Linfangiectasia intestinal en lactante de 8 meses.

Reporte de un caso.
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Resumen

La linfangiectasia intestinal es una rara enfermedad
caracterizada por una dilatacién de los vasos linfaticos
intestinales. Como consecuencia de esto, se presentan
fugas o pérdidas, principalmente de proteinas (entero-
patia perdedora de proteinas), que conllevan a diversas
manifestaciones clinicas secundarias a estas pérdidas,
donde el paciente puede presentar diarrea, dolor abdo-
minal, fatiga, edema de miembros inferiores, entre otros.
En la presente revision, se estudia un caso de una lac-
tante de 8 meses de edad cuyo diagndstico, al ingreso,
fue de una gastroenteritis con deshidratacion, desnutri-
cién cronica e intolerancia oral, cuyo diagndstico final
de linfangiectasia se realiz6 a través de una endoscopia
digestiva alta, con biopsia intestinal.
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Abstract

Intestinal lymphangiectasia is a rare entity characterized
by dilated intestinal lymph vessels as a result of this
leakage or loss mainly of protein (protein losing entero-
pathy) that lead to different clinical manifestations secon-
dary to these losses where the patient may present dia-
rrhea, abdominal pain, fatigue, leg edema, among others.
In this review event female infant 8 months old is studied
whose admission diagnosis was gastroenteritis with de-
hydration, chronic malnutrition and impaired oral who-
se final diagnosis of lymphangiectasia was performed
through an upper endoscopy with biopsy intestinal.

Keywords: intestinal lymphangiectasia, intestinal biopsy, endos-
copy, protein losing enteropathy.

Introduccion

La linfangiectasia intestinal (LI) es la obstruccion o mal-
formacién a nivel de los vasos linfaticos intramucosos
del intestino delgado; puede ser primaria o congénita
y/o secundaria o adquirida.
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La LI es una enfermedad congénita rara, descripta por
Waldmann en 1961, consecuencia de la obstruccion
del drenaje linfatico del intestino delgado con dilatacion
secundaria de los vasos linfaticos. Esto distorsiona la
arquitectura de las vellosidades y causa una fuga de la
linfa en el lumen intestinal, dando como resultado la en-
teropatia y malabsorcion, con pérdida de proteinas .
En un estudio sobre la Ll y la capsula endoscopica, se
observo que la prevalencia de la LI habia aumentado
desde la introduccion de la misma. Algunos estudios
han informado que varios genes y moléculas regulado-
ras para la linfangiogénesis estan relacionados con LI?.
Los pacientes pueden estar asintomaticos o presentar
edema, linfedema, diarrea, ascitis y otras manifesta-
ciones ©.

La Ll se diagnostica, generalmente, antes de los 3 afos,
afecta por igual a hombres y mujeres. La prevalencia
es desconocida. El principal sintoma es el edema de
miembros inferiores, predominantemente bilateral. El
edema puede ser de moderado a severo con anasarca
e incluye derrame pleural, pericarditis o ascitis quilosa.
La fatiga, dolor abdominal, pérdida de peso, la inca-
pacidad para aumentar de peso, diarrea moderada o
deficiencias de vitaminas liposolubles debido a la mala
absorcion, también pueden estar presentes.

El diagndstico se confirma por la observacion endos-
copica de signos de linfangiectasia intestinal (placas
multifocales blanquecinas pequefias en duodeno, for-
maciones polipoides o nodulares amarillentas), con la
histologia correspondiente de las muestras de biopsia
intestinal. La endocapsula puede ser util cuando los
hallazgos endoscépicos no son contundentes. La LI
puede ser grave e incluso fatal cuando se producen
complicaciones malignas o derrame seroso.®

La linfangiectasia intestinal primaria se manifiesta, ma-
yormente, en nifios y en adultos jévenes con una edad
media de comienzo de 11 afios.

En los casos adquiridos, el defecto puede ser secun-
dario a ciertas patologias, como pancreatitis, neopla-
sias, fibrosis retroperitoneal, trastornos infiltrativos que
van a obstruir los linfaticos, pericarditis constrictiva.
Cuando se produce esta alteracion a nivel de los va-
sos linfaticos o de su drenaje, conlleva a un aumento
de la presion y extravasacion de linfa a nivel de la luz
intestinal.

Caso clinico

Paciente femenino de 8 meses de edad en segui-
miento por bajo peso, que se interna por presentar
deposiciones diarreicas, acuosas, explosivas.
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Nacida a término (39 semanas) peso adecuado
para edad gestacional (3.100 Kg.) embarazo con-
trolado, serologias negativas. Recibio pecho ma-
terno + leche maternizada hasta 5° mes de vida,
luego, leche de vaca sin diluir y semisolidos a partir
del 6 mes. Vacunas completas.

A los 6 meses, presento episodio de bronquiolitis y
gastroenteritis aguda (GEA) que no requirieron inter-
nacion. Por presentar antecedentes de GEA a repeti-
cion y bajo peso se solicitan laboratorios, serologias y
se descarté enfermedad celiaca. Laboratorio: hemo-
grama normal, hepatograma normal, proteinograma
electroforetico normal, VDRL no reactiva/HIV nega-
tiva, AC anti transglutaminasa: negativo/IgA normal,
clearence de Alfa 1 antitripsina en materia fecal nor-
mal. Diagnostico por imagenes: Rx térax, ecografia
renovesical y ecografia abdominal normales.

Durante la internacion, se realiza interconsulta con
servicio de gastroenterologia donde se indica con-
tinuar con aporte de férmula hidrolizada y, por per-
sistencia de cuadro clinico sin mejoria, se planea
endoscopia digestiva alta, para descartar celiaquia
u otras enfermedades; se toma y se envia mues-
tra a anatomia patoldgica, que informa diagnostico
compatible con linfangiectasia intestinal.

Por ello, se adecua aporte con formula nutricional-
mente completa, de bajo contenido lipidico (80%
TCM / 20% TCL), a base de proteinas del suero de
leche de vaca suplementada con aminoacidos, hidra-
tos de carbono, vitaminas, minerales y oligoelemen-
tos (denominada, comercialmente, Monogen) y dieta
pobre en grasas, rica en proteinas y que contengan
suplementos de triglicéridos de cadena mediana.
Evoluciona favorablemente, resolviendo cuadro de
edema, recuperando gradualmente peso, con me-
joria de parametros de laboratorios.
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Discusion

El diagnostico del caso clinico estudiado se hace a tra-
vés de videoendoscopia digestiva alta con toma de biop-
sia de intestino delgado, que va a mostrar una dilatacion
pronunciada y una ectasia de los vasos linfaticos muco-
S0s y submucosos.

Esta patologia se manifiesta, inicialmente, con diarrea in-
termitente, nauseas, dolor abdominal, vomitos, edema
periférico masivo y, a menudo, asimétrico. El tratamiento
se basa en medidas de sostén o reparacién quirtrgica. El
tratamiento de sostén consistente en una dieta pobre en
grasas (menor de 30 gr/dia), rica en proteinas y que con-
tengan suplementos de triglicéridos de cadena mediana ©.
Algunos casos con regular evolucion requieren la ad-
ministracion periédica de albumina y globulinas endo-
venosos.

En otros estudios utilizan como tratamiento el ocreotide
que es un farmaco hormonal que disminuye la circulacién
esplacnica y, en pediatria, para tratar diarreas intratables,
hemorragias digestivas, algunos tipos de cancer y ayudar
a mantener los niveles de albumina sérica, en casos de lin-
fangiectasia refractaria a tratamientos anteriormente des-
critos, pero hay pocos datos sobre el efecto a largo plazo y
la seguridad de esta droga en la literatura medica ©.

Conclusion

Segun la experiencia en el caso clinico ya expuesto, el
diagnéstico de certeza de linfangiectasia intestinal se
hace por videoendoscopia digestiva alta, con toma de
biopsia intestinal.

El Unico tratamiento efectivo actual es una dieta po-
bre en grasas (menor de 30gr/dia), rica en proteinas
y que contengan suplementos de triglicéridos de ca-
dena mediana.

Debe considerarse a esta patologia en cuadros dia-
rreicos explosivos y de dificil manejo.
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