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Resumo: INTRODUCAO: A Linfangiectasia Intestina priméaria é um distdrbio linfético congénito
incomum que pode determinar enteropatia perdedora de proteinas. DESCRICAO DE CASO:
Paciente masculino, 4 anos, portador de Hidrocefalia congénita, com histéria de diarréia sem
produtos patol 6gicos ha 2 meses, foi admitido via pronto atendimento, por desidratacdo grave e
anasarca. Redlizado manejo inicia com ressuscitagdo volémica e correcdo dos distarbios
eletroliticos — acidose metabdlica, hiponatremia, hipocalemia, hipocalcemia e hipomagnesemia.
Avaliacdo |aboratorial evidenciou funcéo renal normal, hipoa buminemia,
hipogamaglobulinemia, enzima hepaticas e canaliculares inateradas. Pelo anasarca associada a
hipoal buminemia, necessitou multiplas infusbes de albumina. Submetido a estudos endoscopicos.
colonoscopia inconclusiva, esofagogastroduodenoscopia com achados sugestivos de
linfangiectasia intestinal. Bidpsia duodenal e jejunal revelou em ectasia linfética. Pela hipotese de
Linfangiectasia intestinal, foi iniciada dieta com triglicérides de cadeia média, que resultou em
melhora significativa da diarreia. DISCUSSAO: A linfangiectasia intestinal caracteriza-se pela
dilatacdo de vasos linfaticos na mucosa e submucosa intestinal, determinando extravasamento de
linfa para o lumen intestinal, que resulta em hipoproteinemia, linfocitopenia, edema, perda
hidroel etrolitica e de nutrientes. Sua incidéncia € desconhecida, havendo leve predominio no sexo
masculino. A forma primé&rialcongénita afeta criangas e adultos jovens, manifestando-se
inicidlmente com diarreia persistente e edema periférico. A endoscopia pode auxiliar o
diagnostico, evidenciando alteragbes de mucosa sugestivas, e a bidpsia intestinal estabelece o
diagnostico definitivo. O Tratamento restringe-se a modificacfes dietéticas com substituicdo dos
acidos graxos de cadeia longa por &acidos graxos de cadeia curta ou média, terapia para controle
da diarrela e 0 mangjo das complicagbes. Dentre as complicacles, estdo, em curto prazo,
distdrbios hidroeletroliticos e anasarca; e a longo prazo, desnutricdo e risco aumentado de
linfoma. CONCLUSAO: A Linfangiectasia Intestinal Priméria é uma doenca rara que se
manifesta classicamente com diarreia persistente sem produtos patolégicos. O atraso no seu
diagnostico, como ilustrado no caso, pode determinar a ocorréncia de complicacdes e maior
gravidade.
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