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RESUMEN

La linfangiectasia intestinal congénita, enteropatia perdedora de prote nas de
aparicion esporédica que afecta fundamentalmente a nifios y adultos jovenes, se
inicia por lo general con edemas y diarreas. Mostramos € caso de un lactante que
presentd ascitis en ausencia de edemas, ad como los hallazgos clinicos, de
laboratorio e histoldgicos y la respuesta a tratamiento con triglicéridos de cadena
media.

Palabras clave. Enteropatia perdedora de protdnas, edema, ascitis,
hipoalbuminemia, hipoproteinemia, linfangiectasia instestinal.

La linfangiectasia intestinal congénita, enteropatia perdedora de protd nas de aparicion
esporadica, afecta fundamentalmente a nifios y adultos jovenes (edad promedio en el
momento de instalacion alos 11 afos). Se observa con frecuencia similar en los dos sexos 'y
las referencias de su aparicion en hermanos de diferentes familias sugieren la asociacion
con determinantes genéticos.*>

Teniendo en cuenta que los dntomas principales consisten en edema y diarrea?
presentamos un lactante con linfangiectasia intestinal congénita con ascitis en ausencia de
edemas.

DESCRIPCI N DEL CASO

Lactante de 6 meses de edad, del sexo masculino, que recibio lactancia materna exclusiva
durante 45 di as; luego se introduce lactancia artificial (leche evaporada), la cual fue bien
tolerada. Se inicia la ablactacion a los 2 meses y aparecen diarreas li quidas sin flema ni

sangre, entre 8-10 deposiciones diarias, por |0 que se ingresa.

Examen fi sico (datos positivos):



Marcada distension abdominal (figura 1)
No visceromegalia

Maniobrade Tarral +++

Peso: 39109

Talla: 54,2 cm

Figura 1. El paciente present6 una marcada distension abdominal

Examenes complementarios:

Hemograma con diferencial. Hemoglobina de 10,8 g/L, Hematocrito 34, Leucositos
normales, Polimorfonucleares 28, Linfocitos 71, Monocitos 001.

Al egreso se constata hemoglobina de 8,5 g/L y hematécrito de 29, velocidad de
segmentacion globular de 5 mmvh. Protd nastotales de 60g/L y albuminade 41 g/L
al ingreso, con cd da de las prote nas totales 30 di as después a 44 g/L. Creatinina,
transaminasa glutamico pirlvica, fosfatasa alcalina sérica, glicemia, colesterol,
triglicéridos, coagulograma completo, gasometria capilar, sodio, potasio y heces
fecales seriados normal es.

Ultrasonografi a abdominal: abundante cantidad de li quido libre en cavidad (ascitis)
gue dificulta la visualizacion adecuada de los organos, higado que impresiona
homogéneo, rifiones y bazo normal. Vejiga llena incluso después de la miccion.
Transito intestinal: segmentacion del contraste y pliegues yeyunal es engrosados.



Biopsia yeyunal: fragmento de mucosa yeyunal sin muscularis mucosae en extensas
areas por lo que no es posible la evaluacion adecuada de la altura vellositaria
aunque impresiona como atrofia parcial moderada. Se aprecia dilatacion de
linfaticos de la lamina propia hacia el tercio superior de las vellosidades; poblacion
celular de la lamina propia congtituida por células plasmaticas, linfocitos y escasos
eosindfilos (fig. 2).

Figura 2. Biopsia yeyunal

Se recomienda dieta baja en grasas con sustitucion de los li pidos por triglicéridos de cadena
media (MCT). Después de 1 mes, € paciente aumenta 450 g. En la actualidad se mantiene
con ligera cantidad de ascitis, sin diarreas. Nunca ha desarrollado edemas, a pesar de
mantener los valores de protd nas totales y albumina por debajo de los valores normales
después de 1%2afo de seguimiento.

DISCUSION

La linfangiectasia intestinal aparece de manera indiferenciada en los dos sexos y aunque la
edad promedio en e momento de la instalacion oscila arededor de los 11 afios, los casos
primarios (congénitos) presentan § ntomas en etapas tempranas de la vida, como sucedi6 en
nuestro caso“*

No se recogieron antecedentes familiares que permitan asociar la enfermedad con
determinantes genéticas como ha sucedido en casos esporadicos.*

Los principales g ntomas de la linfangiectasia intestinal son el edema y las diarreas. El
edema puede ser intermitente y luego tornarse constante. Aproximadamente la mitad de los
casos presenta derrames quilosos durante el transcurso de la enfermedad,® mientras que la
mayori a de los pacientes presentan también una diarrea leve, no sanguinolenta, como
sucedio en nuestro paciente. Ocasionalmente se desarrolla una tetania secundaria a la



hipocalcemia inducida por esteatorrea severa que no apreciamos en el caso.? En nuestro
caso, decidimos no estudiar la ascitis por lo delicado del estado general del paciente.

Cuando la enfermedad se instala en la primera década de la vida, generalmente se aprecia
un retardo del crecimiento;® ad nuestro caso presentaba valores del percentil para su talla
entreel 3y 10.

La hipoproteinemia y linfocitopenia congtituyen los hallazgos fundamentales de
laboratorio. A diferencia del 9 ndrome nefrético, los niveles sericos de colesterol estan
normales o disminuidos, no se presenta anemia y se puede encontrar un aumento leve del
hematocrito, secundario alareduccion del volumen plasmético.

Las radiografi as del intestino delgado de nuestro paciente y también de las reportadas en la
literatura, revelaron anormalidades como: aumento de tamafio con engrosamiento de las
valvulas conniventes, incremento de la secrecion intestinal y dilatacion del intestino
delgado.x

El diagndstico de certeza se establece mediante biopsia peroral de la mucosa yeyunal, la
cual demuestra buena dilatacion de los linfaticos mucosos y submucosos.®

La pérdida entérica de prote nas puede atenuarse por lo general mediante la aplicacion de
una dieta hipograsa, fundamentalmente sustituyendo los li pidos de la dieta por triglicéridos
de cadena media, los cuales no requieren de transporte linfético intestinal y a diferencia de
los triglicéridos de cadena larga, no estimulan el flujo linfatico intestinal.*»*> Nuestro
paciente, a pesar de la dieta, ha conservado cifras bajas de protd nasy albimina en sangre,
sin embargo se ha recuperado nutricionalmente y no presenta diarreas; ademas la distension
abdominal secundaria a la ascitis ha disminuido.

ASCITES IN ABSENCE OF EDEMA: A RARE FORM OF ONSET OF
CONGENITAL INTESTINAL LYMPHANGIECTASIS

Congenital intestinal lymphangiectasis, a protein-losing enteropathy that appears
sporadically and affects mainly children and young adults, begins generally with edemas
and diarrheas. The case of an infant that presented ascites in absence of edemas is
presented. The clinical, laboratory and histological findings, as well as the response to the
treatment with mean chain triglycerides are included in this paper.

Key words. Protein-losing enteropathy, edema, ascites, hypoabuminemia,
hypoproteinemia, intestinal lymphangiectasia.
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