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Introduzione

I primo caso di linfangiomatosi splenica ¢ stato descrit-
to da Fink (1) nel 1885 e fino ai primi anni novanta
in letteratura ne sono stati descritti circa 150.

La linfangiomatosi splenica fa parte delle cisti spleniche
vere della milza. Tali cisti sono state classificate prima
da Fowler nel 1953 ¢ in seguito da Martin (2, 3), inse-
rendo la linfangiomatosi tra le cisti vere da inclusione
nella prima classificazione e tra le cisti vere non paras-
sitarie nella seconda (4). Attualmente esiste una contro-
versia sulla reale origine della linfangiomatosi splenica.
Infatti non da tutti viene considerata come una cisti da
difetto di sviluppo (per inclusione intrasplenica di resi-
dui embrionali), ma secondo altri essa pud essere consi-
derata 0 un amartoma oppure una vera e propria neo-
plasia (5). A livello splenico le cisti di origine linfatica
si possono presentare in tre forme diverse: il primo tipo
¢ il linfangioma, una cisti unica sottocapsulare a parete
sottile che puod essere di svariate dimensioni; il secondo
tipo ¢ rappresentato da numerose lesioni cistiche mul-
tifocali che comunque restano dal parenchima splenico
residuo che rimane ben rappresentato; il terzo tipo ¢ rap-
presentato appunto dalla linfangiomatosi splenica vera e
propria, in cui numerose cisti di diverso diametro sosti-
tuiscono quasi completamente il parenchima splenico (6-
18). La linfangiomatosi puo essere localizzata elettiva-
mente alla milza oppure puo far parte di una sindrome
generahzzata che comvolge pil organi (fegato, reni, sche-
letro, intestino, surreni, etc.) (19).
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Abstract

LYNPHANGIOMATOSIS OF THE SPLEEN. A CASE
REPORT

Lynphangiomatosis confined to the spleen is a very are
condition. The authors in this article describes one new case
and briefly reviews the literature. In this case, after the
exclusion of an hydatidosis of the spleen, a rotal splenecromy
was performed. The histologic findings confirmed the
lynphangiomatosis of the spleen. The authors enfatize the
surgical strategy in splenic lynphangiomatosis, infact the total
splenectomy is mandarory, because the splenic parenchyma is
nearly completely substiture by the cysts. For this reason is
preferably, before surgery, to perform the antibatteric
profylaxis against the OPSI.

Key words: Splenic cysts, lynphangiomatosis, splenectomy.

Caso clinico

Una donna di 53 anni viene ricoverata presso la nostra
divisione nell’aprile del 1998 per sintomatologia doloro-
sa in ipocondrio e fianco sinistro da circa 6 mesi. Leco-
grafia (Fig. 1) preoperatoria dimostrava la presenza di
numerosissime formazioni cistiche delle dimensioni di
6-7 mm a livello splenico. La angio-TAC (Fig. 2,3) evi-
denziava una milza con dimensioni aumentate, con
struttura parenchimale notevolmente alterata e quasi
completamente sostituita da formazioni a contenuto
liquido. Gli accertamenti preoperatori di routine erano
nella norma ed anche i test immunologici per l'idati-
dosi risultavano negativi (immunoelettroforesi e immu-
noblotting). La paziente veniva quindi sottoposta ad
intervento chirurgico di splenectomia totale per via
lapartomica e il suo decorso postoperatorio era privo
di comphcanze (Rx torace negativo per versamenti pleu-
rici e/o complicanze settiche polmonari, ecografia addo-
minale negativa per versamenti intraperitoneali). La
paziente veniva dimessa in settima giornata postopera-
toria, dopo aver eseguito la profilassi antibatterica (una
settimana prima dellintervento e poi ripetute sommi-

nistrazioni) per scongiurare il rischio di OPSI
(Overwhelming Postsplenectomy Sepses).
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Fig. 1: Ecografia preoperatoria, che dimostra la presenza di numerose
lesioni cistiche spleniche.

Lesame macroscopico del pezzo operatorio evidenziava
una milza di cm 11 x 9 x 7 con persiplenio ispessito.
Al taglio la quasi totalitd del parenchima splenico appa-
riva sostitutiva da multlple formazioni cistiche e con-
tenuto gelatinoso giallo-citrino, del diametro variabile
tra 0,2 ¢ 5 c¢m, localizzate prevalentemente in regione
sotto-capsulare e paratrabecolare. All'esame microscopi
co, tali cisti erano rivestite da un singolo strato di cel-
lule endoteliali piatte e presentavano un contenuto
liquido eosinofilo. La diagnosi istologica deponeva per
linfangiomatosi splenica (Fig. 4). Ai successivi control-
li (6 e 12 mesi) la paziente godeva di buona salu-
te.

Fig. 2

Discussione

La linfangiomatosi splenica ¢ una patologia benigna abba-
stanza rara, ma di riscontro pilt frequente negli ultimi
anni grazie ad indagini diagnostiche meno invasive e piu
sofisticate (US, TC e RMN) (20). Circa la sua etiopa-
togenesi i pareri restano discordi, anche se sembra pren-
dere terreno l'ipotesi di un malformazione congenita del
sistema linfatico, dovuta forse ad un blocco regionale del
drenaggio linfatico (21).

In alcuni casi la linfangiomatosi splenica puo essere sin-
tomatologicamente silente, ma spesso ¢ causa di dolori
di tipo gravativo localizzati in ipocondrio e fianco sini-
stri, irradiantesi alle volte anche all’emitorace corrispon-
dente. Tale dolore ¢ dovuto alla distensione della capsu-
la splenica per il progressivo aumento di volume ed a
probabili concomitanti fenomeni di perisplenite (22).
Solo in pochi casi compaiono sintomi riferibili ad alte-
rata funzione splenica, come ad esempio trombocitope-
nia ed anemia, e cid avviene solitamente nei bambini ed
in caso di linfangiomatosi sistemica (19).

Le complicanze pit frequenti della linfangiomatosi non
trattata sono correlate al coinvolgimento stesso del paren-
chima splenico ed alle dimensioni delle cisti linfatiche,
e sono rappresentate, secondo quanto riportato in lette-
ratura, dal sanguinamento, dai disturbi della coagulazio-
ne (deficit di piastrine) con eventuale lpersplemsmo,
dall'ipertensione portale ¢ dalla rottura in peritoneo del-
le cisti (5).

La diagnostica preoperatoria si avvale dell’ecografia e del-
la TAC, che perd non sempre riescono a fare diagnosi
differenziale con le altre patologie cistiche della milza.
La RMN pud agevolare I'identificazione di aree solide

Fig. 3

Fig. 2 e 3: Angio TAC splenica che dimostra la presenza di splenomegalia e numerose formazioni cistiche.
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Fig. 4: Reperto istologico: a ridosso della capsula ispessita si osservano
numerose formazioni cistiche a contenuto fluido sieroso-proteinaceo (x

100).

nel contesto delle cisti, cid potrebbe far pensare ad una
degenerazione maligna, cosi come descritto da Feigenberg
(23). Langiografia splenica pud dare un valido aiuto, essa
infatti dimostra dei difetti di riempimenot sferoidali nel-
la fase venosa (il segno della “gruviera”), mentre nella
fase arteriosa compare la splenomeglia, con concomitan-
te compressione e deformita delle arterie intraspleniche
causate dalla presenza delle cisti. Nel corso dell’iter dia-
gnostico va sempre esclusa la presenza di una echino-
coccosi e comunque in presenza di linfangiomatosi sple-
nica di una localizzazione generalizzata.

Il tratctamento di scelta della linfangiomatosi splenica ¢ la
splenectomla, p01che tale patologia ¢ diffusa a tutto I'orga-
no, che nei casi avanzati perde comunque la sua funzio-
ne. Indubbi vantaggi deriverebbero da una resezione sple-
nica parziale, si eviterebbero cosi la sepsi e la piastrinosi
postplenectomia (24), responsabile quest'ultima di aumen-
tata morbi-mortalitd per cause cardio-circolatorie. Anche
la compara di OPSI pud essere scongiurata da una rese-
zione parziale. Per questi motivi, in caso di cisti spleniche
non linfangiomatose quando possibile ¢ consigliabile ese-
guire resezioni spleniche limitate, anche con 'aiuto di sta-
pler. In caso di asportazione totale della milza sara oppor-
tuno eseguire una corretta profilassi antibatterica a parti-
re della settimana che precedere I'intervento chirurgico e
poi a scadenze annuali successive.

Le complicanze postoperatorie precoci dopo splenecto-
mia totale sono costituite da sanguinamento, sepsi intrad-
dominale e versamento pleurico sinistro con o senza con-
comitante processo infettivo polmonare.

Conclusioni

Nell’'ambito delle splenopatie cistiche di interesse chirur-
gico la linfangiomatosi rappresenta quella che necessita
di un diverso approccio diagnostico-terapeutico e ciod &
dovuto sia alla necessita di eseguire una routinaria sple-

nectomia totale con le possibili conseguenze, sia a cau-
sa delle sue possibili complicanze quali I'ipersplenismo
che difficilmente compare negli altri tipi di cisti spleni-
che. Va inoltre anche considerata la possibilita rarissima
(un solo caso in letteratura) di una degenerazione mali-
gna.

Un corretto inquadramento di tale malattia ne consen-
te il trattamento ideale. Punti fondamentali quindi per
il trattamento chirurgico sono: I'esatta diagnosi differen-
ziale preoperatoria con le altre cisti spleniche (soprattut-
to con quelle di tipo parassitario); 'esclusione della pre-
senza di una linfagiomatosi multiviscerale; la corretta ese-
cuzione di una splenectomia totale; la profilassi antibat-
terica pre e postoperatoria ed infine la prevenzione e/o
il precoce riconoscimento e trattamento delle compli-
canze precoci postoperatorie (sepsi intraaddominali, pia-
strinosi e complicanze respiratorie).

Riassunto

La linfangiomatosi fa parte delle splenopatie cistiche e la
sua presenza limitata alla sola milza ¢ estremamente rara.
Gli Autori descrivono in questo articolo un nuovo caso
con un breve cenno alla letteratura esistente. In questo
caso clinico, dopo l'esclusione di una cisti idatidea, ¢ sta-
ta eseguita una splenectomia. L'esame istologico posto-
peratorio ha confermato la diagnosi di linfangiomatosi
splenica. Gli Autori enfatizzano la strategia chirurgica in
tale patologia, infatti la splenectomia totale ¢ fonda-
mentale poiché il parenchima splenico ¢ completamente
sostituito dalle cisti in caso di linfangiomatosi. Per tale
motivo ¢ opportuno associare alla chirurgia la profilassi
antibatterica per la prevenzione della OPSI.
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