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Linfangiectasia intestinal em adulto: relato de caso

Intestinal lymphangiectasia in an adult: case report
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Resumo

A linfangiectasia intestinal consiste em um grupo de doencas raras caracterizadas pela dilatagédo dos canais linfaticos.
A fisiopatologia compreende a obstrucao da drenagem linfatica do intestino delgado com dilatagéo secundaria dos
vasos linfaticos mucosos, submucosos ou subserosos, que distorcem a arquitetura das vilosidades e conduzem a
perda de linfa para a luz intestinal, levando a ma absorcéo. Os vasos linfaticos afetados localizam-se primariamente
no intestino delgado, que é atingido em extensdo variavel. A sua etiologia é ainda desconhecida. O relato a seguir
apresenta um raro caso de linfangiectasia intestinal em paciente adulto.
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Abstract

Intestinal lymphangiectasia is a group of rare diseases characterized by dilation of lymphatic channels. Its pathophysiology
comprises obstruction of small bowel lymphatic drainage with secondary dilation of mucosal, submucosal, or
subserous lymphatic vessels, distorting villous architecture and causing loss of lymph into the intestinal lumen, leading
to malabsorption. The affected lymphatic vessels are primarily located in the small intestine, which is affected to a
varying extent. Its etiology is still unknown. The following report presents a rare case of intestinal lymphangiectasia
in an adult patient.

Keywords: lymphangiectasia, intestinal; lymphangiectasia; lymphatic vessels; case report.

Como citar: Maciel GSB, Mello Neto BS, Loss DR, et al. Linfangiectasia intestinal em adulto: relato de caso. ) Vasc Bras.
2021;20:¢20200160. https://doi.org/10.1590/1677-5449.200160

"Hospital Santa Paula, Vitdria, ES, Brasil.

?Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitdria — HSCMV, Vitoria, ES, Brasil.

*Escola Superior de Ciéncias da Santa Casa de Misericordia de Vitdria — EMESCAM, Vitoria, ES, Brasil.
Fonte de financiamento: Nenhuma.

Conflito de interesse: Os autores declararam nao haver conflitos de interesse que precisam ser informados.
Submetido em: Agosto 25, 2020. Aceito em: Janeiro 29, 2021.

O estudo foi realizado na Venno Clinic — Exceléncia Vascular, Vitoria, ES, Brasil.

Copyright© 2021 Os autores. Este ¢ um artigo publicado em acesso aberto (Open Access) sob a licenga Creative Commons Attribution, que
2 permite uso, distribuigdo e reprodugdo em qualquer meio, sem restrigdes desde que o trabalho original seja corretamente citado.

Maciel et al. ] Vasc Bras. 2021;20:¢20200160. https://doi.org/10.1590/1677-5449.200160 1/4


https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
https://orcid.org/0000-0003-1264-931X
https://orcid.org/0000-0002-0345-4126
https://orcid.org/0000-0002-8712-0739

INTRODUCAO

A linfangiectasia intestinal consiste em um grupo de
doengas raras caracterizadas pela dilatagdo dos canais
linfaticos'. Foi inicialmente descrita por Waldmann
em 1961 e ¢ causada por alteragdo a drenagem
linfatica intestinal de forma congénita, secundaria ou
idiopatica. A fisiopatologia compreende a obstrugado
da drenagem linfatica do intestino delgado com
dilatagdo secundaria dos vasos linfaticos mucosos,
submucosos ou subserosos, que distorcem a arquitetura
das vilosidades e conduzem a perda de linfa para a
luz intestinal, levando a ma absor¢ao®.

A ingestao de gorduras em pacientes portadores
dessa patologia resulta na distensdo e ruptura desses
canais, originando perda intestinal de proteinas,
linfocitos e imunoglobulinas®. A associagdo de
hipoalbuminemia, linfopenia e hipogamaglobulinemia
deve fazer suspeitar desse diagndstico?.

Os vasos linfaticos afetados localizam-se
primariamente no intestino delgado’, sendo atingido
em uma extensdo variavel'. A sua etiologia ¢ ainda
desconhecida. A linfangiectasia primaria, também
chamada de doeng¢a de Waldmann, é geralmente
identificada em criangas antes dos 3 anos de idade
e, raramente, em adolescentes. Quando conggénita,
frequentemente esta associada a anormalidade
linfatica em qualquer lugar do organismo, bem como
amalformagdes como a sindrome de Turner, Noonan
e Klippel-Trenaunay-Weber®. De acordo com teorias
propostas, a hipoplasia linfatica leva a obstrugdo do
fluxo linfatico dos intestino’. Varios genes foram
identificados como responsaveis pela linfogénese,
como VEGFR3, SOX18, FOXC2 ¢ CCBE1%.

A linfangiectasia secundaria resulta de uma
obstrucgdo linfatica com pressdo linfatica elevada
ou lesdo direta dos canais linfaticos' por situacdes
tais como fibrose retroperitoneal, pancreatite cronica,
tumores abdominais ou retroperitoneais, tuberculose
mesentérica, doenga de Crohn, ma rotagao intestinal,
doenga de Whipple, doenca celiaca, pericardite
constritiva e insuficiéncia cardiaca congestiva’.

Sabe-se que a modificagdo da dieta com a inser¢éo
de triglicerideos de cadeia média (os quais sdo
diretamente absorvidos na circulagdo venosa portal),
os ocreotideos e os procedimentos cirtrgicos foram
relatados como opgdes de tratamento. Além disso, a
remogao de 4cidos graxos de cadeia longa ¢ capaz
de reduzir a pressao linfatica, evitando a ruptura dos
vasos linfaticos!?.

Um tratamento adequado e resolutivo para o quadro
de linfangiectasia intestinal sem dtivida acrescentaria
nova perspectiva para essa doenca, que ¢ pouco
estudada. O presente trabalho foi realizado apds

Linfangiectasia intestinal: relato de caso

aprovagio do Comité de Etica em Pesquisa (parecer
numero 3.760.871).

DESCRIGAO DO CASO

Um paciente de 58 anos, sexo masculino, apresentou-
se com edema simétrico dos membros superiores
(Figura 1), inferiores (Figura 2) e escroto, associado
a diarreia cronica. Estava com 48 kg, 1,58 m, indice
de massa corporal (IMC) 19,2 kg/m?, e as principais
queixas eram de dispneia paroxistica noturna em
decubito e prejuizo a qualidade de vida devido a
dispneia e a intolerancia alimentar.

O paciente possui historia pregressa de edema
dos membros inferiores congénito e ascite refrataria
na infancia, associada a diarreia com intolerancia
alimentar a quaisquer tipos de dietas com componentes
lipidicos a qual persiste até hoje. Além disso, também
apresentava historico de tuberculose peritoneal tratada
ha 30 anos e de hiperplasia prostatica.

Os exames laboratoriais de junho de 2019 apresentavam
niveis séricos abaixo do normal dos seguintes elementos:
zinco, calcio idnico e magnésio. O paciente trouxe
tomografia abdominal evidenciando pregueamento
mucoso jejunal pouco espessado e ileo apresentando
valvulas coniventes proeminentes assumindo aspecto
de jejunizacao do ileo, espessamento pleural bilateral
com apagamento dos seios costofrénicos, liquido
livre na cavidade abdominal e multiplas calcificagoes
distribuidas em cavidade peritoneal de aspecto residual
a tuberculose prévia.

Figura 1. Edema de membros superiores.
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Na tomografia computadorizada (Figura 3)
contrastada, pode ser evidenciado edema de algas de
intestino delgado. A colonoscopia (Figura 4) permitiu
identificar congestdo linfatica em co6lon ascendente
e hiperplasia linfatica em ileo.

Figura 2. Edema de membros inferiores.

Figura 3. Tomografia computadorizada contrastada evidenciando
edema de algas de intestino delgado.
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Na linfocintilografia (Figura 5), pode-se observar
disfungdo ndo obstrutiva na drenagem linfatica dos
membros inferiores, refluxo dérmico lateral e rapida
ascensdo da linfa via membros inferiores, mas sem
identificac@o de vasos linfaticos. Os exames séricos
realizados em agosto de 2019 mostraram complemento,
globulinas, sorologias, triglicerideos, colesterol total
e fragdes e pesquisa de gorduras fecais.

DISCUSSAO

As formas primarias sdo determinadas por defeitos
congénitos na formacdo dos canais linfaticos. As
formas secundarias, por sua vez, sdo determinadas
por outro quadro de base, como radioterapia, infeccao
peritoneal, cirurgia abdominal, entre outros, o que
leva ao aumento da pressdo dos vasos linfaticos ¢ a
perda de linfa para o lumen intestinal. Esse quadro
causa enteropatia perdedora de proteinas associada a
diminui¢ao de linfocitos e esteatorreia. Ha ainda ma
absor¢do de quilomicrons e vitaminas lipossoltiveis?.

A perda de linfa tem como consequéncias
hipoproteinemia, hipoalbuminemia e linfopenia, edema
periférico, ascite, derrame pleural, emagrecimento,

Figura 4. Colonoscopia identificando congestio mucosa e
hiperplasia linfatica em ileo.

Figura 5. Linfocintilografia exibindo refluxo dérmico bilateral.
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atraso no crescimento e manifestacoes clinicas
especificas. Os achados laboratoriais do paciente do
caso relatado corroboram com a referida literatura, visto
que apresentava hipoproteinemia, hipoalbuminemia,
linfocitopenia, hipogamaglobulinemia, diminuigédo
dos niveis de transferrina e de fibrinogénio.

Em virtude das caracteristicas clinicas, a
linfangiectasia intestinal geralmente ¢ diagnosticada
até os 3 anos de idade, sendo género feminino e edema
presentes em 78% dos casos'!. Apesar da raridade da
apresentacgdo de casos ser capaz de limitar a melhor
tatica terapéutica, as bases do tratamento clinico incluem
dieta hiperproteica e hipolipidica (lipidios de cadeia
média), com a inclusdo de vitaminas lipossolaveis!'.

Os exames de imagem complementares incluem
endoscopia digestiva alta com biopsia, colonoscopia com
biopsia e tomografia computadorizada contrastada. As
manifestagdes histologicas sdo dilatagdo de vasos linfaticos,
dilatagdes vasculares correspondentes a linfangiectasias e
duodenite cronica moderada com atrofia de vilosidades.
A imagem de tomografia, podem ser encontrados padréio
espiculado ou inflamatério em mucosa duodenal, jejunal
ou ileal, pregas coniventes grossas, espessamento de
mucosa e empilhamento de moedas''.

A administragdo de albumina esta restrita a quadros
de exacerbacgio. O octreotideo, por sua vez, pode ser
utilizado em casos de adultos refratarios ao tratamento
clinico com medidas dietéticas, com aparentes bons
resultados'’.

Em linhas gerais, o tratamento ciriirgico com
enterectomia esta indicado em lesdes segmentares
limitadas, pois ressec¢des amplas podem levar a
sindrome do intestino curto''.

O paciente do caso relatado se encontra em
acompanhamento conjunto com equipe de nutrologia
e psiquiatria. Além disso, apresenta melhora clinica
da aceitagdo alimentar e quadro geral da ansiedade.
Tem sido utilizada uma dieta baseada em triglicerideos
de cadeia média (TCM). Os TCM sdo compostos
por trés acidos graxos saturados, que contém de 6 a
10 atomos de carbono e uma molécula de glicerol.
Poucos alimentos sdao naturalmente ricos em TCM,
como leite humano, 6leo de coco e 6leo de palma (6leo
de dend€). Suas caracteristicas estruturais permitem
rapida absorg¢ao e rapida biodisponibilidade por nao
necessitarem de incorporacao as lipoproteinas e de
transformacao hepatica. Por isso, t€m sido empregados
no tratamento de doencas relacionadas a absorgao
intestinal, tais como linfangiectasia, diarreia cronica,
esteatorreia, doenga celiaca, em nutri¢do parenteral ¢
até suporte nutricional em atletas de alta performance.
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