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Resumen
Presentamos el caso de lactante de 6 meses de edad referido por aumento progresivo de perímetro abdominal. A la 
valoración con datos de ascitis. La paracentesis diagnóstica muestra líquido ascítico quiloso. El diagnóstico de 
linfangiectasia se realizó a través de endoscopia digestiva alta, con biopsia intestinal.
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Summary
We present the case of 6-month-old infants referred for ascites. The paracentesis shows �uid of chilosas characteristics. 
The diagnosis of lymphangiectasia was made through upper digestive endoscopy, with intestinal biopsy.

Keywords: Edema, Intestinal lymphangiectasia, chylous ascites

Con�icto de Interés: No existe ningún con�icto de interés.

 Pediátr Panamá 2019;  48 (1): 25-29Casos Clínicos
Linfangiectasia intestinal primaria Coronado

  

Introducción
La linfangiectasia intestinal primaria (LIP) es una enfermedad 

congénita rara descrita por Waldmann en 1961, de�nida como 
una obstrucción o malformación a nivel de los vasos linfáticos 
intramucosos del intestino delgado; puede ser primaria o 
congénita y/o secundaria o adquirida.1 La prevalencia es 

desconocida. Sin embargo, puede ser asintomático; 
generalmente diagnosticado antes de los 3 años de edad.  La 
pérdida de linfa produce hipoalbuminemia, edemas por 
hipoproteinemia y linfopenia.2 Aunque también puede 
acompañarse de ascitis quilosa, su manifestación prenatal como 
ascitis fetal sólo se ha descrito de manera excepcional.
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La ascitis quilosa (AQ) se de�ne como el acúmulo de linfa en la 
cavidad peritoneal, y es una entidad muy poco frecuente en la 
infancia. La primera descripción de un caso de AQ de la que se 
tiene constancia fue realizada por el médico inglés Richard 
Morton en 1683 en un niño con tuberculosis. 

Caso clínico
Lactante de 6 meses de edad, sexo masculino, captado en gira 

de salud de área de difícil acceso y referido por cuadro de un mes 
de evolución de aumento de perímetro abdominal progresivo, 
edema de extremidades. Sin pérdidas gastrointestinales, vómitos 
o diarrea. 

Antecedentes perinatales
Nació vía parto vaginal, con peso al nacer de 3,950 g, talla de 54 

cm, Apgar 5’8’’. Sin hospitalización neonatal. Alimentado con 
lactancia materna exclusiva.

Examén físico
A la valoración con datos de ascitis, signo de ola positivo, no 

datos de circulación colateral. Edema de 2+ en miembros 
superiores, hidrocele bilateral. (�gura 1a y 1b). A su ingreso se 
realiza paracentesis diagnóstica y terapéutica, la misma muestra 
líquido ascítico quiloso. (tabla 2)

Fig.1a Edema de miembros superiores.          Fig. 1b Edema escrotal (hidrocele). 

Tabla 1. Exámenes complementarios al ingreso

Dentro del diagnóstico diferencial con Gradiente sero-ascítico 
de albúmina (GASA) <1, se solicitaron pruebas en líquido ascítico 
a descartar tuberculosis, la cual resulto negativa (adenosin 
deaminasa – ADA 19.6 U/L). Antígeno carcinoembrionario (CEA) 
negativo (1.21 ng/mL). Tomografía abdominal sin evidencia de 
lesión retroperitoneal paraneoplásica. Se solicitó evaluación por 
Cardiología, fue realizado ecocardiograma donde se descartó 
asociación de cardiopatía congénita, con efusión pericárdica 
mínima.

 
Durante hospitalización, evaluado por el servicio de 

gastroenterología, se sospecha por cuadro clínico (edema de 
extremidades y escrotal), datos de ascitis quilosa, y a pesar de no 
presentar datos de enteropatía, se planea endoscopia digestiva 
alta para descartar Linfangiectasia intestinal; a la valoración 

Tabla 2. Características de líquido ascítico en ascitis quilosa
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endoscópica a nivel de bulbo y de segunda porción de 
duodeno se evidencia imagen en “copos de algodón” que 
dan aspecto de empedrado de la mucosa, de la cual se 
toma biopsia, que informa diagnostico compatible con 
linfangiectasia intestinal. 

Posterior a procedimiento endoscópico cursó con difícil 
manejo de vía aérea, altos requerimientos de presión, se relaja y se 
realiza paracentesis evacuadora. Requiere mantener intubación 
endotraqueal y manejo en Cuidados intensivos. Se inicia nutrición 
parenteral, infusión de Octreótide a 0.5mcg/kg/hora titulando 
hasta 2mcg/kg/hora por un período de 12 días. 

Al estabilizar se inicia vía enteral con fórmula extensamente 
hidrolizada, de bajo contenido lipídico inicialmente (aporte de 
46% TCM), a base de proteínas del suero, con respuesta lenta. 
Posteriormente mediante la dilución de la fórmula se lograron 2 
objetivos: disminuir la cantidad de ácidos grasos de cadena larga 
propios de la fórmula y optimizar los ácidos grasos de cadena 
media, mediante utilización de módulo de TCM aumentando 
requerimiento a un 75%. Con mejor  mejoría clínica. Al iniciar 
ablactación se inicia alimentación pobre en grasas, rica en 
proteínas y suplementos de TCM. Evoluciona favorablemente, 
con disminución de ascitis, edema periférico y escrotal.

Discusión
La Linfangiectasia intestinal se diagnostica, generalmente, 

antes de los 3 años, afecta por igual a hombres y mujeres. La 
prevalencia es desconocida, se han informado menos de 200 
casos en todo el mundo.    La linfangiectasia intestinal primaria 
(LI) consiste en una dilatación difusa o localizada de los linfáticos 
intestinales, que con frecuencia se asocia a anomalías linfáticas 
en otras localizaciones.

La pérdida de una pequeña cantidad de esta linfa puede 
provocar una considerable pérdida de proteínas y grasa hacia la 
luz intestinal. Además, la absorción de los triglicéridos de cadena 
larga de la dieta estimula el �ujo linfático, lo que puede 
incrementar aún más el paso de grasas y proteínas a la luz 
intestinal. El principal síntoma es el edema de miembros inferiores, 
predominantemente bilateral. La fatiga, dolor abdominal, 
incapacidad para aumentar de peso, diarrea moderada, ascitis, 
linfedema o de�ciencias de vitaminas liposolubles debido a 
mala absorción, también pueden estar presentes.2,5

Lo más habitual es que se mani�este como una enteropatía 
con pérdida de proteínas de larga evolución, sin embargo el 
cuadro clínico puede variar enormemente en sus 
manifestaciones y en su gravedad.  La presentación clínica en 
este caso fue atípica, debutando con datos de ascitis quilosa, sin 
pérdidas gastrointestinales, descartándose enteropatía 
perdedora de proteínas con niveles de alfa 1 antitripsina en 
heces normal. Se ha descrito que aproximadamente la mitad de 
los casos presenta derrames quilosos durante el transcurso de la 
enfermedad.6,7,8  Otras causas de ascitis quilosa en pacientes 
pediátricos se asocia a causas traumática, obstrucción linfática 
extrínseca (masas abdominales).9

La amplia variabilidad en la presentación de la LI, junto a su 
ocasional asociación a otros trastornos linfáticos, ha llevado a 
plantear que es parte de un trastorno congénito que afecta a 
todo el sistema linfático.  El diagnóstico de LI en este caso se 
realizó mediante endoscopia digestiva alta y se con�rmó con 
biopsias y examen histológico. Otros autores informan que el 
86% de los diagnósticos se logra sólo con apoyo endoscópico y 
el resto a través de otros métodos, como cirugía, cápsula 
endoscópica, esteroscopía de doble balón.5,10

El estudio de imagen de elección en pacientes con ascitis 
quilosa es la linfogammagrafía implica la inyección de 
Tc99m-dextrano, coloide de azufre marcado con Tc99m o 
albúmina humana marcado con Tc99m. Este estudio ayuda a 
evaluar la permeabilidad del sistema linfático y 
posiblemente para identi�car el sitio de fuga. 11 El manejo de 
nuestro paciente fue la administración de albúmina, 
paracentesis evacuadoras, diuréticos (furosemida y 
espironolactona) en la fase aguda. Se inició infusión de 
Octréotide IV una semana después de diagnóstico 
endoscópico. Posteriormente al iniciar vía oral con fórmula 
extensamente hidrolizada, se inició ablactación baja en 
grasas con administración de TCM.
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Aproximadamente 4 semanas después de instaurado el 
tratamiento nutricional y médico mostró mejoría clínica, con 
disminución de edema y ascitis. La piedra angular para el 
tratamiento médico de la LI es una dieta baja en grasa asociada a 
suplementación con triglicéridos de cadena media (TCM). Es 
probable que la ausencia de grasa en la dieta previene la 
congestión de los vasos linfáticos intestinales con quilo, lo que 
impide su ruptura con su consiguiente pérdida de proteínas y 
células T. TCM son de fácil acceso a la circulación enterohepática. 
Después de algunas semanas, el tratamiento puede conducir a la 
reversión de la clínica y bioquímica signos (albuminemia, niveles 
de inmunoglobulina y conteo de linfocitos).2,12 El tratamiento, 
cuando no hay causa quirúrgica identi�cable, es principalmente 
conservador y debe continuar durante 1-2 meses antes 
considerado ine�caz.

En la actualidad no existen guías de manejo. El tratamiento 
conservador incluye dieta basada en TCM o nutrición parenteral. 

Aunque es común en la práctica recomendar el reposo 
intestinal y la modi�cación dietética, alimentación enteral o el 
uso de nutrición parenteral total (NPT), no hay evidencia 
de�nitiva que respalde que existen bene�cios de una terapia 
nutricional sobre otra. Se han sugerido tratamientos no 
dietéticos de LI incluyendo antiplasmina, octreótide, 
corticosteroides, infusión de albúmina y cirugía pero su éxito ha 
sido impredecible. A pesar de que Octreótide puede ayudar a 
mantener los niveles de albúmina sérica y disminuir la necesidad 
de infusiones de albúmina, los resultados se reportan variables.8 
Se han encontrado variaciones marcadas con respecto a 
regímenes de dosi�cación de  Octreótide, modos de 
administración de drogas y duración de tratamiento en la 
literatura.

Se han reportado casos sobre el uso de análogo de la 
somatostatina en lactantes con ascitis quilosa que sugieren los 
bene�cios de usar octreótide antes de cualquier intervención 
quirúrgica invasiva, a una dosis relativamente baja de 1-2 μg / kg / h 
de infusión, con duración de 7 a 24 dias, con resultados 
satisfactorios, resolución de ascitis luego de 9 días de tratamiento 
y  con efectos adversos mínimos. 13,14,15,16,17

Las infecciones recurrentes y oportunistas no son raras en 
estos pacientes. Los pacientes que sufren de LI tienen 
probabilidad signi�cativamente mayor de desarrollar infecciones 
debido a hipogammaglobulinemia moderada o grave y 
linfopenia.5 Este paciente presento infección por Candida que 
requirió tratamiento.

En este caso los niveles de inmunoglobulinas A, M y G se 
encontraron dentro de límites normales para la edad. En 
conclusión, si bien es cierto, debe sospecharse en todo 
paciente con cuadro de diarreas crónicas, asociado a edema 
de extremidades superiores y/o inferiores, hipoalbuminemia, 
hipogammaglobulinemia y linfopenia, deben considerarse 
que hay un amplio espectro clínico descrito en la literatura.  
La LIP es una patología rara en pacientes pediátricos que 
requiere alta sospecha diagnóstica y manejo 
multidisciplinario por pediatría, gastroenterología, nutrición 
e inmunología con el �n de mejorar el pronóstico y evitar 
complicaciones.
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