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Quilotórax espontáneo
neonatal e higroma quístico

Sr. Editor:

El quilotórax congénito es la causa más frecuente de derrame

pleural en el recién nacido1. Puede ser secundario a numerosas

causas: cardiopatía congénita, traumatismo durante el parto,

trombosis de la vena subclavia, asociado a distintos síndromes

cromosómicos2, infecciones virales3; también se ha relacionado

con malformaciones o defectos en los conductos linfáticos4. Sin

embargo, son muchos los casos en los que no se llega a un diag-

nóstico etiológico. Se presenta un nuevo caso de quilotórax es-

pontáneo neonatal con antecedentes familiares que nos orientan

sobre la etiología del mismo.

Varón de 29 semanas de edad gestacional nacido por parto vagi-

nal espontáneo. El peso al nacimiento fue de 2.070 g; presentaba

edemas generalizados y ausencia de respiración espontánea. Se in-

tubó en los primeros minutos de vida y se conectó a respirador. El

test de Apgar fue de 4 y 7 a los 1 y 5 min, respectivamente. La ma-

dre tenía 38 años, con un embarazo previo interrumpido por el diag-

nóstico ecográfico de higroma quístico. El embarazo actual había

transcurrido sin incidencias excepto exantema afebril inespecífico en

el segundo trimestre. Presentaba hidrotórax, que por toracocentesis

se comprobó que era quilo (30 leucocitos, todos linfocitos; glucosa,

48 mg/dl; proteínas, 1,9 g/dl; y triglicéridos, 33 mg/dl). Precisó venti-

lación asistida, drenaje torácico bilateral, surfactante, antibióticos, do-

pamina, plasma fresco, perfusiones frecuentes de albúmina y ali-

mentación parenteral. Continuó con un volumen de drenaje torácico

derecho de 50 a 150 ml/día. A los 16 días de vida se inició alimenta-

ción enteral con una leche con triglicéridos de cadena media como

contenido lipídico, pero se hubo de retirar por mala tolerancia ente-

ral y empeoramiento del drenaje torácico que superó los 200 ml/día.

En el estudio diagnóstico realizado destaca: grupo sanguíneo de

la madre B (+), Coombs indirecto (–); grupo del niño 0 (–), Coombs

directo (–), hemoglobina 14,7 g/dl; 41.790 leucocitos (7,7% neutró-

filos, 77 % linfocitos); proteínas totales, 2,9 g/dl; coagulación con

tiempo de protrombina 29,4 s; índice Quick, 38%; APTT, 47 s; fibri-

nógeno, 31 g/l. Otras pruebas realizadas: cariotipo 46XY normal;

ecocardiografía, ecografía abdominal y transfontanelar normales;

IgM total normal; serología RPR, toxoplasma, CMV, rubéola, virus de

Epstein-Barr y parvovirus B-19, todas negativas. Cultivos de sangre y

líquido pleural negativos. 

Presentó como complicaciones neumotórax, hipoproteinemia,

hiponatremia, alteración de la coagulación, anemia y displasia bron-

copulmonar. A los 33 días de vida, tras varios intentos de nutrición

enteral y sin disminución del volumen de drenaje torácico, se deci-

dió practicar corrección quirúrgica. Previo a la intervención sufrió

deterioro clínico por infección secundaria a Staphylococcus epider-

midis y Candida sp., y falleció 6 días después. Los padres no auto-

rizaron la necropsia.

Una vez descartado como causa de hydrops y quilotórax el

hydrops inmune, anemia grave, cardiopatía congénita, cromoso-

mopatía e infección congénita llegamos al diagnóstico de quilo-

tórax espontáneo o idiopático neonatal5. Existen diferentes teo-

rías sobre el origen del quilotórax espontáneo. Algunos autores

sugieren la posibilidad de la ausencia o malformación del con-

ducto torácico linfático, otros consideran más probable la pre-

sencia de malformaciones en el desarrollo de los vasos linfáticos

pulmonares de forma difusa o localizada6-8. Sin embargo, son

pocos los trabajos en los que se ha practicado estudio histológi-

co para demostrar estas lesiones. En 1993, Moerman et al4 pu-

blican un trabajo sobre 7 autopsias en recién nacidos con quilo-

tórax congénito y linfangiectasias pulmonares. Tres de los casos

pertenecían a la misma familia, otro de ellos presentaba ade-

más un higroma quístico cervical. En el año 2000 Bouchard et

al9 publicaron otro trabajo con 19 casos de linfangiectasias pul-

monares demostradas histológicamente, dos de los cuales aso-

ciaban quilotórax. Sin embargo, en la mayoría de los trabajos so-

bre quilotórax congénito no hay datos histológicos, incluido el

actual por negativa de los padres a realizar autopsia. El higroma

quístico también está relacionado con malformaciones en el de-

sarrollo de los vasos linfáticos10. El hecho de que aparezcan

dos anomalías relacionadas en dos hermanos sugiere la posibi-

lidad de que no se trate de alteraciones esporádicas, sino que

exista un origen común a ambas. Además de la familia presen-

tada por Moerman et al existen otros casos en la literatura de

concurrencia familiar de quilotórax o higroma quístico10. Se ha

asociado el quilotórax congénito con otros síndromes que afec-

tan a los vasos linfáticos, como el síndrome de las uñas amari-

llas8,11. Resulta interesante el hecho de que el quilotórax sea

frecuente en varias cromosomopatías (Turner, Noonan) en las

que, en ocasiones, existen anomalías de los vasos linfáticos8.Figura 1.
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Nosotros especulamos que existe una relación entre el ante-

cedente de un feto previo con higroma quístico y el quilotórax

actual. Probablemente se trata de diferentes expresiones fenotí-

picas del mismo trastorno congénito en el desarrollo de los va-

sos linfáticos. Aunque en esta ocasión no hemos podido reali-

zar estudio histológico, con la comunicación de este caso

pretendemos promover la investigación etiológica en otros casos

futuros de quilotórax para profundizar en este campo insufi-

cientemente estudiado. Probablemente, las diferentes opciones

terapéuticas que existen hoy en día para el tratamiento de esta

grave enfermedad neonatal puedan ser mucho más adecuadas

en función de la etiología de cada caso concreto. 
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Escorbuto asociado
a enfermedad celíaca

Sr. Editor:

El ácido ascórbico es un elemento esencial para el ser huma-

no, pero no se produce de forma endógena por lo que es nece-

sario obtenerlo de la dieta. La alimentación sin aportes de vita-

mina C lleva al desarrollo de la enfermedad de Moller-Barlow o

escorbuto. Esta enfermedad es actualmente rara en los países in-

dustrializados.

Se presenta el caso de una niña que desarrolló escorbuto y

que posteriormente fue diagnosticada de enfermedad celíaca. La

asociación entre enfermedad de tracto digestivo y escorbuto es

excepcional, y no existen referencias en la literatura de esta si-

tuación clínica en niños.

Niña de 2 años que acudió a la urgencia por presentar tras un

trauma menor tumefacción de las caderas y dolor con los movi-

mientos, con dificultad para la marcha. A la exploración presentaba

un peso 9 kg (–2 DE); talla 84,5 (–1,6 DE); IMC, 12,6 (–2,8 DE). As-

pecto hipotrófico con disminución del tejido subcutáneo y epider-

mis casi transparente, palidez de piel y mucosas, edema pretibial y

en tobillos, dolor selectivo en extremidades con seudoparálisis,

uniones costocondrales resaltadas, hipertrofia gingival con elemen-

tos petequiales y equimosis, moderada distensión abdominal e irri-

tabilidad. Sin antecedentes familiares de interés. En los antecedentes

personales reseñar la alimentación con fórmula desde el nacimiento,

desarrollando hiporexia leve con la introducción de la alimentación

complementaria a los 6 meses. A los 10 meses de vida, tras la intro-

ducción del gluten, aumento de la hiporexia y desde entonces la pa-

ciente sólo tomaba sopas, leche entera, pudines, natillas y galletas.

La ingesta media de ácido ascórbico era de 5,5 mg/día, siendo la

ingesta diaria recomendada de 40 mg/día (RDA).

Exámenes complementarios: hemoglobina 10 g/dl (100 g/l); RDW,

10 %; plaquetas, 515.000/�l; proteínas totales, 6,1 g/dl; albúmi-

na, 3,6 g/dl. Hierro sérico, 26 �g/dl; transferrina, 236 mg/dl

(n = 200-380 mg/dl) (2,36 g/l); ácido fólico, 2 ng/l (n = 1,1-24,4 ng/l);

esteatorrea, 5 g/día. Vitamina C en suero y orina 24 h (espectrome-

tría) indetectable.

Iones en sudor 22 mEq/l (n < 40 mEq/l). Título anticuerpos an-

tiendomisio: 1/80.

Radiografía de extremidades inferiores con signos de osteopenia.

Gammagrafía ósea, normal. Biopsia intestinal: atrofia subtotal.

Con estos datos clínicos y de laboratorio se inició tratamiento

con ácido ascórbico 200 mg/día oral, y una dieta equilibrada, recu-

perándose la paciente rápidamente. El edema y palidez de extremi-

dades, las lesiones petequiales y equimóticas gingivales disminuye-

ron en 48 h. La paciente comenzó a caminar en 72 h. Tras 1 mes de

tratamiento, los niveles en suero y orina de ácido ascórbico se nor-

malizaron. La biopsia intestinal, realizada posteriormente, fue com-

patible con el diagnóstico de enfermedad celíaca.

La seudoparálisis, el rosario escorbútico, las hemorragias en

piel, la inflamación y el dolor en extremidades y la irritabilidad

son signos clínicos típicos de escorbuto en la infancia1-3. Las le-

siones de la piel y los hallazgos radiológicos apoyan el diag-

nóstico, que se confirma determinando las concentraciones en

suero y orina del ácido ascórbico4. En nuestro paciente el trata-

miento con vitamina C demostró una mejoría rápida de los sig-

nos y síntomas clínicos3,5. La paciente inició una alimentación

equilibrada para mantener los niveles de este nutriente esencial

(10-40 mg/día)6.


