Quilotérax congénito

J. EcheverriaLecuona, A. Benito, J. Arena Ansotegui, V. Collado Espiga, A. Rey Otero, L. Paisdn Grisolia

Resumen. Objetivo: Analizar los hallazgos prenatales, las
manifestaciones clinicas neonatales y la asociacion de cromosomopatias
en ¢ quilotdrax congénito (QC).

Material y métodos. Se presentala casuisticade QC de nuestro
hospital en los Ultimos 21 afios (junio 1976-diciembre 1997). Se andliza
actuacion perinatal, clinica, malformaciones asociadas y evolucion.

Resultados: En € periodo de estudio han sido diagnosticados 10
QC, cuatro prenatalmente con derrame pleural sin otros signos de
hidrops, y seis postnatales. Sexo masculino 7, femenino 3.

Cinco neonatos presentaron distrés respiratorio inmediato y en un
prematuro fue diagndstico de hallazgo radiol dgico. En todos los casos se
practicd puncidn evacuadora diagndstica y/o terapéuticainmediata,
precisando drengje continuo en tres casos. Cinco nifios fueron ventilados
mecanicamente, cuatro recibieron NPy laalimentacion oral fue
mediante &cidos grasos de cadena media (MCT). Cuatro nifios
fallecieron, tres en las primeras 24 h deviday uno alostres dias; la
evolucion postnatal en € resto del grupo fue normal.

Estudio cromosdmico: Se diagnosticaron seis trisomias 21, dos
cariotipos fueron normales'y en dos no se realizo.

Comentarios. Destacamos 1) La utilidad del diagnostico prenatal
del quilotérax congénito, parala programacion de la actuacion precoz en
lareanimacion neonatal. 2) La eficacia del tratamiento conservador con
evacuacion del liquido y aporte nutricional intravenoso y posterior
alimentacion con MCT. 3) Ladtaindicencia de sindrome Down en
nuestra serie, debiendo considerarse este diagnéstico ante todo derrame
pleura fetal.
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CONGENITAL CHYLOTHORAX

Abstract. Objective: The aim of this study was to study the prenatal
diagnosis, clinical manifestations and karyotype results in congenital
chylothorax.

Patients and methods: A retrospective survey of a20 year period
was carried out. The prenatal diagnosis, maneuvers following delivery,
malformations and clinical outcome were studied.

Results: We found 10 cases of congenital chylothorax. Four were
diagnosed by prenatal ultrasound with pleura effusion and no other
signs of hydrops and six were diagnosed postnatally. Of the later, five
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had respiratory distress and one was diagnosed by radiological
procedures. In all 10 cases, postnatal thoracocentesis was performed for
diagnosis and therapy. five infants required mechanical ventilation and
four parenteral nutrition. One patient died 72 hours after birth and three
within 24 hours of birth. The clinical outcome of the rest was successful
and were placed on a medium-chain triglyceride formula that was given
ordly. Of the eight karyotypes studied, six trisomy 21 were found.

Conclusions: The prenatal diagnosis of pleural effusion permits
prompt recognition of congenital chylothorax and alow for appropriate
treatment upon birth. Medical therapy including pleural drainage and
total parenteral nutrition and medium-chain triglyceride formulafor oral
feedings s successful in the majority of cases. Down’s syndrome should
be considered in fetuses or newborns with pleural effusion.

Key words: Congenital chylothorax. Prenatal diagnosis. Down's
syndrome.

Introduccioén

El quilotérax congénito (QC), acumulacion de linfaen ca-
vidad pleural, es una patologia poco frecuente, y hastala déca-
da de los ochenta un hallazgo radiol 6gico en €l distrés respira-
torio del recién nacido*2. En la actualidad y mediante eco do-
pler, es posible un diagndstico prenatal (DP)@4. Aunque su inci-
dencia en este periodo esbaja, lavigilancia ecograficade laem-
barazada permite su despistaje y descarta la hipétesis del trau-
matismo obstétrico como etiologia.

El diagnéstico prenatal independiente de la actuacion pre-
natal previa, ayuda a programar la conducta obstétrica a seguir
y larépida actuacion neonatal respecto areanimaciony eva-
cuacion del liquido pleural, facilitando la expansién pulmonar
neonatal®. Laintervencion prenatal mediante puncion intraute-
rina evacuadora o derivacion pleuroamniotica depende, segin
diferentes autores de laintensidad de liquido acumulado y uni
o bilateralidad del quilotorax, grado de afectacion del desarro-
[lo pulmonar, malformaciones asociadas, presencia de hidrops©?
0 del momento del embarazo en que se diagnostica.®9

En el manejo terapéutico postnatal existen conductas con-
servadoras con €l fin de mantener una normalidad hemodina-
micay un equilibrio iénico proteico, basadas en drenaje pleural,
reposicion de volemia, ventilacion mecanica, nutricion paren-
teral (NP), alimentacion con &cidos grasos de cadena media
(MCT)®, tratamiento con somatostatina®12; y conductas in-
tervencionistas con técnicas de ligaduradel conducto torécico o
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Figura 1. Eco dopler. SG 31. Derrame pleural fetal. Caso 7.

derivaciones pleuroperitoneales™?, si hien éstas frecuentemen-
te son utilizadas ante la mala respuesta del tratamiento conser-
vador. (1415

El prondstico del nifio con QC dependera de la intensidad,
y localizacion uni o bilateral del derrame pleural, del grado de
compromiso del desarrollo pulmonar, de la asociacion con mal-
formaciones, de la presencia o no de hidrops, y de recidiva del
derrame.(®)

Material y métodos

Serevisan|os QC diagnosticados en |os Ultimos 21 afios (ju-
nio 1976-diciembre 1997). Se analiza retrospectivamente:

Caracteristicas del periodo prenatal y neonatal inmediato:
diagndstico prenatal, presencia de polihidramnios, modalidad
de parto, reanimacién neonatal , toracocentesis en sala de partos.

Carateristicas del QC y su manejo: localizacion, toraco-
centesisy/o drenaje pleural, cantidad y composicion del liquido
pleural extraido.

Evolucidn: ventilacion mecanica, dias de nutricién parente-
ral, edad deinicio de alimentacion enteral, asociacion con cromo-
somopatias y evolucion posterior.

Resultados

En el periodo de estudio se han disgnosticado en nuestro
hospital 10 quilotorax congénitos; cuatro diagnosticados pre-
natalmente detectando derrame pleural fetal en el control eco-
grafico del embarazo (Figs. 1y 2) y seis diagnosticados en €
periodo neonatal inmediato, cinco por signos de distrésy un ha
Ilazgo radiogréfico en un neonato de 2.035 g sin signos de dis-
trés. Nacieron mediante parto vagina nueve nifios, siete en pre-
sentacion cefdlica, dos en podalica. Un caso nacid mediante ce-
sérea. (Tablal)

- Delos datos pre y perinatales recogidos en latabla | des-
tacamos: polihidramnios en tres casos; duracion del embarazo
inferior a 37 semanas en Cinco Casos; Seis casos precisaron re-
animacién neonatal por Apgar inferior acinco en e primer mi-
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Figura 2. Eco dopler, seccion transversal. SG 31. Caso 7. Derrame pleu-
ra fetal.

Tabla | Datos prenatales y perinatales
Caso Sexo DP Hidra EG Peso Apgar Rean Down
RN 1/5° Neona
1 F No No 36 203 6/7 No No
2 M  No Si 40 2700 27 Si Si
3 M No ¢S 3% 1600 V1 Si Si
4 M No S 35 3550 12 Si St
5 F No No 30 1425 3/6 Si No
6 M S No 38 2500 88 No Si
7 M Si No 32 1790 25 Si No
8 F No No 38 3110 3/8 Si Si
9 M S No 39 2750 78 No No
10 M S No 37 2870 7/9 No Si

DP-Diagnostico prenatal; Hidra-polihidramnios;
EG-Edad gestacional; Rean Neona-Reanimacion neonatal

nuto. Se evidencia un predominio del sexo masculino frente al
femenino 7/3.

- Se diagnostico bilateralidad del derrame en cuatro casos
(Fig. 3), de los unilaterales cuatro fueron de localizacion dere-
chay dosizquierda. En todos se realiz6 toracocentesis diag-
ndsti co-terapéutica obteniendo un liquido seroso de color ana
ranjado, tres casos precisaron drengje pleural posterior por per-
sistenciadel derrame. El volumen del liquido extraido y su com-
posicion se exponen en latablall; enloscasos 3, 4,y 10 no se
pudo estudiar lacomposicion celular del liquido pleural, por pro-
blemas técnicos, si bien el aspecto del liquido extraido sugeria
la presencia de quilo. El estudio bacteriolégico del liquido ex-
traido fue negativo en todos los casos.

- Seutilizd NP en cuatro casos, con unaduracion entre 4-31
dias.

- Precisaron ventilacién mecénica cinco nifios, tres de los
cuales fallecieron en el primer dia de vida. La duracién dela
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Figura 3. Rx Torax: Derrame pleural bilateral. Caso 8.

Tabla Ill  Evolucion posterior
Caso VMec  Neumot NP NE  Exitus Evol
dias Neonat  post.
1 No - No 3d Buena
2 No Der No 4d Buena
3 25h - No No 24h
4 24 h - No No 24h
5 18h - No No 18h
6 22d Bil 30d 31d Fall*
7 11d Der 20d 15d Buena
8 No Bil No No 3d
9 No 1zq 15d 8d Buena
10 No - 4d 4d Buena

V Mec: duracién de ventilacién mecanica; Neumot: neumotorax;
NP: dias de nutricion parenteral; NE: dia deinicio de nutricion
enteral. *Fallecido a los seis meses

ventilacion mecanica, edad de inicio de alimentacion enteral y
evolucidn posterior se exponen en latabla|ll. Complicaciones
adestacar: neumotorax importante que requirié toracocentesis
evacuadora en cinco casos, atelectasialobar superior en dos ca-
s0s, hipoproteinemia en dos. Destacamos el caso n° 6 en € que
si bien el QC seresolvid tras unatoracocentesis, laaparicion de
neumotdrax y atelectasialobar superior derecha complicaron su
evolucion prolongando la ventilacion mecanica durante 22 di-
as, einstaurandose laalimentacion enteral a mes de edad; poste-
riormente el nifio falleci6 alos seismeses devidaen € curso de
un proceso asmético.

- Fallecieron en el periodo neonatal cuatro nifios, tresen las
primeras 24 hy uno d tercer dia.

- El estudio cromosémico se realiz6 en ocho de |os casos,
detectdndose trisomia 21 en seisde ellos; siendo € cariotipo nor-
mal en los otros dos.
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Tabla Il  Caracteristicas del quilotorax

Caso Localiz Torac Dren Composicion Resol
Vol  Linfos Prot Dias
1 Der + 12 90 3 1
2 Der + + 14 95 39 3
3 Bil + 5(1) / /
10(D)
4 Bil + 17(1) / 2
17(D)
5 Der + 15 92 39
6 Izq + 14 100 |/ 1
7 Bil + + 8(1) 98 23 15
95(D)
8 Bil + 40) 31 31 1
50(D)
9 Izq + + 197 9 33 7
10 Der + 20 / / 1

Torac: toracocentesis; Dren: drenaje pleural; Vol: volumen en cc;
Linfos: linfocitos %; Prot: proteinas gr/100ml.

Discusion

El quilotérax congénito, patologia poco frecuente en el pe-
riodo neonatal, esta experimentando modificaciones respecto a
su manejo, principalmente desde la puesta en marcha del diag-
ndstico prenatal™. Si bien todos los autores estan de acuerdo
con e criterio diagnostico, existen divergencias terapéuticas res-
pecto al momento de actuar y € como, tanto prenatal mente co-
mo en el periodo neonatal. La controversia suscitada entre tra-
tamiento conservador o quirdrgico en el neonato, parece incli-
narse por el primero siempre que e volumen de liquido pleu-
ral drenado no supere 100 cc/diay se mantenga el equilibrio i6-
nico-proteico mediante NP total, ya que este tipo de alimenta
cion hace que se reduzca € flujo del conducto toracico contri-
buyendo a cierredelafistula. Enlos casosen que e tratamiento
conservador no sea eficaz, |as Ultimas tendencias quirdrgicas son
las derivaciones pleuroperitoneales’®. En nuestra serie los ca
S0s supervivientes se resolvieron mediante tratamiento conser-
vador.

El control ecogréfico de la embarazada nos permite la de-
teccion de QC fetal descartando |a hipdtesis del traumatismo
obstétrico en su etilogia. El hallazgo de hidrotorax fetal debe
conducir a un estrecho control del bienestar fetal, a una pro-
gramacion de la conducta obstétricay de la actuacion perinatal
inmediata en sala de partos, respecto a reanimacion neonatal y
evacuacion de liquido pleural .(1920)

En niguno de los cuatro QC diagnosticados prenatal mente en
nuestra serie se intervino durante lavidafetal; en tres casos con
derrame pleura unilatera, el bienestar fetal permitid continuar
la gestacion hasta al canzar o superar la semana 37, no precisan-
do maniobras de reanimacion neonatal @ presentar puntuacion
de Apgar 7/8 o superior; la puncion pleural diagnéstico-tera-
péutica se efectud en la unidad de hospitalizacion. En €l cuarto
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diagndstico prenatal, caso n° 7, se detectd derrame pleural bila-
teral fetal enla 30 SG; se practico una cesdreaen la 32 SG, pre-
cisando reanimacion neonatal por Apgar 2/5, realizandose en la
misma sala de partos |a evacuacion del derrame pleural.

Lanutricidn parenteral ha contribuido a mejorar el evoluti-
Vo de estos nifios, permitiéndonos prolongar € periodo de die-
tay poder reponer |os componentes perdidos por |a evacua-
cion prolongada del liquido pleural. Deberemos tener presente
gue la solaingesta de agua puede aumentar un 20% el flujo ba-
sal del conducto toracico (1,3 cc/kg/h), y que una comida gra-
sa aumenta 10 veces dicho flujo®@. La no utilizacion de NP en
sei's casos de nuestra serie se explica en tres por la corta super-
vivenciadelos nifiosy en otros tres por la buenarespuestaala
alimentacion con MCT.

Ante el estrecho control mediante técnicas de imagen que
debemosrrealizar en los casos de persistenciadel derrame pleu-
ral, consideramos que la ecografia toracica evolutiva es la téc-
nicade eleccion parad seguimiento del QC, evitando radiacio-
nes repetidas.

Lamortalidad elevada de algunas series de QC descritas
en laliteratura, puede disminuir en la actualidad al diagnosti-
carse prenatalmente y vaorar las ventgjas y desventagjas de un
parto prematuro o intervencion fetal para evitar o paliar la hi-
poplasia pulmonar. La decision debera ser multidisciplinariaen-
tre |os equipos obstétricos, neonatales y de cirugia pediatrica.

En nuestra casuistica se diferencian dos periodos impor-
tantes: Periodo A casos 1 d 5 anterior alarealizacion de con-
trol ecogréfico en el embarazo, con mortaidad 60%, y B casos
6 al 10, periodo en el que €l control ecogréfico en laembaraza
danos ha permitido llegar a diagndstico de derrame pleural fe-
tal en cuatro casos, con mortalidad del 20%. El DP de derrame
pleural fetal, un mejor seguimiento del desarrollo y bienestar fe-
tal, y lamejoria en los recursos actuales de |as unidades de pe-
rinatologiay neonatales, consideramos han sido factoresim-
portantes en la evolucion de este segundo periodo.

Esllamativalaaltaincidencia (60%) detrisomia 21 en nues-
traserie s comparamos con | os casos puntual es descritos en la
literatura?23), No deja de sorprender que solo sea este tipo de
cromosomopatia la detectada, no diagnosticando otro tipo de al-
teracion cromosomica o malformaciones linfaticas descritas en
laliteratura.42)

Comentarios

Destacamos: 1) Lautilidad del DP para programar la actua-
cion precoz en la reanimacion neonatal.

2) Laeficaciadel tratamiento conservador con evacuacion
del liquido, aporte nutricional intravenoso y posterior alimenta-
cién con MCT. 3) Laataindicenciade sindrome Down en nues-
traserie.
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