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Hintergrund

Der Chylothorax beschreibt eine Sonderform des Pleu-
raergusses mit einer Ansammlung von Lymphe im
Pleuraspalt. Definiert wird er durch das Vorliegen von
>80% Lymphozyten (Gesamtleukozytenzahl >21000/pl)
sowie einen Triglyzerid-Anteil >1,1 mmol/l im Pleura-
punktat bei normal enteral erndhrten Patientinnen
und Patienten ohne Leukopenie. Die Pathogenese
kann unterteilt werden in nicht traumatische (mali-
gne, nicht maligne, idiopathisch) und traumatische
Ursachen (thorako-chirurgische Operationen, iatro-
gen). Jeder Chylothorax kann aufgrund einer Atembe-
eintrdchtigung, Untererndhrung, Thromboseneigung
sowie Immunschwiche zu einer erhéhten Morbiditat
fihren [1].

Als anerkannte Therapieoption steht zundchst eine en-
terale fettarme Ernahrung ohne langkettige Fettsduren
(LCT) zur Verfiigung. Des Weiteren kann eine rein pa-
renterale Erndhrung etabliert werden, wodurch es in %
der Fille zu einer Abnahme der Ergussmenge kommt.
Wenn dies nicht der Fall sein sollte, kann eine Hormon-
therapie mittels Somatostatin erwogen werden.

Neben einer chirurgischen Pleurodese stehen thera-
peutisch minimalinvasive Verfahren zur Verfiigung.

Fallbericht 1

Anamnese und Status

Ein 22 Monate altes Madchen (Gewicht 7,6 kg [<3. Per-
zentile]) wurde auf der Notfallstation mit seit zwei Wo-
chen anhaltendem reduzierten Allgemeinzustand und
seit zwei Tagen bestehendem Fieber bis maximal
40,0°C vorgestellt. Als Vorerkrankung bestand eine
partielle Trisomie 6q mit globalem Entwicklungsriick-
stand sowie mehreren kardialen und orthopadischen
Begleiterkrankungen.
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Befunde

Laborchemisch imponierten erhéhte Entziindungs-
werte (Leukozyten 18,05 G/, C-reaktives Protein [CRP]
300 mg/l), im Urinstatus wurden Leukozyten, Nitrit
und Bakterien nachgewiesen, die Abdomensonogra-
phie war unauffallig. Im Rontgenbild des Thorax zeigte
sich ein massiver Pleuraerguss auf der linken Seite.
Eine diagnostische Pleurapunktion ergab das Bild ei-
nes Chylothorax mit 86% Lymphozyten (Gesamtleuko-
zytenzahl 36442/pl) und einem Triglyzerid-Anteil von
6,5 mmol/l im milchig-triiben Punktat.

Verlauf, Diagnostik und Therapie

Nach Diagnosestellung erfolgten die Einlage einer
Pleuradrainage sowie der Beginn einer Ernahrung mit-
tels extrem fettarmer Spezialnahrung (Milupa® basic-f
[<O0,1 g/100 ml]), jedoch ohne Sistieren der Erguss-
menge, weshalb die Erndhrung auf eine rein parente-
rale Zufuhr umgestellt wurde. Bei Persistenz der Er-
gussmenge und einer respiratorischen Instabilitat
wurde unter Narkose eine kontrastmittelverstarkte
Magnetresonanz-(MR-)Lymphangiographie («dynamic
contrast magnetic resonance lymphangiography»
[DCMRL]) durchgefiihrt, die linksseitig thorakal aber-
rante, retrograde Lymphf{liisse zeigte. In der gleichen
Narkose konnten tber dieselben inguinalen Zugange
unter fluoroskopischer Kontrolle insgesamt 1,4 ml
Lipiodol® (lipophiles, iodhaltiges Rontgenkontrastmit-
tel) in das Lymphsystem appliziert werden. Nach des-
sen Nachweis in der linken Thoraxhilfte zeigte sich in
den folgenden Tagen eine kontinuierliche Abnahme
des Pleuraergusses sowie eine respiratorische Stabili-
sierung im Verlauf, sodass ein langsamer enteraler
Nahrungsaufbau tiiber eine Gastrostomie erfolgen
konnte. Zwei Monate nach Lipiodol®-Sklerosierung
konnte die Patientin mit normaler Erndhrung nach
Hause entlassen werden.
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Fallbericht 2

Anamnese und Status

In der 36. Schwangerschaftswoche (SSW; 35+ 6) bei Zwil-
lingsgraviditat erfolgte die Erstdiagnose eines rechts-
seitigen Pleuraergusses von Fetus B im prédnatalen Ul-
traschall. Klinisch zeigte sich unmittelbar nach Geburt
in der 38. SSW (37+1) ein Neugeborenes mit rechtsseitig
abgeschwiachten Atemgerduschen. Das Geburtsgewicht
betrug 2720 g (28. Perzentile), die Kopflange 50 cm (71.
Perzentile) und der Kopfumfang 35 cm (83. Perzentile).
Postnatal erfolgte die Verlegung von Zwilling B auf die
Intensivstation zur Einlage einer Thoraxdrainage und
weiteren Behandlung. Trotz Ausschopfen der konserva-
tiven Massnahmen persistierte der als Chylothorax
verddchtigte Erguss, weshalb das Neugeborene zur wei-
teren invasiven Diagnostik ins Universitats-Kinderspi-
tal Zurich verlegt wurde.

Befunde
Am ersten Lebenstag erfolgte eine ultraschallgesteu-
erte diagnostische und therapeutische Punktion.

Abbildung 1: «Dynamic contrast magnetic resonance lymph-
angiography» (DCMRL) mit dem typischen Bild eines «pulmo-
nary lymphatic perfusion syndrom» (PLPS), das aufgrund des
Flussmusters fiir eine Lipiodol®-Embolisation qualifiziert.
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Diese ergab ein gelb-triibes Punktat mit erhohter Zell-
zahl von 6811/pl, bestehend aus 100% mononukledren
Zellen und einem Triglyzerid-Anteil von 0,18 mmol/],
der bei noch fehlendem enteralen Kostaufbau zytolo-
gisch als kongenitaler Chylothorax bestatigt wurde.

Verlauf, Diagnostik und Therapie

Nach Einlage der Thoraxdrainage wurde ein enteraler
Kostaufbau mittels fettarmer Formulamilch begon-
nen. Bei fehlender Chylusabnahme wurde fiir sieben
Tage auf eine totale parenterale Erndhrung gewech-
selt. Ein erneuter enteraler Erndhrungsversuch mit-
tels extrem fettarmer Spezialnahrung (<0,1 g/100 ml)
fithrte wieder zu einem Anstieg der einseitigen Chy-
lusmenge. Unter totaler parenteraler Erndahrung kom-
biniert mit intravendsem Somatostatin zeigte sich der
Chylus als ein High-Output-Chylothorax (>50 ml/kg
Korpergewicht/Tag) mit intermittierendem Bedarfan
nicht invasiver Atemunterstiitzung. Die MR-Lymph-
angiographie ergab ein «pulmonary lymphatic perfu-
sion syndrome» (PLPS) mit retrogradem pulmonalem
Lymphfluss beidseits (Abb. 1 und 2).

liegend

S v

Abbildung 2: Babygramm 24 Stunden nach Lipiodol®-
Injektion Uber je einen inguinalen Lymphknoten. Es zeigt sich
iodhaltiges Kontrastmittel in den iliakalen Lymphgeféssen
beidseits sowie pulmonal beidseits. Persistierender Pleura-
erguss rechts.
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Abbildung 3: Sonographisch gesteuerte Punktion eines inguinalen Lymph-
knotens mit einem typischen Durchmesser bei einem Neugeborenen. Die
korrekte Nadelplatzierung kann entweder mit wenig Natriumchlorid (NaCl)
oder aber auch mit kontrastmittelverstarktem Ultraschall verifiziert werden.

Abbildung 4: Rontgen-Thorax 14 Tage nach Sklerosierung der aberranten
Lymphbahnen. Es zeigt sich residuelles, iodhaltiges Kontrastmittel pulmo-
nal beidseits. Kind in Spontanatmung, vollstandige Regredienz des Chylo-
thorax beidseits.

Nach fluoroskopisch gestiitzter, aszendierender Embo-
lisation der Lymphbahnen mittels inguinal (Abb. 3)
verabreichten Lipiodols® (1,5 ml) kam es zu einer konti-
nuierlichen Abnahme der Drainagemenge, weshalb
diese am 14. postinterventionellen Tag entfernt und
eine Ernahrung mittels extrem fettarmer Spezialnah-
rung (<0,1 g/100 ml) begonnen werden konnte — ohne
Hinweise auf ein Rezidiv im weiteren Verlauf (Abb. 4).

Diskussion

Ein Chylothorax ist eine seltene Ursache fiir einen Pleu-
raerguss im Kindesalter. Der erste Fall beschreibt diesen
am ehesten im Rahmen einer syndromalen Grunder-
krankung. So kann ein Chylothorax bei verschiedenen
Syndromen, wie dem Noonan- oder Down-Syndrom,
auftreten. Die im ersten Fallbeispiel beschriebene parti-
elle Trisomie 6q ist eine sehr seltene Chromosomen-
anomalie mit bisher kaum mehr als 30 beschriebenen
Fillen. Eine Assoziation mit einem Chylothorax ist bis-
her noch nicht beschrieben worden. Aufgrund des kli-
nisch dhnlichen Erscheinungsbildes wie beim Noonan-
Syndrom ist dies aber durchaus denkbar.

Ein kongenitaler Chylothorax hingegen kann aufgrund
verschiedener Lymphgefdssanomalien oder Defekte
der Brusthohle entstehen. Aufgrund der Moglichkeit
einer daraus resultierenden Lungenfehlentwicklung in
der Embryonalperiode kann es zu einer erhéhten Mor-
talitdit kommen [2]. Das im Fallbeispiel 2 vorliegende
PLPS (Abb. 1) stellt einen abnormen pulmonal-lympha-
tischen Fluss vom Ductus thoracicus ins Lungenpar-
enchym dar, der durch ein fehlangelegtes Lymphge-
fassnetz im Thorax (eine kongenitale anatomische
Variante) verursacht wird [3]. Als Risikofaktoren fiir ei-
nen therapieresistenten Chylothorax sind ein High-
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Output-Chylothorax, ein Chylothorax in 22 pleuralen,
perikardialen oder peritonealen Kérperhohlen («cen-
tral lymphatic flow disorder» [CLFD]), ein Herzversa-
gen und ein persistierendes dermales Lymphddem be-
schrieben [4].

Kenntnisse tiber die Lymphflussdynamik sowie die Ein-
teilung beim Chylothorax sind Grundlage fiir ein opti-
males Therapiemanagement. Die dynamische MR-
Lymphangiographie als rein diagnostisches Hilfsmittel
dient dazu, die Lymphflussdynamik zu verstehen und
zu kategorisieren, um davon weitere Therapieschritte
abzuleiten. Dabei wird beim anédsthesierten Kind je ein
Lymphknoten inguinal sonographisch gesteuert punk-
tiert. Nach Akquisition nativer Bilder werden wiahrend
der langsamen MR-Kontrastmittelinjektion (maximal
0,5 ml/min) subtrahierte Gefdssangiographie-Bilder
akquiriert und zu einem Film zusammengesetzt, damit
am Ende die Dynamik des Lymphflusses studiert wer-
den kann. Anhand der unterschiedlichen Flussmuster
kann zwischen einem PLPS, das mittels Lipiodol®-
Injektion therapierbar ist, und dem dusserst therapiere-
sistenten CLFD unterschieden werden, bei dem per De-
finition mehr als eine Kérperhohle betroffen ist. Eine
Pleurodese wiare meist nicht hilfreich, eine Lipiodol®-
Behandlung kontraindiziert.

Somit ist die lymphangiographische Klassifizierung
der Lymphabflussstorung fir die Auswahl der Behand-
lungsoptionen sowie die Prognosestellung von grosser
Bedeutung. Lymphatische Interventionen und mini-
malinvasive Therapien stellen zwar bei Weitem kein
Novum dar, haben aber vor allem bei Neonaten und
Kindern aufgrund der Einfiihrung der MR-Lymphan-
giographie in den letzten Jahren eine Renaissance
erlebt. Das verbesserte Verstindnis der neonatalen
Lymphabflussstérungen und der daraus abzuleitenden
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Therapiemdglichkeiten stellen einen Paradigmenwech-
sel dar und konnen zu einem verbesserten Uberleben
dieser Patientinnen und Patienten fiihren [5].

Mittels DCMRL kann die Indikation fiir eine Embolisa-
tion der aberranten Lymphbahnen gestellt werden. Ge-
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Kind je ein Lymphknoten inguinal sonographisch ge-
steuert punktiert. Die Injektion des iodhaltigen Lipio-
dols® erfolgt dann allerdings unter Durchleuchtung.
Damit kann dieses visualisiert und der passive Fluss

Das Wichtigste fur die Praxis

Die Diagnostik des Chylothorax umfasst die laborchemische Bestatigung
eines Pleurapunktates mit >80% Lymphozyten (bei Gesamtleukozytenzahl
>1000/pl) sowie einemTriglyzerid-Anteil von >1,1 mmol/I. Letzterer steigt
nach Einfiihrung der fettreichen enteralen Erndhrung an.
Therapieoptionen sind neben der konservativen Therapie mittels fett-
armer Erndhrung (enteral oder parenteral) eine Hormonbehandlung mit
Somatostatin sowie interventionelle und chirurgische Ansatze (Lipiodol®-
Lymphangiographie und Pleurodese).

Bei der Betreuung von Patientinnen und Patienten mit Chylothorax ist
eine interdisziplindre Zusammenarbeit von Allgemeinpadiatrie, Intensiv-
medizin und interventioneller Radiologie in einem Zentrumsspital mit
den Voraussetzungen fir eine MR-Lymphangiographie von grosser Be-
deutung.

Verluste tber den Chylus (fettlosliche Vitamine, Immunglobuline, Anti-
thrombin 1ll, Albumin) sind zu kontrollieren und gegebenenfalls zu er-
setzen.

Die MR-Lymphangiographie in Kombination mit einer Lipiodol®-
induzierten Ver6dung der Lymphgefasse stellt eine minimalinvasive The-
rapieoption beim Chylothorax dar und kann die Dauer einer fettarmen
Erndhrung mit etwaigen Komplikationen verkiirzen.
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mittels der zuvor durchgefithrten MR-Lymphangio-
grafie vorausgesagt werden. Lipiodol® als iodhaltiges,
oliges (und somit hoch viskoses) Kontrastmittel 16st
eine Inflammation in den peripheren Lymphgefissen
aus. Dabei kommt es innerhalb 14 Tagen zu einem Ver-
schluss der aberranten Lymphbahnen. Methoden wie
die transabdominelle direkte Embolisation des Ductus
thoracicus sind bei Neugeborenen nicht nur technisch
sehr herausfordernd, sondern auch in der Literatur um-
stritten [3].

Unsere beiden Fille sollen die MR-Lymphangiographie
als ein neues diagnostisches Tool zur Abkldrung des
Chylothorax vorstellen. Ausserdem soll eine DCMRL-
basierte und Lipiodol®-induzierte Lymphsklerosierung
als eine vielversprechende minimalinvasive Therapie-
option dargestellt werden, die mittels Verédung der
Lymphgefisse therapeutischen Nutzen beim Chylo-
thorax bringen kann.
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