LYMPHANGIOMA IN THE NECK OF 8 YEARS OLD CHILDREN
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ABSTRACT
Backround : Lymphangioma is a very rare benign tumor of the lymph vessels with incidence rate
1-2 case from 1000 live births. Lymphangiomas are more common in children than adults, with
the most frequent locations is in the head, neck, and axilla. In case of the lymphangiomas of the
head and neck area, could be found a complication such as respiratory obstruction.So, we need
to do an early identification to avoid these complications.

Case Report: An 8-year-old girl came to RSUD Undata Palu with complaints of a lump in the left
neck that was felt since the patient was born and grew with age. No pain and the same color as
the surrounding skin. There is a consistently dense mass, firm and mobile boundaries, + 3 cm in
size in the left supraclavicular region.

Conclusion: Lymphangioma in children is often asymptomatic especially if the lymphangioma is
outside the head or neck area. Excision must be carried out faster to avoid complications such as
infection, respiratory obstruction, ulceration, difficulty eating and talking and death.
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ABSTRAK
Latar Belakang: Limfangioma merupakan tumor jinak pada pembuluh limfe yang sangat jarang
terjadi dengan tingkat insidensi 1-2 kejadian per 1000 kelahiran hidup. Pada limfangioma lebih
sering terjadi pada anak-anak dibandingkan orang dewasa dengan lokasi paling sering yaitu di
daerah kepala, leher dan axilla. Salah satu komplikasi yang dapat terjadi pada limfangioma jika
berada di daerah kepala dan leher yaitu adanya obstruksi pernapasan sehingga perlu dilakukan
identifikasi secara dini untuk menghindari komplikasi tersebut.

Laporan Kasus: Seorang anak perempuan usia 8 tahun datang ke RSUD Undata Palu dengan
keluhan benjolan pada leher kiri yang dirasakan sejak pasien lahir dan bertambah besar seiring
bertambahnya usia. Tidak terasa nyeri dan warna sama dengan kulit sekitar. Terdapat massa
dengan konsisten padat, batas tegas dan mobile, ukuran = 3 cm pada regio supraclavicular sinistra.

Kesimpulan: Limfangioma pada anak sering asimtomatik terutama jika limfangioma berada di
luar daerah kepala atau leher. Tindakan eksisi harus dilakukan lebih cepat untuk menghindari
komplikasi seperti infeksi, obstruksi pernapasan, ulserasi, kesulitan makan dan bicara serta ke-
matian.

Kata kunci : limfangioma, anak-anak
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PENDAHULUAN

Angioma adalah sekumpulan tumor
jinak dari pembuluh darah atau pembuluh
getah bening yang biasanya ditemukan di
dalam dan di bawah kulit.! Salah satu ben-
tuk angioma adalah limfangioma. Limfan-
gioma merupakan tumor jinak dari pem-
buluh limfe yang biasanya muncul setelah
lahir. Limfangioma terjadi akibat gangguan
perkembangan dari saluran limfatik dan lo-
kasi paling sering yaitu di daerah kepala, le-
her dan axila, tetapi bisa juga terdapat pada
lokasi pembuluh limfatik lainnya.'?

Penyebab pasti lymphangioma tidak
diketahui.  Pembentukan  lympangioma
menggambarkan adanya kegagalan saluran
getah bening untuk menghubungkan dengan
sistem vena selama embriogenesis, penyera-
pan abnormal struktur limfatik atau
keduanya. Penelitian berkelanjutan telah di-
jelaskan beberapa faktor pertumbuhan pem-
buluh darah mungkin terlibat dalam pem-
bentukan malformasi  limfatik  seperti
VEGF-C dan FLT-4.3

Penegakan diagnosis limfangioma
berdasarkan anamnesis, pemeriksaan fisik
dan pemeriksaan penunjang. Pada anamne-
sis, biasanya limfangioma asimtomatik saat
di diagnosis, terutama jika limfangioma be-
rada di luar daerah kepala dan leher. Mun-
culnya gejala tergantung dari lokasi lesi dan
beberapa gejalanya yaitu kerusakan jarin-
gan, lesi massa, nyeri (dan demam), efek
penekanan (obstruksi saluran napas atau dis-
fagia), dan akut abdomen atau obstruksi
usus. Pada pemeriksaan fisik di temukan
adanya massa lunak, massa multilokulasi
dengan transilluminasi mengkilap. Namun,
limfangioma dengan infeksi atau perdarahan
intrakistik mungkin tidak terjadi transilumi-
nasi. Beberapa pemeriksaan penunjang un-
tuk menegakkan diagnosis limfangioma ada-
lah ultrasonography, plain radiography, CT

Scan, MRI dan Needle Aspiration and cul-
ture.?

Tatalaksana  limfangioma  dapat
diberikan terapi non bedah sambil dilakukan
pengawasan jika limfangioma tidak
mempengaruhi  fungsi kehidupan, karena
lebih dari 15% dari lesi ini akan mengecil
dengan sendirinya. Namun jika lesi tidak
mengecil spontan pada usia 5 tahun, inter-
vensi bedah diperlukan. Eksisi harus dil-
akukan lebih cepat untuk menghindari kom-
plikasi seperti infeksi, obstruksi pernapasan,
ulserasi, kesulitan makan dan bicara serta
kematian.?

Prevalensi

Penyakit ini tersebar di seluruh
dunia. Tidak di jumpai adanya predileksi
jenis kelamin. Tingkat insidensi penyakit ini
yaitu 1-2 kejadian per 1000 kelahiran hidup.
Sekitar 50% dari malformasi limfatik ini
tampak pada bayi baru lahir dan 90% tampak
sebelum usia 2 tahun.

Anatomi
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Gambar 1. Sistem Limfatik °
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Sistem limfatik adalah suatu jalur
tambahan dimana cairan dapat mengalir
dari ruang interstisial kembali ke aliran
darah. Melalui sistem ini, zat-zat dengan
molekul besar seperti protein dan lemak
yang tidak dapat diserap secara langsung
dari saluran cerna dapat diangkut. Saluran
limfe dari sistem limfatik ini juga sangat
permeabel terhadap patogen- patogen sep-
erti bakteri, virus, parasit dan sel kanker
sehingga melalui jalur ini patogen tersebut
akan di keluarkan dalam bentuk hancur ka-
rena salah satu fungsi dari sistem ini ada-
lah sebagai sistem pertahanan tubuh.
Yang termasuk dalam sistem limfatik ada-
lah pembuluh limfatik serta jaringan dan
organ limfatik.>

a. Pembuluh Limfatik
Pembuluh limfe mulai dari yang
kecil yaitu kapiler limfe, yang ada
pada semua jaringan kecuali CNS,
bone marrow, dan jaringan yang
tidak memiliki pembuluh darah
seperti cartilago, epidermis, dan
kornea. Kelompok pembuluh limfe
superfisial terdapat di dalam dermis
dan hipodermis, sedangkan yang
profunda ada di saluran tulang, otot,
viscera, dan struktur dalam lainnya.®

b. Organ Limfatik

Organ limfatik dibagi menjadi dua
yaitu organ limfatik primer dan
sekunder. Organ limfatik ini saling
bekerja sama untuk membentuk
suatu pertahanan tubuh. Organ lim-
fatik terdiri dari sum-sum tulang dan
timus. Sumsum tulang adalah tem-
pat hematopoeisis, terutama yang
terkait dengan system limfatik ada-
lah limfosit B dan limfosit T. lim-
fosit B diproduksi dan dimatangkan
di sum-sum tulang, sedangkan lim-
fosit T diproduksi di sumsum tulang
dan dimatangkanditymus?®

Klasifikasi

Klasifikasi malformasi limfatik ber-
dasarkan Klinis dan histopatologik dibagi
menjadi 3 bentuk yaitu:

a. Limfangioma sirkumskripta

Lokalisata
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Gambar 2. Lymphangioma sirkumscripta
lokalisata.*

Manifestasi klinik: lesi timbul saat bayi,
berupa bercak soliter, Kkecil, dengan
diammkkj,eter kurang dari 1 cm, terdiri dari
vesikel-vesikel berdinding tebal, berisi
cairan limfe dan menyerupai telur katak.
Bila bercampur darah, lesi berwarna
keunguan.*

Histopatologi: tampak adanya dilatasi kistik
dari pembuluh darah limfe yang dindingnya
dibatasi oleh selapis endotel yang terdapat
pada dermis bagian atas. Ketebalan
epidermis bervariasi, pada beberapa Kista
limfe, epidermisnya menipis, sedangkan
yang lain dapat menunjukkan akantosis,
papilomatosis, hiperkeratosis, dan
pertumbuhan kebawah ireguler.*

b. Limfangioma sirkumskripta (tipe
klasik)

Gambar 3. Lymphangioma sirkumscripta tipe
klasik *
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Manifestasi klinik: lesi timbul saat lahir
atau pada awal kehidupan, ditandai oleh satu
atau beberapa bercak besar dengan vesikel-
vesikel jernih, dapat dalam jumlah sangat
banyak. Dinding vesikel tampak tipis dan
sering disertai edema difus pada jaringan
subkutis dibawahnya, bahkan kadang-
kadang edema seluruh ekstremitas yang
terkena. Lokasi lesi tersering pada daerah
aksila, lengan, dada lateral, sekitar mulut dan
lidah. Beberapa vesikel dapat berisi darah
dan kadang-kadang permukaan lesi
verukosa.?

Histopatologi: tampak gambaran yang
mirip dengan limfangioma sirkumskripta
lokalisata. Hanya derajat hiperkeratosis dan
papilomatosisnya lebih nyata, juga dilatasi
pembuluh limfenya lebih luas sampai dermis
bagian bawah dan lemak subkutan.
Pembuluh limfe pada lemak subkutan sering
berukuran besar dan dindingnya dilapisi
otot.®

C. Limfangioma kavernosa

Gambar 4. Lymphangioma cavernosa’

Limfangioma kavernosa merupakan
analog dengan hemangioma kavernosa,
biasanya terjadi pada anak didaerah leher
atau ketiak dan (jarang) retroperitonium.
Tumor ini kadang-kadang berukuran cukup
besar (diameter 15 cm) dan dapat memenuhi
ketiak atau menimbulkan cacat dileher atau
sekitarnya. Tumor terdiri atas pembuluh
limfe Kistik yang sangat lebar dan dilapisi
oleh sel endotel dan dipisahkan oleh sekat

yang terdiri atas sedikit stroma jaringan ikat
dengan agregat limfoid. Karena batas tumor
tidak jelas, dan tumor ini tidak berkapsul,
pengangkatan mungkinsulit dilakukan.®

Manifestasi klinik: lesi berupa suatu
pembengkakan jaringan subkutan yang
sirkumskripta atau difus, dengan konsistensi
lunak seperti lipoma atau kista. Paling sering
dijumpai di sekitar dan dalam mulut.
Limfangioma kavernosa sering terdapat
bersama-sama dengan limfangioma
sirkumskripta. Bila mengenai pipi, lidah,
biasanya murni merupakan limfangioma
kavernosa. Tapi bila terletak pada leher,
aksila, dasar mulut, mediastinum biasanya
kombinasi dan disebut kistik higroma.®

Histopatologi: ditandai dengan adanya
kista-kista yang besar dengan bentuk
ireguler, dindingnya terdiri atas selapis sel
endotel dan terletak pada jaringan subkutan.
Periendotel jaringan konektif dapat tersusun
oleh stroma yang longgar, atau padat bahkan
dapat fibrosa.®

Komplikasi

a. Obstruksi pernapasan

Obstruksi pernapasan adalah kom-
plikasi yang di takuti dari limfangioma yang
berada di daerah kepala dan leher. Mana-
jemen darurat mencakup aspirasi Kista, intu-
basi endotrakeal, dan trakeostomi. Aspirasi
dari lesi makrokistik dapat meningkatkan
risiko infeksi. Intubasi endotrakeal atau
trakeostomi mungkin perlu, terutama bila
laringnya terlibat langsung oleh limfangi-
oma. Intubasi endotrakeal dapat dipertahan-
kan beberapa minggu untuk meredakan
penyumbatan oleh aspirasi Kista.
Trakeostomi memiliki risiko yang signifikan
untuk komplikasi jangka pendek dan jangka
panjang pada neonatus dan sebaiknya
dihindari. Suplemen oksigen harusnya selalu
diberikan pada penderita obstruksi jalan na-
pas.?
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b. Infeksi

Infeksi malformasi limfatik harus
segera diobati. Kejadian infeksi pada mal-
formasi limfatik cervikal bervariasi dari 17%
menjadi 71%. Karena infeksi yang sering
terjadi pada saluran pernafasan bagian atas,
dan terapi antibiotik awal harus sesuai pada
bakteri yang lazim di nasofaring, terutama
streptokokus  kelompok B. Pemberian
ampisilin parenteral (atau amoksisilin) dan
gentamisin biasanya efektif. Sefalosporin
dapat digunakan sebagai agen tunggal. Pada
pasien yang mengalami infeksi setelah as-
pirasi kista dapat diberikan antibiotik metro-
nidazol. Ketika dicurigai abses, aspirasi di-
indikasikan untuk mengkonfirmasi diagno-
sis dan dilakukan kultur; prosedur drainase
(perkutaneous atau incisional) akan diper-
lukan. Panduan ultrasonografi mungkin san-
gat membantu, terutama di daerah servikal,
untuk mengurangi risiko kerusakan pada
struktur yang berdekatan?.

C. Ulserasi

Ulserasi disebabkan oleh tekanan ne-
krosis. Area yang mengalami ulserasi
seringkali cepat menjadi terinfeksi, dan in-
feksi dapat berlanjut ke dalam kista. Hal ini
harus dikelola dengan dressing dan
penggunaan antibiotik jika terinfeksi. Untuk
mengurangi risiko infeksi luka pasca
operasi, biasanya lebih aman menunggu
sampai ulserasi sembuh sebelum memulai
pembedahan.?

d. Kesulitan makan dan bicara
Kesulitan makan dan bicara dapat ter-
jadi jika lesi di area suprahyoid dengan
keterlibatan lidah atau bisa terjadi secara
sporadis selama episode peningkatan pesat
ukuran lesi. Makan melalui selang atau gas-
trostomi mungkin diperlukan untuk mem-
pertahankan nutrisi yang adekuat.?

e. Kematian

Kematian dilaporkan sebagai akibat
dari satu atau lebih kombinasi dari kom-
plikasi diatas terutama pada neonatus,
berkisar antara 0% sampai 2%.2

LAPORAN KASUS

Seorang anak perempuan usia 7 tahun
datang ke RSUD Undata Palu pada tanggal
09 Oktober 2017 dengan keluhan benjolan
pada leher kiri yang dirasakan sejak pasien
lahir. Awalnya benjolan sebesar kepala
jarum pentul, dan semakin membesar seiring
bertambahnya usia pasien. Benjolan tersebut
tidak terasa gatal maupun nyeri, warnanya
sama dengan kulit sekitarnya dengan kon-
sistensi padat, batas tegas dan teraba mobile.
Riwayat demam tidak ada, sakit kepala tidak
ada, pusing tidak ada, batuk tidak ada, flu
tidak ada, sakit perut tidak ada, mual dan
muntah tidak ada.Buang air kecil lancar dan
buang air besar lancar.

TEMUAN KLINIS

. Keadaan Umum : Baik

o GCS : E4, M6, V5 ; 15
o Tanda-tanda Vital
Tekanan Darah : - mmHg
Nadi : 112x/menit
Pernapasan : 26 x/menit
Suhu :36,7C
Berat Badan 1 23 Kg
o Kepala : Normosefalus,
benjolan (-)
. Mata : Sklera ikterik -/-,
Konjungtiva
Anemis -/-, pupil
bulat isokor, 3
mm, reflex cahaya
langsung ++,
reflex Cahaya
tidak langsung +/+
o Mulut : Sianosis (-),
Anemis (-)
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o Leher : Terdapat massa dengan
konsisten padat, batas tegas
dan mobile, ukuran = 3 cm
pada Regio supraclavicular
sinistra.

Gambar 5. Benjolan pada region supraclavicular
sinistra

o Thoraks
- Jantung:
Pulsasi ictus cordis tidak nam-
pak, bunyi jantung S1-S2
murni reguler, murmur (-), gallop

()

- Paru-paru:
Gerakan dada simetris bilateral,
vocal fremitus paru — paru sim-
etris bilateral, sonor pada seluruh
lapang paru, Vesikuler (+/+),
Rhonki (-/-), Wheezing
(-1-)
Abdomen : Tampak datar, bising
usus (+) normal,
timpani diseluruh
lapang perut, nyeri
tekan (-).
Ekstremitas

Ekstremitas Ekstr emi-
. tas infe-
superior .
rior
Oedem -/- -/
Akral - -/-
dingin
Sianosis -/- -
. <2
Capillary | <20etkI<2 | oireo
refill Time detik detik
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HASIL LABORATORIUM

Pemeriksaan Hasil Satuan Normal
Hematologi
Eritrosit 4,93 103/mm3 45-55
Hematokrit 40,1 % 40 -54
Trombosit 399 10%/mm3 150 - 500
Leukosit 8,27 103/mm3 4.0-10.0
Hemoglobin 131 g/dL 13.0-17.0
Reaksi Imunologi

HbsAg Negatif - Negatif

HASIL PEMERIKSAAN FNAB

Kesimpulan: Suspek Lymphangioma

FOLLOW UP
Tanggal Follow Up
9/10/2017 S = Benjolan pada leher kiri tidak terasa gatal dan nyeri
O=TD:- R : 28 x/menit
N : 118 x/menit S:36,7°C
Status lokalis: Terdapat massa dengan konsisten padat, batas tegas dan
mobile, ukuran = 3 cm pada regio colli anterior sinistra.
A = Lymphangioma
P = - Pro eksisi Lymphangioma
- IVFD RL 20 tpm
- Rencana operasi besok Selasa , 10-10-2017.
10/10/2017 S = Benjolan pada leher kiri tidak terasa gatal dan nyeri

O=TD:- R : 28 x/menit
N : 109 x/menit S:36,8°C
Status lokalis: Terdapat massa dengan konsisten padat, batas tegas dan
mobile, ukuran £ 3 cm pada regio colli anterior sinistra.
A = Lymphangioma
P = - Pro eksisi Lymphangioma
- IVFD RL 20 tpm
- Rencana Operasi Hari ini, Selasa 10-10-2017
Laporan Pembedahan tanggal (10-10-2017):
Memposisikan pasien dalam posisi supinasi.
Memberi tanda gambar berbentuk elips pada area operasi.
Menerapkan anastesi umum pada pasien.
Melakukan prosedur desinfeksi pada daerah operasi.
Pemasangan doek pada area operasi.
Insisi kulit dilakukan sesuai dengan tanda gambar.
Dilakukan undermining mencapai kedalaman subkutis.
Flap tipis dikembangkan dengan memisahkan epitelium dari permukaan
Soft Tissue Tumor
Kemudian flap dipotong rata pada kedua sisi untuk mempertemukan kedua
pinggir luka.
10. Dilakukan penjahitan luka menggunakan Nylon mulai dari bagian tengah
kemudian kedua tepi.

CNOU AWM
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11. Luka operasi dibersihkan dan ditutup dengan sofratulle dan kasa steril,
kemudian diplester.
12. Operasi selesai.

Dokumentasi Pembedahan:

Gambar 7. Tampakan jaringan tumor

Instruksi Post Operasi:

- IVFD Futrolit 18 tpm

- Ceftriaxone 500 mg/24 jam/iv

- Ketorolac 10 mg / 8 jam / iv

- Lakukan pemeriksaan patologi anatomi pada jaringan

11/10/2017

S = Nyeri luka post op berkurang

O=TD:-

R : 29 x/menit

N : 112 x/menit S:36,7°C
A = Post Op Lymphangioma H-1

P = - Aff infus

- Cefadroxyl 2x1 cth
- Ibuprofen 3x1 cth
- Boleh pulang, rawat jalan di poliklinik

Hasil pemeriksaan PA

Mikroskopik :

Kesimpulan :

Sediaan jaringan menunjukkan jaringan ikat dan lemak yang
diantaranya terdapat rongga-rongga ukuran bervariasi, di-
lapisi selapis endotel, lumen umumnya kosong dan sebagian
berisi massa eosinofilik, eritrosit dan sedikit limfosit. Pada
stroma tampak fokus-fokus agregat sel-sel limfoid
LYMPHANGIOMA
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DISKUSI

Pasien didiagonis menderita
limfangioma karena didapatkan tanda dan
gejala yang mendukung diagnosa tersebut.
Berdasarkan anamnesa didapatkan keluhan
benjolan pada leher kiri yang dirasakan sejak
pasien lahir dan semakin membesar seiring
bertambahnya usia pasien. Benjolan tersebut
tidak terasa gatal maupun nyeri dan
warnanya sama dengan kulit sekitarnya.
Berdasarkan pemeriksaan fisik di dapatkan
adanya massa dengan konsisten padat, batas
tegas dan mobile, ukuran + 3 cm pada regio
supraclavicular sinistra. Salah satu pemerik-
saan penunjang yang mendukung diagnosis
yaitu pemeriksaan biopsi pada kelenjar dan
di dapatkan hasil yaitu suspek lymphangi-
oma.

Pada kasus ini dipilih tindakan eksisi
karena benjolan berukuran besar, padat, ba-
tas tegas dan mobile. Tindakan eksisi telah
terbukti sangat efektif dengan tingkat
kekambuhan rendah jika pengambilan epitel
kistik secara menyeluruh. Setelah itu, jarin-
gan dikirim ke laboratorium untuk dilakukan
pemeriksaan PA dan memberikan hasil yaitu
mikroskopik: Sediaan jaringan menunjuk-
kan jaringan ikat dan lemak yang dian-
taranya terdapat rongga-rongga ukuran
bervariasi, dilapisi selapis endotel, lumen
umumnya kosong dan sebagian berisi massa
eosinofilik, eritrosit dan sedikit limfosit.
Pada stroma tampak focus — focus agregat
sel — sel limfoid dengan kesimpulan lym-
phangioma.

Jadi pada pasien ini merupakan tumor
jinak yang disebabkan oleh malformasi lim-
fatik pada lapisan dermis dalam dan subku-
tan yaitu limfangioma, yang merupakan tu-
mor jinak dari pembuluh limfe yang bi-
asanya terjadi setelah lahir. Lokasi paling
sering di daerah kepala dan leher, axila,
tetapi bisa terdapat pada lokasi pembuluh
limfatik lainnya. Meski jinak,

limfangioma sering mengalami kesulitan
apabila dilakukan pembedahan karena infil-
trasi dan meluas ke struktur sekitar. Tera-
pinya yaitu dengan eksisi. Sedangkan yang
letaknya dalam harus dilakukan eksisi luas
dengan menyertakan jaringan sekitarnya.
Pada dasarnya prinsip penatalaksanaan un-
tuk tumor jinak jaringan lunak adalah eksisi
yaitu pengangkatan seluruh jaringan tumor.

Beberapa komplikasi yang dapat
muncul apabila kasus limfangioma tidak
segera ditangani adalah obstruksi pernapa-
san, infeksi, ulserasi, kesulitan makan dan
bicara serta kematian.

KESIMPULAN

Limfangioma pada anak biasanya
asimtomatik saat di diagnosis terutama jika
limfangioma berada di luar daerah kepala
atau leher. Temuan klinis pada limfangioma
adalah adanya benjolan yang tidak nyeri
dengan konfirmasi melalui pemeriksaan bi-
opsi. Pada kasus ini dilakukan tindakan ek-
sisi tumor yang terletak di regio supraclavic-
ular sinistra sehingga dapat mencegah ter-
jadinya komplikasi seperti obstruksi perna-
pasan, infeksi, ulserasi, kesulitan makan dan
bicara serta kematian pada pasien.
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