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Resumo

O quilotérax congénito (QC) ¢ a causa mais frequente de derrame pleural neonatal, embora
apresente baixa incidéncia populacional. Caracteriza-se pelo acimulo de linfa no espago pleural
em decorréncia de anomalias linfaticas, obstru¢do ou ruptura do ducto toracico, podendo gerar
importante comprometimento respiratdrio e risco de hidropisia fetal. O diagnostico pré-natal,
realizado principalmente por ultrassonografia, permite avaliar o volume do derrame, a presenca
de desvio mediastinal e o desenvolvimento de hidropisia, fatores fortemente associados a
morbimortalidade. A confirmagdo pds-natal se fundamenta na analise bioquimica do liquido
pleural, com destaque para a concentracdo de triglicerideos e predominancia linfocitaria. O
manejo segue um modelo terapéutico sequencial, iniciando-se com medidas conservadoras
drenagem pleural, suporte respiratorio, nutricao parenteral total e dieta rica em triglicerideos de
cadeia média, que podem ser suficientes para a resolugdo em grande parte dos casos. Nos
pacientes que nao respondem ao tratamento inicial, o Octreotideo configura a principal terapia
farmacoldgica adjuvante, embora sem consenso sobre a dosagem ideal. Em situagdes de
refratariedade, intervencdes como pleurodese quimica, ligadura cirargica do ducto toracico ou
terapias emergentes, como Etilefrina, tornam-se alternativas viaveis. Em casos pré-natais
graves, procedimentos fetais podem reduzir o risco de hipoplasia pulmonar. A literatura
converge para a necessidade de um algoritmo multimodal e progressivo, com transi¢cao agil
entre as etapas terapéuticas, a fim de minimizar complicagdes, reduzir o tempo de internagdo e

melhorar os desfechos neonatais.
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Congenital chylothorax (CC) is the most frequent cause of neonatal pleural effusion, although
it presents a low population incidence. It is characterized by the accumulation of lymph in the
pleural space resulting from lymphatic anomalies, obstruction, or rupture of the thoracic duct,
which may lead to significant respiratory compromise and an increased risk of fetal hydrops.
Prenatal diagnosis, performed mainly through ultrasonography, allows assessment of effusion
volume, the presence of mediastinal shift, and the development of hydrops factors strongly
associated with morbidity and mortality. Postnatal confirmation is based on the biochemical
analysis of pleural fluid, with emphasis on triglyceride concentration and lymphocyte
predominance. Management follows a sequential therapeutic model, beginning with
conservative measures pleural drainage, respiratory support, total parenteral nutrition, and a
medium-chain triglyceride-rich diet which may be sufficient for resolution in most cases. In
patients who do not respond to initial treatment, Octreotide represents the main adjuvant
pharmacologic therapy, although there is no consensus regarding the optimal dosage. In
refractory situations, interventions such as chemical pleurodesis, surgical ligation of the
thoracic duct, or emerging therapies such as Etilefrine become viable alternatives. In severe
prenatal cases, fetal procedures may reduce the risk of pulmonary hypoplasia. The literature
consistently highlights the need for a multimodal and progressive algorithm, with timely
transition between therapeutic steps to minimize complications, reduce hospitalization time,

and improve neonatal outcomes.

Keywords: Chylothorax, Lymph, Neonatology

1. INTRODUCAO
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O quilotorax congénito (QC) ¢ uma afecgdo rara, com uma incidéncia estimada em
aproximadamente 1 a cada 15.000 gestagdes, mas que se estabelece como a causa mais
frequente de derrame pleural em neonatos (BHATANAGAR, M. et al). Caracterizado pelo
acumulo de linfa (quilo) no espaco pleural devido a um vazamento ou obstrucao do ducto
toracico ou de vasos linfaticos adjacentes, o QC impde um desafio diagnostico e terapéutico
significativo na neonatologia e medicina fetal.

A complexidade desta condicdo reside, primariamente, no seu potencial de
morbimortalidade. No periodo pré-natal, o acumulo de quilo pode causar compressao pulmonar
(CHEN, C. et al), desvio mediastinal e, em casos graves, levar a hidropisia fetal e a hipoplasia
pulmonar, esta tltima sendo a principal causa de mortalidade pds-natal (CHEN, C. et al). Além
disso, o QC estd frequentemente associado a outros fatores de risco, como prematuridade
(presente em 71% dos casos) e anomalias congénitas ou sindromes genéticas subjacentes,
incluindo as sindromes de Down, Noonan e Turner (BHATANAGAR, M. et al). Em revisoes
abrangentes, a taxa de mortalidade global atinge 28%, ressaltando a urgéncia e a criticidade de
um manejo eficaz (BHATANAGAR, M. et al).

Historicamente, o tratamento evoluiu de abordagens puramente conservadoras para um
arsenal multimodal que engloba intervengdes dietéticas, farmacologicas e cirurgicas (VARNA,
J. et al). Os pilares do manejo contemporaneo incluem o suporte respiratorio, a drenagem
pleural, a terapia nutricional com Triglicerideos de Cadeia Média (TCM) e a Nutricao
Parenteral Total (NPT), e o uso do Octreotide (BHATANAGAR, M. et al). No entanto, a
auséncia de um consenso universal sobre o momento ideal para a transi¢do entre estas
modalidades — bem como a persisténcia de casos refratarios que exigem terapias de resgate (ex:
Etilefrina) ou intervencdes estruturais (ex: pleurodese ou ligadura cirargica) (FUNG, F. R. et
al) — representa o principal desafio clinico.

Diante da raridade da condicao e da variabilidade de protocolos empregados, o presente
estudo objetiva realizar uma revisdo bibliografica critica e atualizada sobre o quilotérax
congénito. A analise visa consolidar as evidéncias cientificas sobre as condutas de diagnostico
pré-natal e pds-natal, detalhar o escalonamento terapéutico, desde a abordagem conservadora
até as intervengdes mais invasivas, e discutir os principais desafios do manejo, com o intuito de

fundamentar a aplicagdo de um algoritmo multimodal sequencial e otimizar os desfechos

neonatais.
2. MATERIAIS METODOS
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Trata-se de uma revisao integrativa da literatura, de carater descritivo e qualitativo,
elaborada com o objetivo de reunir, analisar e sintetizar as evidéncias cientificas disponiveis
acerca do quilotorax congénito, com énfase em seus aspectos fisiopatologicos, diagndsticos,
terapéuticos e prognoésticos (Figura 1). Esse tipo de delineamento permite a integracao de

resultados de diferentes estudos, fornecendo uma compreensao abrangente e atualizada sobre a

tematica.

Figura 1. Fluxograma representa as etapas de desenvolvimento da pesquisa.
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O estudo foi conduzido no ambiente académico, por meio de acesso a bases de dados
cientificas on-line, como UpToDate, Scielo, PubMed e BVS, de artigos publicados durante o
periodo compreendido entre 2015 a 2025. As buscas e analises foram realizadas em institui¢des
com acesso a portais de periddicos nacionais e internacionais.

A populagdo deste estudo correspondeu a producdo cientifica sobre o quilotorax
congénito disponivel na literatura médica e cientifica. A amostra foi composta pelos artigos
selecionados conforme critérios de inclusdo e exclusdo previamente estabelecidos. Foram
incluidos estudos originais, revisdes sistematicas, relatos de caso e diretrizes clinicas publicados
nos idiomas portugués, inglés e espanhol, que abordassem diagnoéstico, fisiopatologia,
tratamento e progndstico do quilotorax congénito.

A coleta de informagdes foi conduzida mediante o uso de um roteiro estruturado de
extracdo de dados, elaborado especificamente para esta revisdo. O instrumento contemplou
variaveis relacionadas a identificacdo dos estudos (titulo, autores, ano e pais de publicacao),
objetivos, amostra, principais achados, intervengdes descritas e conclusoes.

Foram utilizados como descritores nos respectivos ambientes de buscas online: 1)

Quilotodrax; 2) Quilotérax Congénito; (3) Octreotida; 4) Hidropsia fetal.
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Apos a selecdo final dos estudos, os dados foram organizados e categorizados conforme
similaridade tematica, possibilitando uma anélise integrativa e interpretativa sobre o quilotorax
congénito. Os resultados foram apresentados de forma descritiva, destacando as convergéncias
e divergéncias entre os estudos revisados. A interpretagdo dos achados foi pautada em uma
abordagem qualitativa, considerando o nivel de evidéncia cientifica, a atualidade das
publicagdes e sua relevancia clinica, bem como o manejo e intervengoes que foram utilizados
em cada um.

Por se tratar de uma revisao integrativa da literatura, sem envolvimento direto de seres
humanos ou coleta de dados primarios, este estudo dispensa aprovagio por Comité de Etica em
Pesquisa, conforme a Resolugdo n® 510/2016 do Conselho Nacional de Saude. Ainda assim,
foram observados os principios €ticos de autoria e respeito a propriedade intelectual, garantindo

a devida citagao e reconhecimento das fontes utilizadas.
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3. RESULTADOS E DISCUSSAO

O quilotorax congénito (QC) se estabelece como a etiologia mais frequente de derrame
pleural em neonatos (BHATNAGAR, M et al), apesar de sua baixa incidéncia
(aproximadamente 1 em 15.000 gestagdes). (CHEN, C et al) O manejo bem-sucedido desta
condig¢do rara e complexa ¢ intrinsecamente ligado a precisao e a temporalidade do diagnostico,
que se manifesta em fases distintas: pré-natal e pds-natal.

O derrame pleural fetal ¢ tipicamente detectado por meio da ultrassonografia, que
desempenha um papel fundamental na avaliacdo do volume de liquido e dos seus efeitos sobre
a anatomia fetal . O acompanhamento ultrassonografico a cada duas semanas ¢ imperativo para
monitorar a progressdo do derrame e, crucialmente, identificar o desenvolvimento de hidropisia
fetal. A hidropisia fetal, caracterizada por edema em duas ou mais cavidades, ¢ um fator de
risco progndstico severo, associado a desfechos neonatais mais pobres, incluindo escores de
Apgar significativamente reduzidos e nascimento em idade gestacional mais
precoce.(BELLINI C et al)

E essencial que o processo diagndstico pré-natal ndo se limite a detecgio do liquido,
mas inclua a busca pela etiologia subjacente. O manejo pré-natal de derrames pleurais fetais
isolados envolve a recomendacdo de testes genéticos invasivos, como a amniocentese ou a
andlise do fluido pleural, complementados por testes infecciosos. Esta diferenciagdo etiologica
¢ vital, uma vez que o quilotérax idiopatico cursa com uma sobrevida superior a 90% quando
1solado , enquanto derrames secunddrios a sindromes genéticas complicam o curso clinico. A
presenca de sindromes como Down, Turner e, notavelmente, Sindrome de Noonan, ¢
frequentemente documentada em casos de QC. A identificacdo precoce de uma etiologia
genética subjacente (como a Sindrome de Noonan) indica um risco elevado de refratariedade
ao tratamento padrdo. Tal constatacdo impde a equipe de neonatologia uma prontiddo maior
para o escalonamento terapéutico pds-natal, antecipando a necessidade de intervengdes que
ultrapassem as terapias conservadoras basicas, dada a natureza mais complexa e refrataria
desses quadros.

A confirmacao definitiva do quilotérax congénito ¢ realizada apds o nascimento,
tipicamente apds a instituicdo da alimentacdo enteral lactea, que permite a absor¢do e o
transporte de gordura pelo sistema linfatico danificado .

O diagnostico ¢ estabelecido pela analise laboratorial do fluido pleural drenado.

Critérios bioquimicos rigorosos devem ser atendidos, incluindo a observagdao macroscopica de
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um liquido de aspecto leitoso, apds o inicio da dieta lactea, e uma contagem de células com
preponderancia linfocitica, frequentemente superior a 80% (>1.000 células/mm?), além de
niveis elevados de proteinas (>20 g/L). O critério laboratorial mais robusto para a confirmacao
da origem quilosa ¢ a concentragdo de triglicerideos no liquido pleural superior a 110
mg/dL.(FUNG, F. R. et al) Quando a concentracao de triglicerideos ¢ inferior a 50 mg/dL, o
diagnostico de quilotorax ¢ virtualmente excluido.(FUNG, F. R. et al) Para os casos
intermediarios, onde os niveis se encontram na "zona cinzenta" (entre 50 mg/dL e 110 mg/dL),
a analise de lipoproteinas, especificamente a presenca de quilomicrons, torna-se o método

definitivo para validar a etiologia quilosa do derrame.(FUNG, F. R. et al).

Tabela 1. Critérios de Confirmagido Bioquimica Pos-Natal para Quilotorax

Parametro Resultado Significado
Laboratorial (Quilo) Clinico
Aspecto Leitoso Indica a presenga
Macroscopico (apos inicio da dieta de linfa rica em gordura
lactea)
Concentracdo > 110 mg/dL Confirma a
de Triglicerideos (ou > Soro) origem quilosa do derrame

6

Contagem

Diferencial de Células

Linf6citos >

80%

Reflete a
composi¢ao primaria do

fluido linfatico

Presenca de

Quilomicrons

Positiva

Marcador
patognomonico de
absor¢ao de gordura

intestinal via linfatico ’

®(69) 2018-0163 \,(69) 3198-1074

A abordagem terapé€utica para o quilotorax congénito segue um rigoroso principio de
progressdo, sendo a primeira linha de tratamento universalmente estabelecida a terapia
conservadora, focada na estabilizacdo hemodindmica e na modificagdo da composicao do quilo.

Inicialmente, a prioridade clinica € a estabilizacdo respiratoria. Em muitos casos, o

volume do derrame pleural exige a colocagdo de um dreno toracico para drenagem continua.
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Esta intervencdo nao apenas alivia a angustia respiratoria aguda, mas também previne a
compressao e hipoplasia pulmonar secundarias. A necessidade de suporte ventilatério mecénico
¢ comum, sendo reportada em 381 dos 753 casos analisados em uma revisao abrangente.

O fundamento da terapia conservadora reside na manipulagdo nutricional para desviar
o transporte de gorduras para fora do sistema linfatico toracico. A implementacao de uma dieta
com formula rica em Triglicerideos de Cadeia Média (TCM) ¢ o pilar deste manejo. Os TCMs
sdo absorvidos diretamente pela veia porta, contornando efetivamente a via linfatica e, assim,
minimizando o volume e a composi¢ao quilosa do efluente pleural. Em grandes séries de casos,
a dieta de TCM foi utilizada em 46% dos neonatos, por um periodo médio de 37 dias.

A drenagem prolongada do quilo causa perdas significativas de fluidos, proteinas,
eletrélitos e, notavelmente, linfocitos, o que pode levar a desnutrigdo e a imunodeficiéncia
secundaria. Portanto, o suporte nutricional agressivo ¢ um componente obrigatério do manejo
conservador. Muitos pacientes necessitam da institui¢do de Nutricao Parenteral Total (NPT),
especialmente no inicio do tratamento ou quando a dieta de TCM ¢ insuficiente. A NPT foi
administrada em 44% dos casos reportados, com uma dura¢do média de 21 dias. A reposi¢ao
dessas perdas ¢ essencial para manter a homeostase e prevenir complicagdes infecciosas.

Embora o manejo conservador seja a base inicial, a experiéncia clinica demonstra que a
persisténcia excessiva nesta fase pode acarretar morbidade iatrogénica. A utilizagdo prolongada
de acessos venosos centrais para NPT e a manuten¢do da drenagem por longos periodos, em
pacientes que sdo apenas "respondedores parciais", aumentam significativamente o risco de
sepse relacionada ao cateter.® Essa associagdo entre o tempo de manejo conservador e a
incidéncia de infecgdes sist€émicas sugere que a terapia conservadora nao deve ser vista como
um periodo de espera fixo, mas sim como um periodo de teste com critérios claros de falha. A
definicdo de limiares de débito (por exemplo, débito persistente acima de 10 mL/Kg/dia ou
mesmo débito moderado persistente por mais de uma semana) torna-se crucial para justificar a
transi¢do precoce para terapias de segunda linha, otimizando o desfecho e reduzindo a
morbidade associada a internacao prolongada (ROCHA, G. et al).

Quando a resposta a terapia conservadora (dieta de TCM e drenagem) ¢ insatisfatéria, o
manejo deve progredir de forma logica e sequencial para intervengdes mais especificas, um
principio fundamental da abordagem stepwise (KAPUR, D. et al).

O Octreotide, um analogo sintético da somatostatina, € a principal opgao farmacolédgica
empregada na segunda linha de tratamento. Seu mecanismo de ag¢do se baseia na redug¢do do

fluxo sanguineo esplancnico, o que, por sua vez, diminui a produgdo de linfa intestinal (Figura
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2) (Russell, M. E.) Relatos de caso demonstram que o uso de Octreotide pode levar a uma
melhoria respiratéria imediata e a cessacao da drenagem pleural.(Russell, M. E.)

Apesar de ser considerado um dos pilares do tratamento, a evidéncia sobre sua eficacia
e seguranca ¢ desafiadora de sintetizar. Embora 20% dos casos em uma grande revisdo tenham
recebido Octreotide , a literatura carece de um protocolo de dosagem e administracao
universalmente aceito. Os regimes de infusdo continua variam consideravelmente; por
exemplo, um caso relatou um regime escalonado, iniciando em 0.5 mcg/kg/hora e aumentando
até 10 mcg/kg/hora (SIMPSON, C. et al). Esta variabilidade de dosagem dificulta a realizagao
de metanalises robustas para determinar a eficacia ideal e os riscos associados. Embora
geralmente bem tolerado, a administragdo de Octreotida exige monitoramento cuidadoso de

potenciais efeitos adversos, como alteragdes no metabolismo da glicose.

Figura 2. Gastrointestinal Actions of Natural Somatostatin-14..
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A falha na resposta ao manejo farmacolégico com Octreotide ou a persisténcia de alto
débito exigem intervengdes que visam o fechamento estrutural do espago pleural.

A pleurodese quimica representa a proxima etapa de invasividade minima no algoritmo
de tratamento. Este procedimento envolve a instilacdo de um agente esclerosante no espacgo
pleural, induzindo uma reacdo inflamatoria que resulta na adesdo das superficies pleurais
parietal e visceral. O sucesso desta técnica foi demonstrado com o uso de agentes como o
iodopovidona, que, em algumas séries, alcancou resolucdo em 100% dos pacientes que nao
responderam a primeira linha de tratamento (ROCHA, D. et al). O iodopovidona e outros

agentes como o OK-432 sdo considerados opg¢des para quilotérax congénito refratario e
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potencialmente fatal. Embora eficaz, a pleurodese quimica pode estar associada a complicacdes
locais, como a formacgao de atelectasias (ROCHA, D. et al).

Em uma sequéncia ideal de tratamento stepwise, a pleurodese quimica deve ser
priorizada sobre a intervencdo cirtrgica direta. O fato de que a pleurodese (invasiva minima)
demonstrou alta eficacia em nao respondedores (ROCHA, D. et al) sugere que ela oferece uma
solucdo estrutural significativa sem a necessidade de uma toracotomia ou toracoscopia
complexa para ligadura direta. Desta forma, a interven¢do minimamente invasiva pode evitar
que o paciente progrida para a etapa de maior morbidade.

A ligadura cirurgica do ducto toracico (Figura 3) € tipicamente reservada como a ultima
linha de tratamento invasivo. Indicada para casos de vazamento persistente ¢ alto débito que se
mostraram totalmente refratarios a todas as medidas ndo cirurgicas , a cirurgia oferece um
reparo anatdmico definitivo. Em revisdes de literatura, a ligadura cirtirgica demonstrou uma
taxa de sucesso de 69% , mas, inerentemente, carrega a maior morbidade e risco associados a
uma interven¢ao estrutural maior .

Figura 3. Procedimento de ligadura do ducto toracico por toracotomia.
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O cerne da complexidade do manejo do quilotéorax congénito reside na minoria de
pacientes que ndo respondem as terapias de primeira e segunda linha (conservadora e
Octreotide), exigindo a explora¢do de opg¢des farmacoldgicas emergentes ou o gerenciamento
agressivo das intervencdes fetais.

A falha terapéutica em pacientes refratarios, particularmente aqueles com anomalias
linfaticas intrinsecas (como as associadas a Sindrome de Noonan), levou a busca por

alternativas. A Etilefrina, um agente vasoativo simpaticomimético, tem demonstrado potencial
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como terapia de resgate. Seu mecanismo de acdo ¢ distinto do Octreotide, promovendo uma
potente vasoconstri¢do esplancnica.(Russell, M. E.)

A Etilefrina mostrou-se eficaz em casos ultrarrefretarios, onde terapias como
Octreotide, pleurodese e até mesmo procedimentos avangados de embolizagao linfatica haviam
falhado. O relato de sucesso em um lactente critico com Sindrome de Noonan (HUNG, W. H.
et al) e, mais recentemente, em séries de recém-nascidos prematuros, onde a infusdo continua
foi associada a uma diminui¢do clara do débito quiloso em um curto periodo (2 a 4 dias)
(Russell, M. E.), sugere que este agente pode exercer um controle do fluxo linfatico em
pacientes que nao respondem a modulagdo da somatostatina. A introdu¢ao da Etilefrina oferece
uma opgao farmacoldgica potente para evitar ou atrasar a progressao para ligadura cirargica,
reforcando a profundidade do arsenal terap&utico multimodal.

A intervengao fetal invasiva, que inclui a toracocentese de repeti¢ao ou a colocagao de
derivacdo (shunt) toracoamnidtico, ¢ reservada para o manejo pré-natal de derrames pleurais
com sinais de desvio mediastinal e hidropisia fetal iminente ou estabelecida . Tais
procedimentos sdo intrinsecamente de alto risco e devem ser realizados apenas em centros
terciarios com expertise em medicina fetal.

O objetivo primario da colocagdo do shunt ndo € a cura da condi¢do subjacente, mas sim
a descompressao imediata do pulmao fetal. A intervengdo ¢ uma medida de prote¢do pulmonar,
combatendo a hipoplasia pulmonar, que ¢ a principal causa de mortalidade pos-natal (BELLINI,
C. et al). Séries de casos demonstraram que a intervencdo intrauterina pode melhorar a
sobrevida perinatal, especialmente em fetos hidrdpicos, e encurtar significativamente a duracdo
da drenagem pos-natal (BELLINI, C. et al). No entanto, a técnica ndo € isenta de riscos, que
incluem o deslocamento do shunt, infeccdo e a necessidade critica de clampeamento do
dispositivo no momento do parto para prevenir pneumotorax. A decisao de intervir no periodo
fetal, portanto, ¢ um complexo balango de risco/beneficio, onde a falha em descomprimir a
cavidade toracica leva a um risco de morte por insuficiéncia respiratoria superior ao risco do
procedimento em si.

Avancos no diagndstico e nas estratégias de manejo melhoraram significativamente os
desfechos do quilotérax congénito. Contudo, o impacto da condigdo e do tratamento na
morbidade global do neonato permanece uma area de preocupagao critica.

Em centros de referéncia, a taxa de sobrevida ¢ alta, embora dados compilados até 2018
indicassem uma taxa de mortalidade geral de 28%. A principal causa de dbito esta ligada a
insuficiéncia respiratoria resultante da hipoplasia pulmonar, especialmente em casos

complicados por hidropisia (BELLINI, C. et al).
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A morbidade associada ao manejo, no entanto, ¢ consideravel e multifacetada. A
prematuridade, que afeta 71% dos neonatos com QC , ¢ o fator de risco mais prevalente. O
longo tempo de internacdo hospitalar (média de 21.5 dias para sobreviventes) (BELLINI, C. et
al)., anecessidade de NPT (média de 21 dias) e o risco persistente de complicagdes iatrogénicas,
como a sepse relacionada ao cateter (BHATANAGAR, M. et al), impdem um Onus
significativo. Devido a complexidade do tratamento e as associagdes com sindromes que podem
envolver o neurodesenvolvimento (ex: Sindrome de Noonan), o acompanhamento de longo
prazo dos desfechos neurodesenvolvimentais e respiratorios ¢ recomendado para todos os
sobreviventes.

A evidéncia clinica acumulada nos ultimos anos reforca a premissa central de que o
manejo do quilotorax congénito deve aderir estritamente a um algoritmo multimodal e
sequencial (stepwise) (BHATANAGAR, M. et al) Este modelo terapéutico dita a progressao
das medidas menos invasivas para as mais invasivas, otimizando a chance de resolu¢ao com a
menor morbidade possivel.

A eficacia desse algoritmo reside na capacidade de transi¢do rapida. Por exemplo, a
constatagdo de que o manejo conservador prolongado em "respondedores parciais" esta
associado a maior incidéncia de sepse (ROCHA, G. et al). justifica a escalada precoce para
pleurodese quimica (invasiva minima) em vez de persistir na expectativa de melhora
espontanea. Essa agilidade na identificagcdo da falha terap€utica e na intervengao subsequente ¢

a chave para otimizar os desfechos e reduzir as complicagdes iatrogénicas.

Tabela 2.
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(Refrataria/Emergente)

Vasoativo)

Etapa do Manejo Intervengoes Justificativa  Clinica
Principais Principal
Pré-Natal (Risco Toracocentese Descompressao
Hidropisia) Fetal / Shunt Toraco | pulmonar e prevencdo de
amnidtico hipoplasia
1? Linha Drenagem Pleural Estabilizagao
(Conservadora) + Dieta TCM / NPT respiratdria e reducao do fluxo
linfatico intestinal
2% Linha Octreotide Reduc¢dao da producao
(Farmacologica) (Anélogo da | de linfa e do fluxo esplancnico
Somatostatina) 10
3* Linha (Invasiva Pleurodese Inducdo de adesdo
Minima) Quimica (ex: | pleural para fechamento do
Iodopovidona) espaco
4* Linha Etilefrina (Agente Vasoconstri¢ao

esplancnica potente para casos

ultrarrefretarios '

52 Linha

(Cirargica Definitiva)

Ligadura do Ducto

Toracico

Reparo anatomico

estrutural (altimo recurso)

O quilotorax congénito (QC) ¢ uma das principais causas de derrame pleural fetal e

neonatal, associado a alta morbimortalidade devido ao comprometimento respiratorio, perda de

proteinas, linfocitos e importantes disturbios metabolicos. A fisiopatologia envolve anomalias

linfaticas primarias, ruptura do ducto tordcico e alteragdes na drenagem linfética fetal,

fendmenos bem descritos em revisdes contemporaneas (De Angelis et al., 2020).
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O diagnostico pré-natal, geralmente obtido por ultrassonografia, permite identificar
derrames pleurais uni ou bilaterais, hidropisia fetal e sinais de compressdo pulmonar. A
literatura demonstra que a intervengdo intrauterina, como toracocentese fetal ou shunt
toracoamniotico, pode melhorar a expansao pulmonar e reduzir a progressao para hidropisia —
fatores decisivos para a sobrevida neonatal (De Angelis et al., 2020; Antunes et al., 2023).
Relatos clinicos reforcam que a reducdo da compressao pulmonar antes do nascimento diminui
o risco de hipoplasia pulmonar severa e melhora os desfechos pds-natais.

No periodo neonatal, a abordagem inicial fundamenta-se em medidas conservadoras:
drenagem pleural, suporte ventilatdrio, nutricdo parenteral total (NPT) e dieta enriquecida com
triglicerideos de cadeia média. Estudos recentes, como o de White, Bhat e Greenough (2019),
demonstram que uma parcela significativa dos neonatos evolui com resolu¢do somente com
medidas conservadoras, especialmente nos casos sem malformagdes linfaticas estruturais. A
série de Healy et al. (2017) refor¢a esse achado, mostrando que até dois ter¢os dos recém-
nascidos podem ser manejados sem necessidade de intervengao cirurgica.

O Octreotide tem sido amplamente estudado como terapia adjuvante. Embora a sua
eficacia varie, diversas séries de casos relatam diminuicdo significativa da drenagem pleural e
menor tempo de hospitalizagdo quando o farmaco ¢ utilizado precocemente (Antunes et al.,
2023). A revisao de De Angelis et al. (2020) cita o Octreotideo como uma das terapias
farmacologicas mais presentes nos protocolos neonatais, apesar da auséncia de consenso sobre
dose ideal e tempo de uso.

Outras alternativas terap€uticas também tém sido exploradas. A série de Rocha et al.
(2018) chama ateng¢do para a associagdo entre quilotorax e linfangiectasia pulmonar, condi¢ao
que frequentemente evolui com refratariedade ao tratamento conservador. Em contrapartida,
terapias menos usuais, como o uso precoce de corticosterdides, tém mostrado resultados
positivos em casos selecionados, como demonstrado por Hirano et al. (2024), que descrevem
resolucao acelerada do derrame apds administragdo de prednisolona.

Nos casos refratarios — tipicos apos 2 a 4 semanas de falha clinica — as opgdes
cirirgicas tornam-se necessarias. A ligadura do ducto toracico, pleurodese ou toracoscopia sao
descritas como intervengdes eficazes, ainda que reservadas para quadros mais graves. Estudos
como o de Rocha et al. (2018) reforcam que neonatos com malformacgodes linfaticas complexas
apresentam maior risco de necessidade cirurgica e piores desfechos.

Apesar dos avangos terapéuticos, o QC permanece uma condicdo de alta complexidade,
exigindo abordagem multidisciplinar envolvendo medicina fetal, neonatologia, nutrigdo,

cirurgia pediatrica e cuidados intensivos. Como apontado por Antunes et al. (2023) e White,
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Bhat e Greenough (2019), a padronizagao de protocolos € 0 manejo precoce sao essenciais para
reduzir morbidade, tempo de internagdo e complicacdes infecciosas.
Assim, a literatura atual converge para um modelo de manejo escalonado, centrado na

intervengdo precoce, na nutricdo adequada e no uso racional de terapias farmacologicas, com

papel definido para a cirurgia nos casos de refratariedade.

4. CONCLUSAO

A revisao do manejo do quilotorax congénito demonstra uma evolugao significativa nas
estratégias terapéuticas. Embora a sobrevida tenha melhorado notavelmente em centros
especializados, o manejo permanece um desafio que exige uma equipe multidisciplinar coesa
incluindo especialistas em medicina fetal, cirurgia pediatrica e neonatologia. Os avangos
permitiram a inclusdo de opg¢des como o Octreotide e, mais recentemente, a Etilefrina,
oferecendo alternativas eficazes para evitar a morbidade associada a intervengdes cirirgicas
maiores.

A mensagem clinica consolidada é que o manejo moderno do quilotérax congénito deve
basear-se na adesdo rigorosa a um algoritmo stepwise. Essa abordagem sistematica, que
equilibra a protecdo pulmonar fetal (quando hidropisia presente) com a minimizacao da
morbidade pods-natal (evitando o prolongamento desnecessario de terapias conservadoras), €
crucial para otimizar os desfechos. A pesquisa futura deve se concentrar em refinar a definigao
dos critérios de falha terapéutica, padronizar os regimes de dosagem farmacoldgica do
Octreotide e validar o uso da Etilefrina em estudos maiores, garantindo que as intervengoes

mais invasivas sejam empregadas apenas no momento ideal e estritamente necessario.
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