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Resumo 

As malformações congénitas pulmonares constituem uma situação rara. O objectivo deste trabalho foi avaliar as malformações 
congénitas pulmonares diagnosticadas entre 1993 a 1996 na Unidade de Pneumologia do Departamento de Pediatria do Hospital de 
São João. Foi feita a análise retrospectiva dos processos clínicos, com a avaliação dos seguintes parâmetros: sexo, idade de início 
da sintomatologia, apresentação clínica, meios complementares de estudo, diagnóstico, tratamento e evolução. Observaram-se 14 
casos de malformações congénitas pulmonares: sequestro intralobar (n=3), enfisema lobar congénito (n=2), adenomatose pulmonar 
quística tipo I (n=2), hipoplasia pulmonar (n=3), agenesia do lobo inferior esquerdo (n=1), aplasia do lobo superior direito (n=1), 
quistos pulmonares (n=1) e quistos broncogénicos (n=1). Aproximadamente metade das crianças iniciou a sintomatologia no período 
neonatal, sendo a dificuldade respiratória a forma clínica mais comum. Em grande parte das situações o diagnóstico foi confirmado 
por radiografia pulmonar e tomografia axial computorizada. O tratamento foi cirúrgico em 10 das malformações. A evolução foi 
favorável na maioria dos casos. 

Palavras-Chave: Sequestro pulmonar, enfisema lobar congénito, adenomatose pulmonar quística, hipoplasia pulmonar, agenesia/ 
/aplasia pulmonar, quistos pulmonares e quistos broncogénicos. 

Summary 

Congenital malformations of the lung are a rare condition. The aim of this study was to evaluate the congenital malformations 
of the lung diagnosed during 1993-1996 in the Pulmonology Unit of the Pediatric Department of S. João Hospital. We have analysed 
retrospectively the clinicai charts of each patient for: sex, age of first symptoms, clinicai presentation, diagnostic methods, diagnosis 
treatment and outcome. We followed a total of 14 cases: pulmonary sequestration (n=3), lobar emphyã'ema (n=2), cystic adenomatoid 
malformation type I (n=2), pulmonary hypoplasia (n=3), pulmonary agenesis (n=1), pulmonary aplasia (n=1), pulmonary cysts (n=1) 
and bronchogenic cysts (n=1). Almost 50% of the children were already symptomatic during neonatal period. The most common forme 
of presentation was acute respiratory distress. In the majority of cases, the diagnosis was confirmed by chest radiography and 
computed tomographic scan. The surgery was performed in 10 cases and the outcome was favorable in most children. 

Key-Words: Pulmonary sequestration, lobar emphysema, cystic adenomatoid malformation, pulmonary hypoplasia, pulmonary 
agenesis/aplasia, pulmonary cysts and bronchogenic cysts. 

Introdução 

A suspeita do diagnóstico de malformações pulmo-
nares congénitas surge frequentemente da observação da 
radiografia do tórax, mas o seu diagnóstico específico é 
difícil, dado que geralmente se apresentam, com sinto-
matologia e sinais radiológicos semelhantes (1' 2). Fazem 
parte do diagnóstico diferencial das lesões observadas 
nas radiografias de tórax na idade pediátrica ('). Normal- 
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mente manifestam-se através de quatro formas: dificul-
dade respiratória (SDR), infecção respiratória persistente 
ou recorrente, pieira ou, simplesmente, como um achado 
acidental numa radiografia torácica de rotina (3). Muitas 
vezes são necessários estudos invasivos para identificar o 
tipo de malformação, o que em alguns casos só é pos-
sível após a cirúrgia ('). 

O objectivo do nosso trabalho foi avaliar as malfor-
mações congénitas pulmonares diagnosticadas no perío-
do entre 1993 e 1996, na Unidade de Pneumologia do 
Departamento de Pediatria do Hospital de São João 
(HSJ). 
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Material e Métodos 

Foi feita a análise retrospectiva dos processos clíni-
cos correspondentes às consultas e aos internamentos das 
crianças em que foram diagnosticadas malformações 
congénitas pulmonares entre 1993-1996, na Unidade de 
Pneumologia do Departamento de Pediatria do nosso 
hospital. Em cada uma das malformações foram avalia- 

dos os seguintes parâmetros: sexo, idade de início da 
sintomatologia, forma de apresentação clínica, meios 
complementares de estudo, diagnóstico, tratamento e 
evolução. 

Resultados 

Os resultados encontram-se descritos no quadro I. 

QUADRO I 

Casos Diagnóstico Sexo Início 
sintomas 

Clínica Meios compl. 
de diagnóstico 

Tratamento Evolução 

1 Sequestro intralobar (LIE) F Neonatal S. Cimitarra, SDR RMN Cirurgia Faleceu 

2 Agenesia do LIE F Neonatal S. Marfan, SDR, 
Insuf. Mitral 

TAC Cirurgia Faleceu 

3 Adenomatose pulmonar 
quística (LIE) tipo I? * 

M Neonatal SDR, Pneumonia TAC Suporte 

Aguarda 

Favorável 

Cirurgia 

4 Enfisema lobar 
congénito (LSD) 

M Neonatal SDR Radiografia Cirurgia Favorável 

5 Enfisema lobar 

congénito (LSD) 
M Neonatal SDR Radiografia Cirurgia Favorável 

6 Quistos pulmonares F Neonatal SDR, Pneumotórax TAC Suporte Favorável 

(bilateral) Aguarda 
Cirurgia 

7 Sequestro intralobar (LIE) F Neonatal S. Cimitarra,,SDR RMN Cirurgia Favorável 

8 Aplasia do LSD M 12 meses Infec. Resp. repetição TAC Cirurgia Favorável 

9 Adenomatose pulmonar 
quística tipo I 

F 18 meses Infec. Resp. repetição, 

Sibilância, Pneumonia, 
Atelectasia 

Exame 

anatomo- 

patológico 

Cirurgia Favorável 

10 Sequestro intralobar LID F 24 meses Pneumonia RMN Cirurgia Favorável 

11 Hipoplasia pulmonar 
direita 

M 32 meses SDR Radiografia Suporte Favorável 

12 Hipoplasia pulmonar 

direita 

F 4 anos Hérnia diafragmática 

Infec. Resp. repetição 
Radiografia Cirurgia Favorável 

13 Quistos broncogénicos 
à direita 

F 7 anos Infec. Resp. repetição TAC Cirurgia Favorável 

14 Hipoplasia pulmonar 

direita 

M Neonatal SDR TAC; BF Suporte Favorável 

LIE — lobo inferior esquerdo; LM — lobo médio; LID — lobo inferior direito; LSD — lobo superior direito; SDR — síndroma de dificuldade 
respiratória; TAC — tomografia axial computorizada; RMN — ressonância magnética; BF — broncofibroscopia 
* o tipo de adenomatose pulmonar quística só poderá ser definitivamente estabelecido por exame anatomo-patológico. 
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Foram estudadas 14 crianças, oito das quais do sexo 
feminino Os diagnósticos obtidos foram os seguintes: 
três casos de sequestro intralobar (Figura 1), três de 
hipoplasia pulmonar, dois de enfisema lobar congénito, 
dois de adenomatose pulmonar quística, um caso de 
agenesia do lobo inferior esquerdo, um caso de aplasia 
do lobo superior direito (Figura 2), um caso de quistos 
pulmonares e outro de quistos broncogénicos (Figura 3). 

FIG. 1 — Ressonância magnética torácica que evidencia um seques-
tro intralobar (caso 10). 

FIG. 2 — Tomografia axial computorizada torácica que evidencia 
aplasia do lobo superior direito (caso 8). 

FIG. 3 — Telerradiografia pulmonar da criança com quistos bronco-
génicos (caso 13) 

Relativamente à idade de apresentação dos sintomas, 
verificámos que oito crianças iniciaram sintomatologia 
no período neonatal, e as outras seis crianças após os 
12 meses. 

No quadro clínico inicial, salientavam-se as crises de 
dificuldade respiratória recorrente em 64% das crianças, 
infecções respiratórias de repetição em 29%, pneumonia 
em 21%, sibilância em 7%, pneumotórax em 7%, atelec-
tasia pulmonar em 7% e, em 29% das crianças, estavam 
associadas outras malformações congénitas (hérnia 
diafragmática, drenagem anómala das veias pulmonares 
e síndrome de Marfan). 

Em cinco casos o diagnóstico foi efectuado por 
tomografia axial computorizada (TAC) torácica, em qua-
tro por radiografia do tórax, em três por ressonância 
magnética (RMN) torácica, num por broncofibroscopia e 
no outro, após a cirúrgia, por exame anatomopatológico. 
Não foi feito o diagnóstico pré-natal em nenhuma das 
crianças. 

O tratamento foi cirúrgico, no Serviço de Cirurgia 
Torácica do HSJ, em 10 das lesões congénitas. São 
seguidas na nossa consulta duas crianças, uma com quis-
tos pulmonares e outra com adenomatose pulmonar 
quística, que aguardam cirurgia. Em duas crianças (caso 
11 e 14) com hipoplasia pulmonar o tratamento é de 
suporte. 

A evolução foi favorável em 12 crianças, tendo-se 
registado dois óbitos consequentes a anomalias asso-
ciadas. 

Discussão 

As malformações congénitas pulmonares constituem 
uma situação rara (4). 

Entre 1993 a 1996 diagnosticamos três casos de se-
questro pulmonar intralobar. O facto de não termos en-
contrado nenhum sequestro extralobar está de acordo com 
a literatura, visto que esta forma é menos frequente e, na 
maioria das vezes, é assintomático (1. 5). Tratavam-se de 
três crianças do sexo feminino, embora esta patologia 
seja quatro vezes mais frequente no sexo masculino (1,5). 
Duas doentes (caso 1 e 7) iniciaram sintomatologia no 
período neonatal, o que constitui uma situação rara, pois 
são mais frequentes as manifestações tardias (5' 6' 7). A 
dificuldade respiratória também não é a forma habitual 
de apresentação, mas sim as infecções respiratórias de 
repetição (5. 6' 7). o terceiro caso (caso 10) refere-se a uma 
criança na qual o sequestro foi diagnosticado no decurso 
do estudo de pneumonia resistente ao tratamento anti-
biótico. Saldanha et al (6)  descreveram dois casos seme-
lhantes. Nos nossos doentes a RMN foi diagnóstica, evi-
tando a realização de arteriografia. Este procedimento 



538 	 Malformações Congénitas Pulmonares. Experiência de Quatro Anos (93-96) 

está de acordo com o defendido por outros autores, que 
utilizam a RMN para o diagnóstico de sequestro (8). O 
tratamento efectuado foi cirúrgico, tendo sido registado 
um óbito (caso 1), devido à patologia cardíaca associada. 

O enfisema lobar congénito é a malformação congé-
nita pulmonar mais frequente (9). Na nossa casuística 
apresentamos duas crianças do sexo masculino, cuja 
sintomatologia se iniciou no período neonatal por SDR, 
o que está de acordo com a literatura (1, 9, 10). Embora 
seja muito raro, existem casos detectados apenas na vida 
adulta ("). O diagnóstico foi realizado através da radio-
grafia pulmonar e o tratamento cirúrgico foi curativo nos 
dois doentes. 

A adenomatose pulmonar quística é a segunda lesão 
pulmonar congénita mais frequente (9). O caso 3, com 
início da sintomatologia no período neonatal, foi diag-
nosticado através da TAC. A criança tem neste momento 
2 anos e está clinicamente bem, aguardando cirurgia. A 
outra criança teve um curso completamente diferente, 
com início de infecções respiratórias de repetição aos 18 
meses, pelo que foi submetida a lobectomia aos 6 anos 
de idade. O diagnóstico foi estabelecido por exame 
anátomo-patológico, já que a imagiologia era inconclusiva. 
É de referir que em nenhum destes casos a ecografia pré- 
-natal foi sugestiva. É sabido que um diagnóstico cor-
recto pré-natal de adenomatose pulmonar quística (prin-
cipalmente tipo III) poderá levar a uma cirúrgia ime-
diata após o nascimento e assim diminuir a sua mortali-
dade (12, 13, 14). Existem, contudo, trabalhos que apontam 
para a dificuldade de um diagnóstico pré-natal especí-
fico, o que impede o planeamento da terapêutica pós- 
-natal. Assim a atitude a tomar deverá ser ponderada 
caso a caso (15). 

A hipoplasia pulmonar primária é muito rara (1, 16)
. 
 

Em dois dos casos de hipoplasia pulmonar (casos 11 e 
14) não foi possível encontrar causa para a diminuição 
de parênquima pulmonar. É de notar que no caso 14 só 
a broncofibroscopia permitiu confirmar o diagnóstico. 
Contudo o caso 12 refere-se a uma criança em que só aos 
4 anos foi diagnosticada hérnia diafragmática à direita. 
Como se sabe, esta é a lesão congénita mais frequen-
temente associada a hipoplasia pulmonar (16). Foi subme-
tida a cirurgia correctiva e encontra-se actualmente assin-
tomática. 

A agenesia/aplasia pulmonar é normalmente sinto-
mática e associa-se com frequência a outras malforma-
ções congénitas (1, 17, 18) O caso 2 de agenesia do lobo 
pulmonar inferior esquerdo, refere-se a um doente com 
síndrome de Marfan e insuficiência mitral grave, que veio 
a falecer após cirúrgia cardíaca e o caso 8, a uma criança 
que, aos 12 meses, iniciou infecções respiratórias de re-
petição e em quem o diagnóstico foi efectuado através da 
TAC. Submetida a cirurgia, está neste momento clinica- 

mente bem. É de realçar que esta doente não apresenta 
nenhuma malformação associada. 

Os quistos pulmonares congénitos manifestam-se no 
período neonatal através de dificuldade respiratória 
secundária a expansão dos quistos (1, 3). Muitas vezes há 
entrada de ar no quisto, e por um mecanismo valvular, 
pode haver rotura e consequente pneumotórax (3). Como 
se sabe, o pneumotórax espontâneo é uma entidade rara 
na Pediatria (3). A possibilidade da presença de quistos 
pulmonares deverá ser considerada, sempre que se te-
nham excluído outras doenças de base (asma, fibrose 
quística, aspiração de corpo estranho) (3). O caso 6 refere-
-se a um recém-nascido que iniciou aos 16 dias de vida 
dificuldade respiratória, por pneumotórax à direita. A TAC 
revelou formações quísticas a nível do vértice e base 
direitas. Esta criança está assintomática e só a evolução 
clínica e imagiológica permitirá decidir quando, ou 
se alguma vez, será necessário recorrer à cirúrgia (19). 
Recentemente Stewart et al (20)  trataram um quisto pul-
monar através de cistoplastia, que consiste na junção dos 
bordos do quisto com interrupção da sua comunicação 
com o brônquio respectivo. Esta técnica leva a uma re-
gressão da lesão sem recorrência e permite a preserva-
ção do tecido pulmonar normal, evitando a lobectomia. 
Está contraindicada em lesões com mais de um lúmen, 
com sinais inflamatórios e abundantes comunicações 
brônquicas ("). 

A maioria dos quistos broncogénicos são assintomá-
ticos, embora algumas vezes se manifestem com sinto-
mas de infecção respiratória (1, 3, 21, 22). O caso 13 refere-
-se a uma criança assintomática até aos 7 anos, idade em 
que iniciou infecções respiratórias graves de repetição. 
Com  a realização da TAC torácica foi possível estabele-
cer o diagnóstico. Apresenta apenas quistos residuais, e 
não apresenta qualquer sequela a nível pulmonar. Existe 
um caso descrito de bronquiectasias resultantes da com-
pressão do brônquio pelo quisto (21). 

Conclusões 

— O sintoma mais frequente no período neonatal foi 
a dificuldade respiratória, enquanto que em crianças mais 
velhas a malformação congénita pulmonar se manifestou 
através de infecções respiratórias de repetição. 

— No diagnóstico de malformações congénitas pul-
monares foi importante grande índice de suspeição, dado 
que grande parte desta patologia apresentou-se com sin-
tomas inespecíficos. 

— O reconhecimento precoce deste tipo de patologia 
tão rara permitiu o tratamento adequado e no tempo 
correcto, com menor utilização de meios auxiliares de 
diagnóstico. 
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- A evolução foi favorável na maioria dos casos; nas 
situações em que se verificou o óbito, este foi conse-
quência das malformações congénitas associadas. 
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