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RESUMO

O caso descreve um paciente jovem do sexo masculino,
apresentando linfedema crénico de membros inferiores,
no momento descompensado, ascitico e com diarreia.
Evidenciado hipoalbuminemia em revisdo laboratorial e
ascite importante ao exame fisico, descartada outras
causas mais comuns de hipoalbuminemia (sindrome
nefrotica, hepatopatia crénica), foi iniciada investigacio
para enteropatia perdedora de proteinas. Durante a
internacdo foi confirmado o diagnéstico de linfangiectasia
intestinal priméria por biopsiaileal. A doenca caracteriza
por alteracdo do sistema linfatico obstr utivo, ocasionando
perda de proteinas via enteral, desnutricdo,
hipoalbuminemia, edema, ascite. O diagnostico é
confirmado pela biépsia de intestino delgado e o
tratamento é baseado em dieta com baixo teor de gordura
e suplementacdo detriglicerideos de cadeia média.

PALAVRAS-CHAVE: Linfangiectasia intestinal,
enteropatia, hipoal buminemia, ascite, linfedema.

ABSTRACT

The case describes a young male, exhibiting chronic lymph
nodes from below, without decompensated momentum,
ascitic and with diarrhea. Hypoalbuminemia was evidenced
in laboratorial ascending and physical-uterine ascites, being
more common the hypoabuminemia syndrome (nephrotic
syndrome, chronic liver disease), was investigated for
protein-losing enteropathy. During hospitalization, the
diagnosis of intestinal lymphangiectasia was confirmed by
ileal intestinal biopsy. Disease by proteins of the obstructive
axis, causing the loss of proteins via enteral, malnutrition,
hypoalbuminemia, edema, ascites. The diagnosis is
confirmed by small bowel biopsy and the treatment is based
on the low-fat diet and the medium-catching triglyceride
supplementation.

KEYWORDS: Intestina lymphangiectasia; enteropathy;
hypoal buminemia; ascites; lymphedema.
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1. INTRODUCAO

A linfangiectasia intestinal faz parte de um extenso
grupo de doencas chamadas de gastroenteropatias
perdedoras de proteinas que incluem doengas nado
ulcerativas (gastrite eosinofilica e doenca de
Ménétrier), ulcerativas (gastrite erosiva e doenca
inflamatéria intestina) e doencas resultantes de
obstrugdo linfatica (linfangiectasia intestinal e doenca
de Whipple). Atinge principal mente criancas e adultos
jovenst. O sintoma mais comum é a diarreia em algum
periodo da doenca. Pode ser acompanhado de sintomas
gastrointestinais como  nauseas, vOmitos, dor
abdominal e esteatorreia, podendo, ainda, ocasionar
anemia, tremores por hipocalcemia, retardo de
crescimento, edema periférico ou generalizado,
linfedema, quilotérax e ascite quilosat.

O diagnéstico é sugerido pelas manifestactes
clinicas e ressaltado por exames laboratoriais que
demonstrem presenca de hipoproteinemia e
linfocitopenia. E preciso excluir outras causas de
perdas entéricas de proteinas, tais como doengas renais,
cardiacas e hepaticas e ainda desnutricdo. Assim, um
dos métodos utilizados para pesquisa de perda anormal
de proteinas pelo intestino é a dosagem de afa-1-
antitripsina fecal e a depuracdo da afa-1-antitripsina,
com valores excessivamente aumentados?.

A linfangiectasia intestinal € aparentemente
relacionada com uma anomalia congénita. Alguns
casos sa0 associados com linfedema periférico,
pulmonar, torécico e genital. As manifestagdes da
doenca sdo decorrentes da obstrucéo das vias linféticas
e consequente aumento de suas pressdes’.

A hipoalbuminemia, hipogamaglobulinemia e
linfopenia sdo bem documentadas, predispondo o
paciente a infecgdes. A perda de linfa via enteral
provoca essas alteracBes laboratoriais, levando o
paciente a sintomas semelhantes a sindrome de mal
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absorc¢do intestinal, com perda de peso, fadiga, anemia,
caréncia de vitaminas lipossollveis, ascite e edema de
membros inferiores®.

O achado de alfal-antitripsina feca pode
corroborar com a suspeita clinica e o diagnéstico é
firmado com a biopsia de intestino delgado revelando
no histopatolégico a dilatacdo dos vasos linféticos e
aumento das vilosidades intestinal3.

2. CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, 25 anos, negro,
apresentando quadro de diarreia de carater intermitente
iniciada ha quatro meses, sem sangramento/pus.
Histéria pregressa de linfedema de membros inferiores
de longa data, inclusive com linfocintilografia de
membros inferiores evidenciando linfedema bilateral.
Nega diabetes, hipertensdo arterial e/ou alteracdo da
funcdo tireoidiana. Exame fisico apresentava edema de
membros inferiores assimétrico, mais intenso a
esquerda (figura 1), compressivel - cacifo ++++/4+ e
ascite moderada a importante (figura 2). Aparelho
cardiovascular e respiratério sem alteracfes. Relata ter
procurado atendimento médico em unidade de pronto
atendimento devido ao aumento da ascite e do edema
de membros inferiores. Evidenciado pela revisdo
laboratorial  hipoalbuminemia severa e auséncia de
lesdo renal/proteindria. Foi descartado Sindrome
Nefrética e hepatopatia cronica

Submetido a paracentese, endoscopia digestiva alta
(EDA) e colonoscopia — ambas com bidpsias. O
servico de patologia realizou avaliago direcionada do
caso — foi descartado doencas inflamatérias intestinais
elou outras alteracBes visiveis a0 endoscopio e ao
estudo da Iladmina. Laudo histopatoldgico de
Linfangiectasia ileal (ileo apresentando os &pices das
vilosidades distendidas e rombas, contendo vasos
linféticos dilatados. A lamina propria mostra discreta
hiperemia dos capilares e infiltrado leucocitario de
mononucleares). Bidpsia do antro e corpo do estdmago
por EDA evidenciou pangastrite crénica discreta. Na
colonoscopia observado ileo terminal com mucosa
integra e de coloragdo normal. Ceco com sufusdes
hemorragicas de submucosa e mucosa adjacente
normal (colite crénica discreta no anatomopatol 6gico).
Colons ascendente, transverso, descendente e sigmoide
normais.

O liquido da paracentese foi descrito de cor
amarelo-palhallimpido, com padrdo inflamatério
inespecifico. Sem bactérias coraveis pelo gram.
Liquido ascitico de baixo gradiente (GASA), cultura
negativa.

Foram descartados também hepatites B e C, sifilise
HIV. Fungdo tireoidiana normal. Gordura fecal -
SUDAM lIl: negativo. Parasitolégico de fezesMIF:
negativos. A ultrassonografia de abdome total: ascite
volumosa e hérnia umbilical. Estudo ecocardiogréfico
normal. Dupplex de membros inferiores. auséncia de
trombose venosa superficia ou profunda. Membro
esquerdo com infiltrado intersticial difuso.
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Figura 2. Ascite moderada e linfedema de membros inferiores.

3. DISCUSSAO

A linfangiectasia intestina prim&ia € uma
enteropatia perdedora de proteinas, caracterizada por
dilatacdo difusa ou localizada e eventua ruptura dos
vasos linféticos entéricos na mucosa, submucosa e/ou
subserosa. O liquido linfatico, rico em todos os tipos de
proteinas e linfécitos, vaza para o intestino. O principal
sinal é o grau varidvel de edema de membros inferiores
bilaterais. Entretanto pode ocorrer edema de quaisgquer
outras partes do corpo aém de efusdes serosast. A
perda de liquido linfético via entera resulta em
hipoproteinemia, hipogamagl obulinemia,
hipoalbuminemia, linfopenia/leucopeni &, como
resultado o paciente é predisposto a infecgdes virais e
neoplasias, como linfoma.

A patologia é mais frequentemente encontrada em
criangas, diagnosticada geralmente antes dos trés anos
de idade, mas esta se tornando cada vez mais comum o
diagnostico na vida adulte.
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A causa basica para a perda de proteina na
linfangiectasia  intestinal  primaria €  pouco
compreendida, foi relatada uma teoria de obstrucéo
linfatica, em que a malformacdo do canal linfatico /
hipoplasia linfética leva a obstrugéo do fluxo linfético,
com 0 consequente aumento da pressdo intraluminal
nos canais linféticos. Este aumento da pressdo
intraluminal causara a dilatacdo dos vasos linféticos
submucosos,  subserosos, no intestino, levando
finalmente a ruptura dos canais cisticamente dilatados e
a descarga da linfa para o limen intestinal®. Alguns
estudos mostram que existem fatores genéticos
associados com a doenca linfética hereditaria, como a
delecdo do cromossomo 4925, e outros estudos que
demonstram a existéncia de sinais regulatérios
envolvidos na linfangiogéneses.

O diagndstico da Linfangiectasia intestestina
priméria é confirmado por achados endoscépicos e pela
bidpsia de intestino delgado.

O tratamento é baseado em uma dieta com baixo teor
de gordura com suplementacdo de triglicerideos de
cadeia médi2. O tratamento dietético € o primeiro
método recomendado para linfangiectasia intestinal.
N&o ha tratamento curavel e padrdo. Os elementos
lipidicos presentes nos alimentos aumentam a pressao
linfatica e, como resultado, causam vazamento linfatico
no limen intestinal. Para diminuir a pressdo linfética,
uma dieta com baixo teor de gordura e alta proteina é
prescrita. Os triglicerideos de cadeia média sdo
diretamente absorvidos na corrente sanguinea,
resultando em um bypass do sistema linfatico. Eles sdo
secretados no sistema portal, diretamente, e diminuem
apressdo linfética e a perda de proteinas viaintestinal3.

Outras terapias foram descritas, como o uso do
acido tranexamico (1 g, 3 vezes ao dia), com apenas
atenuacdo parcial da doenca. Foi hipotetizado que o
aumento da fibrindlise plasmética poderia aumentar a
permeabilidade linfatica as proteinas plasméticas. Sob
tratamento com antiplasmina, uma percentagem mais
baixa de linfécitos T normalizou-se juntamente com
valores de imunoglobulina sérica. Além disso, a terapia
resultou no desaparecimento das lesdes duodenais
observadas endoscopicamente’. O octreotide diminui o
fluxo sanguineo intestinal e a absorcdo de
triglicerideos, consequentemente, reduz a presséo
linfatica e a perda de proteinas e liquidos linfaticos,
entretanto, os sintomas de linfangiectasia podem recair
apos a interrupgdo do octreotide, 0 que limita seu usos.
A resseccdo segmentar do intestino delgado pode ser
redlizada em casos raros de areas localizadas de
linfangiectasia®. Infusdes de abumina intravenosa
podem fornecer eficacia temporéria, mas geralmente
essa fonte exdgena também é metabolizada ou
perdida.

4. CONCLUSAO
Os achados da bidpsia associado ao contexto

clinico fechou o diagnostico de linfangiectasia
intestinal como a causa de perda proteica, levando aos
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sinais de linfedema e ascite moderada. O paciente foi
orientado pelo servico de nutricdo do Hospital
Universitario Ciéncias Médicas quanto a necessidade
de suplementacdo com triglicerideos de cadeia média e
dieta pobre em gorduras. As demais terapias ndo foram
realizadas devido ao carater experimental, sem muita
comprovacdo na literatura. O paciente recebeu alta
hospitalar com encaminhamento a0 servico de
gastroenterologia.
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