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Linfangiectasia Intestinal
Primaria - Como causa
de Enteropatia Exsudativa

Primary Intestinal Lymphangiectasia
— A Cause of Exsudative Enteropathy

Margarida Figueiredo’, Emilia Costa?, Elisabete Coelho? Rosa Lima?®, Fernando Pereira‘, Herculano Rocha?

RESUMO | Linfangiectasia Intestinal Priméria (LIP) é um distarbio linfatico raro de etiologia desconhecida.
Consiste na ectasia dos vasos linfaticos digestivos, podendo provocar ruptura com enteropatia exsudativa. A apre-
sentacdo clinica é variavel e os sintomas relacionam-se com a deficiéncia de proteinas, linfécitos, imunoglobulinas
e ma-absor¢do de gorduras, vitaminas e célcio. Os autores apresentam um caso de LIP diagnosticada num rapaz
aos trés anos. O diagnéstico foi feito pelo quadro clinico, endoscopia digestiva alta e bidpsias intestinais. Apesar
do extenso envolvimento da mucosa intestinal, sugerido pelo estudo radiolégico do intestino delgado, respondeu
bem a dieta hiperprotéica e pobre em triglicerideos de cadeia longa. Actualmente é um adolescente com edema fa-
cial e das extremidades e uma vida semelhante aos adolescentes da sua idade. GE-] Port Gastrenterol 2010; 17:28-31.

PALAVRAS-CHAVE: edema, Linfengiectasia Intestinal Primaria, enteropatia perdedora de proteinas.

ABSTRACT | Primary Intestinal Lymphangiectasia (PIL) is a rare form of lymphatic disorder, of unknown ae-
tiology. It is characterized by dilated lymphatic vessels of the bowel leading to lymph leakage and exsudative en-
teropathy. Presentation is variable and symptoms are related to low serum protein, lymphocytes, immunoglobulin
and fat malabsorption. The authors report a case of PIL diagnosed in a 3 years old boy. The diagnosis was based on
clinical, endoscopic and histological findings. Despite the large involvement of the intestinal mucosa (small bowel
X-ray), the child had good clinical response to high protein and decreased long-chain fat diet. The boy is now 16
years old and has a life similar to the other healthy adolescents despite maintaining oedema of the face and limbs.
GE-] Port Gastrenterol 2010; 17:28-31.
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INTRODUCAO

O termo Linfangiectasia Intestinal descreve um grupo de
doengas caracterizadas pela dilatacdo dos canais linfaticos'.
Aingestao de gorduras, resulta na distensdo e ruptura destes
canais originando perda intestinal de proteinas, linfécitos e
imunoglobulinas?.

A associagao de hipoalbuminemia, linfopenia e hipogama-
globulinemia deve fazer suspeitar deste diagnéstico.

A linfangiectasia intestinal pode ser primaria (LIP), idio-
patica ou secundaria. A LIP é uma malformagdo congénita
intestinal, descrita pela primeira vez em 1961 por Wald-
mann et col*, podendo a apresentacdo clinica ocorrer desde
o periodo fetal até a idade adulta. Na maioria dos doentes
é uma anomalia esporddica, embora estejam descritos casos
familiares ou em associagdao com os Sindromes de Noonan,
Turner e Klippel-Trenaunay-Weber?*. Os vasos linfaticos
afectados localizam-se primariamente no intestino delgado®,
estando este atingido numa extensao varidvel*¢. A sua etio-
logia é ainda desconhecida’.

A linfangiectasia secundaria resulta de uma obstruccao
linfatica com pressdo linfatica elevada ou lesdo directa dos
canais linfaticos!, por situagdes tais como fibrose retroperi-
toneal, pancreatite crénica, tumores abdominais ou retro-
peritoneais, tuberculose mesentérica, doenca de Crohn, ma
rotagdo intestinal, doenca de Whipple, doenga celiaca, peri-
cardite constritiva e insuficiéncia cardiaca congestiva®*.

CASO CLiNICO

Crianga do sexo masculino, 18 meses de idade, referen-
ciado a consulta externa por hipertrofia do membro inferior
esquerdo. Aos nove meses foi detectado aumento de volume
do membro inferior esquerdo. Aos 18 meses, quando foi re-
ferenciado a consulta externa apresentava bom estado geral
e nutricional e assimetria dos membros inferiores. O restan-
te exame objectivo ndo evidenciava alteragdes e os exames
complementares de diagnostico efectuados (radiografia dos
membros inferiores, tomografia axial computorizada cere-
bral, ecografia abdominal e cariétipo) foram normais. Em
consulta de genética foi feito o diagndstico de hemihipertro-
fia segmentar isolada (do membro inferior esquerdo), fican-
do em vigilancia.

Aos 3 anos de idade comegou a ter episédios de dor abdo-
minal difusa tipo célica, distensdao abdominal e diarreia, de
frequéncia crescente. Ao exame objectivo (Fig. 1) apresenta-
va hipertrofia da hemiface direita, hipertrofia e edema duro
dos membros superior e inferior esquerdos. O abdémen era
globoso, timpanizado, com bago palpavel cerca de 2-3 cm
abaixo do rebordo costal esquerdo, figado palpavel 2 cm
abaixo do rebordo costal direito. Analiticamente, apresen-
tava hipoproteinemia (34 g/dl), hipoalbuminemia (17 g/L)
com electroforese normal, hipogamaglobulinemia com imu-
noglobulina A e M normais. A fungéo hepatica e o exame su-
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Fig. 1. Aos 3 anos de idade é notéria a assimetria das extremidades,
abddmen proeminente e edema generalizado.

mario de urina ndo revelaram alteracées. O restante estudo
analitico (hemograma, ionograma, calcio, fosforo, colesterol
total, triglicerideos, velocidade de sedimentacéo, estudo do
complemento, anticorpos antigliadina e antitransglutami-
nase, alfa-1-antitripsina) também foi normal. A endoscopia
digestiva alta revelou mucosa edemaciada na segunda e
terceira por¢des do duodeno, pregas grossas e revestidas a
pontuado branco leitoso sugestivo de linfangiectasia (Fig.
2). O exame histolégico das bidpsias duodenais confirmou
o diagnéstico revelando grande deformacao das vilosidades
na dependéncia de expansao de capilares linfaticos que che-
gavam a assumir propor¢des microcisticas. (Fig. 3). O estudo
radiolégico do intestino delgado por transito mostrou ede-
ma e espessamento das pregas em todo o intestino delgado
(Fig. 4).

Iniciou dieta hiperproteica com baixo teor de gordura e de
acidos gordos de cadeia-longa e suplementacao com triglice-
rideos de cadeia média. Até aos 6 anos manteve episédios de
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diarreia e distensdo abdominal e necessidade de perfusdes
regulares de albumina. A melhoria clinica foi significativa
com desaparecimento progressivo do edema, normaliza-
¢do dos valores analiticos e boa evolugdo estaturo-ponderal.
Desde entdo assintomatico e sem registo de alteragdes elec-
troliticas ou proteicas significativas apesar de ter cometido
alguns erros dietéticos.

Aos 16 anos encontrava-se no percentil 75 de peso e 10
altura, detectando-se ao exame objectivo assimetria corporal
caracterizada por hipertrofia da hemiface direita e dos mem-
bros superior e inferior esquerdo. Os exames laboratoriais
revelavam proteinas totais e albumina dentro dos valores
normais e hipogamaglobulinemia (IgG: 317 mg/dl (N: 639-
1349)). A endoscopia digestiva alta mostrava “Duodeno com
pregas hipertrofiadas e edemaciadas com pontuado branco
difuso abundante e distribui¢do irregular até a 3* por¢ao” e
o exame histolégico:”...numerosas linfangiectasias e hiper-
plasia dos foliculos linféides.” A densitometria 6ssea era
normal para a idade. Trata-se de um adolescente com um
QI dentro da média. Apesar de manter edema assimétrico
da face e membros tem um estilo de vida semelhante aos
adolescentes saudaveis da sua idade.

DISCUSSAO

A incidéncia da LIP, embora baixa, é ainda desconhecida
uma vez que pode ser assintomatica até a idade adulta®. As
manifestagGes clinicas variam desde as formas assintomati-
cas até alteracGes graves com anasarca e ascite quilosa, que
aparecem habitualmente de uma forma episédica?>”. Asso-
cia-se muitas vezes com edema linfatico da face, membros e
6rgdos genitais, podendo este preceder o aparecimento dos
sintomas gastro-intestinais’. A incidéncia é igual em ambos
os sexos e ocorre habitualmente durante o primeiro ano de
vida*. Embora esteja relacionada com alteragdes significati-
vas do sistema imunitério (linfopenia e hipogamaglobuline-
mia), as infec¢bes graves ndo sdo frequentes*. Esta patolo-
gia pode cursar com tetania, ma evolugdo estato-ponderal
e dismorfias devidas ao edema linfatico*. Para além de uma
dieta permanente'?*¢” rica em proteinas, com baixo teor de
gorduras e com triglicerideos de cadeia média, calcio e vi-
taminas lipossoltveis, podem ser necessarias perfusdes de
albumina e nos casos de lesdes focais a exérese cirdrgica do
segmento intestinal afectado pode ser curativa®. Tratamen-
tos com antiplasmina, corticéides e octreétido ndo sao ainda
consensuais’>*°.

Perante uma crian¢a com edemas generalizados, excluidas
as hipéteses de malnutri¢do, insuficiéncia cardiaca ou hepa-
tica e sindrome nefrético, deve ser considerada a possibilida-
de de uma enteropatia com perda de proteinas.

A hipoproteinemia ocorre quando a perda intestinal é o
dobro do normal, considerando que a sintese hepatica nao
compensa a perda entérica e a sintese de imunoglobulinas
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Fig. 2. Pregas espessas, edemaciadas, de tonalidade rosa claro com
multiplas formacdes de coloracdo branco leitoso que ocupam qua-
se toda a superficie.

ndo aumenta de forma compensadora.

No caso descrito o nivel sérico de IgG estava diminuido
mas a linfopenia caracteristica, devida a exsudacao pelos ca-
nais linfaticos ndo se observou.

Neste doente a co-existéncia de hemihipertrofia facial e
edema linfatico das extremidades levou a suspeita de Lin-
fangiectasia Intestinal Primaria uma vez que neste doente
tinham sido ja excluidos outras sindromes na consulta de
genética. O diagndstico foi confirmado pelas imagens ca-
racteristicas da endoscopia e pelos achados histolégicos. As
multiplas amostras de biépsia jejunal permitiram estabele-
cer o diagndstico, o que nem sempre acontece em especial
quando as lesdes nao sdo difusas*. O exame endoscépico é
extremamente importante para localizar as lesdes e biopsa-
Ias™. O estudo radiolégico do intestino delgado e mais re-
centemente a videocapsula endoscépica permitem conhecer
a extensao das lesoes.

O objectivo do tratamento médico é compensar a perda
entérica de proteinas, com dieta com elevado teor proteico
e reduzir o fluxo nos vasos linfaticos com suplementacao
com triglicerideos de cadeia média'*. Pode ser necessario
a administracdo de vitaminas lipossoluveis e suplementos
de célcio** Habitualmente obtém-se melhores resultados
quando a lesdo esta limitada a lamina prépria. Em muitos
casos em que nao se verifica melhoria com esta terapéutica é
necessaria nutri¢do parentérica? O tratamento cirdrgico esta



Fig. 3. Peca de bidpsia duodenal: mucosa com vasos linfaticos ede-
maciados com aparéncia microcistica (coloracdo hematoxilina).

indicado nas pequenas lesdes intestinais localizadas, no en-
volvimento pleural ou pericardico e em casos de faléncia da
terapéutica médica'?*.

O progndstico é muito variavel dependendo da resposta a
terapéutica e da extensdo de intestino afectado bem como do
grau de imunodeficiéncia celular ou humoral do doente. Varia
desde a remissdo espontidnea ou boa tolerancia as gorduras,
até casos de deterioracdo total com anasarca e caquexia**. A
principal complicagdo é o edema linfatico dos membros infe-
riores que pode vir a infectar necessitando de cuidados espe-
cificos e pode levar a deterioracdo da qualidade de vida por
dificuldades na locomocao. Outras complicacdes que podem
ser ameagadoras sdo o derrame pericardico e pleural. Esta
descrito aumento da incidéncia de neoplasias (especialmente
linfoma). Apesar do acentuado envolvimento da mucosa in-
testinal no doente apresentado verificou-se uma boa resposta
a dieta. A vigilancia clinica destes doentes é muito importante
ndo s6 pelo estado nutricional do doente como também pela
possibilidade de desenvolvimento de neoplasias linforecticu-
lares que pode ocorrer ao longo dos anos**2,
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Fig. 4. Rx EGD: areas de espessamento e edema da mucosa intes-
tinal (setas).
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