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La linfangiectasia intestinal primaria (LIP)! es una enferme-
dad rara tipica de la infancia cuyo diagndstico suele hacerse
antes de los 3 afos. Actualmente, no esta clara la etiolo-
gia, aunque si se han descrito anomalias en la regulacion de
genes implicados en el desarrollo linfatico (VEGFR3)?.

Lactante de 10 meses, valorado por distension abdo-
minal (fig. 1) progresiva con estancamiento ponderal y
edemas en miembros inferiores. Se realiza anomanometria,
RAST alimentos y estudio de celiaquia que resultan negati-
vos. En analitica basica destaca linfopenia, hipoproteinemia
e hipoalbuminemia y en la ecografia abdominal presenta
edema de pared y moderada cantidad de liquido libre
(fig. 2). Uroanalisis normal descartando sindrome nefrético.
Ante la sospecha de enteropatia pierde-proteinas se amplia
el estudio, observandose hipogammaglobulinemia y eleva-
cion de alfa-1-antitripsina. Tras estos hallazgos se descartan
causas infecciosas.

El diagnodstico de LIP se confirma al realizar endoscopia
digestiva alta donde presenta imagen en «copos de nieve»
a nivel duodenal (fig. 3) y biopsia intestinal compatible sin
otros hallazgos que apoyan el caracter primario de la enfer-
medad.

Figura 1  Distension abdominal.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: mcaserog89@gmail.com
(M.M. Casero Gonzalez).

https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2018.09.006
1695-4033/© 2019 Asociacion Espanola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espafna, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia
CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2018.09.006
http://www.analesdepediatria.org
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.anpedi.2018.09.006&domain=pdf
mailto:mcaserog89@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2018.09.006
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

356

M.M. Casero Gonzalez et al.

Ecografia abdominal con edema de pared
intestinal.

Figura 2

Se inicia dietoterapia hiperproteica e hipograsa con
suplementos con MCT sin mejoria inicial, precisando asociar
propranolol® a 2mg/kg/dia durante 7 meses hasta norma-
lizacion progresiva clinico-analitica, permitiendo suspen-
derlo, actualmente se mantiene buen control con dieta.

La mayoria de los pacientes responden a la dietoterapia,
pero existe un porcentaje que precisa de coadyuvan-
tes, siendo el propranolol una alternativa eficaz y con
mayor seguridad con respecto a otros farmacos utiliza-
dos, precisandose de mas estudios para establecer la mejor
pauta.

Figura 3 Endoscopia digestiva alta: imagen «en copos de
nieve» a nivel duodenal.
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