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Quilotorax neonatal: etiologia, evolucion
y respuesta al tratamiento

C. Copons Fernandez, 1. Benitez Segura, F. Castillo Salinas y S. Salcedo Abizanda

Servicio de Neonatologia. Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales.
Hospital Materno-Infantil Vall d’'Hebron. Barcelona. Espana.

Objetivos
Investigar la etiologia, curso clinico y respuesta al trata-
miento del quilotorax neonatal.

Pacientes y método

Estudio prospectivo en la unidad de cuidados intensi-
vos neonatales de un hospital terciario durante un periodo
de 2 afios. Se aplicé un protocolo terapéutico predefinido
consistente en la administracion secuencial de nutricion
parenteral total (NPT), octredtide y cirugia. Se investigo la
influencia de la etiologia sobre la evolucion y respuesta al
tratamiento.

Resultados

Se incluyeron 22 recién nacidos. Las causas mas frecuen-
te fueron la cirugia cardiaca (n = 14) y la hernia diafrag-
matica (n = 4), en las que la incidencia de quilotorax fue
del 11,2% (intervalo de confianza del 95% [IC 95 %]:
5,7-16,8%) y del 26,6 % (IC 95 %: 4,3-40 %), respectivamen-
te. Un total de 17 pacientes respondieron al tratamiento
médico. El octredtide fue eficaz en 5 de los 10 pacientes en
que fracasé la NPT; ninguno de los pacientes en que fraca-
s6 el octredtide mejoraron tras 3 semanas de NPT. No se ob-
servaron complicaciones atribuibles al octredtide. No
observamos una asociacion significativa entre la etiologia y
la respuesta al tratamiento, aunque los 4 pacientes que re-
quirieron cirugia pertenecieron al grupo de recién nacidos
postoperados de cardiopatia congénita. Todos presentaron
complicaciones atribuibles al quilotérax. Fallecieron 5 pa-
cientes durante los 6 meses de seguimiento pero en ningin
caso la muerte fue directamente atribuible al quilotorax.

Conclusiones

Debe considerarse una cirugia precoz en la minoria de
pacientes que no responden al tratamiento médico. La
etiologia es el principal determinante de la mortalidad.
Son necesarios estudios aleatorizados controlados que es-
tablezcan la eficacia y momento de aplicacion de las dife-
rentes opciones terapéuticas.
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NEONATAL CHYLOTHORAX: AETIOLOGY,
CLINICAL COURSE AND EFFICACY
OF TREATMENT

Objectives
To investigate the aetiology, clinical course and re-
sponse to treatment of neonatal chylothorax.

Patients and method

Prospective study over a 2-year period in a neonatal in-
tensive care unit of a tertiary university hospital. All new-
borns followed a predefined therapeutic protocol that in-
cluded the sequential administration of total parenteral
nutrition (TPN), octreotide and surgery. The influence of
aetiology on outcome and response to treatment was in-
vestigated.

Results

The study included 22 newborns. Surgery for congenital
heart disease (CHD) (n = 14) and congenital diaphragmat-
ic hernia (n = 4) were the most common aetiologies. The
incidence of chylothorax in these aetiological groups was
11.2% (95 % CI 5.7-16.8 %) and 26.6 % (95 % CI 4.3-40 %),
respectively. Medical treatment was successful in 17 pa-
tients. Five of the 10 patients who did not respond to TPN
were successfully treated with octreotide; none of the pa-
tients in whom octreotide failed responded to the subse-
quent 3 weeks of TPN. No side-effects were observed dur-
ing octreotide administration. No significant association
between aetiology and response to treatment was found,
although all 4 patients who ultimately required surgery
were in the CHD group. All patients had complications at-
tributable to chylothorax. Five patients died during the
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6 months of follow-up although mortality was never di-
rectly attributed to chylothorax.

Conclusions

Most patients can be successfully managed with med-
ical treatment but early surgery should be considered in
patients who do not respond to medical treatment. Aetiol-
ogy is the main determinant of mortality. Randomized
controlled studies are needed to demonstrate the efficacy
and adequate timing of application of each therapeutic in-
tervention.

Key words:

Chylothorax. Congenital diapbragmatic bernia. Con-
genital beart disease. Hypoalbuminaemia. Mortality. Oc-
treotide. Outcome. Pleural effusion.

INTRODUCCION

El quilotorax, definido como la acumulacion anormal
de linfa en el espacio pleural, es la causa mas frecuente
de derrame pleural en el recién nacido!. Suelen distin-
guirse dos grupos etiologicos®3. El quilotérax primario
es el asociado a malformaciones del sistema linfatico?. El
quilotorax secundario, especialmente el observado tras ci-
rugia cardiotoricica, es el mas frecuente y se debe a una
lesion directa del conducto tordcico y/o a la existencia
de hipertension venosa en el territorio de la vena cava su-
perior (VCS)>7.

Son frecuentes el curso torpido y las complicaciones
debidas a la pérdida de quilo (hipovolemia, diselectroli-
temias, hipoalbuminemia, hipogammaglobulinemia, hi-
pofibrinogenemia) y a la necesidad de tratamientos inva-
sivos (drenaje tordcico, ventilacion mecanica, vias,
nutricion parenteral)?. Son fundamentales un soporte res-
piratorio apropiado, una ingesta calorico-proteica ade-
cuada vy el tratamiento de las complicaciones derivadas de
la pérdida de quilo®.

Los tratamientos propuestos incluyen la modificacion
dietética (nutricion parenteral total y/o dieta con triglicé-
ridos de cadena media), la administracion de octredtide o
somatostatina y la cirugia:3>7910 La eficacia de estas in-
tervenciones ha sido solo sugerida a partir de estudios
descriptivos retrospectivos que incluyen ninos de dife-
rentes edades. Ademas, el reducido nimero de pacientes
estudiados no permite comparar diferentes grupos etiolo-
gicos, aunque la etiologia parece ser un determinante
fundamental de la respuesta al tratamiento y del pronos-
tico. Concretamente, la existencia de hipertension veno-
sa se ha asociado a una peor respuesta al tratamiento y a
una mayor morbimortalidad! 12,

En el presente estudio describimos la etiologia, el curso
clinico y la respuesta a un protocolo terapéutico de una
cohorte de recién nacidos con quilotorax recogida a lo
largo de 2 anos y seguida hasta los 6 meses de vida. Se
describe también la incidencia de quilotorax en el recién
nacido tras la cirugia de la cardiopatia congénita y de la
hernia diafragmatica observada durante el mismo periodo.

PACIENTES Y METODO

Estudio prospectivo que incluy6 todos los recién naci-
dos con quilotérax diagnosticados en el Servicio de Neo-
natologia del Hospital Materno-Infantil Vall d’'Hebron de
Barcelona entre julio de 2004 y julio de 2006. Se excluye-
ron aquellos pacientes con quilotorax diagnosticado tras
los 28 dias de vida.

El diagnostico se baso en los siguientes criterios?: li-
quido pleural estéril, mas de 1.000 céls./pl con mas de
80% de linfocitos y triacilglicéridos por encima de
110 mg/dl. Este ultimo criterio se considerd necesario
solo si el recién nacido recibia nutricion enteral. El liqui-
do pleural se obtuvo mediante toracocentesis o drenaje
quirargico (en caso de quilotorax posquirtrgico precoz).

Disenamos y aplicamos a todos los pacientes el proto-
colo terapéutico que se indica en la figura 1. Este incluye
la practica de una UGnica toracocentesis evacuadora, que
es a la vez diagnodstica y terapéutica. En todos los pa-
cientes se instaura nutricion parenteral total (NPT) du-
rante al menos 1 semana. En caso de evidencia radiolo-
gica de reacumulacion de liquido pleural, se coloca un
drenaje toracico en el lado del derrame. La respuesta a
cada intervencion subsiguiente es valorada por el débito
del drenaje: se define mejoria como la disminucion del
débito a menos de 10 ml/kg/dia y resolucion radiologica
del derrame; todo débito superior a 10 ml/kg/dia es defi-
nido como fracaso terapéutico. En caso de fracaso de
NPT se administra octredtide acetato intravenoso (San-
dostatin®, Novartis) en infusion continua en una dosis ini-
cial de 0,5 wg/kg/h por via central o periférica. Se au-
menta diariamente el ritmo de infusion en 0,5 pg/kg/h
hasta una dosis maxima de 1,5 pg/kg/h que, en ausencia
de mejoria, se suspende a las 72 h. En caso de mejoria,
el tratamiento se mantiene durante 8-12 dias con la dosis
minima eficaz. El tratamiento quirtrgico se indica a partir
de las 4 semanas del diagnostico y consiste en la ligadu-
ra del conducto toracico mediante toracotomia lateral de-
recha. En caso de requerir reintervencion quirargica, se
practica religadura del conducto toracico y pleurodesis
fisica.

Se realizaron controles seriados de hemograma, iono-
grama, glucemia, proteinas totales, albimina, inmunoglo-
bulinas, funcion hepatica, funcion renal, proteina C reac-
tiva y estudio de coagulacion. Se defini6é hiponatremia
por natremia inferior a 135 mEq/l, hipoalbuminemia por
albimina sérica inferior a 3 g/dl, hipogamaglobulinemia
por una cifra de IgG total inferior a 500 mg/dl, linfopenia
por una cifra de linfocitos en sangre inferior a 2.300/pl y
colostasis por hiperbilirrubinemia de predominio directo
superior a 2 mg/dl. Los criterios de transfusion de alba-
mina y gammaglobulina fueron albuminemia inferior a
2 g/dl e IgG inferior a 250 mg/dl, respectivamente. En
estos casos se administraron seroalbimina intravenosa al
20% (albimina humana Grifols® 20%) 1 g/kg y gamma-
globulina intravenosa inespecifica (Endobulin® S/D, Bax-
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Derrame pleural

|

Toracocentesis
diagnéstico-evacuadora

Quilotérax

NPT 1 semana

TCM 2-3 semanas*

i

Octreétide +
NPT 3 semanas

Fracaso Mejoria

TCM 2-3 semanas*

Ligadura del conducto
toracico + NPT
1 semana

Fracaso

TCM 2-3 semanas*

Pleurodesis fisica
+ NPT 1 semana

*Tras las 2-3 semanas de alimentacién enteral con TCM se
inicia la alimentacién con férmula normal o leche materna.

Figura 1. Protocolo terapéutico del quilotérax neonatal
aplicado en nuestra serie.
NPT: nutricion patenteral total; TCM: triglicéri-
dos de cadena media.

ter) 400 mg/kg, ambas en una infusion de 4-6 h. Se de-
termino la funcion tiroidea en los pacientes que recibie-
ron tratamiento con octredtide. Se practicod eco-Doppler
del territorio de la VCS en los pacientes en quienes fraca-
sO el tratamiento médico.

La duracion del quilotorax se definid por los dias que
se mantuvo la NPT tras el diagnostico. Los resultados de
mortalidad se presentan a los 6 meses de edad.

Se explord la relacion de la duracion del quilotérax con
la etiologia e incidencia de colostasis mediante test no pa-
ramétricos (Mann-Whitney y Kruskal-Wallis). La asocia-
cion entre la eficacia de las intervenciones y la etiologia
subyacente se investigdb mediante el test exacto de Fis-
her. La correlacion entre las cifras de albamina, linfocitos
e IgG se estudio mediante la Rho de Spearman. Todos los
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analisis se realizaron con el SPSS (version 12 para Win-
dows).

RESULTADOS

Se incluyeron 22 recién nacidos (16 varones) cuyas
caracteristicas estan recogidas en la tabla 1. E1 82% de
los recién nacidos fueron a término (18/22) y la causa
mas frecuente de quilotorax fue la cirugia cardiotoraci-
ca, observada en el 86% de los pacientes (19/22; 14 pa-
cientes con cardiopatia congénita, 4 con hernia diafrag-
matica y 1 con atresia esofagica). En los 19 pacientes con
quilotérax posquirtrgico, éste se diagnostico entre 2y
16 dias tras la cirugia (mediana 7, rango intercuartilico
6-8 dias). Los 3 pacientes con quilotorax congénito fue-
ron diagnosticados prenatalmente y solo el paciente
1 presentd hydrops fetalis, la paciente 2 recibio trata-
miento prenatal con shunts pleuroamnioticos en la se-
mana 27 de gestacion.

Durante los 2 anos del estudio se operaron 125 recién
nacidos por cardiopatia congénita y 15 por hernia dia-
fragmatica, lo que supone una incidencia de quilotérax
posquirargico del 11,2% (IC 95%: 5,7-16,8) y 26,6%
(IC 95%: 4,3-40), respectivamente.

El quilotorax fue unilateral en 10 pacientes (derecho en
5 pacientes e izquierdo en otros 5 pacientes) y bilateral
en 12 pacientes. El derrame fue ipsolateral al lado de la
hernia en los 4 pacientes con hernia diafragmatica (iz-
quierdo).

El tratamiento inicial con NPT fue eficaz en el 54,5% de
los pacientes (12/22) y s6lo 3 no precisaron de drenaje
tordcico (fig. 2). El tratamiento con octredtide fue eficaz
en 5 de los 10 pacientes (50 %) que no respondieron al
tratamiento inicial: 3 pacientes respondieron a la dosis
inicial (0,5 pg/kg/min) y s6lo 2 de los 7 pacientes res-
tantes respondieron a las dosis maximas establecidas en
el protocolo. No se evidenciaron disglucemia, trastornos
gastrointestinales, trastornos de la funcion hepatica, dis-
funcion tiroidea o empeoramiento hemodinamico atribui-
bles al octreétide.

Un total de 17 pacientes (77 %) respondieron al trata-
miento médico. La paciente 2 fallecié antes de la cirugia.
Los 4 pacientes sometidos a ligadura del conducto tord-
cico (18%) pertenecieron al grupo de postoperados de
cardiopatia congénita; sin embargo, no observamos una
asociacion significativa entre la etiologia del quilotérax y
la necesidad de cirugia (p = 0,25). Solo en 1 paciente se
demostro la existencia de trombosis de la VCS; 2 pacien-
tes requirieron de pleurodesis.

La duracién del quilotérax varié entre 11 y 79 dias
(mediana de 20 dias, rango intercuartilico entre 12,7 y
31 dias). No observamos diferencias en la duracion me-
diana del quilotérax entre los pacientes con quilotorax
congeénito (21 dias), secundario a hernia diafragmatica
(22 dias), o aparecido tras cirugia cardiaca (17,5 dias)
(p = 0,41). Tampoco observamos diferencias al comparar
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TABLA 1. Resumen de los pacientes incluidos en el estudio

Paciente Edad Causa Localizacion lj;ii;d a(-:s‘:l: g;'(;::i(:)s/ Dias Evolucidn y tratamiento
gestacional p p‘ . de NPT administrado
al diagnostico
1 38 Congénito (Epstein-like) Bilateral 0 20 Resolucion con NPT
2 31 Congénito idiopatico Bilateral 0 21 Fallecimiento a las 3 semanas de vida
por hipoplasia pulmonar mientras
recibfa NPT y tratamiento con
octreotide (6 wg/kg/h)
3 35 Congénito idiopatico Bilateral 0 34 Resolucion con NPT y Octredtide
(0,5 ng/kg/h)
4 38 Hernia diafragmatica izquierda Izquierdo 8/6 24 Resolucion con NPT
5 39 Hernia diafragmatica izquierda  Izquierdo 7/6 20 Resolucion con NPT
6 B2 Hernia diafragmatica izquierda Izquierdo 14/6 35  Resolucion con NPT y octredtide
1,5 ng/kg/h)
38 Hernia diafragmatica izquierda  Izquierdo 11/7 18 Resolucion con NPT
40 CoAo + CIV Bilateral 25/7 11 Resolucion con NPT
39 DSVD + TGV + CIV Bilateral 13/7 27 Resolucion con NPT y octredtide
(0,5 ng/kg/h)

10 37 Interrupcion arco aortico + CIV  Bilateral 15/5 12 Resolucion con NPT

11 38 TGV + CIV Bilateral 8/7 13 Resolucion con NPT

12 40 HCI Bilateral 19/11 12 Resolucion con NPT pero fallecimiento
a los 5 meses de vida tras limitacion
del esfuerzo terapéutico

13 37 TGV + CIV Derecho 14/8 11 Resolucion con NPT

14 39 TGV + CIV Derecho 10/3 30  Fracaso del tratamiento médico y
resolucion tras ligadura del conducto
toracico

15 39 TGV Derecho 10/5 20 Resolucion con NPT y octredtide
(0,5 pg/kg/h)

16 38 DSVD + TGV + CIV Bilateral 15/8 27 Resolucion con NPT y octredtide

(1,5 pg/kg/h)

17 39 RVPAT Bilateral 9/7 45 Fracaso del tratamiento médico y
resolucion tras ligadura del conducto
toracico y pleurodesis; fallecimiento
a los 2,5 meses de vida por
obstruccion del neocolector

18 38 HCI Bilateral 14/10 15  Resolucion con NPT pero fallecimiento
a los 6 meses de vida por crisis de
hipertension pulmonar

19 38 AP Izquierdo 20/2 39 Fracaso del tratamiento médico y
resolucion tras ligadura del conducto
toracico

20 38 AP + CIA Derecho 22/16 14 Resolucion con NPT

21 40 TGV Bilateral 12/6 79 Fracaso del tratamiento médico y
resolucion tras ligadura del conducto
tordcico y 2 pleurodesis;
fallecimiento a los 3,5 meses por
fallo multiorganico

22 32 Atresia esofagica Derecho 17/15 11 Resolucion con NPT

*Edad en dias de vida.
AP: atresia pulmonar; CIA:comunicacion interauricular; CIV: comunicacion interventricular; CoAo: coartacion aodrtica; DSVD: doble salida de ventriculo derecho;
HCI: hipoplasia de cavidades izquierdas; NPT: nutricion parenteral total; RVPAT: retorno venoso pulmonar anémalo total; TGV: transposicion de los grandes vasos.

la duracion del quilotorax entre el grupo de recién naci-
dos con cardiopatia congénita con el resto (p = 0,73).

No se observo recidiva del quilotdrax en ninglin paciente

al suspender el tratamiento con octredtide o iniciar la ali-
mentacion enteral.

Todos presentaron alguna complicacion atribuible al
quilotorax (tabla 2). La infeccion se observo en 20 pa-
cientes (91%). Los gérmenes responsables fueron: Sta-
phylococcus plasmocoagulasa negativo (n = 12), Candida
(n = 6), Enterobacter (n = 3), Serratia (n = 2), Enterococ-
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22
pacientes
Meiori 12/22
ejoria (54,5%)
Fracaso
s 5/10
Fracaso
—— |1 fallecimiento*
o 2/4
o 1/2*
(50%)
*Sélo 1 paciente fallecié durante el tratamiento del quilotérax; el quilotérax Figura 2. Respuesta a las inter-
estaba ya resuelto en los otros 4 pacientes cuando fallecieron (2 RN en el . X , -
grupo que respondieron a NPT y 2 RN que requirieron cirugia). venciones }nc'luzdas en elp 7olo
**De los 2 pacientes, 1 requirié una segunda pleurodesis (en esta ocasion colo terapéutico.
se practicé pleurodesis quimica con talco). NPT: nutricion parenteral total;
RN: recién nacido.

TABLA 2. Incidencia de complicaciones asociadas cus (n=2)y Escherich fa coli(n=1). Un t/ot.al de 3 pa-
al quilot()rax observadas en nuestros pacientes clentes presentaron SEPS1S por SOSpeCha clinica. Los va-

lores de albumina, IgG, linfocitos y sodio en sangre se
Complicacion Incidencia .
muestran en la tabla 3. Se observo una elevada correla-
Linfopenia 100% (22/22) cion entre las cifras de IgG plasmaticas con la de albtmi-
Hipoalbuminemia 95% (21/22) na (Rho: 0,73; p = 0,003) y con la de linfocitos (Rho: 0,68;
Infeccion Il p =0,004); 13 y 12 recién nacidos recibieron transfusion
. : )
Hiponatremia 82% (18/22) de seroalbtimina y gammaglobulina endovenosas, res-
Hipogammaglobulinemia 77 % (17/22) . . o s e
pectivamente, evidenciandose una asociacion significati-
Colostasis 41% (9/22) . . P
) va entre la necesidad de transfusion de seroalbimina y
Trombosis 4,5% (1/22) K
gammaglobulina endovenosas (p = 0,027). Los aportes de
sodio parenteral variaron entre 3 y 25 mEq/kg/dia (me-
diana 5, rango intercuartilico 4-9 mEq/kg/dia). La dura-
TABLA 3. Valores de albdmina, inmunoglobulina G, ci6n total de la NPT fue mayor en los 9 pacientes que
linfocitos y sodio en sangre presentaron colostasis (p = 0,081); en todos la colostasis
Valor  Valor Rango se resolvio tras la introduccion de la alimentacion enteral.
Mediana . ) a . .
minimo méximo intercuartilico Un total de 5 pacientes fallecieron durante los 6 meses
Albtmina (g/dl) 1,9 0,9 3.2 1,4-2,1 de seguimiento, lo que supone una mortalidad del 23%
Inmunoglobulina G (IC 95%: 5,2-40,2). En todos los casos el fallecimiento se
(mg/dD 167 31 620 91-259 atribuy6 a la patologia subyacente y no directamente al
Linfocitos (por p) 784 83 2210 390-1.422 quilotérax; solo la paciente 2 fallecié durante el periodo
Sodio plasmatico . . R
neonatal y fue la Gnica en quien el quilotorax estaba pre-
(mEq/D) 131,5 121 137 128-134 .
sente en el momento del fallecimiento.
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DiscusioN

El quilotorax es especialmente frecuente en las unida-
des de cuidados intensivos neonatales y se ha sugerido
que hasta el 50% de todos los quilotorax ocurren duran-
te el periodo neonatal. No obstante, la mayoria de estu-
dios incluyen un reducido nimero de recién nacidos, 1o
que limita el conocimiento de su epidemiologia, sus ca-
racteristicas clinicas y la posibilidad de estudiar el efecto
que el tratamiento pueda ejercer sobre la historia natural
de la enfermedad. Nuestra serie constituye una de las mas
largas publicadas hasta la fecha, lo que nos permite des-
cribir su incidencia, etiologia, curso clinico y respuesta al
tratamiento.

El quilotorax secundario a cirugia cardiotoracica fue el
grupo etiologico mas frecuente, y representaba el 86% de
los casos. La incidencia del 26,6% tras la reparacion de
hernia diafragmatica es similar a la comunicada hasta la
fechal?, pero el 11,2% observado tras cirugia de cardio-
patia congénita es muy superior al 2,3-6,6 % reportado
en series pedidtricas recientes'->7. El disefio prospectivo,
la inclusion solo de recién nacidos (otras series incluye-
ron también pacientes pediitricos) y la complejidad de
nuestros pacientes son explicaciones posibles de esta ma-
yor incidencia. Curiosamente, no observamos ningin
caso de quilotorax tras reparacion por toracotomia de
coartacion de aorta o persistencia del conducto arterioso,
que son causas frecuentes de quilotorax en otras series!.

El diseno y la posterior aplicacion de nuestro protoco-
lo terapéutico fue precedida por una exhaustiva revision
bibliografica. Esta puso de manifiesto la ausencia de estu-
dios aleatorizados controlados que evalten la eficacia de
alguna intervencion terapéutica®. La mayoria de estudios
se limitan a la descripcion de casos clinicos, son retros-
pectivos y dificiles de comparar por la heterogeneidad de
los tratamientos aplicados. El presente estudio no es un
ensayo clinico aleatorizado controlado, y la ausencia de
controles no permite tampoco confirmar la eficacia del
tratamiento. Sin embargo, todos los pacientes siguieron el
mismo protocolo terapéutico y fueron seguidos de forma
prospectiva, lo que nos ha permitido comparar el curso
entre diferentes grupos etiologicos.

Mis de la mitad de los pacientes respondieron al trata-
miento inicial con NPT. La decision de iniciar el protoco-
lo con NPT se baso en nuestra percepcion de su mayor
eficacia sobre la utilizacion de formula de triglicéridos de
cadena media (TCM). No existe ningtn estudio aleatori-
zado controlado que apoye ninguna de las dos opciones
y ambas tienen potenciales ventajas y desventajas. La ma-
yoria de los protocolos terapéuticos descritos para el qui-
lotérax congénito recomiendan NPT hasta la estabilidad
clinica*®1415 mientras que la actitud con el quilotérax
posquirtrgico es mas variable e incluye ambas opcio-
nes!’37.11.16 L2 NPT minimiza el estimulo de las secre-
ciones gastrointestinales, pero su uso prolongado puede
originar colostasis, complicaciones derivadas de la nece-

sidad de mantener una via intravenosa (infeccion, trom-
bosis) y determinar la necesidad de controles analiticos
mas frecuentes!'*1>17, Por ello, muchos autores sugieren
mantener una dieta enteral exenta de grasas de cadena
larga, que son sustituidas por TCM. Los TCM son incor-
porados directamente al sistema portal sin incrementar te-
oricamente la produccion de quilo y el flujo a través del
conducto toracico. Sin embargo, se ha sugerido que la
simple ingestion de agua puede incrementar el flujo lin-
fatico'>. Ademas, estudios experimentales sugieren un
efecto neurotdxico de los TCM atribuido, en parte, al dé-
ficit de carnitina y que podria ser especialmente frecuen-
te en el recién nacido pretérmino’®,

El octredtide es un analogo sintético de la somatostatina
que posee sus mismas propiedades terapéuticas, pero con
una semivida mdas prolongada (1-2 h frente a 2-3 min)!9-21,
Puede administrarse por via intravenosa (intermitente o en
infusion continua), subcutanea o intramuscular. Existen
marcadas variaciones en los protocolos terapéuticos que
lo incluyen, tanto en el momento de iniciarlo (2-7 dias tras
el diagnoéstico), la duracion del tratamiento (3-34 dias) y
dosis utilizadas (0,3-10 pg/kg/h)?19. Estudios experimen-
tales sugieren que el octredtide reduce la produccion de
quilo por: 7) reduccion de las secreciones gastricas, pan-
creaticas e intestinales; 2) inhibicion de la absorcion in-
testinal de grasas e incremento de su excrecion fecal,
3) vasoconstriccion arteriolar esplacnica y 4) vasocons-
triccion de los vasos linfaticos?. Su efecto inhibidor sobre
otras hormonas (hormona del crecimiento, tirotropina, in-
sulina, glucagdn, etc.) puede explicar algunos de los efec-
tos adversos observados con su utilizacion!®.

El octredtide fue eficaz en la mitad de los pacientes que
no respondieron a NPT. Sin embargo, ninguno de los pa-
cientes que no respondieron al tratamiento con octreoti-
de mejoro tras las 3 semanas de NPT establecidas en el
protocolo, lo que creemos que apoya una indicacion mas
precoz de la cirugia en estos casos.

El octredtide resultd bien tolerado y no se detectd
ninguno de los efectos adversos previamente descritos.
Aunque la mayoria de nuestros pacientes presentaban
compromiso hemodindmico, no observamos un empeo-
ramiento del mismo durante el tratamiento con octreoti-
de®?2, Esta buena tolerancia puede deberse a haber utili-
zado dosis inferiores a otros autores’.

En el 18% de los pacientes que requirieron cirugia, ésta
se indico a partir de las 4 semanas del diagnostico. To-
dos los pacientes en quienes se sospecho lesion trauma-
tica como Unica causa del quilotorax (hernia diafragmati-
ca y atresia esofdgica) respondieron adecuadamente al
tratamiento médico (4/5 con NPT y 1/5 con octredtide),
mientras que todos los pacientes que requirieron cirugia
pertenecieron al grupo de cardiopatias congénitas (grupo
en el que el 28% de los recién nacidos acabaron requi-
riendo cirugia). A pesar de la peor respuesta al tratamien-
to médico observada en este grupo etioldgico, el tamano
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de la muestra puede haber resultado insuficiente para de-
mostrar una asociacion estadisticamente significativa en-
tre la etiologia, el prondstico y la respuesta al tratamiento.
Es probable que en el grupo de recién nacidos con car-
diopatia congénita se produzca una lesion directa del
conducto toracico durante la cirugia y que la hipertension
venosa secundaria a la disfuncion ventricular derecha u
obstruccion en el territorio de la VCS contribuya a la re-
fractariedad al tratamiento. S6lo pudimos documentar
trombosis de la VCS en uno de los pacientes. La resisten-
cia al tratamiento médico en pacientes con aumento de
presion venosa ha sido descrita previamente y ha lleva-
do a recomendar una cirugia precoz en pacientes con
trombosis de la VCSH1112,

Las recomendaciones sobre el tipo de cirugia y el mo-
mento de indicarla son variables. Los criterios utilizados
incluyen la duracion prolongada (variable entre 1y 5 se-
manas)!023-25 la pérdida de quilo (> 100 cc/ano de edad
del nifio/dia o > 10 cc/kg/dia durante 5 dias)102420 y |a
presencia de complicaciones nutricionales?”. Nosotros
optamos por la ligadura del conducto tordcico como pri-
mera opcion por la experiencia de nuestro equipo qui-
rargico'?. Otras opciones incluyen la pleurodesis fisica o
quimica (talco, povidona yodada, etc.) y la derivacion
pleuroperitoneal20:28.29,

Observamos una mortalidad del 23 % tras 6 meses de
seguimiento. Aunque todos los pacientes presentaron
complicaciones atribuibles al quilotorax (tabla 2), en nin-
gun caso fueron éstas las responsables directas del falle-
cimiento. Las complicaciones observadas fueron similares
a las reportadas en otras series (tabla 2). La pérdida de
linfa, la dieta absoluta y la necesidad de tratamiento in-
vasivo (drenaje toracico, NPT, ventilacion mecanica, vias)
contribuyen a la elevada incidencia de complicaciones
observadas en estos ninos!>3°, No es sorprendente que
observaramos una mayor incidencia de colostasis en
aquellos pacientes que recibieron NPT durante un perio-
do mas prolongado. La elevada incidencia de sepsis ob-
servada en nuestra serie es superior a la comunicada pre-
viamente. Su origen es tal vez multifactorial y explicado,
entre otras, por la gravedad de las enfermedades subya-
centes, necesidad de tratamiento invasivo, hipogamma-
globulinemia y linfopenia'4. No podemos establecer la
frecuencia de complicaciones tromboticas ya que solo
realizamos eco-Doppler en los pacientes refractarios al
tratamiento médico; sin embargo, creemos improbable
que una complicacion tromboética mayor haya pasado
inadvertido en los recién nacidos que evolucionaron fa-
vorablemente.

Nuestra serie incluye solo 3 pacientes con quilotorax
congénito primario, lo que no permite sacar conclusiones
firmes acerca de este grupo etiologico. El quilotorax
desarrollado intrattero puede causar hipoplasia pulmo-
nar, que es la causa mas frecuente de muerte perinatal,
como fue el caso de la paciente 2, que fallecio a pesar
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de la colocacion intrattero de drenajes pleuroamnioti-
cos*1415 Se ha sugerido un peor prondstico en pacien-
tes con edad gestacional inferior a 32 semanas en el mo-
mento del diagnostico, parto antes de las 35 semanas,
bydrops fetalis, cariotipo anormal o existencia de otras
anomalias congénitas. La mortalidad oscila entre el 15 y el
57 %, llegando al 98% si se asocia con hydrops fetalis 14,

Nuestro estudio evidencia que el quilotorax neonatal es
especialmente frecuente tras la cirugia cardiotoracica y
que el tratamiento médico es eficaz en la mayoria de los
casos. Aunque el tratamiento con octredtide es seguro,
nuestro estudio no permite establecer con certeza ni la
eficacia ni las dosis adecuadas del mismo. Es probable
que deba considerarse una cirugia mas precoz en aque-
llos pacientes que no responden a la NPT y octredtide,
lo que disminuiria las complicaciones asociadas al trata-
miento y a la hospitalizacion prolongada. Se necesitan es-
tudios aleatorizados controlados que establezcan la efi-
cacia de todas estas intervenciones y el momento en qué
deberian aplicarse.
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