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INTRODUÇÃO 

A linfangiectasia intestinal (LI) é uma ente-

ropatia rara perdedora de proteínas, caracteri-

zada pela obstrução da drenagem linfática do 

intestino delgado, o que leva ao acúmulo de 

linfa e ao desenvolvimento de ascite quilosa. 

Esse processo gera alterações estruturais nas vi-

losidades intestinais, que passam a apresentar 

distorção e congestão progressiva, com aumen-

to da pressão intralinfática e consequente extra-

vasamento de líquido linfático para a luz intes-

tinal (MARRAPU & KUMAR, 2024).  

A doença pode ser classificada de duas for-

mas: primária (PIL) e secundária (SIL). A for-

ma primária, também conhecida como doença 

de Waldmann, foi descrita pela primeira vez em 

1892 e, apesar de se manifestar mais frequente-

mente em crianças e adolescentes, casos em a-

dultos também têm sido relatados. Sua etiologia 

permanece incerta, embora já em 1961 um estu-

do pioneiro tenha demonstrado a perda proteica 

associada à dilatação anômala dos vasos linfá-

ticos da mucosa e submucosa intestinal, achado 

que consolidou a definição diagnóstica da con-

dição (CAO et al., 2022). 

A LI caracteriza-se pela dilatação anormal 

dos vasos linfáticos do trato gastrointestinal, le-

vando à perda de linfa rica em proteínas, linfó-

citos e lipídios para o lúmen intestinal, o que re-

sulta em enteropatia perdedora de proteínas 

(MARRAPU & KUMAR, 2024). A forma pri-

mária relaciona-se a anomalias congênitas, en-

quanto a secundária surge em decorrência de 

obstruções ou alterações adquiridas do sistema 

linfático, como em doenças cardíacas, hepáticas 

ou infecciosas (OZEN & COMRIE, 2017; BIR-

TOLO & SHAHINI, 2024; ARYA et al., 2023). 

Embora a prevalência da doença primária 

seja pouco conhecida, ela tem sido relatada em 

diversas partes do mundo. Estudos realizados, 

sobretudo na Ásia, mostram que o diagnóstico 

ainda costuma ser tardio, em razão da ampla ga-

ma de sintomas inespecíficos (PRASAD et al., 

2019; NIU et al., 2021; VIGNES & BELLAN-

GER, 2018). 

As manifestações clínicas incluem desde 

edemas periféricos e derrames cavitários até di-

arreia crônica, dor abdominal, má absorção e 

atraso no crescimento em crianças (WANG et 

al., 2016; SURAMPALLI et al., 2017; AWAL 

et al., 2023). Alterações metabólicas, como hi-

pocalcemia e hipomagnesemia, também podem 

ocorrer devido à perda crônica de minerais 

(FENG et al., 2022; CAO et al., 2022). Além 

disso, a doença pode estar associada a síndro-

mes genéticas, como a de Hennekam, relacio-

nada a mutações no gene CCBE1, e a de Noo-

nan, associada a mutações em PTPN11 e 

LZTR1 (FATTORUSSO et al., 2020; WANG 

et al., 2020; TIAN et al., 2025). 

O diagnóstico envolve exames laboratoriais 

e de imagem. Hipoalbuminemia persistente, 

linfopenia e hipogamaglobulinemia são acha-

dos frequentes, enquanto métodos como endos-

copia digestiva alta com biópsia, cápsula endos-

cópica e exames radiológicos auxiliam na con-

firmação (KÖSTEL-BAL et al., 2016; WU et 

al., 2021; AWAL et al., 2023). O reconheci-

mento precoce é fundamental, pois a doença po-

de evoluir com complicações graves, incluindo 

imunodeficiência secundária, infecções recor-

rentes e desnutrição (ALSHIKHO et al., 2016; 

HUBER et al., 2020). 

O tratamento é individualizado. As medidas 

iniciais envolvem dieta hiperproteica, pobre em 

gorduras, com suplementação de triglicerídeos 

de cadeia média. Em casos refratários, podem 

ser utilizadas terapias farmacológicas, como si-

rolimus e everolimus, e, em situações específi-

cas, intervenções cirúrgicas (OZEKI et al., 

2016; KWON & KIM, 2021; MARI et al., 

2019). Embora a resposta varie de acordo com 

cada paciente, a intervenção adequada melhora 
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de forma significativa a qualidade de vida e re-

duz as complicações associadas (VIGNES & 

BELLANGER, 2018; LU & ZHAI, 2017). 

Portanto, a linfangiectasia intestinal deve 

ser considerada no diagnóstico diferencial de 

pacientes com hipoalbuminemia, linfopenia e 

edema de causa não esclarecida, sobretudo em 

crianças e adultos jovens. O reconhecimento 

precoce e o manejo adequado são fundamentais 

para evitar desfechos graves e melhorar o prog-

nóstico dos pacientes (USNAYO USNAYO et 

al., 2019; MOHAMMAD et al., 2019). 

O objetivo deste estudo é a descrição e a dis-

cussão de uma enteropatia perdedora de proteí-

nas rara, com ênfase em fisiopatologia, etiolo-

gia, manifestações clínicas, diagnóstico, epide-

miologia, tratamento e prognóstico. De modo 

geral, visa sistematizar o conhecimento sobre a 

linfangiectasia intestinal e esclarecê-la cientifi-

camente. 

 

MÉTODO 

Trata-se de uma revisão narrativa realizada 

no período de junho a agosto de 2025, por meio 

de pesquisas nas bases de dados, como Pub-

Med, SciELO e ResearchGate. Foram utiliza-

dos os descritores: Hypoproteinemia AND In-

testinal Lymphangiectasia. Desta busca, foram 

encontrados 29 artigos, posteriormente subme-

tidos aos critérios de seleção. 

Os critérios de inclusão foram: artigos em 

inglês e português, publicados no período de 

2015 a 2025 e que abordavam as temáticas pro-

postas para esta pesquisa, estudos do tipo revi-

são de literatura, disponibilizados na íntegra. Os 

critérios de exclusão foram: artigos duplicados, 

disponibilizados na forma de resumo, que não 

abordavam diretamente a proposta estudada e 

que não atendiam aos demais critérios de inclu-

são. 

Após os critérios de seleção, restaram 26 ar-

tigos que foram submetidos à leitura minuciosa 

para a coleta dos dados. Os resultados foram a-

presentados de forma descritiva, divididos em 

categorias temáticas abordando: fisiopatologia, 

etiologia, diagnóstico, diagnóstico diferencial, 

manifestações clínicas, epidemiologia, trata-

mento e prognóstico, conforme discutido na li-

teratura sobre linfangiectasia intestinal primá-

ria. As categorias temáticas foram definidas 

com base na âncora teórica dos estudos selecio-

nados, que incluíram revisões, estudos de caso 

e diretrizes relevantes para o manejo clínico da 

doença. Cada categoria buscou integrar dados 

clínicos, laboratoriais, endoscópicos e terapêu-

ticos, permitindo a compreensão detalhada da 

doença e suas implicações para a prática clínica.  

 

RESULTADOS E DISCUSSÃO 

A linfangiectasia intestinal primária (LIP) é 

uma condição rara. Trata-se de uma enteropatia 

perdedora de proteínas caracterizada pela dila-

tação difusa dos vasos linfáticos entéricos, lo-

calizados na mucosa, submucosa ou subserosa, 

caso haja ruptura, liberam linfa rica em proteí-

nas e linfócitos para o interior do lúmen intesti-

nal (MARRAPU & KUMAR, 2024).  

Clinicamente, o quadro costuma se manifes-

tar de forma marcante, como por exemplo no 

edema de membros inferiores, em sua grande 

maioria bilateral, e que pode acometer também 

outras regiões do corpo. Laboratorialmente, a 

doença revela seu mecanismo fisiopatológico: 

hipoproteinemia, hipoalbuminemia, hipogama-

globulinemia e linfopenia/leucopenia, altera-

ções que deixam o paciente mais suscetível a 

infecções e até mesmo a neoplasias linfáticas, 

como o linfoma (OZEN & COMRIE, 2017). 

A causa da perda proteica está associada a 

uma obstrução linfática decorrente de malfor-

mações ou hipoplasia dos canais linfáticos, o 
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que aumenta a pressão intraluminal, provoca di-

latação e, por fim, a ruptura dos vasos. Há um 

componente genético, em que mutações em ge-

nes relacionados à linfangiogênese, como 

CCBE1 na síndrome de Hennekam ou altera-

ções em PTPN11 e LZTR1 em fenótipos do es-

pectro Noonan, já foram associadas à doença 

(MARRAPU & KUMAR, 2024). Embora a LIP 

seja mais frequente em crianças, com diagnós-

tico comum antes dos três anos de idade, a iden-

tificação em adultos tem aumentado. A mani-

festação clínica é ampla: desde edemas e derra-

mes incomuns até efusões quilosas, casos que 

se manifestam por convulsões, com alterações 

metabólicas, como a hipomagnesemia (OZEN 

& COMRIE, 2017). 

O diagnóstico depende da associação entre 

achados clínicos, laboratoriais e histopatológi-

cos. A confirmação vem da endoscopia com bi-

ópsia de intestino delgado, que demonstra as 

linfangiectasias. Em crianças, a cápsula endos-

cópica pode ajudar a mapear lesões mais difu-

sas. Métodos de imagem como, tomografia 

computadorizada e ressonância nuclear magné-

tica, também contribuem, sugerindo alterações 

como ascite e espessamento de alças intestinais 

(MARRAPU & KUMAR, 2024). Em crianças 

com hipoalbuminemia e linfopenia, ter uma a-

tenção maior para a LIP no diagnóstico diferen-

cial pode gerar melhores prognósticos (OZEN 

& COMRIE, 2017). 

O manejo terapêutico ainda não conta com 

um protocolo universal. A base do tratamento é 

dietética: baixo teor de gorduras, alto aporte 

proteico e suplementação com triglicerídeos de 

cadeia média, que são absorvidos diretamente 

pelo sistema porta, desviando dos vasos linfáti-

cos e reduzindo a pressão e o extravasamento 

de linfa (MARRAPU & KUMAR, 2024). Entre 

as abordagens adjuvantes, há relatos do uso de 

ácido tranexâmico e da octreotida, ambos com 

respostas variáveis, sendo que a octreotida pos-

sui um risco de recidiva após a sua suspensão. 

Em casos específicos, a cirurgia para ressecção 

segmentar pode ser considerada, embora seja 

um procedimento dificilmente escolhido (O-

ZEN & COMRIE, 2017). 

O prognóstico é variável e depende do con-

trole clínico, da adesão à dieta e da prevenção 

de complicações. Em crianças, a resposta à die-

ta costuma ser adequada, exigindo um acompa-

nhamento prolongado. Em adultos, o curso po-

de ser mais lento e refratário, especialmente 

quando coexistem outras condições sistêmicas 

(MARRAPU & KUMAR, 2024). Complica-

ções como derrames serosos volumosos e linfo-

mas se associam a desfechos mais desfavorá-

veis (OZEN & COMRIE, 2017). 

A LIP compartilha características com ou-

tras enteropatias perdedoras de proteínas, sejam 

elas de base linfática ou inflamatória. A defici-

ência de CD55, por exemplo, é uma forma de 

início precoce que também cursa com perda 

proteica e fenômenos trombóticos. A relação 

entre coração e intestino fica evidente quando a 

pericardite constritiva contribui para o quadro, 

e a cirrose com ascite refratária mostra como a 

disfunção linfática pode repercutir além do trato 

digestivo. Reconhecer essas interseções não só 

ajuda no diagnóstico, mas também orienta o 

manejo, evitando tratamentos ineficazes para 

causas secundárias (MARRAPU & KUMAR, 

2024; OZEN & COMRIE, 2017). 

 

FISIOPATOLOGIA 

A doença caracteriza-se pela dilatação anor-

mal dos ductos lácteos do intestino, o que pro-

voca o acúmulo e infiltração de linfa no lúmen 

do intestino delgado. Essa condição leva à per-

da significativa de linfa, que contém elevada 

concentração de proteínas, lipoproteínas e lin-
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fócitos, resultando em quadros de hipoproteine-

mia, hipoalbuminemia, hipogamaglobulinemia 

e linfocitopenia. Além disso, observa-se fre-

quentemente a depleção de ferro, cálcio, lipí-

dios e vitaminas lipossolúveis. A LI pode se 

manifestar tanto por disfunções primárias do 

sistema linfático quanto de forma secundária, 

associada a diversas condições que comprome-

tem a drenagem linfática, seja por obstrução di-

reta ou por mecanismos indiretos (MARRAPU 

& KUMAR, 2024). 

 

ETIOLOGIA 

A linfangiectasia intestinal (LI) apresenta-

se em duas formas etiológicas principais: pri-

mária e secundária. Na linfangiectasia intestinal 

primária (LIP), observa-se um quadro de dis-

função linfática congênita, geralmente associa-

da a condições genéticas, como a síndrome de 

Hennekam (HS) (FATTORUSSO et al., 2020). 

Estudos demonstram que na LIP há uma altera-

ção na expressão de moléculas relacionadas à 

linfangiogênese na mucosa duodenal. Em parti-

cular, observou-se aumento dos níveis do re-

ceptor VEGF-3 e do receptor endotelial de va-

sos linfáticos-1 (LYVE-1), enquanto a expres-

são do mRNA dos fatores VEGF-C e VEGF-D 

encontra-se reduzida em comparação a indiví-

duos saudáveis (MARRAPU & KUMAR, 

2024). 

Já na forma secundária (linfangiectasia in-

testinal secundária – LIS), a etiologia está asso-

ciada a uma série de condições que comprome-

tem a drenagem linfática ou elevam a pressão 

dentro do sistema, diretamente ou por mecanis-

mos indiretos. Entre os principais fatores desen-

cadeantes incluem-se: doenças inflamatórias 

crônicas, como a doença de Crohn e a enteropa-

tia celíaca; infecções entéricas, exemplificadas 

pela tuberculose intestinal, doença de Whipple, 

enteropatia por HIV, giardíase, filariose linfáti-

ca e supercrescimento bacteriano do intestino 

delgado; doenças cardiovasculares, como insu-

ficiência cardíaca congestiva e pericardite cons-

tritiva; hipertensão portal, observada em cirrose 

hepática e na síndrome de Budd-Chiari; neopla-

sias, especialmente linfomas de células B; e ain-

da fatores iatrogênicos, tais como exposição à 

radiação, quimioterapia ou intervenções cirúr-

gicas prévias (MARRAPU & KUMAR, 2024). 

 

DIAGNÓSTICO 

O diagnóstico é considerado um desafio, 

pois depende da integração de informações clí-

nicas, laboratoriais, endoscópicas e radiológi-

cas para sua confirmação. Na prática clínica, a 

suspeita costuma surgir diante da tríade clássica 

que inclui edema - consequência da hipoprotei-

nemia, diarreia crônica e sintomas relacionados 

à má absorção de nutrientes (MARRAPU & 

KUMAR, 2024; NIU et al., 2021). Porém, iso-

ladamente não são específicos, exigindo inves-

tigação mais ampla e aprofundada. 

Os exames laboratoriais frequentemente 

evidenciam alterações como hipoalbuminemia, 

linfopenia, hipogamaglobulinemia e hipocalce-

mia, que refletem a perda proteica e imunoló-

gica pela mucosa intestinal (OZEN & COM-

RIE, 2017; FENG et al., 2022). A hipomagne-

semia também pode estar presente, principal-

mente em pacientes que apresentam complica-

ções neuromusculares associadas (FENG et al., 

2022). Um exame laboratorial fundamental pa-

ra confirmar a enteropatia exsudativa é a eleva-

ção da depuração fecal de alfa-1 antitripsina em 

24 horas. A alfa-1 antitripsina é uma proteína 

plasmática resistente à degradação intestinal, e 

seu aumento nas fezes indica perda proteica 

gastrointestinal ativa, caracterizando o quadro 

de enteropatia perdedora de proteínas, como o-

corre na LI (ALSHIKHO et al., 2016; MAR-

RAPU & KUMAR, 2024). 
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O método padrão para confirmar o diagnós-

tico é a endoscopia digestiva alta com biópsia 

do intestino delgado. Durante a endoscopia, a 

mucosa do paciente pode apresentar um aspecto 

característico descrito como “flocos de neve” 

ou áreas pálidas, levemente elevadas e edema-

ciadas, que correspondem à dilatação dos vasos 

linfáticos. O exame histológico da biópsia evi-

dencia a dilatação e ectasia dos vasos linfáticos 

na lâmina própria e na submucosa (ALSHI-

KHO et al., 2016; MOHAMMAD et al., 2019; 

WU et al., 2021). Além disso, a biópsia é fun-

damental para afastar outras causas de entero-

patia. A cápsula endoscópica tem ganhado es-

paço como ferramenta complementar, especial-

mente em crianças, por permitir a visualização 

detalhada do intestino delgado e identificar á-

reas mais extensamente acometidas pela linfan-

giectasia (WU et al., 2021). 

Quanto aos exames de imagem, a ultrasso-

nografia abdominal e a tomografia computado-

rizada (TC) podem revelar achados indiretos 

que ajudam na suspeita, tais como espessamen-

to da parede intestinal, ascite quilosa e o chama-

do mesentério “névoa” (misty mesentery), um 

sinal sugestivo de edema linfático (AWAL et 

al., 2023; ARYA et al., 2023). Técnicas funci-

onais, como a cintilografia com albumina mar-

cada, também podem ser utilizadas para locali-

zar a perda proteica, embora sua utilização seja 

menos frequente (WANG et al., 2016). É fun-

damental considerar diagnósticos diferenciais, 

especialmente outras causas de enteropatia per-

dedora de proteínas. A avaliação clínica cuida-

dosa, associada aos exames complementares, é 

essencial para afastar essas possibilidades 

(MARRAPU & KUMAR, 2024; BIRTOLO & 

SHAHINI, 2024). 

Em pacientes com síndromes genéticas rela-

cionadas, como as síndromes de Hennekam e 

Noonan, o diagnóstico pode requerer investiga-

ção genética e abordagem multidisciplinar, so-

bretudo nos casos pediátricos (FATTORUSSO 

et al., 2020; WANG et al., 2020). Portanto, o 

diagnóstico da linfangiectasia intestinal depen-

de da combinação dos dados clínicos sugestivos 

com os achados laboratoriais, confirmados pela 

endoscopia e análise histopatológica, comple-

mentados pelos exames de imagem que ajudam 

a avaliar a extensão e o grau da doença (MAR-

RAPU & KUMAR, 2024; ALSHIKHO et al., 

2016; WU et al., 2021; AWAL et al., 2023). 

 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

A abordagem diagnóstica da linfangiectasia 

intestinal primária (LIP) envolve etapas funda-

mentais para garantir precisão e excluir outras 

enfermidades que possam mimetizar o quadro. 

Nesse contexto, é imprescindível considerar 

inicialmente condições secundárias, como do-

enças autoimunes, neoplasias e infecções, in-

cluindo tuberculose e parasitoses.  

O exame endoscópico com biópsia duode-

nal é o padrão-ouro para confirmação, sendo a 

endoscopia digestiva alta ou a colonoscopia re-

comendada como primeira etapa em pacientes 

com hipoproteinemia. Em casos em que o diag-

nóstico permanece incerto, ou há suspeita de 

comprometimento do intestino delgado, a vide-

ocápsula endoscópica (VCE) representa uma 

ferramenta valiosa, pois possibilita avaliação a-

brangente da mucosa ao longo de todo o delga-

do, identificando achados característicos e con-

tribuindo para a exclusão de outras causas de 

perda proteica (OZEKI et al., 2016). 

Uma vez realizados esses exames iniciais, 

torna-se essencial avançar para a avaliação do 

diagnóstico diferencial, a fim de afastar outras 

condições capazes de provocar linfangiectasias, 

com ou sem gastroenteropatia exsudativa. Entre 

as causas associadas a ambas, destacam-se: pe-

ricardite constritiva, trombose venosa da veia 
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cava superior ou subclávia, linfoma intestinal, 

fístula linfática-entérica, doença de Whipple, 

doença de Crohn, sarcoidose, síndrome de Sjö-

gren, tuberculose intestinal, esclerodermia sis-

têmica, fibrose retroperitoneal pós-radioterapia 

e/ou quimioterapia, enteropatia associada ao 

HIV, mieloma múltiplo, doença de Waldens-

tröm, amiloidose, histiocitose e cirurgia de Fon-

tan para correção de malformações cardíacas. 

Já entre as causas de gastroenteropatia exsuda-

tiva sem linfangiectasias, há doença de Méné-

trier, lúpus eritematoso sistêmico, tanto em a-

dultos quanto em crianças, e doença de Behçet, 

que pode apresentar telangiectasias (VIGNES 

& BELLANGER, 2018). 

 

MANIFESTAÇÃO CLÍNICA 

A linfangiectasia intestinal (LI) é caracteri-

zada pela perda crônica e progressiva de linfa 

para o interior do lúmen intestinal, o que gera 

um quadro clínico complexo, marcado princi-

palmente pela hipoproteinemia e linfopenia. As 

manifestações clínicas refletem a perda contí-

nua de proteínas plasmáticas, imunoglobulinas, 

linfócitos e lipídios, e variam de acordo com a 

extensão e a gravidade da doença (MARRAPU 

& KUMAR, 2024; FENG et al., 2022; OZEN 

& COMRIE, 2017). As manifestações mais co-

muns estão descritas nas subseções a seguir 

 

Edema generalizado (anasarca) 

Dentre os sintomas mais frequentes, des-

taca-se o edema generalizado, conhecido como 

anasarca, que resulta da hipoalbuminemia cau-

sada pela perda proteica intestinal. Edemas lo-

calizados nos membros inferiores são comuns, 

e, em casos mais severos, podem surgir derra-

mes em cavidades corporais, como ascite, der-

rame pleural e pericárdico, frequentemente com 

características quilosas (SURAMPALLI et al., 

2017; WANG et al., 2016). 

Diarreia crônica e esteatorreia 

A diarreia crônica e a esteatorreia aparecem 

devido à má absorção de gorduras e outros nu-

trientes, consequência da perda de linfa rica em 

lipídios e vitaminas lipossolúveis (MARRAPU 

& KUMAR, 2024; ALSHIKHO et al., 2016; 

NIU et al., 2021). 

 

Infecções recorrentes  

Outro aspecto importante é a ocorrência de 

infecções recorrentes, tanto bacterianas quanto 

virais, que têm como base a linfopenia e a hipo-

gamaglobulinemia provocadas pela perda cons-

tante de células imunológicas e anticorpos pela 

linfa (OZEN & COMRIE, 2017; ALSHIKHO 

et al., 2016). 

 

Sintomas neuromusculares 

Sintomas neuromusculares, tais como con-

vulsões e tetania, também podem estar presen-

tes, geralmente associados a distúrbios eletrolí-

ticos, especialmente a hipomagnesemia, que já 

foi relatada em alguns casos clínicos (FENG et 

al., 2022). 

 

Sintomas constitucionais 

Além disso, sintomas gerais como fadiga, 

fraqueza e intolerância ao exercício são co-

muns, refletindo o estado geral de desnutrição e 

o déficit proteico do paciente (HUBER et al., 

2020). No caso das crianças, é possível obser-

var atraso no crescimento e no desenvolvimen-

to, principalmente nos casos de linfangiectasia 

primária com diagnóstico precoce (NIU et al., 

2021; MOHAMMAD et al., 2019).  

É importante mencionar que manifestações 

clínicas específicas podem surgir dependendo 

das causas associadas ou de síndromes genéti-

cas relacionadas à LI, como a síndrome de Hen-

nekam (FATTORUSSO et al., 2020), a síndro-

me de Noonan (WANG et al., 2020), além de 
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quadros secundários a doenças que causam obs-

trução linfática, como a pericardite constritiva e 

a cirrose hepática (BIRTOLO & SHAHINI, 

2024; ARYA et al., 2023).  

Em resumo, o quadro clínico da LI pode ser 

bastante variável, mas a tríade composta por 

edema, diarreia crônica e sinais laboratoriais de 

perda proteica, como hipoalbuminemia e lin-

fopenia, é fundamental para levantar a hipótese 

diagnóstica. Outros sinais, como derrames qui-

losos e complicações neuromusculares e eletro-

líticas, devem ser avaliados para garantir um 

manejo abrangente e eficaz (ALSHIKHO et al., 

2016; SURAMPALLI et al., 2017; WU et al., 

2021). 

 

EPIDEMIOLOGIA 

É uma condição rara e com baixa incidência 

mundial. Uma revisão da literatura revelou que, 

até a sua publicação, 174 casos foram identifi-

cados, evidenciando a raridade da doença ao re-

gistrar apenas 84 casos (48%) detectados na Eu-

ropa, 48 casos (28%) na Ásia e 29 casos (16%) 

no continente americano, com os demais per-

centuais distribuídos por outras regiões do mun-

do (ALSHIKHO et al., 2016). 

Em relação à etiologia, a forma secundária 

da doença, resultante de obstruções linfáticas 

por múltiplos fatores, apresenta maior prevalên-

cia quando comparada à forma primária, de ori-

gem congênita. Isso se deve ao fato de que o di-

agnóstico está frequentemente associado a ou-

tras comorbidades, enfatizando a importância 

do diagnóstico diferencial para essa doença. 

Apesar dos dados disponíveis, ainda exis-

tem lacunas significativas na epidemiologia da 

LI, ressaltando a urgência de estudos futuros 

que visem estimar a sua real prevalência, consi-

derando variáveis como gênero, faixa etária e 

etnia (MARRAPU & KUMAR, 2024). 

 

TRATAMENTO 

O tratamento da LI envolve múltiplas abor-

dagens terapêuticas visando melhorar os sinto-

mas associados à doença e a qualidade de vida 

do paciente. Essa abordagem pode envolver o 

uso de medicações e suplementos, alterações 

dietéticas e intervenções cirúrgicas em seus di-

ferentes graus. 

 

Modificações dietéticas 

É a base fundamental para o tratamento da 

LIP. Recomenda-se uma dieta com alto teor de 

proteína (2 g/kg/dia) e com baixo teor de gor-

dura (<25g/dia), com o objetivo de reduzir a 

pressão no interior dos vasos linfáticos intesti-

nais, prevenindo a sua ruptura. A suplementa-

ção de triglicerídeos de cadeia média (TCM) 

também é indicada, uma vez que são facilmente 

absorvidos pela circulação venosa portal e inde-

pendem do transporte via quilomícrons, forne-

cendo nutrição e evitando o ingurgitamento lác-

teo (VIGNES & BELLANGER, 2018). 

 

Terapia farmacológica 

Quando as modificações dietéticas não são 

suficientes, ou em casos mais graves, é necessá-

rio combinar os fatores anteriormente citados à 

terapia medicamentosa. Estudos recentes indi-

caram que medicamentos como o ácido trane-

xâmico, octreotida e sirolimus são utilizados de 

acordo com a complexidade do caso (KWON & 

KIM, 2021).  

O ácido tranexâmico é um agente antifibri-

nolítico que inibe a ativação do plasminogênio 

em plasminas, o que reduz a degradação das 

proteínas da matriz extracelular. Acredita-se 

que em pacientes com LI que apresentam au-

mento da atividade fibrinolítica (D-dímero au-

mentado) há maior permeabilidade dos vasos 

linfáticos intestinais, levando a perda de proteí-

nas característica da doença. O uso dessa medi-

cação na dose 25 mg/kg três vezes ao dia, via 
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oral (máximo 100 mg/dose) durante 5 dias, tem 

mostrado melhoras clínicas e a normalização 

dos níveis de proteína sérica, após 4 semanas de 

uso (KWON & KIM, 2021).  

A octreotida é uma medicação administrada 

em casos de linfangiectasia intestinal difusa, 

pela via subcutânea, de 1 a 10 mcg/kg/dose, 

duas vezes ao dia, por duas semanas iniciais. A-

ge inibindo a secreção de hormônios gastroin-

testinais e reduzindo o fluxo sanguíneo esplânc-

nico, por ser um análogo da somatostatina. Ob-

servou-se, nos pacientes, a redução da perda de 

proteínas intestinais e o alívio dos edemas após 

4 semanas de uso (KWON & KIM, 2021).  

O sirolimus é uma medicação utilizada na 

linfangiectasia extensa e na linfangiectasia in-

testinal difusa, atuando diretamente no receptor 

das células endoteliais linfáticas, suprimindo 

sua proliferação. Não age no fluxo linfático, co-

mo a octreotida. Pode ser usado pela via oral na 

dose de 1-1,6 mg/dia para pacientes com peso 

<40 kg ou na dose de 2 mg/dia para pacientes 

com peso >40 kg, cujo efeito aparecerá próximo 

à quarta semana de uso (KWON & KIM, 2021). 

 

Intervenção cirúrgica 

É realizada em casos de linfangiectasia in-

testinal focal com extensa perda de proteínas. A 

possibilidade da cirurgia e o método cirúrgico 

dependem do local da lesão e da proximidade 

da mesma com os órgãos adjacentes (KWON & 

KIM, 2021). Em casos de lesão distante dos ór-

gãos adjacentes, pode-se realizar uma ressecção 

laparoscópica, enquanto em casos de órgãos ad-

jacentes aos canais linfáticos anormais, o proce-

dimento realizado é a duodenopancreatectomia 

com preservação do piloro.  

 

PROGNÓSTICO 

O prognóstico da linfangiectasia intestinal 

primária (LIP) é variável. Em formas modera-

das ou em pacientes que seguem dieta com bai-

xo teor de gordura, pode permanecer assinto-

mática ou apresentar apenas sintomas leves, 

com desfechos favoráveis (MARRAPU & KU-

MAR, 2024; KWON & KIM, 2021). Em crian-

ças, a resposta ao tratamento dietético tende a 

ser satisfatória, com possibilidade de longo pe-

ríodo de estabilidade clínica. No entanto, o a-

gravamento da doença pode ocorrer, exigindo 

seguimento contínuo da dieta (NIU et al., 2021; 

PRASAD et al., 2019). Já em adultos, a evolu-

ção é mais crônica e refratária, principalmente 

nos casos associados a formas secundárias ou a 

doenças sistêmicas (HUBER et al., 2020). O 

desfecho pode ser desfavorável, e até fatal, 

quando há derrames serosos volumosos, seja de 

forma espontânea após suspensão da dieta hipo-

lipídica ou diante de complicações graves 

(MARRAPU & KUMAR, 2024; ALSHIKHO 

et al., 2016).  

Entre as complicações mais graves, desta-

cam-se linfomas de células B confinados ao tra-

to gastrointestinal (estômago, jejuno, intestino 

médio ou íleo) ou com localizações extraintes-

tinais (MARRAPU & KUMAR, 2024). Nos ca-

sos em que a doença é disseminada ou refratá-

ria, tem-se redução da sobrevida, exigindo as-

sim, terapias farmacológicas, como a associa-

ção com a octreotida, que pode diminuir a perda 

proteica intestinal (BALLINGER & FAR-

THING, 1998). A presença de manifestações 

sistêmicas, a associação com síndromes genéti-

cas e a refratariedade à dieta são fatores prog-

nósticos negativos descritos em diversos casos 

(PRASAD et al., 2019; NIU et al., 2021). Dessa 

forma, a evolução clínica da LIP depende forte-

mente da gravidade inicial, do controle das per-

das proteicas e da prevenção das complicações. 

 

CONCLUSÃO 

A linfangiectasia intestinal (LI) representa 

uma condição clínica rara e desafiadora, cuja 
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apresentação varia desde quadros discretos até 

manifestações de elevada gravidade. Embora 

predominante em pacientes pediátricos, sua o-

corrência em adultos também deve ser conside-

rada, exigindo avaliação rigorosa para a exclu-

são de causas secundárias. O sistema linfático 

intestinal exerce papel fundamental na manu-

tenção da homeostase hídrica, na defesa imuno-

lógica e no transporte de nutrientes e fármacos, 

de modo que sua disfunção repercute de forma 

sistêmica, ainda com aspectos pouco compreen-

didos. 

Os entraves diagnósticos incluem a dificul-

dade em reconhecer comprometimentos seg-

mentares quando os exames convencionais não 

revelam alterações, a inexistência de protocolos 

padronizados para mensuração da disfunção 

linfática e a complexidade em diferenciar etio-

logias primárias de secundárias. Além disso, a 

escassez de biomarcadores precoces e a limi-

tada disponibilidade de técnicas avançadas de 

imagem dificultam a detecção da doença em fa-

ses iniciais. Nesse sentido, compreender melhor 

a evolução natural da LI é essencial para o de-

senvolvimento de estratégias diagnósticas mais 

sensíveis e terapias eficazes. 

Outro ponto relevante refere-se ao envolvi-

mento do sistema linfático em alterações meta-

bólicas associadas à obesidade e à resistência 

insulínica, o que sugere potenciais caminhos 

para novas abordagens terapêuticas voltadas à 

disfunção metabólica e à inflamação crônica 

correlata.  

Dessa forma, futuras investigações devem 

priorizar a identificação de determinantes da 

heterogeneidade clínica entre os pacientes e o 

aperfeiçoamento de intervenções diagnósticas e 

terapêuticas personalizadas. Tais avanços pode-

rão não apenas aprimorar o cuidado clínico, 

mas também ampliar a compreensão dos múlti-

plos papéis do sistema linfático no equilíbrio 

metabólico e imunológico (MARRAPU & KU-

MAR, 2024). 
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