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B¥ Relato de caso

Derrame pleural quiloso na melorreostose:
relato de caso com revisao da literatura

Chylous pleural effusion in melorheostosis:
a case report with literature review

Nicolau Pedro Monteiro’, Miguel Abidon Aidé’, Felipe Siqueira Manzano?,

Cristian Cremonez Vogas®, Luciana Maria Perlingeiro Chami*

RESUMO

evolugdo rapida para insuficiéncia respiratéria.

ABSTRACT

O objetivo desse estudo foi fazer uma revisao dos sinais clinicos e radiolégicos de um caso atipico de melorreostose: uma mulher de
62 anos com alteragoes hiperostoticas irregular, de envolvimento bilateral, nos ossos raramente afetados como clavicula, escpula, costelas
e cranio. Adicionalmente, a paciente tem muiltiplos nevos e o diagndstico foi feito devido a um quilotérax resistente a terapia e com

Descritores: melorreostose, hiperostose, quilotérax, derrame pleural.

The aim of this study was to review clinical and radiological signs of an atypical case of melorheostosis: a 62-year old woman with
irregular hyperostotic changes, bilateral involvement, in rarely affected bone like clavicle, scapula, ribs and skull. Additionally the patient
had multiple nevi and the diagnosis was made by a chylothorax resistant to therapy and developing quickly to respiratory failure.

Keywords: melohreostosis, hyperostosis, chylothorax, pleural effusion.

Introducao

A melorreostose é uma doencga rara, nao
hereditaria, caracterizada por anormalidades no
esqueleto e tecido mole adjacente, cuja apresentagao
classica é uma alteragdo hiperostética cortical
parecendo com cera derretida que desce de um lado
da vela, descrita primeiramente por Léri e Joanny em
1922'2. A doenca tende a ser segmentar e unilateral.
Raramente pode afetar mais que um membro ou

tronco, assim como a espinha, costela, cranio, ossos
faciais e ossos pélvicos, predominando na extremidade
inferior®. O achado clinico é de dor cronica e diminuicao
do movimento, embora possa ser completamente
assintomdtico, sendo detectado acidentalmente por
radiografias feitas por outro motivo. Em alguns casos esta
associado com lesdes de pele, anomalias vasculares e
contratura articular. Melorreostose também pode estar
relacionada com esclerodermia linear, osteopoiquilose,
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osteopatia estriada, neurofibromatose, esclerose
tuberosa e hemangiomas®.

O caso apresentado corresponde a uma paciente
que teve diagnéstico clinico radiolégico de
melorreostose diagnosticado a partir do desenvolvi-
mento de um extenso derrame pleural quiloso por méa-
formacao dos vasos linfaticos. Trata-se de um
acometimento raro relacionado com a melorreostose,
com apenas dois casos publicados na literatura Inglesa®®.

Relato do caso

Uma mulher, 62 anos, hipertensa e diabética, com
histéria de emagrecimento ha um ano, procurou
atendimento médico com quadro de dispnéia aos
esforgos, dor tordcica tipo pleuritica, cefaléia e febre.
Durante a investigacao, foi evidenciado colegao liquida
que na radiografia de térax em PA velava os dois tergos
inferiores do hemitérax esquerdo. Foi realizada a
drenagem de cerca de 1500ml de liquido pleural
quiloso, com melhora clinica da dispnéia. Apés 15 dias,
com retorno das manifestagbes clinicas, foi
encaminhada para internagao para uma nova
drenagem. Nas radiografias de térax para a avaliagdo
do derrame pleural volumoso, observou-se algumas
alteragoes dsseas com significado patolégico: escapula
direita com padrao tipico de melorreostose, em aspecto
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de cera de vela derretida sobre o osso, areas de
hiperostose na clavicula esquerda com irregularidade
cortical também lembrando o padréo classico, esclerose
nas segunda e quinta costelas a esquerda e melhor
visualizada na primeira costela direita. Na radiografia
de cranio, pode-se notar areas de esclerose nos ossos
da face e a calota craniana com irregularidade 6ssea
hiperostética sugerindo melorreostose (figuras 1 e 2).
Havia predominio de les6es na parte superior quando
comparado com a parte inferior do corpo. A ectoscopia
apresentava baqueteamento digital, deformidades 6sseas
correspondendo as lesdes vistas nas radiografias e lesoes
dermatoldgicas que no exame histopatolégico de duas
bidpsias foram compativeis com nevo epidérmico.

No exame fisico do térax, havia clinica de sindrome
de derrame pleural em hemitérax esquerdo, sem
alteragdes cardiacas. Os exames laboratoriais foram quase
todos normais, exceto por glicemias altas e contagem de
789 eosindfilos no sangue periférico. A andlise do liquido
pleural apresentava caracteristicas de um quilotérax, de
aspecto leitoso, com trigliceridemia de 1577mg/dl e ndo
se detectou a presenga de células neoplasicas.

O volume do derrame pleural aumentava
progressivamente (figuras 3 e 4), e se no inicio eram
feitas toracocenteses de alivio a cada 10 a 12 dias, ao
longo de trés meses e quinze dias, essas pungdes eram

Fig. 1 - A) Padrdo cléssico de acometimento de cera de vela derretida da melorreostose em escdpula direita. B) O envolvimento

do crdnio na melorreostose com irregularidades dsseas e dreas hiperostéticas.
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Fig. 2 - Radiografia de térax em PA demonstrando
acometimentos 6sseos importantes podendo ser visualizado
em clavicula esquerda, primeira costela direita, segunda e
quinta costelas a esquerda.

L,

Fig. 3 - Derrame pleural volumoso velando todo o hemitérax
esquerdo.

Fig. 4 - Extenso derrame pleural visto pela TC com restricao
importante do parénquima pulmonar.
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quase que diarias. Foi proposta a colocagao de uma
derivagao pleuroperitoneal, mas a paciente piorou,
com episédios frequentes de hipotensdao p6s toraco-
centese com saida de aproximadamente 2 a 2,4 litros
de liquido e ainda em anasarca com hipoalbuminemia
importante. A paciente veio a falecer sem realizar o proce-
dimento cirdrgico. A necropsia ndo pode ser realizada.

Discussao

Mais de 300 casos de melorreostose foram
relatados na literatura, entretanto, a maioria dos casos
tem como foco principal manifestagbes clinicas,
topograficas e radiolégicas incomuns®. O achado
classico de melorreostose descrito por Leriem 1922' é
de uma hiperostose derramando sobre a superficie de
0ssos longos como se fosse uma cera de vela derretida.
Na verdade, as manifestagdes sao muito mais amplas
e o incomum parece ser tdo encontrado quanto a
apresentacao classica, aumentando o espectro de
diagndsticos diferenciais.

Nesse estudo, o envolvimento Gsseo teve
caracteristicas peculiares, pois além do acometimento
classico, apresentava alteragoes hiperostoticas atipicas
em outros 0ssos, com envolvimento de cranio, clavicula,
costelas, escapula, predominando na extremidade
superior e ndo respeitando a unilateralidade como era
de se esperar. Usualmente, os casos descritos de
melorreostose apresentam-se em pacientes mais jovens,
e no caso em questao, ocorre numa mulher de 62 anos.
Desta maneira, o envolvimento ésseo extenso pode ser
justificado pelo carater progressivo da melorreostose
considerando-se a idade da paciente®”?.

A aparéncia leitosa do derrame pleural quiloso, que
persiste turva apés centrifugacao, é devido a alta
concentragdo de lipidios no fluido pleural, sendo o
quilotérax ocasionado quando o ducto toracico é
interrompido. O diagnéstico de quilotérax baseia-se
principalmente na medida de triglicerideos no liquido
pleural acima de 110mg/dl além do aspecto tipico
branco, inodoro, e difere do empiema que apds
centrifugacao apresenta sobrenadante claro. O liquido
drenado do ducto torécico é chamado quilo e varia sua
composicao conforme a ingestao de gorduras ou liquidos
que aumentem o fluxo. Por dia é drenado para o sistema
venoso entre 1500 e 2500ml de quilo. O quilo é
bacteriostatico, portanto, ndo infecta e no irrita a pleura
caso haja extravasamento para a cavidade pleural.

O sintoma inicial é geralmente decorrente da
ocupagao do liquido na cavidade pleural, caracterizado
principalmente por dispnéia. A febre e dor pleuritica
sdo incomuns ja que as manifestagdes nao sao
decorrentes de nenhum processo infeccioso ou



irritativo. No caso relatado, com a evolucao do
processo, o derrame passou a velar todo o hemitérax
esquerdo e a drenagem passava a gerar instabilidade
hemodinamica de dificil controle.

A principal ameaga a vida é o comprometimento
imunolégico e desnutricdo, uma vez que o ducto
carrega 2500ml/dia de fluido contendo quantidades
substanciais de proteinas, gordura, eletrélitos e
linfécitos. No primeiro més de tratamento havia
normalidade de linfécitos no sangue periférico, mas
logo houve queda desses niveis com linfopenia
associada a uma hipoalbuminemia persistente. Embora
esse dado ja fosse de se esperar, nao havia outro
método terapéutico disponivel no momento além da
toracocentese de alivio para melhora da dispnéia
enquanto se aguardava uma terapéutica definitiva.

Dos fatores etiolégicos responsaveis pelo
quilotérax, mais da metade é devido a tumores, e
destes, 75% corresponde ao grupo dos linfomas. A
segunda causa mais comum, correspondendo a até
25%, é o quilotérax traumatico, geralmente apds
procedimentos cirtrgicos cardiovasculares, pulmonares
e esofagianos. O terceiro grupo é representado por
causas idiopaticas incluindo a maioria dos casos de
quilotérax congénito. Por fim, a miscelanea compreende
0 quarto grupo e tem como representante principal a
linfangioleiomiomatose pulmonar que cursa com
infiltrado intersticial parenquimatoso. Na literatura,
foram revisados dois casos de melorreostose com
malformagdes linfaticas acometendo o paciente com
derrame pleural quiloso intenso resistente a terapia®®.

O manejo do paciente com quilotérax deve ter
como objetivo, além do suporte bésico, o tratamento
definitivo, que pode ser feito com a ligagdo do ducto
toracico ou pela implantagao de um shunt pleuro-
peritoneal, observando-se que o paciente devera ter
condigdes nutricionais e imunolégicas minimas para
tolerar a operagao. Os objetivos gerais do tratamento
de pacientes com quilotérax consistem em aliviar a
dispnéia removendo o quilo, prevenir a desidratagao,
manter a nutrigdo e reduzir a formacao do quilo. O
defeito do ducto toracico geralmente se fecha
espontaneamente no quilotérax traumético. Segundo
Light”, a colocagao do shunt pleuro-peritoneal seria a
melhor maneira de se remover o quilo e de se aliviar a
dispnéia, com a vantagem de ndo remover a linfa do
corpo, que é absorvida pela cavidade peritoneal sem
criar ascite significante. Antigamente era priorizado que
se o fluxo do quilo diminuisse, o paciente com
quilotérax seria nutricionalmente e imunologicamente
menos depletado. O fluxo é minimizado quando o
trato gastrointestinal é mantido vazio com succdo

Monteiro NP e cols. * Derrame pleural quiloso na melorreostose

gastrica constante e o estado nutricional mantido com
alimentagao parenteral, ou ainda, fornecendo dieta
de gordura com triglicerideos de cadeia média
absorvidos diretamente pela veia porta e sistema
circulatério sem passar pelo ducto toracico. No
entanto, ndo ha razao para restricao dietética no
paciente com quilotérax e shunt pleuroperitoneal.
Outras medidas, mais agressivas, podem ser iniciadas
caso haja persisténcia da drenagem por maisde 7 a 10
dias e impedem que o paciente se torne
imunocomprometido e mal nutrido. Sao elas: criar uma
pleurodese para obliterar o espago pleural com
insuflacdo de talco, por exemplo; realizar toracoscopia
com ligacao do ducto toracico. O linfoangiograma pré-
operatdrio deve ser obtido porque o tamanho da falha
ou obstrugao do fluxo linfatico podem ser geralmente
demonstradas com essa técnica’. A abordagem precoce
e o tratamento definitivo do quilotérax devem ser
prontamente realizados antes que haja comprome-
timento imunoldgico e nutricional do paciente.
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