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1) DOENCA CiSTICA CONGENITA por secrecado; quando existe comunicacao brénquica,
DOS PULMOES o cisto fica cheio de ar, e quando infectado pode apre-
sentar nivel hidroaéreo. Localizam-se nos pulmdes e

INTRODUCAO mediastino, sendo que nos pulmdes, mais frequente-

A doenca cistica congénita dos pulm®es é origimente ocupam os lobos inferiores. Quando se origi-
naria do desenvolvimento anormal da arvorenam no periodo pseudoglanduld@g@6 semana de
traqueobrbénquica, e pode apresentar-se sobre a fgestacédo) por anomalias do crescimento brénquico
ma de cisto broncogénico, malformacdo adenomatdidinde as ramificacdes bronquicas distais se separam
cistica e sequestro broncopulmonar. das principais, formam os cistos broncogénicos peri-

A natureza congénita pode ser de dificil comproféricos. Nesta fase todos os condutos aéreos séo for-
vacao, mas quando os cistos séo detectados pelo Ultnadas a partir de repetidas ramificacdes dos brotos
Som (US) na vida intra-uterina, ou pela radiografia olorénquicos. Pode, ou ndo, haver comunicagdo com o
US logo ap6s o nascimento, ndo devem existir divibrénquio que o originou e tendem a ser multiplos, tan-
das quanto a etiologia congénita. Desde que ndo hag@limitados a um lobo inteiro ou a um segmento, como
evidéncia de infeccao respiratoéria, todo cisto pulmotambém generalizados envolvendo um ou ambos os
nar encontrado até 2 semanas ap0s o0 nascimento tgyatmades. Neste Ultimo caso, a doenca é responsavel
bém é considerado congénito pela maioria dos autpelo pulmédo em favo de mel observado em criancas

res. gue morrem logo apds o nascimento.
Radiologicamente o cisto € constituido por uma
CISTO BRONCOGENICO CONGENITO ou mais cavidades localizadas e circunscritas forma-

das por paredes finas contendo liquido (fig. 1), ar (fig.
Quando se originam no periodo embriénico d®) ou ambos, sendo impossivel diferenciar sua etiolo-
desenvolvimento pulmonari@5 semanas de gesta- gia congénita ou adquirida (fig. 3). Histologicamente o
¢éo) por proliferacdo anormal do diverticulo traqueatisto congénito é revestido por epitélio respiratério
formam os cistos broncogénicos centrais. Este perig¢eolunar, pseudoestratificado ciliado), ou epitélio
do se inicia com a formacdo do diverticulocolunar ou cubdide ciliado ou ndo, sendo que os cis-
laringotraqueal e vai até a formacao dos bronquio®s centrais contém glandulas mucosas. Musculatura
segmentares. Pequeno grupo de células se organizhsa, cartilagem e tecido fibroso e elastico, podem ou
e se separam dos primérdios pulmonares principaitio estar presentes. O epitélio respiratorio do cisto
primitivos formando o cisto. Quando ndo existe copode ser destruido por infec¢des, e quando a agres-
municac¢ao brénquica com o cisto, este é preenchidsfio € continua ao invés de se regenerar respiratorio
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Fig.1 - Cisto broncogénico Fig.2 - Cisto broncogénico Fig.3 - Cisto broncogénico em crian-
congénito sem comunicacdo congénito comunicando-se com &a no primeiro ano de vida onde ndo
com a arvore brénquica em arvore bronquica em jovem de 16oi possivel mesmo com o exame
criancacom 1 mésdeidade anosdeidade. anatomo patolégico definir sua
etiologia se congénita ou adquirida.

pode se regenerar escamoso, o que dificulta mesmo
histologicamente sua diferenciacdo em congénito ou
adquirido. Quando em sua parede é encontrada mus-
culatura lisa ou cartilagem a etiologia congénita € con-

firmada. Outro indicio da etiologia congénita € o en-
contro de vascularizagéo sistémica nutrindo o cisto.
. i
QUADRO CLINICO ¥
¥
Os cistos podem ser assintomaticos, quando ndo
apresentam infeccéo nem tenséo, podem apresentar
sintomas indicativos de infec¢do como febre, tosse,
expectoragéo purulenta, hemoptise e dor toracica ou
sintomas indicativos de expansao ou rompimento do

cisto como dor acompanhada de alteracdes
cardiorespiratérias agudas graves devido a hipertegyg 4 - Cisto broncogénico congénito gigante herniando
s&o provocada pelo pneumotdrax ou pelo proprio Cistdara o lado oposto, em jovem de 22 anos. Veja que

i radiologicamente pode ser confundido com

Para o cisto infectado deve-se fazer diagnostico
diferencial com abscesso pulmonar, pneumatocele e

bronquiectasia, e para o cisto de tensao a diferenc
¢ao é com enfisema lobar congénito, malformaca
adenomatdide cistica congénita, pneumotora
hipertensivo (fig. 4 e 5) e hérnia diafragmética cong
nita.

TRATAMENTO

Na fase aguda o cisto infectado € tratado confrig. 5 - Pds operatério imediato (A) e tardio apds
antibidticos e aspiracéo percutanea ou até drenageum ano (B) do paciente da fig.4.
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transtoracica. A drenagem postural € temeraria eaomum, estando presente em horas apés o nascimen-
criancas, e deve ser feita com cautela somente nos disha MACC tipo I, apos aproximadamente 1 dia no
tos com pouco liquido, pela asfixia que pode provatipo Il e até 4 semanas no tipo |.
car. J4 o cisto de tensdo pode necessitar de Outras anomalias congénitas associadas séo co-
descompressao urgente com puncao e drenagenmuns na MACC tipo Il e raras no tipo | (hidrocefalia,
transtoracica. hérnia diafragmatica, atresia jejunal, tetralogia de Fallot,
O tratamento definitivo é a resseccao do cistogefeitos do septo ventricular, fistula traqueo-esofagica,
mesmo no assintomatico, pelo risco de infec¢ao e aigenesia renal bilateral e outras malformacdes
malignidadé-. urolégicas e genitais), sendo que no tipo Il ndo foi
Em nossa casuistica de 39 cistos por nds tratencontrada nenhunta Os bebés prematuros e
dos, 34 foram ressecados e 5 tiveram regresséo estimortos sao mais comuns na MACC tipo Il e I1l.
pontanea. Dos ressecados 20 eram provavelmertiestes casos pode haver hidropsia fetal e polihidramnio
adquiridos, pois ndo existiam indicios histolégicos denaterno. Nos casos mais brandos onde o diagnostico
congenicidade, e 14 congénitos sendo 10 nos pulmdégeito mais tardiamente séo comuns as infeccdes pul-
e 4 no mediastino. Os 5 que regrediram eram todesonares de repeticdo. A MACC tipo | pode ser en-
adquiridos, por isso, como a maioria dos cistos samntrada inclusive na vida aduita
adquiridos pdés processos pneumonicos (pneu-
matoceles e abscessos) e as pneumatoceles po
demorar meses para regredir, se a crianca f
assintomética, aguardamos pelo menos 6 meses p
indicar a cirurgia.

MALFORMACAO ADENOMATOIDE
CISTICA CONGENITA (MACC)

E a forma menos comum de doenca cistica q
se caracteriza por grande massa multicistica gomo&ég. 6 - MACC tipo|  Fig. 7 - MACC tipo Il
ou sélida de tecido pulmonar, produzido por prolife-em recém nascido, que em recém nascido que foi
rac&o anormal dos bronquiolos terminais com supregvoluiu bem apos a Obito 6 horas apos o
sdo do crescimento alveolar. cirurgia realizada 6 horasascimento.

O nome desta patologia foi introduzida em 194@pds o0 nascimento.
por Chin & Tang, com base histopatol6gica em 11
casos de autépsia. Em 1977, Stocker e colaborado- O achado radioldgico varia com o tipo da
res* publicaram 38 casos de MACC, dividindo-osMACC. No tipo | (fig. 6) os cistos sao grandes, po-
emtréstipos (I, Il e 1), de acordo com suas caractedendo preencher o hemitoérax e desviar o mediastino,
risticas patoldgicas, tendo o melhor prognéstico gortanto imp&e-se o diagnéstico diferencial com

MACC do tipo I, e o pior a do tipo Ill. enfisema lobar congénito ou hérnia diafragmatica con-
génita. A pobreza de ar abdominal fala a favor da hér-
QUADRO CLINICO nia diafragmatica. No tipo Il (fig. 7) encontram-se

multiplos cistos pequenos e no |l grande massa sélida
A MACC e o enfisema lobar congénito sdo agjue desloca as estruturas mediastinais. A tomografia
duas anomalias pulmonares que comumente causaomputadorizada (TC) € mais precisa para se chegar
angustia respiratéria aguda no recém-nascido, pelm diagnéstico correto.
aprisionamento de ar localizado que comprime opul- O exame histopatolégico mostra cistos multiplos
mao normal, ou pela hipoplasia pulmonar que podeu Unico, maiores que 2cm de diametro no tipo | e
acompanhar a MACC. cistos multiplos menores que 2cm no tipo Il revestidos
A angustia respiratoria é o sintoma inicial maispor epitélio colunar pseudoestratificado ciliado no tipo
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| e colunar ou cubdide ciliado e raramentequer destas patologias, o cisto deve ser esvaziado para
pseudoestratificado no tipo I, ndo existindo cartila-que a gestagcéo possa ir a termo. Com a reducédo do
gem na parede dos cistos em nenhum dos dois tipasgsto o eséfago € descomprimido e o feto passa a de-
musculo liso e tecido elastico s6 existem na paredglutir o liquido amnidtico, reduzindo o hidramnio ma-
dos cistos no tipo | e musculo estriado raramente n@rno, da mesma forma a descompresséao
tipo Il. Células produtoras de muco estdo presentasmrdiovascular leva a reducéo da hidropsia fetal.
somente em 30% do tipo | e ausentes nos outros ti-  Miller e colaboradore’$ estudando 17 casos de
pos. Os cistos comunicam-se frequientemente entreMIACC mostraram que todos os fetos que tinham
e com as vias aéreas. Entre os cistos sdo encontratiadropsia morreram e todos aqueles que tiveram re-
estruturas alveoliformes com 1 a 10 vezes o tamantducéo do tamanho da MACC durante a gestagao so-
dos alvéolos normais no tipo | e bronquiolos respirabreviveram, concluindo assim que estes sao 0s Unicos
torios distendidos e alvéolos dilatados no tipo Il. Cfatores preditivos prognosticos para a doenca e que a
tipo 11l € formado por massa néo cistica e estruturastervencao fetal deve ocorrer somente quando existe
bronquioliformes com epitélio cubdide ciliado separahidropsia fetal.

dos por tecido com o tamanho de alvéolos forrados Temos 4 casos de MACC, 3 dotipo 1 e 1 do

por epitélio cubdide néo ciliado. tipo Il. Em dois casos o diagndstico foi feito intradtero,
sendo as criancas operadas algumas horas apds o nas-
TRATAMENTO cimento, havendo boa evolucdo paraotipo |, eindo a

Obito a crianca que apresentava o tipo Il. Nos outros

O tratamento exige cirurgia tanto mais precocelois casos duas criancas foram operadas com 2 e 3
guanto mais grave for o caso, com excisdo cirdrgicanos, ambas com boa evolucgéo.
da parte mal formada, havendo bom prognéstico para Uma patologia que pode ser confundida com
as lesBes do tipo |, sendo precario para os outros ddACC tipo | € o pulmao placentéiédfe que radiolo-
tipos. Mesmo para os pacientes assintomaticosgicamente mostra bolhas unilaterais,
indicada a cirurgia, pois além da predisposicdo a imfmacroscopicamente tem aspecto e consisténcia es-
feccao existe também a possibilidade de malignizacgmnjosa, e microscopicamente observa-se junto das
16.7.8 bolhas enfisematosas multiplas estruturas papilares se-

Sapin e colaboradorégeferem que em 18 ca- melhantes as vilosidades placentarias com degenera-
sos de MACC diagnosticadas intra-utero (12 do tipgéo hidropica. Tivemos um caso em jovem de 16 anos
I, 4 dotipo Il e 2 do tipo Ill) foram realizadas 6 cirur- que apresentava a radiografia maltiplas bolhas a direi-
gias neo-natais, devido a insuficiéncia respiratéria e & (fig.8). Realizou-se a ressecc¢ao destas bolhas, e 0
cirurgias eletivas. Houve 1 aborto e em 2 casos ocoanatomo patologico foi sugestivo de MACC tipo |.
reram regressdes espontaneas. Quanto a regressgms 10 anos este paciente voltou com o mesmo
espontanea de um cisto congénito, ndo existe confipadrao radioldgico em todo o pulmao direito. Foi re-
macao convincente na literatura, e Winters e colab@lizada pneumonectomia , e 0 anatomo patoldgico re-
radores'®, estudando 7 casos de MACC quevelou pulmédo placentdide. Nao se sabe até o mo-
regrediram ou desapareceram em US pré-natal, ondeento se o pulmao
os achados de radiografia simples eram normais qalacentdide seria
com alteragOes discretas, todos eram anormaisuma malformacao,
tomografia computadorizada, 0 que nos leva a creyu seria um proces-
gue nao existe regressao espontanea, mas sim dificaé degenerativo pe-
dade na realizacao do diagnéstico. culiar acompanhan-

No ato cirargico € importante estar atento para
irrigagcdes andmalas vindas da aorta abdorittal

Quanto ao tratamento fetal da MACC, este dev€ig. 8 - Pulméao
ser conservador desde que n&o exista polihidramnacentodide em jovem
materno ou hidropsia fetdl No caso de existir qual- de 16 anos de idade.
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do o enfisema bolhoso. superiores ou médio. Nota-se, portanto, que esta pa-
tologia é predominantemente de lobos inferiores, mais
SEQUESTRO BRONCOPULMONAR comumente nos segmentos basais posteriores. A mai-
oria dos casos tinham irrigacéo arterial vinda da aorta

E uma malformag&o congénita formada por masoracica descendente, através do ligamento pulmonar.
sa de tecido pulmonar ndo funcionante, geralmentdaviam casos com mais de uma artéria (15 a 20%.
cistica, sem apresentar qualquer comunicacao norm@bs.: Se for ligada uma artéria com menos de 3mm,
com a arvore traqueobrénquica, recebendo toda owave haver outras). O retorno venoso era feito pelas
maior parte do suprimento sanguineo de uma arténeeias pulmonares em 98% dos casos e em 2% pro-
sistémica anOmala. cessava-se pela azigos ou hemiézigos.

Provavelmente o sequestro pulmonar ocorre Ao exame anatomopatolégico, o sequestro
como resultado de um primérdio pulmonar acessorimtralobar € constituido por maltiplos pequenos cistos
por volta da Sou 6 semana de gestacao também commevestidos por epitélio colunar ou cubdide achatado.
origem no intestino primitivo anterior como o primérdio Pode também aparecer como um Unico grande cisto
pulmonar normal, s6 que mais caudalmente. Se @u, menos comumente, pode parecer um tecido pul-
primordio acessorio forma-se relativamente cedo elmonar de aspecto relativamente normal. Se houver in-
€ englobado pelo pulmé&o normal ficando dentro déeccéo havera grau variado de inflamacéo, fibrose e
um lobo, ndo tendo pleura prépria, recebendo o norm@onquiectasia, e o epitélio pode se tornar escamoso.
de sequestro broncopulmonar intralobar. Se a form&om a infec¢cdo a comunicagao brénquica que néo
cao do primérdio acessorio € mais tardia, existe sepaxistia, passa a existir, pela erosdo do tecido
racéo completa do tecido anormal do pulméo normadjrcundante infectado para dentro do sequestro.
havendo neste caso uma pleura prépria para este lobo A presenca da comunicacao brénquica leva ain-
ou segmento acessorio que € denominado de sequfes¢céo de repeticdo, que € de dificil controle pela difi-
tro extralobar. Se o diafragma se forma entre culdade de drenagem adequada. O conteudo cistico
primérdio pulmonar normal e o acessorio, temos @ue antes era seroso claro passa para purulento. Deve-
sequestro pulmonar intraabdominal. Todos possuese lembrar que o ar existente num sequestro sem in-
suprimento arterial sisttmico anémalo, proveniente dieccdo penetra pela ventilagdo interalveolar colateral
aorta, acima ou abaixo do diafragma, ocasionalmen{poros de Kohn), que também pode ser o local da
de uma artéria intercostal ou raramente da artérigenetracdo da infeccao.
braquiocefalica.

Tanto o primérdio pulmonar normal quanto o SEQUESTRO BRONCOPULMONAR
acessorio sao revestidos pelo mesoderma e irrigadBXTRALOBAR (SBE)
pelo plexo esplancnico que possui numerosas cone-
x0es com a aorta dorsal. Enquanto ocorre o cresci- Dos 540 casos de sequestro revistos por Savic
mento normal as numerosas conexdes do plexaproximadamente 25% eram extralobares. Em 77%
esplancnico com a aorta dorsal vao se perdendo, mdsstes o sequestro ficava localizado entre o lobo infe-
o primordio acessorio retém estas conexdes, por issior e o diafragma, mais comumente & esquerda (90%).
o sequestro pulmonar apresenta suprimento sanguinglguns eram subdiafragmaticos, podendo ser confun-

sistémico. didos com neuroblastoma de suprarréhaloutros
em localizac¢Bes diversas intratoracicas, inclusive den-
SEQUESTRO BRONCOPULMONAR tro do diafragma. O suprimento arterial andmalo pode
INTRALOBAR (SBI) vir tanto da artéria pulmonar como de uma artéria
sistémica.

Segundo a mencéo de Savic e colaboradbres A drenagem venosa é quase sempre para as vei-
dos 540 casos publicados até 1975, 74% eraas sistémicas habitualmente azigos ou hemiazigos e
intralobares, sendo 57% no lobo inferior esquerdoycasionalmente para o sistema porta.
41% no lobo inferior direito e apenas 2% em lobos SO raramente ocorre comunicagao do seqliestro
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com a arvore broénquica e tubo digestivo, levando artéria brénquica ou colaterais, fenbmeno este que

infeccao, disfagia e hematémese. Como esta comumstimularia a hipertrofia da circulagéo bronquica e de

cacdo é rara a infeccéo neste tipo de seqlestro € poalaterais vindas principalmente do ligamento pulmo-

co frequente. nar, ficando o sequestro nutrido por circulacao
Ao exame histopatoldgico o seqlestro extralobasistémica (fig. 9). Corrobora com esta hipétese o fato

€ formado por paréngquima pulmonar de aspecto node que apesar dos SBIs serem muito mais freqlientes

mal ou imaturo com bronquiolos irregulares e dilatague os SBEs (4 a 6/1), o aparecimento do SBI em

dos, septos espessados e cistos. Este tecido é envoloropsias neo-natais é rarisssimo, enquanto que o SBE

por sua prépria pleura estando totalmente separa@dparece comumente nas grandes séries de necropsias.

do pulméo normal, por isso é chamado também deor outro lado, ndo podemos esquecer que o SBE é

pulmao acessorio. facilmente visto em uma necrépsia (pulméo acesso-
rio), enquanto que um SBI estando dentro de um lobo,
QUADRO CLINICO precisa ser procurado, portanto muitos devem passar

despercebidos. Outro fato que fala a favor de a maio-

Enguanto o SBI apresenta infec¢des recidivantesa dos SBI serem adquiridos é a presenca de outras
pela sua comunicagdo adquirida com a &arvoranomalias congénitas associadas. Estas sdo raras nos
brénquica, o SBE raramente vai apresentar este pr&8Bl e comuns nos SBE (> 50%) sendo a hérnia
blema, podendo ser assintoméatico e sendo descobdiafragmatica congénita encontrada em 30% deles. As
to incidentalmente em um exame radiol4gico de rotieutras anomalias séo peito escavado, defeitos cardia-
na, mas a maioria deles é descoberta no primeiro aros congénitos e malformacgdes associados do intesti-
de vida, como veremos posteriormente. Com a infegro anterior. Os SBE podem manifestar-se na primeira
cdo, os cistos do sequestro podem apresentar nivefancia como sindrome da angustia respiratoria
hidroaéreo, e 0 SBI é confundido com um abscessemelhantemente a MACC, por isso a maioria dos
pulmonar, empiema ou até mesmo bronquiectasi@asos sao diagnosticadas antes de 1 ano de vida (59%),
Deve-se ficar atento para o diagnéstico de sequiestro
guando a infeccao recidivante é nos segmentos bas
posteriores dos lobos inferiores, principalmente a e
guerda, em pacientes adultos jovens. Outras vezes

: : ., . L
pacientes acima de 40 anos, a patologia &€ confundi |
com carcinoma bronquico. Como as pneumonias s
repeticdo por outras patologias sao muito mais fr A

guentes nas criangas que aquelas produzidas pelo Se-
guestro, o diagndstico do SBI costuma ser feito n

inicio da vida adul 0% acima de 20 &ig.g-Artérianutriente
inicio da vida adulta (50% acima de anog). _de um sequestro broncopulmonar intralobar vinda
Em grandes SBI podem aparecer “shunts

: BTV : da aorta abdominal (A) e aorta toracica (B).
arteriovenosos da artéria sistémica para a veia pulmo-

nar importantes a ponto de levar a insuficiéncia card
aca congestiva na primeira infancia. Pode ocorrer ta
bém hemoptise espontdnea macica ou até hemoto
18, O “shunt” pode manifestar-se pela presenca
sopro continuo sobre o térax e axila do lado afetad

A maioria dos SBI devem ser adquiridos por in
feccao de repeticdo, trauma, corpo estranho, tum
etc®, que levem a ocluséo de um brénquio periférico®
com isolamento de sua por¢&o distal (parte seqiiestfald. 10 — Sequestro broncopulmonar intralobar
da). O mesmo processo levaria a oclus&o arterial purostrando cisto com nivel hidroaéreo (A) e artéria
monar desta porcao, ficando esta nutrida somente p&igtémica nutriente deste sequestro (B).
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passar do tempo. O SBE
também deve ser excisado

PP . I - w0

qi" cirurgicamente, ou na crian-
ga com insuficiéncia respira-
; toria, ou mesmo no adulto
assintomatico onde ndo exis-
¢ ta comunicagdo com o tubo

digestivo e arvore
: tragqueobrdnquica. Apesar
L 1 de sabermos que este difi-
cilmente se infecta, os peri-

Fig. 11- Sequestro broncopulmonar Fig. 12 - Sequestro broncopulmonar 90S Com sangramento exis-
intralobar simulando um abscesso  extralobar localizado entre o lobo tem, pois Savic e colabora-

. . . . 16
pulmonar. inferior direito e o diafragma. dores~ mostraram que al-
teragGes ateromatosas nas

e a hidropsia fetal no sequiestro também ja foi descritatérias do sequiestro ocorrem em 75% dos pacientes,
20, existindo o risco de infarto ou aneurisma.

As alteracOes radioldgicas encontradas por Savic O perigo sério na operacdo do sequestro é a
16, no SBI foram: lesdes cisticas em mais da metadseccado acidental da artéria sistémica anémala que pode
dos casos, muitos com nivel hidroaéreo (fig. 10 e 1Be retrair para o mediastino ou abdome. Savic et al.,
e presenca de sombra homogénea no lobo inferior (figelatam 7 mortes em 391 operacdes de sequestro,
12). ATC é util na demonstracao de detalhes da lesendo 5 delas devido a seccédo acidental da artéria
séo, como cistos as vezes nao detectados na radamOmala.
grafia simples além de poder as vezes detectar aarté- Temos 11 casos de sequestro broncopulmonar,
ria andmala que nutre o sequestro. A broncoscopiasendo somente um extralobar.
broncografia ndo tém valor diagnéstico pela falta de
comunicago com a arvore brénquica. O ultrassom® ENFISEMA LOBAR CONGENITO
atil em recém-nascidos, podendo mostrar a artéria
andmala. A radiografia digestiva alta pode ser Gtilna  E uma hiperinsuflagdo de um ou mais lobos pul-
suspeita de uma comunicacgao gastrintestinal permedonares, mas geralmente de um unico lobo, resultante
vel no sequestro extralobar. A angiografia sisttmicde anormalidades bronquicas ou alveolares. O
mostra a artéria e veias andmalas, sendo esta ultirravolvimento do lobo superior esquerdo € mais fre-
muito importante no SBE por este ter drenagengliente seguido do lobo médio. Muitos autores refe-
sistémica. Felker e Tonkihsugerem que a ressonan-rem que esta patologia ocorre devido a alteracdes
cia magnética seria 0 exame de escolha para o smrtilaginosas nos brénquios do lobo enfisematoso
questro pulmonar, sendo a angiografia indicada nd3$ **e outros encontraram aumento do nimero de al-
casos em que a ressonancia foi inconclusiva. véolos do lobo afetado (lobo polialveofar¥e?!

TRATAMENTO QUADRO CLINICO

O SBI sintomético ou ndo deve ser excisado ci- A sintomatologia varia desde dispnéia, que pode
rurgicamente. Quando ja houve infeccao dificilmenteser notada somente pelo cansaco ao mamar, até insu-
consegue-se resseca-lo sem lobectomia, mas quarfaméncia respiratoria franca e cianose. Isto se deve a
ainfeccao ainda ndo ocorreu € possivel sua ressecga@mnpressao pulmonar pelo lobo enfisematoso, levan-
somente com segmentectomia ou piramidectomido a atelectasia ipsilateral e contralateral, além do des-
basal. A cirurgia nos assintomaticos se justifica porvio mediastinal com compressao de suas estruturas,
gue o sequestro tende a tornar-se sintomatico conpoedendo causar repercussdes cardiovasculares. A di-
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ficuldade respiratéria é proporcional ao grau ddazer diagndstico diferencial com cisto broncogénico
enfisema, e pode ocorrer desde o0 nascimento, sendangénito, MACC tipo | e hérnia diafragmatica con-
mais importante no primeiro més de vida. A dispnéigénita. Em criangas com doenga da membrana hialina,
com taquipnéia, taquicardia, tosse, sibilos, roncosgode ocorrer enfisema pulmonar intersticial localizado
cianose intermitente se agravam na amamentacawevido a ventilacdo com pressao positiva, que simu-
Podem ser notados abaulamentos toracicos pelam o quadro radiolégico. Quando existe quadro in-
enfisema, e retracdes devido a atelectasia, desvio fEccioso associado, deve-se excluir pneumatocele,
mediastino, hipersonoridade a percussao e diminuicdmonquiolite obliterante e pneumotodrax hipertensivo,
dos ruidos respiratérios. O achado radioldgico € dgue ocorre geralmente pela ruptura das pneumatoceles.
um lobo pulmonar hipertransparente com o mediastind hiperinsuflacao por corpos estranhos também deve
desviado para o lado oposto, e radiopacidades, dewer pensada, mas felizmente esta entidade é rara nos
do a atelectasia de outros lobos ipsilateral, oprimeiros meses de vida.

contralateral ao lobo enfisematoso(fig. 13). E comum

a herniacéo através do mediastino anterior, do IobbBRATAMENTO

enfisematoso para o lado oposto. As vezes é dificil

identificar os lobos atelectasiados, o que nos levaa O tratamento se resume na extirpacao do lobo
pensar que todo o pulméo esta hiperinsuflado. O diafetado, que no ato cirdrgico se mostra bastante gran-
fragma costuma estar baixo e até retificado e os espde, herniando através da toracotomia, e parece que
cos intercostais alargados. A TC com cortes finos éstamos retirando a Unica parte boa do pulmao, pois
bastante util para a identificacdo do lobo afetado, es outros lobos estando comprimidos exibem zonas
para a diferenciagcdo com cisto broncogénicale atelectasia que pioram o seu aspecto. O lobo
mediastinal ou hilar comprimindo o brénquio. enfisematoso costuma néo se esvaziar a compressao
mesmo apos sua remocado. A baixa idade, sintomas
respiratorios severos ou cardiopatias congénitas as-
sociadas nao contraindicam a cirurgia, podendo se
realizar inclusive cirurgia cardiaca concomitante. Du-
rante ainducdo anestésica, deve-se ter em mente que
a pressdo positiva pode piorar a funcao
cardiorrespiratéria devido a compresséao provocada
pelo lobo hiperinsuflado, podendo ser necessario a
realizacdo rapida da toracotomia para que o lobo se
hernie por ela descomprimindo o térax. Antes da
extirpacao lobar deve-se examinar o mediastino a pro-
cura de lesdes que poderiam estar obstruindo o
brénquio como por exemplo, um cisto broncogénico.

s

O resultado pGs-operatério € muito bom pela

L descompressdo imediata do sistema
Fig. 13- Enfisema lobar congénito em cardiorrespiratério, tendo uma mortalidade operato-
lobo médio. ria inferior a 5%.

Na maioria dos casos os sintomas aparecem aB) AGENESIA, APLASIA E
tes dos 6 meses de vida, podendo aparecer inclusikBPOPLASIA PULMONAR
nos primeiros dias de vida. Canals-Riazuelo e colabo-
radores® em 38 casos, referem o aparecimento de A agenesia e aplasia pulmonares sdo anomalias
sintomas només de vidaem 20, dédo 8em 10 raras onde na primeira um dos brotos pulmonares néo
e de 6 meses a 5 anos de idade em 8 pacientes. Quemdesenvolve. Geralmente o cirurgido toracico tem
do a sintomatologia ocorre ao nascimento, deve-ggouca atuagéo nesta patologia, sendo mais de interes-
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Fig. 14 - Agenesia da artéria pulmonar direita (A) com suprimento pulmonar andémalo vindo da aorta
(B). O pulméo deste lado € hipoplasico e apresenta arvore bronquica malformada (C).

se do cirurgido cardiaco, devido as anomalias cardierdes sdo raras, mas algumas podem ser de interesse
cas que costumam acompanha-la. Na aplasia pulmde cirurgido toracico, portanto, descreveremos as que
nar existe somente um coto brénguico sem parénquinp@dem ser tratadas pelo cirurgido toracico geral.
nem vasos pulmonares, sendo este coto local de in-
feccdes de repeticdo por armazenar secrecdes e neSBENESIA E HIPOPLASIA DA ARTERIA
caso deve ser ressecado. PULMONAR

A hipoplasia pulmonar primdria, onde néo existe
uma causa aparente para a manutencdo do pulmao A auséncia ou hipoplasia de um dos ramos da
hipoplasico, também é entidade rara e grave pela prartéria pulmonar podem ser graves a ponto de levar a
senca de hipertensao pulmonar que geralmente a acamarte muitas criancas por faléncia do ventriculo direi-
panha. A hipoplasia pulmonar secundéria ocorre dee e hipertensdo no ramo normal da artéria pulmonar.
vido a falta de espaco para o crescimento pulmonaklguns pacientes sao assintomaticos e outros tem in-
como no caso do oligohidramnio, onde o Utero comfec¢éo pulmonar recurrente. O pulméo afetado € me-
prime o feto, displasias 6sseas onde o térax perman®sr que o contralateral e quando existe agenesia da
ce pequeno ou rigido, alteragbes neuromusculares gatéria pulmonar o suprimento arterial pulmonar ané-
deprimem os movimentos respiratérios fetais, elevanalo geralmente vem através da aorta (fig. 14) e nes-
cOes diafragmaticas, hérnias diafragmaticas, tumoréss pacientes o quadro predominante costuma ser in-
e cistos mediastinais e malformacgao adenomatoide cifec¢des respiratorias de repeticdo. A oligoemia devi-
tica. Pode ocorrer também devido a anomaliado a agenesia ou hipoplasia arterial pulmonar pode
vasculares pulmonares, como na agenesia da arténeostrar a radiografia um pulmdo com
pulmonar (fig. 14) e Sindrome da Simitarra ( fig. 18).radiotransparéncia acentuada (hiperluzente). Swyer e

A hipertensdo pulmonar e persisténcia da circuJames' e posteriormente MacLedtdescreveram
lacéo fetal sdo tratadas com ventilacao de alta frequéeste achado radiolégico (reducao volumétrica pulmo-
cia, oxigénio puro, sedacéo, vasodilatadores e correar + hiperluzéncia) atribuindo que estas alteracbes
cdo da acidose. A ventilacao extracorpOrea tambéseriam secundarias a diminuicdo do suprimento
tem sido usada. Trabalhos experimentais mostram qganguineo provavelmente por bronquiolites adquiridas
o transplante pulmonar temporario, enquanto se aguara infancia. Estes achados radioldgicos ficaram conhe-
da a maturacao do pulméo hipoplasico também é vigidos como Sindrome de Swyer-James-MacLeod.

vePo Mais recentemente Marti-Bonmati e colaboradéres
descrevem os achados tomogréficos de 9 pacientes, e

4)MALFORMACOES VASCULARES definem como padrdes radioldgicos tipicos desta sin-

CONGENITAS drome a hiperluzéncia pulmonar e/ou pulméo de volu-

me normal ou reduzido, com oligoemia pulmonar e hilo
As malformacdes vasculares congénitas dos puteduzido. Muitos outros autores publicaram estes acha-

Livro de Atualizagdo em Pneumologia - Volume |\Cap|'tulo 16- pagina 9



dos radiolégicos em varias patologias, como tubercyperdeu a caracteristica da hiperluzéncia, apesar de
lose**, saramp@**, pneumonia por micoplasriffa  mostrar oligoemia pulmonar através da arteriografia?
inalacdo do acido hidroclorico ou nitri¢® até pé6s Portanto acho que seria melhor dizermos padrao radi-
radioterapi&®. Foi mostrado também através de to-olégico Swyer James MacLeod ou hiperluzente e ndo
mografia computadorizada, que este achado radiol&indrome de Swyer James MacLeod ou do pulméo
gico ndo era somente unilateral, e nem necessariamétiperluzente.

te comprometendo todo o pulméo, mas poderia ser

bilateral e comprometer somente alguns segment@RATAMENTO

pulmonare$**. Sabe-se também que as varias pato-

logias que podem levar a estes achados radiologicos O tratamento esta relacionado as complicacdes
também podem evoluir para outros achados, comiafecciosas da doenca. Pode ser desde conservador
pulmao opaco, fibrose intersticial, bronquiectasia, bose ndo houver supuracdo pulmonar, até pneumo-
lhas, cavernas, etc. Marti-Bonmati e colaborad®res nectomia na vigéncia de bronquiectasia, como no caso
encontraram bronquiectasia em todos os 9 pacientda figural5. Nos casos onde ocorre vascularizagao
estudados, atelectasia em 2 e cavidades também emi&émica importante que leva a altos “shunts”
deles. Portanto a Sindrome de Swyer-Jamesiteriovenosos da artéria sistémica para a veia pulmo-
MacLeod pode ter tanto etiologia congénita comanar os pacientes estéo sujeitos a insuficiéncia cardiaca
adquirida. O caso apresentado na fig. 14 é sem du\dengestiva, hemoptise espontanea macica ou até
da alguma congénita, pois além de agenesia do rach@emotdérax semelhantemente ao seqlestro
direito da artéria pulmonar, temos malformacéo da &broncopulmonar. Isto ocorre porque estas artérias es-
vore bronquica e irrigagao arterial sistémica andOmaltio sujeitas a altera¢des ateromatosas da circulagéao
feita por duas grandes artérias vindas da aorta. Temsistémica, e a alta pressao na artéria andbmala pode
outros dois casos, um com 11 anos de idade, que aplevar ao enfarto e aneurisfidPortanto nestes casos
sentou pneumonias de repeticdo desde os 3 anos (fgta indicada a ressec¢cdo mesmo no paciente
15) e outro com 33 anos tendo também pneumoniassintomatico.

de repeticao desde os 13 anos (fig. 16). Ambos apre-

sentavam bronquiectasia cistica, um deles tinhRISTULA ARTERIOVENOSA

hipoplasia do ramo direito da artéria pulmonar e o outrBULMONAR CONGENITA

praticamente aplasia do ramo esquerdo. Estes 2 ca-

sos podem muito bem ter etiologia adquirida e ndo  Representa uma conexao aneurismatica da arté-

congénita.
L

Muitos autores referem que a sindr
me de Swyer-James tem patogénese I
inteiramente compreendida. NGs acredit
mos que esta se denominando de sin
me o que narealidade é um padréo ra
I6gico, podendo ter multiplas etiologias.
evolugcdo de um mesmo processo infec
0so poderia transformar o pulma
hiperluzente em pulméo radiopaco. Qu
do o processo infeccioso se perpetua com
germes mais agressivos, e ocorre destrUg 15 - A radiografia simples de térax mostra redugéo volumétrica do

¢ao pulmonar, o padréo radiol6gico qu@uimao esquerdo, desvio mediastinal para a esquerda e cistos de 1 a 3 cm
era de hiperluzéncia vai adquirindade diametro em toda extensao deste pulmao (A). A arteriografia pulmonar

radiopacidade pela fibrose, deixando deeta-se o seu tronco bastante tracionado para a esquerda, reducao do

ser hiperluzente. Neste caso a sindrome lagr?;ztargpczifgarir?g(gquerdo, hipoplasia de seus ramos, e auséncia de
Swyer James deixaria de sé-la, porque
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Fig. 16 - A radiografia simples de torax mostra reducéo volumétrica do pulméo direito, desvio mediastinal para direita e cistos
de 2 a 3 cm de didmetro predominantemente na base do pulm&o direito (A). A arteriografia revela hipoplasia do ramo direito
da artéria pulmonar e auséncia de perfuséo periférica (B).

ria e veia pulmonar sem um leito capilar interpostoquantidade de sangue desviado do leito capilar pul-
Isto resulta em “shunt” da direita para a esquerdanonar, maior sera o volume de sangue venoso que
podendo levar a pequena sintomatologia inclusive comlesembocara no atrio esquerdo através da veia pul-
cianose ainda na infancia. Mas, apesar da patologmonar participante da fistula. O “shunt” fisiolégico atra-
ser congénita o diagnostico costuma ser feito na idades das artérias bronquicas e vasos de Tebésios € em
escolar, quando a crianca ou 0s que a cercam perd¢ermo de 8%, mas a repercussao clinica s6 vai ocorrer
bem que ela ndo consegue realizar as mesmas atividam “shunt” ao redor de 25%. Os sintomas mais co-
des que outras criangas, sendo comum também o ajpauns sao dispnéia, palpitacdes, cianose e intolerancia
recimento dos sintomas s6 ra@4 décadas de vida. ao exercicio. A hemoptise é comum quando a fistula
As fistulas se localizam nos lobos inferiores em 60%sta associada a telangectasias cutaneo mucosas. Ao
dos casos. Na maioria dos casos séo isoladas e undxame fisico, nota-se hipocratismo digital, palpa-se
terais. frémito e ausculta-se sopro sistélico ou continuo no

Etiologicamente estas malformacdes vasculardscal da fistula, principalmente durante a inspiragéo.
representam uma falta de maturacdo do leit&m muitos casos se observam telangectasias na pele e
esplancnico fetal, no qual as comunicacdesucosas, por isso também pode ser encontrada
arteriovenosas excluem os capilares pulmonares. Espistaxe e conjuntivas hemorragicas. Pode-se encon-
tas malformacdes podem ser generalizadas pelo orga-
nismo, sendo conhecida como telangectasia
hemorragica familiar (THF) ou doenca de Rendu-
Osler-Weber.

Afistula arteriovenosa é subpleural ou hilar (fig.17)
simulando um hemangioma cavernoso sacular. Tobin

—

“verificou que algumas fistulas arteriovenosas exis- v
tem em pulmdes normais, as quais podem se tornar i
importantes na hipertenséo pulmonatr, cirrose portal e E ;
doencas pulmonares obstrutivas. - J
QUADRO CLINICO F T a /
O quadro clinico é proporcional ao “shunt” Fig. 17 — Fistula arteriovenosa pulmonar

arteriovenoso criado pela fistula, pois quanto maiora €M lobo inferior esquerdo
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trar policitemia e hematdcrito e hemoglobina elevadogiem ser tratadas pela ressecc¢ao cirtrgica se ha pre-
A radiografia de torax mostra areas comdominancia das fistulas em um ou dois lobos, sendo os
radiopacidades homogéneas periféricas, com margerestantes tratados por embolizacao, ou se nao existe
irregulares, que correspondem as zonas aneurismaticaalformacgao predominante pode ser indicada somen-
da fistula. A angiografia pulmonar delimita a fistula conte a emboliza¢éo. Segundo Sperling e colaboradores
exatidao e permite localizar pequenas lesfes que pduma contraindicacéo da ressec¢ao pulmonar seria a
deriam passar despercebidas. A TC geralmente dexisténcia concomitante de hipertensdo pulmonar, mas
monstra a lesao suficientemente bem para que se fdgasher e colaboradoréslescreveram uma técnica

o diagnastico, e segundo Remy e colaboradbées de resseccao da fistula onde se sacrifica pouco ou ne-
muito superior a angiografia. As complicacdes podemhum tecido pulmonar. Neste caso, os vasos hilares
ser bastante graves, como hemotérax macico ou rarséo controlados temporariamente até que se resseque
mente hemoptise franca pela ruptura do aneurisma,fistula e sejam ligadas a artéria e veia dela partici-
fendmenos embodlicos e trombdéticos pela policitemigpantes. Wallenharyst & D’Sou%axelatam bons re-

ou pelo deslocamento de trombos da fistula e facilidasultados com o uso concomitante desta técnica asso-
de de disseminacéo de infec¢do quando ocorre proiada a multiplas embolizacdes bilaterais.

cesso pneumdnico no lobo portador da fistula. Tam-

bém s&o descritos derrams abscessos cerebfais SINDROME DA CIMITARRA

TRATAMENTO A Sindrome da Cimitarra € a drenagem venosa
total ou parcial andbmala do pulmé&o direito para a veia
Nas fistulas localizadas esté indicada a extirpacé&mava inferior. Geralmente € associada a hipoplasia pul-
do lobo ou, se possivel, do segmento comprometidmonar direita, malformacdes da arvore brénquica,
Somente nos casos onde a fistula é pequena condextroposicéo cardiaca, malformacdes cardiacas e
paciente assintomatico e com “shunt” minimo, este podauprimento arterial sistémico anormal do pulméo di-
ser observado. Como na THF o risco das complicaeito. Nesta Ultima eventualidade, o “shunt” da esquer-
¢cdes é muito alto, o tratamento deve ser indicado eda para a direita levando & hipertenséo pulmonar pode
todos os pacientes. As fistulas multiplas também pser a principal causa da manifestacao clinica, mas em

el 4

Fig. 18 — Sindrome da Cimitarra.
Radiografia simples de torax (A),
Angiografia pulmonar (B)
mostrando na fase arterial (B1) o
ramo direito da artéria pulmonar
hipoplasico, e na fase venosa (B2)
as duas veias esquerdas normais
drenando para o atrio esquerdo, e
uma Unica veia a direita drenando
para a veia cava inferior. Achado
cirargico (C). LSD - lobo

superior direito; LID - lobo

inferior direito; V - veia pulmo-

nar anomala drenando para a
cava inferior, Co - coracao
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