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PRESENTACION DEL PACIENTE

Datos personales
Nombre y apellido: V.L.
Edad: 10 dias de vida.
Procedencia: Zarate, Provincia de Buenos Aires

Enfermedad actual

Paciente de sexo femenino oriunda de Zara-
te, provincia de Buenos Aires, nacida a término,
con peso adecuado para la edad gestacional (38
semanas/3 000 gramos), embarazo parcialmente
controlado de madre adolescente, con serologias
negativas constatadas (HIV, VDRL, VHB, Chagas,
Toxoplasmosis). Parto vaginal prolongado, APGAR
7/8. Antecedente de polihidramnios por referen-
cia del obstetra.

A los pocos minutos de vida presentd dificultad
respiratoria, requiriendo intubacion orotraqueal
en la sala de partos y asistencia respiratoria me-
canica (ARM). Se realizé radiografia de térax que
evidencio velamiento del hemitérax izquierdo, an-
te la sospecha de hidrotdrax se solicitd ecografia
pleural que confirmé el diagndstico. Se realizaron
dos hemocultivos (HMC), laboratorio con hemo-
grama, estado acido base y funcion renal dentro
de limites normales y toracocentesis evacuadora
en la que se obtuvieron 90 ml de liquido citrino
con 254 linfocitos y 8 monocitos/mm?3 (tnicos pa-
rametros solicitados). Luego de enviar el liquido
pleural a cultivo y ante la sospecha de sepsis pre-
coz se medicé en forma empirica con cefotaxime
y amikacina. Se inicié nutricion parenteral total
(NPT). Los cultivos solicitados fueron negativos,
presentando mejoria clinica.

A las 48 horas de vida presenté empeora-
miento de la mecdnica respiratoria con aumen-
to de los requerimientos del respirador; la nueva
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radiografia de térax evidencia recoleccién liquida
en el espacio pleural, por lo que se colocé tubo
de avenamiento pleural (TAVP) drenando 40 ml
de liquido.

Por evolucidn térpida, a los 10 dias de vida, se
decidio su derivacion al Hospital de Nifios Ricardo
Gutiérrez (HNRG).

Antecedentes familiares
¢ Niega antecedentes de relevancia.
¢ Unica hija.

Diagndsticos diferenciales

e Hidrops fetal.

e Quilotdrax congénito.

¢ Cardiopatia congénita.

e Empiema.

¢ Sindrome nefrético congénito.

¢ Sindrome genético.

¢ Hidrotdrax secundario a etiologia infecciosa.

Evolucion durante la internacién

Al ingreso, |la paciente se encontraba clinicay
hemodindmicamente estable, sin requerimiento
de inotrdpicos, con TAVP permeable y escaso dé-
bito citrino, su peso al ingreso era de 2770 g. Los
estudios de laboratorio: hemograma, estado 4ci-
do base, funcion renal y hepatica fueron normales
para la edad, evidencidndose como alteraciones
hipoproteinemia con hipoalbuminemia (3,7 y 2,4
mg/dl respectivamente) y disminucion de la urea
(3 mg/dl). Se solicitaron radiografia de térax y eco-
grafia pleural descartando recidiva del derrame y
la muestra de liquido pleural obtenida informé:
liquido turbio, amarillento, 14 000 cel/mm? (95%
linfocitos, 5% polimorfonucleares), proteinas tota-
les 2,1 g/dl; LDH 251 u/l; glucosa 98 mg/dl; albu-
mina 1,6 g/dl; colesterol 26,5 mg/dl; triglicéridos
28 mg/dl (aumento de la celularidad con predo-
minio de linfocitos, con el resto de los parametros
dentro de limites normales).
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Con estos estudios se diagnosticé quilotorax
congénito, los valores normales de colesterol y
triglicéridos podrian ser ocasionados por el ayuno
de la paciente desde el nacimiento dado que nun-
ca fue alimentada por via enteral.

Se realizaron nuevos HMCx2 y cultivo de liqui-
do pleural que fueron negativos, con un laborato-
rio sin reactantes de fase aguda elevados, una vez
descartada la causa infecciosa se suspendio el tra-
tamiento antibidtico.

Con buena funcién respiratoria, se realizé extu-
bacidn electiva a su ingreso al HNRG a los 10 dias
de vida, no requiriendo oxigeno suplementario en
forma posterior.

El ecocardiograma y ecografia Doppler de va-
sos de cuello, ecografia abdominal y renovesical,
fueron normales, con flujo vascular conservado,
descartando anormalidades toracicas y vasculares
arterio-venosas.

Se realizd linfangioresonancia, que demostrd
una malformacién vascular linfatica primaria ge-
neralizada (Figura 1).

Continud con NPT. A los 11 dias de vida co-
menz0 alimentacion enteral con férmula rica en
acidos grasos de cadena mediana (Monogen®). A
las 96 horas presentd dificultad respiratoria y au-
mento del débito pleural que se asumié como re-
cidiva del derrame con un valor maximo de 92 ml/
kg/dia, el citoquimico de liquido pleural demostro
aumento de celularidad: 2 875 cel/mm?3 (linfoci-
tos 98%/ polimorfonucleares 2%) y de triglicéri-

dos (140 mg/dl), con el resto de los parametros
dentro de la normalidad. Debido al empeoramien-
to clinico sin respuesta a las medidas iniciales, se
suspendio alimentacidén enteral y se indicd infu-
sién continua de octredtide titulando la dosis has-
ta obtener respuesta clinica con 12 mcg/kg/hora
durante 14 dias.

Una vez logrado un débito pleural negativo, se
comenzo con nutricidn enteral de forma progre-
siva con férmula rica en acidos grasos de cadena
mediana, y paralelamente se fue disminuyendo
NPT hasta suspender a los 14 dias, momento en
que la paciente recuperd el peso de nacimiento.
Finalmente, con buena evolucidn clinica se progre-
s6 la alimentacion con lactancia materna
exclusi-va a libre demanda constatandose buen
progreso ponderal.

Alo largo del tratamiento se realizaron ecogra-
fias pleurales seriadas sin constatarse nueva colec-
cion de liquido quiloso pleural.

Luego de 35 dias de internacidn, se otorgd el
egreso hospitalario.

DIAGNOSTICO FINAL
Quilotérax congénito secundario a malforma-
cion vascular linfatica primaria generalizada.

DISCUSION

El quilotérax congénito es una entidad po-
co frecuente con una prevalencia estimada de
1/24 000 nacidos vivos y una relacion varén-mujer

Figura 1. Linfangioresonancia
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Seccién a cargo de Lomez [ y Torterola P

de 2:1.1 Se define como la acumulacién de linfa en
el espacio pleural durante el desarrollo fetal o el
nacimiento y es la causa mas frecuente de hidro-
térax congénito en el recién nacido.?

Es posible realizar el diagndstico ecografico
prenatal, e incluso en los casos de compromiso
pulmonar bilateral extenso o hidropesia fetal se
pueden llevar a cabo conductas terapéuticas in-
tervencionistas intrautero (toracocentesis, shunt
pleuro-amnidtico, pleurodesis).

El quilotdérax puede producirse por anoma-
lias linfaticas, anomalias toracicas o ser idiopatico
(cuadro 1).! Dentro de las complicaciones poten-
cialmente graves se encuentran aquellas secun-
darias al efecto de masa: hipoplasia pulmonar,
insuficiencia respiratoria, insuficiencia cardiaca
por compromiso del retorno venoso e hidrope-
sia fetal.»?

Por otro lado resulta fundamental destacar
las complicaciones asociadas a la pérdida de linfa
lo cual predispone a la deplecién del volumen in-
travascular, linfocitos y proteinas entre los que se
encuentran anticuerpos, complemento y factores
de la coagulacion, ademas de diversos nutrientes
como los quilomicrones.! Esto puede generar se-
cundariamente desnutricion, deshidratacion, coa-
gulopatia y un mayor riesgo de infecciones por
compromiso inmunoldgico.?

Cuadro 1. Causas de quilotérax

o ANOMALIAS LINFATICAS
- Linfangiomas
- Linfangiomatosis
- Sindrome de displasia linfatica congénita
- Traumatismo perinatal
- Sindromes genéticos (Down, Noonan, Turner)

o ANOMALIAS TORACICAS
- Malformaciones pulmonares
- Hernia diafragmatica congénita
- Hidrops fetal

¢ IDIOPATICA

Fuente: Attar MA, et al.*

Se estima una sobrevida variable entre el
30-70% que dependera de la etiologia, edad ges-
tacional, el grado de compromiso pulmonary la
existencia de otras anomalias.’

Una vez diagnosticado el hidrotérax, es fun-
damental realizar una toracocentesis para deter-
minar las caracteristicas del liquido y clasificarlo
acorde a su etiologia.’

La bibliografia coincide en utilizar los criterios
de Bittiker para definir quilotérax en base a las
caracteristicas citoquimicas del liquido pleural:
>1 000 células, de las cuales >80% deben ser lin-
focitos y triglicéridos >110 mg/dl.! Cabe mencio-
nar que los triglicéridos sélo estaran elevados en
aquellos pacientes que hayan sido alimentados
previamente, ya que de lo contrario no tendran
quilomicrones circulando, tal como ocurrié con el
primer citoquimico del caso presentado.

Ante un paciente con quilotérax deben rea-
lizarse los siguientes estudios para establecer su
causa: para evaluar malformaciones toracicas,
radiografia y/o tomografia de térax y ecocardio-
grama; para malformaciones vasculares Doppler
de vasos de cuello. Si con estos estudios comple-
mentarios no se llega al diagndstico, en segunda
instancia se pueden realizar linfografia, linfografia
por resonancia magnética como en el caso presen-
tado o linfografia isotdpica.

Una vez diagnosticado el quilotérax congénito,
debe iniciarse el tratamiento de soporte mientras
se avanza paralelamente en el diagndstico etio-
l6gico. Con respecto al primero, las medidas se
orientaran a evitar las complicaciones secunda-
rias al efecto de masa por lo que se indicara una
toracocentesis evacuadora y eventualmente se
colocara un TAVP.

Por otro lado, para disminuir la produccion
de linfa se indicara como primera linea ayuno y
NPT, alimentacidn enteral con férmulas ricas en
acidos grasos de cadena media y en caso de no
presentar mejoria, recurrir a tratamiento de se-
gunda linea con octeotride.?® Este es un analogo
sintético de la somatostatina y entre sus efectos
se encuentran vasoconstriccion esplacnica y dis-
minucion de la secrecidn pancredtica y gastri-
ca. No hay consenso establecido con respecto a
la dosis, generalmente se titula en funcion de la
respuesta (el efecto aparece entre los 5-7 dias)*®
entre 1-10 ucg/kg/h, aunque existen reportes de
series de casos que utilizan hasta 20 ucg/kg/h.*
Los efectos adversos y complicaciones incluyen
enterocolitis necrotizante, hipoglucemia, barro
biliar, hipotiroidismo e hipertension pulmonar. De
no haber respuesta a estas medidas, esta indicado
su abordaje quirlrgico. Existen diferentes técnicas
descritas: pleurodesis, ligadura o embolizacion del
conducto toracico, shunt pleuro-peritoneal, esci-
sion quirdrgica de linfangiomas localizados o de
otras masas que contribuyan a aumentar la pre-
sion venosa central.’
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CONCLUSION

Ante un recién nacido con dificultad respira-
toria e hidrotdrax, la puncion pleural resulta diag-
nostica y terapéutica. El quilotérax es una entidad
poco frecuente que requiere estudiar su causa e
indicar tratamiento de sostén durante el proceso
diagnostico.
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