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Quilopericardio Primario Idiopatico

Idiopathic Primary Chylopericardium
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Introducao

O quilopericardio é uma entidade rara, definida pelo
actmulo de quilo no espaco pericardico caracterizando-se
por elevada concentracao de triglicerideos e predominio
linfocitario. A primeira descrigao foi em 1954 e desde entao
essa condicdo permanece pouco frequente, com a maior
parte das evidéncias provenientes de relatos de caso e
pequenas séries, o que dificulta o reconhecimento precoce
e a padronizacao do manejo.

As principais causas incluem linfangiectasia congénita, lesao
iatrogénica ap6s cirurgia cardiaca ou toracica, neoplasias,
traumas, infeccao, radiagao, hipertensao pulmonar, trombose
de veia subclavia e causas primdrias ou idiopéaticas. O
quilopericérdio priméario, tem incidéncia variavel na literatura
e constitui diagnéstico de exclusdo.

Relatamos um caso de quilopericardio primario em
paciente jovem, enfatizando os desafios diagndsticos e
terapéuticos dessa condicao rara.

Descricao

Paciente do sexo feminino, 31 anos, previamente higida,
natural e procedente de Sao Paulo (SP), procurou atendimento
médico, em contexto ambulatorial, com queixa de cansaco
progressivo, fadiga e intolerancia ao esforco, iniciado ha 5
meses. Relatava dispneia aos esforgos minimos, associada a
tontura, sensagao de desequilibrio e sudorese diurna, com
piora gradual ao longo dos meses. Negava dor toracica,
febre, tosse, emagrecimento, sintomas infecciosos ou histéria
de trauma tordcico ou cirurgias prévias. De antecedentes
pessoais, apresentava bronquite e estava em investigagao de
amenorreia primdria, com suspeita de sindrome de Mayer—
Rokitansky—Kuster—Hauser. Negava tabagismo, etilismo ou
uso de drogas ilicitas.

No exame fisico inicial paciente mostrava-se em bom
estado geral, com PA:129x67 mmHg, FC:65 bpm, FR:16
mrpm, saturagdo de oxigénio 97% em ar ambiente, afebril,
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sem sinais de congestao sistémica, com exame cardiovascular
e respiratério sem alteragoes significativas.

A investigagao inicial incluiu eletrocardiograma,
exames laboratoriais, sem achados especificos, e uma
radiografia de térax (Figura 1) com evidente aumento da
silhueta cardfaca. A partir desse achado, foi solicitado
ecocardiograma transtoracico, que evidenciou derrame
pericdrdico de moderado volume, sem sinais de
tamponamento cardiaco.

Optado assim por internacao hospitalar para investigacao
de etiologia do derrame pericardico com exames laboratoriais
como provas reumatoldgicas, infecciosas, metabélicas e
exames de imagem complementar.

A andlise complementar mostrou hemograma, eletrdlitos,
parcial de urina, fungao renal, hepatica e tireoidiana
normais, além de marcadores inflamatérios discretamente
alterados: PCR:1,02 mg/dL(VR<0,5mg/dL) e VHS:41 mm
(VR:2-20mm). A avaliacao reumatolégica demonstrou
alteragoes inespecificas e discretas, as quais, ndo determinam
diagnéstico reumatolégico (Tabela 1).

Para melhor definicio anatomica, foi submetida a
ressonancia magnética cardiaca que demonstrou fungao
sistélica biventricular preservada, auséncia de fibrose
miocdrdica e presenga do derrame pericardico sem outras
alteragoes (Figura 2).

Ao final da investigacao, a paciente recebeu alta com
tratamento empirico para possivel pericardite viral com

Figura 1 — RX de térax: aumento da silhueta cardiaca.
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Tabela 1 - Resultados dos exames de investigagdo reumatolégica

Exames Resultados Valor de referéncia
FAN negativo negativo
FR negativo negativo
C3 145mg/dL 81-157mg/dL
C4 46mg/dL 13-39mg/dL
ASLO 592U1/mL <200Ul/mL
Anticoagulante IUpico negativo negativo
Anti-DsDNA negativo negativo
Anti-Jo 1 negativo negativo
Anti-SCL 70 negativo negativo
Anti-SSBLA negativo negativo
Anti-SSBRo negativo negativo
Anti-Sm negativo negativo
Anti-RNP negativo negativo
Anticardiolipina negativo negativo
Alfa-1 glicoproteina acida ~ 73mg/dL 50-120mg/dL
ANCA negativo negativo
Creatinina urinaria 20mg/kg/dia  11-20mg/kg/dia
Eletroforese de proteina

Albumina 53% 55-66%

Beta-globulina 6,5% 3,2-6,5%

Gama-globulina 21% 11-18%

FAN: fator antinucleo; FR: fator reumatoide; C3: complemento
C3, C4: complemento C4; ASLO: antiestreptolisina O; Anti-
DSDNA: anticorpo anti DNA nativo; Anti-Jo1: anticorpo anti- Jo1;
Anti-SCL70: anticorpo anti-SCL70; Anti-SSBLA: anticorpo anti
SSBLA: Anti-SSARo: anticorpo anti SSARo; Anti-SM: anticorpo
anti SM; Anti-RNP: anticorpo anti RNP; ANCA: anticorpos anti-
citoplasma de neutrofilos.

Figura 2 - Ressonancia Magnética Cardiaca demonstrando pericardio
com discreto espessamento e derrame discreto a moderado.

colchicina 0,5mg 2x ao dia e ibuprofeno 400mg 2x ao dia,
com melhora parcial dos sintomas apés 4 semanas.

Realizado novo ecocardiograma transtoracico de controle
ap6s 4 semanas e identificado aumento do derrame
pericardico (25mm), aumento da ecogenicidade e swing
heart. (Figura 3). A partir desse achado, foi encaminhada a
sala de emergéncia em bom estado geral, assintomatica, com
PA:111x59 mmHg, FC:58 bpm, FR:13 mrpm e saturacao de
oxigénio 97% em ar ambiente, exame fisico normal e sem sinais
clinicos de tamponamento cardiaco. O eletrocardiograma com
Gnico achado de supradesnivelamento do segmento ST, discreto e
difuso, do tipo repolarizagao precoce - achado comum em jovens,
inespecifico e que se manteve ao longo da internagao (Figura 4).

Optado, portanto, pela realizagao de drenagem pericardica
de urgéncia com auxilio de videotoracoscopia, com saida de
400 mL de liquido amarelado, espesso e aspecto quiloso e
visualizado pericardio espessado e com aspecto fibrinoso.
(Figura 5) A andlise do liquido pericardico revelou triglicerideos
de 984 mg/dl, colesterol total de 83 mg/dl, relacao colesterol/
triglicerideos de 0,08 e predominio linfocitario (89%),
confirmando o diagnéstico de quilopericardio. Perfil lipidico da
paciente demonstrou CT:174 mg/Ll, TG:35 mg/dL, LDL-c:116
mg/dL e HDL-c:47 mg/dL. Demais andlise do liquido pericardio
com pH:7,4, proteina:4,4 g/L, LDH:153 mg/dL, albumina:
2,9 g/L, amilase:93 mg/dL, glicose:90 mg/dL, pesquisa para
tuberculose (ADA, BAAR e TR-TB) negativas, PCR-CMYV,
micoldgico direto, citologia oncética e culturas todos negativos.
A bi6psia pericardica demonstrou pericardite fibrinosa cronica
em organizagao.

Ap6s o estabelecimento do diagnéstico de quilopericardio,
a investigagao etioldgica incluiu tomografia computadorizada
de térax, sem alteracdes ou presenca de massas, e
linfocintilografia (Figura 6) — que demonstrou déficit de
drenagem linfatica funcional difuso, sem sinais de refluxo
dérmico (sinal de linfedema), obstrucao ou dilatagao dos vasos
linfaticos, drenagem anémala ou aumento de captagdo em
regioes linfonodais.

Excluidas causas secundarias, a paciente recebeu
tratamento para quilopericdrdio primdrio com dieta
hipogordurosa e hiperproteica, associada a manutengao da
drenagem pericérdica.

No pés- operatério, a PA oscilou entre 100-138x59-85
mmhg, a FC entre 51-95 bpm e a FR entre13-20 mrpm.
Em avaliagao diaria, houve reducao progressiva do débito
do liquido pericardico e queda sustentada dos niveis de
triglicerideos, sendo optado pela retirada do dreno apés 10 dias
do procedimento. O ecocardiograma transtoracico de controle
nao observou sinais de derrame pericardico e paciente recebeu
alta com 11 dias de internagao hospitalar (Tabela 2).

Atualmente, a paciente segue em acompanhamento
ambulatorial, assintomdtica e com evolugao favoravel e
ecocardiogramas de controle apds 3 e 6 meses e 1 ano sem
novo episédio de derrame pericérdico.

Discussao

O quilopericardio é uma condicao rara caracterizada pelo
acimulo de liquido linfatico rico em triglicerideos (quilo)
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Figura 3 - Ecocardiograma transtoracico. 1- janela longitudinal eixo longo. 2- janela longitudinal eixo curto. 3- janela apical 4 cdmaras.
4- janela subxifoide demonstrando restricdo do enchimento do ventriculo direito. Setas: derrame pericardico.
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Figura 4 — Ritmo sinusal, eixo preservado, discreto supra de ST difuso e sem sinais sugestivos de tamponamento cardiaco.

no espago pericardico. Desde o primeiro relato de Groves!
em 1954, esse acometimento permanece pouco frequente,
sendo a maior parte do conhecimento derivada de relatos
de casos e pequenas séries, o que contribui para limitagoes
na padronizagao diagnéstica e terapéutica. Uma metandlise
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realizada pela Mayo Clinic encontrou apenas 33 casos em
uma década de estudo, entre o periodo de 1996 a 2006.2

2

A drenagem linfatica do pericardio é majoritariamente
direcionada aos linfonodos mediastinais e peritraqueobronquicos
(75%) ou ascendendo as veias braquicefélicas (25%). Nao ha
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relato de vasos linfaticos que entrem diretamente no espago
pericardio e que possam causar acimulo de quilo na
cavidade, todos permanecem no lado pleural do pericardio
fibroso. No entanto o mecanismo fisiopatolégico mais
provével para a presenga de quilo no espago pericardio
seria decorrente do refluxo dos vasos linfaticos mediastinais
e traqueobronquicos.?

O quadro clinico é variavel e inespecifico. A maioria dos
pacientes permanecem assintomaticos, enquanto outros

Figura 5 — Aspecto macroscopico do liquido pericardico.

apresentam dispneia progressiva, fadiga, intolerancia ao
esfor¢o e, em casos graves, tamponamento cardiaco.*® De
acordo com metandlises recentes aproximadamente 74% dos
pacientes apresentavam sintomas no momento do diagnéstico,
sendo a dispneia o mais comum e 38% com tamponamento
cardiaco,” com um intervalo entre o inicio dos sintomas até
o diagnéstico de cerca de 13 anos.? O curso clinico insidioso
observado no presente caso estd de acordo com esse padrao
descrito na literatura.

A epidemiologia é incerta, com estudos mais atuais
sugerindo até 60% dos casos sdo idiopaticos primarios,
acometendo predominantemente adultos jovens, sem clara
predomindncia entre os sexos.>® As causas secunddrias
incluem cirurgia cardiaca ou tordcica, trauma, neoplasias
linfaticas ou outras neoplasias mediastinais (linfangioma
mediastinal, disgerminoma mediastinal, carcinoma de células
em anel de sinete), sindrome de Gorham, radioterapia,
infecgbes, tuberculose, hipertensao pulmonar, trombose
venosa e linfangiectasia mediastinal.>* Na auséncia desses
fatores, como no caso apresentado, o diagndstico de
quilopericardio primario deve ser considerado como de
exclusdo. Acredita-se que o acimulo de liquido linfatico
ocorra por comunicagdes anormais do ducto toracico com
os vasos linfaticos pericardicos ou pela elevacao da pressao
no ducto tordcico, como o que ocorre na linfangiectasia.?

Alinvestigacao etiol6gica deve ser sistemdtica, especialmente
nos casos sem causa aparente. As diretrizes da Sociedade

1 hora 22/01/2025

3 horas 22/D1/2025
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1 g o

6 horas  22/01/2025

POSTERIDR & 1
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Figura 6 - Linfocintilografia é realizado com a injecdo de radiofarmaco de forma subcuténea entre os dedos das maos e dos pés, sendo
captado pelo sistema linfatico e transportado ao longo dos vasos linfaticos; utilizado para avaliagdo de fluxo linfatico, integridades
dos vasos, linfonodos e refluxo dérmico (presente em casos de linfedema). A paciente em questdo apresentou achados de déficit
funcional da drenagem linfética de forma difusa. Sem evidéncias de obstrugdes, malformagées congénitas ou fistulas do ducto linfatico.

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(7):e20260062
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Europeia de Cardiologia (ESC) recomendam investigacao
etiolégica dirigida em derrames pericardicos volumosos,
recorrentes ou de etiologia indeterminada.®

O diagnostico definitivo baseia-se na analise do liquido
pericardico. Niveis de triglicerideos superiores a 500 mg/
dl, relagao colesterol/triglicerideos inferior a 1, predominio
linfocitario e aspecto macroscépico leitoso ou amarelado
sdo critérios amplamente aceitos para confirmagao

Tabela 2 - Temporalidade dos eventos do caso

Evento Tempo / Referéncia

5 meses antes da

Inicio dos sintomas o
1° consulta

1° consulta ambulatorial Dia O (referéncia)

ECG, RX de torax, exames

RN Dia 2
laboratoriais iniciais

Ecocardiograma transtoracico —
derrame pericardico moderado Dia 7
sem tamponamento

Internagdo hospitalar para

. S Dia 13
investigagao etiolégica

Exames laboratoriais ampliados
(reumatologicos, infecciosos,
metabolicos)

Durante 12 internagédo

Ressonancia magnética cardiaca
- fungdo preservada, derrame
pericardico sem outras alteragdes

Durante 12 internagdo

Alta hospitalar com tratamento

: a: ~
empirico (colchicina+ ibuprofeno) PG LI

Retorno ambulatorial com
ecocardiograma de controle — pora
do derrame (25mm), swing heart

Semana 4 apés alta

Encaminhamento & emergéncia Semana 4

Drenagem pericardica por
videotoracoscopia — saida de
400 mL de liquido quiloso

Dia 1 da 2% internagédo

Analise do liquido pericardico
— diagnostico confirmado de
quilopericardio

Dia 2 da 2% internacao

TC de torax e linfocintilografia
- investigagdo etiologica
complementar

Dia 3 da 2% internagdo

Retirada do dreno pericardico Dia 10 do p6s operatdrio

Ecocardiograma de controle —

sem derrame Dia 11 do pos operatorio

Alta hospitalar Dia 11 da 2% internagédo

Apos a alta, sem

Seguimento ambulatorial L
recorréncia

ECG: eletrocardiograma; RX: raio x; TC: tomografia
computadorizada.
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diagnéstica.*>” Culturas geralmente sao negativas, uma vez
que o quilo possui propriedades bacteriostéticas.* No nosso
caso, os achados laboratoriais do liquido pericardico foram
compativeis com a literatura, permitindo confirmagao
do diagnéstico.

Devido a alta incidéncia de tuberculose em nosso pafs,
foram realizadas andlises especificas e comparadas com
achados da literatura. Derrame pericardico por tuberculose
geralmente apresenta-se como de aspecto hemorragico,
exsudativo, com alto teor de proteina, leucécitos com
predominio de linf6citos e mondcitos.® Nossos achados
vao de encontro com a possibilidade de tuberculose, além
dos resultados negativos para ADA, BAAR, TR-TB, cultura
e analise histolégica.

2

O ecocardiograma transtoracico é o exame inicial
de escolha para avaliacdo do derrame pericardico e
repercussao hemodinamica. Demais métodos de imagem
complementares, como tomografia computadorizada e
ressonancia magnética cardfaca, sao Uteis para exclusao
de neoplasias e outras causas secunddrias.*® Outras
formas de se avaliar a drenagem linfatica é através da
ingesta de corante Sudan Ill ou espécie de triglicerideos
marcado com iodo radioativo.? A linfocintilografia e a
linfangiografia auxiliam na identificacdo de alteragdes
do ducto toracico ou comunicagoes linfaticas andmalas,
sendo particularmente indicadas em casos recorrentes
ou refratdrios.>’

No presente relato a paciente apresenta déficit de
drenagem linfética funcional, ndo demonstrando obstrugoes,
comunicagoes anémalas ou refluxo dérmico. Esse achado
foi interpretado como constitucional da paciente, visto que
durante toda a internagao nao apresentou edema ou sinais
de retencao hidrica.

O manejo terapéutico permanece desafiador devido a
escassez de dados robustos. Estratégias conservadoras incluem
drenagem pericardica associada a dieta hipogordurosa,
preferencialmente com triglicerideos de cadeia média, suporte
nutricional e, em casos selecionados, uso de octreotideo.*”
Apesar disso, aproximadamente um tergo dos pacientes evolui
com falha do tratamento clinico, necessitando de intervencao
cirtrgica, como ligadura do ducto toracico e criacdo de
janela pericérdica.*> No caso apresentado, o tratamento com
drenagem pericérdica associada a dieta hipogordurosa foi
eficaz, com resolucao clinica e laboratorial, sem recorréncia
no seguimento ambulatorial.

Outro achado de relevancia é a presencga de investigagao
da sindrome da Mayer—Rokitansky—Kister-Hauser a qual
consiste por aplasia congénita do Gtero e da parte superior
(%) da vagina em mulheres com desenvolvimento dos
caracteres sexuais secundarios normais. Esta sindrome
é raramente associada a malformacdes cardiacas e
quando presente envolvem desfechos letais ou graves,
semelhante a sindrome de Holt-Oram ou velocardiofacial
(CIA, CIV, bloqueio AV ou tetralogia de Fallot).” Em
nosso caso, mantivemos vigilancia e orientagdo de seguir
acompanhamento com especialidade ginecolégica.

Em conjunto, este relato reforga a importancia de
considerar o quilopericardio no diagnéstico diferencial
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de derrames pericdrdicos e a necessidade de uma ampla
variedade de exames para identificagdo da etiologia. O
reconhecimento precoce, a analise detalhada do liquido
pericardico e a investigacao etioldgica sistemdtica sao
fundamentais para orientar o manejo e reduzir o risco de
recorréncia e complicagdes.'*
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