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RESUMEN

Introduccion: la linfagiectasia intestinal se caracteriza por la dilatacion de los linfaticos
intestinales, comportandose como una enteropatia perdedora de proteinas. Objetivos:
presentar un caso de linfagiectasia intestinal primaria con respuesta favorable al tratamiento.
Presentacion de Caso: Paciente de 21 afios que ingreso con astenia, pérdida de peso,
edemas, diarreas y distension abdominal. Los complementarios mostraron linfocitopenia e
hipoproteinemia y la biopsia intestinal fue compatible con linfagiectasia. Se tratd con
Prednisona, Tetraciclina, Albimina y Dieta. Discusion: la linfagiectasia se caracteriza por
manifestaciones dependientes de la obstruccion linfatica, la hipoproteinemia y la linfocitopenia.
En el diagnéstico son Utiles el empleo de proteinas marcadas con is6topos radioactivos,
radiologia contrastada, ultrasonografia, endoscopia y biopsia con estudio histol6gico. Se han
ensayado diferentes tratamientos con resultados variables, siendo prometedor el uso de
Octreotide. Conclusién: Se presenta un caso de linfagiectasia primaria con histologia
caracteristica y respuesta satisfactoria al tratamiento.

Palabras Clave: Enteropatia perdedora de proteinas, Hipoalbuminemia, Hipoproteinemia,
linfagiectasia intestinal.

INTRODUCCION

La Linfagiectasia intestinal es una entidad caracterizada por dilatacion de los conductos
linfaticos a nivel del intestino delgado y que clinicamente se comporta como una enteropatia
perdedora de proteinas.1-7 Puede ser primaria, posiblemente genética, o presentarse como un
defecto adquirido por compromiso al drenaje de los linfaticos mesentéricos en el curso de
neoplasias, traumatismos, fibrosis retroperitoneal, sarcoidosis, pericarditis constrictivas,
miocardiopatias, enfermedad de Behcet, postradioterapia o asociadas a enfermedades
infecciosas como la tuberculosis y la Enfermedad de Whiple.1-5 De modo caracteristico, en los
casos primarios los sintomas se presentan en etapas tempranas de la vida, mientras que en las
secundarias la presentacién es mas tardia, siempre en el contexto de la entidad responsable
del compromiso linfatico.1-5

Por ser considerada como una patologia poco frecuente, pero que no deja de ser importante,
ya que no esta exenta a encontrarse y tener que diagnosticarse, el objetivo de nuestro trabajo
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es presentar el caso de un paciente al que se le diagnosticé una linfagiectasia intestinal
primaria y tuvo una respuesta favorable al tratamiento médico impuesto.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, blanco, de 21 afios, procedente de un area urbana, que desde 1999
comenz0 a presentar edemas en miembros inferiores, algo mas marcado en la pierna derecha.
Tres meses después, presenté diarreas semiliquidas abundantes, de una a cuatro al dia, no
acompafiadas de mucus, pus o sangre, con marcado meteorismo y dolor abdominal tipo célico.
Ingresd en nuestro servicio de Medicina Interna en 1999; se constaté como paciente
extremadamente asténico, al extremo que no podia practicamente caminar, con pérdida de 15
Ib en relacién con su peso habitual.

El examen fisico mostro:
Edema blando de facil Godet en miembros inferiores, que llegaba hasta la raiz de los muslos e
incluia escroto. Las mucosas eran normocoloreadas.

El examen respiratorio evidencié una disminucion del murmullo vesicular en la base pulmonar
izquierda, mientras que el abdomen era globuloso y distendido, difusamente doloroso a la
palpacion, no existiendo visceromegalia.

El resto del examen fisico fue normal.

Los examenes complementarios mostraron:

Una hemoglobina en 15,1 g/l00Oml (151 g/l) y una velocidad de sedimentacion de los eritrocitos
de 7 mmol/h (normal).

Los leucocitos totales estaban en 9000 mm3 (9.0 x 109/l), mientras que el diferencial evidencio
eosindfilos y monocitos normales, neutréfilos 0.82/1 (82%), y disminucion de los linfocitos hasta
0.13/1.

Otros examenes como glicemia, colesterol, coagulograma y pruebas de funcién renal y
hepatica fueron normales.

Las proteinas totales estaban notablemente disminuidas hasta 3,9 g/100ml (39¢/l) con una
hipoalbuminemia.

La inmunoelectroforesis de proteinas y una gastroduodenoscopia fueron normales, mientras
gue los estudios parasitol6gicos y cultivos de heces fecales fueron negativos, al igual que el
Sudan 1.

Una radiografia de térax evidencio un pequefio derrame pleural que borraba el seno
costofrénico izquierdo.

El ultrasonido abdominal constaté la ausencia de visceromegalia, ascitis minimas y asas
ocupadas por abundante liquido y gases.
El drenaje biliar y el estudio de la funcidn pancreética resultaron normales.

Se realizé un transito intestinal que constatoé la existencia de asas dilatadas, hipersecrecion
segmentaria y flucolacion.

Finalmente, la biopsia de yeyuno evidenci6 dilatacion de los conductos linfaticos en la lamina
propia de la mucosa, sin evidencias de inflamacion. (Figuras 1y 2).

Se inici6 tratamiento con:

--Prednisona 40 mg diarios por via oral.

--Tetraciclina 1 g diario dividida en 4 dosis orales.

--Infusién de albdmina humana a 20%, 1 frasco diario durante siete dias.
--Supresion de la grasa dietética.

Se observé mejoria espectacular de las manifestaciones clinicas, desaparicion de las diarreas,
dolor abdominal y el meteorismo.



La reabsorcion de los edemas fue discreta, por lo que se afiadié al tratamiento: Espirolactona
100 mg diarios durante 15 dias.

A las cuatro semanas de tratamiento las proteinas totales ascendieron a 7,2 g/I00ml(72g/l). Se
continud igual tratamiento durante 3 meses mas, se mantuvo el paciente asintomatico y con
estudios de laboratorio normales.

DISCUSION

La linfagiectasia es un trastorno generalizado de los canales linfaticos que se manifiesta como
una enteropatia perdedora de proteinas. Puede ser primaria o adquirida, esta Ultima en relacion
con condiciones que comprometen el drenaje linfatico mesentérico.1-8

Los casos primarios se presentan en nifios y adultos jévenes, aunque puede ser desde el
nacimiento hasta los treinta afios.2,355,8

Clinicamente, se caracteriza por diarreas y edemas generalizados,2,3,58 COmo en nuestro caso.
Otros sintomas que pueden encontrarse son: esteatorrea, dolor abdominal, fatiga, debilidad,
vémitos, obstruccion intestinal por adherencia, derrames de quilo, retardo del crecimiento,
linfangitis de miembros inferiores y aumento de las infecciones intercurrentes. 2,355,6,8. Se ha
reportado aumento de la frecuencia de tuberculosis y enfermedades malignas y
reticuloendoteliales, posiblemente, debido a la linfocitopenia y depresion de la respuesta
inmune celular como consecuencia de la pérdida de linfocitos por el intestino. 1,58

Los principales datos de laboratorio son la reducida concentracion de proteinas séricas y la
linfocitopenia, ambos presentes en nuestro caso. Las concentraciones de inmunoglobulinas
pueden estar disminuidas, asi como la transferrina y el fibrinégeno, pero la mayoria de estos
pacientes no tiene anemia. La respuesta inmune esta seriamente comprometida, debido a la
pérdida de liquido linfatico rico en linfocitos.2,3,5,8

En presencia de funcién hepatica y renal normales, la demostracion de las pérdidas intestinales
de proteinas, puede realizarse utilizando proteinas marcadas con isétopos radioactivos como
Cr-51 6 Tc-99, 7,9 aunque estas técnicas son engorrosas y no completamente eficaces, por lo
que la aclaracion de Alfa-1-antitripsina como marcador de enteropatia perdedora de proteinas
es considerado ventajoso, ademas de su menor costo y no emplear material radioactivo.s Por
otra parte, los estudios radiolégicos del intestino delgado son anormales en estos pacientes,
muestran engrosamiento y aumento de tamafio de las valvulas, aumento de las secreciones,
dilatacién de asas y segmentos de bario.6,8,10,11

El compromiso del intestino puede ser focal o multifocal, con dilatacion de los vasos linfaticos
de la mucosa y submucosa, mientras que las vellosidades que las recubren pueden estar
distorsionadas y se presentan macrofagos estromales, asociados con los espacios linfaticos
dilatados.2,3,5,6,8

En cuanto a tratamiento, se ha ensayado con éxito variable el uso de esteroides, antibiéticos y
cirugia, asi como el empleo de una dieta pobre en grasas o empleando triglicéridos de cadena
media que son absorbidos directamente y no a través de los canales linfaticos, lo que permite
una mejoria de los sintomas.3,5,7,8 Al respecto, resulta llamativa la evolucion favorable de este
caso en el empleo simultdneo de dieta, esteroides y antibidticos. Recientemente, se han
publicado trabajos que documentan el efecto beneficioso del Octreotide (Sandostatin), potente
inhibidor de la hormona del crecimiento, glucagon e insulina, asi como un marcado efecto
supresor de hormonas gastrointestinales incluyendo gastrina, motilina secretina y polipéptido
pancredtico, 8,12,13 pero no tenemos experiencia al respecto.

CONCLUSIONES

--Se presenté un caso de Linfangiectasia Intestinal, diagnosticado en el Servicio de Medicina
Interna del Hospital General Docente Enrique Cabrera, Cuba.

--Las manifestaciones clinicas de este paciente fueron: edemas, diarreas, dolor abdominal,
astenia marcada y pérdida de peso. Se encontré edema blando de facil Godet, abdomen



globuloso y distendido, doloroso a la palpacion; ademés murmullo vesicular disminuido. Estas
manifestaciones se corresponden con las expuestas en la literatura internacional.

--La respuesta a la terapéutica fue notable, debido a la mejoria del paciente. Se tratd con
Prednisona, Tetraciclina, AlbUumina humana y supresién de la grasa dietética, siendo esta
misma conducta la que se describe en la literatura extranjera. Luego, se le afiadio
Espirinolactona. Hay documentado el efecto beneficioso sobre esta enfermedad del Octreotide
(Sandostatin), pero no tenemos experiencia al respecto.
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ANEXOS
Figura 1- H/E x 200
Biopsia de Intestino Delgado. Linfangiectasia intestinal.

Se observan linfaticos dilatados y escasas células plasmaéticas.

-

Figura 2- H/E x 400

Biopsia de Intestino Delgado. Linfangiectasia intestinal.
Se observan linfaticos dilatados y escasas células plasmaticas.




