
 91

Paediatr Croat 2000; 44 (Supl 1): 91-3 Pregled 
   Review 
 
 
 
 
 
 
 
 

CRIJEVNE  LIMFANGIEKTAZIJE 

MARIJA HEGEDUŠ-JUNGVIRTH* 

Crijevna limfangiektazija je bolest limfatičkog sistema gastrointestinalnog trakta koja se manifestira teškim crijevnim gubit-
kom proteina, obilnom steatorejom, malabsorpcijom, edemima, ascitesom i limfocitopenijom. Najčešća je u grupi enteropatija s 
gubitkom bjelančevina. 
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UVOD 

Crijevne limfangiektazije, konge-
nitalne ili stečene, rijetka su bolest gas-
trointestinalnog sustava. Zbog genera-
lizirane limfatičke disfunkcije nastaje 
veliki gubitak limfe u crijevni lumen, 
povećani crijevni gubitak proteina, ste-
atoreja, generalizirana hipoproteinemi-
ja i limfocitopenija, te različitog inten-
ziteta prisutni gastrointestinalni sim-
ptomi. Kongenitalni oblik kojeg karak-
terizira dilatacija limfnih žila zida cri-
jeva i mezenterija može uključivati i 
limfne puteve drugih dijelova tijela, 
npr. pankreasa i pluća (1-5). 

Prema etiologiji limfangiektazije 
se klasificiraju u dvije skupine: 

o Primarni oblik (nasljedni) 
• promjene ograničene samo na la-

minu propriju 
• promjene u submukozi, subsero-

zi, mezenteriju i omentumu, dok 
je lamina propria intaktna 

• generalizirane limfangiektazije 
o Sekundarni oblik 

• funkcionalni 
! kod malrotacije s kompresijom 

limfnih žila 
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! kod kongestivne srčane bolesti 
! Fontanove operacije srčanih 

grešaka 
! konstriktivnog perikarditisa 
! ciroze 

• ometen limfni protok 
! Crohnova bolest 
! crijevna skleroderma 
! Whippleova bolest 
! panikulitis mezenterija (M. 

Weber-Christian) 
! retroperitonealni tumori 
! limfomi 

Osim gore navedenog, opisan je ri-
jedak slučaj crijevne limfangiektazije 
kod bolesnika sa Zellweger cerebrohe-
patorenalnim sindromom, zatim kod 
bolesnika s autoimunom poliglandular-
nom bolešću tip I, kod Castelmanove 
bolesti (angiofolikularna hiperplazija 
limfnih čvorova), te ponekad i kod 
djece s celijakijom (6-9). Rijedak je 
slučaj bolesnice koja je imala konge-
nitalne crijevne limfangiektazije, a po-
tom condylomata acuminata kao po-
sljedicu poremećenog celularnog i hu-
moralnog imuniteta (10,11). Sekun-
darni se oblik može naći kod TBC, 
sarkoidoze, volvulusa, sistemnog lupus 
eritematodesa, Behcetovog sindroma, 
medijastinalnog tumora a može biti i 
jatrogeno uvjetovana. 

Iako patogeneza nije dovoljno raz-
jašnjena jasan je znatan gubitak bjelan-
čevina i masti stolicom (12). Resorpci-

ja aminokiselina i sinteza bjelančevina 
u jetri nije dostatna, zbog čega nastaje 
hipoproteinemija, hipoalbuminemija, te 
posljedični edemi. Gubitak limfe uzro-
kuje smanjenje humoralnog i celular-
nog imuniteta, nastaje hipogamaglo-
bulinemija, limfopenija, kožna anergi-
ja, smanjeni odgovor limfocita i pove-
ćana incidencija tumora (13).  

KLINIČKA SLIKA 

Klinička slika kongenitalnih cri-
jevnih limfangiektazija javlja se već u 
ranom djetinstvu, dok se kod sekunda-
rnog oblika (stečenog) simptomi bo-
lesti javljaju kasnije. U kliničkoj slici 
najčešće se vide edemi, generalizirani 
ili asimetrični i lokalizirani, stalni ili 
povremeni, ali vrlo jako izraženi, a 
zbog edema makule može nastati i gu-
bitak vida. Proljev, nauzeja, povraća-
nje, abdominalna bol, mogu biti stalni, 
intermitentni, blaži ili teži. Može biti 
prisutan meteorizam, akutni jejunalni 
ileus, ascites, pleuralni ili perikardijalni 
izljev, te hipovitaminoze u mastima 
topivih vitamina, hipokalcemija, uče-
stale respiratorne i druge infekcije i za-
ostatak u rastu i razvoju (14,15).  

DIFERENCIJALNA DIJAGNOZA 

Diferencijalno dijagnostički treba 
razmotriti sve oblike bolesti eksuda-
tivne enteropatije, bolesti jetre i bu-
brega.  
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DIJAGNOZA 

Uz sve pretrage koje se rade kod 
enteropatije s gubitkom bjelančevina, 
može se učiniti rendgenološka pretraga 
gastrointestinalnog trakta primjenom 
dvostrukog kontrasta i uočiti razrjeđe-
nje kontrasta uz sužen lumen crijeva 
(16). Ultrazvuk otkriva ascites ili hilo-
toraks (17). Ciljana ili slijepa biopsija 
sluznice tankog crijeva, patohistološka 
i imunohitokemijska analiza potvrđuju 
dijagnozu (18-21). Može se, iako teže, 
učiniti scintigrafija, CT i limfografija 
(22). 

TERAPIJA 

Liječenje je simptomatsko uz 
eventualno kiruršku resekciju najviše 
zahvaćenog dijela crijeva. Modifikacija 
ishrane - visoko vrijedni proteini s lako 
probavljivim trigliceridima kratkih i 
srednjih lanaca (Portagen, Pregestimil, 
Alimentum) daju dobre rezultate. Pri-
mjena antiplazmina smanjuje gubitak 
proteina u crijevima. Kod sekundarnih 
limfangiektazija dobar efekt ima pri-
mjena kortikosteroida (23,24). 

LIMFANGIEKTAZIJE KOLONA, 
HILOPERITONEUM I HILOTORAKS 

Limfangiektazije kolona, hilope-
ritoneum i hilotoraks rijetka su stanja 
kod kojih postoji povećani crijevni 
gubitak bjelančevina (25,26). 

EOZINOFILNI GASTROENTERITIS 

Otkrio ga je Waldman 1967. go-
dine. To je rijetka bolest želuca i cri-
jeva, a ponekad i jednjaka, upalne pri-
rode koju karakteriziraju eozinofilni 
infiltrati na sluznici i mišićima gastro-
intestinalnog sustava. U kliničkoj slici 
dominiraju edemi, zastoj u rastu, gubi-
tak proteina stolicom, perifernom i cri-
jevnom eozinofilijom, sindromom mal-
absorpcije (27-29). Poznata su dva vida 
bolesti: 

o idiopatski eozinofilni gastroentero-
kolitis (30) 

• sluznični 

• mišićni 

• serozni 

o protein - senzitivni eozinofilni ga-
stroenterokolitis 

Protein - senzitivni eozinofilni eo-
zinofilni gastroenterokolitis javlja se 
obično kod manje djece, može već i u 
dojenačkom periodu (31-33). Reakcija 
nastaje na proteine kravljeg mlijeka, 
rijetko na majčino mlijeko, a ponekad i 
na sojino mlijeko (34-37). Može biti 
zahvaćeno tanko ili debelo crijevo. U 
kliničkoj slici dominiraju povraćanje, 
proljev, nenapredovanje, edemi i krv u 
stolici. Prisutni su simptomi malap-
sorpcije, gubitak proteina stolicom, hi-
poalbuminemija i anemija. Protein - 
senzitivni kolitis ide pod kliničkom 
slikom kolika, koje se javljaju već kod 
male dojenčadi.  

U terapiji treba isključiti hranu ko-
ja izaziva eozinofilnu infiltraciju, uves-
ti semielementarnu, a u težim slu-
čajevima i totalnu parenteralnu prehra-
nu. Može se dati kortikosteroida 1-2 
mg/kg TT dnevno (Pronizona), ketoti-
fen i/ili cromolin, zasebno ili u kombi-
naciji (38). 
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Summary 

INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA 

M. Hegeduš-Jungvirth 

Intestinal lymphangiectasia is a disorder of the lymphatics of the gastrointestinal system that usually manifests itself with se-
vere intestinal protein loss, malabsorption, edema, ascites and lymphocytopenia. It is the most frequent in the group of the prote-
in-losing enteropathy. 
Key words: intestinal lymphangiectasia; protein-losing enteropathy 

 


