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Resumo
Objetivo:  Relatar  o  caso  de  uma  criança  com  quilotórax  bilateral  devido  a  etiologia  pouco
frequente:  lesão  do  ducto  torácico  após  quadro  de  vômitos  excessivos.
Descrição do  caso:  Menina,  sete  anos,  apresentava  edema  facial  crônico  iniciado  após  qua-
dro de  hiperemese.  À  avaliação,  também  apresentava  derrame  pleural  bilateral,  com  líquido
quiloso obtido  na  toracocentese.  Após  extensa  investigação  clínica,  laboratorial  e  radioló-
gica da  etiologia  do  quilotórax,  foi  definido  ser  secundário  a  lesão  do  ducto  torácico  por
aumento  da  pressão  intratorácica  pela  manifestação  inicial  de  vômitos,  corroborado  por  achados
de linfocintilografia.
Comentários:  À  exceção  do  período  neonatal,  o  quilotórax  é  achado  infrequente  de  efusão
pleural em  crianças.  As  causas  são  diversas,  incluindo  trauma,  neoplasia,  infecção  e  doenças
inflamatórias;  contudo,  etiologia  como  a  aqui  descrita  é  pouco  relatada  na  literatura.
© 2016  Publicado  por  Elsevier  Editora  Ltda.  em  nome  da  Sociedade  de  Pediatria  de  São  Paulo.
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Abstract
Objective:  To  report  the  case  of  a  child  with  bilateral  chylothorax  due  to  infrequent  etiology:
thoracic duct  injury  after  severe  vomiting.
Case  description:  Girl,  7  years  old,  with  chronic  facial  swelling  started  after  hyperemesis.
During examination,  she  also  presented  with  bilateral  pleural  effusion,  with  chylous  fluid
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obtained  during  thoracentesis.  After  extensive  clinical,  laboratory,  and  radiological  investiga-
tion of  the  chylothorax  etiology,  it  was  found  to  be  secondary  to  thoracic  duct  injury  by  the
increased intrathoracic  pressure  caused  by  the  initial  manifestation  of  vomiting,  supported  by
lymphoscintigraphy  findings.
Comments:  Except  for  the  neonatal  period,  chylothorax  is  an  infrequent  finding  of  pleural
effusion in  children.  There  are  various  causes,  including  trauma,  malignancy,  infection,  and
inflammatory  diseases;  however,  the  etiology  described  in  this  study  is  poorly  reported  in  the
literature.
© 2016  Published  by  Elsevier  Editora  Ltda.  on  behalf  of  Sociedade  de  Pediatria  de  São  Paulo.
This is  an  open  access  article  under  the  CC  BY  license  (http://creativecommons.org/licenses/
by/4.0/).
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 quilotórax  é  definido  como  o  acúmulo  de  linfa  no  espaço
leural,  causado  por  lesão  no  ducto  torácico,  e  é  uma
ausa  infrequente  de  derrame  pleural  em  crianças.1,2 Pode
evar  à  morbidade  respiratória  considerável  e  tem  uma  lista
xtensa  de  causas,  com  grande  dificuldade  diagnóstica.1,2

ste  estudo  tem  por  objetivo  relatar  o  caso  de  uma  criança
om  quilotórax  bilateral  espontâneo.

escrição do  caso

aciente  do  sexo  feminino,  sete  anos,  branca,  encaminhada
or  suspeita  diagnóstica  de  lúpus  eritematoso  sistêmico.
elatava  história,  havia  cinco  meses,  de  início  abrupto  de
ômitos  e  distensão  abdominal  autolimitados,  após  inges-
ão  de  grande  quantidade  de  chocolate;  em  sequência,
assou  a  apresentar  edema  crônico  de  face,  de  caráter  insi-
ioso  e permanente.  Após  três  meses  do  início  dos  sintomas

 extensa  avaliação de  quadros  alérgicos,  foi  submetida
 tomografia  computadorizada  de  tórax  e  abdome,  que
videnciou  linfonodomegalia  abdominal  e  derrame  pleural
ilateral.  Foi  feita  drenagem  de  tórax  em  outro  serviço, com

elato  de  líquido  pleural  leitoso.  Fez,  também,  no  serviço de
rigem,  avaliações  laboratoriais,  cuja  maioria  dos  resultados
stava  dentro  dos  valores  de  normalidade  (incluindo  hemo-
rama,  função  renal,  C3,  C4,  fator  reumatoide,  anti-Sm,

igura  1  Imagens  de  radiografia  de  tórax  da  paciente  em  incid
se obliteração  dos  seios  costofrênicos  bilateralmente,  com  opacid
onsulta ambulatorial,  radiografia  sem  alterações.

r
i
d
c

nti-Ro,  anti-La,  anti-ds-DNA),  exceto  por  fator  antinuclear
ositivo,  na  titulação  de  1:640,  padrão  nuclear  pontilhado
rosso.

Na  primeira  consulta  ambulatorial  neste  serviço, a  paci-
nte  foi  submetida  a  nova  radiografia  de  tórax  (fig.  1A),
ue  evidenciou  recorrência  do  derrame  pleural  bilateral.
oi  feita  toracocentese  à  direita,  cujo  líquido  mostrou
or  branca  leitosa;  leucócitos  1.120mm3 (linfócitos  96%,
eutrófilos  3%,  plasmócitos  1%);  hemácias  710mm3;  proteí-
as  3,7g/dL;  glicose  87mg/dL;  triglicerídeos  2.855mg/dL.

 criança foi  internada,  mantida  em  jejum  e  iniciada  tera-
êutica  com  nutrição parenteral.  Após  21  dias,  sem  redução
o  volume  do  quilotórax,  foi  feita  drenagem  torácica  bila-
eral,  com  retirada  de  450mL  de  secreção  quilosa  à  direita

 300mL  à  esquerda.  Os  drenos  foram  mantidos  em  selo
’agua,  com  redução acentuada  do  edema  palpebral.  Três
ias  após  a drenagem  foi  iniciada  dieta  hipogordurosa.  Os
renos  foram  retirados  após  25  dias.

Foi  solicitada  dosagem  sérica  do  fator  de  crescimento
asoendotelial-D  (VEGF-D),  marcador  que,  em  níveis  eleva-
os,  é  útil  para  o  diagnóstico  de  linfangioleiomiomatose,
ujo  resultado  de  125pg/mL,  pouco  acima  do  valor  de  refe-
ência  (31-86pg/mL),  descartou  tal  possibilidade.  Foi  feita
infocintilografia  (fig.  2)  com  administração intradérmica  de
ência  posteroanterior;  A  ---  à  admissão  da  paciente,  observa-
ade  pleuropulmonar  à  direita;  B  ---  seis  meses  após  a  alta,  em

adiofármaco  no  dorso  do  pé  e  captação  subsequente  das
magens  do  radiotraçador  que  evidenciaram  extravasamento
o  mesmo  na  topografia  do  introito  torácico  bilateralmente,
ompatível  com  lesão  do  ducto  torácico,  secundária  ao
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Figura  2  Imagem  de  SPECT/CT  das  regiões  cervicotorácica  e
abdominal  obtida  a  partir  do  exame  de  linfocintilografia  com
administração intradérmica  de  dextran-99mTC  no  dorso  dos
pés; as  imagens  obtidas  18  horas  após  o  início  do  exame  mostram
área focal  de  retenção/extravasamento  do  radiotraçador  nos
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ductos  linfáticos  localizados  na  topografia  do  introito  torácico
bilateralmente,  mais  acentuado  à  direita.

aumento  da  pressão  intracavitária,  provocada  pelos  vômitos
ocorridos  no  início  do  quadro.  A  paciente  recebeu  alta  após
53  dias  de  internação,  com  acompanhamento  ambulatorial,
durante  o  qual  foi  liberada  dieta  geral,  sem  restrição lipí-
dica.  Mantém-se  assintomática  no  seguimento  (radiografia
de  tórax  de  controle  na  fig.  1B),  sem  alterações  aos  exames
laboratoriais,  incluindo  avaliação  por  reumatologista.

Discussão

O  quadro  clínico  de  paciente  com  quilotórax  é  insidioso,
evolui  à  medida  que  se  acumula  líquido  no  espaço pleu-
ral:  assintomático  no  início,  cursa  posteriormente  com
tosse  e  dispneia;1,2 febre  e  dor  pleurítica  são  achados
infrequentes.2,3 Ao  exame  físico,  nota-se  macicez  uni  ou

3
bilateral  e  diminuição  do  murmúrio  vesicular. Complicações
de  um  quilotórax  de  evolução crônica  incluem  desnutrição
proteico-calórica,  imunodeficiência  por  depleção de  linfóci-
tos  e  imunoglobulinas1,4 e  distúrbios  eletrolíticos.5
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O  diagnóstico,  com  base  na  suspeita  em  paciente  com
uadro  clínico  sugestivo  e  achados  radiológicos  compatíveis
derrame  pleural  em  radiografia  de  tórax  simples  ou  ultras-
onografia),  é  feito  a  partir  da  toracocentese.1,3 O  líquido
btido  é  branco,  inodoro,  de  aspecto  leitoso,2,3 mas  pode
presentar-se  como  serossanguinolento.3 A  avaliação  labo-
atorial  mostra  níveis  de  triglicerídeos  na  amostra  acima  de
10mg/dL  e  relação de  colesterol  do  líquido  pleural  sobre
érico  <1,0.1,3 Encontra-se,  geralmente,  celularidade  com
redomínio  de  linfócitos  (>50%),  conteúdo  de  proteína  entre
-3mg/dL5 e  baixos  níveis  de  lactato  desidrogenase.3,5 Se
ersistir  a dúvida  diagnóstica,  o  exame  de  eleição é a  pes-
uisa  de  quilomicrons  no  líquido  biológico,  com  resultado
ositivo.1,3

Após  essa  confirmação,  pode-se  lançar  mão  de  outros
studos  para  auxiliar  na  investigação,  como  tomografia  com-
utorizada  e/ou  ressonância  magnética,  além  de  exames
ais  específicos  para  avaliação  do  sistema  linfático,  como

 linfangiografia  e  a  linfocintilografia.1,2 De  acordo  com  a
ocalização  da  ruptura  do  ducto  torácico,  considerando  tam-
ém  as  variações  anatômicas,  pode  ser  detectada  coleção
nilateral  (mais  comumente  à  direita)  ou,  mais  raramente,
ilateral  (em  um  sexto  dos  casos).5

As  causas  de  quilotórax  em  crianças são  diversas,  variam
onforme  a  faixa  etária  e  o  mecanismo  de  lesão  do
ucto  torácico.  Uma  revisão  publicada  em  2014  lista  mais
e  35  possíveis  etiologias.1 Dentre  essas,  encontram-se
alformações  congênitas  do  sistema  linfático,  como  lin-

angiomas  pulmonares,  linfangectasia  e  atresia  do  ducto
orácico;1,2,6 quilotórax  associado  a  síndromes  genéticas,
omo  síndrome  de  Down,  Noonan  e  Turner,6 entre  outras;1,6

ós  procedimentos  cirúrgicos  de  cabeça e  pescoço e  torá-
icos  (em  até  6%  das  cirurgias  cardíacas);1,7 após  outros
ventos  iatrogênicos  no  período  neonatal,  como  tocotrau-
atismo  e  trombose  de  veia  cava  superior  por  cateterização

enosa  central;5,6 quilotórax  pós-trauma  torácico  fechado;1

 quilotórax  associado  a  neoplasias,  como  neurogênicas,
eratomas,  sarcomas  e,  especialmente,  os  linfomas,  nos
uais  o acúmulo  de  linfa  no  espaço pleural  pode  ser
anifestação  inicial;1,2 além  de  infecções granulomatosas

omo  tuberculose.1 A  paciente  deste  caso  não  apresen-
ava  achados  compatíveis  com  malformações  congênitas,
ão  havia  sofrido  trauma  ou  cirurgia  e  foram  descartadas
eoplasias  e  infecções.  Outras  possíveis  causas  para  o  desen-
olvimento  de  quilotórax  são  as  reumatológicas,  motivo
nicial  da  vinda  da  paciente  ao  nosso  serviço. São  relata-
os  como  possíveis  desencadeadores  o  lúpus  eritematoso
istêmico,8 a doença de  Behçet,9 a  púrpura  de  Henoch-
Schönlein10 e  a  sarcoidose.11 Da  mesma  forma,  a  paciente
ão  apresentava  critérios  clínicos  e  laboratoriais  para  essas
ondições  antes  e  tampouco  durante  o  seguimento,  e  foram
ntão  descartadas.

Outra  condição descartada  neste  presente  caso  foi  a  lin-
angioleiomiomatose.  Trata-se  de  doença rara,  que  pode
e  associar  ao  complexo  da  esclerose  tuberosa,  é  carac-
erizada  como  neoplasia  de  baixo  grau  metastatizante,
ue  cursa  com  alterações  císticas  insidiosas  no  parên-
uima  pulmonar  e  também  afeta  os  vasos  linfáticos  e
infonodos  e  leva  ao  quilotórax.12 Foi  usada  a  dosagem

o  VEGF-D  para  descartar  esse  diagnóstico  no  presente
aso,  já  que  o  marcador  está  presente  em  níveis  eleva-
os  na  maioria  dos  doentes,  é  considerado  confiável  para
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 diagnóstico  e  a  avaliação  da  resposta  terapêutica  nesses
asos.12,13

Dessa  forma,  excluídas  todas  as  possibilidades,  foi  consi-
erada  a  causa  restante  para  o  aparecimento  do  quilotórax
m  criança: aumento  de  pressão  intratorácica  causada  por
osse  ou  vômito  excessivos.1 Tal  condição  associa-se  com
oenças  como  as  síndromes  de  Boerhaave  e  Mallory-Weiss,

 pneumotórax  e  o  enfisema  subcutâneo.14 Contudo,  a
ssociação  dessa  condição com  a  ruptura  do  ducto  torá-
ico  é raramente  descrita  ---  há  um  relato  de  uma  menina
e  nove  anos  com  quilotórax  após  vômitos  excessivos14 e
e  dois  adultos  (33  e  65  anos)  com  surgimento  de  derrame
leural  linfático  após  crises  de  tosse.15,16 Pelo  antecedente
e  vômitos  excessivos  e  instalação  abrupta  do  quadro,  essa
ausa  pôde  ser  inferida  para  o  caso  apresentado.  Contudo,
o  contrário  do  relatado  na  literatura,  a  lesão  linfática  na
aciente  aqui  descrita  ocorreu  em  nível  do  introito  torácico,

 não  próximo  ao  diafragma.2,15

O  tratamento  do  quilotórax,  após  toracocentese  e
ventual  drenagem  torácica,  inicialmente  é  conservador,
aseado  na  introdução  de  dieta  sem  gorduras  com  adição
e  triglicerídeos  de  cadeia  média,  que  são  absorvidos  dire-
amente  para  a  circulação  portal.1,2,7 Na  falha  da  dieta
nteral  ou  como  primeira  escolha  opcional,  pode-se  lançar
ão  de  nutrição parenteral.2,7 Terapêuticas  adjuvantes,

omo  uso  de  octreotide,5,7 ainda  carecem  de  mais  res-
aldo  na  literatura  para  tratamento  em  crianças.1 Devido

 outras  complicações,  como  a  hipogamaglobulinemia  e  o
aior  risco  de  tromboses  (pela  perda  de  antitrombina),

lguns  autores  advogam  o  uso  de  imunoglobulina  endove-
osa  e  anticoagulação conforme  cada  caso.7 O  rol  de  opções
o  tratamento  cirúrgico  inclui  ligadura  do  ducto  torácico  por
oracoscopia,  pleurodese  e  shunts  pleuroperitoneais;  entre-
anto,  essas  abordagens,  via  de  regra,  são  reservadas  aos
acientes  que  não  responderam  ao  tratamento  clínico  ini-
ial  (sem  melhoria  após  2-4  semanas  e  manutenção  de  alto
ébito  à  drenagem).1,2,5,7 Além  dessas  terapêuticas  especí-
cas,  devem  ser  avaliadas  as  eventuais  condições  de  base,
omo  neoplasia  ou  infecção,  para  melhor  resolução  do  caso.5

Apesar  de  ser  uma  causa  rara  de  efusão  pleural  em
rianças  (à  exceção do  período  neonatal),1,6 o  quilotórax
ode  resultar  em  importante  morbidade  nesses  pacientes.

 presente  caso  ilustra  a  dificuldade  para  elucidação  diag-
óstica  da  causa  de  um  quilotórax  e  serve  como  lembrete
e  que,  a  despeito  de  diversas  outras  patologias  que  estão

ais  frequentemente  associadas  a  essa  entidade,  também

e  deve  incluir  nos  diferenciais  a  lesão  do  ducto  torácico  por
umento  da  pressão  intratorácica  causada  por  tosse  e/ou
ômitos  importantes.
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