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Os defeitos pulmonares congénitos decorrentes da embriogénese do pulméo séo
infreqlientes. Sua manifestacdo clinica pode ser detectada no periodo gestacional gragas ao
avango tecndlogico especialmente do ultra-som ou passar despercebida e somente ser
identificada na vida adulta em exames rotineiros.

Agueles casos com sintomatologia clinica poés-natal, sdo mais frequentemente
diagnosticados e convenientemente tratados diminuindo a mortalidade.

Esses defeitos constituem achados clinicos-cirdrgicos que merecem ser
reconhecidos com o atual armamentario terapéutico. Seu reconhecimento e tratamento
precoce oferecem a possibilidade de uma perspectiva de desenvolvimento absolutamente

normal.

EMBRIOLOGIA PULMONAR

O desvio no desenvolvimento embrionario normal do pulmdo explica o surgimento
dos defeitos encontrados. Do ponto de vista pratico o periodo gestacional é subdividido em
quatro: no periodo embrionario (0 a 5 semanas) surgem as primeiras estruturas pulmonares.
Isto corresponde entre 0 22° ao 26° dias de gestacdo. Essa fase de desenvolvimento

corresponde, no embrido, a0 momento em que se inicia a evaginacao da por¢do ventral do



tubo digestivo primitivo torécico e a formacao de dois sulcos laterais longitudinais (sulco
faringotraqueal). Portanto, o sistema respiratério tem origem endodérmica.

Com o desenvolvimento do embrido o sulco faringotraqueal, progressivamente vai
separando-se do intestino primitivo, formando o septo traqueoesofagiano, isto é, a primeira
estrutura a separar o es6fago do primordio respiratdrio. A dicotomia inicial, de uma série de
outras, formara, em torno da quarta semana do periodo embrionéario, os 2 brotos
pulmonares. Esses dois brotos constituirdio os bronquios principais. O mesoderma
esplancnico que envolve a dicotomizacgdo brénquica dos brotos pulmonares dard origem as
estruturas cartilaginosas, musculares, vasculares e da pleura visceral. Da quarta a sexta
semana serdo formados os bronquios lobares seguidos dos segmentares, por sucessivas
dicotomizacbes. Ao final da sétima semana o pulmdo terdA a mesma segmentacdo
encontrada no adulto.

No periodo pseudoglandular (8 a 16 semanas) ocorrem as sucessivas divisdes para
formacdo dos bronquiolos terminais que exibem epitélio cubdide ou colunar com aspecto
histolégico que lembra o tecido glandular, dai a denominagdo pseudoglandular. Também
ocorre nesse periodo a migracdo das estruturas vasculares do arco adrtico paralelo aos
bronquios. No sentido anelar cresce a cartilagem e a musculatura lisa brénquica. No final
desse periodo as dicotomias bronquicas e vasculares pulmonares cessam as divisoes.

No periodo canalicular (17 a 24 semanas) surgem 0s bronquiolos respiratérios,
ductos alveolares e alvedlos propriamente ditos (células alveolares tipo | e tipo 11). Ao final
desse periodo cessa o crescimento cartilaginoso.

No periodo do saco terminal (25 semanas) crescem exponencialmente os alvéolos e

células alveolares do tipo Il, essas ultimas responsaveis pela producdo do surfactante.



No periodo alveolar (4 ultimas semanas) existe um crescimento exponencial

alveolar preparando o pulmé&o para a respiracdo pds-natal.

AGENESIA, APLASIA E HIPOPLASIA PULMONAR.

A agenesia pulmonar é incompativel com o nascimento a termo. Na aplasia,
observa-se dicotomizacdo da traquéia, no entanto, o bronquio principal tem terminacédo
interrompida ou fundo cego e a carena nao se desenvolve. A aplasia pulmonar bilateral é
incomum, porém ha relatos desta associada a casos de microftalmia. O pulmao esquerdo é
afetado mais frequentemente do que o direito. Com o crescimento compensatorio pos-natal
o0 pulm&o remanescente freqiientemente hernia dentro térax contra lateral. O raio x de térax
mostra desvio mediastinal em direcdo ao lado afetado e anormalidades vertebrais podem
estar presentes. Auséncia ou desenvolvimento incompleto do pulméo pode estar associado a
outras anormalidades congénitas, tais como auséncia de um ou ambos 0s rins ou fuséo de
costelas, sendo a sua evolucdo primariamente relacionada a severidade das lesdes
associadas. Cerca de 50% dos pacientes sobrevivem. A taxa de mortalidade é maior com a
agenesia do pulmdo direito do que com o esquerdo. Esta diferenca provavelmente ndo esta
relacionada a uma maior incidéncia de anomalias associadas, mas sim ao maior desvio do
mediastino o que leva a compresséo traqueal e distor¢do. A agenesia ou hipoplasia quando
unilateral é compativel com a vida e podem ter seus diagnosticos estabelecidos ao longo da
vida adulta. Na pratica a maioria das criancas com defeitos pulmonares congénitos séo
sintomaéticas, porque tem outras malformacgdes associadas ou porque apresentam infeccdes
repetidas levando ao diagnostico precocemente.

A hipoplasia pulmonar é o desenvolvimento incompleto de um ou ambos o0s

pulmdes, resultando na redugdo do numero de dicotomizacbes da arvore bronquica e seus



alvéolos associados. A conseqiiéncia dessa deformidade é a reducdo no volume do pulméo
acometido. A hipoplasia pulmonar pode estar presente em até 10-15% das autdpsias
perinatais. Sendo que esta pode ser causada por uma massa intratorécica, resultando em
falta de espaco para o desenvolvimento pulmonar, diminui¢do do tamanho do torax,
diminuicdo dos movimentos respiratérios fetais e diminuicdo do fluxo pulmonar para os
pulmdes. A hérnia diafragmética congénita é a causa mais comum de hipoplasia pulmonar,
com uma incidéncia de 1:2.200 nascimentos. Qutras causas incluem: sequestracdo
intralobar, eventracdo ou hipoplasia diafragmatica, neuroblastoma torécico, hidropisia fetal
e hidroquilotérax. Anormalidades da caixa torécica, elevacdo diafragmaética, anormalidades
cromossOmicas, desordens musculoesqueléticas severas e lesbes cardiacas que podem levar
a pulmdes hipoplasicos. Fatores poés-natais podem ter papel importante, por exemplo,
criangas com displasia broncopulmonar avangadas podem ter hipoplasia pulmonar.

ACHADOS CLINICOS: a apresentacdo clinica é muito varidvel e esta relacionada a
severidade da hipoplasia bem como outras anormalidades associadas. A hipoplasia
pulmonar é freqlientemente associada com pneumotdrax. Alguns recém nascidos
apresentam estresse perinatal, distrissdo respiratoria aguda e hipertensdo pulmonar
persistente do recém nascido secundaria a hipoplasia pulmonar (sem anormalidades
associadas). Criangas com graus mais leves de hipoplasia podem apresentar tosse cronica,
taquipnéia, sibilancia e pneumonias recorrentes. N&o raro a broncoscopia é necesséria para
a diferenciagéo entre agenesia e aplasia unilateral.

ACHADOS LABORATORIAIS E IMAGEM: 0s achados ao rx de torax incluem graus
variaveis de perda de volume em um pequeno hemitérax com desvio mediastinal. A TC é
um procedimento adicional de imagem se o rx de térax ndo é definitivo. Cintilografia de

ventilacdo e perfusdo, angiografia e broncoscopia frequentemente auxiliam na avaliagéo,



demonstrando diminui¢do da vasculatura pulmonar, dicotomizagdo prematura das vias
aereas associadas com tecido pulmonar mal desenvolvido. O grau de impedimento
respiratério € definido pela anélise dos gases arteriais.

TRATAMENTO: 0 tratamento é de suporte. O resultado € determinado pela severidade
dos problemas médicos subjacentes, a extensdo da hipoplasia, o grau de hipertensdo
pulmonar. Nos pacientes assintomaticos, nenhuma terapia é requerida; e naqueles com

sintomatologia exacerbada, transplante pulmonar é uma alternativa valida.

CISTO TORACICO CONGENITO ISOLADO

Estdo incluidos neste grupo aqueles cistos localizados no mediastino
(broncogénicos, de duplicagdo e pleuropericardicos) e no parénquima pulmonar.

EMBRIOLOGIA: Originados por um defeito na embriogénese da arvore brénquica
durante a gestacdo, a sua localizacdo dependera do momento em que o defeito ocorre,
sendo mediastinal quando o defeito acontece antes da quarta semana e pulmonar quando for
apos a sexta semana.

CONCEITO: Representam aproximadamente de 6 a 15 % das massas mediastinais
primérias. Dentre eles o cisto broncogénico mediastinal € o mais comum. Maier 0s
classificou conforme a sua localizacdo em paratraqueais, subcarinais, hilares e
paraesofégicos, sendo a localizacdo subcarinal a mais frequente. Os cistos intrapulmonares
ocorrem principalmente nos lobos inferiores sem preferéncia por lado direito ou esquerdo.

Sdo geralmente solitarios e de forma esférica, com paredes finas constituidas por um
epitélio bronquico que encerra um material gelatinoso ou um liquido aquoso.
Ocasionalmente podem estar calcificados ou conter ar se estdo comunicados com a via

aérea.



ACHADOS CLINICOS: A apresentacdo clinica dependera da idade do paciente e
do tamanho do cisto. Em lactentes predominam os sintomas compressivos, podendo
distorcer o esdfago a traquéia e 0s brénquios. Em criancas maiores e adultos predomina as
infeccBes respiratdrias de repeticdo.

A sua evolucdo é variada podendo diminuir seu tamanho ou desaparecer
completamente, e muito raramente ocorrer transformagéo maligna para adenocarcinoma.

O rx simples de térax detectard na maioria dos casos a lesdo e algumas de suas
complicacdes (hiperinsuflacdo pulmonar por compressao brénquica), mas a tomografia de
torax € o método ideal para o diagnostico. A TC de térax poderd mostrar uma massa
arredondada com atenuacéo de tecido mole ou em alguns casos hiperdensidade relacionada
a hemorragia intracistica, conteudo proteico ou calcificacao.

O diagndstico diferencial no periodo pré-natal inclui os cistos de duplicacdo
esofagica, a doenga adenomatoide cistica tipo | e a hérnia diafragmatica congénita. Além
deste periodo serdo as massas localizadas no mediastino (adenopatias ou tumores) para 0s
cistos mediastinais e 0os pneumatoceles, o abscesso pulmonar e a sequestracao para 0s cistos
intrapulmonares.

TRATAMENTO: O tratamento definitivo é cirlrgico, existindo hoje técnicas
minimamente invasivas que permitem a remocao sem maiores dificuldades e com excelente

evolucdo pds-operatoria.

ENFISEMA LOBAR CONGENITO

CONCEITO: O enfisema lobar congénito ocorre a partir de uma hiper-insuflagdo de
um lobo e algumas vezes de dois, que resulta de uma variedade de distdrbios.



EMBRIOLOGIA: Mais de 50% dos pacientes ndo possuem uma causa que explique
0 desenvolvimento da hiper-insuflacdo, aceitando-se como causa mais freqliente uma
alteragdo no desenvolvimento da via aérea, que ocorre em torno de 25% dos casos. Isto leva
a um mecanismo valvular, e assim ao algcaponamento de ar. Aproximadamente 14% dos
pacientes com enfisema lobar possuem doenca cardiaca associada, como vasos andémalos,
que acabam comprimindo os brénquios favorecendo o mecanismo valvular.

ACHADOS CLINICOS: O enfisema lobar ocorre preferentemente em homens, néo
é de origem familiar e afeta principalmente os caucasianos. Aproximadamente 50% dos
pacientes apresentam sintomas dentro do periodo neonatal, na forma de districdo
respiratoria, sendo que dentro dos seis meses de idade grande parte dos pacientes
manifestara algum sintoma, especialmente na forma de infecgdes respiratorias de repeticéo.
Muitos destes pacientes sdo diagnosticados como lactentes sibilantes, pelas crises de
sibilancia recorrentes, indicando isto a existéncia de algum grau de doenca na via aérea de
pequeno calibre.

O lobo superior esquerdo € o mais afetado, ocorrendo em 40-50% dos casos,
seguido pelo lobo médio.A hiper-insuflagdo do lobo afetado pode levar a compressdo dos
lobos remanescentes, herniacdo do lobo afetado através do mediastino anterior com desvio
mediastinal e compresséo das estruturas contralaterais (figura 1A).

DIAGNOSTICO: E realizado por radiografia simples de térax. Se o rx é realizado
imediatamente apds o parto pode inicialmente apresentar como area consolidada pelo
liqguido amniotico, assim que o liquido for sendo absorvido uma area de hipertransparéncia
aparecerd e o0s sinais classicos de hiperinsuflacdo, desvio mediastinal assim como

compressdo dos lobos adjacentes se fardo presentes.



Os diagndsticos diferenciais incluem o pneumotoérax hipertensivo (o0 qual se
diferencia pela presenca de vasos na regido de hipertransparéncia) atelectasia lobar e os
cistos pulmonares.

TRATAMENTO: podera ser conservador nas formas mais leves ou em pacientes
menos sintomaticos. A resseccdo pulmonar do lobo afetado € o tratamento de escolha em
pacientes com sintomas respiratorios importantes. Em casos selecionados a segmentectomia

pode ser considerada (figura 1B e 1C).



Figura 1: A: tomografia computadorizada pulmonar evidenciando hiperinsuflacdo de lobo

superior esquerdo com desvio de mediastino e compressao de pulmdo contra-lateral. B:
aspecto intra-operatorio ap0s a realizagdo de segmentectomia apico—posterior e anterior de
lobo superior esquerdo. C- peca cirdrgica demonstrando hiperinsuflagdo pulmonar (notar a
diferenca no aspecto do parénquima pulmonar entre o pulméo remanescente e a pega

cirurgica)

SEQUESTRACAO PULMONAR

CONCEITO: representa aproximadamente 6 % de todas as malformacdes
pulmonares. Caracterizado por uma massa de tecido pulmonar que recebe irrigacéo arterial
de uma artéria sistémica e esta separada da arvore traqueobroénquica normal.

Homens e mulheres sdo igualmente afetados e sua base embriolégica €
desconhecida, devendo ocorrer na fase de separagédo das circulagdes pulmonar e sistémica.

Reconhecem-se dois tipos de sequestracfes pulmonares, o sequestro intralobar,
massa dentro do parénquima normal que compartilna o revestimento pleural deste e o
seqliestro extralobar separado do parénquima normal e com a sua propria cobertura pleural.

O seqiestro intralobar geralmente se localiza no segmento posterior do lobo inferior
esquerdo, assim que o sequiestro extralobar pode ser encontrado infradiafragmatico, no seio

costofrénico ou hilateralmente.



Normalmente a irrigacdo arterial é realizada por um ramo aberrante da aorta torécica
ou abdominal, mas poderd ser também proveniente das artérias subclavias, do tronco
celiaco ou das artérias intercostais.

ACHADOS CLINICOS: dependeréo da idade do paciente, podendo haver districdo

respiratoria nos pacientes mais jovens. Os adultos normalmente referem infecgdes
respiratérias de repeticdo, mais raramente podera se apresentar como hemotorax
espontaneo por causa da degeneracdo aneurismatica do suplemento arterial. O diagnéstico
poderé ser acidental especialmente em pacientes mais velhos.
DIAGNOSTICO: O diagnéstico pré-natal se realiza s6 em 30 % dos casos e quando
associado com hidropsia fetal o 6bito € universal. Um achado patognomaénico é a presenca
de um ramo arterial para a lesdo a partir da aorta, visto em eco-doppler. Se tal vaso ndo é
identificado, pode-se confundir o diagndstico com malformacdo adenomatdide cistica.
Depois do parto a sequiestracdo podera se manifestar como uma massa localizada entre o
lobo inferior e o diafragma ou como um cisto com nivel hidroaéreo no caso de
comunicagdes aberrantes com o paréngquima normal ou evoluir para abscesso pulmonar
(figura 2A).

Geralmente a tomografia de térax é suficiente para o diagnéstico, mas em algumas
ocasifes podera se usar doppler ou ressonancia magnética para demonstrar a origem arterial
aberrante. A aortografia, padrdo ouro para demonstrar a irrigacdo sistémica ndo é um
metodo de escolha em criancas.

TRATAMENTO: o tratamento € cirdrgico, a possibilidade de contaminagdo por
fungo, especialmente Aspergillus assim como de malignizagdo ndo permitem a conduta

expectante nestes casos. Embora existam alguns relatos de tratamento clinico das



intercorréncias assim como tratamento minimamente invasivo por embolizacdo da artéria
aberrante.

A manobra inicial devera ser a identificacdo do componente arterial, geralmente
localizado no ligamento pulmonar no caso do sequestro intralobar, ignorar este tempo
cirrgico podera levar a sangramento importante e até ndo controlavel se 0 componente
arterial provem da aorta abdominal. Posteriormente se procederd com a lobectomia ou

segmentectomia regrada da area acometida (figura 2B). Atualmente existem relatos de

resseccao por video-toracoscopia com excelentes resultados.

Figura 2. A: tomografia computadorizada de térax evidenciando area de necrose pulmonar
com nivel hidro-aéreo sugestiva de abscesso pulmonar. B: peca cirargica evidenciando lobo
inferior esquerdo com area de consolidacdo do parénquima pulmonar (seta branca
pontilhada) que recebia irrigacdo arterial de ramo proveniente da aorta torcica (seta preta).



MALFORMAGCAO ADENOMATOIDE CISTICA

EMBRIOLOGIA: A malformacdo adenomatdide cistica (MAC) resulta de uma
anormalidade na dicotomizacéo do trato respiratério inferior.

CONCEITO: E considerada uma lesio hamartomatosa com multiplos cistos revestidos
por uma proliferacdo polipdide de epitélio bronquico envolvido por musculo estriado e
tecido elastico, bem como por apresentar auséncia de glandulas mucosas e cartilagem. Estas
lesGes parecem massas semelhantes a glandulas que ocupam espacgo ou que apresentam um
aumento nas estruturas respiratdrias terminais, formando intercomunicacdes cisticas de
varios tamanhos, revestido por epitélio cuboidal ou ciliar pseudoestratificado. Eles podem
apresentar formacdes polipdides da mucosa, com aumento do tecido elastico em pontos
localizados da parede dos cistos, logo abaixo do epitélio tipo brénquico. Sua incidéncia esta
estimada em um caso a cada 25.000 a 35.000 gestacOes a termo. Esta malformacéo
corresponde a 95% dos casos de doenca pulmonar cistica, ocorrendo com igual frequéncia
em ambos os pulmdes, com uma leve predominancia para os lobos superiores. Anomalias
renais e do sistema nervoso central podem estar associadas. Ndo ha correlacdo desta
patologia com fatores maternos como raca, idade e exposicéo a fatores predisponentes; nao
ha predilecdo por sexo, podendo afetar apenas um lobo pulmonar, assim como todo o
pulméo.

ACHADOS CLINICOS: quando se apresentam como massa as MAC podem comprimir
o pulmao fetal e resultar em hipoplasia pulmonar ao nascimento, também podem distorcer
ou obstruir o esdfago, produzindo polidramio. A compressdo do retorno venoso para o
coracdo pode levar a exsudacdo de proteina para o interior dos alvéolos, resultar em

insuficiéncia cardiaca congestiva, hidropisia fetal e morte intra-uterina. Pacientes com



MAC podem se apresentar com taquipnéia, esforco respiratério, geméncia e tiragens
intercostais ao nascimento, sugerindo o diagnostico de MAC em até 1/3 dos casos apds o
nascimento. Quando ndo identificados ap6s 0 nascimento, o diagnostico é sugerido
naqueles pacientes que apresentam pneumonias de repeticdo e alteracdo pulmonar
persistente ao rx de torax.

Com o advento da ecografia pré-natal, aumentou-se 0 ndmero de diagnosticos
realizados ainda nesta fase, onde podem ser observadas lesdes com média de 4,5cm de
didmetro ou &reas de consolidag&o.

Existem 3 tipos destas malformagdes: tipo 1, mais comum (75%), consiste de cistos

grandes Unicos ou multiplos (1-5 cm em didmetro) e com caracteristicas de tecido pulmonar
maduro. Um desvio mediastinal é evidente ao Rx de tdrax em 80% dos pacientes e podem
simular enfisema lobar congénito. Aproximadamente 75% das les6es do tipo 1 séo do lado
direito. A taxa de sobrevivéncia é de 90%. As lesdes tipo 2, 20% dos casos, consistem de
maltiplos pequenos cistos (0.5-1.5cm) lembrando bronquiolos dilatados e mais
frequentemente (60%) associados com outras anormalidades, especialmente com agenesia
ou disgensisa renal, malformagdes cardiacas e atresia intestinal. Aproximadamente 60% das
lesbes do tipo 2 estdo localizadas no lado esquerdo. O desvio mediastinal ¢ menos
freqliente (10%) que no tipo 1 e a taxa de sobrevivéncia é menor (40%)
As leses tipo 3 consistem de pequenos cistos (<0,5cm). Eles se apresentam como massas
solidas e firmes. A taxa de sobrevida é de 50%. Recentemente, dois tipos adicionais tém
sido descritos: tipo 0, uma malformacao de arvore brénquica proximal (incompativel com a
vida) e tipo 4 uma malformacao acinar distal. Ambos 0s tipos sao extremamente incomuns.

TRATAMENTO: O tratamento depende da apresentacéo clinica ao nascimento. Sendo

indicada cirurgia de urgéncia nos casos em que 0 paciente apresenta insuficiéncia



respiratoria e eletivamente nos casos que nao ha risco de vida imediato, portanto, sua forma
de tratamento baseia-se na ressec¢do pulmonar. Se a ultrasonografia pré-natal é capaz de
reconhecer esta patologia em associa¢do com hidropisia fetal a resseccdo no Gtero pode ser
perigosa. Criangas com hidropsia fetal e sem diagnostico de MAC antes do nascimento
podem ser assintomaticas (lesbes pequenas) podendo estas apresentar varios graus de
dificuldade respiratoria devido a compressao fetal do pulméo ipsilateral normal. Criancas
assintomaticas podem ser observadas por diferentes periodos de tempo. No entanto, a
resseccdo pulmonar esta indicada desde que estas lesdes estejavam envolvidas com
infecgdes pulmonares de repeticdo. Existem relatos de casos de transformacdo maligna que

ocorrem em cistos de longo tempo ndo tratados.

MALFORMACAO VASCULAR PULMONAR

FISIOPATOLOGIA: Estas lesOes se caracterizam por uma comunica¢do anormal
entre a artéria e veia pulmonares, formando assim um “shunt” direito-esquerda.

EMBRIOLOGIA: Durante o0 desenvolvimento vascular, as conecgOes
arteriovenosas primitivas se formam e déo inicio ao fluxo sanguineo. O subsequente estado
de remodelamento vascular resulta no desenvolvimento normal dos vasos pulmonares. As
malformagdes arteriovenosas resultam de um estimulo desconhecido durante o estagio de
comunicagdo arteriovenosa no plexo retinoide. Isto resulta em um saco grande e friavel que
pode ser fonte de sérios problemas hemorragicos (figura 3B).
ACHADOS CLINICOS: Malformacdes arteriovenosas pulmonares podem estar associadas
a sindrome de Rendu-Osler-Weber (hemangiomas cutaneo-mucosos) em 57% dos casos. A

sintomatologia mais comum é hemoptise e dispnéia em 67% dos pacientes, insuficiéncia



cardiaca congestiva ou algum evento neurogénico como acidente vascular cerbral (AVC)
ou abscesso sdo encontrados menos frequentemente. Alguns pacientes podem desenvolver
trombos nos vasos malformados resultando em embolia sistémica, principalmente AVC,
abscesso cerebral ou multiplos abscessos a distancia.

DIAGNOSTICO: A radiografia de torax mostra uma massa solida no pulméo, podendo ser
dificil o diagndstico diferencial com massa tumoral. A angioressonancia é o padrdo ouro
para o diagnostico destas lesbes. Outras modalidades de imagem como tomografia
computadorizada com e sem uso de contraste e angiografia auxiliam no diagndstico destas
lesGes (figura 3A).

TRATAMENTO: Seu tratamento baseia-se na embolizagdo das lesdes menores por
angiografia e resseccdo cirdrgica das maiores; ou ainda uma combinagdo de ambos os

tratamentos nas grandes lesdes.

AN

Figura 3. A: tomografia computadorizada de térax demonstrado area com aumento de
calibre de vasos pulmonares e areas de anastomoses artério venosas. B: peca cirdrgica

evidenciando area de fistula arterio venosa pulmonar.
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