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CASO CLINICO

Rebecca, bambina di 9 anni e 10 mesi, è giunta a ricovero presso la nostra Unità Operativa 
Complessa per broncospasmo persistente non responsivo alla terapia con broncodilatatori ed 
insorgenza di significativo distress respiratorio dopo l’espettorazione di un cast bronchiale 
(Figura.1).
In anamnesi remota veniva riferito benessere clinico fino all’età di 7 anni di vita, quando ha 
presentato due episodi ravvicinati di polmonite non complicata. Da allora è comparsa tosse 
produttiva ricorrente associata a broncospasmo, prevalentemente notturna e responsiva alla 
terapia con broncodilatatori. L’anamnesi familiare era positiva per atopia.
All’ingresso in reparto Rebecca presentava tosse insistente con sibili espiratori bilateralmente 
in assenza di segni di cianosi periferica. Nulla da riferire relativamente alla restante obietti-
vità. Gli esami ematochimici mostravano parametri emocromocitometrici, indici di flogosi, 
dosaggio delle immunoglobuline sieriche e profilo lipidico nei limiti della norma, ma vi era-
no elevati livelli sierici di IgE specifiche per acari della polvere e pollini. La spirometria mo-
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Riassunto  Rebecca, bambina di 9 anni e 10 mesi, è giunta a ricovero presso la nostra Unità Operativa Complessa 
per broncospasmo persistente non responsivo alla terapia con broncodilatatori e progressivo distress respiratorio 
dopo l’espettorazione di un cast bronchiale. L’anamnesi familiare era positiva per atopia ed all’anamnesi remota 
venivano riferiti due pregressi episodi di polmonite. Da allora Rebecca presentava tosse produttiva ricorrente, 
prevalentemente notturna, associata a broncospasmo. Al momento del ricovero sono stati riscontrati aumentati 
livelli sierici di IgE specifiche per acari della polvere e pollini, oltre ad un quadro ostruttivo alla spirometria. Data 
la resistenza alla terapia con broncodilatatori e la ripetuta formazione di cast bronchiali, sono state escluse pato-
logie cardiache ed è stata praticata una broncoscopia, che documentava a livello del bronco principale di sinistra 
una fistola secernente materiale lattescente caratterizzato da elevati livelli di trigliceridi. Alla linfoscintigrafia si 
riscontrava la presenza di linfostasi polmonare, che poneva il sospetto di linfangectasia polmonare secondaria 
ad anomalia del sistema linfatico. La paziente in seguito ad un approccio conservativo (dietetico e medico) ha 
presentato, dopo un breve periodo di miglioramento clinico, una nuova riacutizzazione del quadro respiratorio, 
complicato da chilotorace e chilopericardio. La biopsia polmonare ha confermato il sospetto di linfangectasia ed 
è stato effettuato un intervento di legatura del dotto toracico, con risoluzione definitiva dei sintomi respiratori e 
normalizzazione della funzionalità respiratoria in assenza di terapia.

Parole chiave:  asma, chiloptisi, bronchite plastica, linfangectasia.
Key words:  asthma, chyloptysis, plastic bronchitis, lymphangiectasia.
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strava un quadro ostruttivo, con FEV1 pari al 
58% del predetto e rapporto FEV1/FVC pari 
al 69%, mentre la diffusione alveolo capilla-
re era nella norma. La radiografia del torace 
evidenziava un diffuso intrappolamento ae-
reo con interessamento interstistiziale. La 
pulsossimetria notturna mostrava sporadici 
episodi di desaturazione. Nell’ambito dell’iter 
diagnostico venivano escluse la fibrosi cisti-
ca e la discinesia ciliare primitiva in quanto 
il test del sudore ed il brushing nasale erano 
nella norma.
Alla luce della storia clinica di Rebecca e degli 
accertamenti praticati, la diagnosi più proba-
bile sembrava essere quella di una riacutizza-
zione asmatica poco responsiva alla terapia; 
anche la bronchite plastica, documentata 
dalla formazione di cast bronchiale, poteva 
essere spiegata come complicanza dell’asma 
allergico. La bronchite plastica è una patolo-
gia caratterizzata dallo sviluppo di cast bron-
chiali, spessore ed estensione dei quali deter-
minano il grado di ostruzione delle vie aeree. 
In accordo con gli scarsi dati presenti in lette-
ratura, questa condizione può verificarsi come 
complicanza in pazienti affetti da asma bron-
chiale, ma più frequentemente viene descritta 
in pazienti cardiopatici, soprattutto in quel-
li sottoposti ad intervento di Fontan (1). Per 
questo motivo, nel nostro caso veniva esclusa 
una familiarità per cardiopatie congenite ed 
abbiamo eseguito accertamenti cardiologici, 
che hanno escluso problematiche cardiache 

misconosciute. A completamento diagnostico, veniva inoltre effettuata una tomografia compu-
terizzata (TC) del torace e programmata una broncoscopia con lavaggio bronco-alveolare. La 
TC descriveva un diffuso interessamento interstiziale con ispessimento dei setti interlobari e 
peribronchiali. Alla broncoscopia non venivano descritti nuovi cast bronchiali ma, sorprenden-
temente, veniva documentata a livello del bronco principale di sinistra una fistola secernente 
materiale lattescente caratterizzato da elevati livelli di trigliceridi (Figura 2).
Notoriamente, un quadro di chiloptisi può essere causato da:
•	 un aumento della pressione venosa sistemica, spesso secondaria a problematiche cardiochi-

rurgiche (ad esempio, intervento di Fontan);
•	 un aumento della pressione venosa polmonare (per esempio, da stenosi delle vene polmo-

nari o della valvola mitralica);
•	 un’anomalia dei dotti linfatici polmonari (come in caso di linfangectasia polmonare o lin-

fangiomatosi polmonare);
•	 patologie correlate al dotto toracico, dovute a cause traumatiche, compressione (ad esem-

pio, per linfoma), agenesia o forme ostruttive.
Alla luce di quanto detto, escluse le patologie cardiache, nella nostra paziente il sospetto dia-
gnostico più probabile era un’anomalia dei dotti linfatici polmonari o una patologia del dotto 
toracico. Veniva pertanto effettuata una linfoscintigrafia per lo studio del sistema linfatico, che 
ha mostrato un normale drenaggio linfatico a livello del collo, degli arti superiori e degli arti 

Fig 1. Cast bronchiale espettorato.

Fig. 2. Broncoscopia. Evidenza di fistola secernente 
materiale lattescente.
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inferiori fino alla cisterna di Pecquet, mentre il drenaggio epatico e portale non era visualizza-
bile. Questo risultato è compatibile con un’anomalia del sistema linfatico con secondaria lin-
fostasi pomonare. In queste alterazioni di drenaggio, il primo approccio terapeutico è rappre-
sentato da una restrizione dietetica per i lipidi, con integrazione di trigliceridi a media catena 
(olio MCT), alla quale la paziente ha inizialmente risposto, rendendo possibile la dimissione 
con regime dietetico associato a terapia medica e fisioterapia. Dopo circa un mese di benessere 
clinico, Rebecca ha però purtroppo presentato una nuova riacutizzazione respiratoria asso-
ciata a distress, con necessità nuovamente di ricovero per grave desaturazione. La radiografia 
del torace confermava il diffuso interessamento interstiziale e mostrava la comparsa di un 
addensamento polmonare a sinistra. La spirometria documentava un grave quadro ostruttivo 
(FEV1 pari al 42% del predetto e FEV1/FVC pari al 93%). L’endoscopia delle vie aeree permet-
teva di rimuovere abbondanti secrezioni biancastre ed un voluminoso cast nel bronco sinistro. 
Quest’ultimo, all’esame istologico, risultava caratterizzato da abbondante fibrina con pochi 
linfociti e alcuni eosinofili infiammatori e pertanto classificabile, secondo la scala Seear, come 
una combinazione del tipo 1 (presenza di cellule infiammatorie) e del tipo 2 (acellulare e più 
comune nei bambini con cardiopatie)(2).
Diverse terapie sono state descritte in letteratura per i cast bronchiali, ma non vi sono ad oggi 
trial controllati (3). Alla luce del reperto di presenza di fibrina, abbiamo iniziato una terapia 
con attivatore del plasminogeno per via inalatoria, con miglioramento clinico; tuttavia, due 
settimane dopo le condizioni cliniche peggioravano nuovamente, con un rapido aggravarsi 
della dinamica respiratoria e delle immagini radiografiche, che mostravano comparsa di ver-
samento pleurico (Figura 3) e chilopericardio (4).
Veniva iniziata terapia nutrizionale per via parenterale allo scopo di eliminare l’apporto lipidi-
co e, dopo discussione multidisciplinare del caso, si decideva di eseguire una biopsia polmona-
re, che confermava il sospetto diagnostico di linfangectasia polmonare (Figura 4).

A seguito dell’insuccesso delle diverse terapie mediche, attraverso un approccio transaddomi-
nale è stata praticata una legatura del dotto toracico, con rapido miglioramento clinico e radio-
logico. La paziente è stata quindi dimessa in buone condizioni generali e senza alcuna terapia. 

Fig. 3. Tomografia computerizzata del torace. Marcato 
impegno del lobo inferiore sinistro con versamento 
pleuropericardico.

Fig. 4. Linfangectasia polmonare diagnosticata su 
campione bioptico di tessuto polmonare trattato in 
ematossilina eosina.
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Dopo due anni di follow-up, Rebecca non ha più presentato sintomi respiratori ed i parametri 
spirometrici sono tuttora nella norma (FEV1 pari al 92% del predetto).
La bronchite plastica è una causa poco frequente e potenzialmente mortale di ostruzione delle 
vie aeree, che talvolta può costituire la complicanza di un quadro asmatico, ma più spesso è as-
sociata a cardiopatie cianogene. Nella diagnostica differenziale però vanno comunque incluse 
altre patologie infiammatorie del polmone, quali la fibrosi cistica, le infezioni polmonari e la 
sindrome toracica in crisi falcemica (5). La patogenesi non è chiara, ma la presenza di materia-
le chiloso nel cast bronchiale sembra imputabile ad un anomalia del flusso linfatico.
La linfangectasia polmonare viene definita da una dilatazione dei vasi linfatici con conseguen-
te alterato drenaggio linfatico e linfostasi polmonare. L’eziologia può essere primaria o secon-
daria. La forma primaria è spesso ad esordio neonatale ed è associata ad una mancata regres-
sione dei vasi linfatici in genere tra la 9 e la 16 settimana di gestazione oppure è confinata al 
sistema respiratorio o associata a linfedema o è in relazione a sindromi genetiche (ad esempio, 
Down, Turner o Noonan). Le cause secondarie possono presentare un esordio tardivo e sono 
dovute ad un alterato drenaggio linfatico per malattie cardiovascolari o del dotto toracico op-
pure ad un’aumentata produzione di chilo. Dall’esame istologico non è possibile desumere la 
natura della linfangectasia; nella nostra paziente, considerata la storia clinica, sembrava pro-
babile un’eziologia secondaria. Rebecca è stata sottoposta ad un approccio chirurgico transad-
dominale di chiusura del dotto toracico che, a differenza dell’approccio transtoracico, sembra 
essere più sicuro e soprattutto meno invasivo nei casi in cui sia possibile determinare la loca-
lizzazione del dotto toracico.
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