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LINFANGIECTASIA INTESTINAL CON FUNCION INMUNOLOGICA 'NORMAL. PRE- 
SENTACIOM DE UN CASO (Intestinal lymphangie~tasia with normal immuno- 
logical function. A case reportl. - T. Madhavan y C. E. Rupe. aHenry Ford 

Hospital Mecl. Journal.. vol. 18, n:' 1, p i g .  65, 1970. 

El síndrome de linfangiectasia con pérdida hipercatabélica de proteinas fue 
descrito por primera vez por WaFdrnann y colaboradores en 1961, quienes repor- 
taran un grupo de 12 enfermos con hipoproternemra y exudación de proteínas en 

el  sector gastrointestinal. Los hallazgos patológicos en el  intestino delgado mos- 
traron una pronunciada dilatacion de los linfáticos en la mucosa y submucosa y 
efusiones quilosas. Nuevas técnicas [albumina marcada con Cr": poiivinil pirro- 
lidon, con 1 " ' ;  y proteinas séricas. con I '") han hecho posible detectar y cuantificar 
dicha pérdida de proteinas. Investigaciones inmunologicas han esclarecido a su 
vez los aspectos inrnunol~gicos de tal enfermedad. 

Hombre de 36 años de edad. Ingresó el 20-IV-69 por tercera ves, con una en- 
fermedad que databa de tres años, cuando apareció un intermitente y transitorio 
edema. del pie. En aquella ocasión las pruebas de laboratorio fueron normales, 
excepto para las proteinas totales, 6.2 grn/100 cc: albuminas, 3.68 grn/lOO cc; 
alfa1-glabulinas, 0.39 grn/100 cc: alfa'-globulinas. 0.67 grnJ100 cc; garnmaglobuli- 

nas, 0.84 gm/100 cc. Se diagnosticii hipertiroidisrno por Eoc síntomas clinicos, 
bocio difuso, iodo ligado a las proteinas de 10.9 !1g/100 cc y captación de iodo 

A radioactivo 71 n,n en 24 horas. Tratado con Tapazole durante ocho meses, remitie- 

ron Tos sintomas. 
Reingreso en mayo de 7967 con múltiples discretas, auras y algo dolorosas 

adenopatías axilares, cervicales posteriores, supratrocleares e inguinales: higado 

palpable 9 c m  por debajo del reborde costal. Laboratorio, negativo. Biopsia de 
ganglio axilar: hiperplasia reactiva. Los datos de las proteínas séricas no diferían 

de las obtenidas la primera vez. Rayos X: pequeña efusión pleural izquierda. En 

los meses siguientes el edema se hizo más frecuente e intenso, afectando las ca- 
vidades serosas del tórax y abdomen, con disnea, distensibn abdominal y edema 
del pie. Habia fumado un paquete de cigarrillos diarios. Nunca ictericia; hábito 
intestinal. normal, aunque a veces las heces eran espumosas. Historia familiar, 

* sin interes. 
Buen desaraollo. delgado, sin afeccibn alguna, aunque con leve disnea. T. A. 

I 



I 
136/86 rnmHg. Pulso, 90 por minuto. Temperatura, normal. Rugosidad y engrosa. 

miento de las uñas. Se palpan pequefios ganglios axilares, cervicales e inguinales. 
Disminucián de ruidos en hemitórax derecho. Moderada asciris sin hepatomegalia 
en abdomen. Edema depresible en pies, tobillos y zonas pretibiales. Efusión pleu- 
ral bilateral. Esofagograrna: mínima anormalidad motriz con pequeña hernia del 
híatus. El estudio baritado rnostrb una masa retroperitoneal. probablemente gan- 
g l i o ~ ,  comprimiendo el arco duodenal, con posible invasi6n e infil traci6n. Las 
irnagenes del intestino delgado eran compatibles crin uri proceso infiltrativo di- 
fuso. tal un linfoma. Hsmoglobina, 15.6 gm/iOO cc. Leve leucocitosis con persis- 
tente Iinfopenia [2 a 13 aunque en una ocasión alcanzb e! 28 %). Frotis peri- 
férico. normal. Estudio de ta medula Osea: aumento de la relación serie hlanca/se- 
rre roja I4.8 a 1) .  PDD y coccidioidcirnicosis, negativas. ~ T e s t s n  cutáneos positivos 
a la monilia (12 m m l .  parotiditis [18 mwl e histoplasrnosis 114 rnml.  Liquido 
pleural: Proteínas, 3.8 grn J 7 O O  cc, y densidad, 1025. Cultivos, negativos. Concen- 
tración de albumina serica, 3.6 gm/lOO cc, con unas proteínas totales da 6.2 

gm/100 cc, a su ingreso: que luego descendieron de forma progresiva a 1.77 gmJ 
100 cc y 4.3 gm / lo0  cc, respectivamente. Caroteno sérico, 59 mcg O h .  .Test. de 
xilosa de absorción intestinal, sin detecto de ahsorcion de pentosa. Lupus erite- 
mataso y factores antinucleares. negativos. ECG: bajo voltaje y ondas R largas 
desde VI a VI. 

Biopsia de ganglio inguinal [244V-69): Linfadenitis crónica. Biopsia peroral 
del intestino delgado: mucosa de yeyuno, normal. Citología de Iíquido pleural: 
negativa de malignidad. t infogral ia de extremidades inferiores: hipoplac.ia de los 
Iintaricos con oclusión y reflujo retrógrado por debajo de la rodilla izquierda. Los 
grandes gangFios femorales e inguinales, poco contrastados, sugieren una infec- 
ci6n crónica. 

Tratamiento: 80 rng de Furosernide al día. Alta 
Reingresa el 1-VI-69 para laparrilomía. Los derrames pleurales requirieron re- 

petidas aspiraciones antes de la operación, dando un Iíquido claro de color pajizo. 

tntewención [16-VI-691 : Laparotomía. En la cavraad peritoneal se hallan 2.200 
cc de ascitis qullasa espesa. Yeyuno superior evidentemente edematoso. con con- 
ductos linfáticos dilatados y manchas lechosas Yezumantes en el  borde mesenté- 
i-ico. Numerosas pequeiias prominencias parecían ser linfáticos telangtectasicos 
situados en la parte superior del yeyuno; ausentes eii la parte superior del íleo. 'El 
mesenterio anterior del intestino delgado, en especial del yeyuno suprrior, estaba 
engrosado y rojizo con Finfáticos d~latadoc. Histopatologia del apendice, ganglios 
mesentéricos e higado. normal. Un sector amarillentg del intestino delgado, inclui- 
das mucosa y submucosa del ileo, exudaba líquido lechoso al ser seccionado. 
Numerosos espacios, simples o agrupados, a veces coalescentes, rodeados por 
células endoteliales, en los plaegues de la mucosa y menos en la submucosa, se 
interpretaron como linfáticos. Algunos contenian en su luz materíal homogéneo, 
eosinófilo y escasas celulas monenucleares y vacuolas de tamano variable. Este 
material se coloreaba debilmente por .red O U  y por el acido Osrnico en los cortes 
coiigelados no fijados: irnientras que no !o hacia por el acido periódico de Schiff 
n i  por el azul alcián. 

Varios grupos de grandes cElulas mononucleares de citoplasma finamente va- 
cuolado conteniendo Iípidos positivos a la tinción cori -red O. se hallaban ptesen- 
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€es en la mucosa y submucosa, a veces dentro los linfáticas. En la mucosa estu- 
I diada sólo se observaron escasos pequeños iinfocitos y células plasm8ticas. dise- 

minados. pero no nodulos linfoides. Postoperatoriamente se continuo tratamiento 
con Furosemide. Una dieta escasa en grasas proporcionó alguna mejoria en la al- 
burnine serica. El 23-VI se inyectaron por via intravenosa 50 microcuríss de Cr", 
comprobándose en las heces de las 92 horas siguientes un nivel de Cr" de 9.3 %. 

Lo normal es menos de un 1 "o. Alta el 27-VI. 
Pre y postoperatoriamente se estudiaron las respuestas inmunológ[cas humo- 

rales y citológicas. has inrnunoglobvlinas sericas se determinaron cuantitativa- 
rnente por doble microdifusión en agar, hallándose normales o algo bajas. El  
complemento serico era normal, asi como la beta Ic/lA globulina, en las dos 
ocasiones en que se miró. Los titulos heterDíilos fueron negativos y el CR'P nor- 
mal. AsErnismo fueron normales los titulos de anticuerpos neutralizantes de los 
virus entericos. La prueba cutánea de Rebuck y el toxoide diftérico demostraron 
una respuesta neutréfila rápida, seguida de un moderado número de monocitos 
y luego de escasos linfocitos. La respuesta inflamatoria total se hallaba bajo los 
límites de normalidad. 

DICCUSION 

La Iinfagiectasia intestinal es la enteropatia con pérdida de proteínas mas 
común y reciente conocida. Se caracteriza por una precoz aparición de edema 
masivo, con frecuencia asirnétrico, ligeros sintomas gastrointestinales y trastor- 
nos generalizados de los linfaticos, comprendidos IinfAticoc telangiectBsicos di- 
latados de la submucosa del intastino delgado. Los Fenbmenos inmunológicos 
asociados a este sindrorne muestran hipogammaglobulinemia, linfocitopenia y re- 
chazo de hornoinjertos. La pérdida fecal del 9.3 *% del Cr" inyeczado por via intra- 
venosa demuestra que estos pacierites sufren una perdida de proteinas skricas a 
través del sector gastrointestinal. Tras la restricción de las grnsas en la dieta se 
phdujo un leve aumento de las seroalbuminas. 

Los radiogramas del intestino delgado mostraron un engrosamiento de los 
pliegues, más pronunciado a nivel del yeyuna, separaci~n de las asas intestinales 
sugestiva de un engrosamiento de la pared del intestino, compatible con un pto- 
ceso infiltrativo difuso. 

Pomerantz y Waldmann expusieron :infografias de las extremidsdes inferio- 
res de cuatro pacientes con este síndrome, de los cuales 3 mostrabsin hipoplasia 
Ifnfática y el cuarto una agenesia de los gánglios linfáticos inguinaies, pélvicos 
y retroperitoneales. Este último enfermo tenra ademgs un conducto trirhcico doble 
y tortuoso así como varios grandes ganglios linfáticos supraclaviculares. 

Otro caso de McGuigan y colaboradores presentaba dilatación de los quilífe- 
ros con sistema l infático retroperitoneal normal. Se supuso que iba acompañado 
de una arresia congenita de los línfáticos que drenaban las manos y las muhecas. 
Nuestro paciente mostrb hallazgos similares en los linfaticos periféricos: hipo- 
plasia con obstruccion y flujo retrógado por debajo de la rodilla. A la vez existía 
un notable aumento de ganglios linfaticos con lesiones histopatológicas inespeci- 

r ficas. Todo ello hace suponer que constituye parte de un trastorno generalizado 
del sistema l in fá t ic~.  



La laparotomía fue necesaria para demostrar el tipo de Eesión de esta enfer- 
medad: yeyuno edematoso con l inHticos dilatados y tinte lechoso de! intestino, 
lo que luego se comprobó por histopatología. 

En cuatro de seis casos de síndrome nefratico se comprobó la presencia de 
linfangiectasia intestinal [De Sousa, 1968). A su ves, Dobbins presentb un caso 
de síndrome de malabsorci6n, consistente en deficiencia congenita de betalipo- 
proteínas con linfangiectasia inrestinal. La asociacibn de hipertiroidisrno y linfan- 
yiectasia intestinal en nuestro paciente no es habitual y eistá todavía por valorar. 

La revisibn de las funcio~ies inmu~ológicas en 18 pacientes con esta enferme- 
dad [Strober y colaboradores) demostro una evidente y notable reducclon en la 
concentración sérica y en el conjuiito del cuerpo de cada una de las inmunoglo- 
bulinas. 

Sorprendentemente. en nuestro enfermo las tres inrnunoglobulinas se hallaron 
normales o subnormales. Estos pacieiites muestran un trastorno en la respuesta 
de anticuerpos circulantes: eii cambio, en  el nuestro, el título de anticuerpos neu- 
tralizantes de virus era normal. La elevación aislada del títuro al herpes simple 
podria corresponder a una infección viral subclinica ocurrida en el postoperatorio. 

La linfocitopenia coincidía con otros casos presentados antes. La anergia y el 
rechazo de homeinjertos de estos pacientes sugiere una deficiencia en la res- 
puesta inrnunológica linfocítica mediala. Nuestro paciente mostrb una respuesta 
positiva a las antígenos monilla y parotiditis. La liipercensibilidad retardada quedó 
demostrada por la prueba de Rebuck, aunque con menor número de linfocitos. Los 
linfocitos de la sangre de nuestro paciente, aunque reducidos en número, fueron 
capaces de responder a la estimulación mitogénica, lo cual parece demostrar una 
ausencia de alteraciiin en la tunción Tinfocítica. Todo ello concuerda con las 
observaciones de McGuigan. 

ANASTOMOSIS SAFENOIJMBILICAL (Saphenournbi'lical shunt). - D. G. MeOuarrie, 
D. M. Nicoloff y J. B. Lunseth. ~Surgery ,  Gynecolegy & Obstetricsn, vol. 1311, 

pág. 1092, junio 1970. 

El procedimiento que vamos a describir se ha propuesto como de poco riesgo 
y t~til para la decornpresi~n portal trarisitoria en pacientes seleccionados portado. 
res de una cirrosis de Laennec con varices esofáglcas sangrantes. El mal estado 
de estos pacíentes no permite, 3 veces, otras intervenciones más resolutivas. que 
deben quedar pospuestas hasta q te  aquel mejore. Es entonces cuairdo creemos 
iridicado dicho procedimiento, sugerido por Piccone y Leveen, como medida tem- 
poral. 

Hasta ahora lo hemos practicado en pacientes seleccionados en los cuales 
ha fracasado el taponamiento por balon de unas varices esnf6gicas sangrantes, en 
aquellos en estado de coma en los cuales una intervención importante tendría 
gran riesgo de mortalidad, en los que presentan una historia cljnica y un estado 
que permite suponer su mejoria evidente en la función hepatFca si la hemorragia 
se controla y tiene una buena nutrición y, por últlime, en los candidatos a un 
segundo y definitivo eshuntm portosistémico. 

Técnica: Decúbito supino. Anestesia local. Incisión en ha Jinea alba. de 6 a 
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8 cm, entre el ombligo y e l  apéndice xifoides. El peritoneo se respeta. Identyfica- 
I 

ción de la vena umbilical en el tejido celular bajo la línea alba. A i s l a m i ~ n l o  de un 
sector no ramificado. Diseccién de la safena a nivel de la ingle. Ligadura de sus 
colaterales. Se amplia ta disecctón de la safena hacia abajo, liberándola bien a! 

objeto de que al ser ranversada no produzca acodaduras a nivel de 19 unión sa- 
fenofemoral. Tunelización amp2ia subcutánea abdominal. Se dilata la safena hi- 
drhulicamente y se estanca para que no se tuerza en el túnel, Si es necesario cabe 
dilatar tanto la vena ornbilical coma la safena. Tras una sutura triangular, se 

efectua la anastomosis completa circular con sutura vasculai- 7-0. Cierre de la 
pared. 

Discusión: En tres pacientes en los que se empleó no tuvimos problemas 
técnicos. La hemorragia esofágica quedo controlada. Un paciente vivla a tos dos 
años. Otro falleció por oclusibn carotideii aguda un año después de practicado 
un ~ s h u n t n  esplenotrenal. Otro fallecio a los quince días de la operación por pro- 
gresiva insuficiencia hepática. caída de los niveles de protsombina y recidiva de 
la hemorragia. La presión portal pasó de 44 a 28 cni y de 38 a 24 cm de sofucion 
salina en los dos pyimeros pacientes. En el  tercero no varió (49 cm].  pero se 
observé una buena circulación a traves de la anastomosis. En los dos primeros, 
seguidos de cuatro a seis semanas. en su anastornosls, se comprobó oclusión en 

el  primero a las cuatro semanas, en tanto en el segundo s* midieron 120 C.C. por 
nrinuto a la seis semanas. 

Este procedirnfento permite gmar  tiempo en 30s pacientes con hemorragia 
aguda por las varices esof4gicas, sin que pueda ser considerado como un método 
definitivo, 

SI la función hepática empeora en foírna aguda por metamorfosis grasa cabe 
mejorarla, aunque fracase el laprinaniiento por balón u otros procedimientos, por 

la adecuada sustitución de sangre y la anastomosis safenoumbilical junto a con- 
tinuar con el taponamiento por balón, que puede retirarse a las doce o dieciseis 
horas. 

Si se produce una e v o l u c i ~ n  favorable del estado hepático, puede efectuarse 
el definitivo ~shuntn por tos is t~mico a las s s ~ s  semanas. 

En caso de ascitis con excesiva tensión abdominal la anastomosis esta con- 
traindicada, ya que la eventración supraumbilical puede producirse y ser de dif ici l  
caiitral. 

NUESTRA EXPERIENCIA CON LA OPERACION DE TOPROYER EN EL TRATAMIEN- 
TO DE LA5 VARICES. - Laudenor Pereira. -Revista Argentina de Angiotogíaat, 
vol. 4, n." 1,  paq. 85: marzo 1970. 

La presencia de varices residuales en las venas colaterales insuficientes tras 
la safenectomía ha sido motivo de investigaciones y de tecnicas diversas tenden- 
tes a resolver el problema: esclerosis, electsocoagulacibn intra o perivenosa. es- 
coplaje o tubo-escoplaje (Albanesel y, priiicipalmente, ligaduras venosaa múlti- 
ples. Es por ello que resolvimos utilizar eF metodo de Toprover, basados en el tra- 
bajo de Beranzeu, quien en 285 casos obtuvo casi la totalidad de buenos resultados. 

Técnica: Consista en la introducción intravenosa de hilo de catgut en las 
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colaterales residuales para provocar la ocl~isión del vaso. Permite ser realizado 
en una sola sesión operatoria, sin dejar secuelas cicatrizales. Se utiliza catgu'c 
grueso n:' d 6 2. Antes es preciso marcar cuidadosamente el trayecto venoso. Se 
practica a continuación la safenectomía. Luego. con una aguja de sutiira de grueso 
calibre, se procede a introducir el hilo de catgut en la vena colateral con puntos 
percu'iáneos de traza interrunipido, abarcando la mayor extsnsión posible. Esto 
se efectua en todos tos trayectos varicosos. Vendaje compresivo. Se retira el 
catgut a las 72 horas. 

CasuístFca: 80 pacientes operados, 56 unilaterales y 24 bilaterales. Tras los 
primeras casos, hemos practicado dos ligaduras por t ransf ix i~n en la variz, una 
proximal y otra distal, de forma que se produzca el vaciamiento total. Retiramos 
el catgut a los cinc3 días de la operacion, para permitir la escleresis completa 
del vaso, lo que se comprueba por la ausencia de hemorregia cuando extraemos 
el hilo. 

Los resultados fueron muy buenos en el 80 "'0 y buenos en el 20 ?/o. Se trata 
de una técnica simple, eficaz y que debe ser empleada en los casos indlcados. 


