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Malformacoes Congénitas Pulmonares.
Experiéncia de Quatro Anos (93-96)
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Resumo

As malformagdes congénitas pulmonares constituem uma situacdo rara. O objectivo deste trabalho foi avaliar as malformacdes
congénitas pulmonares diagnosticadas entre 1993 a 1996 na Unidade de Pneumologia do Departamento de Pediatria do Hospital de
Sdo Jodo. Foi feita a andlise retrospectiva dos processos clinicos, com a avalia¢io dos seguintes parimetros: sexo, idade de inicio
da sintomatologia, apresentacdo clinica, meios complementares de estudo, diagndstico, tratamento e evolucdo. Observaram-se 14
casos de malformacdes congénitas pulmonares: sequestro intralobar (n=3), enfisema lobar congénito (n=2), adenomatose pulmonar
quistica 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 criangas iniciou a sintomatologia no periodo
neonatal, sendo a dificuldade respiratéria a forma clinica mais comum. Em grande parte das situagdoes o diagndstico foi confirmado
por radiografia pulmonar e tomografia axial computorizada. O tratamento foi cirdrgico em 10 das malformacdes. A evolugdo foi
favordvel na maioria dos casos.

Palavras-Chave: Sequestro pulmonar, enfisema lobar congénito, adenomatose pulmonar quistica, 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. Jodo Hospital. We have analysed
retrospectively the clinical charts of each patient for: sex, age of first symptoms, clinical presentation, diagnostic methods, diagnosis
treatment and outcome. We followed a total of 14 cases: pulmonary sequestration (n=3), lobar emphysema (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.

Introducao

A suspeita do diagnéstico de malformagdes pulmo-
nares congénitas surge frequentemente da observacio da
radiografia do térax, mas o seu diagndstico especifico é
dificil, dado que geralmente se apresentam, com sinto-
matologia e sinais radioldgicos semelhantes 2. Fazem
parte do diagnéstico diferencial das lesdes observadas
nas radiografias de térax na idade pedidtrica V. Normal-
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mente manifestam-se através de quatro formas: dificul-
dade respiratéria (SDR), infecgdo respiratdria persistente
ou recorrente, pieira ou, simplesmente, como um achado
acidental numa radiografia tordcica de rotina ©. Muitas
vezes sdo necessarios estudos invasivos para identificar o
tipo de malformacdo, o que em alguns casos s6 € pos-
sivel apds a cirirgia .

O objectivo do nosso trabalho foi avaliar as malfor-
magoes congénitas pulmonares diagnosticadas no perio-
do entre 1993 e 1996, na Unidade de Pneumologia do
Departamento de Pediatria do Hospital de Sdo Jodo
(HSJ).
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Material e Métodos dos os seguintes pardmetros: sexo, idade de inicio da
sintomatologia, forma de apresentacdo clinica, meios

Foi feita a andlise retrospectiva dos processos clini-  complementares de estudo, diagndstico, tratamento e

cos correspondentes as consultas e aos internamentos das
criangas em que foram diagnosticadas malformagoes
congénitas pulmonares entre 1993-1996, na Unidade de
Pneumologia do Departamento de Pediatria do nosso
hospital. Em cada uma das malformagdes foram avalia-

evolugdo.

Os resultados encontram-se descritos no quadro I.

Resultados

QUADRO 1
Casos Diagndstico Sexo Inicio Clinica Meios compl. Tratamento Evolucio
sintomas de diagnostico
1 Sequestro intralobar (LIE) E Neonatal S. Cimitarra, SDR RMN Cirurgia Faleceu
2 Agenesia do LIE E Neonatal S. Marfan, SDR, TAC Cirurgia Faleceu
Insuf. Mitral
3 Adenomatose pulmonar M Neonatal SDR, Pneumonia TAC Suporte Favorédvel
quistica (LIE) tipo I? * Aguarda
Cirurgia
4 Enfisema lobar M Neonatal SDR Radiografia Cirurgia Favordvel
congénito (LSD)
5 Enfisema lobar M Neonatal SDR Radiografia Cirurgia Favordvel
congénito (LSD)
6 Quistos pulmonares F Neonatal SDR, Pneumotérax TAC Suporte Favordvel
(bilateral) Aguarda
Cirurgia
7 Sequestro intralobar (LIE) F Neonatal S. Cimitarra, SDR RMN Cirurgia Favordvel
8 Aplasia do LSD M 12 meses Infec. Resp. repeticdo TAC Cirurgia Favoravel
9 Adenomatose pulmonar F 18 meses Infec. Resp. repetigfio, Exame Cirurgia Favoravel
quistica tipo I Sibilancia, Pneumonia, anatomo-
Atelectasia patoldgico
10 Sequestro intralobar LID F 24 meses Pneumonia RMN Cirurgia Favordvel
11 Hipoplasia pulmonar M 32 meses SDR Radiografia Suporte Favorével
direita
12 Hipoplasia pulmonar B 4 anos Hérnia diafragmatica Radiografia Cirurgia Favordvel
direita Infec. Resp. repeti¢do
13 Quistos broncogénicos E 7 anos Infec. Resp. repeticdo TAC Cirurgia Favorivel
a direita
14 Hipoplasia pulmonar M Neonatal SDR TAC; BF Suporte Favordvel
direita

LIE — lobo inferior esquerdo; LM — lobo médio; LID — lobo inferior direito; LSD — lobo superior direito; SDR — sindroma de dificuldade

respiratéria; TAC — tomografia axial computorizada; RMN — ressonéncia magnética; BF — broncofibroscopia
* 0 tipo de adenomatose pulmonar quistica s poderd ser definitivamente estabelecido por exame anatomo-patolégico.
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Foram estudadas 14 criangas, oito das quais do sexo
feminino. Os diagnésticos obtidos foram os seguintes:
trés casos de sequestro intralobar (Figura 1), trés de
hipoplasia pulmonar, dois de enfisema lobar congénito,
dois de adenomatose pulmonar quistica, 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 - Ressondncia magnética tordcica que evidencia um seques-
tro intralobar (caso 10).

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

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

Relativamente a idade de apresentacdo dos sintomas,
verificdmos que oito criangas iniciaram sintomatologia
no perfodo neonatal, e as outras seis criangas apés os
12 meses.

No quadro clinico inicial, salientavam-se as crises de
dificuldade respiratdria recorrente em 64% das criangas,
infeccdes respiratdrias de repeticdo em 29%, pneumonia
em 21%, sibilancia em 7%, pneumotérax em 7%, atelec-
tasia pulmonar em 7% e, em 29% das criangas, estavam
associadas outras malformacdes congénitas (hérnia
diafragmadtica, drenagem andmala das veias pulmonares
e sindrome de Marfan).

Em cinco casos o diagndstico foi efectuado por
tomografia axial computorizada (TAC) tordcica, em qua-
tro por radiografia do térax, em trés por ressondncia
magnética (RMN) tordcica, num por broncofibroscopia e
no outro, apds a cirlirgia, por exame anatomopatolégico.
Nao foi feito o diagndstico pré-natal em nenhuma das
criangas. ’

O tratamento foi cirdrgico, no Servico de Cirurgia
Toracica do HSJ, em 10 das lesdes congénitas. Sdo
seguidas na nossa consulta duas criangas, uma com quis-
tos pulmonares e outra com adenomatose pulmonar
quistica, que aguardam cirurgia. Em duas criangas (caso
11 e 14) com hipoplasia pulmonar o tratamento € de
suporte.

A evolucdo foi favordvel em 12 criancas, tendo-se
registado dois ébitos consequentes a anomalias asso-
ciadas.

Discussao

As malformagdes congénitas pulmonares constituem
uma situacdo rara .

Entre 1993 a 1996 diagnosticamos trés casos de se-
questro pulmonar intralobar. O facto de ndo termos en-
contrado nenhum sequestro extralobar estd de acordo com
a literatura, visto que esta forma é menos frequente e, na
maioria das vezes, € assintomdtico 3. Tratavam-se de
trés criancas do sexo feminino, embora esta patologia
seja quatro vezes mais frequente no sexo masculino .
Duas doentes (caso 1 e 7) iniciaram sintomatologia no
periodo neonatal, o que constitui uma situagdo rara, pois
sdo mais frequentes as manifestacdes tardias © & 7. A
dificuldade respiratéria também ndo é a forma habitual
de apresentagdo, mas sim as infeccdes respiratdrias de
repeticdo & ¢ 7. O terceiro caso (caso 10) refere-se a uma
crianca na qual o sequestro foi diagnosticado no decurso
do estudo de pneumonia resistente ao tratamento anti-
bidtico. Saldanha et al © descreveram dois casos seme-
lhantes. Nos nossos doentes a RMN foi diagnéstica, evi-
tando a realizagdo de arteriografia. Este procedimento
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estd de acordo com o defendido por outros autores, que
utilizam a RMN para o diagnéstico de sequestro ®. O
tratamento efectuado foi cirtdrgico, tendo sido registado
um 6bito (caso 1), devido a patologia cardiaca associada.

O enfisema lobar congénito € a malformagdo congé-
nita pulmonar mais frequente . Na nossa casuistica
apresentamos duas criangas do sexo masculino, cuja
sintomatologia se iniciou no periodo neonatal por SDR,
0 que estd de acordo com a literatura - * ', Embora
seja muito raro, existem casos detectados apenas na vida
adulta V. O diagnéstico foi realizado através da radio-
grafia pulmonar e o tratamento cirtrgico foi curativo nos
dois doentes.

A adenomatose pulmonar quistica é a segunda lesdo
pulmonar congénita mais frequente . O caso 3, com
inicio da sintomatologia no periodo neonatal, foi diag-
nosticado através da TAC. A crianca tem neste momento
2 anos e estd clinicamente bem, aguardando cirurgia. A
outra crianga teve um curso completamente diferente,
com inicio de infec¢des respiratdrias de repeticdo aos 18
meses, pelo que foi submetida a lobectomia aos 6 anos
de idade. O diagnéstico foi estabelecido por exame
andtomo-patolégico, jd que a imagiologia era inconclusiva.
E de referir que em nenhum destes casos a ecografia pré-
-natal foi sugestiva. E sabido que um diagndstico cor-
recto pré-natal de adenomatose pulmonar quistica (prin-
cipalmente tipo III) poderd levar a uma cirtirgia ime-
diata apds o nascimento e assim diminuir a sua mortali-
dade >3 Existem, contudo, trabalhos que apontam
para a dificuldade de um diagndstico pré-natal especi-
fico, o que impede o planeamento da teraputica pds-
-natal. Assim a atitude a tomar deverd ser ponderada
caso a caso .

A hipoplasia pulmonar primdria € muito rara
Em dois dos casos de hipoplasia pulmonar (casos 11 e
14) ndo foi possivel encontrar causa para a diminuicio
de parénquima pulmonar. E de notar que no caso 14 s6
a broncofibroscopia permitiu confirmar o diagnéstico.
Contudo o caso 12 refere-se a uma crianca em que s6 aos
4 anos foi diagnosticada hérnia diafragmadtica a direita.
Como se sabe, esta é a lesdo congénita mais frequen-
temente associada a hipoplasia pulmonar “%. Foi subme-
tida a cirurgia correctiva e encontra-se actualmente assin-
tomadtica.

A agenesia/aplasia pulmonar é normalmente sinto-
mdtica e associa-se com frequéncia a outras malforma-
cdes congénitas 18O caso 2 de agenesia do lobo
pulmonar inferior esquerdo, refere-se a um doente com
sindrome de Marfan e insuficiéncia mitral grave, que veio
a falecer apés cirtrgia cardfaca e o caso 8, a uma crianga
que, aos 12 meses, iniciou infec¢des respiratérias de re-
peticdo e em quem o diagndstico foi efectuado através da
TAC. Submetida a cirurgia, estd neste momento clinica-

(1, 16)

mente bem. E de realcar que esta doente nio apresenta
nenhuma malformagfo associada.

Os quistos pulmonares congénitos manifestam-se no
periodo neonatal através de dificuldade respiratdria
secunddria a expansdo dos quistos ?. Muitas vezes hd
entrada de ar no quisto, e por um mecanismo valvular,
pode haver rotura e consequente pneumotérax . Como
se sabe, o pneumotdrax espontdneo é uma entidade rara
na Pediatria @. A possibilidade da presenca de quistos
pulmonares deverd ser considerada, sempre que se te-
nham excluido outras doengas de base (asma, fibrose
quistica, aspiragdo de corpo estranho) . O caso 6 refere-
-se a um recém-nascido que iniciou aos 16 dias de vida
dificuldade respiratéria, por pneumotérax a direita. A TAC
revelou formagGes quisticas a nivel do vértice e base
direitas. Esta crianca estd assintomdtica e s6 a evolugéo
clinica e imagiolégica permitird decidir quando, ou
se alguma vez, serd necessdrio recorrer a cirdrgia .
Recentemente Stewart er al % trataram um quisto pul-
monar através de cistoplastia, que consiste na juncdo dos
bordos do quisto com interrup¢do da sua comunica¢do
com o bronquio respectivo. Esta técnica leva a uma re-
gressdo da lesdo sem recorréncia e permite a preserva-
¢do do tecido pulmonar normal, evitando a lobectomia.
Estd contraindicada em lesdes com mais de um Idmen,
com sinais inflamatérios e abundantes comunicacdes
bronquicas .

A maioria dos quistos broncogénicos sido assintomé-
ticos, embora algumas vezes se manifestem com sinto-
mas de infec¢do respiratdria 32122 O caso 13 refere-
-se a uma crianga assintomatica até aos 7 anos, idade em
que iniciou infec¢des respiratérias graves de repeticdo.
Com a realizacdo da TAC torécica foi possivel estabele-
cer o diagnéstico. Apresenta apenas quistos residuais, e
ndo apresenta qualquer sequela a nivel pulmonar. Existe
um caso descrito de bronquiectasias resultantes da com-
pressdo do bronquio pelo quisto @Y.

Conclusoes

— O sintoma mais frequente no perfodo neonatal foi
a dificuldade respiratéria, enquanto que em criangas mais
velhas a malformacdo congénita pulmonar se manifestou
através de infeccdes respiratdrias de repetig¢do.

— No diagnéstico de malformacdes congénitas pul-
monares foi importante grande fndice de suspeicéo, dado
que grande parte desta patologia apresentou-se com sin-
tomas inespecificos.

— O reconhecimento precoce deste tipo de patologia
tdo rara permitiu o tratamento adequado e no tempo
correcto, com menor utilizagdo de meios auxiliares de
diagnéstico.
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— A evoluglo foi favordvel na maioria dos casos; nas

situacdes em que se verificou o ébito, este foi conse-
quéncia das malformacdes congénitas associadas.
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