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DIAGNOSIS AND TREATMENT OF CONGENITAL CHYLOTHORAX - 20 YEARS OF EXPERIENCE
Review article

Abstract

The work presents prenatal diagnosis, treatment and care options in fetuses and neonates with congenital chylothorax
based on a detailed evaluation of 14 cases recorded in our department between years 1993 and 2012. Generalized
fetal hydrops was described in 29% of cases, therapeutic amnio drainage performed in 71% and prenatal thoracen-
tesis in 21% of cases. 78% of fetuses were delivered spontaneously; thoracic drainage was necessary nine days
after birth in average. Mortality reached 29%. The following text describes diagnostic algorithms, prenatal and post-
natal therapeutic options with emphasis on the need for interdisciplinary cooperation.
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Prehledovy élanek

Abstrakt

Prace prezentuje prenataini diagnostiku, moZnosti terapie a naslednou péci u plodd a novorozenct s kongenitalnim
chylothoraxem na podkladé zhodnoceni 14 pfipadd na nasi klinice v letech 1993 az 2012. PovSechny hydrops plodu
byl popsan ve 4 pfipadech (29 %), v 10 pripadech (71 %) byla provedena odlehCovaci amniodrenaz a ve 3 pfipadech
(21 %) prenatélni odleh¢ovaci punkce hrudniku. Spontdnné bylo porozeno 11 plodt (78 %), hrudni drendz byla nezbytna
v pradmeéru 9 dnd po porodu. Mortalita doséhla v souboru 29 % (4 pripady). V ¢lanku popisujeme vySetfovaci algoritmy,
terapeutické prenatélni i postnatalni postupy a je zdlraznéna nutnost mezioborové spoluprace.

Kliéova slova: chylothorax, ultrasonografie, hrudni drenéz
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Uvod

Chylothorax vznika poruchou integrity hrudniho lymfatic-
kého systému. Kongenitalni vznik byl poprvé popséan Pi-
sekem v roce 1917. Chylothorax se vyskytuje s incidenci
1:10 000 zivé narozenych déti. Perinatalni tmrtnost se
pohybuje kolem 15 %. Ve vétSiné piipadu je chylothorax
diagnostikovan unilateralné (az v 70 % vpravo), vyskytuje
se dvakréat ¢astéji u plodld muzského pohlavi. Chylothorax
je nejCastéjsi pricinou pleuralniho vypotku v novorozenec-
kém veéku. Prevaznou vétsinu pripadl tvori tzv. kongeni-
talni idiopaticky chylothorax a jen malou ¢&st tvori
chylothoraxy vzniklé v souvislosti s porodnim traumatem
(1,2).

Etiologie onemocnéni

Etiologie chylothoraxu neni zcela jasna. Lymfaticky sys-
tém se vyviji od 5. gestaéniho tydne jako lymfatické tu-
nely rostouci z lymfatickych vakl v retroperitoneu
a z cisterny chyli. Pribéh levého ductus thoracicus je va-
riabilni, vétSinou sméfuje po pravém okraji aorty a prekfi-
Zuje doleva mezi obratli Th 3 — 5 do zadatku vena
brachiocephalica sinistra (soutoku vena jugularis interna
a vena subclavia sinistra), proto i kolekce chylu v hemi-
thoraxech byvé variabilni. Pravy hemithorax je drénovéan
ductus thoracicus dexter, ktery Usti do vena brachioce-
phalica dextra a i kdyZ je mensi prdsvitem i na ném
mohou vznikat anomalie (11,12,13,14). NejCasté&|si jsou
ruptury a pistéle ductus thoracicus. Nékteré lymfatické
kanalky se nespoji s hlavnim kmenem a volné se oteviou
do mediastina. Dal$i moZnosti je agenese, atresie, ste-
nosa, vzacngji lymfangiektasie a lymangiomy ductus tho-
racicus (11,12,13,14). Chylothorax se &astéji vyskytuje
u nékterych syndromd, jako je napt. TurnerGv syndrom,
Downuv syndrom a syndrom Noonanové (soucasti téchto
syndromU je porucha lymfatického systému). Velmi
vzacné byly popsany pripady familiarniho vyskytu chylo-
thoraxu. Dva sourozence s timto postizenim popisuje
Yancy ve své praci z roku 1967. DalSi pfipady jsou popi-
sovany Defoortem a Thierym v roce 1985. V roce 1987
Reece popsal rodinu s postizenymi tfemi sourozenci muz-
ského pohlavi. Pomér 2:1 ve prospéch muzského pohlavi
evokuje mySlenku na dédi¢nost vazanou na X chromo-
zom. Byl v8ak popsén i pfipad Zenskych sourozenc(, tim
autofi vyvratili teorii o genetickém prenosu kongenitalniho
chylothoraxu jako X —vazanou recesivni formu. V tomto
kontextu je vice pravdépodobna autosomalné recesivni
dédi¢nost (1,2,3,4).

Diagnostika

Chylothorax je prenatélné diagnostikovan na zakladé ul-
trazvukového vysetreni (UZ) jako vypotek v pleuraini du-
ting (Obr. 1), naslednou punkci a analyzou vypotku. Pokud
prenatalné neprovedeme véasné drenaz u progredujiciho
chylothoraxu, mUZe dojit k rozvoji hydropsu plodu na pod-
kladé kongestivniho srde¢niho selhani anebo v disledku
polyhydramnia nastat pfed¢asny porod (Obr. 2). Polyhy-
dramnion vzniké pravdépodobné v ddsledku vyrazného
omezeni polykani ditéte zvySenym tlakem na jicen. Dre-
nazemi (Gasto opakovanymi) jsme schopni hydropizaci
plodu & vyznamnému polyhydramnionu zabrénit nebo do-
cilit ¢astedné & Uplné regrese vzniklého hydropsu. Utlak
plic plodu chylothoraxem vede v obdobi mezi 15. a 27.
tydnem &astéji ke vzniku zavaznych forem plicni hypopla-
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Obr. 1 Oboustranny tézky fetalni chylothorax v UZ
obraze

Obr. 2 Rozvoj povsechného hydropsu plodu

sie plodu. V¢asnéa drenaz chylothoraxu v tomto obdobi
a nasledna dekomprese plic umozni normalni vyvoj plic.
Presny mechanismus, ktery vede k rozvoji generalizova-
ného hydropsu, neni znam. Zcela jisté se na ném podili
snizeny vendzni navrat, portalni hypertenze, srde¢ni sel-
havani, hypoproteinémie a generalizovana lymfaticka dys-
funkce. V diferencialni diagnostice je nutné vyloudit
pleuralni vypotek pfi imunnim a non-imunnim hydropsu,
hydrothorax spojeny se srde¢ni vadou, cystickou adeno-
matoidni malformaci nebo virovou infekci. V zakladnim
panelu vySetfeni by neméla chybét karyotypizace, fetalni
echokardiografie, virologicka vysetreni (TORCH, parvovi-
rus B 19) a vySetfeni nepravidelnych protilatek (nejen anti
D). Diagnoza chylothoraxu je potvrzena invazivné — pre-
natalni nebo postnatalni punkci vypotku. Odbér tekutiny
se provadi pod ultrazvukovou kontrolou jehlou 20-25 G.
Nitrohrudni tekutina je analyzovana mikroskopicky a bio-
chemicky. V cytologické diagnostice idiopatického chylo-
thoraxu dominuje vysoké zastoupeni populace lymfocytl
a monocytd v pleuralni tekuting (90 — 95 %), lymfocytl
nad 80 %, pficemz celkovy pocet leukocytl je podstatné
nizsi nez v periferni krvi. Rozhodujici je ve fetalnim obdobi
diagnéza mikroskopicka. Lymfocytdza pleuralni tekutiny
je popisovana také u virovych infekci (pfedevsim u CMV),
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ale pocet lymfocytl v pleurdlni tekuting nepresahuje je-
jich mnozstvi v periferni krvi. Chemické analyza v prena-
talnim obdobi neni z diagnostického hlediska tak validni,
jako postnatalng, kdy je dité jiz krmeno.

U normalné krmeného ditéte obsahuje lymfa, ve srovnani
s plasmou, stejné mnoZstvi elektrolytd a zhruba poloviéni
obsah bilkovin. Hladina triglyceridd a celkovych tukl je
zvySena a cholesterol snizen. Lymfa krmeného ditéte je
mlééné zbarvend (4,5).

Soubor a metodika

V letech 1993 aZ 2012 bylo na naSem pracovisti zachy-
ceno, sledovano a lé¢eno 14 plodd s diagndézou kongeni-
télniho chylothoraxu. Diagnostikovan byl mezi 20. a 36.
tydnem gestace. Retrospektivné jsme zhodnotili 4¢innost
prenatalni a postnatalni péce o plody a novorozence
s touto diagnézou.

Vysledky

Ze 14 plodU s kongenitalnim chylothoraxem byl povSechny
hydrops popséan ve 4 pripadech (29 %). Unilateralni konge-
nitalnfi chylothorax byl diagnostikovan v 2 pfipadech (14 %),
bilateralni pak ve 12 (86 %), odleh&ovaci amniodrenaz byla
provedena v 10 pfipadech (71 %) a prenatalni sériova od-
lehcovaci punkce hrudniku ve 3 pripadech (21 %)
(Obr. 3). Spontanné bylo porozeno 11 (78 %) plodd, hrudni
drendz byla v prdmeéru nezbytna 9 dnti po porodu a uméla
plicni ventilace 13 dnt (Obr. 4). Primérna doba hospita-
lizace byla 44 dnd. Mortalita doséhla v naSem souboru
29 % (4 pripady) (Tab. 1).

' :____ Zavedeni jehly

; rspimcc 120 ml

=

Obr. 3 Aspiracni drenaZ hrudniku plodu pod UZ
kontrolou

Kazuistiky

Kazuistika ¢islo 1 — nekomplikovany pfipad

MH, 32leta pacientka, ll/l, ve 38. gestacnim tydnu dia-
gnostikovan izolovany pravostranny fluidothorax.
Provedena amniocentéza (AMC) v 38. gesta¢nim tydnu -
karyotyp 46XX, ECHO vySetrfeni srdce s normalnim néle-
zem, vysSetteni specifickych infekci (TORCH) negativni.
Ve 39. gestaénim tydnu plod porozen spontédnnég, s dob-
rou poporodni adaptaci. Po porodu distenéni ventilaéni
podpora (PEEP) a punkce pravého hemithoraxu — odséato
100 ml, potvrzena diagnéza chylothoraxu. V nésledné
péci provedeno celkem 5 punkci. Novorozenec preveden
na dietu beztué¢ného mléka, 22. den propustén v dobrém
stavu do domaci péce.

Obr. 4 Poporodni péce o novorozence se zaloZzenou
odlehCovaci hrudni drenazi

Tab. 1 Souhrnné vysledky

Sledované obdobi 1993-2012 |14 pfipadl
Gestacni tyden diagnozy 31 (20.-36.
gestacni tyden)
Gestacni tyden porodu 35 (30.-38.
gestacni tyden)
Hydrops plodu 4 (29 %)
Amniodrenaz 10 (71 %)
Prenatalni seriové 3 (21 %)
odleh&ovaci punkce
Spontanni porod 11 (78 %)
Postnatalni hrudni drenaz 9dnu
Umeéla plicni ventilace - UPV 13 dnu
Hospitalizace 44 dnd
Mortalita 4 (29 %)

Kazuistika ¢islo 2 — prenatdlni invazivni |é¢ba

IM, 32leta pacientka, I/, ve 29. gestacnim tydnu dia-
gnostikovan hydrops plodu s rozsahlym bilateralnim flui-
dothoraxem a polyhydramniem.

Provedena kordocentéza (KDC) v 30. gestaénim tydnu,
vySetreni specifickych infekci TORCH, ECHO vySetreni —
v8e negativni, provedeny opakované punkce hrudniku
plodu (celkem 6x) a amniodrenaze (celkem 3x) s ¢astec-
nou regresi hydropsu plodu. Plod porozen spontanné
v 39. gestacnim tydnu s Apgar score 9-9-9, hmotnost no-
vorozence 3 180 g. Pro dusnost jiz na sale na ventilacni
podpore (CPAP) a jednorazové provedena punkce obou
hemithorax(l — potvrzena diagndza chylothoraxu. Ve 14.
hodiné Zivota novorozenec extubovan, ve 21. hodiné zi-
vota zruSeny hrudni drény. Propus$tén do doméaci péce
v dobrém stavu 24. den po porodu. PIné kojen, na kon-
trolnim UZ vySetfeni normalni nélez. Neurologické vySe-
treni v 1 roce véku s normalnim nalezem.

Kazuistika €islo 3 — komplikovany kombinovany
pfipad

MB, 35leta pacientka, 11/0, odeslana ve 34. gestacnim
tydnu s diagnézou rozsahlého hydrothoraxu, VVV srdce,
polyhydramnia.

Provedena AMC ve 34. gesta¢nim tydnu s vysledkem de-
lece 2. chromozomu. Pfi ECHO vySetfeni diagnostiko-
vana Fallotova tetralogie, provedena amniodrendz.
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Spontanni porod ve 35. tydnu téhotenstvi. Porodni hmot-
nost 1 700 g.

Apgar score 5-8-8, nutna intubace a néasledné obou-
stranna drenaz hemithorax(i — odsato 120 ml, potvrzena
diagnoéza chylothoraxu. V poporodnim obdobi rozvoj RDS
na podkladé plicni hypoplasie. 80. den Zivota preklad do
kardiocentra k operaénimu vykonu.

Diferencialni diagnostika

Pri nélezu nejasného fluidothoraxu je nutno vyloudit i jiné
moZné priciny, napf. kardialni selhavani plodu, objemny
hydroperikard pfi virové infekci (Obr. 5) nebo cystickou
adenomatoidni malformaci plicni (Obr. 6).

Diskuze

Terapii Ize rozdélit na prenatalni a postnatalni, konzerva-
tivni a operacni.

Do skupiny konzervativni prenatélni terapie fadime plody
sledované UZ a bez intervence nebo plody s odleh¢ovaci
amniodrenazi pti rozvoji hydropsu plodu. Dal3$i metodou
prenatalni terapie jsou sériové punkce hrudniku, kdy
velmi zéleZi na dynamice reakumulace vypotku a na ges-

Obr. 6 Cystickd adenomatoidni malformace plicni

76

ta¢nim tydnu téhotenstvi (1,3). Obecné plati, Ze pokud
stav nevyzaduje punkci Castéjsi nez 1x za tyden, vysta-
¢ime s punkcemi. Pri opakované drenazi se snazime za-
branit vzniku hydropizace plodu nebo docilit regrese
hydropsu vzniklého na zakladé progredujiciho chylotho-
raxu. Ztrata proteint z cévniho fecisté plodu se déje vice
jejich prestupem do intersticia nez cestou thoracocen-
tézy, tato ztrata je snadno kompenzovana vysokym stup-
ném proteosyntézy plodu ve Ill. trimestru pfi vysokém
obratu aktivniho transplacentarniho transportu aminoky-
selin z materské cirkulace do plodu. Pokud se hrudni du-
tina pinf rychleji (mGze se jednat i o radové hodiny) je
metodou volby zavedeni pleuroamnialniho shuntu. Ob-
vykle se zavadi double pigtail pleuroamnidlni shunt
punkéni technikou (my jsme tuto metodu u nasich pfi-
padd nepouzili). Tato strategie plati vétSinou pro Il. trime-
str a poc&atek IIl. trimestru. Castou komplikaci této
techniky je vypadnuti, ucpani permanentniho pigtailu
nebo poranéni organd katetrem.

V postnatélni 1é¢bé je dlleZité zabezpedit rychlou a Se-
trnou stabilizaci plicnich funkci thorakocentézou (t&sné
pred planovanym porodem nebo okamZité po porodu)
a pomoci distenzni terapie ¢i umelé plicni ventilace (s ma-
lymi dechovymi objemy bezprostfedné po porodu s cilem
omezit vyskyt volumo- a barrotraumat v plicnim paren-
chymu). Po zavedeni hrudnich drénd a pfi velkych obje-
mech (nad 30 ml/kg télesné hmotnosti/den) drénované
chylézni tekutiny je potfeba plynulym a dlouhodobym do-
plhovanim cirkulujiciho objemu, suplementaci minerall
a plasmatickych proteinl zabranit poruchdm rovnovéhy
vnitfniho prostredi a nadsledné multiorganové nedostatec-
nosti.

Soucasti postnatalni konzervativni terapie jsou dietni opa-
tfeni (snizeni tuku v potravé s doplnénim triglyceridd se
stfedné dlouhym fetézcem) a uzivani Somastatinu (efek-
tivni davka intravendzni terapie je popisovana v rozmezi
3,5 — 12 ug/kg/h). Nezadoucimi uginky jsou prljem, hy-
poglykémie a hypotenze (8,9). Pokud moZnosti konzerva-
tivni terapie selZou, provadi se pleuroperitonedlni drenaz
nebo chirurgické oSetfeni ductus thoracicus. Ligace duc-
tus thoracicus se provadi mezi 8. a 12. hrudnim obratlem
thorakotomif ¢i thorakoskopicky (5,6,7,10,11,15,16).

Zavér

V&asné diagndza chylothoraxu je velmi dlleZita. | pfi za-
vazném ultrazvukovém nalezu je mozno zachranit zdan-
livé ztracena téhotenstvi, ¢asto i v situaci s rozvojem
neimunniho hydropsu plodu. Jedné se o jednu z mala pfi-
¢in pohrudni¢niho vypotku, kterou je mozno lécit efek-
tivné prenatalné i postnatalné v centrech fetalni mediciny.
Diagnéza a Ié¢ba vrozeného chylothoraxu je jednou z né-
zornych ukazek vstficné mezioborové spoluprace (3).
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