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Abstract

JEJUNAL CYSTIC LYMPHANGIOMA IN ADULT
WITH RAPID GROWTH

Abdominal cystic lymphangiomas are a rare pathology that
are related to abnormal development of the lymphatic
system. They predominate in a children and are very uncom -
mon in adults. 
Here the authors report a case of a cystic intra-abdominal
lymphangioma in a 64-years old woman in which the cyst
was situated in the mesentery of the jejuneum, with rapid
growth. 
Ultrasonography, computed tomography and magnetic reso -
nance imaging led us to evaluate  a cystic characterizations
and his site. Surgical excision remain the treatment of choi -
ce because we can establish an histologic diagnosis. Complete
surgical excision of cyst, although it can be difficult, con -
sent a definitive healing. 
Key words: Abdominal lymphangioma; mesenteric cyst.

Introduzione

I linfangiomi cistici (LC) sono una rara patologia dovu-
ta ad un’aberrante differenziazione del primitivo tessuto
linfatico embrionario. Si possono riscontrare in tutte le
sedi, tranne che nel cervello per l’assenza di linfatici;
quelle di maggiore osservazione sono la regione del capo
e del collo (75%) seguita dall’ascellare (20%), mentre le
localizzazioni addominali sono eccezionali non oltrepas-
sando l’1% di tutte le osservazioni (1). Non è evidente
una prevalenza di un sesso, invece l’età di maggiore
riscontro è quella giovanile (80% dei casi) (1). 
L’osservazione di un soggetto adulto con un linfangioma
cistico della cavità addominale, a rapida crescita, localiz-
zato nel meso del digiuno ci ha indotto a presentare tale
caso per discutere gli aspetti etiopatogenetici e di classi-
ficazione e le peculiarità di presentazione clinica dei lin-
fangiomi cistici in età adulta.

Caso clinico

A.P. di anni 64, donna da Palermo.
L’anamnesi familiare e quella personale fisiologica non
evidenziava elementi degni di nota.
La paziente circa sette anni prima della nostra osserva-
zione era stata sottoposta ad istero-annessectomia bilate-
rale per carcinoma della portio. Nel post-operatorio ave-
va eseguito una tomografia assiale computerizzata (TAC)
della cavità addominale e del torace ed in assenza di

ripetizione era stata tenuta in osservazione (la paziente
conservava gelosamente il referto, ma non le lastre).
Da circa due mesi aveva notato tra il mesogastrio ed il
fianco sinistro la comparsa di una tumefazione del volu-
me di una grossa arancia accompagnata da dolore gra-
vativo.
La palpazione superficiale e profonda dell’addome non
causava dolore e consentiva di apprezzare una tumefa-
zione mobile della dimensione di circa 15 cm.
Dopo un esame ecografico che mostrava una neoforma-
zione cistica pluriconcamerata, la paziente eseguiva una
TAC che dimostrava: presenza in corrispondenza della
radice del mesentere di voluminosa formazione ipoden-
sa (Unità Hounsfield; +0 –6,9) oblunga bilobata di cir-
ca 11 x 8 cm. a contorni irregolari, scarsamente vasco-
larizzata dopo infusione di m.d.c., nel cui contesto si
rilevavano fini sepimenti (Fig. 1).
Gli esami di laboratorio non presentavano alterazioni. 
Intervento chirurgico: laparotomia mediana sopra e sot-
to ombelicale; in corrispondenza del meso della seconda
ansa digiunale si repertava una tumefazione di colorito
bianco giallastro, di forma ovalare, di dimensioni di cir-
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ca 8x11 cm. La neoformazione aderiva tenacemente
all’origine dei vasi digiunali, ma delicate manovre di dis-
sezione consentivano l’exeresi della cisti senza la neces-
sità di sezionare grossi vasi e sacrificare l’intestino.
La cisti era pluriconcamerata con contenuto liquido bian-
castro, peso specifico 1056, concentrazione di proteine
6,7 g/100ml, di zucchero 150 mg/100ml.
L’esame istologico mostrava trattarsi di linfangioma cisti-
co. Controlli clinici strumentali eseguiti sino ad un anno
dall’intervento non hanno evidenziato segni di recidiva.

Discussione

Le lesioni cistiche della cavità addominale sono definite
nella letteratura anglosassone “mesenteric cysts” (MC).
Tale termine comprende neoformazioni cistiche ad etio-
pato-istogenesi differenti, ma che si trovano localizzate
nella cavità peritoneale o nel retroperitoneo. Diverse sono
le classificazioni proposte (2-6).Vayre suddivide le cisti
che si sviluppano tra i due foglietti mesenterici in: 1)
acquisite; 2) dermoidi; 3) linfangiomi cistici; 4) cisti ente-
riche. Beahrs e coll. (3) e Capresso (4) in rapporto agli
aspetti etipatogenetici classificano le cisti in: 1) embrio-
genetiche o congenite; 2) traumatiche o acquisite; 3) neo-
plastiche; 4) infettive e degenerative. Tuttavia la recente
classificazione proposta da de Perrot et al. (7) basata sui
quadri istopatologici ci sembra che risponda bene alle
esigenze clinico-patologiche. Le cisti in rapporto alla loro
origine sono distinte in: 1) linfatiche (cisti linfatica sem-
plice, linfangioma); 2) mesoteliali (cisti mesoteliale sem-
plice, mesotelioma benigno, mesotelioma maligno); 3)
enteriche (cisti enterica, duplicazione cistica); 4) uroge-
nitale; 5) teratoma cistico; 6) pseudocisti non pancreati-
ca (traumatica o infettiva). La rarità d’osservazione dei
linfangiomi cistici dell’addome ha fatto sì che nelle pub-
blicazioni sono spesso accomunate e descritte insieme a
tutte le cisti mesenteriche.

La prima descrizione di MC si deve all’anatomico fio-
rentino Benevieni che ne descrisse nel 1507 un caso, in
corso di esame autoptico, in un bambino di otto anni.
Il primo linfangioma cistico è stato descritto da
Radenbacker (8) nel 1828; è stato Rokitansky, invece,
nel 1842 a riportare una cisti chilosa, mentre Gairdner
nel 1852 descrisse una cisti omentale. È stato Tillaux
nel 1880 ad eseguire con successo il primo intervento
per una MC, mentre Pean nel 1883 eseguì la prima mar-
supializzazione. Garay e coll. riportano che i casi pub-
blicati di linfangiomi cistici sino al 1978 sono 181(9).
Kurtz e coll. (10) in una rivisitazione della letteratura
dal 1950 al 1984 rilevano solo 139 casi di MC. Gli
Stessi Autori al Mount Sinai Hospital nello stesso perio-
do di osservazione riportano 10 casi di MC su un tota-
le di 1.064.000 di ricoveri (1/106.400), incidenza simi-
le è stata osservata alla Mayo Clinic, otto casi su 820.000
ricoveri (1/102.500) (11), una minore incidenza è stata
riportata all’University of Mississipi Medical Center tre
casi su 750.000 ricoveri (1/250.000) (12). In pazienti
pediatrici con età inferiore ai dieci anni l’incidenza è più
elevata, cinque casi su 101.000 ricoveri (1/20.200) al
Mount Sinai Hospital (10), tre su 12.425 ricoveri
(1/4.142) al Los Angeles Children’s Hospital (13), due
osservazioni su 68.750 (1/34.375) al Children Hospital
di Akron (14), un caso su 38.000 ricoveri al Hillel Yaffe
Medical Center di Adera, Israele (15). In una rivisita-
zione della letteratura giapponese (16) i casi sicuramen-
te documentati di linfangioma della cavità addominale
dal 1880 al 2000 sono 139, mentre l’incidenza è simi-
le a quella del mondo occidentale 1/100.000 ricoveri
(17).
L’etiologia non è nota, quella congenita è la più accre-
ditata. È stato Sabin nei primi anni del 1900 a descri-
vere lo sviluppo del sistema linfatico, egli lo suddivide
in due stadi:
1) il primo comprende lo sviluppo di sacchi linfatici iso-
lati, derivati dalle pareti venose, uniti tra loro dal dotto
toracico.
2) il secondo stadio interessa lo sviluppo dei vasi lin-
fatici periferici che si originano dal rivestimento endo-
teliale dei sacchi linfatici.
Go d a rd (19) ritiene che l’etiologia sia in relazione ad
uno sviluppo anomalo dei linfatici dovuto ad una insuf-
ficiente comunicazione di una o più branche con il
sistema linfatico centrale, ciò spiega la localizzazione dei
linfangiomi cistici nella stessa posizione dei sacchi lin-
fatici fetali (cervicali, mediastinici e re t ro p e r i t o n e a l i ) .
Egli sostiene che gli spazi linfatici che nell’ e m b r i o n e
non si congiungono con il sistema venoso portano alla
formazione dei LC. Elliot e coll. (20) affermano che
gli shunts linfaticovenosi, che sono presenti nel tessu-
to perinodale come deficit congenito, portano alla for-
mazione dei LC. 
Altri suggeriscono che l’etiologia sia da ascrive re ad una
anomala fusione dei due foglietti mesenterici o ad una
degenerazione localizzata dei linfonodi (17) o a fattori
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Fig. 1: Tomografia assiale computerizzata. È evidente una neoformazio-
ne cistica con sepimenti delle dimensioni di 8 X 11 cm localizzata nel
meso delle anse digiunali.



traumatici (21, 22) o linfangiti obliteranti conseguenti
a processi infettivi (23), ad alterazioni della secrez i o n e
e permeabilità endoteliale (24).
I linfangiomi cistici sono una patologia tipica dell’età
pediatrica, circa il 25% dei casi si riscontra nella prima
infanzia con un picco di frequenza tra uno e cinque anni
(18), il 70% nell’adolescenza, mentre rari sono i casi
nell’adulto; in accordo alla teoria congenita, essi sono
presenti alla nascita e si accrescono lentamente sino alla
pubertà.  
I LC nella cavità addominale si riscontrano a livello
omentale, nel meso dell’intestino tenue e del crasso, nel
surrene, pancreas, milza, fegato. I linfangiomi cistici loca-
lizzati nel meso dell’intestino tenue (LCM) sono senza
dubbio quelli di più frequente osservazione ed il digiu-
no è la sede maggiormente colpita. 
Di solito i L CM sono unici, hanno forma ovalare e
dimensioni variabili da 1-2 cm a 20-30 cm. e si accre-
scono lentamente fino alla pubertà (25). Il contenuto
può essere serioso o chiloso (26-28) ed assumere carat-
teristiche differenti (sangue, pus) nei casi complicati. Le
cisti chilose non sono frequenti, hanno colorito giallo-
gnolo, odore talvolta sgradevole e brillantezza dovuta alla
presenza di grassi: la concentrazione di questi varia dal
3 al 35% (26). L’esame chimico-fisico delle cisti chilose
ha le seguenti caratteristiche: peso specifico 1058, con-
centrazione di proteine 7,0 g/100ml, e di zucchero 102
g/100ml.
Dal punto di vista istologico i LC sono classificati in
semplici, cavernosi e cistici; la forma cistica è quella che
si riscontra più frequentemente nelle localizzazioni addo-
minali; di solito sono multiloculari ed il numero e le
dimensioni delle varie cavità sono variabili ed in comu-
nicazioni tra loro.
La parete dei LCM è sottile, il rivestimento interno è
costituito da cellule endoteliali, marcatamente appiattite
per compressione. Nello spessore della parete si riscon-
trano fibre muscolari lisce, tessuto linfatico e cellule
schiumose in attività fagocitaria.
La sede delle cisti e l’età dei pazienti influenza la pre-
sentazione clinica (7). Nei bambini, tipicamente, i LCM
si presentano con un dolore addominale acuto (29) che
può simulare un’appendicite acuta; negli adulti invece
decorrono per lungo tempo in modo asintomatico (30)
e possono essere di riscontro casuale nel corso di inda-
gini strumentali eseguite per altre affezioni (31). Nei casi
di LCM di grosse dimensioni la progressiva distensione
addominale si può accompagnare oltre ad un dolore di
tipo gravativo (65%) ad altri sintomi aspecifici quali nau-
sea e vomito (45%), stipsi (27%), diarrea (6%) (4) men-
tre una tumefazione addominale palpabile si evidenzia
nel 61% dei pazienti (4, 32, 33). Anche in soggetti adul-
ti sono stati riportati casi di LCM in fase complicata:
rottura spontanea di cisti infetta (15) volvolo di un’ansa
intestinale con punto di torsione mesenteriale in corri-
spondenza della cisti (34), occlusione intestinale (35).
La diagnostica per immagine consente una precisa defi-

nizione delle lesioni cistiche endoaddominali, tuttavia la
diagnosi differenziale tra i vari tipi di lesione, poiché non
esistono dei chiari segni patognomonici, non è possibi-
le. L’ecografia evidenzia una lesione cistica a contenuto
liquido ipoecogeno, uni o multi loculare, ipoecogene pri-
ma e dopo iniezione di contrasto (36). La presenza di
grassi caratteristica del liquido chiloso, aumentando il
peso specifico e l’impedenza acustica modifica la velocità
degli ultrasuoni (37) e può consentire la diagnosi diffe-
renziale con le altre cisti addominali. Anche alla TAC si
possono rilevare segni specifici di LCM a contenuto chi-
loso. In particolare un’attenuazione di 9-15 Unità
Hounsfield dentro la cisti è suggestiva della presenza di
grasso dentro la cisti (38-42). Alla risonanza magnetica
nucleare il contenuto delle cisti può essere precisato in
maniera più accurata. In caso di contenuto serioso esi-
ste un iposegnale in T1, un ipersegnale in T2, che si
rinforza in T2 tardivo. La presenza di grassi all’interno
della cisti si traduce in un iso o ipersegnale in T1, un
ipersegnale in T2 che diminuisce in T2 tard i vo. I set-
ti e le pareti generano un iposegnale a due sequenze
T1 e T2, e possono evidenziarsi con la somministra-
zione di gadolino (43).
La puntura con ago sottile può differe n z i a re le cisti sie-
rose da quelle chilose mentre l’esame citologico può
e v i d e n z i a re la presenza di linfociti e lipidi.
In rapporto alla rarità dei LCM  la diagnosi pre o p e r a-
toria può essere di sospetto e si pone dopo ave re esclu-
so altre patologie con evidenziazione clinico-stru m e n t a-
li simili, quali cisti ovariche, cisti d’origine mesoteliali,
mucocele appendicolare, duplicazioni intestinali etc.
Tuttavia spesso l’esatta definizione delle cisti può esse-
re eseguita all’esame istologico grazie talvolta ad inda-
gini immuno-istochimiche.
Il trattamento dei LCM è chiru r g i c o. L’ e xe resi completa
r a p p resenta il trattamento di scelta e consente una gua-
rigione definitiva, tuttavia essa può risultare difficolto-
sa soprattutto quando la lesione è localizzata alla radi-
ce dei mesi e contrae intimi rapporti con i vasi mesen-
terici; in tali casi una re s ezione parziale della cisti
lasciando in sede una porzione di parete può essere giu-
stificata al fine di evitare una re s ezione intestinale este-
sa. L’ e xe resi per via laparoscopica è senza dubbio da
p re f e r i re quando le indagini preoperatorie escludono
una patologia neoplastica ed un coinvolgimento dei
g rossi vasi o della parete intestinale. Di versi sono i casi
LCM asportati per via laparoscopica con buoni risul-
tati (44-46). L’uso di iniezioni sclerosanti può trova re
indicazione nei linfangiomi non resecabili (47); sono
stati adoperati l’OK-432‚ (picibanil) (48), l’ Et h i b l o c ‚
( zeine) associato con etanolo assoluto (49); sebbene
n e l l’immediato i risultati ottenuti siano buoni non esi-
ste una completa valutazione a distanza.
Con l’ e xe resi completa non si osservano re c i d i ve di
LCM, quando invece l’ a s p o rtazione è incompleta si ha
un rischio di re c i d i va di circa il 10-15% (10,50) con
tendenza ad una crescita inva s i va (51,52).
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Considerazioni conclusive

Il caso da noi riportato presenta alcune peculiari mani-
festazioni cliniche che lo contraddistinguono rispetto ai
casi riportati in letteratura. L’età della nostra paziente era
di 62 anni, senza dubbio un età molto avanzata, di soli-
to i LCM vengono diagnosticati durante l’infanzia o in
giovani adulti. La paziente aveva eseguito sette anni pri-
ma, per la stadiazione di una neoplasia dell’ utero, una
TAC che non aveva evidenziato alterazioni a carico degli
organi della cavità addominale; non è stato possibile riva-
lutare l’indagine TAC perché la paziente aveva smarrito
le lastre.
Facendo fede alla teoria congenita è da pensare che il
linfangioma al momento della TAC era di piccole dimen-
sioni ed era sfuggito alla lettura dell’indagine radiologi-
ca, ma comunque negli ultimi anni era andato incontro
ad un rapido accrescimento sebbene non sia stato pos-
sibile individuare un elemento che possa avere innesca-
to il processo di crescita.
Nel caso di validare la teoria acquisita traumatica-dege-
nerativa il linfangioma si era formato successivamente
all’indagine TAC e quindi aveva raggiunto le dimensio-
ni di 8x12 cm. in meno di sette anni.

Riassunto

I linfangiomi cistici della cavità addominale costituisco-
no una rara patologia correlata ad un aberrante diffe-
renziazione del primitivo tessuto linfatico. Essi si osser-
vano maggiormente nell’infanzia e nell’adulto sono mol-
to rari.
Gli autori riportano un caso di una donna di 64 anni con
un linfangioma cistico della cavità addominale a rapida cre-
scita localizzato nel meso del digiuno. L’ecografia, la tomo-
grafia assiale computerizzata e la risonanza magnetica per-
mettono di va l u t a re le caratteristiche della cisti e la sua
sede. L’ e xe resi chirurgica rappresenta il trattamento di scel-
ta consentendo una diagnosi istologica. Con l’ a s p o rt a z i o n e
completa della cisti sebbene in taluni casi può risultare dif-
ficoltosa, si ha una guarigione definitiva .
Pa role chiave: Linfangioma addominale; cisti mesenterica.
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I case-reports costituiscono sempre un arricchimento di conoscenze e di esperienza per tutti. In questa ottica va visto l’arti -
colo che si avvale anche di un esauriente richiamo alla letteratura internazionale. Il riferimento all’approccio laparoscopi -
co mi sembra quanto mai rilevante, in termini diagnostici come di trattamento chirurgico, dove può bastare la “fenestra -
zione” della cisti con elisione dei sepimenti secondo la tecnica proposta dagli AA. Francesi.

Case reports represent always an opportunity of increasing knowledge and experience for all. So is the present paper, avai -
led by an adequate review of the international literature. Referring to the laparoscopic approach is very important both
for diagnostic and for therapeutic purpose because the simple opening of a window on the cystic wall and dissection of the
septa can be a sufficient treatment as proposed from French Authors.
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