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Quilotorax no feto e no recém-nascido. Estado da arte
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Resumo

O quilotérax é uma patologia rara no feto e no recém-nascido
que resulta de uma anomalia do desenvolvimento (quilotérax
congénito) ou traumatismo (quilotérax traumdtico) do canal
tordcico e consequente acumulacdo de linfa no espago pleural.
A clinica depende do volume e rapidez de formacdo do der-
rame e baseia-se em sinais de dificuldade respiratéria, dimi-
nui¢do da amplitude da expansdo toracica, diminui¢ao dos
sons respiratérios na auscultacdo pulmonar e macicez a per-
cussdo. O diagnéstico é confirmado por um doseamento, no
liquido pleural, de triglicerideos superior a 110 mg/ dI (com
alimentac@o entérica) e uma contagem de células superior a
1000/ mm* com predominio de linfécitos (70% a 100%). O
tratamento, independente da causa, € inicialmente conserva-
dor e consiste na drenagem do derrame quiloso e reposi¢ao
das perdas nutricionais. O tratamento cirtdrgico é reservado
para os casos que ndo respondem a medidas conservadoras ou
que apresentam complica¢des durante a sua aplicagdo.

A mortalidade neonatal associada ao quilotérax apresentou
uma diminuic¢@o acentuada nos ultimos anos. Trabalhos recen-
tes referem 100% de bons resultados empregando tratamento
conservador ou conservador e cirtirgico. A mortalidade perina-
tal do quilotérax fetal excede os 50% sendo o prognéstico pior
nos casos associados a hipoplasia pulmonar e hidrépsia fetal.

Neste artigo, os autores apresentam uma revisao tedrica,
focando os principais aspectos relacionados com o quilotérax
no feto e no recém-nascido.
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Chylothorax in the fetus and the newborn. State
of the art.
Summary

Chylothorax is rare in the fetus and newborn and results from
a developmental anomaly (congenital chylothorax) or a trau-
matic lesion (traumatic chylothorax) of the thoracic duct with

accumulation of lymph in the pleural space. Clinical findings
depend on the speed and volume of effusion formation and
include respiratory distress signs, diminished thorax excur-
sions, diminished breath sounds at auscultation and dullness
at percussion. Diagnosis is confirmed when analysis of the
pleural fluid shows a triglyceride level over 110 mg/dl (with
enteral feeding) and an absolute cell count over 1000/mm’
with a predominance of lymphocytes (70% - 100%).
Management, independently of aetiology, is initially conser-
vative and consists of chyle drainage and reposition of nutri-
tional losses. Surgical approach is reserved to protracted cases
in which optimal conservative therapy fails or that present
important complications during its application.

Morbidity and mortality related to chylothorax have signifi-
cantly decreased over the last years. Recent studies refer
100% of good results with conservative or conservative plus
surgical approach. Perinatal mortality of fetal chylothorax
exceeds 50%; the cases associated to pulmonary hypoplasia
and hydrops fetalis present the worst prognosis.

In this paper, a theoretical review is presented enhancing
important aspects of chylothorax in the fetus and newborn.
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Introducio

Define-se como quilotérax a acumulagdo de linfa na cavidade
pleural. E o tipo mais comum de derrame pleural no feto e no
recém-nascido. Trata-se de uma patologia complexa do ponto de
vista etiolégico que apresenta uma evolugdo clinica frequente-
mente prolongada e associada a significativa morbilidade. '

Anatomofisiologia

A linfa produzida no intestino (quilo) € colectada na cisterna
linfdtica e atinge o sistema venoso através do canal tordcico.
O fluxo basal de linfa no canal toricico é de cerca de
1,38 ml/kg por hora, com grandes variagdes apos as refeicoes,
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até 5 ml/kg por hora. Refei¢des ricas em lipideos aumentam
este fluxo para valores superiores a 250 ml por dia. '

Na mucosa do intestino, os dcidos gordos de cadeia longa sao
re-esterificados, transformando-se em triglicerideos, os quais
entram na circulagiio linfitica como quilomicras. Os dcidos
gordos de cadeia média (10 ou menos dtomos de carbono)
passam directamente para o sangue venoso portal, onde sao
transportados ligados a albumina, pelo que nos doentes com
quilotérax torna-se ltil a utilizagdo desta via usando dieta
com triglicerideos de cadeia média. '

A linfa que percorre o canal tordcico ¢ uma mistura de linfa ori-
gindria do intestino, figado, parede abdominal e extremidades
inferiores; estima-se que 95% provém do intestino e figado. A
linfa no canal tordcico contém electrélitos, vitaminas lipos-
soliiveis, bicarbonato, lipideos, proteinas de baixo peso molecu-
lar, linfécitos e pequena quantidade de eritrécitos '**. (Tabela).

Quadro — Caracteristicas e composigao da linfa.

amarelo citrino

Aspecto (leitoso apds alimentagéo entérica)
pH alcalino (7.4 -178)

Densidade 1012 - 1025

Gorduras totais 0,4 -5 g/dl

Colesterol 65 — 220 mg/dl
Triglicerideos > 110 mg/di

Proteinas totais 2,2-5,9 g/dl

Albumina 1,2-4,1g/dl

Globulina 11,1-13,1 g/dl
Electrolitos composigao idéntica a do plasma
Células > 1000/mm?®

Linfécitos 400 — 6800 / mm®
Percentagem de linfocitos 70 — 100%

Eritrécitos 50 — 600 / mm®

adaptado de Straaten HLM et al’, Costa F* e Brodman RF*

Etiologia

Bessone e colaboradores * distinguiram trés formas de quilo-
térax: (1) congénito, (2) traumético e (3) nao traumatico.

(1) Quilotérax congénito. Ocorre em 1: 10-15.000 recém-
-nascidos '*. Em 50% dos casos, o derrame estd presente ao
nascimento e em 75% manifesta-se na primeira semana de
vida ¢. A razdo masculino:feminino é 2:1 em vdrias séries e a
forma unilateral é mais frequente, com predominio no lado
direito .

Existe controvérsia em relacdo a etiologia do quilotérax con-
génito '. Para alguns autores €, possivelmente, parte de um
espectro de anomalias (hipoplasia, fistulas linfatico-pleurais)
que resultam em obstrugdo do canal tordcico na vida intra-ute-
rina ’. Esta anomalia do canal tordcico pode ocorrer isolada ou
associada a outras malformagdes do sistema linfatico, como
as descritas nos sindromas de Turner, Down e Noonan *, lin-
fangiectasia pulmonar congénita * e higroma quistico (linfan-
giomatose) 7.

(2) Quilotérax traumatico. E na maioria das vezes iatrogéni-
co, surgindo como complicagdo de toracotomia ', ou apos
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angiografia "'. Um traumatismo com ruptura do canal tordcico
resulta, provavelmente, no desenvolvimento de fistulas entre
este e o canal tordcico 7 .

Raramente, o traumatismo do canal tordcico por hiperexten-
sdo cervical durante o parto, associado a aumento da pressdao
venosa, pode originar um quilotérax .

(3) Quilotérax niio traumatico. Esta forma € rara no recém-
-nascido, ocorrendo mais frequentemente na crianga € no
adulto, é secunddria a obstruc@o ou erosdo do canal tordcico,
ou vasos linfticos, por tumores intra-tordcicos, doengas infla-
matérias ou linfangiomatose mediastinica. '?

Fisiopatologia

A acumulagdo de linfa na cavidade pleural comprime o pulmao,
desvia o mediastino e pode comprometer a expansdo do pulmao
contra lateral. A insuficiéncia respiratéria pode ser grave e exi-
gir pungéio ou drenagem pleural com caricter urgente. *

A perda prolongada de linfa provoca deplec¢do de proteinas,
gorduras e vitaminas lipossoliiveis, com consequente desnu-
trigio proteico-calérica, desequilibrio hidroelectrolitico e aci-
dose metabdlica. *

Devido ao grande nimero de linfécitos tipo T presentes na
linfa, pode surgir linfopenia. A drenagem continua de linfa,
com perda de factores plasmdticos e celulares coloca os
doentes em risco aumentado de infec¢do. ***

A linfa tem propriedades bacteriostdticas devido ao seu con-
teiido em 4cidos gordos e lecitina, tornando pouco frequente
a contaminacio do quilotérax. Além disso, como nao € irri-
tante, ndo tem tendéncia a provocar aderéncia pleural, septa-
¢des ou encarceramento pulmonar. *

Clinica

O quilotérax congénito pode jd estar presente ao nascimento,
ou surgir nos primeiros dias de vida, geralmente apds o inicio
de alimentacio entérica. O quilotérax traumdtico surge, geral-
mente, entre os sete e os 14 dias apds cirurgia ou introdugao
de dreno ou catéter, geralmente no lado abordado. *

A clinica depende do volume e rapidez de formacao do der-
rame. A semelhanca dos outros derrames pleurais, baseia-se em
sinais de dificuldade respiratéria, com diminui¢do da amplitude
da expansio tordcica, diminuigdo dos sons respirat6rios na aus-
cultagdo pulmonar e macicez a percussao '. Se unilateral, pode
haver desvio contralateral da traqueia e mediastino ". Os der-
rames pequenos sdo, geralmente, assintomaticos .

O quilotérax crénico pode associar-se a hipovolémia, hipo-
albuminemia, hiponatrémia e diminui¢do ponderal . Estes
doentes sdo, também, imunodeprimidos devido a perda créni-
ca de linfécitos e anticorpos '"**.

Diagnéstico
O diagnéstico é, habitualmente, sugerido pela clinica. No
entanto, um derrame pleural pode ser um achado imagiol6gico.
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A radiografia de térax apresenta imagem sugestiva de der-
rame na cavidade pleural, com desvio do mediastino, quando
volumoso. Apesar disso, o diagndstico nem sempre € fécil,
pois outras afec¢des tordcicas associadas podem dificultar a
correlagdo clinico-radiolégica V. Nessas situagdes, a ultrasso-
nografia pode ser de grande valia para o diagndstico de liqui-
do na cavidade pleural *.

O liquido pleural, obtido por toracocentese, €, classicamente,
descrito como tendo aspecto leitoso (devido a presenca de
quilomicra). No entanto, antes da introdu¢@o da alimentagao
entérica ou em doentes com jejum prolongado, o liquido pleu-
ral pode ser transparente e amarelado, cor que se acentua se a
crianga estd ictérica. Pode ser hemorrdgico, quando secunda-
rio a traumatismo.

O diagnéstico € confirmado quando existe um doseamento de
triglicerideos superior a 110 mg/ dl (com alimentagdo entéri-
ca) e uma contagem de c€lulas superior a 1000/ mm°® com pre-
dominio de linfécitos (70% a 100%) '¢. A contagem celular é
independente do tipo de nutri¢ao . Uma vez que a alimen-
tacdo oral do recém-nascido € rica em triglicerideos e pobre
em colesterol, o doseamento dos triglicerideos tem mais inte-
resse no diagndstico de quilotérax '*. Na auséncia de alimen-
tacdo entérica, mesmo que minima, pode ser impossivel a dis-
ting@o entre derrame quiloso e ndo quiloso (pela auséncia de
triglicerideos), pelo que pode ser necessdrio algum aporte de
alimentac@o oral para confirmac¢do do diagnéstico '°.

Tratamento

O tratamento do quilotérax no recém-nascido, independente
da causa, € inicialmente conservador ". O tratamento cirtirgi-
co € reservado para os casos que ndo respondem a medidas
conservadoras ou que apresentam complicagdes durante a sua
aplicagio °.

Tratamento conservador

O tratamento conservador consiste, basicamente, na drena-
gem do derrame quiloso para expansdo do pulmio e reposicao
das perdas nutricionais °.

Uma toracocentese evacuadora permite a expansdo pulmonar,
algumas vezes com tamponamento da formacio de derrame,
prevenindo posterior reacumulacdo. Quando o derrame &
pequeno e nao se refaz, uma tinica pungao pode ser suficiente.
Na maioria dos casos, o derrame quiloso refaz-se novamente
(principalmente na presenca de alimentacdo entérica) tornan-
do necessdrias pungdes repetidas. Actualmente, a maioria dos
autores recomenda a drenagem pleural continua, desde o ini-
cio do tratamento .

Alguns autores preconizam o uso de nutricdo parentérica total
associada ao jejum (habitualmente por uma semana), desde a
fase inicial do tratamento. Outros autores, na tentativa de
manter as condi¢cdes nutricionais sem aumentar o fluxo de
linfa, utilizam, desde o inicio, dietas com gordura na forma de
triglicerideos de cadeia média (mantida por um periodo de
dois a trés meses) principalmente nas formas leves de
quilotérax. *
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Independente do método utilizado, a perda prolongada de
linfa provoca grave depleccdo de proteinas e gordura.
Periodos prolongados utilizando dietas com triglicerideos de
cadeia média levam a deficiéncia de 4cido linoleico e vitami-
nas lipossoliveis . Uma administragdo endovenosa semanal
de lipideos, contendo 4cido linoleico e vitaminas lipossoli-
veis permite corrigir esta deficiéncia .

A linfopenia nao deve ser utilizada como critério para utiliza-
cdo de antibidticos profilacticos’. Nos casos mais graves
(linfopenia, hipofibrinogenemia e hipogamaglobulinemia)
pode tornar-se necessario a administracdo de plasma fresco e
imunoglobulinas ', pelo risco de septicémia *'*. No caso de
alteracGes sintomadticas da coagulac@o pode ser necessdria a
administragcao de plasma fresco ou do(s) factor(es) em defi-
ciéncia. A correcc@o da acidose metabdlica pode ser feita com

bicarbonato de sédio.

Mais recentemente e em casos que ndo resolveram com
drenagem continua e pausa alimentar, tem sido descrita a utili-
zacgao, com €éxito, de somatostatina ou do seu andlogo octreéti-
do. Estas substancias diminuem a produc@o de linfa intestinal,
permitindo a resolu¢io, em muitos casos, do quilotérax.

Tratamento cirirgico

O tratamento cirtirgico estd indicado quando, apds trés ou
quatro semanas, nao se obtém sucesso com o tratamento con-
servador *'°. A drenagem persistente de grandes volumes
(maior que 100 ml por dia, por um periodo de cinco dias con-
secutivos, no recém-nascido) ou complica¢des metabdlicas e/
ou nutricionais graves, de dificil controlo, levam, por vezes a
optar, mais precocemente, pelo tratamento cirtrgico >.

A derivacdo pleuroperitoneal, actualmente, € considerada a
primeira escolha, pois € de simples colocacdo e eficaz em
85% a 95% dos casos °.

Se em duas ou trés semanas o resultado néo for satisfatério, o
que ocorre com maior frequéncia nas crian¢as com trombose da
veia cava superior ou com aumento da pressdo na auricula di-
reita ', deve-se tentar a laqueagdo do canal tordcico ou mesmo
tentar bloquear a area de extravazamento. A laqueagao do canal
toracico, por toracoscopia ou toracotomia, tem sido utilizada
com bons resultados. A toracoscopia com magnificacao de ima-
gem por videocirurgia (videotoracoscopia), em relacdo a tora-
cotomia, apresenta menor morbilidade e proporciona maior
facilidade em localizar o local de extravazamento®.

A toracoscopia permite, também, bloquear o local comprome-
tido empregando “cola” de fibrina ou efectuar pleurodese
(adesao pleural) com talco ou outros agentes esclerosantes
como o OK-432, quinacrina, bleomicina, tetraciclina ou iodo-
povidona. A abrasdo pleural ou pleurectomia € uma possibili-
dade cinirgica quando as outras técnicas falham, sobretudo se
nao se identifica um defeito localizado no canal tordcico’.

Diagnéstico Antenatal e Tratamento do Quilotérax Fetal

Actualmente, a realizacdo sistemadtica de ecografia obstétrica per-
mite o diagndstico pré-natal de derrame pleural, o que também
exclui a hipétese de um traumatismo obstétrico como etiologia '.
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O diagn6stico in utero de um derrame pleural faz pensar,
essencialmente, em dois diagndsticos: hidrépsia fetal e quilo-
térax. O quilotérax fetal € uma causa rara de hidrépsia ndo
imune, quer por comprometer o retorno Venoso por compres-
sdo cardiaca e da veia cava superior, quer pela perda de pro-
teinas para o espaco pleural'.

O prognéstico do quilotérax unilateral, de pequeno volume,
isolado, é geralmente bom e a resolugao espontinea é muitas
vezes observada. Se ocorre no terceiro trimestre de gestac@o o
risco de hipoplasia pulmonar é baixo, e a vigilancia ecografi-
ca é, habitualmente, suficiente'’.

O quilotérax diagnosticado no segundo trimestre de gestacao
(antes das 24 semanas de gestacdo), geralmente apresenta
maior volume e acarreta risco de hipoplasia pulmonar e insu-
ficiéncia respiratéria apds o nascimento. Nestes casos € neces-
sdrio evacuar o liquido pleural. Pode ser praticada uma pun-
¢do com seda¢do materna e curarizagdo fetal, sob controlo
ecografico, de modo a retirar o liquido pleural até o pulméo
encostar a parede tordcica. Em caso de recidiva ou agrava-
mento justifica-se a colocag@o de um dreno pleuro-amnidtico.
Nos casos de quilotérax associado a hidrépsia e polihidrim-
nios estd indicada a colocag@o de dreno pleuroamniético’.

O momento do nascimento depende do cardcter recidivante
do derrame e da idade gestacional. O risco de insuficiéncia
respiratéria ao nascimento obriga, muitas vezes, a intubagao
endotraqueal, ventilagdo assistida, toracocentese evacuadora e
colocag@o de dreno tordcico no caso de recidiva'.

Prognostico

A mortalidade neonatal associada ao quilotérax apresentou
uma diminui¢do acentuada nos tltimos anos. O tratamento
conservador tem uma taxa de sucesso superior a 80%. Estudos
recentes referem 100% de bons resultados empregando trata-
mento conservador ou conservador e cirtirgico. No entanto,
uma taxa de mortalidade de 60%, no quilotérax bilateral, foi
referida por Carmant L e Le Guernnec J-C. A mortalidade
perinatal do quilotérax fetal excede os 50%, sendo o prognés-
tico pior nos casos associados a hidrépsia fetal'***.
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