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La linfangiectasia intestinal primaria es una enfermedad caracterizada por dilatacion de los vasos linfaticos
del intestino, manifestandose como una enteropatia perdedora de proteinas. Presentamos un paciente con
diarrea cronica, prolapso rectal recurrente y hemihipertrofia de miembro superior izquierdo, asociado a linfo-
penia e hipoalbuminemia. Por endoscopia digestiva superior y biopsia se diagnostica linfangiectasia intestinal
primaria y se inicia tratamiento nutricional exitosamente.
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Abstract

Primary intestinal lymphangiectasia is a disease characterized by dilated intestinal lymph vessels which ma-
nifests as a protein losing enteropathy. We present a patient with chronic diarrhea, recurrent rectal prolapse
and left upper limb hemihypertrophy associated with lymphopenia and hypoalbuminemia. Primary intestinal
lymphangiectasia was diagnosed with upper endoscopy and biopsy. Nutritional treatment was successfully

begun.
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INTRODUCCION

La linfangiectasia intestinal primaria es una rara enferme-
dad caracterizada por dilatacion de los vasos linfiticos de la
mucosa, submucosa y serosa como también del mesenterio
del intestino, esto lleva a fuga linfitica secundaria que es
responsable del cuadro clinico. Esta condicién permite un
amplio espectro de manifestaciones clinicas y paraclinicas las
cuales estdn condicionadas por la localizacién anatémica y
la extensién de la anomalia linfitica (1). A continuacién se
reporta el caso de un nifio con linfangiectasia intestinal aso-
ciada a hemihipertrofia de miembro superior izquierdo.

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 33 meses de edad, que ingresé por
cuadro clinico de 9 meses de evolucién de prolapso rectal
recurrente asociado a deposiciones liquidas, no fétidas, sin
moco y sin sangre, en frecuencia de 5-6 veces al dia, y en
ocasiones acompanadas de vomitos no biliosos, no hema-
ticos. No historia de fiebre ni otros sintomas digestivos o
extradigestivos. Antecedente de hospitalizacion previa por
sindrome ascitico edematoso autolimitado con hallazgos
de hipoalbuminemia, linfopeniay elevacion de transamina-
sas durante el curso de ese evento con resolucion posterior.
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No hay otros antecedentes personales ni familiares relevan-
tes para la enfermedad actual (figuras 1y 2).

Figura 1. Se evidencia hipertrofia de miembro superior izquierdo que
compromete antebrazo y mano.

Figura 2. Distension abdominal.

Al ingreso se encuentra paciente con distension
abdominal, prolapso rectal y hemihipertrofia de miembro
superior izquierdo que compromete antebrazo y mano,
valoracién nutricional compatible con talla baja, sin otros
hallazgos significativos al examen fisico. Paraclinicos de
ingreso evidencian anemia microcitica hipocrémica, linfo-
penia e hipoalbuminemia (tabla 1).

Como parte del enfoque diagnéstico del paciente se
realizaron diferentes exdmenes que inclufan: coprograma
seriado que descarto parasitosis, ionograma normal, fun-
cién hepdtica normal, funcién renal normal, iontoforesis
negativa, SUDAN III positivo, niveles de inmunoglobulinas
con IgG de 300 mg/dl (VR: 749-2682 mg/dl). Finalmente
se realiza endoscopia digestiva superior que evidencia gran
edema de pliegues con lesiones blanquecinas “en copo de
nieve” que recubren 90% de las paredes de bulbo y primera
porcion duodenal sugestivas de linfangiectasia intestinal,
diagnostico que fue confirmado por la biopsia intestinal
(figuras 3,4,5,6,7y8).

Se realiza manejo inicial con dieta hipercaldrica, hipo-
grasa mds férmula enriquecida con triglicéridos de cadena
media (MONOGEN?®) por 20 dias pero por poca respuesta
se decide cambio a dieta exclusiva con férmula enriquecida
con triglicéridos de cadena media, obteniéndose a los 15
dias respuesta clinica y paraclinica, caracterizada por dismi-
nucién en el numero de deposiciones a 1-2 dia, formadas,
ganancia de peso de aproximadamente 30 g/dia y elevacion
de los niveles séricos de albiimina a 3g/dl.

DISCUSION

En 1961, Waldmann y cols describen los primeros 18 casos
de “hipoproteinemia hipercatabolica idiopdtica” Estos
pacientes cursaban con edema asociado con hipoproteine-
mia y bajos niveles séricos de albimina y gammaglobuli-
nas. La excrecidn diaria de proteinas fecales era dos veces
mads alta que el valor obtenido en los pacientes sanos. El
examen microscopico de biopsia de intestino delgado mos-
traba grados variables de dilatacién de vasos linfaticos en la
mucosay submucosa. Estos autores propusieron el término
de linfangiectasia intestinal (2).

La linfangiectasia intestinal es responsable de la fuga lin-
fatica al lumen intestinal lo cual lleva a hipoalbuminemia y
linfopenia. El edema es consecuencia de la hipoproteine-
mia asociada a presion oncética disminuida. Esta condicién
permite un amplio espectro de manifestaciones clinicas y
paraclinicas las cuales estin condicionadas a la localizacion
anatémica y la extensién de la anomalia linfitica (1). La
lesién intestinal puede ser en parches, o en distribucién mas
o menos localizada (3). Puede haber compromiso de otras
estructuras como son el ttero, el pulmén y la conjuntiva.
Muchas enfermedades son asociadas con pérdida entérica
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Tabla 1. Evolucién de valores de hemoleucograma y albumina.

Paraclinico/Fecha 02.08.11 20.06.12 10.08.12 06.09.12 13.09.12 24.09.12
Hemoglobina (g/dI) 11,8 11,3 11,2 11,7
Hematocrito (%) 36 33,6 35 37
Leucocitos (1.000 cél/mm?) 4.800 21469 9.400 7.600
Neutrofilos (%) 45 94 80,2 75.1
Linfocitos (%) 34 4 9,2 15.3
Linfocitos (1.000 cél/mm?) 1.632 858 864 1.162
Monocitos (%) 18 1 74 72
Eosindfilos (%) 2 1 2,7 1
Basdfilos (%) 05 0,4
Plaquetas (células/mm3) 462.000 624.000 756.000
Albimina g/dl 2,9 2,6 25 26 3

Figuras 3, 4 y S. Imdgenes de endoscopia digestiva superior a nivel de duodeno compatibles con linfangiectasia intestinal. Endoscopio Olympus

GIF140.

Figuras 6, 7 y 8. Imdgenes de biopsia intestinal en tincién hematoxicilina eosina a 20x y 40x que evidencian vasos linfaticos de diferente forma y
tamano dilatados en la mucosa duodenal, revestidos por células endoteliales, algunas de ellas aplanadas.

excesiva de proteinas plasmdticas pero sin linfangiectasia
intestinal tales como, la enfermedad de Menetrier o estados
inflamatorios como el lupus eritematoso sistémico (4).

La linfangiectasia intestinal primaria tipicamente se
limita al intestino delgado y su etiologia y prevalencia es
desconocida. Los nifios con linfagiectasia intestinal prima-
ria usualmente se diagnostican antes de los 3 afios de edad.
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La linfangiectasia intestinal secundaria ocurre mas fre-
cuentemente en adultos y es secundaria a un aumento de
la presion linfatica. Entre las causas encontramos: linfoma
intestinal, fistula linfoentérica, enfermedad de Whipple,
enfermedad de Crohn, sarcoidosis, tuberculosis intestinal,
giardiasis, radioterapia, quimioterapia, postoperatorio de
cirugia de Fontan y pericarditis constrictiva.
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Muchas enfermedades son asociadas con pérdida enté-
rica excesiva de proteinas plasmaticas pero sin linfangiecta-
sia intestinal tales como la enfermedad de Menetrier o esta-
dos inflamatorios como el lupus eritematoso sistémico (4).

Los nifios con linfagiectasia intestinal primaria usual-
mente se diagnostican antes de los 3 afios de edad.

En 95% de los casos la principal caracteristica clinica de
estos pacientes es el edema. Generalmente es periférico,
simétrico, de grado variable, moderado a severo, con fovea.
Es comun que se presente derrame pleural, pericarditis y
ascitis quilosa. Se puede sospechar in utero por ascitis fetal
o edema de miembros inferiores (4).

Los pacientes pueden presentar fatiga, dolor abdominal,
ndusea, vomito y falla de medro. El principal sintoma diges-
tivo es diarrea moderada e intermitente. También pueden
presentar {leo mecdnico secundario a dreas de edema en
intestino delgado que llevan a engrosamiento de la pared
intestinal y disminucién del lumen. La malabsorciéon puede
causar déficit de vitaminas liposolubles.

Se ha descrito hipocalcemia que puede llevar a tetania
secundaria y crisis convulsivas. Existen reportes que la asocian
a osteomalacia y osteoporosis, ademds pueden desarrollar
déficit de vitamina D e hiperparatiroidismo secundario (5).

Pueden presentar deficiencia de hierro con anemia secun-
daria a sangrado crénico por multiples tlceras no especifi-
cas en intestino delgado. Ademds, se han reportado casos
de sangrado digestivo sin evidencia paraclinica significativa
de pérdida entérica de proteinas, lo cual ha sido asociado a
aumento de la presion linfética en las anastomosis linfove-
nosas con ruptura de vasos venosos y sangrado secundario.

Entre las anomalias bioldgicas indirectas sugestivas de
linfangiectasia intestinal se encuentran: hipoproteinemia,
hipoalbuminemia, hipogammaglobulinemia con bajos
niveles de IgG, IgM e IgA, bajo conteo de células T CD4+,
y linfopenia.

A pesar de que estos pacientes presentan hipogammag-
lobulinemia severa y linfopenia, el riesgo de contraer una
infeccidén no es muy elevado y las infecciones oportunistas
son poco comunes (6). Se han descrito casos de meningi-
tis o enfermedad diseminada por criptococo y un caso de
infeccién severa por estreptococo hemolitico del grupo b.

Se ha descrito un caso de transformacion gelatinosa de
la medula ésea, hay un reemplazo de células hematopo-
yéticas y adipocitos por un material extracelular amorfo
compuesto de mucopolisacdridos, que fue atribuido a la
desnutricién resultante de la malabsorcion (4).

Se han descrito varios sindromes asociados como
son: sindrome de las ufas amarillas, enfermedad de Von
Recklighausen, sindrome de Turner, sindrome de Noonan,
sindrome de Klippel-Trenaunay y sindrome de Henekam.

Los siguientes criterios han sido descritos para el diagnéstico:
1. Manifestaciones clinicas tipicas.

2. Linfopenia.

3. Disminucién simultinea de los niveles séricos de albu-
mina y de IgG.

4. Confirmacién patoldgica de linfangiectasia intestinal,
ya sea por biopsia endoscépica o espécimen quirdrgico.

5. Hallazgos compatibles con pérdida de proteinas por
tracto digestivo.

Los primeros tres items son sugestivos, los dos siguien-
tes son esenciales para establecer el diagnéstico (7). Sin
embargo, el diagndstico se realiza por la presencia de linfan-
giectasia intestinal basada en hallazgos endoscopicos con
la correspondiente confirmacién histoldgica en la biopsia
intestinal.

Las anormalidades macroscopicas evidenciadas en la
endoscopia digestiva superior son claras, se observan vellosi-
dades de un color cremoso amarillento que corresponden a
la dilatacién de los vasos linfaticos en el interior de la mucosa
intestinal. Las manifestaciones también pueden ser leves,
la mucosa puede parecer edematisada pero no cremosa.
La endoscopia puede ser negativa cuando las lesiones son
segmentarias o localizadas, en estos casos la videocdpsula
endoscopica es util para detectar la presencia de linfangiec-
tasia intestinal, su localizacion y extension. Donzelli y cols
describieron dos tipos de placas linfangiectdsicas sobre la
superficie de la mucosa duodenal que fueron detectadas por
este medio: un tipo tenia un didmetro menor a 1 mm mien-
tras que el otro excedia los 3 mm de didmetro (8).

El examen histolégico de las biopsias de duodeno,
yeyuno e ileon confirma la presencia de material blanque-
cino con vasos linfaticos dilatados localizados en la mucosa,
submucosa y serosa en ausencia de inflamacién. Los linfé-
ticos pueden estar dilatados en muchas vellosidades o en
unas pocas y también se pueden encontrar dilatados en el
mesenterio intestinal. La biopsia intestinal puede ser nega-
tiva en 16% de los casos (4).

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

1. Clearance de alfa 1-antitripsina en heces de 24 horas, se
encuentra elevado debido a perdida entérica de protei-
nas. El método de la alfa 1-antitripsina ha reemplazado
la gammagrafia la cual es mas costosa y menos dispo-
nible y el uso de un producto humano conlleva riesgos
infecciosos.

2. Gammagrafia de albumina: la albimina sérica humana
unida a tecnecio 99 puede encontrarse aumentada a
nive] intestinal lo cual indica perdida de proteinas en
estaregion. Se requieren exdmenes seriados en 24 horas
dado que la pérdida de proteinas en el intestino es inter-
mitente. Es altamente sensible y es capaz de identificar
el sitio de pérdida de proteinas.
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3. Ecografia abdominal: puede evidenciar caracteristicas
indirectas que sugieran linfangiectasia intestinal prima-
ria, tales como dilatacién de asas intestinales, engrosa-
miento difuso de las paredes, hipertrofia de los pliegues,
severo edema mesentérico y en algunos casos ascitis.

4. Tomografia computarizada con contraste: los hallaz-
gos son similares en adultos y en ninos, hay un engro-
samiento difuso y nodular de las paredes del intestino
delgado y edema como consecuencia de los vasos lin-
faticos dilatados en el interior de las vellosidades, tam-
bién se evidencia algtin grado de dilatacion intestinal.
El signo del halo caracterizado por un anillo interno
de baja atenuacion rodeado por un anillo externo de
mayor atenuacién es reportado en la linfangiectasia
intestinal como también en la enfermedad de Crohn, la
colitis ulcerativa y la enteritis por radiacién. La tomo-
grafia axial computarizada con contraste puede ser util
para la deteccion de dreas localizadas de linfangiectasia.

S. Resonancia magnética nuclear con contraste: se puede
evidenciar ascitis, edema mesentérico hiperintenso con
coleccion de fluidos alrededor de los vasos sanguineos
mesentéricos, y un anillo hiperintenso rodeando dreas
marcadamente engrosadas de asas de intestino delgado

6. Gammagrafia linfatica: es util para identificar anorma-
lidades del drbol linfatico y para confirmar la presencia
de linfedema.

Conrespecto al tratamiento se han utilizado diferentes tipos
que incluyen: modificaciones dietarias, octreotide, terapia
antiplasmina, corticoesteroides, reseccién quirurgica de
los segmentos afectados y tratamientos sintomdticos como
la infusién de albimina y la paracentesis. También se han
usado shunt peritoneo-venoso y trasplante intestinal (5).

El pilar del tratamiento para la linfangiectasia intestinal
primaria es una reduccion de acidos grasos de cadena larga
procedentes de los alimentos y adicién de triglicéridos de
cadena media (9). Las modificaciones dietarias estdn enca-
minadas a controlar los sintomas y las consecuencias de la
obstruccién linfitica pero no modifican el proceso de la
enfermedad subyacente (3). La exclusién de 4cidos grasos
largos previene la dilatacion y ruptura de los linfaticos mal-
formados mientras que los triglicéridos de cadena media
son directamente absorbidos a la circulacién venosa portal.
Las modificaciones dietarias son mds efectivas en nifios que
en adultos (8) y pueden resultar en mejorfa en mas de 50%
de los pacientes (4). En pocas semanas se evidencia mejo-
ria en pardmetros clinicos y paraclinicos en estos pacientes
(niveles de albumina, inmunoglobulinas y conteo de linfo-
citos). Se ha descrito edema hipoproteinémico refractario
en algunos casos (12-17). En casos que no responden, o
la clinica es severa, la nutricién parenteral total puede ser
requerida (10).
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El octredtide es un andlogo de la somatostatina que puede
ayudar a disminuir las pérdidas linfaticas a través de diferentes
mecanismos. Se ha reportado su utilidad en dos casos refrac-
tarios a otras modalidades terapéuticas. En un estudio reali-
zado en 11 pacientes pedidtricos con diagnostico de linfan-
giectasia intestinal primaria se utiliz6 a dosis de 150-200 pg
dos veces al dia de forma subcutdnea con una duracién entre
3y 37 meses encontrando disminucién en el nimero total de
deposiciones y en los requerimientos de albimina; solo uno
de los pacientes revelo mejoria histopatoldgica. Se observé
pancreatitis aguda como efecto adverso en un caso (11).

Existe reportes de caso que evidencian la respuesta a la
terapia antiplasmina con 4cido tranéxamico 1 gramo via
oral 3 veces al dia, en pacientes que no respondian ade-
cuadamente al manejo con dieta ni al octreétide (3). Esta
modalidad estd fundamentada en un aumento en la acti-
vidad fibrinolitica plasmética o tisular en estos pacientes
(9). Sin embargo, las respuestas descritas a este manejo son
heterogéneas con mejoria parcial.

Los corticoides se han usado principalmente en pacientes
con elevacion de reactantes de fase aguda, asi pues, pueden
ser usados en un subgrupo de pacientes con enfermedad
inflamatoria subyacente como es el caso del lupus eritema-
toso sistémico.

Los reportes de manejo quirurgico son principalmente
en adultos y son casos en que la clinica simulaba inicial-
mente un cuadro de abdomen agudo; existe un caso repor-
tado de reseccion del segmento afectado en un paciente de
7 aos de edad (4). Usualmente la cirugfa no tiene utilidad
en pacientes con linfangiectasia intestinal primaria dado
que la alteracién no estd confinada a un 4rea especifica (1).

La terapia de soporte puede requerir infusiones de albu-
mina, diuréticos, toracentesis y paracentesis con el fin de
lograr un alivio transitorio de los sintomas. La infusién de
albumina es un tratamiento sintomdtico propuesto para
pacientes con efusiones serosas importantes o que causen
molestia. Las infusiones repetidas de albimina pueden ser
utiles para reducir el edema y para mejorar los niveles séri-
cos de esta, pero esta eficacia es transitoria.

El pronéstico a largo plazo es variable, pero usualmente
la linfangiectasia intestinal primaria es una enfermedad
crénica, de progresion lenta con remisiones clinicas inter-
mitentes, que requiere una dieta restrictiva continua. Es
importante aclarar a los padres que no existe un manejo
curativo. Los principales factores que alteran la calidad de
vida en estos pacientes son el linfedema y las infecciones
asociadas (4).
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