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Resumen

A propésito del caso de un paciente de 7 meses de vida remitido desde Yopal a la ciudad de Bogota, se
revisa el tema de la linfagiectasia intestinal. Esta es una rara enfermedad que involucra los vasos linfaticos
intestinales, y origina hipoproteinemia, edemas, ascitis y enteropatia perdedora de proteinas.
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Abstract
This is the case report of a 7 month old child from Yopal with intestinal lymphangiectasia who was sent to
Bogota. We also review the issue of intestinal lymphangiectasia, a rare disease involving intestinal lymphatic
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vessels which caused hypoproteinemia, edema, ascites and protein-losing enteropathy.

Intestinal lymphangiectasia, hypoproteinemia, protein losing enteropathy, ascites, hypo-oncotic state.

Caso clinico presentado en el III congreso internacional
de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricién Pedidtrica.
Realizado en Bogotd, los dias 31 de mayo, 1y 2 de junio de
2012.

INTRODUCCION

La linfangiectasia intestinal es una rara enfermedad que
involucra los vasos linfaticos intestinales, con obstruccién
del drenaje linfitico intestinal, relacionado con defec-
tos congénitos en la formacién de los ductos linfaticos;
puede ser congénito, secundario o idiopatico (20). Las
formas congénitas estdn asociadas, frecuentemente, con
anormalidades de los linféticos a cualquier nivel del orga-
nismo, en patologias como Turner, Noonan y Sindrome
de Klipper-Trenaunay-Weber. Las formas secundarias

estdn asociadas con pericarditis constrictiva, falla car-
diaca, fibrosis retroperitoneal, tuberculosis abdominal,
malignidad retroperitoneal, entre otras (8). La linfa, que
es rica en proteinas, lipidos y linfocitos, llega al lumen
intestinal por ende, cuando existe la anomalia, resulta una
enteropatia perdedora de proteinas, esteatorrea y atrofia
de vellosidades no especifica, con o sin infiltracién mono-
nuclear de la ldmina propia, involucrando algunas veces
el epitelio y sin signos histopatolégicos especificos (8, 19,
20). Su pronéstico es infortunado (2). Se desconoce la
causa de la enfermedad y su naturaleza es escasamente
entendida. Se cree que muchas lesiones son secundarias a
procesos asociados con el envejecimiento, anormalidades
vasculares e hipoxia tisular. Con frecuencia, se observa un
patrén intestinal de linfangiectasias sin que ello implique
hallazgos anormales.

134 © 2013 Asociaciones Colombianas de Gastroenterologia, Endoscopia digestiva, Coloproctologia y Hepatologia



CASO CLINICO

Se trata de un lactante menor de 7 meses, género mascu-
lino, procedente de Yopal (Casanare, Colombia), de des-
cendencia indigena, producto del cuarto embarazo a tér-
mino sin complicaciones, con sospecha de hepatomegalia
por ecografia prenatal. Nace por parto vaginal con un peso
de 3.500 gramos; recibié lactancia materna exclusiva por 3
meses, inicia ablactacion alos 3 meses de edad con agua de
hierbas (al parecer para manejo de “diarrea”); alos 7 meses
inicia otros alimentos (caldos, sopas de arroz, huevo y fru-
tas como mandarina y naranja). Al momento de la consulta
no habia recibido leche de vaca, gluten, pescado ni soya.
El esquema de vacunacion estaba incompleto para la edad.
Consulté por cuadro clinico de 17 dias de evolucién, con-
sistente con deposiciones liquidas en nimero de 3 al dia,
sin moco, ni sangre, acompanadas de distensiéon abdomi-
nal y fiebre no cuantificada. En remisién del Hospital de
Casanare describen paraclinicos que muestran anemia y
trombocitosis, hiponatremia e hipoalbuminemia; ecogra-
tia abdominal con ascitis moderada e infiltracién de grasa
hepatica. Remiten a Bogotd con diagnéstico de desnutri-
cién secundaria. Al ingreso, se encuentra en regular estado
general, hidratado, palido, peso de 7.200 gramos (-1,56 DE
segtin curvas OMS), longitud de 67 cm (-0,90 DE segtin
curvas OMS), con peso para la talla (P/T) en -1,07 DE;
abdomen globoso, doloroso a la palpacién y con onda asci-
tica positiva (figura 1).

L .

Figura 1. Lactante menor, abdomen globoso, ascitis, protrusién
umbilical, restriccidn torécica secundaria. GNP.

Durante la estancia hospitalaria se documentan proteinas
totales y albiimina en descenso, anemia microcitica e hipo-
crémica, por lo cual inician suplementacién con sulfato
ferroso, dcido félico y dcido ascérbico. Al examen fisico,
se observan lesiones compatibles con micosis en el cuello,

por lo que se indicé manejo con clotrimazol. El paciente
presenta una evolucion térpida, persistencia de su diarrea
y alto gasto (hasta 7 deposiciones al dia), hipoalbumine-
mia (hasta 1,34 mg/dl), aumento progresivo del perimetro
abdominal e hipoxemia, requiriendo manejo en Unidad de
Cuidado Intensivo pediatrico (UCIP).

Durante su estancia en UCIP, presenta deposiciones
pélidas, se documentd hipertension abdominal, insuficien-
cia pre renal e hipertension arterial; deterioro infeccioso
debido a neumonia apical derecha e infeccién de vias uri-
narias por E. Coli, por lo cual se indicé manejo antibiético
con ampicilina sulbactam y se suspendi¢ el sulfato ferroso,
ademds, se le dio manejo con vitamina K por tiempo de
protrombina prolongado. La distensién abdominal fue
progresiva, se determin6 ascitis moderada e infiltracién de
grasa hepdtica por ecografia abdominal. Por lo anterior, se
realiz6 paracentesis a nivel de fosa iliaca derecha, obtenién-
dose liquido de aspecto lechoso, con citoquimico quiloso,
pH 8,0, leucocitos 17, hematies 275, glucosa 278,7, protei-
nas 3,7, LDH 38,3, colesterol 398 mg/dl, TAG 485 mg/
dl; sumado a quiloperitoneo, lo que definié la disminucién
del aporte hidrico, manejo con espironolactona y nutricién
parenteral. Se toma baciloscopia seriada, adenosin deami-
nasa, cultivo de liquido peritoneal, todos resultaron nega-
tivos. Se hizo tomografia axial computarizada de abdomen
simple y contrastado, observandose engrosamiento en las
paredes del ileon terminal hasta 4 mm y del colon en su
porcidn ascendente, proceso inflamatorio intestinal tanto
en intestino delgado como grueso, sin lesién retroperito-
neal paraneoplasica (figura 2).

Ante estos hallazgos clinicos y paraclinicos se solicit6
valoracién por gastroenterélogo pediatra, quien sospe-
cha como una posible linfangiectasia intestinal (LI). Lo
anterior, dada la conjuncién de compromiso nutricional
(desnutricién proteica, Kwashiorkor), diarrea crénica
que inici6 antes de comenzar complementaria, distensién
abdominal, hipoalbuminemia, presencia de edemas, ascitis
einfecciones asociadas. Se solicitan inmunoglobulinas tota-
les, inmunoglobulinas especificas para toxoplasma, Epstein
Bar y citomegalovirus, antigeno de superficie de hepatitis
B, VDRL, colesterol total, triglicéridos, ecocardiograma y
endoscopia digestiva alta con biopsias para determinar si
hay imagen en copos de algodoén y dilatacion de los vasos
linfiticos (LI), asi como electrolitos en sudor, con el fin de
descartar como diagnésticos diferenciales: fibrosis quistica,
abetalipoproteinemia, infeccion o cardiopatia secundaria.

Entre los resultados figuran: inmunoglobulina fraccién
G, 423 mg/dl (434-1142) que es baja para la edad, inmu-
noglobulinas E 105 Ul/ml (< 10), A 81 mg/dl (15-95),
M 54 mg/dl (45-223), iontoforesis en 29 meq/! (negativa
para la edad), colesterol total (122,49 mg/dl) y triglicéri-
dos (79 mg/dl) normales, descartando abetalipoprotei-
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Figura 2. Tomografia axial computarizada de abdomen con contraste: engrosamiento de pared intestinal, Intestino delgado, intestino grueso.

nemia; inmunoglobulinas especificas para toxoplasmosis
IgM 0,3 mg/dl (negativa), citomegalovirus IgM 17,9 mg/
dl (positiva), Epstein Bar IgG 19,9 mg/dl (positiva), por lo
que se sospecha reactividad cruzada; antigeno de superficie
para hepatitis B en 0,19 mg/dl (no reactivo), serologia no
reactiva y ecocardiograma normal.

Dado el compromiso de filtracion glomerular, con hiper-
tension arterial y diuresis conservada en este paciente con
desnutricion crénica edematosa, no se descarta que se esté
desarrollando un sindrome hepatorrenal; se considera
que requiere manejo agresivo con antibiéticos, mantener
niveles adecuados de glicemia, manejo hidroelectrolitico y
evitar excesiva manipulacién por riesgo de infeccién noso-
comial.

Se indic6 iniciar nutricién enteral por sonda nasoduo-
denal con un suplemento nutricional completo especifico,
que caracteristicamente es bajo en el aporte de triglicéri-
dos de cadena larga, con alto contenido de triglicéridos de
cadena media (90%), aporte alto de proteinas, vitaminas y
minerales. Al aumentar la nutricién enteral, se fue disminu-
yendo progresivamente la nutricién parenteral para evitar
sindrome de realimentacién, brindando proteinas a 1 gr/
kg/dia con suplementacién de vitamina A, 100.000 UI
dosis inicial y una segunda dosis a las 2 semanas.

Se realizé endoscopia digestiva alta encontrdndose
lesiones eritematosas erosivas no sangrantes en estomago,
cuerpo y antro con duodeno anormal hasta la tercera por-
cién; por imégenes en copos de algodén que dan aspecto
de empedrado de la mucosa en relacién con linfangiectasia
intestinal primaria (LIP) y gastritis corporoantral eritema-
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tosa erosiva, se tomaron biopsias y se enviaron para su and-
lisis con diagndstico de LIP (figura 3).

El estudio de patologia muestra multiples cavidades dila-
tadas en la ldmina propia del duodeno, de paredes delgadas
delineadas por endotelio plano, y ocupadas en su luz por
plasma, que permiten identificarlas como vasos linfaticos.
Las vellosidades muestran engrosamiento y aspecto “apo-
rrado” y hay infiltrado linfoplasmocitario con mezcla de eosi-
néfilos. Con estos hallazgos se confirma la sospecha diagnos-
tica de linfangjectasia intestinal y duodenitis crénica.

Con el manejo instaurado, la evolucién clinica result6
acorde a lo esperado, con disminucién progresiva de ede-
mas, diarrea y ascitis con mejoria hasta egreso hospitalario
y traslado a ciudad de origen.

DISCUSION

La enteropatia perdedora de proteinas es una condicién
rara, caracterizada por la pérdida a través del tracto gas-
trointestinal, que lleva a una disminucién progresiva de
los niveles séricos. Su incidencia y prevalencia son desco-
nocidas (2). La hipoproteinemia conduce a edema, ascitis,
efusiones pleurales y cardiacas. Puede ser secundaria a dife-
rentes desordenes que causan lesion a nivel de la mucosa,
como por ejemplo, enfermedad inflamatoria intestinal,
neoplasias, falla cardiaca, 0 anormalidades del sistema linf4-
tico como lo es la linfangiectasia intestinal, en nuestro caso
(6,7, 19, 20).

La ascitis quilosa es una entidad bastante rara, aparece
a cualquier edad (19); en pediatria lo més comun es que
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Figura 3. Endoscopia digestiva alta. A. Copos de algodén primera y tercera porcién C. Histopatologia coloracion hematoxilina-eosina. Linfangiectasia
duodenal - GNP.

se derive de alteraciones congénitas en los linfaticos, y en
otros casos, puede ser secundaria a trauma u obstruccién
linfitica extrinseca (masas abdominales). Lo mas habitual
es que se manifieste como una enteropatia con pérdida de
proteinas de larga evolucion, variando en sus manifestacio-
nes y gravedad (19, 20).

En 1961, Waldmann describe la linfangiectasia intestinal
(LI) (2,7, 13); los sintomas pueden variar desde diarrea
crénica en los primeros meses de vida, malabsorcidn, des-
nutricion, edemas, hipoalbuminemia, linfopenia, hipoga-
maglobulinemia, infecciones asociadas e incluso provocar
la muerte (2). Los grados de severidad dependen de la
localizacion anatémica y de la extension de la anomalia lin-
fatica (2,7, 13, 19).

La linfagiectasia intestinal (LI) es una enfermedad poco
comun, se presenta en nifios y adultos (19). Consiste en
una dilatacién de los vasos linfiticos intestinales que ori-
gina un trastorno del drenaje linfatico. Puede ser primaria
(LIP), por defecto congénito en la formacién de los canales
linfaticos o secundaria a una enfermedad de base, radio-
terapia, quimioterapia o cirugfas (2, 8, 20). Ocasiona un
aumento en la presion de los linfiticos que lleva a la pér-
dida de linfa hacia el lumen intestinal. Esta pérdida, rica
en proteinas y lipidos, condiciona enteropatia perdedora
de proteinas, asociada a disminucién de la circulacién de
linfocitos desde el intestino hacia la periferia y esteatorrea;
la causa de la LIP es desconocida (2, 8, 19, 20).

Ademis de estas pérdidas, también existe malabsorcion
de quilomicrones y de vitaminas liposolubles, con hallaz-
gos caracteristicos y evidenciados en la paracentesis tal
como aconteci6 en nuestro paciente, en relaciéon con qui-
loperitoneo (2).

En laliteratura se describe asociacién entre hijos y padres
consanguineos, lo cual sugiere origen genético con trans-
misién autosémica recesiva. El prondstico de este tipo
de diarrea intratable es pobre, la mayoria de los pacientes

fallecen entre los 2 y 5 anos de edad, algunos de ellos con
estadios tempranos de enfermedad hepdtica; es responsa-
ble de aproximadamente 30 a 40% de los casos de sangrado
gastrointestinal oscuro (20).

En la linfangiectasia de causa secundaria, la dilatacién
de los linféticos es causada por obstruccién de los vasos o
por presion linfitica elevada secundaria al aumento en la
presion venosa central. La obstruccién se puede presentar
en pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal, sar-
coidosis o linfoma, mientras que el aumento de la presion
linfatica acontece en pacientes con falla cardiaca o pericar-
ditis congestiva. Se ha descrito su asociacién con algunos
sindromes como: Von Recklinghausen, Turner, Noonan,
Klipper Trenaunay y Hennekan (2, 8). Otro grupo impor-
tante de pacientes con linfangiectasia secundaria es aquel
con antecedente de cirugfa de Fontan por cardiopatia con-
génita compleja, en cuyo caso, es una complicacién que
amenaza la vida, ocurre en 4 a 13% de estos pacientes, se
asocia con cifras altas de mortalidad y supervivencia a 5
anos de 46 a 50%; su fisiopatologia no estd completamente
entendida. La presion venosa sistémica elevada, junto a la
dilatacion de los linféticos y pérdida de proteinas secun-
daria, desempefia un papel importante. Ninguno de estos
casos se relaciona con la patologia de nuestro paciente, no
obstante, deben tenerse en cuenta en el planteamiento del
diagnéstico diferencial (7, 8, 10).

Existenreportes con relacion ala enteropatia perdedora de
proteinas asociada a infeccién por citomegalovirus (CMV)
y la enfermedad de Menetrier, caracterizada por hiperplasia
gastrica foveolar, usualmente con curso benigno. En nuestro
caso, llama la atencién la Ig M positiva para citomegalovirus
aunque sin hallazgos caracteristicos en la endoscopia ni sig-
nos clinicos sugestivos de esta entidad. La mayoria de casos
se ha informado en adultos (2, 3, 20).

El grado de afectacion intestinal es variable y en oca-
siones se deben hacer biopsias multiples por medio de
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laparoscopia. El paciente en estudio evidencia un cuadro
clinico cldsico que se corresponde con diarrea crénica,
hipoalbuminemia, ascitis y edemas periféricos secundarios,
por formacién de tercer espacio (2, 7).

El diagndstico se establece con base en el conjunto de
hallazgos clinicos, radioldgicos, endoscépicos e histologi-
cos de la alteracién linfatica (2, 8); teniendo en cuenta las
tres caracteristicas cardinales, dadas por hipoproteinemia,
linfocitopenia y presencia de lesiones anatémicas carac-
teristicas. Los estudios radioldgicos son poco utiles para
diferenciar la causa, sin embargo, en nuestro caso se des-
carta la presencia de lesiones retroperitoneales o masas que
pudieran explicar la causa de la dilatacién de los linféticos
secundaria a obstruccidn, lo cual se correlaciona con los
reportes de la literatura (2, 7, 20).

La medicién de alfa 1-antitripsina es una de las herra-
mientas que pueden utilizarse para documentar la pérdida
de proteinas a nivel intestinal (13, 14); es una glicopro-
teina sintetizada por el higado, que corresponde a 80%
de la fraccién alfa 1- globulina sérica y alrededor de 4%
del contenido proteico del suero; no es degradada por las
proteasas intestinales, ni es secretada ni absorbida, por lo
que su determinacidn sirve como medida de la exudacién
de albumina hacia la luz intestinal, constituyéndose en un
método facil y no invasivo (20). La deteccién precoz por
medio de la investigacion de a, - Atfecal 0 AC a, - AT se ha
descrito recientemente en prematuros con linfangiectasia
intestinal, herramienta 1til en neonatologfa ante un recién
nacido con hipoalbuminemia y edemas periféricos (2, 14,
20). Su medicién es un indicador sensible y fiable de pér-
dida proteica intestinal aunque se discute su especificidad
(13, 14, 20). En nuestro paciente, lamentablemente, no se
hizo la determinacién de alfa 1-antitripsina, para corrobo-
rar las evidencias de la literatura mundial.

Las caracteristicas macroscépicas observadas en la
endoscopia digestiva alta consisten en pliegues prominen-
tes (pliegues de Kerchring) con la apariencia blanquecina
de las vellosidades, puntos blancos pequenos que no se
eliminan con el lavado endoscépico, imagen en “copos de
algodon’, algunas veces similares a las producidas por acu-
mulos de grasa y en ocasiones, podria observarse material
quiloso en la mucosa (8). La expresién de linfiticos dila-
tados se confirma por el examen histolégico, no obstante,
el resultado normal no descarta el diagnéstico por ser una
lesion con falta de uniformidad (1, 4, 20).

Si la lesién estd limitada a un segmento intestinal, la
reseccion del intestino puede solucionar el problema. Sin
embargo, cuando la afectacion es difusa, su manejo es com-
plicado ya que persisten pérdidas de proteinas, grasas y
linfocitos a través de los linfaticos dilatados. Estas pérdidas
generan un estado de malnutricién crénica con inmuno-
deficiencia asociada (secundaria) que aumenta el riesgo
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de infecciones, tal como acontece con el paciente-estudio.
Siendo la hipogamaglobulinemia y linfopenia secundarias
a la pérdida de la linfa (2, 9), la inmunidad celular puede
afectarse por la linfopenia grave e incluso, mantenerse en
algunos casos; se considera que es secundaria a la mayor
pérdidarelativa de linfocitos T de vida medialarga, en com-
paracién con linfocitos B de vida media mds corta y menos
susceptibles a la pérdida gastrointestinal de quilo, porque
permanecen mayor tiempo en la circulacién periférica. Las
manifestaciones cutdneas son comunes, esto explica la evo-
lucién térpida de nuestro paciente desde el punto de vista
infeccioso y se correlaciona con los reportes en la literatura
(9,10, 13).

El tratamiento se basa en la restriccién de é4cidos grasos
de cadena larga y administracion de triglicéridos de cadena
media (11), que son de facil acceso a la circulacién entero-
hepética y obvian su paso a través del sistema linfético alte-
rado (8, 19). Instaurado el tratamiento, se observa mejoria
clara en el ndmero y caracteristicas de las deposiciones,
aunque algunos pacientes pueden presentar episodios
diarreicos repetidos, que no es el caso del paciente actual.
Existe atn cierta incertidumbre respecto de la evolucién a
largo plazo (2); en algunos pacientes se ha referido edema
refractario (11, 12). En los casos refractarios, se describe el
uso de octreotide o 4cido tranexdmico (6, 13, 15-17). Este
ultimo “aplica” para pacientes con enfermedad documen-
tada y aumento en la actividad fibrinolitica plasmaética que
no responde a dieta, aspecto que no concierne al paciente
en estudio (15). En cuanto al uso de octreotide, se conoce
poco respecto del mecanismo de accién de la somatosta-
tina en la produccién de quilo y la presién a nivel del sis-
tema linfatico, se cree que disminuye la absorcién intestinal
de grasas yla concentracién de triglicéridos en el conducto
tordcico asi como la reduccién del flujo linfatico (6). Su
utilizacion resulta controvertida por los efectos secunda-
rios conocidos como nduseas, dolor abdominal, diarrea,
flatulencia, hiperglicemia por inhibicién de la secrecion de
insulina y alteracién en el crecimiento (6). Con relacién al
manejo quirurgico, en las lesiones limitadas a un segmento
intestinal la reseccion puede solucionar el problema (6); se
plantea el manejo de shunts para pacientes con quilotérax o
ascitis quilosa persistente. Cuando la linfangiectasia intesti-
nal es secundaria a postoperatorio después de un Fontan,
se plantea el uso de corticoides o heparina, segin sea la
situacion clinica.

CONCLUSIONES

Hasta el momento, no existen publicaciones de esta pato-
logia en Colombia y hay escasa literatura mundial. En
pediatria, debe sospecharse cuando el nifio consulta por
cuadro de diarrea cronica en sus primeros meses de vida,
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desnutricién, edemas, hipoalbuminemia y linfopenia. El
diagndstico precoz y el manejo nutricional oportuno se
anteponen a la pérdida de linfocitos e inmunoglobulinas
hacia el lumen intestinal que junto con la pérdida de protei-
nas, grasas y micronutrientes, condicionan las infecciones a
repeticion y en ocasiones, hasta la muerte.
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