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Resumen

Introduccién: El quilotérax congénito (QC) es un desorden respiratorio poco comun; sin embargo,
es la causa mas frecuente de derrame pleural en recién nacidos (RN). Objetivo: Presentar un caso
de QC como causa infrecuente de distrés respiratorio en un RN sano atendido en nuestro centro.
Caso clinico: Un RN a término, sin factores de riesgo conocidos, nacié por cesarea de urgencia por
una induccidn de parto fallida. Luego de un apgar adecuado, desarroll en la primera hora de vida,
retraccion subcostal y quejido audible asociado a una saturacién de oxigeno de 86% con oxigeno
ambiental. La radiografia de térax a las 2 horas reveld un velamiento total del pulmén derecho y
desplazamiento del mediastino contralateral, decidiendo su conexién inmediata a ventilacion mecanica
convencional (VMCQ). La toracocentesis mostré 10 ml de un liquido ligeramente turbio, amarillo-
lechoso; con protefnas 4.1 g/dl; glucosa 95 mg/dl; LDH: 151 U/L; albdmina 3.1 g/dl y un recuento
celular (predominio mononuclear) de 4000/mm3 que confirmd el diagnostico de QC. Luego de 36
horas de VMC y régimen cero, se extubd e inicid un aporte enteral minimo, sin requerir nuevamente
oxigeno. Se mantuvo control radioldgico periddico, observandose la resolucidn espontanea al 5 dia
de vida sin necesidad de drenajes pleurales. Conclusién: El QC es una causa rara de distres respiratorio
en el RN. Su reconocimiento y diagndstico precoz permitié iniciar una terapia conservadora y

disminuir el riesgo de complicaciones en este RN.

Palabras Claves: Quilotorax congénito, derrame pleural, distrés respiratorio, recién nacido.

INTRODUCCION

El quilotérax congénito (QC) es una rara condicion respira-
toria(l-); sin embargo, es la causa més frecuente de derrame
pleural en recién nacidos (RN) vivos®9). El QC habitualmente
es causado secundario a una enfermedad linfatica generali-
zada, obstruccién venosa, compresion local del conducto
toracico o trauma obstétrico®-12), Hasta hace poco, se crefa
que su incidencia era baja como :10.000 - 15:000 RN
vivos(29:13), pero recientemente ha sido reportada una
incidencia alta como 1:3.000 hasta 1:8.600 RN vivos®©)

Por otra parte, el QC tiene una mortalidad asociada elevada,
logrando alcanzar el 20-50% en diversas series publicadas(!#-
1), Su incidendia ocurre dos veces més frecuente en hombres
que en mujeres y aunque puede ser unilateral o bilateral; es
mas frecuente en el lado derecho (53%) y ocasionalmente
comprometer ambos lados (129%)3:16.17),

El 50% de los QC se presentan al nacimiento o durante
la primera semana de vida(®'3). EI QC se asocia a diversos
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sindromes conocidos como: sindrome de Turner(®), Noonan
(17.18) o Down(®:19); u otras condiciones raras como la an-
giomatosis linfética sistémica?9), caracterizada por linfangiec-
tacias(20.2D) y/o proliferacion de linfaticos(22), sindrome de
Gorlin@3), trisomia 12q@49, sindrome de Opitz(2>, entre
otras. El objetivo del presente reporte es describir la pre-
sentacién de una causa poco frecuente de distrés respiratorio
neonatal (2627) en un nifio sin factores de riesgo conocidos,
presentando una breve revisién y actualizacién sobre el
tema.

CASO CLINICO

FAGG, un RN a término de 37 semanas, masculino, hijo
de una madre de 27 afios, diabética controlada, nacié por
una cesarea de urgencia en el Hospital Padre Hurtado
(HPH), por una prueba de parto fallida, con APGAR 8-9,
peso 3210 gr, y talla 49 cms. Antecedentes relevantes: Dos
abortos espontaneos previos sin estudio.

Durante la primera hora de vida, el RN fue evaluado por
presentar retraccién subcostal y quejido constante. Al examen
lucfa activo, rosado, hidratado, con temperatura 36,7°C, FC:
168x ", FR: 72x” y saturacién de oxigeno 86% con aire
ambiental; por lo que se administré oxigeno en halo, una via
venosa Y se solicitd hemograma, VHS, PCR, hemocultivo y
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una radiografia (Rx) de torax (Figura 1).

La Rx de térax a las dos horas de vida, reveld un velamiento
total del hemitérax derecho y una minima visualizacién del
pulmén izquierdo (en su porcion apical) asociado al despla-
zamiento del mediastino a la izquierda. A las 3 horas de vida
se colocd en CPAP: 6 cmH2O; sin embargo, se evidencié
cianosis distal, por lo que se realizd un ecocardiograma -
informado como normal- y se procedié a la intubaciéon y
conexién a ventilacién mecénica convencional (VMC). La Rx
de térax de control (Figura 2) mostrd una buena expansién
del pulmdn derecho asociado a engrosamiento del espacio
pleural ipsilateral confirmando la presencia de un derrame
pleural; por lo que se realizd una toracocentésis sin compli-
caciones que revelé 10 ml de un liquido turbio, de color
amarillo-lechoso.

El andlisis del liquido pleural mostrd proteinas: 4.1 g/dl;
glucosa: 95 mg/dl; LDH: 151 U/L; albimina: 3.1 g/dl; con
un recuento celular 4000 x mm3 principalmente mononu-
cleares con lo que se confirmé el diagndstico de QC. Se
mantuvo en régimen cero las primeras 48 horas y luego de
una mejorfa clinica y radiolégica, se inicid nutricion enteral
de forma progresiva. Los controles radiolégicos al tercer dia
de vida mostraron una remisién progresiva y rapida del
derrame pleural derecho (Figura 3); siendo dado de alta a
los 14 dias de vida en buenas condiciones de salud. Un control
clinico y radiolégico (Figura 4) al mes de vida revelo estar
asintomatica.

DISCUSION

Este trabajo muestra una causa rara de distrés respiratorio
en el periodo neonatal, como es el QC, subrayando la
importancia de la sospecha clinica y manejo de esta condicién

Figura 2.-Radiografia de térax luego de su conexion
a VMC donde se aprecia la opacidad del hemitérax
derecho, el desplazamiento mediastinico y el engro-
samiento pleural ipsilateral, confirmando la presencia
de un derrame pleural congénito.

Figura |.- Radiografia de térax donde se aprecia la
opacidad total del hemitérax derecho, el desplazamien-
to mediastinico, compatible con un probable derrame
pleural derecho

infrecuente frente a todo paciente RN con derrame pleural
en las primeras horas de vida (4,6,7,28). A nuestro entender
existen pocos reportes2?39) en la literatura nacional (la mayorfa
del tipo caso reporte como el nuestro) que describen esta
condicion respiratoria congénita en nifios RN. La mayorfa de
los quilotérax pediatricos estan en el escenario post quirdrgico
(10.31-33) que no fue el caso de nuestro paciente y no es
motivo de esta revision.

El quilo esté constituido principalmente por grasas neutras,
proteinas de bajo peso molecular y linfocitos. El flujo promedio

Figura 3.- Radiografia de térax de control al dia 3 de
vida. Nétese la re-expansion pulmonar del lado de-
recho y un minimo velamiento del angulo costo frénico
ipsilateral.
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Figura 4.- Radiografia de térax de control (normal)
al mes de vida.

normal de la linfa es 1,38 ml/kg/h, valor que fluctlia en relacién
a la ingesta de agua y acidos grasos de cadena larga('®); ya
que los acidos grasos de cadena corta y mediana se absorben
directo a la circulacion sanguinea?, El conducto tordcico se
origina en la cisterna linfatica, a nivel del segundo cuerpo
vertebral lumbar donde drenan los vasos linfaticos provenientes
desde las extremidades inferiores, pelvis e intestino®=). Desde
ahf, asciende hacia al térax a través del hiato adrtico, donde
cruza a la izquierda a nivel de la cuarta vértebra toracica y
posteriormente asciende hasta llegar al cuello, donde drena
su contenido finalmente en el angulo yugulo-subclavio izquier-
do. Por su parte, el conducto linfatico derecho drena la linfa
del hemicuerpo derecho (cabeza, cuello, brazo derecho,
térax y ambos pulmones)32:3439),

EI QC es una rara condicién respiratoria en la cual mucho
de este liquido se acumula en el espacio pleural*”), La
presencia de una coleccién o derrame pleural en un RN

Tabla |.- Etiologia asociada al desarrollo de QC

. Sindrome de Down

2. Sindrome de Noonan

3. Sindrome de Turner

4.  Sindome de Gorlin

5. Trisomia 12q

6. Sindrome de Opitz

7. Trauma perinatal

8. Linfedema hereditario congénito
9.  Linfangiectasia pulmonar congénita
10. Linfangiomatosis generalizada
I'l. Enfermedad de Milroy-Meige

[2. Idiopatico

debe hacer sospechar ésta acumulacién de fluido en el espacio
pleural, ya sea de etiologia congénita o adquirida (complicacion
de alglin procedimiento o trauma) (Tabla I). La patogenia
radica en la alteracion del flujo normal de linfa a través del
sistema linfatico, ya sea por obstruccién traumdtica, y/o
aplasia/hipoplasia de los vasos linfaticos (anomalia congénita)
). Bl QC puede asodiarse a polihidroamnios (mala deglucién
de liquido amnidtico por compresion esofagica)®”), desarrollo
de hidrops(3®) no inmune (por compresién miocardica y/o
hipoalbuminemia), distres respiratorio:'4.27), hipoplasia
pulmonar fetal* ') e hipertensién pulmonar®”). Dependiendo
de la magnitud, el QC puede ser detectado con una ecografia
obstétrical®®), En el caso de nuestro paciente, no tenia controles
ecograficos durante el embarazo.

En la pleura parietal, los vasos linfaticos proporcionan una
via directa de reabsorcion de grasas y proteinas. En condiciones
normales, los diminutos espacios entre las células mesoteliales
de la pleura parietal (ostomas) permiten el libre movimiento
del liquido desde y hacia el espacio pleural. Estos ostomas se
comunican directamente con lagunas linfaticas, las que drenan
hacia los canales linfaticos y luego a los linfonodos mediastinicos.
Si ocurre una disrupcion en el camino del drenaje, el fluido
linfatico se acumula en el espacio pleural. La pleura parietal
es drenada por las venas sistémicas v la pleura visceral por
las venas pulmonares. Por lo tanto, la presiéon de filtracion
aumenta ante el incremento de la presion venosa, ya sea
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sistémica o pulmonar. La elevacion de la presion venosa junto
con la hipoproteinemia es la causa méas probable de derrames
pleurales*>.7-9),

En los RN vivos, a pesar de ser raro, el derrame pleural
congénito se debe a malformaciones congénitas en el ducto
toracico o del sistema linfatico pulmonar (linfagectacias pul-
monares)?10.20.38) F| derrame pleural puede ser causa de
distress respiratorio y muerte en el perfodo RN por hipoplasia
pulmonar secundaria a una ocupacion pleural importante (19);
por ello debe ser considerado como diagndstico diferencial
en esta etapa de la vida?”), En RN el derrame pleural se
define como quilotérax cuando el fluido contiene mas de 1. |
mml/L de triglicéridos (con alimentacién oral), tiene una
proporcién de linfocitos que excede el 80% o por su aspecto
lechoso macroscépicolZ),

Durante el periodo neonatal el QC puede ser asintoma-
ticoB3:9). En la medida que se inicia la lactancia, la linfa se
acumula a nivel el espacio pleural y/o extremidades. El
cuadro clinico se caracteriza como un sindrome de distrés
respiratoria con diferentes grados dependiendo del volumen
del derrame(®). El 50% de los pacientes debutan la primera
semana de vida, aunque generalmente es muy temprano
con el caso de nuestro paciente(®”). El diagnéstico en el
RN se basa en definir la presencia de una efusién pleural
con caracterfsticas de quilo. En el perfodo neonatal, la
radiografia de torax en posicidon vertical antero-posterior
y lateral da una imagen sugerente, la ecografia pleural
confirma la presencia de liquido a nivel de las pleuras,
siendo la puncion pleural el pilar diagnéstico del QC,
siempre y cuando se haya iniciado la alimentacién. Es
frecuente la necesidad VMC para el manejo del distrés
respiratorio, que en nuestro caso fue por 36 horas.

Los hallazgos en la Rx de térax corresponden a una opacidad
torécica, generalmente derecha, como en nuestro caso. Con
distintos grados de desplazamiento mediastinito. En nuestro
paciente se solicité una ecocardiograffa antes de realizar la
puncién para determinar el tamafio cardiaco y asegurar la
presencia del derrame pleural, ya que en la primera Rx de
torax la opacidad del hemitérax derecho era muy homogénea.
Para realizar el diagndstico definitivo de QC se requiere
siempre de una toracocentesis y finalmente su estudio cito-
quimico.

Diversos estudios han establecido criterios diagndsticos de
QC como: los niveles de triglicéridos > | 10 mg/dL, recuento
celular > 1,000 células con predominio linfocitario (> 80%),
asociado algunas veces a pH alcalino. El aspecto de un QC
(apariencia lechosa) estd determinada por la presencia de
quilomicrones, siendo ésta muy variable dependiendo del
tipo de dieta®?). En ocasiones se requieren estudios con
radioisotopos (linfangiografia) para determinar la localizacién
de la fuga del quilotérax; sin embargo, este estudio no es facil
y tiene problemas técnicos que limita su practica por lo que
no se cuenta en nuestro medio. En otras ocasiones existen
condiciones pulmonares asociadas que requieren una explo-
racion toracica y mediastinica; en esos escenarios la TAC de
térax es importante por su elevada sensibilidad.

El diagndstico diferencial de un QC deben considerar:
hemotdrax, hidrotérax y empiema (este Ultimo muy raro).
Las complicaciones dependen de la cantidad y el tiempo de
duracién de la pérdida del quilotérax, ya que puede comprimir
y desplazar las estructuras mediastinicas, comprometiendo
el pediculo vascular, el estado hemodinamico v la volemia.
La pérdida puede ademas asociarse a hipoalbuminemia e
hipoproteinemia. En el QC existe una pérdida significativa de
grasas, vitaminas y electrélitos(’). Desde el punto de vista
inmunoldgico, hay una pérdida de linfocitos de predominio
tipo T, aumento de linfocitos B y concentraciones bajas de
anticuerpos que incrementan el riesgo de infeccién, bacteremia
y sepsis?),

Las complicaciones médicas asociadas al QC son la hipo-
volemia, hipoalbuminemia, desnutricidn, infecciones recu-
rrentes e insuficiencia respiratoriat/:839). El pronéstico del
QC es variable con una mortalidad asociada entre el 5 y
100% segln la causal”). Los factores asociados al prondstico
tienen relacién con el diagnéstico precoz, la rapidez de
instauracion del tratamiento, el apoyo nutricional adecuado
y la causa subyacente al quilotérax.

Aunque este es un tema de reciente controversia“9, el
tratamiento del QC generalmente es conservador (7.9:14.16.26),
La mayoria de veces la practica de una o varias toracocentesis
solucionan el problema como fue el caso de nuestro paciente.
En pocas ocasiones se requiere de la instalacién de un tubo
de dreanaje. El tratamiento quirdrgico es controvertido y no
muestra beneficios en la fase tempranal!64142) Sj el flujo
linfatico es elevado y/o existe desnutricién debe considerarse
el inicio de nutricién parenteral total. Si después de un periodo
de prueba tiempo, variable, no existe disminucién del volumen
de drenaje del QC y no existe cierre espontaneo y/o formacion
de colaterales para desviar el flujo linfatico, se debe considerar
una correccién quirtrgical' b, Las indicaciones absolutas de
cierre quirdrgico son: fracaso del manejo médico-conservador
(drenaje persistente > 14-21 dias); drenaje mayor a 100
ml/dia; QC loculado; pleuritis constrictiva; complicaciones
metabdlicas severas(!#15.26.27),

Figura 5.- Principios basicos del tratamiento del quilétorax
congénito (QC)

Prevencion y

tratamiento de
complicaciones

Drenaje T

Régimen cero y/o
modificaciones en la dieta
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tratamiento del QC

Somatostatina
Octreotido

Tratamiento de la
causa de base
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Entre los procedimientos existen: pleurodesis, ligadura de
la rama del conducto adyacenteG!324), Administrar triglicéridos
de cadena media libre de otras grasas ha brindado buenos
resultados G479:13,14.26,30) | os tratamientos médicos conser-
vadores han mostrado reduccién del nimero de dias de
derrame pleural empleando férmulas con triglicéridos de
cadena media®3). Existen autores que no demuestran dife-
rencias al agregar una dieta con triglicéridos de cadena media
a una nutricién parenteral total comparados con el grupo
tratados con dieta exclusivamente (), La experiencia con
octreotido en diversos grupos, generalmente pequefos, han
brindado buenos resultados**47) (Figura 5).

CONCLUSION

El QC es una condicién respiratoria rara; pese a ello, debe
ser sospechada siempre frente a un RN con derrame pleural.
Si bien la mayorfa de QC requiere sélo manejo conservador,
en ocasiones se asocia a complicaciones que requieren un
manejo quirdrgico. Siempre debe de considerarse la posibilidad
de condiciones médicas asociadas que requieran una inter-
vencién especifica.
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