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Linfangiectasia intestinal.

A propésito de un caso.

Por lns Dres.:
NESTOR ACOSTA TIFLES® v FRIC MARTINEZ TORRES®®

Aracta Tinlee, M- Martinnr Torees, P finfanetectasia fnfestinal. A propdeitn de oo casa,
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So nresenta ol cago de oona lactantn de 2 meces de odad portadarn de diarrea intratse
hle": los estudios histologicos realizados posteriormente permitieron el diagnisticn de
linfanoiectasia intestinal, azi como infeceidn mixta (citomegalovirus. hacterins gramnreas.
tivas ¥ mucormicosis] por las inmunodeficiencias celular v humaral nresentes ep estos
pacientes, Se revisa la literatura médica internacional sobre esta enfermedad.

Algunos nifios portadores de “diarrea
intratable” pueden tener asociado un
sindrome de pérdida intestinal de pro-
teinas plasmiéticas (PIPP) o enteropatia
exudativa, que va a repercutir en su
estado nutricional, su metabolismo vy
su competencia inmunoldgica. lo que
hace poco efectivos o aun estériles los
esfuerzos terapéuticos realizados.

Este sindrome se manifiesta, ademas
de la pérdida intestinal, de donde toma
el nombre, por una hipoproteinemia que
afecta, en general a todas las fracciones
proteinicas, y por edemas blandos, a
menudos asimétricos. A éste se aso-
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** Especlalista de | grade en pediatria, hos-
pital pedidtrico docente "Dr. Angel A. Ahalli™,

cian diarreas mas o menos moderadas,
a veces esteatorrea. linfopenia,  hipo-
calcemia (con o sin crisis tetdnicas) v
trastornos de la inmunidad celular v hu-
moral. Las concentraciones plasmiticas
de colesterol y lipidos totales perma-
necen generalmente normales, en con-
traste con el sindrome nefrotico. Tam-
bien se asocia a: hiposideremia. hi-
poceruloplasminemia, hipopotasemia y
puede haber eosinofilia.

Son multiples las enfermedades a las
gue se ha visto asociado este sindro-
me de PIPP.! incluyendo afecciones in-
testinales (congénitas vy malformati-
vas, ulcerosas con inflamacidn o sin
ella, metabélicas. parasitarias. alér-
gicas, etc.) v algunas afecciones no in-
testinales, como la pericarditis constric-
tiva entre otras. Pero las anomalias de
la circulacién linfatica ocupa, entre el



grupoe de causas, un lugar prominente,
pudiendo ser primarias o secundarias.
Aqui se incluye la llamada linfangiecta-
sia intestinal ** descrita por Waldmann
en 1961, entidad que despierta gran in-
terés y cuyo conocimiento tiene impor-
tancia. Por tal motivo, hemos conside-
rado oportuno mostrar las caracteristi-
cas clinicas, humorales e histopatologi-
cas de un paciente, que a continuacién
referimos.

Caso clinico

LM.AG, HC 18287, lactante, del sexo feme-
ning, de 2 meses de edad y 10 libras de pe-
%o que ingresa en el hospital pedidtrico do-
cente “Dr, Angel A Aballi” por presentar dia-
rreas y vomitos de tres dias de evolucidn, asi
come sintomas neurclégices dados por irrati-
bilidad que alternaba econ periodos de depre-
sion del sensorio, Anteriormente habia ingresa-
do en dos ocasiones en otro cantro por pro-
sentar bronconeumonia. Sus antecedentes fami
liares, asi como los prenatales y perinatales
eran negativos.

Se planted una cavsa infecciosa de origen
bacteriano, para su cuadro digestive, lo cual
se comprobd  posteriormente  al  aislarse  un
coli patdgeno [0-111) en el coprocultivo, asi
como una Escherichie coli en el cultive de orina.
Los demds cultivos. incluyendo sangre vy liquido
cefalorraquides, fueron negativos. La evolucion
de la paciente fue desfavorable a pesar del
tratamiento  antibidtico enérgico (ampicilina v
gentamicina] y las medidas generales (hidrata-
cion, cuidados dietéticas, etc), manteniendo
las diarreas acuosas y algunos vémitos en for-
ma esporadica. A partir de las dos semanas de
su ingreso aparecieron edemas en las extremi-
fndes inferiores, que lueno se generalizaion. en
contrandose cifras descendidas de proteinas to-
tales en plazma [3.6 %) con pruehas de fun.
cion renal normales. Los niveles de sodio v po-
tasio eran persistentemente bajos, Los estudios
hematoldgicos mostraban un descenso paulati-
no en las cifras de hemoglobina hasta llegar a
76 g%. v el conten leucocitario, que a su lle-
gada al hospital mostraba lepcocitosis con new-
trofilia ¥ desviacién a la fzquierda, descendid
negoresivaments  hasta mostrar leuconenia de
4 BO0 x mm chibico, con una linfocitopenia que
leqi a ser e 1800 v 300 por mm chbico.

Las nuevas  medidas  terapéuticas  tomadas
incluyeron nutricion por via parenteral, aporte

flqura 1. Yisto microscdpica de un segmento de deon en la que se observan es-
pacios en o submucoss que se correspomnden con linfaticos dilatados.
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de sangre y plasma, otros antibidticos, suple-
mentos vitaminicos, etc. No obstante el cuadro
clinico digestive y nutricional continuaba sin
modificarse. agregindose sintomas  resplrato-
rios (polipnea y tiraje intercostal) con eviden-
clas radiolégicos de lesiones pulmonares de as-
pecto inflamatorio. Evoluciond hacia insuficien
cia respiratoria, y fallece a los 31 dias de es
tar ingresada, en el curso de un sangramiento
abundante por las vias respiratorias.

Anatomia patoldgica

El estudic macroscépico mostrd pul-
mones aumentados de volumen, con ex-
tensas zonas de condensacion que abar-
can todos los lébulos, dejando escasas
arcas respiratorias de aspecto normal.

Al corte la condensacion era de as-
pecto hemorrdgico. vy la expresidn de
estas zonas dejaba salir moderada can-
tidad de liguido hemadtico. El corazdn,
excepto palidez, no mostraba alteracio-
nes.

Yeyuno e fleon: congestién de la mu-
cosa, sin otras alteraciones.

El colon presentaba la pared gruesa
la mucosa muy abollonada v congestio-
nada. La submocosa era también ede-
matosa. Higado: aumentado de volu-
men, su coloracidon amarillenta y consis-
tencia firme. El resto de los drganos no
mostraba alteraciones de importancia.

El estudio histolégico mostraba: en
pulmén, areas de consolidacidn neumd-
nica, representada por edema en el cuai
se apreciaban colonias bacterianas que
dan la reaccién gramnegativa y los al
veolos en estas dreas estaban tapiza-
dos por membranas hialinas; en otras
zonas predominaba la exudacién, cons-
tituida por polimorfonucleares. Los bron-
quios de mediano calibre presentaban
necrosis extensas y la luz ocupada por
material necrdtico, en la cual se obser-
vaban estructuras de distintos didmetros
v longitud correspondientes a hifas no

Figura 2. Vista o mayor aumento de la submucosa, donde se puede apreciar el
endotelio de los vasos linfdticos ectasiados.
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septadas en forma de Y que terminaban
en conidias [mucormicosis). Higado:
degeneracion grasa intensa de los he-
patocitos, Intestino: la mucosa era algo
plana. La submucosa era ancha y en
ella se observaban los linfiticos muy
dilatados v muy numerosos (figuras 1, 2
¥y 3). Habia ademds, edema vy abundan-
tes células redondas diseminadas. Ri-
nones: el epitelio tubular presentaba al-
gunas células de inclusién citomegéli-
ca,

Conclusiones

— linfangiectasia intestinal congénita
— infeccion mixta:
a) micosis: mucormicosis

b) viral: enfermedad de inclusion
citomegalica

c) Bacteriana: sepsis a gérmenes
gramnegativos

— neumonitis con presencia de mem-
branas hialinas bronconeumonia

— degeneracién grasa del higado

COMENTARIOS

La linfangiectasia intestinal se consi-
dera una alteracién generalizada o lo-
calizada de los conductos linfiticos que
incluye vasos linfaticos telangiectasia-
dos de la submucosa del intestino, por
lo que pueden existir estas alteraciones,
ademas, a nivel de extremidades infe-
riores, torax, etc. En algunos pacientes
se ha asociado a linfedema. quiluria,
quilotorax y ascitis quilosa®®

Se ha especulado acerca de si se
trata de una anomalia de la pared linfa-
tica o si existe un blogqueo, funcional u
organico. La microscopia electronica®®
ha mostrado que la ldmina basal, sopor-
te de las células y las fibras coldgenas
que rodean al endotelio de los linfati-

Figura 3. Qtro segmento de la submircosa intestinal on el que se observan varios
vasos linfaticos dilatados.
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cos eran mas prominentes que en los
linfdticos normales. Se aprecian nume-
rosos auilomicrones que Invaden los
espacios extracelulares de la ldmina
propia v la luz de los linfaticos, asi
como grandes gotas grasas sin membra-
nas limitantes en la base de las célu-
las absorbentes del vértice de la ve-
llosidad. La retencién intracelular de
lipidos parece ser secundaria al "blo-
queo de salida”.

Actualmente se calcula que en suje-
tos normales del 5 al 10% de la albid-
mina plasmética penetra al intestino
cada dia. La gran mayoria se reabsorbe
por via linfitica, v solamente una pe-
auena parte por la circulacion portal.
Esto explica la "diarrea proteica’ asocia-
da al estasis en la circulacion linfitica
y la subsecuente hipoprotginemia, con
edemas. No obstante, algunos aspectos
de la patogenia permanecen oscuros.

La hipocalcemia que se ha encontra-
do en algunos pacientes se ha tratado
de explicar por pérdida intestinal de cal-
cio, malabsorcién por un defecto muco-
s0, deficiencia de vitamina D o forma-
citn de complejos insolubles -Ca-dcidos
grasos, Se han evidenciado también ba-
jos niveles de potasio y zinc, por lo
que sufre el fésforo poca modificacion.
En algunos pacientes, la malabsorcion
de acido folico y vitamina B 12 ha pro
vocado una anemia macrocitica con una
médula megaloblastica,

Esta anomalia wsualmente se mani-
fiesta en la nifez y juventud, por lo que
Waldemann refiere que la edad prome-
dio de los pacientes estudiados era de
11 afos vy todos tenian menos de 28 anos.
Aunque se presenta generalmente en
forma esporddica, se ha visto que en
algunas familias existe mas de un caso
de linfagiectasia intestinal.

SUMMARY

El diagndstico se hace por la clinica
y los exadmenes complementarios. El
estudio radiolégico de intestino arroja
pocos datos, aunque puede verse en-
grosado el relieve mucoso del intesti-
no delgado, por la distorsidn de las ve-
llosidades a causa de los linfaticos au-
mentados.! La biopsia intestinal da una
imagen caracteristica. También pueden
realizarse estudios inmunoguimices en
las heces para cuantificar proteinas
plasmdticas. Perp la prueba mis em-
pleada es la de la polivinilpirrolidona
marcada ron L' Se trata de un po-
limero macromolecular sintético, que se
inyecta por via intravenosa y se cuan-
tifica por meétodos radiactivos en las
heces de 4 6 5 dias. En el individuo nor-
mal la excrecidn nunca excede al 1%.
También se emplea la albimina marca-
da con cromo 51. y se puede determi-
nar no solamente su cantidad en heces,
sino la vida media en el plasma, que
disminuye a la tercera o cuarta parte
de lo normal,

El tratamiento del sindrome de PIPP
serd el de la enfermedad causal, cuan-
do éste sea factible. asi como el con-
trol de la infeccién sobreafadida. En
algunos pacientes las ectasias linfati-
cas localizadas han permitido un trata-
miento quirdrgico exitoso.” Cuando este
proceso es demasiado extenso, lo cual
sucede en la mayor parte de los enfer-
mos, no es posible una correccidén qui-
rirgica.® Ante displasias generalizadas
del sistema linfitico se recurrird a me-
didas dietéticas como el régimen a base
de triglicéridos sintéticos de cade-
na mediana (810 C) cuyo transporte
desde el intestino hacia la circulacidn
general tiene lugar exclusivamente por
la vena porta, por haber constituido su
introduccién en el tratamiento de es-
tos pacientes un paso de avance en &l
manejo racional de estos sindromes.

Acosta Tieles, N.: Martinez Torres, Fo fofestinal lymphanglectasis. Report of 5 case, Rev

Cub Ped 50; 1. 1978,

A 2 month old female infant with refractory diarrhea was reported, Further histic studies
led tm a diagnosis of intestinal lymphangiectasis, A mixed infection [cytomegalovirus,
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grame-negative bacteria and mucormycosis) as a result of cell and humoral immunodefi-
ciencies was found in this patient. World medical literature was reviewed.

RESUME

Acosta Tieles, N Maruinez Torres, E. Lymphongiectasie mtestinale. A propos o' cas.
Rev Cub Ped 50: 1, 1978,

Les auteurs présentent le cas dune fille dgée de 2 mois et porteuse de “diarrhée
intraitable™; les études histologiques réalisées postérieurement ont permis d'établie le
diagnostic de lymphangiectasie intestinale, ainsi gquinfection mixte [cytomégalovirus,
bactéries gram-négatives et mucormycese] par les immunodéficiences cellulaires et hu-
morales présentes chez ces patients. On fait une révision de Ta littérature médicale inter-
nationale sur cette entité.

PES{ME

Axocra Tuenec, H.; Maprusec Toppec; E.

Hmuiigeckad maMmfanryg
suTazud. [pesomurca OIMH oIy

« Rav Cub Ped S0:1,1978,

lipencTaBafgeTcA OOEA CayYall TDYyOHOE IBYXMECATHOHE NEBOYKM, HMenuei
"HempoxomEmult NOHOG"; THCTONOTHYMECKNS HMCCACNOBaHus, NpOBOLMMHE—
B DOCAENCTBER NOSEOJEME NOCTABMTE IMaTHOS KMDEUHON JMvjaHTHIKTG
2EE, & Tan=e CMemaHHYD { LLTOMETANIOBERYC, CAKTEDME I'po-
MAIHHY, HETRTHBOB H MYKDOMMKOZ), BUIBAHHAA WICHNOBOE ¥ RIeTOUHOH-
HNMYHHOF HeNOCTaTOMHOCTEE, KOTODY® HMMesaa oTa DauvedTha. [Ipopoma
TeA 00Z0p MEENYHapORHOH MemMUtHOKOM auTepaType o0 aTof JoMesHE,
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