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Quilotérax espontaneo
neonatal e higroma quistico

Sr. Editor:

El quilotérax congénito es la causa mas frecuente de derrame
pleural en el recién nacido!. Puede ser secundario a numerosas
causas: cardiopatia congénita, traumatismo durante el parto,
trombosis de la vena subclavia, asociado a distintos sindromes
cromosomicos?, infecciones virales?; también se ha relacionado
con malformaciones o defectos en los conductos linfiticos®. Sin
embargo, son muchos los casos en los que no se llega a un diag-
nostico etioldgico. Se presenta un nuevo caso de quilotorax es-
pontineo neonatal con antecedentes familiares que nos orientan
sobre la etiologia del mismo.

Varén de 29 semanas de edad gestacional nacido por parto vagi-
nal espontaneo. El peso al nacimiento fue de 2.070 g; presentaba
edemas generalizados y ausencia de respiracion espontdnea. Se in-
tubo en los primeros minutos de vida y se conect6 a respirador. El
test de Apgar fue de 4 y 7 a los 1y 5 min, respectivamente. La ma-
dre tenia 38 anos, con un embarazo previo interrumpido por el diag-
nostico ecogrifico de higroma quistico. El embarazo actual habia

Figura 1.

An Esp Pediatr 2002;57(6):582-94

transcurrido sin incidencias excepto exantema afebril inespecifico en
el segundo trimestre. Presentaba hidrotérax, que por toracocentesis
se comprobo que era quilo (30 leucocitos, todos linfocitos; glucosa,
48 mg/dl; proteinas, 1,9 g/dl; y triglicéridos, 33 mg/dl). Precisé venti-
lacion asistida, drenaje toracico bilateral, surfactante, antibiéticos, do-
pamina, plasma fresco, perfusiones frecuentes de albumina y ali-
mentacion parenteral. Continué con un volumen de drenaje torcico
derecho de 50 a 150 ml/dia. A los 16 dias de vida se inici6 alimenta-
cién enteral con una leche con triglicéridos de cadena media como
contenido lipidico, pero se hubo de retirar por mala tolerancia ente-
ral y empeoramiento del drenaje toracico que super6 los 200 ml/dia.

En el estudio diagnostico realizado destaca: grupo sanguineo de
la madre B (+), Coombs indirecto (-); grupo del nifio 0 (-), Coombs
directo (-), hemoglobina 14,7 g/dl; 41.790 leucocitos (7,7 % neutr6-
filos, 77 % linfocitos); proteinas totales, 2,9 g/dl; coagulacion con
tiempo de protrombina 29,4 s; indice Quick, 38%; APTT, 47 s; fibri-
ndégeno, 31 g/l. Otras pruebas realizadas: cariotipo 46XY normal;
ecocardiografia, ecografia abdominal y transfontanelar normales;
IgM total normal; serologia RPR, toxoplasma, CMV, rubéola, virus de
Epstein-Barr y parvovirus B-19, todas negativas. Cultivos de sangre y
liquido pleural negativos.

Presento como complicaciones neumotorax, hipoproteinemia,
hiponatremia, alteracion de la coagulacion, anemia y displasia bron-
copulmonar. A los 33 dias de vida, tras varios intentos de nutricion
enteral y sin disminucion del volumen de drenaje toracico, se deci-
di6 practicar correccion quirtrgica. Previo a la intervencion sufrié
deterioro clinico por infeccion secundaria a Staphylococcus epider-
midis y Candida sp., y fallecié 6 dias después. Los padres no auto-
rizaron la necropsia.

Una vez descartado como causa de hydrops y quilotérax el
hydrops inmune, anemia grave, cardiopatia congénita, cromoso-
mopatia e infeccién congénita llegamos al diagndstico de quilo-
torax espontdneo o idiopatico neonatal®. Existen diferentes teo-
rias sobre el origen del quilotérax espontineo. Algunos autores
sugieren la posibilidad de la ausencia o malformacion del con-
ducto toracico linfatico, otros consideran mdas probable la pre-
sencia de malformaciones en el desarrollo de los vasos linfaticos
pulmonares de forma difusa o localizada®®. Sin embargo, son
pocos los trabajos en los que se ha practicado estudio histologi-
co para demostrar estas lesiones. En 1993, Moerman et al* pu-
blican un trabajo sobre 7 autopsias en recién nacidos con quilo-
torax congénito y linfangiectasias pulmonares. Tres de los casos
pertenecian a la misma familia, otro de ellos presentaba ade-
mas un higroma quistico cervical. En el aiio 2000 Bouchard et
al” publicaron otro trabajo con 19 casos de linfangiectasias pul-
monares demostradas histolégicamente, dos de los cuales aso-
ciaban quilotérax. Sin embargo, en la mayoria de los trabajos so-
bre quilotérax congénito no hay datos histologicos, incluido el
actual por negativa de los padres a realizar autopsia. El higroma
quistico también estd relacionado con malformaciones en el de-
sarrollo de los vasos linfiticos!'?. El hecho de que aparezcan
dos anomalias relacionadas en dos hermanos sugiere la posibi-
lidad de que no se trate de alteraciones esporadicas, sino que
exista un origen comuin a ambas. Ademds de la familia presen-
tada por Moerman et al existen otros casos en la literatura de
concurrencia familiar de quilotérax o higroma quistico!?. Se ha
asociado el quilotorax congénito con otros sindromes que afec-
tan a los vasos linfaticos, como el sindrome de las unas amari-
llas® 11, Resulta interesante el hecho de que el quilotérax sea
frecuente en varias cromosomopatias (Turner, Noonan) en las
que, en ocasiones, existen anomalias de los vasos linfaticos®.
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Nosotros especulamos que existe una relacioén entre el ante-
cedente de un feto previo con higroma quistico y el quilotorax
actual. Probablemente se trata de diferentes expresiones fenoti-
picas del mismo trastorno congénito en el desarrollo de los va-
sos linfiticos. Aunque en esta ocasion no hemos podido reali-
zar estudio histoldgico, con la comunicaciéon de este caso
pretendemos promover la investigacion etioldgica en otros casos
futuros de quilotérax para profundizar en este campo insufi-
cientemente estudiado. Probablemente, las diferentes opciones
terapéuticas que existen hoy en dia para el tratamiento de esta
grave enfermedad neonatal puedan ser mucho mas adecuadas
en funcién de la etiologia de cada caso concreto.
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Escorbuto asociado
a enfermedad celiaca

Sr. Editor:

El 4cido ascorbico es un elemento esencial para el ser huma-
no, pero no se produce de forma endégena por lo que es nece-
sario obtenerlo de la dieta. La alimentacion sin aportes de vita-
mina C lleva al desarrollo de la enfermedad de Moller-Barlow o
escorbuto. Esta enfermedad es actualmente rara en los paises in-
dustrializados.

Se presenta el caso de una nifia que desarrollé escorbuto y
que posteriormente fue diagnosticada de enfermedad celfaca. La
asociacion entre enfermedad de tracto digestivo y escorbuto es
excepcional, y no existen referencias en la literatura de esta si-
tuacion clinica en niflos.

Nina de 2 anos que acudio a la urgencia por presentar tras un
trauma menor tumefaccion de las caderas y dolor con los movi-
mientos, con dificultad para la marcha. A la exploracion presentaba
un peso 9 kg (=2 DE); talla 84,5 (1,6 DE); IMC, 12,6 (=2,8 DE). As-
pecto hipotrofico con disminucion del tejido subcutineo y epider-
mis casi transparente, palidez de piel y mucosas, edema pretibial y
en tobillos, dolor selectivo en extremidades con seudoparalisis,
uniones costocondrales resaltadas, hipertrofia gingival con elemen-
tos petequiales y equimosis, moderada distension abdominal e irri-
tabilidad. Sin antecedentes familiares de interés. En los antecedentes
personales resenar la alimentacion con formula desde el nacimiento,
desarrollando hiporexia leve con la introduccion de la alimentacion
complementaria a los 6 meses. A los 10 meses de vida, tras la intro-
duccion del gluten, aumento de la hiporexia y desde entonces la pa-
ciente solo tomaba sopas, leche entera, pudines, natillas y galletas.
La ingesta media de dcido ascorbico era de 5,5 mg/dia, siendo la
ingesta diaria recomendada de 40 mg/dia (RDA).

Exdmenes complementarios: hemoglobina 10 g/dl (100 g/D); RDW,
10 %; plaquetas, 515.000/pl; proteinas totales, 6,1 g/dl; albtimi-
na, 3,6 g/dl. Hierro sérico, 26 pg/dl; transferrina, 236 mg/dl
(n=200-380 mg/dD (2,36 g/D); 4cido folico, 2 ng/l (n = 1,1-24,4 ng/D;
esteatorrea, 5 g/dfa. Vitamina C en suero y orina 24 h (espectrome-
tria) indetectable.

Iones en sudor 22 mEq/] (n < 40 mEq/D. Titulo anticuerpos an-
tiendomisio: 1/80.

Radiografia de extremidades inferiores con signos de osteopenia.
Gammagrafia 6sea, normal. Biopsia intestinal: atrofia subtotal.

Con estos datos clinicos y de laboratorio se inici6 tratamiento
con acido ascérbico 200 mg/dia oral, y una dieta equilibrada, recu-
perandose la paciente rapidamente. El edema y palidez de extremi-
dades, las lesiones petequiales y equiméticas gingivales disminuye-
ron en 48 h. La paciente comenz6 a caminar en 72 h. Tras 1 mes de
tratamiento, los niveles en suero y orina de dcido ascorbico se nor-
malizaron. La biopsia intestinal, realizada posteriormente, fue com-
patible con el diagnéstico de enfermedad celiaca.

La seudoparilisis, el rosario escorbutico, las hemorragias en
piel, la inflamacién y el dolor en extremidades y la irritabilidad
son signos clinicos tipicos de escorbuto en la infancial3. Las le-
siones de la piel y los hallazgos radiologicos apoyan el diag-
nostico, que se confirma determinando las concentraciones en
suero y orina del acido ascorbico®. En nuestro paciente el trata-
miento con vitamina C demostré una mejoria rdpida de los sig-
nos y sintomas clinicos?°. La paciente inici6 una alimentacion
equilibrada para mantener los niveles de este nutriente esencial
(10-40 mg/dia)°.
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