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Resumen

Objetivos: La linfangiectasia intestinal primaria es un
trastorno del sistema linfatico, en el que debido a obstruc-
cion del drenaje linfatico se produce malabsorcion, ente-
ropatia pierde-proteinas e hipogammaglobulinemia, y
consecuentemente una malnutricion en diverso grado. Su
tratamiento es complejo e incluye medidas dietéticas y
farmacologicas.

Material y método: En este articulo se expone el caso de
una mujer de 35 afios con ascitis quilosa de repeticion,
precisando varios ingresos hospitalarios y paracentesis
evacuadoras. Tras ser diagnosticada de linfangiectasia
intestinal primaria, la instauracion de dietoterapia susti-
tuyendo las grasas alimentarias por aceite MCT, ha per-
mitido una evolucion favorable tanto desde el punto de
vista clinico como analitico y antropométrico.

Conclusiones: El empleo de una dieta especifica y el uso
de triglicéridos de cadena media en la linfangiectasia
intestinal son el pilar principal del tratamiento en este
caso, mejorando su sintomatologia y estado nutricional.
Precisa de alto nivel de adherencia y colaboracion por
parte del paciente, siendo necesario el control médico
periddico de por vida, dado que la evolucion a largo plazo
no es bien conocida.

(Nutr Hosp. 2007;22:723-25)
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Introduccion

La linfangiectasia intestinal es un trastorno del siste-
ma linfatico, donde existe dificultad al flujo de linfa y
se produce progresivamente una dilatacion de los vasos
en mucosa intestinal, submucosa, serosa y mesenterio.
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SUCESSFUL DIETETIC-THERAPY IN PRIMARY
INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA AND
RECURRENT CHYLOSA ASCITES:

A CASE REPORT

Abstract

Objectives: Primary intestinal lymphangiectasia is a
lymphatic system’s disorder, where lymphatic drainage
is blockaged. Clinically it produces malabsorption, pro-
tein-losing enteropathy, hypogammaglobulin in blood,
and several degrees of malnutrition. Its treatment is not
easy and includes dietetic-therapy and drugs.

Material and method: A 35-year-old-woman case
report is exposed. She has recurrent chylosa ascites,
requiring several admissions and evacuatory paracente-
sis. After food-fat was replaced by medium-chain triacyl-
glicerol-enriched diet, a clinical, analytical and anthropo-
metric improvement was demonstrated.

Conclussions: The major way of treatment in intestinal
lymphangiectasia in this case is the employement of speci-
fic-diet and adaptaded-basic-food. It’s difficult and high
collaboration of the patient is required, being necessary
medical revisions during the whole life, due to the not well
known evolution of this long-standing disease.

(Nutr Hosp. 2007;22:723-25)
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De etiologia desconocida, la linfangiectasia intestinal
primaria, descrita por Waldmann en 1961, parece ser
una anomalia congénita'. Se ha presentado asociado a
linfedema periférico, pulmonar, toracico, o genital'?,
dentro del contexto de raros sindromes congénitos de
linfangiectasia-linfedema?; atin en estos casos la sinto-
matologia intestinal es predominante. Existen asi mismo
otras formas de linfangiectasia, secundarias a procesos
inflamatorios o neopldsicos, como linfomas, tratamien-
tos radioterdpicos o pericarditis constrictiva*>.

La clinica por tanto viene ocasionada por obstruc-
cién del drenaje linfético del intestino delgado y el
aumento de la presién en los vasos linfaticos*. Se pro-
duce malabsorcién y enteropatia pierde-proteinas en
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grado variable®®, y linfopenia’ e hipogammaglobuli-
nemia debidas a la pérdida de linfa, que no parece con-
dicionar una mayor susceptibilidad al desarrollo de
infecciones'.

Los hallazgos analiticos comprenden: hipoproteine-
mia' e hipoalbuminemia, hipocalcemia’, niveles de
inmunoglobulinas séricas disminuidos, incluso hasta la
mitad de los valores normales, o-1 antitripsina fecal
elevada'. Pruebas de imagen, como ecografia abdomi-
nal", y videocdpsula endoscopica' son ttiles para lle-
gar al diagndstico, esencialmente histolégico*'". La
biopsia intestinal muestra las vellosidades intestinales
engrosadas y la dilatacion de los vasos linfaticos en
ausencia de respuesta inflamatoria'>'*.

Los sintomas gastrointestinales suelen ser leves®.
Puede aparecer esteatorrea leve o moderada'®. La hipopro-
teinemia es causa de edemas periféricos y simétricos'.
Raramente, se ha presentado sangrado digestivo recurren-
te de baja cuantia'®". La extravasacion de la linfa provoca
la acumulacién de liquido rico en quilomicrones en la
cavidad peritoneal'. Como consecuencia de la malabsor-
cidn, aparece malnutricion y pérdida de peso.

Exposicion del caso

Presentamos el caso de una paciente de 35 afios.
Acude remitida a nuestra Unidad tras su tercer ingreso
hospitalario en los 18 meses previos por ascitis quilosa
de repeticion. Sin antecedentes de interés, ingresa por
primera vez con cuadro de ascitis y edemas leves en
miembros inferiores de un mes y medio de evolucion,
practicandosele laparotomia exploradora ante la sospe-
cha de neoplasia de ovario. Se evacuaron 12 litros de
liquido ascitico de caracteristicas quilosas, sin apreciar-
se anomalias en ovarios ni carcinomatosis peritoneal.

Dada de alta con tratamiento diurético con espirono-
lactona 100 mg y prednisona 40 mg en pauta descen-
dente, a los 5 meses reingresa, extrayéndose 9 litros de
liquido quiloso mediante paracentesis evacuadora. En
un nuevo ingreso, 6 meses después, durante los cuales
la sintomatologia habia ido reapareciendo progresiva-
mente, se evacuan 14 litros mas de liquido peritoneal.

Ao largo de su estancia en hospitalizacidn, se le reali-
zan las siguientes pruebas complementarias: hemogra-
ma, con discreta leucocitosis y férmula normal, estudio
del hierro sin alteraciones; perfil bioquimico, con hipo-
proteinemia e hipoalbuminemia, hipocalcemia. Las
determinaciones de perfil celiaco, AgHBs, AcVHC, mar-
cadores tumorales, y Mantoux, fueron negativas. Niveles
de ASLO, proteina C reactiva y o1 antitripsina sérica,
normales. Estudio de funcién tiroidea dentro de la nor-
malidad. El proteinograma en suero mostré valores des-
cendidos de albiimina y gammaglobulinas.

El liquido ascitico extraido presentaba caracteristicas
de exudado y aspecto quiloso. Su cultivo fue negativo.

El TAC toracoabdominal puso de manifiesto térax
normal, ascitis en todos los compartimentos peritonea-
les, edemas en asas de intestino delgado. En la ecografia

abdominal se observé abundante liquido ascitico perito-
neal, con higado, porta, grandes vasos, vesicula y bazo
normales. La fibroenteroscopia, alcanzando ciego,
muestra desde bulbo hasta los tramos de yeyuno explo-
rados, irregularidad en el patrén vellositario, edema de
pliegues y numerosas linfangiectasias puntiformes. Se
realiza ileoscopia, presentando el {leon terminal una
mucosa extremadamente irregular, con placas blanque-
cinas y friables a la toma de biopsias. La capsuloendos-
copia evidencia afectacién difusa de intestino delgado,
con formaciones puntiformes “en grano de mijo” y plie-
gues edematosos y congestivos. La biopsia de mucosa
intestinal fue informada como hiperplasia folicular lin-
foide, linfangiectasia focal; y la de mucosa géstrica, duo-
denal y yeyunal no evidenci6 alteraciones significativas.

Se inicia tratamiento con diuréticos y albimina
intravenosa, presentando un evolucién clinica favora-
ble, siendo dada de alta con el diagnéstico de linfan-
giectasia intestinal primaria, pautindose tratamiento
domiciliario con Furosemida 40 mg, Espironolactona
100 mg y Prednisona 30 mg, siendo derivada a la Uni-
dad de Nutricién Clinica y Dietética para su valoracién
y seguimiento.

La exploracién en Consultas muestra una talla de
1,65 m, peso 53,5 kg, con IMC 19,3 kg/m?, tras evacua-
cién de 14 L de liquido ascitico durante su ingreso;
subjetivamente se encuentra mds delgada que antes del
inicio de la sintomatologia. Presenta palidez cutdnea,
dedos de las manos longilineos, discretos edemas
maleolares simétricos. El resto de la exploracion fisica
es normal.

No refiere sintomatologia gastrointestinal habitual,
salvo 1-2 deposiciones al dia con aspecto algo graso.
Realiza una dieta variada, evitando alimentos excesi-
vamente grasos desde siempre, por intolerancia. Niega
habitos téxicos. Nuligesta.

Analiticamente, presentaba valores séricos de protei-
nas totales 3,4 g/dL, albimina 2,1 g/dL, calcio 7,3
mg/dL. El resto de bioquimica bésica, lipidograma, y
hemograma fueron normales.

Decidimos instaurar tratamiento dietético. Se elabo-
ra una dieta personalizada, de 2.200 kcal en 24 horas y
la siguiente distribucién de nutrientes: 52% hidratos de
carbono, 30% lipidos, 18% proteinas. El aporte de gra-
sas procedentes de los alimentos se restringe, y se apor-
tan los lipidos en forma de aceite MCT, utilizando la
cantidad de 85 ml al dia, introducidos en la dieta de
manera progresiva para evitar intolerancias. Los apor-
tes proteicos de la dieta se completan con 400 ml de
férmula hiperproteica para nutricion enteral y 20 g de
mddulo proteico en polvo. Ademds se agrega un com-
plemento vitaminico-mineral.

La paciente es colaboradora y presenta un estricto
cumplimiento de las pautas recomendadas, con buena
adaptacion y excelente tolerancia.

Tras 11 meses de seguimiento, ha logrado ganancia
ponderal, con un peso de 59,3 kg e IMC 21,4. Los para-
metros analiticos han experimentado una mejora signi-
ficativa, siendo los valores séricos de proteinas totales
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5,2 g/L, albimina 3,7 g/L, calcio 8,5 mg/dL. No pre-
senta sintomas gastrointestinales. El perimetro de cin-
tura es de 78 cm, y en ecografia abdominal de control
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