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Quilotorax Congénito: Controvérsias

RESUMO

O quilotérax é o derrame pleural ne-
onatal mais frequente, apesar de repre-
sentar um diagnostico raro. A sua etio-
logia € na maioria dos casos traumatica
pos-cirdrgica, estando também descrita
a associagdo a cromossomopatias, situ-
acdes que condicionem sindrome da veia
cava superior ou casos de anomalias do
sistema linfatico. Existe no entanto um
grupo cuja etiologia permanece desco-
nhecida.

Relata-se o caso clinico de quiloto-
rax congénito bilateral de apresentagao
pré-natal, para o qual foi instituido trata-
mento conservador, incluindo o octredti-
do, um farmaco utilizado habitualmente
no tratamento do quilotérax traumatico
mas ainda com poucas descrigdes no
quilotérax congénito. A evolugao foi favo-
ravel, de acordo com a historia natural da
doenga, permanecendo algumas davidas
quanto a contribuicdo do octreétido, bem
como quanto ao plano de monitorizagao
e terapéutica numa patologia que é rara
e cuja literatura apresenta abordagens
muito dispares.

Palavras-chave: Quilotérax, congé-
nito, octredtido.
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INTRODUGAO

O quilotérax € o derrame pleural
mais frequente no periodo neonatal. Na
maioria dos casos € traumatico pos-cirur-
gico, estando também descrita a associa-
¢do0 a cromossomopatias ou alteragdes
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que condicionem sindrome da veia cava
superior"?), A etiologia precisa do quiloté-
rax congénito ndo esta esclarecida, mas
parece relacionar-se com malformagdes
na embriologia do sistema linfatico. Ocor-
re em 1:10-15000 RN, sendo bilateral em
cerca de 12% dos casos. E mais frequen-
te no sexo masculino (2:1) e manifesta-se
ao nascimento em aproximadamente 50%
das situacdes!’. Relativamente a aborda-
gem terapéutica persistem controvérsias,
quer quanto ao tratamento conservador,
quer quanto ao momento de decisdo e
tipo de intervengao cirurgica. Apresenta-
se um caso clinico que pretende ilustrar
mais uma experiéncia, salientando-se as
duvidas quanto a sua evolugéo.

CASO CLIiNICO

Pais saudaveis, ndo consanguine-
os, de raga negra. Segunda gestagéao,
vigiada, com serologias normais. Foi
realizada amniocentese as 18 semanas,
pela idade materna, que néo revelou alte-
racOes (cariotipo 46 XY).

As 29 semanas, 0 exame ecografico
identificou um derrame pleural a direita
(figura 1). Apos toracocentese fetal obte-
ve-se 120 ml de liquido pleural com 94%
de linfécitos, permitindo o diagnostico de
quilotérax. Na semana seguinte o derra-
me estava ja refeito, com imagem idénti-
ca contralateral (figura 2). Foi efectuada
nova tentativa de drenagem, desta vez
s0 possivel a esquerda (50 ml), pela po-

Figura 1 — Derrame pleural a direita as 29 semanas de gestagédo

Figura 2 — Quilotérax bilateral as 30 semanas de gestagédo
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sigdo do feto. As 31 semanas por recor-
réncia do derrame, bilateralmente, com
sobrecarga cardiaca direita foi decidida
a realizacédo de cesariana apos efectuar
corticoide.

O recém-nascido pesava 1820g e
constatou-se edema da metade superior
do corpo. Foi-lhe atribuido um indice de
Apgar de 2/5/5, sendo intubado ao 2°
minuto e iniciado ventilagdo assistida. A
imagem radiol6gica do térax nas primei-
ras horas era compativel com derrame
evidente a direita (figura 3), pelo que ain-
da no primeiro dia de vida foi necessaria
a drenagem, com colocagédo de drenos
toracicos bilateralmente. Iniciou alimen-
tacéo parentérica no segundo dia. De for-
ma a compensar a perda de volume e de
proteinas do liquido pleural, foram feitas
reposi¢des diarias de 2/3 do volume dre-
nado com albumina a 10% e soro fisiol6-
gico. Recorrentemente houve necessida-
de de correcgéo da acidose metabdlica e
de administracéo de vitamina K.

Por manter perdas diarias superio-
res a 100 ml/Kg/dia, decidiu-se iniciar oc-
treotido ao sétimo dia, em doses crescen-
tes. Com cerca de duas semanas de vida
realizou TAC toracica que revelou uma

fibrose inter e intra-lobular, sem outras
alteragdes (figura 4). Ao 23° dia de vida
optou-se por aumentar o octreétido para
a dose méaxima de 10 pg/Kg/h (gréfico 1).
No dia seguinte verificou-se redugéo mar-
cada do volume drenado, o que permitiu
a retirada dos drenos ao 31° dia de vida e
a suspenséo do suporte ventilatério. Dois
dias depois iniciou alimentagédo entérica
com leite enriquecido em triglicerideos de
cadeia média e redugéo progressiva de
octreétido, que suspendeu uma semana
depois. Iniciou férmula para prematuros
ap6s 10 dias, sem sinais clinicos ou ra-
diolégicos de recidiva do derrame.

Como complicagbes ha a salientar
um episédio de sépsis no 13° dia, resol-
vido com a antibioticoterapia instituida
e pneumotérax, repetido que motivaram
a colocagéo de drenos toracicos adicio-
nais.

Teve alta aos 63 dias de vida (40 se-
manas de idade corrigida), com peso de
2515¢g. Actualmente mantém vigilancia
em ambulatério, apresentando aos cinco
meses (trés meses corrigidos) uma evo-
lucéo estaturo-ponderal e um desenvolvi-
mento psicomotor satisfatérios e ausén-
cia de sinais de insuficiéncia respiratéria.

DISCUSSAO

A etiologia do quilotérax congénito
parece relacionar-se com anomalias que
ocorrem no decurso das anastomoses
e obliteragdes multiplas que constituem
a embriogénese do canal linfatico. Al-
gumas destas situa¢des associam-se a
cromossomopatias, como os sindromes
de Down, Noonan e Turner, mas outras
consideram-se idiopaticas, dado nao se
relacionarem aparentemente com mais
nenhuma alteragdo, como no caso clini-
co descrito(".

As manifestagdes clinicas de um
quilotérax no periodo neonatal abrangem
um amplo espectro de gravidade, con-
soante o volume de linfa que é drenada
para o espaco pleural e se este ocorre no
periodo pré ou pos-natal. O diagnéstico
depende da analise do liquido pleural,
usando-se como critérios a pleiocitose
(células > 1000/ul) com predominio de lin-
fécitos, considerando-se uma proporgédo
superior a 70% como patognomonica. No
caso de ter sido ja iniciada a alimentagéo
entérica, espera-se um doseamento de
triglicerideos superior a 1,1 mmol/I'34),

O caso que relatamos teve uma
apresentagdo grave e precoce, salientan-

Figura 3 — Derrame pleural a direita ao nascimento

Figura 4 — TAC toracica as duas semanas de vida (33s de idade

corrigida), com fibrose inter e intra-lobular
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do-se a importancia do diagnéstico pré-
natal e pronta intervengdo terapéutica,
uma vez que se sabe ser a intervengao
“in utero” o principal modificador do prog-
nostico, prevenindo os casos mais graves
de hidropsia fetal e hipoplasia pulmonar.
Calcula-se que a sobrevida total do qui-
lotérax congénito seja de 50 a 75%, mas
nos casos de hidropsia fetal a mortalida-
de pode atingir os 98%!".

A primeira opc¢ao terapéutica apoés
0 nascimento € consensualmente con-
servadora, incluindo toracocenteses eva-
cuadoras e, se necessario colocagédo de
dreno toracico, suporte ventilatorio e res-
tricdo ou pausa da alimentagéo entérica.
A alimentagdo com férmulas enriquecidas
em triglicerideos de cadeia média promo-
ve a resolugdo do quilotérax num tergo
dos doentes no espago de 2 semanas,
enquanto que a alimentagéo parentérica
resolve 75 a 80% dos casos nesse perio-
do de tempo®. Adrenagem prolongada de
linfa obriga @ monitorizagéo e correcgéo
de eventuais défices de factores de coa-
gulagao (anti-trombina Ill e fibrinogénio) e
imunoglobulinas no caso de infecgdo que
ndo responda a antibioticoterapia®. No
caso de ser mantida a alimentagcdo en-

térica, deve ainda ser administrada uma
perfuséo semanal de lipidos e vitaminas
lipossoluveis, nomeadamente vitamina K.

Alguns autores consideram indicada
a abordagem cirurgica se a situagao clini-
ca ndo melhorar apés duas semanas de
tratamento conservador®, mas a maioria
mantém o tratamento conservador pelo
menos até as quatro semanas de drena-
gem pleural®.

As opgdes cirdrgicas incluem a la-
queacéo do canal toracico ou derivagéo
pleuroperitoneal®®'. Outras opgdes sdo
a pleurodese por abrasdo ou quimica,
empregando-se nomeadamente talco,
bleomicina, tetraciclina ou iodopovido-
na,

No nosso caso a opgao pelo trata-
mento médico baseou-se na histéria na-
tural da doencga, sabendo-se que o trata-
mento conservador resolve cerca de 80%
destas situagdes®@9.

Recentemente o octreotido, ini-
cialmente utilizado nos casos mais fre-
quentes de quilotérax pos-traumatico, foi
também experimentado no tratamento do
quilotérax congénito'#'®. Trata-se de um
analogo sintético de longa acg¢édo da so-
matostatina, com as propriedades desta
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na inibicdo da hormona de crescimento,
glucagon, insulina e na secregéo de TSH.
Os seus efeitos no sistema gastrointesti-
nal serdo os responsaveis pela eficacia
na redugdo da producéo de linfa, uma
vez que diminui o fluxo sanguineo e inibe
outras hormonas como a serotonina, a
gastrina, o peptideo intestinal vasoactivo,
a secretina, a motilina e o polipeptideo
pancreatico®. Pode ser administrado via
endovenosa (1-4 pg/Kg/h até 10 pg/Kg/
h) ou subcuténea (20 a 70 pg/Kg/dia em
3 doses). A duragdo do tratamento nos
casos publicados variou de 3 dias a um
més, sendo no entanto muito dispares as
doses utilizadas("116:19),

No caso descrito, persistem duvidas
quanto ao papel do octrettido e da apa-
rente resposta a dose de 10 pg/Kg/h, em-
bora existam publica¢des recentes que
relatam resultados semelhantes®2.

Como questbes em aberto perma-
necem: o plano de monitorizagdo dos
parédmetros bioquimicos passiveis de
serem alterados pela drenagem continua
de grandes volumes de linfa; a escolha
do momento oportuno para inicio da ali-
mentacéo entérica e 0 seu esquema; e a
avaliagao dos efeitos laterais do octredti-
do. Todas estas atitudes nao estéo proto-
coladas, pela raridade destas situacdes e
disperséo dos casos publicados.

O caso que descrevemos é o exem-
plo de um quadro clinico que obriga a
intervengbes multiplas, invasivas, para
a obtengdo um equilibrio que € precario,
mas que possibilite a evolugdo que se
prevé favoravel e para a qual pensamos
poder ter agora um contributo eficaz, pelo
uso do octredtido.

CONGENITAL CHYLOTHORAX — CON-
TROVERSIES

ABSTRACT

Chylothorax is the most common
cause of pleural effusion in the neonatal
period, although it is a rare situation. This
condition usually results from a lesion
of the thoracic duct after a surgery, but
is also associated with chromosomal
abnormalities and with abnormalities of
the lymphatic system. However some
have no identifiable cause.
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We report a case of a congenital
bilateral chylothorax that had a prenatal
presentation, treated with a conservative
approach, using octreotide, a drug
used in the treatment of the traumatic
chylothorax, but with phew descriptions
in the congenital chylothorax. The
outcome was good, according to the
natural history of this condition, but there
remain some doubts regarding the role of
the octreotide, as well as concerning the
adjuvant therapeutic in a scenario that is
rare and which available data presents
very different approaches.

Key-words: Chylothorax, congeni-
tal, octreotide.

Nascer e Crescer 2006; 15(1): 33-36

BIBLIOGRAFIA

1 Rocha G, Mimoso G, Macedo I.
Chylothorax — experience of 11 portu-
guese centers. | International Meeting
on Neonatology and XXXIII Journeys
of the neonatal branch of the portu-
guese society of paediatrics. Portugal
October 2005

2 Tallo EM, Rastrollo RH, Rodino EA,
Rodriguez SS, Escudero EC. Quilot6-
rax neonatal y tratamiento conserva-
dor. An Esp Pediatr 2002; 56: 448-451

3 Buttiker V, Fanconi S, Burger R.
Chylothorax in children: guidelines for
diagnosis and management. Chest
1999; 116: 682 -7

4 Buck ML. Octreotide for the manage-
ment of chylotorax in infants and chil-
dren. Ped Pharmacotherapy 2004;
10(10)

10

11

12

13

Van AJ, Campbell NA, Smyth JA.
Spontaneus chylotorax in newborn.
Am j Dis Child, 1984; 138: 961-964
Wolff AB, Silen ML, Kokoska ER,
Rodgers BM. Treatment of refractory
chylothorax with externalized pleuro-
peritoneal shunts in children.
Azizkhan RG, Canfield J, Alford BA,
Rodgers BM. Pleuroperitoneal shunts
in the management of neonatal chylo-
thorax. J Pediatr Surg 1983;18(6):
842-850

Engum AS, Rescorla FJ, West KW et
al. The use of pleuroperitoneal shunts
in the management of persistent
chylothorax in enfants. J Pediatr Surg
1999; 34: 286-290

Wolff AB, Silen ML, Kokoska ER,
Rodgers BM. Treatment of refractory
chylothorax with externalized pleu-
roperitoneal shunts in children. Ann
Thorac Surg 1999; 68: 1053-7
Brissaud O, Desfrere L, Mohsen R,
Fayon M, Demarquez JL. Congeni-
tal idiopathic chylotorax in neonates:
chemical pleurodesis with povidine-
iodine. Arch Dis Child Fetal Neonatal
Ed 2003; 88: F531-F533

Beghetti M, La Scala G, Belli D, Bug-
mann P, Kalangos A, Le Coultre C.
Etiology and management of pedia-
tric chylothorax. J Pediatr 2000; 136:
653 -8

Cheung Y, Leung M, Yip M. Octreotide
for treatment of postoperative chyloto-
rax. J Pediatr 2001; 139:157-9
Bittiker V, Hug MI, Burger R, et al.
Somatostatin: a new therapeutic
option for the treatment of chyloto-
rax. Intensive Care Med 2001; 27:
1083-6

36 | ciclo de pediatria inter hospitalar do norte

14 Au M, Weber TR, Fleming RE. Suc-
cessful use of somatostatin in a case
of neonatal chylotorax. J Pediatr Sur-
gery 2003; 38: 1106-1107

15 Lujan EA, Moreno MMU, Azuero KBB,
Cid JLH, Martinez Z. Tratamiento del
quilotérax posquirurgico con octre6ti-
do. An Pediatr 2003; 58 (4): 390-2

16 Sahin Y, Aydin D. Congenital chylo-
thorax treated with octreotide. Indian
J Pediatr 2005; 72(10): 885-888

17 Young S, Dalgleish S, Eccleston A,
Akierman A, McMillan D. Severe con-
genital chylothorax treated with octre-
otide. J Perinatol 2004; 24: 200 — 2

18 Rasiah SV, Oei J, Lui K. Octreotide in
the treatment of congenital chylotho-
rax. J Paediatr Child Health 2004; 40:
585-8

19 Goto M, Kawamata K, Kitano M,
Watanabe K, Chiba Y. Treatment of
chylothorax in a premature infant
using somatostatin. J Perinatology
2003; 23: 563-4

20 Siu SLY, Lam DSY. Spontaneus neo-
natal chylothorax treated with octre-
otide. J Paediatr Child Health 2006;
42: 65

CORRESPONDENCIA
Sénia Lira
R. S. Roméao, 546, 2° CD
4470-365 MAIA
Tel: 229480176
E-mail — biasu@sapo.pt



