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RESUMO

Objetivo: Analisar os principais achados do tratamento cirargico das malformacdes
congénitas pulmonares em um servi¢o de cirurgia tordcica pediatrica. Métodos: Foram
revisados cinquienta e dois prontuarios de pacientes com diagnéstico anatomopatoldgico de
malformacdes congénitas pulmonares que foram submetidos a resseccao pulmonar, no
periodo de janeiro de 1997 a dezembro de 2006. Deste total, 39 casos eram de pacientes
menores de 12 anos. Quatro casos foram excluidos, por prontuario incompleto.
Resultados: Dos 35 pacientes estudados, a média de idade foi de 31 meses com
predominancia do sexo masculino (n=21). Os achados anatomopatolédgicos foram: enfisema
lobar congénito (n=13), sequestro pulmonar (n=8), malformacdo adenomatdide cistica
(n=14), malformagéo arterio-venosa (n=1). A resseccdo mais comum foi a lobectomia
inferior esquerda (25,71%), seguida pela lobectomia superior esquerda (22,85%). A
lobectomia superior direita foi realizada em 5 casos (14,28%), a lobectomia média em 2
casos (5,71%) e a lobectomia inferior direita em 3 pacientes (8,57%). Em 8 pacientes foram
realizadas diferentes tipos de segmentectomias (22,85%). Trinta e quatro pacientes
(97,14%) foram submetidos a drenagem pleural fechada. O tempo médio de permanéncia
do dreno torécico foi de 3,9 dias. Dez pacientes (28,5%) apresentaram complicacBes pos-
operatorias. Nao houve oObitos nesta série. Conclusdes: A ressec¢do pulmonar para o
tratamento das malformacdes pulmonares é um procedimento seguro, que em servigo de

referéncia para doencas pulmonares, apresenta pouca morbidade e nenhuma mortalidade.

Palavras-chave: Malformacdo Adenomatéide Cistica Congénita do Pulmédo; Sequestro
Broncopulmonar; Pneumonectomia; Procedimentos Cirurgicos Pulmonares; Enfisema

Pulmonar



ABSTRACT

Objectives: Analyze the main findings of the surgical treatment of congenital lung
malformations from a pediatric thoracic surgery service. Methods: We reviewed the
medical charts of fifty-two patients with anatomopathologic diagnosis of congenital lung
malformations who were submitted to pulmonary resection from January 1997 to
December 2006. Overall, thirty-nine patients were under 12 years-old. Four patients were
excluded due to incomplete clinical data. Results: The mean age of the thirty-five patients
was 31 months with predominance of males (n=21). The anatomopathologic findings were:
adenomatoid cystic malformation (n=14), congenital lobar emphysema (n=13), pulmonary
sequestration (n=8) and arteriovenous pulmonary malformation (n=1). The most common
lung resection was the left lower lobectomy (25.71%) followed by left upper lobectomy
(22.8%). Right upper lobectomy was performed in 5 cases (14.28%), middle lobectomy in
2 cases (5.71%) and right inferior lobectomy in three cases (8.57%). Eight patients were
submitted to different segmentectomies (22.85%). Chest tubes were left in thirty-four
patients (97.14%) for 1 to 9 days (average, 3.9 days). Ten patients had at least one post
operative complication (28,5%). There was no death in this series. Conclusion: Pulmonary
resection for the treatment of congenital lung malformation is a safe procedure, which in a

reference pediatric thoracic surgery service presents low morbidity and no mortality.

Key-words: Cystic Adenomatoid Malformation of Lung, Congenital; Bronchopulmonary

Sequestration; Pneumonectomy; Pulmonary Surgical Procedures; Pulmonary Emphysema
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1. REVISAO DA LITERATURA

1.1 EMBRIOGENESE

A transicdo da vida intra-uterina para 0 meio externo e o inicio da vida com fungdes
respiratorias adequadas, depende de um bom funcionamento do sistema respiratorio e
conseqiientemente de pulmdes maduros e adequadamente formados. Muito embora haja um
aumento significativo no diagnéstico dessas patologias tanto no periodo pré-natal como no
periodo neonatal, a maioria das malformacg6es pulmonares ainda € identificada em exames
“post-mortem” (1-2).

Pacientes com malformacgdes pulmonares congénitas podem manifestar sintomas
respiratorios ao nascimento, enquanto que outros podem permanecer assintomaticos por
longos periodos. Quando diagnosticados tardiamente, estes pacientes apresentam algum
tipo de complicacdo como infeccdo pulmonar. Desta forma, torna-se dificil obter dados
consistentes e reais sobre a prevaléncia destas patologias (1-3), porém estima-se que 10%
dos casos sdo reconhecidos ao nascimento e outros 14% serdo diagnosticados até os 15
anos de idade (4).

A incidéncia das malformacdes pulmonares congénitas varia de 30 a 42 casos para
cada 100.000 habitantes por ano ou de 0,06 a 2,2% dos pacientes internados em hospitais
gerais (1, 3).

Da mesma forma que em outros 6rgdos e sistemas, a embriogénese pulmonar é a
base de entendimento destas patologias. O sistema respiratorio comeca a se formar partir de
um diverticulo ou brotamento ventral do intestino primitivo por volta do 21° dia de vida

embrionaria. Este diverticulo segue sua maturacdo se alongando caudalmente e dando



origem a traquéia que ird se dividir e formar os dois brénquios principais. Por volta do 33°
dia de vida embrionaria, essa arvore brénquica rudimentar, ja apresentara trés brotamentos
a direita e dois brotamentos a esquerda, separando-se do intestino primitivo. Nesta fase,
chamada de periodo embrionario inicia-se a maioria das malformacdes traqueobrdnquicas e
do esbfago (1-2).

Ao final da fase pseudoglandular, que vai da quinta a aproximadamente a 17°
semana de gestacdo, o padrdo das vias aéreas pré-acinares se apresenta com formacao de
inimeras estruturas tubulares de bronquiolos terminais, que apresentam epitélio cubdide ou
colunar, lembrando o tecido glandular.

Na fase subseqgiiente, a chamada fase canalicular, que se estende da 17° a 26°
semana de gestacao, os bronquiolos respiratorios, ductos alveolares e alvéolos propriamente
ditos sdo formados com presenca de células alveolares tipo | e tipo Il, cessando assim o
crescimento cartilaginoso da arvore traqueobrénquica (2, 5).

A (ltima fase do desenvolvimento embrionario pulmonar corresponde a fase
sacular, onde ocorre a formacdo e amadurecimento de alvéolos terminais, com a presenca
de células produtoras de surfactante pulmonar, permanecendo com alveologénese até os 2
anos de idade (2).

Quando assintomaticos, a conduta para o tratamento dos pacientes com
malformacdes pulmonares ainda é controverso, uma vez que o prognoéstico dessa afeccdo é
imprevisivel. No entanto, aproximadamente 45% dos pacientes apresentardo algum tipo de
complicagdo (pneumotorax, hemotorax, pneumonia, hemoptise, pleurite entre outras) antes
do tratamento definitivo (3-4). Devido a estes achados, a maioria dos autores sugere a

resseccdo da lesdo no momento em que esta é identificada, sendo a lobectomia a resseccao



mais comumente realizada, uma vez que ha desenvolvimento pulmonar com crescimento de
namero de alvéolos até o oitavo ano de vida, gerando uma compensagdo no parénquima

perdido (4).

1.2 MALFORMACOES BRONQUICAS

As malformagfes bronquicas apresentam-se de formas variadas, desde uma
implantacdo alta do bronquio do lobo superior direito, chamada de brénquio traqueal, até
um bronquio principal surgindo a partir de outro bronquio principal, passando por estenoses

traqueobrénquicas idiopaticas, entre outras malformagdes (1).

1.3 SEQUESTRACAO PULMONAR

A seqiestracdo pulmonar apresenta-se em aproximadamente 0,15 — 6,45% de todas
as malformacg6es pulmonares (6-11), caracterizando-se por um tecido pulmonar normal e
ndo funcionante, sem conexdo com a arvore bronquica e com suprimento arterial da
circulacéo sistémica (7, 9-12). As sequiestracdes podem ser classificadas em extra-lobar ou
intra-lobar de acordo com sua localizacdo em relacdo ao pulmao normal adjacente e a sua
cobertura de pleura visceral (7-8, 12-13). Existe um terceiro tipo mais raro de sequestracéo
chamado de malformacdo broncopulmonar do intestino primitivo, onde um pulméo
anormal esta ligado ao trato grastro intestinal (14).
As sequestracfes sdo responsaveis por 1,1 - 1,8% de todas as ressec¢des pulmonares (11,
15). Embora rara, ambas as formas podem ocorrer simultaneamente (13). A sua etiologia

ainda ndo é totalmente esclarecida, havendo numerosas teorias para explicar o



desenvolvimento da sequestracdo pulmonar (8). Entre estas teorias hd um consenso da
origem congénita da seqlestracdo pulmonar extra-lobar, enquanto que a sequestracéo
pulmonar intra-lobar permanece em discussdo quanto a origem congénita ou adquirida (8).
Segundo a teoria de Boyden (16), a sequestracdo pulmonar intra-lobar tem uma origem
congénita, a partir de um broto pulmonar originado do intestino primitivo, enquanto que a
teoria de Stocker & Malczak (17), propdem que a sequestracdo pulmonar intra-lobar seja
devido a uma seqiiéncia de eventos incluindo a obstrucdo bronquica, pneumonia, ocluséo
de artéria pulmonar, pleurite local e parada de crescimento de artérias no ligamento
pulmonar. Ndo h& anormalidade cromossémica identificada relacionada a sequestracdo
pulmonar (7).

A sequiestracdo pulmonar extra-lobar, também chamada de pulméo acessorio (2), é
recoberta por seu “saco” pleural visceral e separada do pulmao funcionante, enquanto que a
sequestracdo pulmonar intra-lobar pode ser totalmente recoberta por tecido pulmonar
normal ou segmento de pleura visceral do lobo pulmonar no qual ela esta contida (8-11,
18). O primeiro caso foi descrito por Rokitanski & Rektorzic h4 mais de 100 anos (7, 10,
19-20), sendo o termo seqliestragdo pulmonar primeiramente usado no ano de 1946 por
Pryce (5, 8, 11, 19, 21-22). A distribuicdo por sexo é igualitaria na seqiiestracao intra-lobar
(19), havendo, porém uma maior prevaléncia no sexo masculino em sequiestracdo pulmonar
extra-lobar (80% dos casos), com uma relacdo de 3:1 entre as seqlestracdes pulmonares
intra-lobar/extra-lobar (7, 13, 15, 19).

As sequestracGes pulmonares extra-lobares geralmente estdo localizadas nos lobos
inferiores do pulméo esquerdo (80%) (10, 12-13, 23), junto ao seio costofrénico (Figural),
sendo bem menos freqlientes do que as sequestracbes pulmonares intra-lobares que

totalizam aproximadamente 75% dos casos de sequestracées pulmonares (6-8, 10, 13, 18-



19, 24). Aproximadamente 10% das sequestracfes pulmonares extra-lobares se localizam
abaixo do diafragma (19). Nas sequestracdes pulmonares intra-lobares, ndo ha
predominancia do segmento pulmonar acometido (7), porém alguns autores relatam maior
frequéncia no segmento basal posterior do lobo inferior esquerdo (2, 24), podendo estas
passarem desapercebidas durante toda a vida do paciente (19) ou manifestarem-se através
de infeccOes de repeticdo nos lobos inferiores (19).

O suprimento sanguiineo de ambos os tipos de sequiestracdo pulmonar é proveniente
da circulacdo sistémica, geralmente aorta toracica descendente ou abdominal (8-10, 12, 18-
19, 23) (Figura 2), em torno de 15% dos casos 0 suprimento sanguineo provém de outra
artéria sistémica (8, 10, 18-19, 23). A drenagem venosa ocorre para as veias pulmonares, na
seqliestracdo pulmonar intra-lobar (19) e para o sistema venoso sistémico (veia 4zigo ou
veia porta) na sequestracdo pulmonar extra-lobar (7, 19, 23).

A sequestracdo pulmonar extra-lobar se caracteriza macroscopicamente por uma
lesdo ovalada ou piramidal, variando de 0,5 a 1,5cm, podendo se apresentar com maiores
volumes em casos de infec¢des repetidas (19). Histologicamente, é formada por brénquios
e bronquiolos irregulares, bem como alvéolos 2 a 5 vezes maiores que seus tamanhos
normais (19), vasos linfaticos dilatados na regido sub-pleural sdo encontrados em 85% dos
casos (19). Ja a sequestracdo pulmonar intra-lobar se caracteriza por multiplos cistos de
tamanhos variados e que na microscopia apresenta parénquima pulmonar repleto de tecido
inflamatdrio e fibrose com remanescentes de bronquios e bronquiolos recobertos por tecido
fibroso infiltrado por linfécitos (19).

O diagndstico desta patologia pode ser realizado no periodo pré-natal, por volta da
18° semana de gestacdo através de ultra-sonografia, como uma massa homogénea, ecodensa

e bem definida; associada a visualizacdo de sua vascularizagcdo anémala (8, 13), ou ap0s o



nascimento através de uma radiografia de térax, que ird evidenciar uma lesdo alongada ou
cistica, adjacente ou posterior a &rea cardiaca, descrita como uma massa triangular e bem
definida na referida regido (8, 13, 19). O diagndstico de sequestragdo pulmonar por ultra-
sonografia pode ser dificil no periodo pré-natal, uma vez que a sequiestragdo extra-lobar
pode ser confundida com um pulmdo normal devido a similaridade de tecidos e a
seqliestracdo intra-lobar pode ter um diagndstico equivocado de malformacéo
adenomatdide cistica (2). A sequestracdo pulmonar extra-lobar responde por
aproximadamente 23% das lesGes pulmonares diagnosticadas no periodo pré-natal (19) e
destas, até 68% podem desaparecer no seguimento radiologico pré-natal (8). A tomografia
de térax demonstra o tecido pulmonar seqlestrado, sua vascularizacdo e outras
malformacdes associadas se presentes (8, 13), sendo a angiotomografia o exame de escolha
para o diagndstico pos-natal (8, 10, 13, 19). Até recentemente, a angiografia convencional
era o padrdo ouro para demonstrar o suprimento arterial e a drenagem venosa dessas lesdes.
Atualmente, a angiotomografia e o doppler tém substituido a angiografia por serem menos
invasivos e mais eficientes no diagnostico destas lesbes, fornecendo excelente
detalhamento da vascularizacdo de alto e baixo fluxo sanguineo do tecido seqiestrado,

permitindo assim um planejamento cirtrgico mais seguro (7-9, 23, 25).



Figura 1 - Sequestracdo pulmonar extra-lobar. A- Tomografia computadorizada de
térax demonstrando suprimento arterial de tecido pulmonar proveniente do tronco celiaco.
B- Intra-operatorio de sequestrectomia: pediculo vascular (seta), notar o aspecto

consolidativo do tecido pulmonar.

Os pacientes assintomaticos ao nascer podem evoluir com tosse, hemoptise e
pneumonias de repeticdo (8, 13, 18, 23), sendo essa a sintomatologia mais comum (19) ou
ainda permanecerem assintomaticos e terem seu diagnostico de forma acidental (15,5% nas
sequestracoes intra-lobares e 10% nas sequestracdes extra-lobares) (26). Outros pacientes
podem evoluir com complicagdes como hemoptise, hemotdrax maci¢o, complicacdes
cardiovasculares, infeccbes fungicas ou bacterianas, tumores benignos e/ou com
degeneracdo maligna (8, 11-12, 18-19).

A sequestracdo pulmonar intra-lobar geralmente ndo acompanha outras
malformacdes pulmonares congénitas, sendo esta associacdo observada em apenas 14% dos
casos (26). Porém, as sequestracBes pulmonares extra-lobares podem estar associadas a
alteracOes cardiacas, diafragmaticas e de parede toracica (pectus excavatum) em até 50%
dos casos (7-8, 15, 24) ou a outros tipos de malformacdo pulmonar como a malformacéo

adenomatdide cistica tipo Il (2, 10, 15, 19). Relatos de casos evidenciando a associagédo de



sequestracdo pulmonar extra-lobar e intra-lobar simultaneamente, sugere que as duas
formas apresentem uma origem embriolégica comum (7).

O tratamento de escolha é a resseccéo cirdrgica da lesdo através da sequestrectomia
ou a lobectomia pulmonar (8-9, 11-13, 24) a partir do momento do seu diagndstico, devido
principalmente a possibilidade de infecgdes de repeticdo, hemorragia, transformacao
maligna e outras complicacdes. Porém, a época recomendada para a ressec¢do ainda
permanece controversa (4, 10-11, 13, 19, 24-25). Em pacientes assintomaticos com
sequestracdo extra-lobar, devido a estas lesGes raramente produzirem sintomas e ndo haver
nenhum relato de degeneracdo maligna, muitos sugerem a observacdo. No entanto € dificil
ter certeza que estas lesdes ndo possuam um componente hibrido, com morfologia
semelhante & malformacéo adenomatoide cistica. A cirurgia de escolha para a seqliestracéo
pulmonar extra-lobar é a sequestrectomia, com dissec¢do cuidadosa de seu pediculo e
ligadura do mesmo, podendo ser ainda realizada por videotoracoscopia, uma vez que esse
tipo de cirurgia tem se mostrado seguro e com baixo indice de complicacBes pOs-
operatérias (4, 7-11, 19, 23, 25, 27). Nos casos de sequestracdo pulmonar intra-lobar a
resseccdo de escolha, também permanece sendo a sequestrectomia para preservacao de
maior quantidade de tecido pulmonar normal que ainda permanece em desenvolvimento até
aproximadamente os cinco anos de idade (4). Infelizmente, nem sempre €é possivel delimitar
o0 tecido sequestrado dentro lobo afetado, sendo necessaria a realizagdo da lobectomia
pulmonar (8, 11, 19, 24-25).

O indice de complicacdes operatorias para tal patologia é relativamente baixo. Um
estudo realizado por Savic em 1979 (26) evidenciou apenas cinco casos de obitos em 540

casos resseccdes pulmonares por sequestracdo pulmonar, todos por hemorragia



incontrolavel no trans-operatério. Na atualidade ndo ha relatos de mortalidade no intra-

operatério (4, 19).

Figura 2 — Sequestracdo pulmonar intra-lobar. A- Tomografia computadorizada de

torax demonstrando suprimento arterial (seta) de tecido pulmonar em lobo inferior
esquerdo. B- localizacdo de seqliestro pulmonar intra-lobar em segmento basal posterior de

lobo inferior esquerdo.

1.4 MALFORMACAO ADENOMATOIDE CISTICA

As malformacGes adenomatdide cisticas sdo raras lesbes hamartomatosas
caracterizadas por uma massa multicistica de tecido pulmonar com proliferacdo de
estruturas brénquicas, e tecido pulmonar mostrando arquitetura aberrante e diferenciada,
com graus variados de formacdo cistica (2, 5, 22, 28-30), caracterizando um grupo de
malformacdes pulmonares com caracteristicas semelhantes. Estas malformacgdes foram
descritas primeiramente por Meyer em 1859 num feto de seis meses, que apresentava uma
lesdo cistica no hilo pulmonar direito (31) e posteriormente Ch'in e Tang em 1949 criaram

o termo malformag&o adenomatdide cistica (MAC), baseados em achados patoldgicos de 11
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casos provenientes de autopsia (32). Este tipo de malformagdo &€ muito variavel em
tamanho, podendo compreender todo um lobo e raramente mais de um lobo ou ambos os
pulmd@es (2), sendo responsavel por aproximadamente 25% - 30% das malformacdes
pulmonares congénitas (13), com um risco de insuficiéncia respiratoria ao nascer em torno
de 30% dos casos (33). Este é o tipo mais comum de malformagdo pulmonar congénita que
requer lobectomia (34), podendo ser diagnosticado tanto no periodo pré-natal como apds o
nascimento (13). A génese da MAC permanece obscura e as lesdes tém sido consideradas
como lesdes hamartomatosas (33), com displasia focal e desenvolvimento anémalo (12,
35). Os possiveis mecanismos de insulto embriogénico e o tempo preciso do
desenvolvimento da lesdo ainda sdo incertos, porém ha evidéncias que estas lesdes ocorram
entre a quinta e vigésima segunda semana de gestacdo, resultando numa grande variedade
de apresentacdes patoldgicas e radioldgicas (13).

Embora existam outras teorias para a origem da malformacédo adenomatdide cistica,
alguns autores acreditam que a MAC ocorra devido a um desenvolvimento anémalo na
maturacdo pulmonar (5, 22), enquanto outros consideram a MAC como um representante
de uma displasia focal pulmonar, uma vez que musculo esquelético pode ser identificado na
parede dos cistos e também apresentar carcinomas nessas lesdes (22). Segundo Khosa et al.,
a MAC provavelmente resulta de uma cessagdo da maturacdo bronquica e do crescimento
mesenquimal em torno da 5° - 6° semana de gestacdo (12, 24, 36). Histologicamente a
cartilagem esta ausente, refletindo a malformacdo brénquica, no entanto apresenta pequenas
comunicagdes bronquicas que muito provavelmente sdo responsaveis pelas infecgdes e
hiperinsuflacdo observadas nos pacientes com malformacdo adenomatoide cistica (33, 36).

As formacdes cisticas sdo revestidas por epitélio colunar ou cuboidal.
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Microscopicamente, a MAC apresenta alguns achados que a diferencia de outras
lesbes pulmonares e do pulm&o normal. Estes achados incluem: projeces polipdides da
mucosa, aumento da musculatura lisa e do tecido elastico na parede dos cistos, auséncia de
cartilagem nas massas, presenca de células secretoras de muco e auséncia de inflamagéo
(13).

Os pacientes diagnosticados com malformacdo adenomatéide cistica apresentam um
amplo espectro de sintomas, variando desde morte peri-natal, relacionada a hidropsia fetal e
hipoplasia pulmonar até lesGes assintométicas, bem como resolugdo espontanea da leséo
(33, 36-37). Os sintomas mais comuns nesses pacientes sdo as infec¢des de repeticdo (12,
33, 38), havendo ainda relatos de transformacao maligna (carcinomas e blastomas pleuro-
pulmonares) pneumotdrax, hemoptise e hemotoérax (12, 38-39). Um pequeno nimero de
pacientes apresenta uma forma mais agressiva, representada por uma lesdo expansiva de
crescimento rapido, podendo levar a hidropisia fetal por desvio mediastinal, obstrucdo da
veia cava inferior e compressdo cardiaca, resultando em o6bito intra-uterino (12-13, 36).
Nestes casos pode ser realizada a drenagem in Gtero por toracocentese ou shunt téraco-
amniodtico com esvaziamento do cisto (13). A sua associacdo com outras malformacdes
como a sequestracdo pulmonar tem sido demonstrada em vérios estudos, levantando a
hipotese de que a MAC tipo Il e a seqlestracdo pulmonar extra-lobar possam ter uma
mesma origem embrioldgica (5, 10, 13, 15, 19, 24, 33, 37-38). No entanto, a associacao de
MAC com outra malformacao é mais rara (33, 37), sendo as mais comuns: defeitos faciais,
defeitos cardiacos, defeitos do tubo neural, displasia ou agenesia renal, onfalocele e outros
(13).

As lesdes sdo muito variaveis em tamanho e podem comprometer todo um lobo ou

parte dele, bem como todo um pulmao. Sua distribuicdo ndo apresenta predilecdo por um
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dos lados do paciente e pode afetar qualquer um dos lobos pulmonares, ocorrendo com
mais freqliéncia nos lobos inferiores e raramente afetando mais de um lobo (85-95% em
apenas um lobo) (Figura 3), com leve predominancia no sexo masculino (12-13, 29). Essa
malformacdo apresenta conexdes com a arvore traqueobrdnquica e tem seu suprimento
vascular baseado na circulacdo pulmonar, porém a &rea pulmonar afetada apresenta
diminuicdo de sua vascularizacdo (13). Sua incidéncia fica em torno de 1 por 10.000-
35.000 gestagdes (12-13, 40-41), ndo apresentando relagdo com raga, idade ou exposi¢do

das gestantes a algum fator, assim como ndo ha associa¢do com fatores genéticos (29).

Figura 3 - Malformacdo Adenomatoéide Cistica tipo 1. A- tomografia
computadorizada de tdérax evidenciando lesdo com grandes cistos em lobo inferior

esquerdo. B- visualizacdo intra-operatéria dos cistos pulmonares

Stocker et al. (42), publicaram um estudo detalhado de malformacdo adenomatéide
cistica, baseado em 38 casos, classificando-as em 3 tipos, com base em suas caracteristicas

histoldgicas. As malformacdes adenomatdide cisticas foram inicialmente classificadas nos
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tipos 1, 11 e 111, baseando-se no tamanho de seus cistos e caracteristicas celulares (2, 5, 12-
13, 28, 35, 42), apresentando respectivamente frequéncia em torno de 50-70%, 20-40% e
10% para os tipos I, Il e Il (29). Posteriormente foram adicionados mais dois tipos de
malformagdo adenomatoide cistica, os tipos 0 e IV, baseados no local inicial de sua
formagéo (12-13, 28, 30, 35, 43).

A MAC tipo | (figura 3) é caracterizada por uma massa pulmonar, geralmente
confinada a um lobo, contendo cisto Unico ou multiplos cistos com mais de 2 cm de
didmetro (3-10 cm de diametro) (2, 13, 29-30, 33, 42), coberto por epitélio pseudo-
estratificado ciliar com areas de epitélio produtor de muco coberto por tecido fibromuscular
(2, 13, 29-30, 33, 42), geralmente preenchidos por ar ou muco. Este tipo de leséo resulta de
uma injuria no periodo canalicular ou pseudo-glandular do desenvolvimento pulmonar (29).
O tecido pulmonar adjacente se apresenta normal, sendo geralmente comprimido pela
malformacdo que apresenta efeito de massa intra-toracica (13, 38, 42), podendo levar a
quadros de insuficiéncia respiratéria no periodo neo-natal.

Os sintomas nestes casos geralmente se apresentam na primeira semana de vida,
podendo ainda permanecer assintomatico até a fase adulta, sendo outras malformacdes
associadas raramente observadas (13).

As MAC tipo Il normalmente sdo diagnosticas no primeiro ano de vida, geralmente
comprometem apenas um lobo e se apresentam com mdltiplos cistos de pequeno didmetro
variando de 0,5-2,0 cm, cobertos por epitélio do tipo bronquiolar (cuboidal ou colunar) e
separados por septos alveolares (2, 13, 29-30, 33, 42). A malformacdo adenomatoide cistica
tipo 1l se assemelha a seqiestragdo pulmonar intra-lobar, sendo diferenciada pela sua
histologia e em muitos casos ambos estdo presentes no mesmo paciente, com provavel

origem no periodo canalicular do desenvolvimento pulmonar (29). Esta forma de MAC esta
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associada a varias outras malformacgdes como atresia de esdfago, fistula traqueo-esofégica,
agenesia renal bilateral, atresia intestinal e anomalias 6sseas e do sistema nervoso central
(2, 13).

A malformagdo adenomatdide cistica tipo Il € o tipo mais raro dessa patologia
compreendendo aproximadamente 5-10% deste tipo de lesdo (2, 13, 29-30, 42), podendo
envolver todo um pulm&o ou raramente ambos 0s pulmdes (2). Sua superficie de corte é
firme e geralmente ndo apresenta lesdes cisticas, quando estas aparecem ndo ultrapassam
0,5cm de didmetro. Na microscopia séo observadas irregularidades na estrutura bronquica
sendo esta recoberta por pequenos espacos aéreos revestidos por epitélio cuboidal (13, 33)
assemelhando-se a um pulmé&o imaturo, desprovido de bronquios (2, 13, 29, 42). Neste tipo
de MAC héa uma predominancia no sexo masculino (13). O efeito de massa das MAC tipo
Il geralmente causa desvio mediastinal no feto e resulta em hipoplasia do pulméo
contralateral, levando ainda a possibilidade de hidropisia fetal por obstrucdo do sistema
cava e compressdo cardiaca (13, 42).

Em 1985 Adzick et al. propuseram uma nova classificacdo, baseada na
ultrassonografia pré-natal, criando duas novas categorias: lesGes macrocisticas contendo um
ou multiplos cistos maiores que 5cm de didmetro e lesbes microcisticas, mais sélidas e
volumosas, com cistos menores que 5mm de didmetro (44).

Mais recentemente, Stocker sugeriu a inclusdo de outros dois novos tipos de MAC
(2, 30, 35, 43, 45), baseado no tipo de tecido de origem da malformacdo: o tipo 0 se
apresenta como um componente equivalente a displasia acinar, com incidéncia de 1% - 3%
e cistos com diametro de até 0,5cm, cobertos por epitélio pseudo-estratificado (2). Este tipo
de lesdo ocorre raramente e € incompativel com a vida, estando associada a graves

anormalidades cardiacas, e as criangas que chegam a nascer apresentam-se ciandticas e
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sobrevivem por poucas horas (13). O tipo IV se apresenta com grandes cistos periféricos de
até 7cm de didmetro, ocorrendo em torno de 10%-15% dos casos e geralmente séo
erroneamente classificados como MAC tipo | (13, 30). Os pacientes portadores de MAC
tipo IV podem apresentar disfuncdo respiratéria por pneumonia ou pneumotdrax e
raramente sdo assintomaticos ou diagnosticados através de achados acidentais (13).
Atualmente, estad ocorrendo um aumento da incidéncia das MAC, principalmente
devido a deteccdo precoce desta patologia por exames pré-natais como a ultra-sonografia,
apesar disto um pequeno nimero de casos ainda nao sdo identificados e sé irdo apresentar
alguma sintomatologia ao nascer ou na presenca de alguma complicacdo durante a vida do
paciente (13, 29, 35-36, 40-41). A ultrasonografia apresenta uma boa acuracia para a
deteccdo deste tipo de lesdo, mas erros diagnosticos sao possiveis. O diagnostico diferencial
inclui cistos broncogénicos ou entéricos, sequestracdo pulmonar, enfisema lobar congénito
e massas mediastinais. Sendo a sequestracdo pulmonar a lesdo mais dificil de ser
diferenciada por este exame (13, 37). A radiografia de térax foi o primeiro método de
diagnédstico mais eficiente, para definicdo de lesdes pulmonares, porém a radiografia de
torax normal ndo exclui a presenca ou regressdo da MAC (36). A radiografia de tdrax
tipicamente mostra multiplos cistos arredondados, com paredes finas e preenchidos por ar
ou secre¢do, podendo ainda evidenciar grandes lesdes com desvio mediastinal, herniacéo
pulmonar através da linha média e efeito de massa pela lesdo, ou ainda lesdes
consolidativas ndo especificas (29, 33). Para o diagnostico de MAC, é mandatoria a
realizacdo de uma tomografia computadorizada de térax, que ira definir o tamanho dos
cistos, revelar anomalias associadas e melhor definir a extensao anatdmica da malformacéo,
bem como evidenciar lesbes que tenham regredido a radiografia e/ou ultrasonografia de

torax (29, 33, 35-36).
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Este tipo de malformagdo pode estar associado a hidropisia fetal e distarbio
hemodindmico devido a compresséo vascular de estruturas intratoracicas (12, 41). A ultra-
sonografia com eco-doppler é utilizada para caracterizar polidramnio ou hidropsia, além de
permitir avaliar o envolvimento pulmonar, o desvio mediastinal e a hipoplasia pulmonar
associada (37). Uma vez que estas associagOes apresentam pobre progndéstico quando
diagnosticadas, pode haver a indicacdo de intervengdo fetal, ou mesmo interrupgéo da
gestacdo (22). A maioria dos individuos (90%) com esta patologia sdo assintométicos no
periodo neo-natal (35) e por longo periodo de sua vida, porém em alguma fase da vida
poderédo apresentar sintomas sugestivos de infeccdo pulmonar. Aproximadamente 30% dos
casos sdao diagnosticados no periodo pos-natal (35) e entre 15-50% dos casos podem
regredir ainda no periodo neonatal, provavelmente por mecanismo de apoptose e
crescimento sem acompanhamento de suprimento vascular (13, 22, 36, 40).

Os pacientes com MAC quando sintomaticos apresentam pneumonias de repeticéo,
podendo ainda apresentar tosse, cianose, dispnéia e pneumotdrax (13, 35). Na fase pré-
natal, a intervengdo cirurgica permanece como a melhor alternativa para as formas
microcisticas, associadas a hidropisia, porém algumas contra-indicacdes existem para o
procedimento como anormalidades cromossdmicas, gestacdes multiplas, presenca de outras
anormalidades anatémicas e presenca de outros fatores maternos ou psico-sociais. Nestes
casos 0 uso de esterdides (betametasona e dexametasona) podem evitar o crescimento da
MAC, prevenindo a hidropisia (13). O manejo destas lesdes assintomaticas é controverso,
ainda ndo sendo definido o tempo exato bem como a extensdo da resseccao (2, 4, 13, 36,
41). No entanto, a maioria dos autores sugere a resseccao devido ao risco de infeccdo destas
lesbes ou de transformacdo neoplasica, principalmente nos tipos bronquiolo-alveolar,

mixosarcoma, blastoma pleuropulmonar e o rabdomiosarcoma (2, 4, 12-13, 24, 36, 39-41).
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Embora raros, acima de 8% destes tumores estdo associados a MAC. Nos pacientes
sintométicos, é consenso a resseccdo da lesdo, geralmente na forma de lobectomia
pulmonar, que ira prevenir a permanéncia de doenca residual e recorréncia no tecido
remanescente (36-37, 40-41). Aziz e cols. revelaram que somente 10% dos pacientes
assintomaticos irdo desenvolver complicacGes e sugerem que uma abordagem conservadora
seja uma alternativa para estes pacientes (46). Nenhum autor recomenda a resseccao
exclusiva da &rea compreendida pela lesdo (36, 41). A lobectomia é o procedimento de
escolha para pacientes com a lesdo confinada a um Unico lobo, embora quando mais de um
lobo pulmonar é afetado, a bilobectomia ou a pneumonectomia ndo deve ser realizada,
optando-se pela preservacdo de areas normais, porém com maior risco de fuga aérea
prolongada (46). O momento exato para a cirurgia é geralmente indicado com seguranca
entre 0s 3 e 9 meses de idade, com bom seguimento clinico e sem necessidade de
ventilagdo mecénica prolongada no periodo pdés-operatério (12-13, 36, 40-41), porém,
alguns autores tém indicado a cirurgia no periodo neonatal, por volta do quinto dia de vida,
devido aos recem-nascidos suportarem melhor o trauma operatorio (33, 40-41).
Recentemente, alguns autores tém sugerido a ressec¢cdo por videotoracoscopia como um
procedimento seguro, facil de realizar e com boa recuperacdo pés-operatoria (27, 34, 36,
40). A toracotomia ou a videocirurgia sdo bem toleradas pela crianca, geralmente sem
necessidade de hemotransfusdo e com baixo indice de complicacdes e Obitos, com uma
média de internacdo hospitalar pds-operatoria de 2,3 dias (13, 27, 33-34, 36). O
acompanhamento pods-operatorio da funcdo pulmonar, geralmente € bom, com menores
alteracOes radiologicas como desvio mediastinal e hiperinsuflagdo do lobo remanescente,
que pode ser explicada pela compensacgéo funcional de crescimento pulmonar e de nimero

de alvéolos até os 7 anos de idade (4, 13, 33, 46).
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1.5 AGENESIA E HIPOPLASIA PULMONAR

A agenesia pulmonar é uma rara malformagdo pulmonar de um ou de ambos
pulmdes, com uma prevaléncia de 0,5-1/10.000 nascidos vivos (2). O bronquio e a traquéia
também poderdo estar mal formados ou ausentes, bem como poderd haver agenesia
pulmonar parcial ou lobar (2). A agenesia pulmonar bilateral indica uma falha na
morfogénese do trato respiratorio inferior tendo fortes correlagdes genéticas, sendo
incompativel com a vida (2).

A agenesia pulmonar unilateral (Figura 4) apresenta diversos graus de
complicacBes, que variam desde casos assintomaticos até a insuficiéncia respiratéria
neonatal, apresentando-se por vezes associadas a outras malformacgdes cardiovasculares,
gastrointestinais, geniturinarias e em outros 6rgéos e sistemas (2).

A hipoplasia pulmonar é uma malformacdo que se apresenta por um crescimento
pulmonar reduzido, sendo geralmente encontrado em exames cadavéricos, sendo causa

comum de mortes no periodo neonatal (2).
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Figura 4 — Agenesia Pulmonar. Auséncia congénita de pulmdo direito com

hiperinsuflacéo do pulm&o esquerdo e desvio do mediastino para a direita

1.6 ENFISEMA LOBAR CONGENITO

O enfisema lobar congénito (ELC) é uma malformacdo pulmonar rara que se
apresenta em 1:20.000 a 1:30.000 nascimentos (47-49), onde a sua principal causa seria
uma deficiéncia no desenvolvimento das cartilagens bronquicas (2, 47, 50), que ocorre
aproximadamente em 25% dos casos. A obstrucdo do bronquio lobar responde por outros
25% dos casos, geralmente causada por uma estenose brénquica idiopética, levando a um
mecanismo valvular, ou ainda um tamp&o mucoso ou alteragbes vasculares (2, 47, 50),
porém sua verdadeira causa ainda ndo est4 determinada e em torno de 50% dos casos ndo
h& uma causa definida (12, 47). O enfisema lobar congénito € caracterizado por uma hiper-
insuflacdo de um lobo pulmonar por alcaponamento de ar resultando em distensdo deste,
levando a efeito de massa compressivo aos demais lobos pulmonares e por vezes até com
desvio mediastinal (Figura 5), levando a repercussdes hemodinadmicas (48-49).

A histologia do pulmé@o com enfisema lobar congénito geralmente se apresenta
normal, com leve dilatagdo alveolar, sem malformacdo ou destruicdo (2) de septos
alveolares. Em alguns casos pode haver um real aumento de volume na contagem alveolar,

caracterizando assim o pulmé&o ou lobo como poli-alveolar (2, 51).
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Figura 5 -Enfisema Lobar Congénito de lobo superior esquerdo. Notar a
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hiperinsuflacdo de lobo superior esquerdo com desvio do mediastino e compressdo de

pulmé&o contra-lateral.

Sua apresentacdo clinica pode ser de diferentes formas, desde uma leve dispnéia até
insuficiéncia respiratdria aguda ao nascer e infec¢bes pulmonares de repeticédo (47), sendo a
maioria de pacientes assintomaticos logo ap6s o nascimento (47). Segundo Mei-Zahav et
al.(47), a grande maioria dos pacientes apresenta sintomas antes dos seis meses de vida,
mas alguns podem permanecer assintomaticos por anos (47-48). O enfisema lobar
congénito é duas vezes mais comum em pacientes do sexo masculino do que no sexo
feminino (48, 50) e se apresenta mais comumente em ordem de freqiiéncia, no lobo
superior esquerdo (51)(40-50%), seguido pelo lobo médio (30-40%) e lobo superior direito
(20%) (50, 52), embora o envolvimento bilateral ja tenha sido descrito (50). Ao nascer, 1/3
dos pacientes apresentam-se sintomaticos e 50% serdo diagnosticados dentro do primeiro
més de vida. Até 10% destes pacientes apresentam anormalidades associadas, sendo as

mais comuns de origem cardiaca (12). A maioria dos pacientes apresenta moderados graus
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de dispnéia nos primeiros dias de vida com piora progressiva ao passar dos dias com
aumento da hiperinsuflacdo pulmonar. Estes pacientes tendem a apresentar cianose,
podendo progredir para franca insuficiéncia respiratéria. Os pacientes que se mostram
assintomaticos nos primeiros 6 meses de vida, geralmente apresentam quadros de infec¢do
pulmonar de repeticéo.

Com um maior nimero de publicacdes sobre enfisema lobar congénito, tem sido
descrito o diagnoéstico pré-natal de tal patologia através da ultrassonografia e até sua
diminuigéo espontanea de volume bem como seu desaparecimento, algumas vezes in utero
(47).

O diagnéstico desta patologia geralmente é feito ao nascer, durante quadro de
insuficiéncia respiratoria ou através de radiografia simples de térax em consultas de rotina,
que ira evidenciar um lobo pulmonar hiperinsuflado, por vezes com herniagdo pulmonar
para 0 hemitorax contralateral, desvio mediastinal e areas de atelectasia no parénquima
pulmonar adjacente (12), podendo ainda o lobo afetado aparecer opacificado pela retengédo
de liquido placentario (12), devendo-se sempre fazer diagndstico diferencial com
pneumotorax (48). A tomografia computadorizada de térax se mostra essencial no
diagndstico dessa patologia para a avaliacdo de obstrucdes brénquicas e alteracdes
anatomicas (12), evidenciando os limites do lobo afetado e seus vasos, diferenciando o
diagndstico de pneumotdrax (48). Seu diagnostico diferencial compreende pneumatoceles,
pneumotorax, atelectasia pulmonar e hipoplasia pulmonar.

O enfisema lobar congénito geralmente € considerado uma patologia cirurgica,
sendo a lobectomia a resseccdo de escolha em criangas sintomaticas (12, 47-48). Embora
seja logica a recomendacéo de cirurgia para pacientes sintomaticos e a observacao para 0s

pacientes assintomaticos, a abordagem para criancas oligossintomaticas ainda permanece
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controversa (47). Alguns estudos descrevem uma pequena proporcao de pacientes tratados
conservadoramente com bons resultados (48). A resolucéo espontanea pré-natal e pos-natal
sugere que esta patologia é um processo parcialmente reversivel, ou que o crescimento do
parénquima pulmonar normal compensa o enfisema lobar congénito ndo funcionante (47).

Observou-se que a lobectomia pulmonar se acompanha de baixa perda de volumes
pulmonares no parénquima remanescente, e que com O crescimento compensatorio
pulmonar na infancia, ndo ha diferenca na funcéo respiratdria a longo termo de seguimento
com o tratamento cirdrgico ou conservador (2, 4, 47), sendo ainda a sua ressec¢do podendo
ser realizada por técnica video-assistida (52).

O tratamento cirdrgico nestes pacientes é seguro com baixa morbi-mortalidade e

sem Obito na maioria das séries (48).

1.7 MALFORMACAO ARTERIOVENOSA

A primeira descricdo de malformag&o arteriovenosa na literatura foi realizada por
Churton, a partir de uma autépsia em uma crianca do sexo masculino de 12 anos de idade
no ano de 1897 e desde entdo aproximadamente 500 casos tem sido descritos, na maioria
em adultos (53-57), com uma incidéncia de 2-3 casos por 100.000 pessoas (57). Desde a
sua primeira descricdo, varios termos tem sido usados para descrever as malformagdes
arteriovenosas, como: fistula arteriovenosa, aneurisma arteriovenoso pulmonar,

hemangioma pulmonar, angioma cavernoso pulmonar, telangiectasia pulmonar, entre
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outros (54, 58). A média de idade de seu diagndstico situa-se por volta dos 41 anos (53,
55).

A malformac&o arteriovenosa é uma patologia congénita onde apenas 25%-50% dos
pacientes irdo apresentar alguns sinais e sintomas como cianose, baqueteamento digital,
dispnéia, fadiga e policitemia (53-55, 57-59), tendo sua ocorréncia em igual freqliéncia em
ambos os sexos (53). Sua distribuicdo ocorre bilateralmente em 8%-20% dos pacientes e
sdo multiplas em 33%-50% dos pacientes (53, 55, 57), apresentando maior incidéncia nos
lobos médio e inferior esquerdo (Figura 6) (57-58). A malformacdo arteriovenosa pode
também se desenvolver apds tratamento cirdrgico para algumas patologias cardiacas
congénitas, quando utilizado o bypass cavo-pulmonar (procedimentos de Fontan ou de
Glenn) (57-58, 60-61), através de trauma toracico penetrante (54, 57), ou outras patologias
como actinomicose, amiloidose, cirrose hepatica, fibrose cistica, carcinoma metastatico
entre outras (57). Outras complicagdes da MAV ocorrem devido as conexdes do leito
capilar pulmonar, com perda da funcao filtrativa pulmonar e conseqiientemente permitindo
émbolos e bactérias passarem diretamente da circulacdo sistémica resultando em embolias
ou abscessos cerebrais (54, 57-59), ou por sangramento desses vasos anormais, causando
hemoptise ou hemorragia pleural (58).

Sua apresentagdo mais comum é de uma conexdo anormal direta entre artérias
pulmonares e veias pulmonares através de pequenos aneurismas (54, 59), onde ocorre um
shunt direita-esquerda, porém mantendo na maioria das vezes uma funcdo cardiaca normal
e com o crescimento da crianga, estas passam a apresentar queda na saturacdo de oxigénio
na oximetria de pulso e policitemia (53, 57-58). Estes pacientes geralmente apresentam
ecocardiograma normal e radiografia de torax com opacificacdo na area afetada pela MAV

(57).
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Figura 6 —Malformacéo arterio-venosa em segmento superior do lobo inferior

direito

As MAYV apresentam uma grande variacdo de apresentacdes histologicas, variando
desde telangiectasias difusas até estruturas complexas consistindo de um saco
aneurismatico dilatado pela confluéncia de artérias e veias (54). Aproximadamente 95%
destas anastomoses arteriovenosas ocorrem a partir das artérias pulmonares (54), porém
varias outras origens arteriais ja foram diagnosticadas, sendo as mais descritas de origem
das artérias brobnquicas, mamaria interna, ou da aorta descendente (54). Estas malformacdes
tendem a aumentar de tamanho, especialmente quando sdo mdaltiplas, e raramente regridem
espontaneamente (54). A conex&@o entre vasos arteriais e venosos pulmonares pode ser
Unica, multiplas, ou telangiectasias difusas, podendo ainda ser uni ou bilaterais (57).
Grandes fistulas geralmente sdo bem localizadas e Unicas, enquanto que as pequenas
geralmente s&o multiplas (57).

Uma forte associacdo de malformacéo arteriovenosa com telangiectasia hemorragica
hereditaria (Sindrome de Rendu-Osler-Weber) muitas vezes estd presente, onde

aproximadamente 45%-88% dos pacientes apresentam esta sindrome (53, 55, 57-58).
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A angiografia € o método de escolha para o diagndstico, bem como para o
delineamento do suprimento arterial e drenagem venosa da MAV (53-54, 57-58). Mais
recentemente a ressonancia magnética tridimensional tem-se mostrado efetiva e com boa
acurécia, para o diagnostico de MAV, além de ser um exame nao invasivo (54, 57-58).
Permanecem como diagndsticos diferenciais das MAVs, a malformacdo adenomatoide
cistica, a atresia brénquica, a sequestracdo pulmonar, as neoplasias cisticas, 0s cistos
broncogénicos e as duplicacdes esofagicas (55).

As MAVs séo conexdes arteriovenosas de baixa pressao, que resultam em um shunt
direita-esquerda e o0s objetivos de seu tratamento sdo basicamente trés: melhora dos
sintomas de dispnéia/hipoxemia, prevencdo de hemoptise e principalmente prevencdo de
complicagBes neuroldgicas (54, 57, 59). Seus principais métodos de tratamento sdo a
embolizacgdo e a resseccéo cirurgica (54-55, 59).

O tratamento de escolha para a malformacéo arteriovenosa é a resseccdo pulmonar
econdmica; e quando periférica, da-se preferéncia pela resseccdo em cunha; enquanto que
grandes lesdes podem requerer lobectomia ou pneumonectomia (53-54, 56-58), ficando a
embolizagdo para pacientes com restricbes ao tratamento cirirgico, ou para pacientes com
multiplas lesdes (54, 57, 59). A embolizacdo apresenta excelentes resultados iniciais, com
resolucdo em torno de 80%-100% dos casos, porém apresentando uma alta taxa de
recorréncia (54, 57-58), havendo ainda relatos de transplante pulmonar como forma de
tratamento para MAVs difusas (57). Segundo Puskas et AL (62), a embolizacdo tem suas
limitacOes e indicacdes precisas, sugerindo que ha risco de desinsuflagdo do baldo de
embolizacdo e migracdo da molas de embolizagéo a longo termo, refor¢cando a indicagéo de

cirurgia em detrimento da embolizagéo.
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A taxa de mortalidade de pacientes sintomaticos e ndo tratados varia de 4%-22%,

podendo chegar aos 40% (54, 57).
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2. JUSTIFICATIVA

Devido a falta de dados da literatura nacional e latinoamericana por parte de
servigcos especializados em tratamento de malformacdes pulmonares congénitas vé-se
necessario o fornecimento de informacgdes sobre este assunto para a comunidade médica
brasileira através do estudo da casuistica de um servico de referéncia em doengas
pulmonares. Este estudo fornecera dados que servirdo como uma fonte importante de
conhecimento e referéncia sobre a abordagem e tratamento das doencas pulmonares

congénitas no Brasil.
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3. OBJETIVOS

3.1 GERAL

Descrever as principais malformacGes pulmonares congénitas em pacientes
pediatricos que foram submetidas a tratamento cirdrgico em um servico de referéncia no

tratamento de doencas de térax.

3.2 ESPECIFICOS

Avaliar o tipo de tratamento cirdrgico para as diferentes malformacdes pulmonares.
Avaliar os métodos diagnosticos e indicacGes para o tratamento cirurgico.
Analisar criticamente os resultados do tratamento cirdrgico para os diferentes pacientes

pediatricos com malformacdes pulmonares.
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4. ARTIGO CIENTIFICO

INTRODUCAO

As malformacdes congénitas pulmonares formam um espectro de doencgas pouco
frequientes, ocorrendo a partir do desenvolvimento do intestino primitivo e da sua
diferenciacdo em sistema respiratorio™ 2. Sua freqiiéncia global ¢ dificil de estabelecer,
porém com o advento da ecografia pré-natal, houve um aumento no nimero de diagnosticos
precoces®, com uma incidéncia variando entre 30 a 42 casos por 100.000 habitantes/ano®.

O espectro das malformacdes congénitas pulmonares inclui a malformacéo
adenomatoide cistica (MAC), sequestracdo pulmonar, enfisema lobar congénito, e cistos
broncogénicos, que podem ser intra ou extra-pulmonares®. As malformaces artério-
venosas, embora sejam alteracdes dos vasos pulmonares também estdo incluidas dentro das
malformacdes pulmonares.

As malformacg6es congénitas pulmonares podem ser diagnosticadas em qualquer
idade™ ® . Sua apresentacéo clinica pode variar desde insuficiéncia respiratéria apés o
nascimento até alteragdes radiolégicas na idade adulta em pacientes assintomaticos™ % ®. O
conhecimento de tais malformacdes é de fundamental importancia, uma vez que 0 seu
reconhecimento precoce em recém nascidos pode significar o sucesso para o tratamento da
insuficiéncia respiratéria neo-natal e outras complicacdes!’ 7.

O diagndstico destas lesdes geralmente requer diferentes exames radioldgicos para

um adequado planejamento cirargico, como: a ultra-sonografia pré-natal e pos-natal com
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Doppler, a ressonancia magnética nuclear pré-natal e a tomografia computadorizada de
torax™ > 9. O tratamento das diversas formas de malformages congénitas pulmonares
baseia-se principalmente na ressec¢do pulmonar, a qual deve ser a mais conservadora
possivel, sendo a lobectomia o tratamento realizado com maior freqiiéncia® * %, Tais
procedimentos podem ser realizados através de toracoscopia ou toracotomia dependendo da
experiéncia de cada servigo®™®,

Devido ao pequeno nimero de publicacdes nacionais®” quanto ao tratamento
cirargico das malformagGes pulmonares em criangas, procuramos determinar as principais
malformacgdes congénitas pulmonares em um servico de referéncia no tratamento de
doencas de torax, bem como avaliar os principais métodos diagndsticos utilizados, as

indicacdes e os resultados dos diferentes tipos de tratamento cirurgico.

METODOS

Foram analisados retrospectivamente todos os prontuarios de pacientes que
apresentavam diagnostico de malformagdes congénitas pulmonares pelo exame
anatomopatoldgico e que foram submetidos a resseccao pulmonar no complexo hospitalar
da Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre-RS, no periodo de janeiro de 1997 a
dezembro de 2006. Foram excluidos os prontuarios com informagdes incompletas e
daqueles pacientes maiores de 12 anos. O presente trabalho foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa da Irmandade Santa Casa de Misericordia Porto Alegre-RS, sob
protocolo nimero 1436/06

Cinqlienta e dois prontuérios de pacientes com diagnéstico anatomopatoldgico de

malformacgdes congénitas pulmonares foram revisados, sendo 39 casos com pacientes
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menores de 12 anos. Foram excluidos quatro casos, por prontudrio incompleto (2
hipoplasias pulmonares e 2 fistulas arteriovenosas). Os casos de cistos broncogénicos néo
foram incluidos na coleta de dados, uma vez que estes se apresentaram como cistos extra-
pulmonares ou mediastinais. Os pacientes foram divididos em grupos de acordo com as
diferentes malformacdes em: enfisema lobar congénito, seqlestracdo extra e intra-lobar,
malformac&o arteriovenosa e malformagdo adenomatdide cistica. Foram analisados idade,
sexo, sinais e sintomas, os diferentes exames radioldgicos utilizados; localizacdo das lesGes,
cirurgias realizadas e complicacbes pos-operatorias. Os pacientes com diagnostico de
malformacdo adenomatoOide cistica foram divididos seguindo a classificacdo
anatomopatolégica de Stocker em tipo 1 a tipo 4 & 1017,

Os dados foram armazenados em planilha eletronica (Microsoft Excel® Microsoft
EUA) e calculados como média e mediana das idades, média de dias de internacédo e
percentual de cada patologia e de sua localizacdo. Para verificar a presenca de diferenca
significativa (P<0,05) no tempo de drenagem pleural quanto a utilizacdo de drenagem em

aspiracdo ou em selo d’agua foi utilizado o Teste t de Student.

RESULTADOS

Dos 35 pacientes estudados, a média de idade foi de 31 meses na época da cirurgia
(1 a 120 meses - mediana de 17 meses) com predominancia do sexo masculino (60%),
sendo 33 pacientes brancos (91,40%), trés negros (8,6 %) e apenas um da raca indigena

(2,08%).
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Os achados anatomopatoldgicos dos 35 pacientes analisados estdo descritos na
Tabela 1. Um paciente apresentou associa¢do de malformacao adenomatoide cistica tipo | e

sequestracdo pulmonar extra-lobar.

Tabela 1: Achados anatomopatoldgicos de 35 pacientes com malformagfes congénitas
pulmonares

- NUmero de 0
Anatomopatolégico Individuos Percentual (%)
Enfisema Lobar Congénito 13 37,14 %
Sequestro pulmonar
Intra-lobar 4 11,42 %
Extra-lobar 4* 11,42 %
Total 8 22,84 %
Malformacdo Adenomatoide Cistica
Tipo | 8* 22,85%
Tipo Il 5 14,28%
Tipo Il 1 2,85%
Tipo IV 0 -
Total 14 40,0 %
Malformagéo Arterio-venosa 1 2,85%

*Paciente com duas malformacdes pulmonares operadas simultaneamente.

Nove pacientes (25,71%) ndo apresentavam sintomatologia pré-operatéria: sendo 2
pacientes (5,71%) com MAC tipo I, 2 pacientes (5,71%) com MAC tipo Il, 2 pacientes com
sequestracdo pulmonar intra-lobar (5,71%) e 3 pacientes com seqiestracdo pulmonar extra-
lobar (8,57%). Todos os pacientes com enfisema lobar congénito apresentavam sintomas
pré-operatdrios, sendo 0 mais comum o esforco respiratorio em nove casos (69,23%).

Todos os pacientes foram submetidos a algum tipo de exame de imagem para o
diagnostico pré-operatdrio. Vinte e oito pacientes foram submetidos a TC de torax (80%);
35 pacientes realizaram radiografia simples de torax e apenas quatro pacientes tinham

diagnostico pre-natal atraves de ultrasonografia (11,42 %), sendo trés casos de MAC e um
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caso de sequestracdo pulmonar extra-lobar. As localizagOes das lesdes estdo especificadas

na tabela 2 enquanto os tipos de ressecgdes estdo demonstrados na tabela 3.

Tabela 2: Localizagdo das malformacdes pulmonares nos exames radiol6gicos pré-

operatérios

Local n (%)
LIE 7 (20)
LSE 13 (37,14)
LID 6 (17,14)
LSD 7 (20)
LM 2 (5,71)

—LIE: lobo inferior esquerdo; LSE: lobo superior esquerdo; LID: lobo inferior

direito; LM: lobo médio; LSD: lobo superior direito.

Dezessete pacientes (48,57%) tinham historia prévia de tratamento para pneumonia
bacteriana. Quatorze pacientes (40%) foram submetidos a broncoscopia diagnéstica e
apenas dois pacientes (5,71%) realizaram testes de funcdo pulmonar pré-operatorio. O
periodo médio de internacdo foi de 11 dias, variando de 3 a 30 dias de internacdo; sendo a
média do periodo de internacdo pds-operatdrio de oito dias (2 - 21 dias).

Dez pacientes (28,5%) apresentaram complicagdes pds-operatorias, sendo a
complicagdo mais comum a infec¢do pulmonar (n=7), seguida por pneumotdrax apds a
retirada dos drenos (n=2) e atelectasia pulmonar em um paciente. Ndo houve Gbitos nesta

série.
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Trinta e quatro pacientes (97,14%) foram submetidos a drenagem pleural fechada,
sendo 18 pacientes (51,42%) com drenagem pleural em selo d’agua e 16 pacientes
(45,71%) com drenagem pleural sob aspiracdo continua. N&o houve diferenga significativa
entre estes dois grupos no tempo de drenagem (P>0,05). Um dreno torécico foi utilizado
em vinte e oito pacientes (80%) e dois drenos foram utilizados em 6 pacientes (17,14%). O
tempo médio de permanéncia do dreno toracico foi de 3,9 dias (1 - 9 dias). Apenas um
paciente com diagnostico de seqiestracdo extra-lobar ndo foi submetido & drenagem
torécica. Ventilagdo mecanica por mais de 24 horas foi necessaria em oito pacientes (1 — 5

dias).

Tabela 3: Ressecg0es realizadas em 35 pacientes com malformagdes congénitas pulmonares

Tipo de Resseccéo Numero de Individuos (%)
Lobectomia Inferior Esquerda 5 (14,28)
Lobectomia Superior Esquerda 8 (22,85)
Lobectomia Inferior Direita 3(8,57)
Lobectomia Média 2 (5,71)
Lobectomia Superior Direita 5 (14,28)
Segmentectomia Anterior do LSE 3(8,57)
Piramide Basal esquerda 2 (5,71)
Segmentectomia Apical do LID 1(2,75)
Segmentectomia Anterior do LSD 1(2,75)
Segmentectomia Apical do LSD 1(2,75)
Sequestrectomia 4 (11,42)

— LSE: lobo superior esquerdo; LID: lobo inferior direito; LSD: lobo superior

direito
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DISCUSSAO

As malformacg6es pulmonares sdo conhecidas pela medicina hd mais de trés séculos,
permanecendo ainda sem consenso de como e quando trata-las®”’. Com o avanco de exames
de imagem, as malformagdes pulmonares passaram a ser diagnosticadas com maior
freqiiéncia no periodo pré-natal ou nos primeiros dias de vida, fazendo com que ocorra uma
maior prevencdo de complicacdes no periodo neonatal. Mesmo com o uso rotineiro da
ultrassonografia pré-natal® © o diagnéstico diferencial das diversas malformacdes
pulmonares muitas vezes € dificil, sendo necessario a utilizagdo de exames adicionais para
sua confirmacdo, como é o caso da ressonancia magnética nuclear pré-natal ou a utilizacéo
da tomografia computadorizada no periodo neonatal®. Em nossa série, verificamos que
poucos pacientes possuiam o diagnostico pré-natal de malformacdo congénita,
provavelmente devido a maioria dos pacientes serem provenientes de outras localidades e
cujas gestantes ndo apresentarem um acompanhamento pré-natal adequado. Os pacientes
com malformagfes pulmonares apresentardo sintomas em algum momento da vida, a
maioria antes dos 13 anos de idade®.

Quando na presenca de sintomas, o0 tratamento cirdrgico das malformacoes
pulmonares deve ser realizado o mais precocemente possivel, buscando-se 0 maximo de

preservacdo do parénquima pulmonar normal: 1

). Nas lesdes assintomaticas o tratamento
cirurgico ainda permanece controverso quanto da necessidade ou ndo de ressecgédo
pulmonar, sendo a sua indicacdo baseada no risco de infeccdes de repeticdo e possiveis
complicagdes pleuro-pulmonares, bem como pelo risco de malignizagdo nos casos de MAC
(rabdomiosarcoma e carcinoma bronquiolo alveolar)® 4 ¢ 810 Nestes casos as resseccdes

pulmonares s&o seguras e com baixos indices de complicacges™ " 9.
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A resseccdo de escolha nos casos de MAC e sequestracdo pulmonar intra-lobar ¢ a
lobectomia ou segmentectomia quando possivel®> & 12 13- enquanto que a sequestrectomia
est4 indicada nos casos de seqiestracdo pulmonar extra-lobar® * 1213 e myito raramente
a pneumonectomia estara indicada em casos selecionados de MAC®.

O enfisema lobar congénito apresenta controvérsias em relacdo ao tratamento
cirGrgico ou conservador® ™. Quando sintomaticos, a cirurgia esta indicada a partir do
momento do diagnéstico, sendo a lobectomia a resseccdo de escolha & ¥ enquanto
resseccOes segmentares estdo reservadas para doencas localizadas . Este tipo de indicac&o
precoce resolve o problema e os pacientes ndo apresentam perda da fungé@o pulmonar, uma
vez que ha crescimento compensatério do pulmé&o até o final da primeira inféancia, por volta
dos oito anos de idade®®. Nos pacientes assintoméaticos a média de idade para a cirurgia se
eleva M estando o tratamento cirlrgico indicado naqueles que passam a apresentar
sintomas.

A videotoracoscopia tem sido amplamente empregada na ressec¢do de
seqliestracbes pulmonares em adultos, apresentando bons resultados através de uma
resseccdo segura da lesdo e menores indices de complicagcdes, bem como associados a alta
hospitalar precoce™ '®. Em pacientes pediatricos, a videotoracoscopia pode ser realizada
em crianc¢as de qualquer idade, com seguranca e eficacia semelhantes aos procedimentos
realizados em adultos®®.

Em nossa série, as lobectomias de lobos superiores foram as ressec¢des mais
freqiientemente realizadas, principalmente nos pacientes com enfisema lobar congénito™
W Os pacientes com malformacdo adenomatdide cistica e seqiiestracdo pulmonar,
apresentaram predominancia de comprometimento dos lobos inferiores, como observado

s(5, 9, 10).

em diferentes serie ; enquanto que aqueles com enfisema lobar congénito
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apresentaram maior namero de lesdes nos lobos superiores. Apesar da broncoscopia nao ter
sido realizada em todos os pacientes do nosso estudo, nds preconizamos o seu uso de rotina
na avaliacdo pré-operatdria, uma vez que este exame, além de auxiliar na coleta de material
endobrénquico, pode fornecer informagGes importantes para a estratégia cirurgica através
da visualizacio da anatomia da arvore traqueobronquica®.

Associacdes entre as diferentes malformacgdes pulmonares podem estar presentes em
até 50% dos casos® ® ® assim como, pode ocorrer concomitancia de malformagdes
pulmonares com malformacbes de outros 6rgdos, onde as mais comuns sdo 0 pectus
excavatum, malformacdes esofgicas e cardiacas’™®. Apesar de observarmos a existéncia
deste tipo de associagdo em nossa série, a sua presenca foi muito inferior do que o
observado na literatura®

As complicacbes pos-operatdrias mais comuns e causas de reintervencdes em
pacientes com malformacdo pulmonar que sdo submetidos a resseccdo pulmonar sdo o
empiema pleural, a pneumonia, o hemotdrax, o derrame pleural e a escape aéreo

prolongado " ° 13

. Entre as complicacbes pos-operatérias, a pneumonia foi a mais
freqlientemente observada, conforme o observado na literatura®. A permanéncia dos tubos
de drenagem ¢é variavel dependendo da série apresentada, no nosso estudo foi superior ao
trabalho de Koontz, onde os drenos permaneceram em média 1,2 dias™®. Nenhum paciente
foi submetido a reintervencdo ou evoluiu para o 6bito, como demonstrado na maioria das
publicacdes™ 1©.

As resseccOes pulmonares para o tratamento das malformacdes congénitas dos

pulmdes sdo um procedimento seguro, que em servico de referéncia para doengas

pulmonares, apresenta pouca morbidade e minima mortalidade.
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5. CONSIDERACOES FINAIS

As malformagdes pulmonares congénitas formam um grupo heterogéneo de
patologias pulmonares que nos dias atuais vem apresentando um maior nimero de casos
diagnosticados precocemente, gragas a novas técnicas de exames diagnosticos, como a
tomografia computadorizada, a ultra-sonografia pré-natal, a angio-tomografia e a
ressonancia magnética. A tomografia computadorizada de térax se mostra como padrdo
ouro para o diagndstico dessas patologias no periodo poés-natal, enquanto que a ultra-
sonografia pré-natal é considerada um excelente método diagnostico.

Dependendo do tipo da malformacgédo, a extensdo da ressec¢do pulmonar pode
variar, desde a sequestrectomia nos casos de seqlestragdo pulmonar extra-lobar ou a
segmentectomia nas seqliestracGes pulmonares intra-lobares até a lobectomia sendo esta o
procedimento de escolha nos casos de MAC e ELC. A embolizagéo arterio-venosa tem-se
mostrado uma boa opgdo terapéutica nos casos de MAV Unica; sendo que aqueles pacientes
com multiplas lesées no mesmo lobo devem ser submetidos & lobectomia pulmonar, com
bons resultados.

Atualmente ha uma tendéncia as ressec¢des pulmonares minimamente invasivas por
videotoracoscopia, apresentando bons resultados com menos dor pés-operatéria e
recuperacdo precoce, além de bons resultados cosméticos. Também ha uma tendéncia a
indicar estes procedimentos cada vez mais precocemente, 10go ao nascer nos casos criticos
ou por volta dos trés meses de idade naqueles pacientes estaveis, uma vez que ha
crescimento pulmonar/alveolar até aos 7 anos de idade. Dessa forma, o tratamento cirirgico

nédo deve ser adiado para a fase adulta, devido as complicagdes possiveis de cada patologia.
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As resseccOes pulmonares para o tratamento das malformagdes congénitas dos
pulmdes sdo um procedimento seguro, que em servigo de referéncia para doencas

pulmonares, apresenta pouca morbidade e minima mortalidade.
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