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INTRODUCCION

La linfangiectasia intestinal primaria (LIP) es una rara en-
tidad descrita por Waldmann en 19611, que se caracteriza
por la existencia de una linfopatia intestinal congénita con
dilatacion de los vasos linfiticos mucosos, submucosos y/o
serosos y paso de quilo hacia la luz intestinal. La linfopa-
tia intestinal se asocia con frecuencia a otras anomalias lin-
faticas extraintestinales®3. La pérdida linfitica origina ede-
mas hipoproteinémicos, hipoalbuminemia y linfopenia*>.
El diagnéstico exige la demostracién radiolégica®>, endos-
c6pica’ 0 e histolégica*® de la anomalia linfatica. El trata-
miento dietético se basa en la restriccion de los 4cidos gra-
sos de cadena larga y en la administracion de suplementos
de triglicéridos de cadena media®1-13, La informacion res-
pecto a la evolucion a largo plazo es escasa.

OBJETIVOS
Analizar la evolucion clinica y analitica a largo plazo de
un grupo de nifios afectados de LIP.

MATERIAL Y METODOS

El grupo estudiado esta constituido por 5 pacientes
(2 varones y 3 mujeres) (tabla 1). Cuatro pacientes fueron
diagnosticados antes de los 5 anos de edad y uno a los
10 afos. El tiempo de evolucion desde el diagnéstico fue
mayor de 10 afios en todos los casos (rango, 10,5-21 anos).
Dos pacientes presentaban malformaciones linfiticas ex-
traintestinales (uno linfedema de extremidad inferior dere-
cha y otro linfedema genital y de ambas manos). Se ob-
servaron alteraciones radiolégicas, endoscopicas e
histologicas tipicas de LIP en todos los casos. No se reali-
z6 linfograffa en ningtn caso. Tras el diagnéstico, se ins-
taur6 dieta hiperproteica e hipograsa con suplementos de
MCT, vitaminas y calcio.

Se analiza la evolucion clinica (desarrollo ponderoesta-
tural, sintomatologia digestiva, frecuencia de infecciones,
tetania hipocalcémica y edemas hipoproteinémicos) y ana-
litica (proteinas totales, albimina, linfocitos, calcio, coles-
terol, inmunoglobulinas, grasa fecal, alfa-1-antitripsina

(a1-AT) fecal y aclaramiento intestinal de la misma y con-
centraciones séricas de vitamina E).

RESULTADOS

La evolucion clinica se expone en la tabla 1. El desarro-
llo ponderoestatural fue inferior al percentil 10 en un pa-
ciente. Ningln paciente presentd evolutivamente tetania
hipocalcémica. Dos pacientes sufrieron infecciones respi-
ratorias recurrentes de caricter leve. Una Unica paciente
(caso n? 5) present6 diarrea y desarrollé edemas hipopro-
teinémicos con ascitis y derrame pleural izquierdo en re-
petidas ocasiones, por lo que recibi6 nutricion parenteral
y tratamiento con acido tranexamico.

La evolucion analitica, expresada en valores medios, se
expone en la tabla 2. Todos los pacientes mantuvieron
evolutivamente un patrén bioquimico y hematologico de
pérdida linfatica (hipoproteinemia, hipoalbuminemia, lin-
fopenia y tendencia a hipocalcemia). En todos los casos,
las cifras de inmunoglobulinas séricas persistieron en un

TABLA 1. Datos generales y evolucién clinica

Caso n?
Datos 1 2 3 4 5

Sexo Mujer Varén Varon Mujer  Mujer
Edad diagndstico (anos) 2 5 3,5 10 2 mes
Evolucion (afios) 21 20 16,5 12,5 10,5
Edad actual (anos) 23 25 20 22,5 10,5
Malformacion linfatica

extraintestinal No No No St St
Peso actual (percentil) 25-50 >97 50-75 3 25
Talla actual (percentil) ~ 25-50 >97 25 5 25-50
Diarrea No No No No St
Infecciones No No No No No
Tetania hipocalcémica No No No No No

Edemas, derrame pleural
y ascitis No No No No St
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TABLA 2. Evolucién analitica (valores medios)

Caso n?”

Datos 1 2 3 4 5
Proteinas totales (g/dD 4,2 4,2 53 3,8 4
Albtmina (g/dD 2,6 2,5 3,6 1,9 2,2
Linfocitos (D) 1.100 1400 1.030 1.080 860
Calcio (mg/dD 7,5 7.9 8,6 7,9 8,3
Colesterol (mg/dD 138 142 120 109 130
1gG (mg/dD 280 320 494 275 148
TgA (mg/dl) s4 27 94 19 17
IgM (mg/dD 56 103 55 110 66
Grasa fecal (g/24 h) 4,5 8,8 5,7 10,5 4,2
ap-AT fecal

(mg/g heces seg) 132 126 15 142 79
Aclaramiento o1-AT

(ml/dia) 219 189 142 166 146
Vitamina E (ug/ml) 3.4 33 5,4 3,8 3,6

nivel inferior a la mitad del normal para la edad. El coefi-
ciente de absorcion de grasas fue bajo, siendo comtn una
discreta esteatorrea en todos los pacientes. La o-AT fecal
y el aclaramiento intestinal de la misma se encontr6 eleva-
do en todos los pacientes.

DiscusiON

La eficacia de la dieta hipograsa suplementada con MCT
en la linfangiectasia intestinal estd bien establecida!l-12,
aunque en algunos pacientes se ha referido edema hipo-
proteinémico refractario’. Sin embargo, la informacién so-
bre resultados a largo plazo es escasal3.

El desarrollo ponderoestatural se mantuvo por encima
del percentil 10 en 4 pacientes de nuestra serie. Pese a la
hipocalcemia, la tetania es rara en la LIP%>*!4, Ninguno de
los pacientes estudiados presento tetania, ni previa ni evo-
lutivamente. Este hecho se explica por la disminucion del
calcio ligado a las proteinas, pero conservando valores nor-
males de calcio i6nico.

La diarrea es un sintoma comun en la LIP; no obstante,
no es habitual que constituya un problema clinico serio®.
Tras el tratamiento dietético suele observarse una clara me-
jorfa del nimero y caracteristicas de las deposiciones!3.
Solo uno de los pacientes de nuestra serie presento episo-
dios diarreicos repetidos.

La LIP es un ejemplo tipico de inmunodeficiencia se-
cundaria, por la hipogammaglobulinemia y linfopenia de-
bidas a la pérdida de linfa. Los niveles séricos de inmuno-
globulinas estdn disminuidos, como en nuestros casos, a
menos de la mitad de los valores normales®. La produc-
cion de anticuerpos es normal o casi normal’®. La inmuni-
dad celular estd afectada por la linfopenia grave y mante-
nida. La anergia cutinea es un hecho comin en los
pacientes con LIP. Estas observaciones pueden explicarse
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por la mayor pérdida relativa de células-T de vida media
larga en comparacién con las células-B de vida media cor-
ta; ademads, estas Ultimas son menos vulnerables a la pér-
dida gastrointestinal de quilo por permanecer en mayor
medida en la circulacion periférica. Pese a la situacion de
inmunodeficiencia, los pacientes con LIP desarrollan in-
fecciones serias o recurrentes con poca frecuencia'®15. En
nuestra serie, sélo 2 pacientes presentaron infecciones res-
piratorias de repeticion de caracter leve.

La persistencia de alteraciones analiticas relacionadas
con la pérdida de quilo, evidentes en todos nuestros pa-
cientes, no indica una ineficacia del tratamiento!3. Por el
contrario, la normalizacién mantenida de los datos bioqui-
micos y hematolégicos obliga a revisar el diagnéstico. La
esteatorrea es un hallazgo frecuente, aunque de cuantia
discreta, en los pacientes con LIP*>. En todos los pacien-
tes estudiados, la a1-AT fecal y el aclaramiento intestinal de
la misma se encontraron elevados. Se ha referido que am-
bas determinaciones constituyen indicadores sensibles y
fiables de pérdida proteica intestinal'®17 aunque se discu-
te su especificidad!®,

En los casos refractarios puede ensayarse el tratamiento
con 4cido tranexdmico!? u octre6tido?%2.

CONCLUSIONES

El tratamiento dietético de la LIP con restriccion de aci-
dos grasos de cadena larga y suplementos de MCT permi-
te el control clinico y un adecuado desarrollo en la mayor
parte de los casos, aunque persisten las alteraciones anali-
ticas. El déficit inmunolégico secundario a la pérdida de
quilo no condiciona una especial susceptibilidad a pade-
cer infecciones.
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