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CASOS CLINICOS

de Waldmann y gestacidn

A. Tejerizo-Garcia y L.C. Tejerizo-Lopez

SUMMARY

Waldmann disease, also called intestinal lymphan-
giectasis, is a protein-loosing enteropathy caused by
anomalous intestinal lymphatic canals. The condition
is transmitted by autosonal dominant inherance. Diet
therapy including medium chain triglycerides impro-
ves the disease course. The condition occurs in early
chilhood. We report a case observed in a pregnancy
woman with intestinal lymphangiectasis. Shee delive-
red a full-term infant and experienced no major com-
plications.

INTRODUCCION

La enfermedad de Waldmann o linfangiectasia in-
testinal primitiva es una enteropatia exudativa por
anomalia de los canales linféaticos de la pared intesti-
nal'?. Se ha descrito la existencia de formas familia-
res. La linfangiectasia intestinal primitiva causa ente-
ropatia con pérdida de proteinas y esteatorrea, pero
conserva la absorcion de los hidratos de carbono, por
lo que representa un caso de obstruccién posmucosa
de los conductos linféticos®. La enfermedad puede ser
congénita (enfermedad de Waldmann) o adquirida,
como consecuencia de traumatismos, linfoma, carci-
noma o enfermedad de Whipple. El tratamiento dieté-
tico, que aporta triglicéridos de cadena media, ha mo-
dificado sustancialmente la evolucién de este
proceso.

Aportamos el caso de una paciente que presenta la
enfermedad de Waldmann y que ha tenido un embara-
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enfermedad

7o a término sin mayores complicaciones.

CASO CLINICO

Paciente de 30 afios afectada de enfermedad de
Waldmann o linfangiectasia intestinal primitiva. En
los antecedentes familiares no se hallé6 ningiin miem-
bro que hubiese presentado este proceso. Se sefiald
que la madre de la paciente habia fallecido de una
neoplasia ovdrica.

Cuando la paciente tenia 3 afios de edad se mani-
festaron edemas de miembros inferiores, con altera-
ciones digestivas de tipo diarreico. En su historial
médico consta la referencia a una hipoproteinemia y
la instauracion, a esa edad, de una dieta sin gluten. La
paciente no experimenté mejoria manifiesta, pero, no
obstante, presentaba un buen desarrollo de crecimien-
to. Con altibajos en su proceso, a la edad de 8 afios se
le realiz6 un andlisis etiolégico complementario, ante
la persistencia de una diarrea con esteatorrea. Las
pruebas de absorcién de aziicares fueron normales. El
estudio radioldgico intestinal puso en evidencia la au-
sencia de lesiones. Se realiz6 una linfografia que ob-
jetivé vias linfaticas abdominales profundas muy
anormales, delgadas, escasas, con vias de derivacion
colateral. Los ganglios linfdticos eran invisibles por
debajo de L1, y se evidenciaron malformaciones de
los vasos linfaticos de Scarpa y de los miembros infe-
riores. Se realizd, entonces, una biopsia del intestino
delgado, que estableci6 el diagndstico de linfangiec-
tasia intestinal primitiva o enfermedad de Waldmann.

Se prescribié una dieta pobre en grasa, que condujo
a una mejoria del cuadro clinico digestivo. No obs-
tante, persistian la hipoproteinemia y, aunque en me-
nor grado, los edemas de miembros inferiores. En su
adolescencia, a los 11-12 afios, la paciente fue tratada
con dosis repetidas de venoglobulinas y de albiminas
por el agravamiento de su hipoproteinemia, con mejo-

370 Clin Invest Gin Obst 2002;29(10):370-4

32



Sanchez-Sanchez M.M., et al. Linfangiectasia intestinal, enfermedad de Waldmann y gestacion

ria notable de los sintomas. A la edad de 25 afios le
sobrevino un cuadro septicémico con trombosis del
tronco venoso innominado y de la vena cava superior,
responsable de un sindrome cava-superior, que fue
tratado con tromboendoarteriectomia con plastia de la
vena cava superior por toracotomia bajo circulacién
extracorpérea. Aun cuando se establecié un trata-
miento anticoagulante a largo plazo, la paciente pre-
sentd dos cuadros de embolia pulmonar, uno a la edad
de 27 afos y otro a la de 34 afos.

Al cumplir los 35 afios acude a la consulta de poli-
clinicas, por vez primera, con un embarazo de nueve
semanas de amenorrea. Habia tenido la menarquia a
los 15 afos y su férmula menstrual era de 3-4/irregu-
lar, con dismenorrea moderada. En el momento de la
consulta seguia, por prescripcion facultativa, una die-
ta pobre en grasas, asi como tratamiento complemen-
tario con antivitamina K y diuréticos, que le fueron
retirados. Se realizd, a peticién de la paciente, una
amniocentesis que objetivé un cariotipo normal 46
XX. Se le prescribi6, de acuerdo con el Servicio de
Hematologia, una heparina de bajo peso molecular a
dosis eficaz, con seguimiento mensual de los dimeros
D, de las facciones 1 + 2 de la protrombina, de la he-
mostasia y de las plaquetas. Los distintos controles
ecogréficos que se llevaron a cabo fueron normales,
sin detectarse anomalias morfoldgicas, y se constatd
un crecimiento fetal satisfactorio y arménico. El iono-
grama se controlaba semanalmente. A lo largo de la
gestacion no se detecté agravamiento de su moderada
hipoproteinemia.

Hacia la semana 36 de gestacién se exacerbaron
los edemas, en particular en la cara y la parte supe-
rior del cuerpo. Los valores tensionales eran norma-
les. En la semana 37 cumplida de gestacion, estando
ingresada, comenz6 con trabajo espontdneo de parto.
Después del uso de férceps, por la no progresion del
parto, alumbré a una nifia, con un peso de 2.750 g y
Apgar 7-9, que no presentd ningun tipo de alteracion,
con buena adaptacién cardiorrespiratoria al naci-
miento. A los 6 y a los 12 meses de vida, la nifia no
presentaba ningln sintoma digestivo ni edematoso.
La nifia es controlada periédicamente por el Servicio
de Pediatria.

En la actualidad, la mujer que estd sometida a un
seguimiento por parte de su equipo médico habitual,
se encuentra bien.

COMENTARIOS

La linfangiectasia intestinal primitiva o enfermedad
de Waldmann es una enteropatia exudativa que se
debe a una malformacién difusa o localizada de los

canales linfaticos de la pared intestinal. La primera
descripcién del cuadro la realizaron Waldmann et al*
en 1961.

La linfangiectasia intestinal primitiva, enfermedad
de caricter genético, se caracteriza por producir ma-
labsorcion de grasas y pérdida intestinal de proteinas
debido a un bloqueo del sistema linfatico peritoneal.
El cuadro clinico de esta enfermedad aparece inmedia-
tamente después del nacimiento y, con frecuencia, se
asocia a linfadema periférico (enfermedad de Milroy)
y antecedente familiar de diarrea e hipoproteinemia.

Cualquier entidad que determine una oclusiéon de
los vasos linféticos intestinales o una hipertensién de
la via principal del drenaje linfético (conducto toraci-
co) puede causar una linfangiectasia intestinal adqui-
rida, como tuberculosis intestinal, linfoma abdominal,
enfermedad de Crohn, pancreatitis crénica y céncer
pancredtico, pericarditis constrictiva, enfermedad de
Whipple (lipodistrofia intestinal o granulomatosis in-
testinal lipofagica), insuficiencia cardiaca congestiva,
carcinomas, fibrosis o tumores retroperitoneales, sar-
coidosis y traumatismos?.

Fisiopatologia

La linfangiectasia intestinal se caracteriza por la
pérdida intestinal de proteinas, hipoproteinemia, ede-
ma, linfopenia, malabsorcién y dilatacién de los va-
sos linfaticos del intestino delgado.

La elevada incidencia de derrames quilosos y linfa-
ticos periféricos, retroperitoneales y tordcicos indica
que la linfangiectasia intestinal forma parte de una
enfermedad congénita generalizada del sistema linfa-
tico. Se ha sugerido que la hipoplasia de los vasos lin-
faticos viscerales causa una obstruccion del flujo de
la linfa, con posterior aumento de la presion linfatica
intestinal, lo que produce, a su vez, una dilatacién de
los vasos linfaticos en toda la pared del intestino del-
gado y en el mesenterio.

Se cree que la hipoalbuminemia y la esteatorrea se
deben a la rotura de vasos linfaticos dilatados, que
vierten su linfa a la luz intestinal. En el adulto pasan,
a través del conducto toracico, unos 1.500 ml de linfa
al dia, que contienen 70 g de grasa y 50 g de albimi-
na. La pérdida de una pequefia cantidad de esta linfa
puede provocar una considerable pérdida de proteinas
y grasa hacia la luz intestinal. Ademads, la absorcién
de los triglicéridos de cadena larga de la dieta estimu-
la el flujo linfatico, lo que puede incrementar atin mas
el paso de grasas y proteinas a la luz intestinal.

Existen tres tipos de indicios que respaldan el con-
cepto de la pérdida intestinal de linfa en la linfangiec-
tasia intestinal®: a) aparicion de liquido quiloso en el
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duodeno de estos pacientes; b) evidencia del paso re-
trégrado de contraste desde los vasos linfaticos retro-
peritoneales al duodeno y yeyuno, y c) persistencia,
en estos enfermos, de una esteatorrea importante tras
la instauracién de una dieta sin grasas, lo que sugiere
un aumento de las pérdidas intestinales de la grasa
enddgena por la linfa.

Cuadro clinico

La enfermedad afecta, sobre todo, a nifios y adultos
jovenes. Como se ha sefialado, el cuadro clinico de
esta enfermedad puede aparecer inmediatamente des-
pués del nacimiento y, con frecuencia, puede aparecer
linfedema periférico (enfermedad de Milroy). La en-
fermedad de Milroy, denominada también enferme-
dad de Nonne-Milroy-Meige, se evidencia con la
aparicién de un linfedema primario o idiopatico, here-
ditario, debido a un defecto del desarrollo de los va-
sos linféticos en forma de hipoplasia®®.

Todos los pacientes con linfangiectasia intestinal
tienen edemas importantes, que pueden ser asimétri-
cos debido a la hipoplasia de los vasos linfaticos peri-
féricos*>1°. Ben Bouali et al'® insisten, especialmente,
en que el cuadro clinico estd dominado por los ede-
mas de los miembros inferiores. En fases avanzadas
puede aparecer anasarca e, incluso, ascitis quilosa en
la mitad de los casos’®. En estudios mds tardios las ad-
herencias creadas por la ascitis pueden llegar a provo-
car una oclusion intestinal.

En no pocos casos del proceso se asocian derrames
quilosos, peritoneales o pleurales. Algunas alteracio-
nes digestivas frecuentes y habituales son: malestar
abdominal, nduseas, vomitos y diarrea esteatorreica,
que conducen a un estado de debilidad. También se
han descrito retraso en el crecimiento y manifestacio-
nes tetdnicas.

Datos de laboratorio

El principal hallazgo del laboratorio es la hipoprotei-
nemia, con disminucion de la albimina, las inmunoglo-
bulinas IgG, IgA e IgM, la transferrina y la ceruloplas-
mina séricas. La hipoproteinemia explica la existencia
de los edemas, y, como vemos, tiende a ser global y no
selectiva. Navarro Colds® insiste en las concentraciones
bajas de albimina, debido a un aumento de pérdidas
proteicas intestinales (prueba de Gordon positiva) se-
cundario a hiperpresion en el interior de los vasos linfé-
ticos intestinales, que provoca su disrupcion y el paso
de su contenido a la luz intestinal. Insiste, también, en
los valores séricos disminuidos de inmunoglobulinas,
transferrina, ceruloplasmina y, normalmente, de calcio

y vitamina B,,. Puede observarse una notable linfocito-
penia, que en pacientes con enfermedad de Waldmann
se asocia a anergia cutdnea a distintos antigenos’.

A pesar de la hipogammaglobulinemia moderada o
intensa, no parece haber aumento en la incidencia de
infecciones bacterianas pidgenas®. Ademds, la res-
puesta de anticuerpos circulantes a la administracion
de antigenos de Brucella o tifoideos es normal.

Toda hiperproteinemia en un enfermo portador de
edema, en ausencia de carencia de aportes nutrientes,
de fracaso renal o de insuficiencia hepatica, debe ha-
cer pensar en una exudacién digestiva anormal puesta
en evidencia por el aclaramiento de la alfa-1-antitrip-
sina, eventualmente completado por métodos isoto-
picos. Como se ha indicado, también se da una fuga
intestinal de linfocitos, que explica la linfopenia in-
tensa, responsable de perturbaciones inmunoldgicas,
recalcando lo paradéjico de la presencia de infeccio-
nes de repeticién. Existe, ademds y frecuentemente,
una hipocolesterolemia.

La esteatorrea suele ser leve, aunque en algunos ca-
sos las pérdidas de grasa pueden llegar a ser de hasta
40 g al dia.

Radiologia

El estudio radioldgico del intestino delgado suele
ser anormal. Muestra un engrosamiento de los plie-
gues mucosos por el edema existente, con signos de
dilucién de la papilla, dada la hipersecrecion en la luz
intestinal, y un patrén de malabsorcién®. Puede ob-
servarse dilatacion de las asas y noludaridad discreta.

La linfografia es otro recurso diagnéstico. Esta
puede demostrar la hipoplasia de los vasos linfaticos
periféricos y viscerales con ausencia de los grupos de
ganglios linfaticos retroperitoneales. En definitiva, la
linfograffa pone de manifiesto estasis, distorsion y re-
flujo en los vasos linfiticos abdominales.

Anatomia patologica

Las biopsias de mucosa y yeyunal, mediante fi-
broscopio, revelan los caracteristicos vasos linfaticos
dilatados y telangiectdsicos en la ldmina propia y en
la submucosa. Las vellosidades pueden tener forma
de maza debido a la distorsién causada por los vasos
linfaticos dilatados, cediendo a un tratamiento ade-
cuado. Se observan macrofagos cargados de lipidos.
Estas lesiones de la mucosa intestinal ceden tras un
tratamiento adecuado, como hemos dicho.

Diagnostico
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El diagnéstico de la linfangiectasia intestinal se es-
tablece mediante? la biopsia de mucosa del intestino
delgado y la demostracién de un aumento de las pér-
didas intestinales de proteinas con métodos de macro-
moléculas radiomarcadas.

Hay que realizar el diagnéstico diferencial con los
procesos asociados a pérdidas intestinales excesivas
de proteinas plasmaticas’ (tabla I).

Evolucion

La evolucidn o historia natural de la enfermedad de
Waldmann es muy variable.

Herencia

Si en el caso de revelacion precoz del proceso (en
la infancia), la transmision de esta enfermedad parece
autosémica dominante'!, en los demds casos el origen
genético de la enfermedad parece menos cierto'.

La enfermedad de Waldmann afecta a los dos se-
XO0S.

Tratamiento

Los tratamientos quirtrgicos, resecciones intestina-
les localizadas en las formas poco extendidas o anas-
tomosis linfovenosas han proporcionado resultados
decepcionantes.

El tratamiento es esencialmente médico y dietético.
La dieta debe ser pobre en grasas de cadena larga,
para disminuir el flujo linfatico, que produce una me-
joria significativa de las pérdidas intestinales de pro-
teinas, aumento de las concentraciones séricas de cal-
cio y albimina, y aumento de la hemivida de la
albimina marcada con '*I. Se recurre a la sustitucion
de los triglicéridos de cadena larga por la administra-
cién de triglicéridos de cadena media, ya que éstos
son transportados como dcidos grasos de cadena me-
dia por la vena porta y no por la linfa. Ademds, se de-
ben aportar vitaminas liposolubles y enriquecimiento
en prétidos. En casos de fracaso se puede recurrir a la
nutricién parenteral exclusiva'?.

Cuando la linfangiectasia es secundaria a una en-
fermedad inflamatoria o neoplésica, su tratamiento
especifico puede restablecer el flujo linfatico y limitar
la pérdida intestinal de proteinas®.

Diagnéstico prenatal

La enfermedad se expresa, generalmente, en el curso
de la primera infancia. No obstante, el inicio neonatal,
como hemos sefialado, ha sido informado en la biblio-

TABLA 1. Enfermedades asociadas a pérdidas
intestinales excesivas de proteinas plasmaticas

Enfermedad sin ulceraciéon mucosa
Enfermedad de Ménétrier
Enfermedad celiaca
Esprue tropical
Enfermedad de Whipple
Sindrome del asa ciega
Gastroenteropatia eosinofilica
Alergia intestinal
Enteritis infecciosa
Fistula gastroyeyunocdlica
Amiloidosis
Adenoma velloso
Infestacion parasitaria
Vasculitis
Enfermedades con ulceracion mucosa
Carcinoma y linfoma gastricos
Gastritis erosiva o tlceras pépticas miltiples
Enfermedad de Crohn
Colitis ulcerosa
Yeyunitis ulcerativa no granulomatosa
Colitis seudomembranosa
Enfermedad de injerto contra huésped
Bloqueo o hipertensién linfatica intestinal
Linfangiectasia intestinal congénita o primitiva
Linfoma intestinal
Enfermedad de Whipple
Fistula enterolinfética
Pericarditis constrictiva
Insuficiencia cardiaca congestiva
Enfermedad de Crohn
Pancreatitis cronica
Tuberculosis intestinal o sarcoidosis mesentérica

Tomada de Navarro Colas’.

cién de una ascitis que fue puncionada en las semanas
27 y 30 de gestacion. El liquido obtenido era claro y
contenia 32 g/l de prétidos. La reaparicion rapida de la
ascitis obligd, en la semana 33, a colocar un catéter de
silastic entre las cavidades peritoneal y amniética. El
nifio nacié por via vaginal en la semana 36 de ameno-
rrea. Se le practicé un nueva puncion en su primer dia
de vida y se encontré un liquido cuya constitucién bio-
quimica fue idéntica a la obtenida por puncion in utero.
Se asociaba una linfocitosis importante. Bajo alimenta-
cion artificial, el aspecto del liquido se torné lactescen-
te y después francamente quiloso'.

La aparicién de una ascitis in utero hace pensar
que la pérdida de linfa podria efectuarse en la cavi-
dad peritoneal por transudacién a través de quildfe-
ros ectdsicos o rotos fuera de aporte alimenticio'.
Esta observacién es demostrativa, puesto que el ca-
racter quiloso del derrame aparece después de la in-
troduccion de los lipidos en la alimentacion del re-
cién nacido. El reconocimiento de una ascitis fetal
pudo justificar, por su intensidad, la colocacién de un
catéter de derivacion peritoneoamnidtica a fin de re-
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ducir el hidramnios, limitar los riesgos de hipoplasia
pulmonar secundaria y, también, mejorar las condi-
ciones obstétricas'>!*.

Enfermedad de Waldmann y gestacion

La pregunta es: ;cudles son las consecuencias de
una gestacion en una paciente afectada de enferme-
dad de Waldmann y, reciprocamente, de esta afeccidn
sobre el embarazo?'?

Se podria temer un aumento de la hipoproteinemia
0 una carencia en vitaminas liposolubles. Algunos es-
tudios'>!>16 han aportado el desarrollo de gestaciones
llegadas a término sin incidencias a destacar, en parti-
cular sin retraso del crecimiento intrauterino ni sin-
drome hemorragico, en mujeres que presentaban una
enteropatia exudativa.

La gestacién no parece, por su parte, agravar la en-
fermedad digestiva, incluso en mujeres afectadas de
una enteropatia grave tratadas, antes de la gestacion,
con nutricién parenteral'?. No obstante, dos estudios!”!8
vienen a nublar este optimismo, ya que presentan dos
casos de agravamiento de la hipoproteinemia durante
el embarazo en sendas mujeres con una linfangiectasia
intestinal. El caso aportado por Ghoshal et al'® asocia-
ba, al proceso, una herpes zoster con alopecia.

CONCLUSION

En definitiva, no es preciso temer la presencia de
una gestacién en una mujer afectada de linfangiecta-
sia intestinal y, simplemente, se debe reforzar las me-
didas medicodietéticas. Es aconsejable el seguimiento
de la proteinemia en el tercer trimestre de la gesta-
cion. Incluso, en caso de esteatorrea podria plantearse
una suplementacién vitaminica (vitamina K) parente-
ral. En el marco particular de una enfermedad de
Waldmann, algunos autores proponen un consejo ge-
nético!>15-16,

RESUMEN

La enfermedad de Waldmann o linfangiectasia intes-
tinal primitiva es una enteropatia exudativa producida
por anomalia de los canales linfaticos de la pared intes-
tinal. Existen formas familiares de transmision autosé-
mica dominante. El tratamiento dietético que aporta tri-
glicéridos de cadena media ha modificado su evolucién.
Esta afeccion aparece en la primera infancia, pero ob-
servaciones de alteraciéon mds precoz han sido publica-
das, entre ellas un caso diagnosticado prenatalmente.

Aportamos un caso de paciente afectada de enfermedad
de Waldmann que tuvo una gestacion a término sin ma-
yores complicaciones, lo que confirma que el embarazo
no agrava la evolucién de una enteropatia exudativa,
como ha sido demostrado por varios autores.
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