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RESUMO

Os autores relatam caso de linfangectasia intestinal primd-
ria em um menino de 14 anos de idade, diagndstico alcancado
apés extenso estudo para diferenciar de outras patologias intesti-
nais. Com a introdugdo de dieta identa de gordura e uso de tri-
glicérides de cadeia média (Cs — C,,) houve melhora evidente, a
curto prazo dos sinais e sintomas derivados da mé-absorgdo de
dcidos graxos, o que favoreceu o desenvolvimento social e escolar
do paciente; contudo ndo houve melhora tdo evidente da protei-
nemia, resultando internacGes sucessivas no periodo das férias
escolares para suporte alimentar com alimentacdo enteral e paren-
teral.

Unitermos: gastroenteropatia proteinorreica, gastroenteropa-
tia pt_ardec!ora de albumina, hipoproteina hiperca-
tabdlica, linfangectasia intestinal.
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INTRODUCAO

As enteropatias perdedoras de prote(na (EPP) sdo de reconhe-
cimento recente. Foi a partir de 1957, com o uso de 1'3! que
maiores evidéncias foram acumuladas, permitindo compreensdo
desta sindrome (Citrin, Y e col, 1957; Schwartz, M. e col, 1959;
Fortas, L. & Frexinos, J., 1973). A Linfangectasia Intestinal Pri-
méria (LIP) foi descrita em 1961 (Waldmann e col, 1961) como
displasia difusa do sistema linfatico, de origem congénita. Para
elucidar o diagnostico diferencial exige-se bidpsia intestinal. Tor-
na-se de interesse o relato deste caso, tanto pelo aspecto diagnés-
co como pela propedéutica empregada.

RELATO DO CASO

Sexo masculino, 12 anos, branco, natural de Patos-MG. Re-
ferem os familiares que o paciente apresentou desenvolvimento
normal até aos trés anos de idade, quando apbs um episédio de
sarampo apareceu diarréia de mais de 10 dejec¢es diarias, acom-
panhadas de restos alimentares, volumosas, mal cheirosas, que
boiavam no vaso sanitario. Apdés 3 a 4 meses de persisténcia
desses sintomas houve manifestacdo de edema generalizado,
poupando contudo a regido gltea.

Aos 7 anos foi internado por 20 dias com anasarca, hipotro-
fia muscular, resultantes de hipoproteinemia, esteatorréia e
presenca de eletrélitos no suor, provas de funcdo hepatica e renal
normais (Quadro 1). A bidpsia jejunal revelou atrofia de mucosa
grau | e Il, Estabelecida prova terapéutica com exclusdo de
glten, notou-se melhora clinica acentuada, com regressdo do
edema e eliminagdo de fezes bem formadas.

Aos 8 anos voltou a apresentar diarréia, edema generalizado
e ascite. Aos exames laboratoriais havia esteatorréia e hipoal-
buminemia (Quadro 1). Manteve-se a dieta com excluso de
gldten e introduziram-se enzimas pancredtica, sem obtenc¢do de
melhora evidente.

Aos 12 voltou a apresentar quadro clinico idéntico ao ini-
cial, sendo novamente internado, destarte em nosso servico para
suporte alimentar e realizagdo de exames. As provas de funcdo
hepéatica e renal, dosagem de eletr6litos resultaram novamente
dentro dos limites da normalidade (Quadro 1). O ““clearence’ de
albumina Cr’! nas fezes revelou excregdo muito elevada (Qua-
dro 11). A laparoscopia observaram-se figado de aspecto normal,
aumento de vascularizacdo linfatica peritonial e hipertensdo
flinfatica. O estudo radiolégico do tradnsito intestinal mostrou
espessamento difuso da mucosa das algas do delgado, notan-

204



LINFAGECTASIA INT. PRIMARIA VOLUME
NUMERO

—_

do-se em alguns pontos pequenas imagens negativas que cor-
respondiam a hiperplasia das placas de Peyer; ocorreram flo-
culagdo e fragmentagdo da coluna de contraste, achado compat(-
vel com mé4-absorgdo (Foto I).

Foto | — Observa-se nas radiografias do transito intestinal,
espessamento difuso de todo o trajeto do intestino del-
gado, floculagdo e fragmentacdo do contraste.

Foi feita hipotese diagnéstica de LIP tendo-se introduzido
dieta a base de triglicérides de cadeia média.

Aos 13 anos voltou ao Servigo sem queixas de diarréia, ede-
ma ou ascite, freqlientando escola publica, embora com manuten-
¢do de hipoproteinemia e imunoglobulinas reduzidas particular-
mente a IgG (Quadro 1). A conduta dietética foi mantida.

Aos 14 anos retornou com perda ponderal de 4 kg, discreto
edema de membros inferiores. Apés 50 dias de internagdo, com
apoio nutricional, uso de 4cidos-graxos de cadeia média e alimen-
tacdo parenteral, apresentou melhora evidente. O balango de gor-
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duras realizado, revelou esteatorréia intensa. A biopsia jejunal
evidenciou espessamento fibroso da mucosa com diminui¢do do
namero de gandulas. A ldmina propria encontra-se espessada por
fibrose e infiltrado linfo-plasmo-histiocitario e numerosos vasos
linfaticos intensamente dilatados. )

A relacdo vilo-cripta intestinal é 1:2 (Foto 11). O diagnésti-
co foi de linfangectasia intestinal.

Foto 11 — Observa-se no exame microscépico do intestino delgado a pre-
sen¢aga de vasos linfaticos dilatados junto & mucosa intestinal (Aumento
de 400 vezes).

DISCUSSAO

A Linfangectasia Intestinal Priméria faz parte das sindromes
de méa-absorcdo. Em revisdo da literatura foram descritos no pe-
riodo de 1961-1981 cerca de 20 casos.

Tem sido mais diagnosticada na 18 década de vida (Parlitt,
1966). Os sintomas mais freqliéntes so edema, diarréia, estea-
torréia, retardo no desenvolvimento ponderal e predisposicdo &
infecgdo. Apesar do doente por nés estudado apresentar diar-
réia, edema, hipoalbuminemia e retardo no desenvolvimento pon-
deral, a hipotese de LIP somente foi feita anos ap6s o inicio dos
sintomas apds a feitura de bidpsia jejunal. Os diagnésticos dife-
renciais frente ao achado clinico comp8em-se de mucoviscidose,
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insificiéncia pancreédtica, doenga celfaca, doenga de Wipple, fi-
brose retro-peritonial, linfossarcoma, Hodgkin, estase sanguinea,
enterite regional, sindrome carcindide, gastroenteropatia alér-
giggb)amiloidose e agamaglobulinemia (Loredo Abdala e col,

A alteragdo basica na linfangectasia é a displésica do desen-
volvimento dos linfaticos do intestino, por aplasia ou hipoplasia
dos canais linfdticos ou mais freqlientemente por sua incompe-
téncia valvular, nesta Gltima forma hd maior tendéncia para ede-
mas periféricos e anomalias vasculares congénitas. (Kinmonth e
col, 1957). A mé-absor¢do de gordura estd em relacdo (ntima
com a intensidade da displasia e nivel dos linfaticos enteromesen-
téricos. O quadro de ma-absorgdo é a conseqliéncia da alteragdo
no transporte linfitico e da abundancia de linfa exsudada que
n8o pode ser reabsorvida por completo (Waldmann e col, 1969).
Ainda que a sintese proteica esteja aumentada, este esforgo é
insuficiente para compensar a perda enteral, devido & transuda-
¢do da linfa através do epitélio da mucosa intestinal, conseqtien-
te & pressdo aumentada dentro dos vasos linfaticos.

Tendo em vista esta alteragdo fisiopatoldgica, o tratamento
desta entidade deve visar a resseccdo do segmento anormal
(Schaad e col. 1978) quando a doenga é segmentar. A introdu-
¢do de 4cidos graxos de cadeia média na dieta é o tratamento in-
dicado quando o processo acomete todo o delgado (Holt, 1970;
Ben Bouali e col, 1979).

Estes acidos graxos sdo hidrolizados na luz do epitélio
intestinal em 4&cidos livres e glicerol sendo a seguir veiculados
diretamente pelo sistema venosc portal ao figado, ndo visando
o tra)nsporte pelos vasos linfaticos anormais (Donzelli e col,
1980).

No caso por nés descrito o comprometimento dos vasos lin-
faticos ocorria em toda a extensdo do delgado. Nestas condigdes
foi indicado tratamento clinico e para isso foi dada somente ori-
entacdo dietética.: dieta sem gordura comum e uso de 6leo de
babacu, rico em 4cidos de cadeia média. Houve melhora no de-
senvolvimento fisico e social do paciente, entretanto, n3o foi pos-
sfvel a recuperagdo a niveis normais de proteinemia e da depres-
sdo da imunidade tardia. Foram programadas internacdes para
suplemento nutricional duas vezes ao ano, por meio de alimenta-
¢do enteral e parenteral.
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QUADRO Il
1980
EXAMES Valor Normal 1978 agosto setembro

Clearence de
Albumina 51, 14,8 + 4,1 mi/24hs. 467,3 6456 3959

Clearence em
% da dose 0,7 % 28,4 28,2 19,7

Albumina To-
tal gr. — 47,8 52,8

Perda de albu-
mina gr. - 13,4 10,4
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