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QUILOPERICARDIO E PNEUMOPATIA LINFATICA POR LINFOANGIOECTASIA
CONGENITA MEDIASTINO-PULMONAR. TRATAMENTO CIRURGICO. RELATO DE
3 CASOS.

NELSON BOTELHO REIS*, JESSE TEIXEIRA**

Os autores discutem trés pacientes com doenca por derrame pericardico ou pleural quiloso isolado
torécica linfatica e fazem uma revisao da literatura. como também precedido e acompanhado por manifes-
Os autores enfatizam que, ao lado do quadro clini- ta¢®es bronco-pulmonares quilo-fibrosas com fistula
co-anatdmico da classica linfoangioectasia congénita linfatica, ou refluxo linfatico com estase e transudacao,
“generalizada” do feto e do recém-nato, existem for- explicando as manifestac8es clinico-radiolégicas.
mas “parciais” que podem alcancar a adolescéncia.
No adulto, esta malformacao linfatica se traduz nédo s6 Arg. Bras. Cardiol. 50/6: 407-412—Junho 1988

Os pulmdes sao ricos em linfaticos os quais trabalho j& que os casos relatados habitualmente na
participam nos processos patologicos de modo dominante literatura sdo de lingoangioectasias que ocorrem no
ou como alterac@o associada. As manifestacdes clinicasrecém-nato e simulam outras doencas graves
decorrentes sdo devidas a presenca extravascular de linfaincompativeis com a vidd®. S&o poucos os aspectos
edemas, cistos e/ou espoliacdo de linfa do organismo, clinico-radiologicos referidos como cianose, “sindrome de
entre outras'®>. No térax, as manifestacfes mais angustia” e imagem radiolégica de condensacfes em
exuberantes sdo devidas ao quilotorax e/ou ao derramerendilhado e micronddulos disseminados, obrigando o
pericardico quiloso ou presenca de formag8es “tumorais” diagndstico diferencial como, p. ex., atelectasia miliar e
(higroma cistico). A mais comum ¢é conseqiiente a doenga da membrana hiafinde acordo com os aspectos
hipertensdo venosa pulmottaiAs linfoangiopatias se anatomo-patologicos descritos: cistos e/ou vesiculas
associam a outras malformag8es congénitas vasculares linfaticas no intersticio pulmonar sugerindo enfisema

ndo sendo rara a associacdo dessas les@esintersticial com... “pequenas areas cisticas”, ... “lesbes
(linfoemangiomatose¥)ou a malformacdes congénitas pontilhadas disseminadas” ..., ... “linhas B de Kerley e
cardiacas freqlientemente com asplémia outras pulmd&es hipertransparentes”..., sdo muitas vezes

malformagdes congénitdsSao comumente generalizadas encontradd& O problema diagndstico em adulto, é, em

nos pulmd&es podendo existir em outros drgaos; raramentegeral, o derrame pleural e/ou pericardico quiloso ou uma

seriam localizadas a segmento ou lobo pulmonar com formagao tumoral mediastiniéa’>

manifestacdes clinicas na adolescéncia (13, 16 e 19 anos)  Depois do primeiro caso, paradigma, observamos 3

(apud®). outros: 2 com derrame pericardico quiloso e um com
H& ano%® seguimos uma paciente portadora de fistula linfatico-brénquica.

linfoangioectasia com linfoedema pulmonar e pericardite

quilosa por linfoangioectasia e possivel fistula lin-

fopericardica. Dadas as condi¢des particulares e 0 APRESENTACAO DOS CASOS

diagnéstico clinico da doenca e posterior cura cirdrgica

de nossa paciente achamos de interesse apresentar este Caso 1: M. A. B., fem., 16 anos, examinada em
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27/01/1963. Broncopneumonia aos 11 anos (sic). Inicio
da doencga atual aos 13 anos (1961) com tosse,
expectoracdo esbranquicada leitosa, com “fiapos” e, as
vezes, suja de sangue (sic). Quando tossia sentia-se un
pouco dispnéica com “chieira e ronqueira” no peito, sem
febre, ndo ligado a bronquite alérgica. Nesse estado, com
melhoras e pioras, se manteve até 1963 quando notou
leve dispnéia de esfor¢co e edema dos pés e do rosto,
tendo sido examinada por cardiologista que diagnosticou
cardiomegalia e o eletrocardiograma (ECG) normal
(sic). Vinte dias apoés foi examinada por nés. Desde o
nascimento, apresentava dilatacao vascular pulsatil do
lado esquerdo na base do nariz e placas extensas d¢
nevus verrucoso na face anterior e posterior do térax
tendo sofrido raspagem por cirurgido plastico.
Queixava-se também, de dor na base antero-lateral e
posterior do HE e pequena a moderada dispnéia de
esforco ha seis dias.

Exame fisico (fig. 1)—edema dos membros inferio-
res + +; ainda nevus verrucoso no torax; dilatagdo pulsatil
vascular na base do nariz; sistema venoso, normal; PA
=90 x 60; 3° ruido audivel na ponta; estertores
subcrepitantes e raros sibilos ocasionais; abdome, normal.

Exames complementares—Radiografia do térax:
coracdo em “moringa” com condensacdes lineares finas;
acentuacao da trama bronco-vascular e poucos nddulos
irregulares disseminados, mais evidente no 1/3 inferior
do pulméo direito. Noutras crises, as radiografias
revelaram areas de condensacao intersticial e alveolar
compativeis com edema agudo pulmonar (fig. 2) que, em
horas ou dias, regrediam, voltando ao aspecto da figura

1 ou mesmo praticamente normais. ECG com alteragfes - VD« ALIE -7

difusas de repolarizacéo (fig. 1). AP = 3AS19 o (33
Exames laboratoriais—hemograma, normal; pro- | —-__III\. - R

teinas sangiineas: 4 g %; eletroforese das proteinas: nac e el + B2 T/t B0

especificas: urina: tracos leves de albumina e numerosas

hemacias—-cultura negativa; escarro: pesquisa de bacilo Fig- 1 - A) Radiografias (pré-derrame pericardico), hilos pulmonares
de Kock (BK) negativa “condensados”, acentuacao da trama vascular (bases); linhas septais e

. B . N “nodulos” irregulares esparsos. B) Pulso de angiona na base do nariz (a
Cateterismo cardlaco:—pequena hlpertensao Na direita); C) ECG - alteragdes difusas da repolarizagdo; D) Fono na ponta

artéria pulmonar e débito cardiaco um pouco aumentado - 3° ruido; cateterismo cardiaco.
(fig. 1).

Permaneceu com este quadro clinico durante ' ‘ — -
aproximadamente cinco meses, com melhoras e pioras "ﬁ ’ -
do quadro pulmonar, capacidade fisica satisfatoria e
edemas ocasionais dos membros inferiores chegando a ’ ‘ d
3/3. Durante este periodo foram feitos varios exames 3 - ] e
radiolégicos do térax (fig. 2) e varios exames de escarro —ﬁ-‘ ke
(BK), antes e ap0s crises de piora do quadro pulmonar.

Apo6s cinco meses de observacao, foram detectadas »
linhas B de Kerley o que sugeriu a possibilidade
diagndstica de uma linfoangiopatia e derrame pericar- & "
dico ser quiloso. A linfoangiografia revelou (fig. 3-5):
multlplas Ilnfoanglo_ectasms medla_stlnlcas e pUImO' Fig. 2 - Dois aspectos de radiografias pos-crise de “bronquite” (com
nares (ectasias vesiculares e canaliculares com aspeccongestdo pulmonar”). A) antes da lifoangiografia, B) apos
to de “ninho de pombo” e/ou linfaticas pulmonares aproximadamente 2 meses da lifoangiografia; horas antes da operagéo
isolad fei dilhad lad e apos crise de “bronquite”. Notar residuo de contraste da linfografia em
ISOladas _OU em leixes, rendiihado, enov_e fi O)' Peque- esiculas na regiéo para cardiaca superior D. e hilar - comparar com
na quantidade de contraste no saco pericardico, € con-figura 6, pér-operatéria.
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traste retido em varias “vesiculas linfaticas” durante dois [e=—
meses (fig. 2B). I
Foi feita puncgdo pericardica, que retirou um liquido
réseo, demonstrado ser quilo (exame de laboratério,
eletroforese e dosagem de gorduras). A paciente refez
rapidamente o seu derrame pericardico tendo sido operad
em 10/08/1964 apds forte crise pulmonar na noite anterior
(fig. 2B). Foi feita infiltrag&o, no peroperatorio, de corante
linfatico (“azul patente”) no diafragma o que tornou
possivel evidenciar a circulacao linfatica (fig. 6). As
malformacdes linfoangiomatosas foram suturadas
isoladamente e em bloco, preservando-se a integridade doFig. 3 - A) Aspectos pulmonares ja vistos. Pneumopericardio com
canal toracico. O resultado imediato ja verificavel pelo Pericardio parietal fino, pos puncdo (flecha): B) aspecto exuberante ve-
A oo N ~ R X A sicular (“cacho de uva”) do ductus toracico (flecha) e a esquerda
anestesista (diminui¢éo da secregéo bronquica tinta pelo jinfaticos com dilataces canaliculares (refluxo).
contraste e aumento da complacéncia pulmonar)
manteve-se com cura clinica até a presente data.
Posteriormente, a operacao da dilatacdo vascular na base
do nariz confirmou ser esta um hemangioma. Sua
evolucdo foi assintomatica até 13/01/1970, quando sofreu
acidente vascular cerebral com hemiplegia direita. A
angiografia cerebral evidenciou malformacéo
angiomatosa esquerda confirmada por operacdo. Hoje
apresenta uma ligeira hemiparesia direita, mantendo-se
recuperada de sue malformacao linfatica, com coracéo e
pulmdes sempre normais (outubro, 1987). |
Caso 2—F. P., masc. 20 anos, examinado em julho -
de 1979.
Dezoito meses antes, tosse recorrente, expectoracaa
branco-leitosa, febre, mialgia, astenia e coriza. Em julho
de 1978, diagnostico de condensacdes difusas do lobo
inferior esquerdo e derrame pericardico na radiografia do
térax apoés 6 meses foi feita a retirada de 1 1litro de
derrame quiloso do pericardio, que recidivou e foi o _
. . Fig. 4 - Esquema de Servelle e €0l 4 fases: 1) derivagéo do quilo
punC|onado apos um ano. para os linfaticos peritraqueais; 2) distirbio da drenagem dos linfaticos
Exame fisico:—4° bulha e atrito pericérdico; sinais de pulmonares, dilatagdo e perda do jogo valvular; 3) refluxo do quilo para
pequeno derrame de base do H. D. ECG normal: ac_:ircule_lg?o.linfética pulmonar e 4) mecan_ismo _anélogo peri(_:érdio
. . . . quilopericardio - a) 32 fase; b) 42 fase; c) seriegrafia do mediastino su-
cateterismo cardiaco normal. Exames laboratoriais: perior da DE (OAE): canal toracico (setas) - aspectos de ecstasias
proteinas totais, 3,8%; provas de funcdo hepatica, cisticas e enovelados canaliculares linfaticos.
normais; liquido pericardico, leitoso com células de
gordura-cultura negativa. Ecocardiograma: falso prolapso
da lacinia posterior; derrame pericardico. Cintilografia:
dindmica cardiopulmonar, nada de importancia.
Linfografia (fig.7) (infiltracdo no tecido subcutaneo dos
pés): canal toracico de calibre normal, opacificando até
nivel Df; a altura do hilo pulmonar (P passagem de
contraste para linfaticos pulmonares mais acentuados nal
base direita na regido paracardiaca. Dilatacao e estase d
linfatico ao nivel do hilo esquerdo, com 1 cm de extensao,
qgue permanece opacificado nas chapas tardias. Varios
niveis liquidos ao nivel do canal toracico, acima éle D
sugerindo dilatacdo com estase a este nivel. Duas outra
linfografias foram tentadas por tentativa de cateterismo do
ducto toracico—impossibilidade anatdbmica; e por injecédo
nos ganglios inguinais—mesmo aspecto ja assinalado NOFig. 5- A e B como figura 3B: aspectos exuberantes linfoangiograficos
primeiro exame. Primeira operagéo (ju|h0 1979): ressaltando—s_e em A e B (flechas) linfaticos Iinee_lres (Iir_lhas B de
drenagem mediastinica. Segunda operagéo (31/10/79): Kerley), em feixes, em redilhado, enovelado e ectasias vesiculares; ca-

: h ! TN nal toracico em A. Notar a radiografia em B ainDa com retencao de
“Ilgadura da fistula”; Ilgadura do canal toracico pela contraste (“ninhos de pombo”) - alguns dias ap6s linfoangiografia




Fig. 6 - Campo operatério (fotografia e, perfil esquerdo) - vé-se inUmeras
vesiculas em todo o mediastino (ex: duas ja suturadas no p[ericari9do
(flecha preta) e na aorta); linfatico cardiaco e pericardico engurgitados
(refluxos) - bem visiveis na fotografia original colorida.

esquerda; drenagem. Alta em 13/11/79. Pés-operatério
imediato, assintomatico.

Caso 3—DS, masc, 53 anos. Ha quatro meses com
crises de “sufocacao” e eliminagdo de moldes brénquicos
correspondendo a anatomia dos lobos médio e inferior
direitos e com histéria traumatica ha seis meses.

Exame fisico: aparelho circulatério, normal. Na
radiografia do térax observa-se: condensacdes atelec-
tasicas dos lobos médio e inferior direitos, por obstrucao
canalicular. Na tomografia: molde na luz dos brénquios
intermediario e do lobo inferior direitos. Na tomografia
pos-linfoangiografia (contraste etiodol injetado em
ambos 0s pés) observa-se o 6leo iodado na luz dos
brénquios do lobo inferior direito. Estenose inflamatéria
dos brénquios intermediarios e bronquiectasias dos lobos
médio e inferior, que estdo de volume reduzido. Foi
submetido a uma bilobectomia inferior e média direita
e linfoangectomia do mediastino. Injetado “azul patente”
no diafragma, foi aspirado o corante pelo anestesista
através da sonda traqueal. Ao abrir-se o brénquio,
retirou-se um molde brénquico corado de azul. Cura,
com chapa de controle dois anos apos.

COMENTARIOS

No trabalho enfatizamos algumas formas clinicas
das patologias linfaticas toracicas.

A linfoangioectasia congénita do feto e do recém
nato, descrita desde Virchéw rara, incompativel com
a vida é, geralmente, diagnosticada pos-morte exceto
raros casos, na forma lo calizada, que sédo reconheciveis
na adolescéncia
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Em adulto, a linfoangioectasia congénita associada
ou nao ao hemangioni&®* geralmente se traduz por
derrame pericardico quiloso. Alteragdes pulmonares
associadas (pneumonite quilosa) sdo manifestacfes da
freqUéncia do envolvimento do septo interalveolar, com
ou sem transudacdo aguda linfatica e quadros
clinico-radiologicos de edema (reversiveis ou nao—
penumonia quilofibrosa) e/ou pneumonite intersticial
brénquica (crises de bronquite “espastica” com expulsao
de possivel molde brénquico) (casos 2 e 3); podem
evoluir para “pneumonite fibrosa quilosa”. Mais
raramente, pode se apresentar como uma lesao isolada,
como “fistula linfatica brénquica” (caso3).

Com derrame pericardico como manifestagéo iso-
lada, levanta-se o problema diagnéstico da pericardite
quilosa isoladd. Até hoje ndo se comprovou definiti-
vamente se 0 mecanismo seria devido a uma fistula
linfopericardica ou a transudacao linfatica. A opinido
predominante, de disfuncao circulatdria linfatica com
refluxo linfatico e insuficiéncia valvular linfatica com
hipertensédo secundaria ou ndo porém sem obstaculo
anatdbmico ao escoamento, foi bem estudada por Servello
e col’(fig.5), entre outros.

No caso 1, encontrou-se em Raios X do térax pe-
guena quantidade de contraste depositada no “fundo” do
saco pericardico, como em dois outros casos citados
porém, nem na linfografia per-operatoria, nem
anatomicamente, foi possivel “verificar” o ponto
fistuloso. Nesta linfografia (per-operatéria), por refluxo,
0s vasos pericardicos e do coracao delinearam-se e
mostraram-se dilatados. Na fotografia no ato operatorio
(fig.7) vé-se a abundancia de linfaticos dilatados:
vesiculas (“ninhos de pombo”) ou feixes de linfaticos
dilatados.

Fig. 7 - Linfoangiografia - dilatacGes linfaticas cisticas no pulméo E.
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Outra manifestagéo clinica seria a forma tumoral congenital mediastinic pulmonary lymphangiectasis
como expresséo de higroma cistico. that left out the thoracic ductus the patient is symtom

Todos estes aspectos clinicos podem se combi- free except for a residual right hemiparesis.
nar’2°2*recomendando os autores que pequenos The second patient, also presenting chylopericar-
higromas, que passam desapercebidos aos Raios X, sedium and lymphangiectasis had his ductus sutured and
jam procurados no ato operatorio em casos de quilope- the last patient with a chronic pulmonary disease had a
ricardio isolado ou outra manifestacao de térax quiloso. lymphatic-bronchial fistulae confirmed by surgical

Evidentemente, nem sempre se pode afastar a pos-operation (follow-up for two years) (lymphography),
sibilidade de uma causa “adquirida” como, p.ex., no The authors emphasize that 1) beside the classical
caso 3 onde houve uma histéria prévia de trauma (lesao extensive congenital lymphangiectasis there are partial
“congénita” o u “adquirida”?). Num caso da literatura forms wich can reach the adolescence (13,16 and
de J.Roujeau e C8 apesar da ocorréncia de uma 19yrs-apud 23) and; 2) in the adult the congenital lym-
trombose da veia subclavia esquerda e autopsia phangiectasis (casis 1 and 2) can have clinical mani-
minuciosa, ndo foi possivel concluir se a base da lesao festations of chylopericardium preceded by an exa-
era congénita ou adquirida. Seria a resultante de umacerbation of the “bronchitis”.
série de condicOes (estase, dilatagdo e insuficiéncia
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