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REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIA

A review of congenital bronchopulmonary malformation, diagnosis

and terapeutic are presented.

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

INTRODUCAO

As malformagdes congénitas pulmonares fazem
parte do diagnéstico das lesdes observadas nas radio-
grafias toracicas na idade pediatrica (1,2).

As lesoes radiograficas sdo facilmente identificadas
mas o diagnostico definitivo ¢ mais dificil, dado que
elas se apresentam, frequentemente, com sintomatolo-
gia e sinais radiologicos semelhantes (3.4).

Por vezes, os exames invasivos s3o necessarios para
o diagnostico e nalguns casos ele ¢ apenas estabeleci-
do, apos a cirurgia (1,5,6).

A forma de apresentagdo, os achados clinicos ¢ 0
conhecimento da embriologia pulmonar, pode ajudar
no diagnostico diferencial, contribuindo assim para um
menor numero de exames subsidiarios ¢ para um
tratamento adequado e atempado (1.7).

CASO CLINICO

MAMT, sexo masculino, 6 anos de idade, raga
caucasiana, internado no Servigo de Pediatria do
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia para esclareci-
mento de imagem radiolégica pulmonar cistica.

Nos antecedentes pessoais salienta-se: IXGes-
ta/VIlIPara, gestagdo de 41 semanas, ndo vigiada, sem
intercorréncias; parto eutocico, hospitalar, com boa
adaptagdo a vida extra-uterina; somatometria adequada
para a idade gestacioanal; periodo neonatal sem inter-
corréncias. Sem antecedentes patologicos relevantes,
nomeadamente infecgdes respiratorias recorrentes.
Apresentava um calendario vacinal ndo cumprido e ndo
eram conhecidos contactos com tuberculose.

Os antecedentes familiares eram irrelevantes.

A data de internamento apresentava dor retroxifoi-
deia com més e meio de evolugdo, sem relagdo com os
movimentos respiratorios ou com o esforgo,
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Ao exame objectivo era uma crianga com cresci-
mento adequado (percentil 25), bom estado geral,
cianose labial, apirético, sem sinais de dificuldade
respiratoria, constatando-se um térax em quilha,

A auscultagio cardiaca apresentaya um sopro sistoli-
co, na area pulmonar, grau I/VI. Restante exame sem
alteragdes, nomeadamente a auscultagdo pulmonar.

A radiografia toracica mostrava imagem de hiper-
transparéncia, circular, de Scm de didmetro, localizada
no lobo inferior esquerdo (Fig:1).

Foram colocadas as seguintes hipoteses de diagnos-
tico: malformagdo adenoide cistica, sequestro pulmo-
nar, quisto broncogénico e enfisema lobar congénito.

Dos exames efectuados salienta-se:

* hemograma, estudo imunolégico ¢ equilibrio

acido-base sem alteragdes;

* prova de Mantoux a 5 Ul negativa;

* teste do suor normal;

» electrocardiograma e ecocardiograma sem altera-

coes:

« metahemoglobinemia negativa.

Paraesclarecimento daimagem radiologica, efectuada
tomografia axial computorizada (TAC) tordcica que
revelou, a nivel do lobo inferior uma formagao bolhosa
de maiores dimensdes (5cm), de parede fina, interna-
mente a qual se individualizavam duas outras pequena
formagoes bolhosas (Fig:2). De referir que o aspecto
estrutural desta area do pulmdo era anormal, com
imagens compativeis com diminutos quistos aéreos.
Visualizava-se uma estrutura vascular, convergindo
para o mediastino. Estes aspectos tomodensitométri-
cos, sobretudo o aspecto morfoestrutural eram compa-
tiveis com malformagdo adendide quistica, nao sendo
de excluir a hipotese de sequestro pulmonar.

Dado a crianga se encontrar assintomatica, foi
decidida uma atitude de vigildncia clinico-radiologica.
No primeiro ano de seguimento, manteve-se assintoma-
tica e nos 6 meses seguintes teve dois internamentos
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Fig. | = Radiografia toracica - observa-se no tergo médio do hemitorax esquerdo,
hipertransparéncia circular

Fig. 2 -~ Imagem de TAC toracico mostrando fomagao bolhosa ao nivel do lobo inferior esquerdo
pulmonar
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Fig. 3 — Imagem de TAC toracico que mostra, na area adjacente a formagao bolhosa, estrutura
pulmonar anomala

por intercorréncia infecciosa pulmonar. A TAC toraci-
ca, entdo efectuada, mostrava densificagao do parén-
quima no lobo inferior, no seio da qual era possivel
identificar as trés areas de cavitagdao de maior diametro,
definindo-se na de Scm um nivel hidro-aereo. Nao eram
evidentes outras alteragdes. Efectuado tratamento
médico, seguido de lobectomia inferior esquerda,
confirmando-se a irrigagdo sistémica da lesdo (aorta
toracica). O exame anatomopatologico da pega operatona
corroborou o diagnostico de sequestro pulmonar intralo-
bar. O pos-operatorio decorreu sem complicagoes,
Actualmente, a crianga encontra-se assintomatica ¢
com crescimento € desenvolvimento adequados.

DISCUSSAO

As anomalias cisticas da arvore traqueobronquica
na crianga sdo geralmente de origem congénita

(0 Enfisema Lobar Congénito é a lesdo pulmonar

congénita mais frequente representando 14 a 31% dos
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diagnosticos pos-cirtrgicos. E o exemplo de varios
upos de distarbios do desenvolvimento pulmonar,
podendo produzir alteragdes das vias aéreas, no nume-
ro ¢ no tamanho dos alvéolos. Consiste na hiperinsufla-
¢do de um lobo pulmonar, geralmente por um mecanis-
mo valvular, mas a causa exacta ndo ¢ aparente em
50% dos casos. Ocorre geralmente nos lobos superio-
res, com predominio no sexo masculino. A associagdo
com outras malformacoes, nomeadamente cardiacas,
varia entre 14 a 20%. Em cerca de 30% o diagnostico
¢ feito ao nascimento ¢ em metade no primeiro més de
vida. Apos os 6 meses de vida a apresentagdo € rara e
outro diagnostico deve ser considerado. A radiografia
geralmente sugere o diagnostico, embora outros
exames possam ser uteis, O tratamento € a lobectomia,
que pode ser urgente nos casos severos (1,3,5).

A Malformag¢ao Adenoide Cistica (MAC) é a 2°
lesdo pulmonar congénita mais frequente. Em 1949,
Ch’in e Tang distinguiram esta malformagdo das outras
lesdes cisticas pulmonares. E uma malformagao das
estruturas bronquiolares terminais por faléncia da
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maturagdo destas. Existe um ligeiro predominio do
sexo masculino e em 95% dos casos atinge 56 um lobo,
ndo apresentando predilecgdo lobar (3).

Segundo Stoker pode ser classificada em 3 tipos:

* Tipo 1(50%):1 ou varios quistos maiores de 2 cm
de didmetro;

* Tipo 11 (40%): numerosos quistos inferiores a |
cm de didmetro;

+ Tipo I (10%): massa solida a olho nu com
multiplos microquistos (< 2mm), com tendéncia
a envolver um lobo ou todo o pulmdo. E o de pior
prognostico (1,8.9).

Clinicamente a maioria € sintomatica no periodo
neonatal, embora possa ser diagnosticada mais tardia-
mente, manifestando-se por dificuldade na alimenta-
¢do, infecqdes respiratorias recorrentes ou dor toracica
(10). Raramente sdo assintomaticos. Radiologicamente,
podem ser confundidos com hérnia diafragmatica. A
TAC toracica pode ser util para definir a natureza dos
CcIstos.

A ecografia fetal ¢ atil para o diagnéstico pré-natal
¢ nos casos do tipo 111, para actuagdo imediata apos o
nascimento (11):

A lobectomia é o tratamento de eleigdo (5.12,13).

Ha casos descritos, na literatura, de transformagéo
maligna em rabdiomiossarcoma e leiomiossarcoma
(6.11,13).

Os Quistos Broncogénicos ocorrem, sempre que no
desenvolvimento embrionario se verifica uma prolifera-
¢do anomala do tecido bronquico. Constituem 14 a
22% das lesdes cisticas pulmonares e 10% das massas
mediastinicas. Sdo geralmente tnicos e assintomaticos,
mas podem infectar ou comprimir estruturas adjacen-
tes, causando sintomas respiratorios.

A radiografia toracica ¢ a TAC sdo uteis para o
diagnostico (1,3,5,14,15).

Os Quistos Pulmonares ocorrem precocemente,
aquando da formagdo dos bronquiolos terminais e dos
alvéolos. Sdo, geralmente, unicos ¢ multiloculados,
com um didgmetro superior a 1 cm. Apenas um lobo é
afectado, com predominio dos inferiores. Ao contrario
dos broncogénicos, tém comunicagdo com a arvore
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traqueobronquica e ndo estdo associados a outras
anomalias congénitas.

A grande maioria ¢ sintomatico, mas pode ser um
achado radiolégico, sendo impossivel a sua distingdo
com o enfisema lobar congénito. A TAC ¢ util para o
diagnostico.

A resolugdo espontinea pode ocorrer, mas € rara. O
tratamento consiste na resseccdo do cisto e € curativo
(1.3.5)

0 Sequestro Pulmonar (SP) define-se como uma
zona de parénquima pulmonar ndo funcionante, sem
conexdo com a arvore bronquica e irrigada por uma
artéria sistémica anomala Representa 0.15 a 6.4% de
todas as malformagdes congénitas pulmonares (16).
Divide-se em intralobar (75%), se partilha a pleura do
pulmdo normal ¢ extralobar (25%), se o segmento
anomalo esta completamente separado do resto do
pulmdo e encarcerado na sua propria pleura.

Em mais de 50% dos casos associa-se a outras
malformagdes congénitas, sendo a mais frequente a
hérnia diafragmatica (1,17).

O SP intralobar, raramente € sintomatico no periodo
neonatal. Apresenta-se, habitualmente na 2* infancia,
com infecgOes respiratorias recorrentes (17).

Ocasionalmente, pode ser um achado radiografico,
num adulto jovem (6) /A apresentagdo radiologica mais
frequente ¢ uma opacidade tinica, homogénea, ou mais
raramente, uma massa quistica a nivel das bases
pulmonares (18). Alteragdes bronquiectasicas focais,
enfisema, atelectasias, calcificagoes, alteragdes vascu-
lares ou massa mediastinica, podem ser outras formas
de apresentagao (19,20).

O diagnostico ¢ sugerido, habitualmente pela
radiologia convencional, TAC ou a ecografia com
Doppler. Este tiltimo, permite demonstrar o suprimento
arterial sistémico anomalo, tendo como limitagdo a
localizagdo do SP (21). A arteriografia ¢ um exame que,
actualmente ndo oferece vantagens sobre os tltimos e
segundo alguns autores deve ser abandonada, especial-
mente no lactente, em que os riscos ultrapassam em
muito as vantagens diagnosticas (3). A ressonancia
magnética em casos especificos pode ser util, demons-
trando irrigacdo arterial sistémica anomala (22).
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Enquanto no SP extralobar, a cirurgia consiste na
exérese da anomalia pulmonar, no SP intralobar, a
lobectomia € quase sempre efectuada. Quanto ao tempo
operatorio, ha apenas consenso nas criangas sintomati-
cas. Nas assintomaticas, alguns autores preconizam
uma atitude conservadora e outros apresentam argu-
mentos a favor da correcgdo imediata, prevenindo,
assim hemorragias, infecgdes ¢ permitindo um desen-
volvimento normal do restante pulmdo (1623). O
prognostico pos-cirurgico a longo prazo ¢ 6ptimo, nao
havendo geralmente sequelas (17).

No caso apresentado a clinica (dor tordcica) associada
a radiografia e TAC toracica (lesoes cisticas pulmona-
res) eram compativeis com o diagnostico de MAC. A
atitude conservadora tomada perante este diagnostico,
pode ser questionada, pois existe o risco de transforma-
¢do maligna. No entanto, tratava-se de uma crianga
assintomatica ¢ ponderados os riscos operatorios,
nomeadamente a deformidade tordcica (tanto menor
quanto maior a crianga), optou-se por cirurgia apos
complicagoes (infeccOes respiratorias recorrentes,
pneumotorax ou aumento da lesdo com sinais de
compressdo do restante pulmao). A hipotese de SP,

embora evocada pela TAC, ndo foi investigada, dado
que a presenga de irrigagdo arterial anomala sistémica
ndo é patognomonica de SP (pode surgir na MAC) (24)
e 0 aspecto morfoestrutural da lesdo, era fortemente
sugestivo de MAC. Este aspecto corrobora a opinido de
alguns autores, que consideram til a ressondncia
magnética para o diagnostico.

A forma radiologica, mais frequente de SP, ¢ uma
massa solida e ndo o de uma lesdo cistica, como no
caso presente. Porém, a localizag@o € grupo etario,
estdo de acordo com a maioria dos casos de SP, descri-
tos na literatura.

Todos estes aspectos, confirmam a opinido de que
o diagnostico destas situagdes, muitas vezes € efectua-
do apés cirurgia.
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