six months after the surgery, the boy is doing well and his clinical and ultrasound follow-up
examinations are normal. Conclusion: Acute abdomen is a surgical emergency with many
possible causes, which requires a careful approach regarding the specifics of the pediatric
population. Whilst creating a differential diagnosis, lymphangioma should be considered.
Detailed history, careful physical examination and radiological investigations are of great
impact on the choice of treatment and the prognosis of the disease.

Key words: acute abdomen; appendectomy; lymphangioma
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uvobD

Limfangiom je rijetka benigna malformacija lim-
fnih Zila s u¢estalo$¢u od 1 : 2000 do 4000 Zivoro-
dene djece. Najcesée lokalizacije su podrucja
vrata i aksile (54 % slucajeva). Abdominalna loka-
lizacija prisutna je u 7 % pacijenata, a retroperito-
neum je zahvacen vrlo rijetko2.

Klinicka prezentacija abdominalnih limfangioma pr-
venstveno ovisi o veli¢ini i lokalizaciji tvorbe, s vari-
jacijom od asimptomatske do akutnog abdomenaZ.

Limfangiom je rijetka benigna malformacija limfnih Zila
najcesce prisutna u podrucju vrata i aksile. Klini¢ka pre-
zentacija osobito rijetkih, abdominalnih limfangioma, pr-
venstveno ovisi o veli¢ini i lokalizaciji tvorbe, s varijacijom
od asimptomatske do akutnog abdomena.

424

Najcesci simptomi i znakovi su abdominalni bolovi,
distenzija abdomena, palpabilna tvorba, mucnina,
povradanje, konstipacija i dijareja®**. Akutni abdo-
men rezultat je infekcije ili krvarenja unutar cisti,
torzije ili rupture tumora, kompresije okolnih struk-
tura, volvulusa i intestinalne opstrukcije®.

Akutni abdomen u djece Skolske dobi najcesce je
uzrokovan apendicitisom’. Odluka o potrebi detalj-
nije dijagnosticke obrade djeteta s akutnim abdo-
menom predstavlja izazov za klinicara, a od
izuzetne su vaznosti detaljna anamneza i pazljiv fi-
zikalni pregled?.

U radu je prikazan pedijatrijski pacijent s retrope-
ritonealnim limfangiomom koji se prezentirao sli-
kom akutnog abdomena.

PRIKAZ SLUCAJA

Dvanaestogodisnji djeCak hospitaliziran je u Klini-
ci za djecju kirurgiju Klinickog bolni¢kog centra
Rijeka zbog akutnih gréevitih abdominalnih bolo-
va pracenih povracanjem. Prilikom prijama bio je
blaZze poremecenog opceg stanja, s palpatornom
bolnoscu ileocekalne regije. Laboratorijske pre-
trage krvi pokazale su leukocitozu s neutrofilijom
[L (leukociti) 33.9 x 10%/L, referentne vrijednosti:
4.4 — 11.6 x 10°/L, Neu(neutrofilni granulociti)
29.7 x 10°/L, 87.5 rel %, referentne vrijednosti:
1.49 — 8.00 x 10°/L, 34 — 69 %)] i povisen C-reak-
tivni protein (CRP 34.2 mg/L, referentne vrijed-
nosti: 0.1 — 2.8 mg/L).

Zbog sumnje na akutni apendicitis u¢injena je hit-
na klasi¢na apendektomija. Prema misljenju ki-
rurga crvuljak je bio flegmonozno promijenjen, a
uzorak je upucen na patohistolosku analizu. Dru-
gog postoperativnog dana djecak je bio losijeg
opceg stanja i ponovno se zalio na difuzne bolove
u abdomenu, a vrijednosti CRP-a bile su u pora-
stu (132.5 mg/L).

Upucen je na ultrazvuk abdomena na kojem je
prikazana dobro ograni¢ena, pseudocisticna sep-
tirana formacija veli¢ine cca. 13 x 12 cm, lokalizi-
rana u desnom hemiabdomenu od podrucja
donjeg pola desnog bubrega do zdjelice. Nalaz je
sugerirao mezenterijalni limfangiom. Kompjutori-
zirana tomografija abdomena i zdjelice (engl.
computed tomography, CT) potvrdila je ultra-
zvucni nalaz (slika 1).

Konzultiran je infektolog, koji je zbog sumnje na
gangrenozni apendicitis preporucio kombiniranu

Slika 1. Kompjutorizirana tomografija abdomena i zdjelice. Dobro ogranicena, pseudocisticna, septirana, vec¢im dijelom
hipodenzna formacija pretezno u desnom hemiabdomenu koja komprimira okolne mekotkivne i vaskularne strukture.

http://hrcak.srce.hr/medicina
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Slika 2. Magnetska rezonancija abdomena, T2-mjerena snimka. OpseZna, dominantno multicisti¢na lezija, uglavhom
s desne strane, koja Siroko prilijeze uz psoas i uzrokuje djelomi¢nu blokadu desnog bubrega s hidronefrozom prvog
stupnja. Ne infiltrira okolinu, ali zbog svoje ekstenzivnosti potiskuje crijevne vijuge prema naprijed i lijevo. Vidljivi su
znaci hemoragije unutar pojedinih cisticnih tvorbi. Nalaz upuéuje na retroperitonealni limfangiom.

parenteralnu antibiotsku terapiju (ceftriakson i
metronidazol). Djecak je svakodnevno bio febrilan
do 38.3 °C i dalje se povremeno Zalio na bolove u
trbuhu. Hemokulture su bile negativne, a upalni
laboratorijski parametri u blagom padu (L 23.7 x
10°/L, CRP 85.5 mg/L). U daljnjem tijeku bio je hi-
pokalemican (Kalij 3.2 mmol/L, referentne vrijed-
nosti: 3.6 — 5.0 mmol/L). Povisene vrijednosti
serumske lipaze te amilaze u serumu i urinu upuci-
vale su na akutni pankreatitis. Testovima koagula-
cije verificirano je produljeno protrombinsko
vrijeme (0.47, referentne vrijednosti: 0.70 — 1.40).
S obzirom na pogorsanje opceg stanja s intenzivi-
ranjem bolova i povracanjem konzultiran je djecji
hematolog radi potporne terapije te je pacijent
dogovorno premjesten na Odjel za hematologiju i
onkologiju Klinike za pedijatriju.

Revidirana je antibiotska terapija (tigeciklin, cefe-
pim), uvedena antiemetska i antifungalna terapi-
ja (flukonazol), potpuna parenteralna prehrana,
tromboprofilaksa, gastroprofilaksa te korekcija
hipoalbuminemije i hipokalemije. U ponovljenom
koagulogramu perzistiralo je produljeno pro-
trombinsko vrijeme (0.53), a specificni testovi
zgrusavanja verificirali su sniZzene vrijednosti Fak-
tora VII (33 %). U daljnjem tijeku nastupilo je zna-
¢ajno klinicko i laboratorijsko poboljsanje (L 8.8 x
10°/L, CRP 6.4 mg/L, K 4.4 mmol/L, protrombin-
sko vrijeme 0.71). Prema naknadno dobivenim
anamnestickim podacima od majke djecak se
unatrag viSe godina povremeno Zalio na neodre-
dene bolove u gornjem abdomenu. Patohistolos-
ki nalaz opisao je crvuljak bez upalnih promjena.

medicina fluminensis 2018, Vol. 54, No. 4, p. 423-428

Magnetska rezonancija abdomena (engl. magne-
tic resonance imaging, MRI) pruzila je detaljan
uvid u izgled i lokalizaciju tvorbe te odnos s okol-
nim strukturama. Prikazana je opseZna multici-
stitcna lezija bez znakova infiltracije okoline,
lokalizirana pretezno u desnom hemiabdomenu,
od dvanaesnika i glave gusterace do zdjelice. To-
poanatomska lokalizacija lezije bila je prvenstve-
no retroperitonealna, no s obzirom na velicinu
izbocila se aneteriorno izmedu crijevnih vijuga
koje je potiskivala prema naprijed i ulijevo. Lezija
je Siroko prilijegala uz desni misi¢ psoas, a poslje-
di¢no i na desni ureter. Bila je prisutna djelomic-
na blokada desnog bubrega s hidronefrozom
prvog stupnja. Unutar pojedinih cisti¢nih tvorbi
bio je vidljiv hemoragicni sadrzaj. MR nalaz bio je
tipican za retroperitonealni limfangiom (slika 2).
Pacijent je prikazan na Konziliju (djecji hemato-
log, djecji kirurg, abdominalni kirurg, radiolog)
koji je indicirao kirursko lije¢enje. Podvrgnut je
operativnom zahvatu s kompletnom resekcijom
tumora. Postoperativni tijek je, uz intenzivnu pot-
pornu terapiju (parenteralna hidracija, gastropro-
filaksa, tromboprofilaksa, antiemetska terapija,
vitamin K), protekao uredno.

Patohistolo3ki nalaz potvrdio je dijagnozu limfangi-
oma. Opisana je tvorba gradena od veziva s nesto
masnog tkiva, s brojnim vaskularnim prostorima
nepravilnih lumena obloZenih pravilnim endote-
lom. Veéina vaskularnih prostora bila je prazna,
dok je u ponekim bilo nakupina limfocita, blijedo
ruzicaste tekuéine, fibrina i eritrocita. Stijenke
tvorbe bile su gradene od snopica glatke muskula-

http://hrcak.srce.hr/medicina
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Slika 3. Patohistoloska analiza retroperitonealne multicisticne lezije. Lezija je smjeStena unutar
retroperitonealnog masnog tkiva i gradena je od razli¢ito velikih vaskularnih prostora nepravilnih, ve¢inom
praznih lumena, koji su obloZeni pravilnim endotelnim stanicama, a okruzeni su mjestimice snopi¢ima glatkih
misi¢nih stanica (a). U okolici se nalaze fokusi limfocita (b) te podrucja likvefakcijske i hemoragi¢ne nekroze
okruzena granulacijskim tkivom (c). Bojanje hemalaun-eozin, povecanje x 2 (a, c), x 10 (b). Imunohistokemijska
analiza prikazuje leziju podrijetla endotelnih stanica limfnih Zila: CD31 biljeg boji smede endotelne stanice
vaskularnih prostora lezije (d) kao i D2-40 biljeg (e). WT-1 biljeg boji smede citoplazme endotelnih stanica
krvnih Zila kao i citoplazme nekih upalnih stanica (f), ali ne i vaskularne prostore opisane lezije, Sto upucuje da
se radi o malformaciji podrijetla endotela limfnih Zila. Imunohistokemijsko DAB bojenje kontrastirano

hematoksilinom, povecanje x 4 (d, e, f).

ture i edematoznog veziva s umnoZenim kapilara-
ma i fokusima limfocita. Mjestimi¢no su se vidjela
opsezna podrucja likvefakcijske i hemoragi¢ne ne-
kroze okruZena granulacijskim tkivom (slika 3).
Djecak je otpusten kuéi nakon dva tjedna. U dalj-
njem tijeku redovito je ambulantno kontroliran.
Sest mjeseci nakon operativnog zahvata je bez te-
goba, s urednim klinickim, laboratorijskim i ultra-
zvu€nim nalazima.

RASPRAVA

Limfangiom opisan ovim prikazom slucaja rijetka
je benigna kongenitalna limfaticka malformacija
nedovoljno razjasnjene etiologije. Najzastupljenija
embrioloska teorija objasnjava nastanak limfan-
gioma sekvestracijom limfati¢nog tkiva tijekom ra-
zvoja limfaticko-venskih vrecica. Dilatacija limfatic-
nog tkiva rezultira cisticnim izgledom lezije*°.

Oko 50 % limfangioma prisutno je pri rodenju, a
gotovo 90 % se dijagnosticira do 2. godine Zivota®!.
PreteZno se nalaze u podrudju vrata i aksile?. Intra-
abdominalni limfangiom je rijedak, a retroperito-
neum je najrjeda abdominalna lokalizacija?.

http://hrcak.srce.hr/medicina

Klinicka slika intraabdominalnih limfangioma va-
rira od asimptomatskih oblika, preko slucajno ot-
krivene bolesti tijekom obrade neodredene
abdominalnog bola, do hitnog kirurskog stanja. U
otprilike polovine pacijenata prisutan je bol u tr-
buhu®*°, Druge moguce tegobe su mucnina, po-
vracanje, distenzija ili papabilna tvorba u trbuhu,
konstipacija i dijareja®>**2. Komplikacije, ukljucu-
juci akutni abdomen, posljedica su infekcije ili in-
tratumorskog krvarenja, intestinalne opstrukcije,
volvulusa ili traumatske rupture®.

Podrobna anamneza i fizikalni pregled kljucni su
u odabiru slikovne metode za optimalnu vizuali-
zaciju tvorbe. Radiogram abdomena ne pruza do-
voljno informacija, stoga se ne preporucuje®.
Ultrazvucna pretraga Cesto je prva slikovna meto-
da izbora, a korisna je i za postoperativno prace-
nje>3. MR i CT bolje prikazuju karakteristike
tvorbe i odnos prema susjednim strukturama te
daju vrijedne podatke u preoperativnoj pripremi
pacijenata. Mjerenjem gustode ili intenziteta si-
gnala tekucine u cistama moze se zakljuciti je li
sadrzaj serozan, hilozan ili sangvinozan?*3,

medicina fluminensis 2018, Vol. 54, No. 4, p. 423-428
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Diferencijalno-dijagnosticki u obzir dolaze druge
intraabdominalne cisti¢cne tvorbe poput enteric-
ke i entericke duplikacijske ciste, mezotelne ciste,
pseudociste pankreasa ili neoplazme poput me-
zotelioma, lipoma, teratoma, leiomiosarkoma ili
liposarkoma?®®. Stoga je jedina pretraga koja moze
pouzdano potvrditi dijagnozu patohistoloska ana-
liza tumorskog tkivate,

U naseg pacijenta limfangiom je dijagnosticiran u
dobi od 12 godina, sto je puno kasnije od srednje
dobi kod postavljanja dijagnoze limfangioma®?.
Detaljnom anamnezom dobiveni su podaci o vi-
Segodisnjim neodredenim bolovima, pretezno u

kom kirurSke resekcije intracistitnom aplikacijom
skleroziraju¢eg sredstva OK-432. OK-432 potice
sekreciju faktora nekroze tumora (TNF, engl. tu-
mor necrosis factor) koji ima ulogu u regresiji lim-
fangioma®®. Takoder je opisana lokalna primjena
bleomicina koji djeluje tako da potic¢e blagu upalu
endotela®. Nas pacijent uspjesno je lijecen kom-
pletnom kirurskom resekcijom tvorbe.

Zbog nespecificne simptomatologije te odsustva
karakteristicnih klinickih i laboratorijskih nalaza,
postavljanje dijagnoze intraabdominalnog limfan-

lako je apendicitis najces¢i razlog abdominalnog bola
koji zahtijeva kirurSku intervenciju u djece Skolske
dobi, ako izostaju klasi¢ni simptomi i znakovi treba bez
odgadanja uciniti slikovne pretrage, pocevsi od ultra-

gornjem abdomenu, koji nisu zahtijevali lije¢nic-
ku pozornost. Cisti¢ni limfangiomi rijetko se pre-
zentiraju kao intraabdominalne tvorbe, a

posebice je rijetka retroperitonealna lokalizaci-
ja¥2. Takoder je vrlo rijetka prezentacija limfangi-
oma hitnim kirurskim stanjem?>%7,

Akutni abdomen u naseg pacijenta najvjerojatni-
je je posljedica intratumorskog krvarenja i infekci-
je, koji su dokazani patohistoloskim pregledom
tvorbe s opseinim podrucjima likvefakcijske i
hemoragicne nekroze okruzene granulacijskim
tkivom. Bolovi takoder mogu biti uzrokovani
kompresijom susjednih struktura zbog veliCine
tvorbe, posebice misi¢a psoasa, crijeva i bubrega.
Abdominalni bolovi i distenzija abdomena u pri-
kazanom slucaju u hitnoj sluzbi protumaceni su
akutnom upalom crvuljka te je ucinjena apendek-
tomija.

lako je apendicitis najc¢esci razlog abdominalnog
bola koji zahtijeva kirursku intervenciju u djece
Skolske dobi, u pacijenata u kojih izostaju klasicni
simptomi i znakovi treba bez odgadanja udiniti
slikovne pretrage’®. U naseg pacijenta ultrazvuc-
na pretraga ucinjena je tek nakon postoperativ-
nog pogorsanja. CT je potvrdio ultrazvucni nalaz
mezenterijalnog limfangioma. Naknadno ucinjen
MR je najkvalitetnije prikazao karakteristike i lo-
kalizaciju limfangioma te odnos prema susjednim
strukturama. Stoga je MR slikovna metoda izbora
u preoperativnoj obradi pacijenata s intraabdo-
minalnim limfangiomom?314,

Terapijska metoda izbora je kompletna kirurska
resekcija’®. Prognoza je u slucaju kompletnog od-
stranjenja tumora izvrsna®’. Opisano je lijecenje
retroperitonealnog limfangioma s visokim rizi-

medicina fluminensis 2018, Vol. 54, No. 4, p. 423-428

zvuka.

gioma, osobito retroperitonealnog, predstavlja
izazov. lako limfangiomi mogu biti asimptomatski,
ponekad su udruzeni s ozbiljnim komplikacija-
ma3,5-6,9,17‘

Prikazom naseg pacijenta isti¢emo vaznost razma-
tranja limfangioma u diferencijalnoj dijagnozi
akutnog abdomena u djece. Pravovremenim po-
stavljanjem dijagnoze izbjegavaju se nepotrebni
invazivni zahvati. U vecini slucajeva dijagnozu je
moguce postaviti na temelju ultrazvucne pretrage,
a za bolju procjenu lezije od koristi je MR'*46, De-
finitivna dijagnoza se postavlja patohistoloSkom
analizom tkiva tumora'*®. Prognoza je nakon kom-
pletne kirurske resekcije izvrsna®’.

ZAKLJUCAK

Intraabdominalni limfangiomi su rijetki benigni
limfatiéni tumori koji mogu predstavljati dijagno-
sticke poteskoce. Prikazom pedijatrijskog pacijenta
s retroperitonealnim limfangiomom udruzenog s
komplikacijama Zelimo istaknuti vaznost podrobne
anamneze, detaljnog klinickog pregleda i slikovnih
metoda u diferencijalnoj dijagnozi akutnog abdo-
mena u djece. Pravovremeno postavljanje tocne
dijagnoze omogucduje odabir optimalnog lijecenja i
izvrsnu prognozu.

Izjava o sukobu interesa: autori izjavljuju da ne postoji
sukob interesa.

http://hrcak.srce.hr/medicina
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