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Contexte

Le chylothorax correspond à une forme particulière 
d’épanchement pleural, avec une accumulation de 
lymphe dans la cavité pleurale. Il est défini par la pré-
sence de ≥80% de lymphocytes (numération leucocy-
taire totale ≥1000/μl) et par un taux de triglycérides 
≥1,1 mmol/l dans la ponction pleurale chez des patients 
alimentés normalement par voie entérale sans leuco-
pénie. Concernant la pathogenèse, la distinction peut 
être faite entre les causes non traumatiques (malignes, 
non malignes, idiopathiques) et les causes trauma-
tiques (opérations chirurgicales thoraciques, iatro-
gènes). Tout chylothorax peut être à l’origine d’une 
morbidité accrue en raison de troubles respiratoires, 
d’une malnutrition, d’une tendance aux thromboses et 
d’une immunodéficience [1]. 
En premier lieu, la mise en place d’une alimentation 
entérale pauvre en lipides sans triglycérides à chaîne 
longue (TCL) est une option thérapeutique reconnue. 
Par ailleurs, une alimentation parentérale exclusive 
peut être instaurée, permettant d’obtenir une diminu-
tion de la quantité d’épanchement dans les ⅔ des cas. 
Si tel n’est pas le cas, une hormonothérapie par soma-
tostatine peut être envisagée. 
Outre la pleurodèse chirurgicale, des procédés théra-
peutiques mini-invasifs sont disponibles.

Présentation du cas 1

Anamnèse et examen clinique
Une fillette âgée de 22  mois (poids 7,6  kg [<3e  percen-
tile]) a été amenée au service des urgences en raison 
d’une diminution de l’état général persistant depuis 
deux semaines et d’une fièvre atteignant jusqu’à 
40,0 °C présente depuis deux jours. Parmi les antécé-

dents médicaux de la patiente figuraient une trisomie 
6q partielle avec un retard de développement global 
ainsi que plusieurs comorbidités cardiaques et ortho-
pédiques.

Résultats
Les analyses de laboratoire ont révélé des paramètres 
inflammatoires élevés (leucocytes 18,05 G/l, protéine C 
réactive [CRP] 300 mg/l). Des leucocytes, des nitrites et 
des bactéries ont été mis en évidence dans les urines. 
L’échographie abdominale était sans particularités. La 
radiographie thoracique a montré un épanchement 
pleural massif du côté gauche. Une ponction pleurale à 
visée diagnostique a révélé un tableau de chylothorax 
avec 86% de lymphocytes (numération leucocytaire to-
tale 36 442/μl) et un taux de triglycérides de 6,5 mmol/l 
dans le liquide de ponction laiteux-trouble.

Evolution, diagnostic et traitement
Après la pose du diagnostic, un drainage pleural a été 
mis en place et une alimentation au moyen d’un lait spé-
cial extrêmement pauvre en lipides a été initiée (Mi-
lupa® basic-f [<0,1  g / 100  ml]). La quantité d’épanche-
ment n’a cependant pas diminué, raison pour laquelle 
nous sommes passés à une alimentation parentérale ex-
clusive. En raison d’une persistance de la quantité 
d’épanchement et d’une instabilité respiratoire, une 
lymphangiographie par résonance magnétique avec pro-
duit de contraste («dynamic contrast magnetic reso-
nance lymphangiography» [DCMRL]) a été réalisée sous 
anesthésie; cet examen a montré des flux lymphatiques 
rétrogrades aberrants au niveau du côté gauche du tho-
rax. Au cours de la même anesthésie, une quantité totale 
de 1,4  ml de Lipiodol® (produit de contraste iodé lipo-
phile) a été injectée dans le système lymphatique via les 
mêmes accès inguinaux sous contrôle fluoroscopique. 
Après la mise en évidence du produit dans la partie Marie Charlotte Saager
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gauche du thorax, une diminution continue de l’épan-
chement pleural a été constatée au cours des jours sui-
vants et une stabilisation respiratoire a été obtenue par 
la suite, si bien qu’une lente reprise de l’alimentation en-
térale via une gastrostomie a pu avoir lieu. Deux mois 
après l’embolisation par Lipiodol®, la patiente a pu ren-
trer chez elle avec une alimentation normale.

Présentation du cas 2

Anamnèse et examen clinique
Au cours de la 36e semaine de grossesse (SG; 35 + 6) d’une 
femme enceinte de jumeaux, le diagnostic initial d’épan-
chement pleural droit a été posé à l’échographie préna-
tale chez le fœtus  B. Immédiatement après l’accouche-
ment à la 38e  SG (37 + 1), le nouveau-né présentait des 
bruits respiratoires atténués du côté droit à l’examen cli-
nique. Le poids de naissance était de 2720 g (28e percen-
tile), la taille était de 50 cm (71e percentile) et le périmètre 
crânien était de 35 cm (83e percentile). En post-natal, le 
jumeau B a été transféré en unité de soins intensifs pour 

la pose d’un drainage thoracique et le traitement ulté-
rieur. Malgré le recours à toutes les mesures conserva-
trices possibles, l’épanchement suspecté être un chylo-
thorax a persisté, raison pour laquelle le nouveau-né a 
été transféré à l’hôpital universitaire pédiatrique de Zu-
rich en vue d’un diagnostic invasif complémentaire.

Résultats
Lors du premier jour de vie, une ponction écho-guidée 
à visée diagnostique et thérapeutique a été réalisée. 
Elle a révélé un liquide de ponction jaune-trouble, qui 
présentait un nombre accru de cellules de 6811/μl, avec 
100% de cellules mononucléaires, et un taux de trigly-
cérides de 0,18 mmol/l, qui a été confirmé cytologique-
ment comme correspondant à un chylothorax congé-
nital dans la mesure où l’alimentation entérale n’avait 
pas encore été initiée.

Evolution, diagnostic et traitement
Après la pose du drainage thoracique, une alimentation 
entérale au moyen d’une formule de lait pauvre en li-

Figure 1: «Dynamic contrast magnetic resonance lymphan-

giography» (DCMRL) avec le tableau typique d’un «pulmo-

nary lymphatic perfusion syndrom» (PLPS), qui est éligible à 

une embolisation par Lipiodol® au vu du profil du flux.

Figure 2: Babygramme 24 heures après l’injection de Lipio-

dol® via un ganglion lymphatique inguinal. Du produit de 

contraste iodé est visible dans les vaisseaux lymphatiques 

iliaques des deux côtés, ainsi qu’au niveau pulmonaire des 

deux côtés. Epanchement pleural persistant à droite.
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pides a été initiée. Comme le chyle n’a pas diminué, nous 
sommes passés à une alimentation parentérale totale 
pour sept jours. Une nouvelle tentative d’alimentation 
entérale au moyen d’un lait spécial extrêmement pauvre 
en lipides (<0,1 g / 100 ml) a à nouveau entraîné une aug-
mentation de la quantité de chyle d’un côté. Sous alimen-
tation parentérale totale combinée à une administration 
intraveineuse de somatostatine, nous avons constaté un 
chylothorax à haut débit (>50  ml / kg de poids corpo-
rel / jour) avec un besoin intermittent d’assistance respi-
ratoire non invasive. La lymphangiographie par réso-
nance magnétique a révélé un «pulmonary lymphatic 
perfusion syndrome» (PLPS) avec flux lymphatique pul-
monaire rétrograde bilatéral (fig. 1 et 2). 
Après embolisation ascendante des voies lympha-
tiques sous contrôle fluoroscopique par Lipiodol® 
(1,5 ml) administré par voie inguinale (fig. 3), la quantité 
drainée a continuellement diminué. Le drainage a 
donc pu être retiré au 14e  jour après l’intervention et 
une alimentation au moyen d’un lait spécial extrême-
ment pauvre en lipides (<0,1 g / 100 ml) a pu être initiée, 
sans signes de récidive par la suite (fig. 4). 

Discussion

Le chylothorax est une cause rare d’épanchement pleu-
ral durant l’enfance. Dans le premier cas présenté, le 
chylothorax est le plus vraisemblablement survenu 
dans le cadre d’une maladie de base syndromique. 
Ainsi, un chylothorax peut survenir dans le cadre de di-
vers syndromes, tels que le syndrome de Noonan ou le 
syndrome de Down. La trisomie 6q partielle décrite 
dans le premier exemple de cas est une anomalie chro-
mosomique très rare, avec à peine plus de 30 cas décrits 
à ce jour. Une association avec un chylothorax n’a pour 
l’instant pas encore été décrite. En raison de la présenta-

tion clinique semblable à celle du syndrome de Noo-
nan, cela est toutefois parfaitement concevable.
Un chylothorax congénital, quant à lui, peut survenir en 
raison de diverses anomalies vasculaires lymphatiques 
ou de divers défauts de la cage thoracique. Du fait de la 
possibilité d’une malformation pulmonaire consécutive 
durant la période embryonnaire, il peut y avoir une 
mortalité accrue [2]. Le PLPS (fig.  1) dans l’exemple de 
cas  2 correspond à un flux lymphatique pulmonaire 
anormal du conduit thoracique vers le parenchyme pul-
monaire, qui est causé par un réseau vasculaire lympha-
tique anormal dans le thorax (variante anatomique 
congénitale) [3]. Les facteurs de risque de chylothorax 
résistant au traitement incluent le chylothorax à haut 
débit, le chylothorax dans ≥2  cavités corporelles pleu-
rales, péricardiques ou péritonéales («central lymphatic 
flow disorder» [CLFD]), l’insuffisance cardiaque et un 
lymphœdème dermique persistant [4]. 
Une prise en charge thérapeutique optimale présup-
pose de disposer de connaissances au sujet de la dyna-
mique du flux lymphatique et de classifier le chylotho-
rax. La lymphangiographie par résonance magnétique 
dynamique, en tant qu’instrument purement diagnos-
tique, sert à comprendre et à catégoriser la dynamique 
du flux lymphatique afin d’en déduire les étapes théra-
peutiques ultérieures. Ce faisant, un ganglion lympha-
tique est ponctionné par voie inguinale sous contrôle 
échographique chez l’enfant anesthésié. Après l’acquisi-
tion des clichés natifs, des clichés angiographiques par 
soustraction sont acquis durant l’injection lente de pro-
duit de contraste d’imagerie par résonance magnétique 
(au maximum 0,5 ml/min) et ils sont assemblés en film 
afin que la dynamique du flux lymphatique puisse fina-
lement être étudiée. Sur la base des différents profils du 
flux, il est possible de faire la distinction entre un PLPS, 
qui peut être traité par injection de Lipiodol®, et le CLFD 

Figure 3: Ponction écho-guidée d’un ganglion lymphatique inguinal avec 

un diamètre typique chez un nouveau-né. Le placement correct de l’ai-

guille peut être vérifié soit avec un peu de chlorure de sodium (NaCl) soit 

avec une échographie avec produit de contraste.

Figure 4: Radiographie du thorax 14 jours après l’embolisation des voies 

lymphatiques aberrantes. Le produit de contraste iodé résiduel est visible 

des deux côtés du poumon. Enfant en respiration spontanée, régression 

complète du chylothorax des deux côtés.
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extrêmement résistant au traitement, dans lequel plus 
d’une cavité corporelle est par définition touchée. Une 
pleurodèse serait dans la plupart des cas inefficace et un 
traitement par Lipiodol® est contre-indiqué.
Ainsi, la classification lymphangiographique du trouble 
du drainage lymphatique revêt une grande importance 
pour le choix des options thérapeutiques ainsi que 
pour la détermination du pronostic. Les interventions 
lymphatiques et les traitements mini-invasifs sont 
certes loin d’être des nouveautés, mais ils ont connu 
une renaissance au cours des dernières années, avant 
tout chez les nouveau-nés et les enfants, en raison de 
l’introduction de la lymphangiographie par résonance 
magnétique. La meilleure compréhension des troubles 
du drainage lymphatique néonataux et des possibilités 
thérapeutiques qui en découlent constituent un chan-
gement de paradigme et peuvent conduire à une meil-
leure survie de ces patients [5].
L’indication d’une embolisation des voies lymphatiques 
aberrantes peut être posée par DCMRL. D’après cer-
taines publications, le PLPS, comme dans le deuxième 

cas que nous avons décrit, représente une bonne indica-
tion pour l’embolisation transganglionnaire des voies 
lymphatiques aberrantes par Lipiodol®. A cet effet, un 
ganglion lymphatique est ponctionné par voie ingui-
nale sous contrôle échographique, également chez l’en-
fant anesthésié. Ensuite, l’injection du produit de 
contraste iodé Lipiodol® est cependant réalisée sous 
contrôle fluoroscopique. Ainsi, le produit peut être vi-
sualisé et le flux passif peut être prédit au moyen de la 
lymphangiographie par résonance magnétique préala-
blement réalisée. Le Lipiodol®, en tant que produit de 
contraste iodé huileux (et donc très visqueux), dé-
clenche une inflammation dans les vaisseaux lympha-
tiques périphériques. Il en résulte une fermeture des 
voies lymphatiques aberrantes en l’espace de 14  jours. 
Chez les nouveau-nés, les méthodes telles que l’emboli-
sation transabdominale directe du conduit thoracique 
sont non seulement délicates sur le plan technique, 
mais elles sont aussi controversées dans la littérature 
[3].
Nos deux cas montrent que la lymphangiographie par 
résonance magnétique représente un nouvel outil dia-
gnostique pour l’évaluation du chylothorax. Il en res-
sort également que l’embolisation lymphatique basée 
sur la DCMRL et induite par Lipiodol® constitue une 
option thérapeutique mini-invasive prometteuse, 
l’embolisation des vaisseaux lymphatiques pouvant 
apporter un bénéfice thérapeutique en cas de chylo-
thorax.
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L’essentiel pour la pratique
•	 Le diagnostic du chylothorax englobe la confirmation de laboratoire d’un 

liquide de ponction pleurale avec ≥80% de lymphocytes (pour une numé-

ration leucocytaire totale ≥1000/μl) et un taux de triglycérides de 

≥1,1 mmol/l. Le dernier augmente après l’introduction de l’alimentation 

entérale riche en lipides.

•	 Outre l’alimentation (entérale ou parentérale) pauvre en lipides, les op-

tions thérapeutiques englobent un traitement hormonal par somatosta-

tine, ainsi que des approches interventionnelles et chirurgicales (lym-

phangiographie au Lipiodol® et pleurodèse).

•	 Pour la prise en charge des patients présentant un chylothorax, une col-

laboration interdisciplinaire entre la pédiatrie générale, la médecine in-

tensive et la radiologie interventionnelle dans un hôpital central équipé 

pour la réalisation de lymphangiographies par résonance magnétique 

revêt une importance majeure. 

•	 Les pertes via le chyle (vitamines liposolubles, immunoglobulines, anti-

thrombine III, albumine) doivent être contrôlées et si nécessaire substi-

tuées.

•	 La lymphangiographie par résonance magnétique en association avec 

une embolisation induite par Lipiodol® des vaisseaux lymphatiques re-

présente une option thérapeutique mini-invasive en cas de chylothorax 

et peut réduire la durée d’une alimentation pauvre en lipides avec ses 

complications éventuelles.
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