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RESUMO 

Apresenta-se um CliSO de uma ｣ ｲｩ｡ｮｾ｡＠ de 6 anos de idade, do sexo 

masculino, saudavel, que iniciou dor retro-xifoide. A radiografia 

toradca revelou uma imagem cistica no lobo inferior esquerdo e a 

TA C toracica mostrou sinais tomodensitometricos compativeis com 

ｭ｡ｬｦｯｲｭ｡ｾ ｯ＠ aden6ide cistica. Ap6s 2 episodios de ｩｮｦ ･｣ｾ｡ｯ＠ pulmonar, 

efectuada cirurgia (lobectomia), que veio a revelar o diagnostico 

definitivo de Sequesrro Pulmonar (.I)P) intra-lobar. 

Os autores fazem uma breve revisao te6rica sobre ｭ｡ｬｦｯｲｭ｡ ｾｯ･ｳ＠

pulmonares congenitas e tecem a lgumas ｣ｯｮｳ ｩ､･ｲ｡ ｾｯ･ｳ＠ diagnosticas e 

terapeuticas nestas ｳ ｩｴｵ ｡ｾｯ･ｳＮ＠

Palavras-chave: Sequestro; pulmonar: quisto: congenito. 

StJMMARY 

The authors present a case report of a 6 years old, healthy boy, 

with thoracic pain. The chest x ray showed a cystic lesion in the left 

lower lobe of the lung. The thoracic CT scan was consistent with 

congenital adenomatoid malformation. After two pulmonar infections, 

lobectomy was performed. The pulmonary sequestration diagnosis was 

then establishied. 
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A review of congenital bronchopulmonary malformation, diagnosis 

and terapeutic a re presented. 

Key-words: Sequestration; pulmonary; cystic; congenital. 

INTRODUc;:AO 

As ｭ｡ｬｦｯｮｮ｡ｴＬｾｯ･ｳ＠ congenitas puJmonares fazem 

parte do diagn6stico das lesoes observadas nas radio-

grafias tonicicas na idade pediatrica (1,2). 

As lesaes radiognificas sao facilmente identificadas 

mas 0 diagn6stico definitivo e mais dificil, dado que 

etas se apresentarn, frequentemente. com sintomatolo-

gta e sinais radiol6gicos semelhantes (3.4). 

Por vezes, os exames invasivos sao necesscirios para 

o diagn6stico e nalguns casos ele e apenas estabeleci-

do, ap6s a cirurgia (1,5,6). 

A forma de apresenta(:ao, os achados clinicos eo 

conhecimento da embriologia pulmonar, pode ajudar 

no diagn6stico djferencial, contribuindo assim para urn 

menor numero de exames subsidicirios e ｰ｡ｲｾ＠ urn 

tratamento adequado e atempado ( 1.7). 

CASO CLiNJCO 

MAMT, sexo masculino, 6 anos de idade, raya 

caucasiana, intemado no Serviyo de Pediatria do 

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia para esclareci-

mento de imagem radiol6gica pulmonar cistica. 

Nos antecedentes pessoais salienta-se: D(Qes-

ta/VTIIPara, gestayao de 41 semanas, nao vigiada, sem 

intercorrencias; parto eut6cico, hospitalar, com boa 

adapta9ao a vida extra-uterina; somatometria adequada 

para a idade gestacioanal; periodo neonatal sem inter-

correncias. Sem antecedentes patol6gicos relevantes, 

nomeadamente infecyoes respirat6rias recorrentes. 

Apresentava urn calend.Ario vacinal nao cumprido e nao 

eram conhecidos contactos com tuberculose. 

Os antecedentes familiares eram irrelevantes. 

A data de intemamento apresentava dor retroxifoi-

deia com mes e meio de evoluyao, sem relayao com os 

movimentos respirat6rios ou com o esforvo. 
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Ao exame objectivo era uma crianva com cresci-

mento adequado (percentil 25), born estado geral, 

cianose labial, apiretico, sem sinais de dificuJdade 

respirat6ria, constatando-se urn t6rax em quitha. 

A ｡ｵｳ｣ｵ ｬ ｴ｡ｾｯ＠ cardiaca apresentava wn sopro sist6li-

co, na area pulmonar, grau VVl. Restante exame sem 

alteray(5es, nomeadamente a auscultayao puJrnonar. 

A radiografia toracica mostrava imagem de hiper-

transparencia, circular, de 5cm de diametro, localizada 

no lobo inferior esquerdo (Fig: 1 ). 

Foram colocadas as seguintes hip6teses de diagn6s-

tico: malformayao aden6ide cistica, sequestro pulmo-

nar, quisto broncogenico e enfisema lobar congenito. 

Dos exames efectuados salienta-se: 

• hemograma, estudo imunol6gico e equilibrio 

acido-base sem alterayoes; 

• prova de Mantoux a 5 Ul negativa; 

• teste do suor normal ; 

• electrocardiograma e ecocardiograrna sem altera-

yoes: 

• metahemoglobinemia negativa. 

Para esclarecimento da imagem radiol6gica, efectuada 

tomografia axial computorizada (T AC) toracica que 

revelou, a nivel do lobo inferior uma formayao bolhosa 

de maiores dimensoes (5cm), de parede fina, intema-

mente a qual se individualizavam duas outras pequena 

formayoes bolhosas (Fig:2). De referir que o aspecto 

estrutural desta area do pulmao era anormal, com 

imagens compativeis com diminutos quistos aereos. 

Yisualizava-se uma estrutura vascular, convergindo 

para o mediastino. Estes aspectos tomodensitometri-

cos, sobretudo o aspecto morfoestrutural eram compa-

tiveis com malforma¢o aden6rde qurstica, nao sendo 

de excluir a hip6tese de sequestro pulmonar. 

Dado a crianya se encontrar assintomatica, foi 

decidida uma atitude de vigilancia clinico-radiol6gica. 

No primeiro anode seguimento, manteve-se assintoma-

tica e nos 6 meses seguintes teve dois intemamentos 
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Fig. 1- Rad10grafia torac1ca- observa-se no ｴ･ｲｾｯ＠ medio do hem1t6rax esquerdo. 

h1penransparenc•a c1rcular 

Fig. 2 - lmagem de T AC tor.ic•co mostrando ｦｯｭ｡ｾｯ＠ bolhosa ao Ol\ el do lobo mfenor esquerdo 
pulmonar 
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Fig. J- lmaycm de T AC to•ac•co que rnowa. na area adJacente a formacao bolhosa. estrutura 

pulmonar anomala 

por 1ntercorrcncia 111fecciosa pulmonar A TAC toraci-

ca, entao efectuada, mostrava ､･ｮｳｩｬｩ｣｡ｾ｡ｯ＠ do paren-

quima no lobo inferior, no seio da qual era possivel 

identi licar as tn!s areas de cavitac;ao de maior diammro, 

definmdo-se na de Scm um mvel hidro-aereo. Nao eram 

evidentes outras alterac;oes. Efectuado tratamcnto 

mediCO, seguido de lobectomia infenor esquerda, 

confirmando-se a irrigayao s1stemica da lesao (aorta 

torilc1ca). 0 exame anatomopatol6gico da peya operat6na 

corroborou o diagn6stico de sequestra pulmonar intralo-

bar. 0 p6s-operat6rio decorreu sem complicac;oes. 

Actualmente, a crianva encontra-se assintomallca e 

com crescimento e desenvolvimento adequados. 

OISCUSSAO 

As anomalias cisticas da arvore traqueobronquica 

na crianc;a sao geralmente de origem congenita. 

0 r.:nfisemu Lobar ( 'cmgemtv e a lesao pulmonar 

congenita mais frequente rcpresentando 14 a 31% dos 
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d1agn6sticos pos-cinirgicos. E o exemplo de varios 

upos de disturb10s do desenvolvimento pulmonar, 

podendo produz1r alterac;<>es das vias aereas. no nume-

ro c no tamanho dos alveolos. Consistc na hiperinsuna-

yao de um lobo pulmonar, geralmente porum mecanis-

mo valvular, mas a causa exacta nao e aparente em 

50% dos casos. Ocorre geralmente nos lobos superio-

res. com predominio no sexo masculino. A associac;ao 

com outras malforrnac;oes. nomeadamente cardiacas, 

vana entre 14 a 20%. Em cerca de 30% o diagn6stico 

e feito ao nascimento e em metade no primeiro mes de 

vida Ap6s os 6 meses de vida a apresentac;ao e rara e 

outro d1agn6st1co deve scr considerado A radiografia 

geralmente sugcre o diagn6stico, cmbora outros 

exames possam ser uteis. 0 tratamento e a lobectomta, 

que pode ser urgente nos casos severos (1 .3,5). 

A Mulformur;iio Aden(m/e Cfsttcu (MAC) e a 2" 

lesao pulmonar congen1ta mais frequente. Em 1949. 

Ch ' 1 n e Tang d1st ingui ram esta mal forrnayao das outras 

lesoes c1st1cas pulmonares. E uma ｭ｡ｬｦｯｲｭ｡ｾ｡ｯ＠ das 

estruturas bronquiolares terminais por falencia da 
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matura9iio destas. Existe um ligeiro predominio do 

sexo masculino e em 95% dos casos atinge s6 um lobo, 

nao apresentando predilecyiio lobar (3). 

Segundo Stoker pode ser classificada em 3 tipos: 

• Tipo I (50%):1 ou varios quistos maiores de 2 em 

de diametro; 

• Tipo IT (40%): numerosos quistos inferiores a I 

em de diametro; 

• Tipo rri (10%): massa s61ida a olho nu com 

multiplos microquistos (< 2mm), com tendencia 

a envolver urn lobo ou todo o pulmao. Eo de pi or 

progn6stico ( 1 ,8,9). 

Clinicamente a maioria e sintomatica no periodo 

neonatal , embora possa ser diagnosticada mais tardia-

mente, manifestando-se por dificuldade na alimenta-

ｾｯ Ｎ＠ ｩｮｦｾ＠ respirat6rias recorrentes ou dor toracica 

( 1 o). Raramente silo assintomaticos. Radiologicamente, 

podem ser confundidos com hernia diafragmatica. A 

TAC tonic1ca pode ser Ut:il para definir a natureza dos 

cistos. 

A ecografia fetal e util para o diagn6stico pre-natal 

enos casos do tipo 111, para ｡｣ｴｵ｡ｾ｡ｯ＠ imediata ap6s o 

nascimento ( 11 ). 

A lobectomia e 0 tratamento de elei9iiO (5,12,13). 

Ha casos descritos, na literatura, de transfonna9iio 

mal igna em rabdiomiossarcoma e leiomiossarcoma 

(6,11.13 ). 

Os Qw.wos Broncogemcos ocorrem, sempre que no 

desenvolvimento embrionario se veri fica uma prolifera-

9iio an6mala do tecido bronquico. Constituem 14 a 

22% das les5es clsticas pulmonares e I 0% das massas 

mediastinicas. Sao geralmente linicos e assintomaticos, 

mas podem infectar ou comprimir estruturas adjacen-

tes, causando sintomas respirat6rios. 

A radiografia toracica e a TAC sao uteis para o 

diagn6stico (1,3,5,14,15). 

Os Quislos Pulmonares ocorrem precocemente, 

aquando da ｦｯｲｭ｡ｾｯ＠ dos bronquiolos terminais e dos 

alveolos. Sao, geralmente, linicos e multiloculados, 

com urn diametro superior a I em. Apenas urn lobo e 

afectado, com predominio dos inferiores. Ao contrario 

dos broncogenicos, tern comunica¥iio com a arvore 
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traqueobronquica e niio estiio associados a outras 

anomalias congenjtas. 

A grande maioria e sintom{ltico, mas pode ser urn 

achado radiol6gico, sendo impossivel a sua distin9ao 

como enfisema lobar congenito. AT ACe uti! para o 

diagn6stico. 

A resoluyao espontanea pode ocorrer, mas e rara. 0 

tratamento consiste na ressecyao do ctsto e e curativo 

( 1,3,5). 

() Sequestro Pulmonar (SP) define-se como uma 

zona de parenquima pulmonar niio funcionante. sem 

conexao com a arvore bronquica e irrigada por uma 

arteria sistemica an6mala. Representa 0.15 a 6.4% de 

todas as malfonnayoes congenitas pulmonares {16). 

Divide-seem intraJobar (75%), se partilha a pleura do 

pulmao normal e extralobar (25%), se o segmento 

an6malo esta completamente separado do resto do 

pulmao e encarcerado na sua pr6pria pleura. 

Em mais de 50% dos casos associa-se a outras 

malforma9oes congenitas, sendo a mais frequente a 

hernia diafragrnatica ( t .17). 

0 SP intralobar, raramente e sintomatico no periodo 

neonatal. Apresenta-se, habitual mente na 2a intancia, 

com mfec9oes respirat6rias recorrentes ( 17). 

Ocasionalmente, pode ser urn achado radiogratico, 

nurn adulto jovem ( 6) .A apresentac;ao radiol6gica mais 

frequente e urn a opacidade Unica, homogenea, ou rna is 

rararnente, uma massa quistica a nlvel das bases 

pulmonares ( 18). Alterac;oes bronquiectasicas focais, 

enfisema, atelectasias, caJcificayOeS, alterayoes vascu-

lares ou massa mediastinica, podem ser outras fonnas 

de apresentac;iio ( 19,20). 

0 diagn6stico e sugerido, habitualrnente pela 

radiologta convenctOnal, TAC ou a ecografia com 

Doppler. Este Ultimo, pennite demonstrar o suprimento 

arterial sistemico an6malo, tendo como limitac;ao a 

locali:zayiio do SP (21 ). A arteriografia e urn exame que, 

actualmente nao oferece vantagens sobre os ultimos e 

segundo aJguns autores deve ser abandonada, especial-

mente no lactente, em que os riscos ultrapassam em 

muito as vantagens diagn6sticas (3). A ressonancia 

magnetica em casos especificos pode ser util, demons-

trando irrigac;iio arterial sistemica an6mala (22). 
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Enquanto no SP extralobar, a cirurgia coosiste na 

exerese da anomalia pulmonar, no SP intralobar, a 

lobectomia e quase sempre efectuada. Quanto ao tempo 

operat6rio, ha apenas consenso nas crianyas simomfui

cas. Nas assintomillicas, alguns autores preconizam 

uma atitude conservadora e outros apresentam argu

mentos a favor da correc93o imedtata, preventndo, 

assim hemorragtas, mfecvoes e permtttndo um desen

volvtmento normal do restante puJmao ( 16,23). 0 

progn6stJco p6s-cmjrgico a Iongo prazo e 6ptimo, nao 

havendo geralmente sequel as ( 17). 

No caso apresentado a clinica ( dor tornctca) assoctada 

a radiografia e TAC toracica (les5es cisticas put mona

res) eram compativeis com o dtagn6stico de MAC. A 

atitude conservadora tomada perante este diagn6stico. 

pode ser questionada, pots existe o risco de transforma

ｾ｡ｯ＠ maligna. No entanto, tratava-se de uma ｣ｲｩ｡ｮｾ｡＠

assintomattca e ponderados os riscos operat6rios, 

nomeadamente a deformtdade toracica (tanto menor 

quanto maior a ｣ｲｩ｡ ｮ ｾ｡ＩＬ＠ optou-sc por cirurgia ap6s 

｣ｯｭｰｬｩ｣｡ｾｯ･ｳ＠ Ｈｩｮｦ･｣ｾｯ･ｳ＠ respirat6nas recorrentes, 

pneumot6rax ou aumento da lcsao com sinais de 

compressao do restante pulmao) A hip6tese de SP, 
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