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Streszczenie

Chtonkotok jest rzadkim, lecz bardzo powaznym powiktaniem rozleglych zabiegow operacyjnych w obrebie klatki pier-
siowej (operacje wrodzonych wad serca), jak rowniez wrodzonym problemem noworodkow, lub konsekwencjg procesow
rozrostowych w obrebie klatki piersiowej. Przedstawiamy przyczyny chtonkotoku, postepowanie diagnostyczne oraz

mozliwosci terapeutyczne farmakologiczne oraz operacyjne.
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Budowa i funkcja uktadu chtonnego

Krazenie ptynéw ustrojowych w organizmie cztowieka jest
mozliwe dzieki wzajemnie uzupetniajgcym sie funkcjom
zaréwno uktadu limfatycznego (chtonnego), jak réwniez
uktadu krwionosnego. Odkrywca systemu limfatycznego
u ludzi byt dunski naukowiec Thomas Bartholin zyjacy
w XVII wieku, aczkolwiek na przestrzeni kolejnych stule-
ci wielu uczonych pogtebiato wiedze na temat budowy
i znaczenia tego uktadu. Naczynia limfatyczne odgrywajg
bardzo istotng role w procesach reabsorpcji ptynéw oraz
biatek z przestrzeni Srddmigzszowej do uktadu krazenia,
absorpcji lipidéw z jelita i transportu dtugotancuchowych
triglicerydow oraz substancji lipofilnych do krazenia wrot-
nego, a wiekszych czasteczek do naczyn limfatycznych
kosmkow jelita cienkiego. Wptywajg ponadto na transport
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antygenow, komérek dendrytycznych i limfocytéw, ktore
przedostaly sie z tkanek do ich Swiatta inicjujgc pierwotng
odpowiedZ immunologiczng poprzez prezentacje antyge-
néw limfocytom T i B. Naczynia limfatyczne transportuja
rowniez komorki z ognisk nowotworzenia oraz rozprze-
strzenianie sie komérek z ognisk zapalenia. Ostatnie
badania dowiodly, ze oddziatywujg rowniez na utrzymanie
homeostazy kwasu hialuronowego, stale transportujac go
przez naczynia chtonne i degradujgc w weztach oraz poza
ukfadem limfatycznym [1-5].

W warunkach fizjologicznych ukfad krazenia dopro-
wadza do tkanek sktadniki odzywcze i tlen, zabierajgc
zbedne produkty przemiany metabolizmu komérkowego.
Podczas krazenia krwi pewna ilosé ptynu z osocza przedo-
staje sie do tkanek, z ktérych z powrotem dostaje sie do
uktadu krazenia za pomocg systemu naczyn chtonnych.
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Poza centralnym uktadem nerwowym, szpikiem kostnym
i tkankami nieunaczynionych, takimi jak np. chrzastka, ro-
gowka i naskorek, znajduja sie Slepo zakonczone naczynia
limfatyczne, ktdre zbierajg przesgczony ptyn. Zdecydowa-
na wiekszo$S¢ ptynu Srodtkankowego (ok. 90%) zbierana
przez limfatyczne kapilary jest transportowana naczyniami
zbiorczymi, a nastepnie przewodami limfatycznymi do tzw.
kata zylnego — miejsca potgczenia przewodu piersiowego
z systemem zylnym. Kat zylny jest ujSciem zyly szyjnej we-
wnetrznej do zyly podobojczykowe] lewej. Pozostata czesé
chtonki sptywa do przewodu limfatycznego uchodzgcego
do prawego kata zylnego — to jest miejsca potaczenia zyty
szyjnej z zyta podobojczykowa prawg. Inne dodatkowe
potaczenia uktadu limfatycznego z zylnym znajdujg sie
w zyfach: nerkowej, watrobowej i nadnerczowej oraz w in-
nych umiejscowieniach obwodowych. Podczas transportu
przez naczynia limfatyczne chtonka wraz z wynaczynionymi
leukocytami jest filtrowana przez lokalne wezly chtonne,
skad nastepnie jest transportowana do krwi [1, 3].

Naczynia limfatyczne wlosowate sg cienkoScienne,
o Srednicy nieco wiekszej niz wlosowate naczynia krwio-
nosne (tj. w granicach 10-60 ym). Natomiast dojrzate
wtosowate naczynia chtonne sg sfatdowane, zbudowane
z pojedynczej warstwy komorek srodbtonka, nie majg btony
podstawnej, lub jest ona nieciggta. Komorki srédbtonka
naczyn limfatycznych zazebiajg sie wzajemnie swymi wy-
pustkami, tworzac typowe potgczenia miedzykomorkowe,
wnikajg w siebie i taczg sie matymi i nieciggtymi potacze-
niami. Gradient ciSnien tatwo otwiera potgczenia, dzieki
czemu ptyn znajdujacy sie Srédtkankowo moze bardzo
szybko przenikaé z przestrzeni pozakomérkowej do na-
czynia chtonnego [5, 6]. Limfatyczne naczynia wtosowate
nie majg wtasciwosci kurczenia sie, a przeptyw chtonki
jest w nich mozliwy gtéwnie dzieki ruchom otaczajacych
je miesni szkieletowych, pulsacji otaczajgcych tetnic oraz
stymulacji wywotywanej ruchami oddechowymi [4-6].

Wieksze naczynia chtonne — tzw. naczynia zbiorcze,
zawierajg warstwe miocytéw gradkich, btone podstawng
i zastawki. Dzieki temu posiadajg zdolnoS¢ kurczenia sie,
a obecne w nich zastawki zapobiegaja ruchowi wsteczne-
mu chtonki. Ponadto, zasadniczo, w naczyniach zbiorczych
potgczenia miedzy komorkami Srédbtonka maja charakter
ciggly. Zaréwno w naczyniach limfatycznych wtosowatych,
jak i w naczyniach zbiorczych, wystepuja biatka potaczen
miedzykomorkowych: VE-kadheryna, zonulina, okludyna
i klaudyna [4, 5, 6].

Anatomicznie przewdd piersiowy zaczyna sie zbior-
nikiem mleczu w jamie brzusznej na wysokosci Th11-
-Th12 i dzieli sie na trzy odcinki: brzuszny, piersiowy i szyj-
ny. Przewéd piersiowy z jamy brzusznej przechodzi poprzez
rozwor aorty na wysokosci Th10-Th12, przez przepone do
jamy klatki piersiowej, gdzie dzieli sie¢ na dwa lub wiecej
pni, ktére nastepnie ponownie tgczg sie ze sobg. Na wy-
sokosci kregdow Th5-Th7 przewdd piersiowy przechodzi

z prawej do lewej potowy klatki piersiowej, gdzie biegnie
po prawej stronie aorty zstepujacej i osigga tuk aorty na
wysokosci odejscia lewego wstecznego nerwu krtaniowego.
Powyzej tuku aorty przewdd piersiowy przebiega przysSrod-
kowo od tetnicy podobojczykowej, i uchodzi do lewego
kata zylnego potozonego ok. 4 cm od obojczyka. Czesé
szyjna przewodu piersiowego zbiera chtonke z gtowy, szyi,
koficzyn gornych, ptuc, oskrzeli oraz Srddpiersia. W okolicy
szyi przewdd piersiowy potozony jest na mieSniach dtugich
kregostupa. Wytgcznie w wyjgtkowych przypadkach prze-
wod piersiowy moze uchodzié do prawego kata zylnego,
ale tylko, gdy prawa tetnica podobojczykowa odchodzi
jako ostatnia gataz tuku aorty. Nalezy jednak zaznaczyé,
ze istnieje duza anatomiczna zmienno$é osobnicza nawet
do 25-33% populacji, u ktérej moze wystepowaé albo
kilka przewodéw piersiowych i/lub nietypowe potgczenia
z 7yta bezimienna, z zytami miedzyzebrowymi badz zytami
ledZzwiowymi. W przeciwienstwie do wtosowatych naczyn
limfatycznych, przewod piersiowy ma dobrze rozwinietg
btone podstawng i zbudowany jest z trzech warstw: przy-
danki, warstwy miesni gtadkich oraz btony wewnetrznej,
a na catym swoim przebiegu posiada zastawki podobne
do zastawek zylnych. W Scianie przewodu wystepuje uktad
widkien sprezystych o przebiegu okreznym, promienistym,
podtuznym i niekiedy drabiniastym, co utatwia przeptyw
i drenaz chtonki do naczyn zylnych [4-6].

U dorostego cztowieka w ciggu doby wytwarza sie okoto
2 | chtonki, ktéra trafia do uktadu krazenia poprzez przewod
piersiowy, powstaty z potgczenia naczyn chtonnych w jamie
brzusznej. Przez przewo6d piersiowy w ciggu godziny trans-
portowane jest ok. 60-190 ml chtonki (Srednio 1,38 ml/
/kg m.c./godz. — w zaleznoSci od spozycia pokarmu), co
w ciggu doby stanowi 2500-4000 ml mleczu, z czego 45%
pochodzi z wchtaniania jelitowego, 35% — dwunastnicze-
go i ok. 20-30% — z watroby. Zasadniczg rolg przewodu
piersiowego jest transport do uktadu zylnego ttuszczow,
ktére zostaty wchtoniete z przewodu pokarmowego. Kwasy
thuszczowe o krotkim tancuchu weglowym w postaci zawie-
siny micelarnej sg bezpoSrednio absorbowane z jelitowych
naczyn chtonnych do systemu zyly wrotnej. Natomiast czas,
jaki uptywa od spozycia pokarmu do pojawienia sie ttusz-
czO6w w naczyniach systemu zylnego, wynosi kilkadziesigt
minut (zwykle nie przekracza 1 godziny), a szczyt wchta-
niania obserwuje sie po ok. 6 godzin po jedzeniu [3, 7, 8].

Rozwaéj uktadu chtonnego

Uktad chtonny cztowieka powstaje juz we wczesnym etapie
rozwoju podczas zycia ptodowego. Poczatek rozwoju uktadu
chtonnego przypada na 5 tydzien zycia ptodowego. Powstajg
wowczas szczeliny miedzy komérkami mezenchymalnymi,
ktore sie tgcza, a komarki je wyscietajace roznicujg sie w kie-
runku komérek srodbtonka. Z potgczenia szczelin powstajg
pierwotne naczynia limfatyczne, tworzace rozgateziong sie¢;
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miejscowe poszerzenia naczyh tworzg worki limfatyczne.
W 8. tygodniu zycia ptodowego jest ich szeSé: parzyste worki
szyjne, w okolicy potaczenia zyty podobojczykowej z zytami
sercowymi przednimi, parzyste worki biodrowe blisko po-
taczenia zyt biodrowych z zytami sercowymi tylnymi, worek
zaotrzewnowy w miejscu przyczepu krezki do Sciany tylnej
brzucha oraz zbiornik mleczu, lezacy grzbietowo wzgledem
worka zaotrzewnowego na wysokosci gruczotow nadner-
czowych. Naczynia limfatyczne odchodzace od workow
limfatycznych towarzyszg duzym naczyniom zylnym. Okoto
9. tygodnia cigzy stwierdza sie u ptodu obecno$¢ zbiornika
mleczu, przewodu piersiowego i naczynia chtonne biegnace
w korzeniu krezki. Zbiornik mleczu jest potgczony z workami
szyjnymi prawym i lewym przewodem piersiowym; miedzy
nimi wytwarzajq sie liczne anastomozy. Przewod piersiowy
ostateczny powstaje z dystalnej czeSci przewodu piersiowe-
go prawego, naczyn tgczacych i proksymalnej czesci lewego
przewodu piersiowego prawego. Okoto 3 miesiagca zycia
ptodowego, w ciggu dalszego rozwoju uktadu limfatyczne-
g0, powstajg pierwsze wezty chtonne z przeksztatconych
workow limfatycznych, komérki mezenchymalne naciekajg
worki limfatyczne, a worki limfatyczne rozdzielaja sie na
przewody i zatoki. Wezty chtonne powstajg z mezenchymy
i tworza sie réwniez jako elementy towarzyszgce naczyniom
limfatycznym wzdtuz ich przebiegu [5].

Przyczyny chtonkotoku

Przyczyng chtonkotoku jest brak droznosci lub przerwanie

ciggtosci naczyn chtonnych na kazdym odcinku. Sposréd

wielu przyczyny mogg byé uposledzonego drenazu chionki

nalezy wyroznié:

— wady rozwojowe (np. hipoplazja badz aplazja przewodu
piersiowego) oraz malformacje limfatyczne

— nowotwory i guzy Srodpiersia (najczeSciej chtoniaki)

— jatrogenne uszkodzenie przewodu piersiowego, czyli
powiktania po operacjach zwtaszcza w zakresie chirur-
gii klatki piersiowej (operacje przetyku) i kardiochirurgii
(leczenie wad wrodzonych i nabytych serca)

— jatrogenne uszkodzenie przewodu piersiowego po ope-
racjach szyi — czestoS¢ jego wystepowania jest niska
i wynosi ok. 1-3%, przy czym w wiekszosci przypadkow
wystepuje on po lewej stronie, co jest spowodowane
w 75-92% przypadkéw ujSciem przewodu po stronie
lewej. Ryzyko wystgpienia tego powiktania wzrasta
wraz z rozlegtoScig zabiegu i najczesciej dotyczy catko-
witej tyroidektomii z preparowaniem kompartmentow
bocznych wynosi 4,5-8,3%, podczas gdy tyroidektomia
Z preparowaniem kompartmentu centralnego wynosi
zaledwie 0,8-1,4% [3, 9].

— penetrujace urazy klatki piersiowe;.

— niewydolno$é serca jako wynik dysfunkcji skurczowej
na podtozu wielu czynnikéw w tym zapalenia miesnia
sercowego spowodowanego infekcjg wirusowa.

— leczenie i postepowanie interwencyjne — np. cewniko-
wanie zyty gtéwnej gornej [10].

— wrodzony chtonkotok — jego rozw6j moze mie¢ miejsce
jeszcze w okresie zycia ptodowego, wowczas obecnosé
duzej ilosci chtonki w jamach ciata moze powoduje
ucisk zaréwno na naczynia krwiono$ne jak i narzady,
prowadzac do istotnego obnizenia powrotu zylnego,
rzutu serca i przeptywu krwi przez nerki. W konse-
kwencji przedostawanie sie ptyndw i biatka do tkanek
skutkuje uogoélnionym obrzekiem ptodu, ktéry stanowi
zagrozenie zycia ptodu, zwtaszcza jesli pojawi sie przed
24, tygodniem cigzy. Jednak wrodzony chtonkotok
optucnowy jest rzadka przyczyna uogdlnionego obrzeku
ptodu o podtozu nieimmunologicznym — stanowi ok 5%
przypadkow [11, 12, 13].

— inne schorzenia ogdlnoustrojowe np. limfangioleiomio-
matoza, amyloidoza.

Chtonkotok powstaje na skutek zaburzenia prawidto-
wego sptywu chtonki do uktadu zylnego doprowadzajgc do
jej zastoju w naczyniach, a w konsekwencji do przetamania
uktadu zastawkowego obwodowych naczyn chtonnych, ich
przepetnienia i znacznego poszerzenia. Wowczas sptyw
chtonki do krgzenia zylnego odbywa sie obocznymi naczy-
niami chtonnymi, a skrajne przeciazenie naczyi chtonnych
prowadzi do przedostawania sie chtonki do tkanek, i na-
stepnie do jam: optucnej, jamy otrzewnej lub osierdzia.

Chtonka

Chtonka jest ptynem niejednorodnym o ciezarze wtasciwym
1,012-1,025 i pH 7,4-7,8. Makroskopowo ma wyglad
gestego mleka i jest bezwonna. W jej sktad wchodzg za-
rowno elementy upostaciowane, jak i rozpuszczalne. Do
elementéw upostaciowanych chtonki zalicza sie: komorki
krwi, limocyty, wsréd ktérych > 90% to limfocyty T oraz
czerwone ciatka krwi. Natomiast gtdéwnym sktadnikiem
chtonki sa ttuszcze wystepujace w ilosci 14-210 mmol/I
( ttuszcz obojetny, wolne kwasy ttuszczowe, sfingomieliny,
fosfolipidy oraz cholesterol i jego estry) [5, 13].
Zdecydowanie najwieksza cze$¢ chtonki w organizmie
cztowieka pochodzi z przestrzeni miedzykomorkowych
jelita i watroby. Diugotaricuchowe triglicerydy pochodza-
ce ze strawionego w jelicie ttuszczu sg redukowane do
monoglicerydéw i kwasdw ttuszczowych, ktére nastep-
nie pod postacig chylomikronéw transportowane sg
systemem chtonnym. Chylomikrony sg odpowiedzialne
za zmetnienie chtonki i nadajg jej biatawe zabarwienie.
W sktad chtonki oprécz chylomikronéw wchodza biatka,
takze inne czasteczki, cate komorki, niekiedy réwniez
bakterie. W warunkach fizjologicznych chtonka jest trans-
portowana siecig drobnych naczyr chtonnych do weztow
chtonnych, gdzie ulega oczyszczeniu, a nastepnie sptywa
do potozonego do przodu od trzondw pierwszych kregow
ledzwiowych zbiornika mleczu. Nastepnie ptynie poprzez
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przewdd piersiowy potozony w tylnym srddpiersiu po stronie
prawej i ostatecznie uchodzi do uktadu zylnego na poziomie
sptywu zyt szyjnych i zyty podobojczykowej po stronie lewe;.

Objawy chtonkotoku

Objawy zaleza przede wszystkim od wieku pacjenta, przyczy-
ny chtonkotoku oraz szybkosci jego narastania. U wigkszosci
noworodkdw z chtonkotokiem optucnowym juz w badaniach
prenatalnych stwierdza sie nieprawidtowosci. Po urodzeniu
noworodek moze byé obrzekly, z towarzyszgcymi objawami
niewydolnosci serca i niewydolno$ci oddechowej. Ponadto
w przypadku hipoplazji ptuc, bedgcej nastepstwem ucisku
przez ptyn, niewydolno$¢ ta moze sie okazac szczegblnie
ciezka. W badaniu fizykalnym noworodka z chtonkotokiem
optucnowym stwierdza sie znaczne $ciszenie szmerdw od-
dechowych i tondw serca. U noworodkéw z chtonkotokiem
brzusznym poszerzony jest obwod brzucha, u chtopcow
takze moszny. Bardzo rzadko chtonkotok brzuszny moze
doprowadzi¢ do niewydolnoSci oddechowej. Reasumujac,
ciezkoS¢ objawow chtonkotoku u noworodka zalezy od
umiejscowienia oraz iloSci ptynu i waha sie od zagraza-
jacych zyciu objawdw ciezkiej niewydolnosci oddechowej
lub tamponady serca, az do catkowitego braku objawéw
klinicznych [1, 2].

Dorosty pacjent zazwyczaj odczuwa duszno$é z towarzy-
szgcym tachypnoe. W badaniu fizykalnym mozna stwierdzié
Sciszenie lub zniesienie szmeru oddechowego, skrocenie
odgtosu wypukowego oraz zniesienie drzenia gtosowe-
go. Uszkodzenie przewodu piersiowego z nastepowym
masywnym chtonkotokiem moze prowadzi¢ do zaburzeh
elektrolitowych pod postacig hiponatremii, do wstrzasu
hipowolemicznego ale rowniez do uogblnionych obrzekéw
[1, 2, 12]. Staty wyciek limfy w okolice pooperacyjna skut-
kuje miejscowymi powiktaniami jak opdZnione gojenie rany
badZ martwica ptata skdrnego. Niestety, utrata limfy moze
doprowadzi¢ réwniez do powaznych konsekwencji stanu
odzywienia pacjenta w postaci zaburzeh metabolicznych.
Ponadto, leukopenia i obnizona odpornosé zwiekszajg ryzy-
ko powaznych infekcji w tym rozwiniecia uogdlnionej reakcji
zapalnej [2]. Wszystkie te powiktania mogg w konsekwencji
spowodowaé znaczne wydtuzenie hospitalizacji, a takze
wzrost chorobowosci i $miertelnosci wsrod pacjentow.

Diagnostyka i rozpoznanie chtonkotoku

Obecno$é ptynu w jamach ciata mozna wykazaé réznymi
technikami obrazowania, takimi jak badanie radiologiczne
(RTG), ultrasonografia (USG) lub tomografia komputerowa
(CT). Jednak ze wzgledu na duza dostepnos¢, tatwose wy-
konania (nawet przyt6zkowo w przypadku ciezkiego stanu
pacjenta) oraz niewielka szkodliwoS¢ uwaza sie USG za me-
tode z wyboru. Z uwagi na fakt, ze przez przewéd piersiowy
przeptywa okoto 4 litrdw ptynu na dobe, zwykle w przypadku

jego niedroznosci (niezaleznie od przyczyny) stwierdza sie
duzg iloS¢ ptynu w jamie optucnowej [1, 9, 13, 14].

Nastepnym etapem jest naktucie optucnej, w trakcie
ktérego uzyskuje sie¢ mleczny ptyn do badania laborato-
ryjnego. W zaleznosci od iloSci ptynu pozostawia sie dren
w jamie optucnowej w celu leczenia wykorzystujac metode
drenazu optucnowego.

Proces diagnostyczny wienczy badanie laboratoryjne
pobranego ptynu, w ktérym oznaczona zostaje duza za-
wartosé tréjglicerydow i chylomikrondw, zwlaszcza gdy
stezenie tréjglicerydéw w badanym piynie przekracza
110 mg/dl — wéwczas z 99% pewnoscia mamy chionko-
tok. W przypadkach z mniejszym stezeniem decydujgce
znaczenia ma obecno$¢ chylomikronéw.

Za rozpoznaniem chtonkotoku w badaniach laborato-
ryjnych uzyskanego ptynu przemawiaja:

— obecnos$é kuleczek ttuszczu w badaniu mikroskopo-
wym;

— wieksze stezenie ttuszczow w plynie niz w surowicy;

— mniejsze o potowe stezenia biatka catkowitego w ptynie
niz w surowicy;

— wieksze stezenie trojglicerydow w ptynie niz w surowicy;

— wskaznik cholesterol/tréjglicerydy, czyli stosunek ste-
zen cholesterolu do tréjglicerydéw jesli jest mniejszy
niz 1,0 Swiadczy, ze ptynem wysiekowym jest chtonka;

— stezenie trojglicerydow > 1,24 mmol/I w prawie 100%

Swiadczy o tym, ze ptyn jest chtonka;

— stezenie trojglicerydéw < 0,56 mmol/| prawie w 95%
przemawia za tym, ze ptyn nie jest chtonka;

— stezenie triglicerydéw > 1,2 mmol/I (lub 200 mg/dl);

— stezenie biatka ponad 2,5 g/dl,

— aktywno$¢ dehydrogenazy mleczanowej wieksza niz

110 1U/1
— liczba komérek przekraczajgca 1000/ml, z dominacja

limfocytow.

Rozpoznanie chtonkotoku u ptodu opiera sie gtownie
na badaniu ultrasonograficznym, aby jednak prenatalnie
potwierdzié wstepne rozpoznanie, nalezy wykazaé, ze
zgromadzony w klatce piersiowej badz jamie brzusznej ptyn
jest chtonka. W tym celu mozna wykorzysta¢ oznaczenie
stezenia immunoglobulin klasy G (IgG) w pobranym ptynie
i porownac go ze stezeniem oznaczonym w 0soczu ptodu.
Jesli zawiera on wiecej immunoglobulin niz osocze stano-
wi to potwierdzenie chtonkotoku. Natomiast w przypadku
ptynu w klatce piersiowej, w obrazie ultrasonograficznym
ptodu, mozna w fatwy sposéb uwidoczni¢ istotnie podwyz-
szone ciSnienie w klatce piersiowej przedstawione jako
odwrdcenie krzywizny koput przepony do jamy brzuszne;j
lub poprzez bezposredni pomiar ptynu w jamie klatki
piersiowej.

Podobnie w przypadku dzieci i dorostych zazwyczaj
badanie USG jest wystarczajace do wysuniecia podejrzenia
chtonkotoku, a punkcja i oznaczenia biochemiczne sta-
nowig podstawe rozpoznania. W niektorych przypadkach
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stosowana jest limfografia bezposrednia badz z wykorzy-
staniem tomografii komputerowej, te metody sg zazwyczaj
stosowane u dorostych lub w wyjatkowo watpliwych sytua-
cjach w przypadku dzieci i noworodkow.

Podsumowujac, limfografii metodg tomografii kompute-
rowej lub uwidacznianie naczyh chtonnych w poprzecznych
i wieloptaszczyznowych projekcjach z rekonstrukcja obra-
z6w uzyskanych w tomografii wielorzedowej nie wykonuje
sie rutynowo u noworodkéw i matych dzieci. Natomiast
limfografia bezposrednia zdecydowanie czeSciej bywa
wykorzystywana w przypadku niemowlet i matych dzieci.
Polega na podaniu do wezta chtonnego pachwinowego
0,5-4,5 ml oleistego Srodka kontrastowego a nastepnie
prébie uwidocznienia naczyf chtonnych i zobrazowania
zatkanego przewodu piersiowego, refluksu lub nawet
miejsca wycieku chtonki. Tymczasem limfografia rezo-
nansu magnetycznego umozliwia precyzyjne obrazowanie
naczyn chtonnych bez uzycia Srodkéw kontrastowych,
a scyntygrafia uktadu chtonnego z wysoka rozdzielczoScig
obrazuje obwodowe naczynia chtonne i pozwala na ocene
dynamiki przeptywu chtonki nawet u matych niemowlat
i noworodkow [13, 14].

U dorostych pacjentéw mozna dodatkowo przeprowa-
dzi¢ biologiczng probe barwnikowa polegajaca na podaniu
do wypicia ok. 150 ml gestej Smietany zmieszanej z fio-
letem gencjany lub btekitem metylenowym i obecnosé
barwnika w ptynie bedzie przemawia¢ za uszkodzeniem
przewodu piersiowego.

Diagnostyka i rozpoznanie wrodzonego chtonkotoku
optucnowego powinno byé rozszerzone o badania dodat-
kowe umozliwiajgce potwierdzenie badZ wykluczenie obec-
nosSci w tkankach miekkich i trzewiach malformacji limfa-
tycznych. Wrodzony chtonkotok ponadto obliguje lekarza
do poszukiwania cech i objawow zespotow chorobowych,
w ktérych istotnym elementem sg zaburzenia dotyczace
uktadu chtonnego takich jak zespét Hennekama, zespoét
Aagenaesa, zespot obrzek limfatyczny-podwajny rzad rzes,
zespot CLAPO, zespot ODELAID, zesp6t Turnera [2, 11, 12].

U wiekszosci chorych rozpoznanie chtonkotoku naste-
puje w oparciu o podstawowe badania obrazowe, szybko
dochodzi do samoistnego ustapienia chtonkotoku, wiec
jeslinie sktania do tego szczegdlnie ciezki obraz kliniczny,
nie ma wskazanh do wykonywania dalszych badan obrazo-
wych majacych na celu zlokalizowanie miejsca wycieku
chtonki. Natomiast w sytuacji dtugo utrzymujacego sie
chtonkotoku, przed podjeciem decyzji o rodzaju interwencji
nalezy zidentyfikowa¢ miejsce wycieku chtonki.

Leczenie chtonkotoku

Przedstawiajac ogblny zarys leczenia chtonko toku, jest
on przede wszystkim ukierunkowany na leczenie choroby
podstawowej, ktora jest przyczyng wysieku, oraz na usu-
niecie mechanicznych konsekwencji zbiornika ptynowego

w jamie optucnowej. Istniejg dwa zasadnicze sposoby

leczenia chtonkotoku:

— leczenie zachowawcze — drenaz optucnowy oraz cat-
kowite zywienie pozajelitowe, dieta ubogottuszczowa,

i somatostatyna lub jej analogi,

— leczenie operacyjne — leczenie chirurgiczne.

Stosunkowo czesto stosuje sie kombinacje tych metod,
poniewaz leczenie zachowawcze moze by¢ wstepem do
leczenia operacyjnego, albo kontynuacjg po leczeniu ope-
racyjnym. Nalezy pamieta¢, ze w okoto 50% przypadkow
dochodzi do samoistnego zamknigcia sie przewodu piersio-
wego, dlatego uwzgledniajac iloS¢ ptynu oraz stan kliniczny
pacjenta, warto rozpoczaé terapie wiasnie od leczenia
zachowawczego. Wyniki zachowawczego leczenia chtonko-
toku sg uzaleznione od szeregu czynnikdw, sposrod ktorych
do najwazniejszych naleza wielkos¢ wycieku i sposob jego
leczenia. Zwykle wystarcza 14 dni intensywnej terapii
zachowawczej do zahamowania wycieku chtonki. Po jej
ustgpieniu (drenaz dobowy z jamy optucnej < 50 ml/dobe)
przed usunieciem drendéw zaleca sie wykonanie proby
positkowej. Choremu podaje sie do wypicia wysokottusz-
czowy pokarm. Oczywiscie w przypadkach wystepowania
duzej lub szybko narastajgcej iloSci ptynu, konieczne sg
zabiegi chirurgiczne. W okresie zdrowienia konieczne jest
catkowite zywienie pozajelitowe, ktdre zmniejsza produkcje
chtonki, lub stosowanie doustnej diety ubogottuszczowej
z suplementacja Sredniotancuchowych kwasow ttuszczo-
wych [11, 12, 13]. Natomiast w przypadkach urazowego
uszkodzenia przewodu piersiowego konieczna okazac sie
moze interwencja torakochirurgiczna, a w przypadkach
chtonkotoku w przebiegu procesu nowotworowego — ra-
dioterapia.

Ptody z chionkotokiem, ktérych stan jest stabilny,
moga by¢ objete wylacznie wewnatrzmacicznym leczeniem
zachowawczym i obserwacja. Jednak w przypadku wystg-
pienia obrzeku uogblnionego lub nasilajgcej sie niewydol-
nosci sercowo-naczyniowej konieczna jest intensyfikacja
leczenia. W takich przypadkach nalezy w jak najszybszym
czasie przeprowadzi¢ skuteczny drenaz ptynu z klatki
piersiowej do owodni ptodu.

U stabilnego hemodynamicznie i oddechowo nowo-
rodka z chtonkotokiem mozliwe jest postepowanie wycze-
kujgce oparte na zatozeniu, ze wiekszo$¢é chtonkotokow
ma tendencje do samoograniczania. Proces ten zaktada
utworzenie alternatywnych drég sptywu chtonki do uktadu
zylnego i samoistnym ustapieniu wycieku chtonki do jam
ciafa. Niestety, zdolnoSé poszczegblnych pacjentéw do
wytworzenia alternatywnego sptywu chtonki do krazenia
zylnego bywa zmienna i nieprzewidywalna dlatego nie moz-
na przewidzie¢ jak dtugo bedzie utrzymywat sie chtonkotok.
Okres ten waha sie najczesciej od kilku tygodni nawet do
Kilku miesiecy.

Odmienne dziatania terapeutyczne nalezy podjaé
u noworodkéw i niemowlat niewydolnych krgzeniowo lub
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oddechowo, u ktérych utrzymuje sie bardzo wysokie cisnie-
nie zwigzane z obecnoscig duzej iloSci chtonki w optucnej
lub otrzewnej. Wowczas konieczne jest zastosowanie
drenazu. Nalezy jednak pamietaé, ze drenaz chtonkotoku
prowadzi do istotnej utraty ptynow, biatka, elektrolitow,
tthuszczow, immunoglobulin i limfocytéw (gtdwnie limfocy-
tow). Niestety, te straty sa bardzo niebezpieczne, poniewaz
doprowadzaja do znacznego zaburzenia rownowagi uktadu
odpornoSciowego matego pacjenta, co istotnie zwieksza
ryzyko rozwoju zakazenia. W takiej sytuacji konieczne jest
wyréwnywanie strat, podaz immunoglobulin oraz profilak-
tyka zakazen.

Ponadto stosujgc drenaz chtonki, trzeba sie liczy¢
z opdZnieniem procesu wytwarzania alternatywnych drog
sptywu chtonki do krgzenia zylnego. Jednak pomimo
licznych dziatan niepozadanych drenaz odbarczajacy jest
konieczny u znacznego odsetka chorych z wrodzonym
chtonkotokiem optucnowym [2, 9].

Istotny element leczenia chtonkotoku stanowi mody-
fikacja leczenia zywieniowego. U dzieci wydolnych kraze-
niowo i oddechowo, ktére moga by¢ zywione enteralnie,
nalezy wigczyé do zywienia mieszanki niskottuszczowe
zawierajgce Sredniotancuchowe kwasy ttuszczowe (tzw.
mieszanki MCT (middle chain triglycerides), ktore nie sg
transportowane z chtonka. Taka dieta w znacznym stop-
niu ogranicza ilo$¢ produkowanej chtonki przyspieszajac
ustgpienie wycieku [7, 8, 13, 15].

U dzieci wymagajacych respiratoroterapii, u ktorych
konieczne jest intensywne wyrdwnywanie strat zwigzanych
z duzym wyciekiem chtonki, oraz u tych pacjentow, u ktérych
Zywienie mieszankami zawierajacymi Sredniotaficuchowe
kwasy ttuszczowe nie przyniosto pozgdanego rezultatu, na-
lezy jak najszybciej wdrozyé zywienie pozajelitowe. Nalezy
jednak przestrzegaé, aby do sporzadzania roztworu zywie-
nia pozajelitowego zastosowaé emulsje ttuszczowe, ktérych
sktadowe nie sa transportowane uktadem chtonnym.

W ostatnich latach pojawity sie doniesienia o farmako-
logicznym leczeniu chtonkotoku stosujgc somatostatyne
lub jej syntetyczny analog — oktreotyd. Leki te wptywaja
na zmniejszenie przeptywu chtonki i mozna je bezpiecznie
stosowac nawet u noworodkow.

Niestety, nie zawsze uzyskuje sie zamierzony efekt
terapeutyczny. Wedtug piSmiennictwa somatostatyne
i oktreotyd stosuje sie u dzieci przez okres 2-4 tygodni,
przy czym pierwszy z wymienionych lekw — podawany jest
wytacznie dozylnie (maksymalna dobowa dawka wynosi
300 pg/kg mc.) Oktreotyd wykazujacy silniejszy od soma-
tostatyny efekt terapeutyczny i posiadajgcy dtuzszy okres
péttrwania mozna stosowaé albo dozylnie (w maksymalnej
dawce dobowej 250 ug/kg mc.), albo podskérnie (zalecana
dawka to 50 ug/kg mc./dobe). Uwaza sie, ze obydwa leki
obnizajg przeptyw krwi przez naczynia trzewne, zmniej-
szajg motoryke jelit oraz hamujag dziatanie wielu hormo-
now i peptydéw regulacyjnych przewodu pokarmowego.

W efekcie ich dziatania dochodzi do obnizenia wydzielania
w przewodzie pokarmowym, wchfaniania jelitowego oraz
przeptywu chtonki przez naczynia chtonne jelit [7, 8, 15].

Leczenie chtonkotoku zaczynamy od drenazu, ktéry
jest wskazany w momencie potwierdzenia rozpoznania
i ma na celu:

— jednoznaczne potwierdzenie laboratoryjne chtonko-
toku,

— szybkie usuniecie ptynu z optucnej,

— kontrola wielkosci wycieku chtonki

— uzyskanie rozprezenia sie ptuca.

U chorych z niewielka iloScia ptynu w jamie optucnej,
w szczegblnosci jesli jest to przesiek, nie stosuje sie dre-
nazu optucnowego. Drenaz jest konieczny w przypadku
duzych wysiekdéw z towarzyszacymi zaburzeniami funkcji
oddechowych, a zwtaszcza narastajgcych objawow niewy-
dolnosci oddechowej. Jesli chtonkotok nadal nie ustepuje
po uptywie 5 tygodni leczenia farmakologicznego i zywie-
niowego, badZ nastepuje znaczne kliniczne pogorszenie
stanu pacjenta, nalezy rozwazy¢ leczenie chirurgiczne.
Interwencje chirurgiczne moga polegac na:

— wytworzeniu potaczen miedzy jamami ciata,
— wykonaniu pleurodezy,

— operacyjnym podwiagzaniu,

— embolizacji przewodu piersiowego.

W przypadku chtonkotoku optucnowego mozna wy-
tworzyé droge sptywu chtonki z klatki piersiowej do jamy
otrzewnej, implantujac zestaw (np. niskociSnieniowy
Codman Hakim) do drenazu komorowo-otrzewnowego.
Natomiast w przypadku chtonkotoku brzusznego mozna
zastosowaé drenaz otrzewnowo-zylny.

Kolejna z opcji terapeutycznych — najczesciej wykorzy-
stywanych u dorostych pacjentéw, zwlaszcza w paliatyw-
nym leczeniu wysieku nowotworowego — jest wykonanie
pleurodezy. Wéwczas po uzyskaniu petnego rozprezenia
ptuca metodg drenazu optucnej doprowadzamy do zrostu
miedzy blaszkami — trzewng i Scienng, co ostatecznie
uniemozliwia gromadzenie sie ptynu w zaro$nietej jamie.
Poprzez podanie Srodka obliterujgcego do jamy optucnej
mozna doprowadzi¢ do stanu zapalnego w obrebie jamy
optucnej, ktory doprowadza do odktadania sie widknika
na jej blaszkach powodujac miedzy nimi trwaty zrost.
Wsrdd najczesSciej stosowanych srodkow, zgodnych ze
standartami ATS/ERS, jest talk w postaci proszku badz
zawiesiny — oceniany jako najskuteczniejszy — niemal 90%
skutecznos$ci, oraz pochodne tetracykliny (gtownie doksy-
cyklina) oraz bleomycyna. Jednak cze$¢é autorow rezerwuje
wykonanie pleurodezy jako zabiegu uzupetniajgcego po
operacji podwigzania przewodu piersiowego [13].

Embolizacja przewodu piersiowego

Embolizacja przewodu piersiowego polega na uwidocznieniu
w limfografii zbiornika mleczu i przezskdrne cewnikowanie
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przewodu piersiowego. Procedure te dotychczas wykonywa-
no wytacznie u dorostych jednak w ostatnim czasie udato
sie jg zastosowac takze u kliku matych niemowlat [13].

Chtonkotok pooperacyjny

Chtonkotok pooperacyjny najczesciej wystepuje po zabie-
gach resekcji przetyku potgczonych z rozlegta dysekcjg
weztow chtonnych Srodpiersia (ok. 3%). W resekcjach
anatomicznych tkanki ptucnej jest oceniany na okoto
0,4%. Gtéwng zasadg postepowania operacyjnego jest
takie operowanie, aby nie doszto do uszkodzenia przewodu
piersiowego. W przypadku koniecznosci rozlegtego wyciecia
weztéw chtonnych tylnego Srodpiersia poleca sie rutynowe
podwiagzanie przewodu piersiowego. Drenaz chtonki po
wycieciu catego ptuca utrzymujacy sie ponad 7 dni jest
wskazaniem do interwencji chirurgicznej celem podwigza-
nia przewodu piersiowego. Chtonkotok po wycieciu ptata
ptuca w zasadzie powinien by¢ leczony zachowawczo [13].
Celem leczenia operacyjnego jest: powstrzymanie wy-
cieku chtonki, doprowadzenie do rozprezenia sie ptuca oraz
spowodowanie obliteracji jamy optucnej po stronie wycieku
Wsréd wielu metod postepowania chirurgicznego, kto-
rego celem jest zahamowanie wycieku chtonki, wymienia
sie w kolejnosSci najczesSciej stosowane:
— proste podwigzanie ponizej miejsca uszkodzenia,
— nadprzeponowe podwigzanie en mass z otaczajgcymi
go tkankami,
— zespolenie z zytg bezimienna,
— podanie do przewodu piersiowego Srodkow obliteruja-
cych (kleju fibrynowego),
— odkorowanie ptuca,
— decorticatio,

Abstract

— wyciecie optucnej sciennej,

— pleurectomia parietalis,

— chemiczng pleurodeze,

— optucnowo-otrzewnowy shunt z uzyciem specjalnej
zastawki (double-valve Denver).

Technicznie operacyjne zamkniecia wycieku chtonki
dokonuje sie poprzez podwigzanie zbiornika mleczu lub
przewodu piersiowego poprzez laparotomie/torakotomie,
badz laparoskopowo/torakoskopowo [13]. W leczeniu
operacyjnym opisywane jest rowniez stosowanie kleju
fibrynowego [3].

Podsumowanie

Chionkotok jest rzadkim, lecz bardzo powaznym powikta-
niem rozleglych zabiegdw operacyjnych w obrebie klatki
piersiowej (operacje wrodzonych wad serca), jak réwniez
wrodzonym problemem noworodkéw, lub konsekwencjg
procesow rozrostowych w obrebie klatki piersiowej.

W przypadku pogorszenia sie stanu ogélnego dzie-
cka po leczeniu kardiochirurgicznym z potwierdzonym
w badaniach obrazowych ptynem w jamie optucnowej,
obligatoryjne jest pobranie ptynu nie tylko do badan mi-
krobiologicznych, ale rowniez do badan laboratoryjnych,
w celu ustalenia wlasciwego rozpoznania.

Przedtuzajacy sie wyciek chtonki prowadzi do szeregu
groznych dla zycia powikfan, uruchamiajac jednocze$nie
kaskade reakcji i zaburzen biochemicznych orazimmunolo-
gicznych. Obecnie podejmuje sie proby farmakologicznego
leczenia chtonkotoku z zastosowaniem somatostatyny lub
jej analogdw; ich empiryczna skutecznoS¢ w potgczeniu
z drenazem optucnowym pozwala na efektywne i mniej
urazowe postepowanie zachowawcze.

Lymphorrhea is a rare but very serious complication of extensive thoracic surgery (operations for congenital heart de-
fects), as well as congenital neonatal problem, or the consequence of proliferative processes in the chest. The paper
presents the causes of lymphorrhea, diagnostic procedures as well as pharmacological and surgical treatment options.

Key words: lymphorrhea, congenital heart defects, heart surgery
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