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Malformacdes pulmonares e mediastinais
com repercussdes respiratorias

CARLOS A. RIED1', NELSON A. ROSARIO FiLHOZ, 1SABELLE V. TREVISAN3,
Jost E. CARREIRO*, DANTE L. ESCUISSATO®

Objetivos: Avaliar aspectos clinicos das malformagdes pulmonares e mediastinais. Métodos: Analise
retrospectiva de 51 pacientes com malformacdes pulmonares e mediastinais identificadas no
Departamento de Pediatria da UFPR entre 1982 e 1997. Verificaram-se as manifestacdes clinicas,
investigagdo diagnostica e o tratamento dos referidos pacientes. Resultados: A anomalia mais freqiiente
foi fistula traqueoesofagica/atresia de esdfago (12), seguida por anel vascular (11), enfisema lobar
congénito (7), hérnia diafragmatica-eventracdo (7), cisto broncogénico (5), aplasia/hipoplasia pulmonar (4),
seqliestragdo pulmonar (3) e fistula arterionenosa (2). A idade ao diagndstico variou desde recém-nascido
até dez anos. A maioria era sintomatica nos primeiros meses de vida, alguns ao nascimento. As principais
manifestacGes clinicas foram respiratdrias (taquipnéia, tosse, tiragem, dispnéia, sibilos, pneumonia e
estertores). A radiografia simples do térax e a seriografia esofagogastroduodenal (SEED) foram os exames
mais importantes para o diagnodstico. A tomografia computadorizada de térax é um o&timo exame
diagnostico para malformagdes broncopulmonares, quando o radioldgico ndo € conclusivo. O tratamento
foi por intervengdo cirtrgica em 86% dos casos. Conclusdes: As malformagdes pulmonares e
mediastinais com manifestagdes respiratorias requerem investigacdo diagndstica adequada e intervencio
imediata. As manifestacdes respiratérias mais freqiientes foram tosse e taquipnéia e o exame radioldgico
do térax e o esofagograma, os principais meios diagndsticos. A sobrevida € boa e a mortalidade ¢
geralmente secundaria as malformagdes associadas. (J Pneumol 1998;24(5):303-310)

Pulmonary and mediastinal malformations with respiratory symptoms

Objective: To evaluate clinical features of malformations of lung and mediastinum. Methods:
Retrospective analysis of 51 patients with malformations identified in the author’s division between
1982 and 1997. They verified the clinical manifestations, diagnostic procedures, and treatment.
Results: The most frequent anomaly was esophageal atresia/tracheoesophageal fistula (12), followed
by vascular ring (11), congenital lobar emphysema (7), diaphragmatic hernia/eventration (7),
bronchogenic cyst (5), pulmonary hypoplasia (4), pulmonary sequestration (3), and arterial-venous
fistula (2). Age at diagnosis varied from birth to 10 years. Most of them exhibited symptoms at first
month, some even at birth. The main respiratory symptoms were tachypnea, coughing, retractions,
dyspnea, wheezing, pneumonia and rales. Chest X-rays with barium swallow were most important for
diagnosis. When chest radiology was inconclusive, CT scans were next in achieving diagnosis. Surgical
intervention was the effective treatment in 86% of cases. Conclusions: Lung and mediastinal
congenital malformations with respiratory symptoms require adequate diagnostic evaluation and
immediate intervention. The most frequent respiratory symptoms were coughing and tachypnea and
chest X-rays with barium swallow was the main diagnostic method. Survival is good and mortality is
secondary to associated malformations.
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INTRODUCAO

As malformacdes (MF) do pulméo e do mediastino variam
consideravelmente em aspectos embrioldgicos, apresenta-
¢do clinica, tratamento e progndstico!V. Anomalias do de-
senvolvimento do arco adrtico, seus ramos e sistema pul-
monar resultam na formagdo de anel ou alga vascular, que
envolve a traquéia, o es6fago, ou ambos, produzindo com-
pressdo e obstrucdo®. A maioria das anomalias pulmonares
tem natureza cistica, algumas sdo sdlidas enquanto outras
tém natureza mista(’.

O conhecimento clinico destas MF ¢ importante, uma vez
que sua apresentacdo pode ser grave o suficiente para pro-
vocar risco de vida. Portanto, requerem diagndstico e trata-
mento precisos e imediatos®. Nos ultimos anos, tém ocorri-
do mudancas no diagndstico das MF broncopulmonares e
dos anéis vasculares, com o aparecimento de técnicas diag-
nosticas ndo invasivas como a tomografia computadorizada
(T0)®, a TC helicoidal e a ressondncia magnética (RM) com
imagem tridimensional e reconstrugdo vascular®. Sdo ano-
malias de identificacdo facil, porém dificeis de se definir e
requerem avaliacdo adequada para que se evite a realizacdo
desnecessaria de exames®. O desenvolvimento de novas téc-
nicas, como resseccdo cirurgica das lesdes do mediastino
por via supraclavicularlV, ou através de mediastinoscopia”®,
ou por videotoracoscopia, pode evitar procedimento cirur-
gico mais agressivo. O surgimento de técnicas de diagndsti-
co e tratamento intra-utero®'?, assim como a melhor assis-
téncia neonatal, permite cada vez mais um melhor prognés-
tico de recém-nascidos com malformacdes.

O objetivo do presente trabalho é descrever nossa expe-
riéncia com malformagdes associadas a manifestacdes res-
piratdérias em criangas.

CasuisTica

Foi realizada uma analise retrospectiva de todos os pa-
cientes com MF pulmonares e mediastinais com repercus-
sGes respiratorias, do Departamento de Pediatria da UFPR,
com especial atencdo para as manifestagdes clinicas, proce-
dimentos diagnosticos e tratamentos. No periodo de 1982
a 1997 foram identificados 51 pacientes, que foram a base
desta revisdo.

RESuLTADOS

Nao houve diferenca entre os sexos — masculino : femini-
no (51% : 49%). Cerca de 60% dos pacientes eram sinto-
maticos nos primeiros 30 dias de vida e 80% até um ano de
idade. Apenas 37% deles procurou tratamento médico no
primeiro més de vida (fig. 1).

As manifestacdes respiratdrias ocorreram em (80%) dos
pacientes e as mais freqiientes foram tosse e taquipnéia
(32%), dispnéia e tiragem (30%), seguidas por pneumonias,
sibilos, torax hiperinsuflado e estertores (fig. 2). Os sinto-
mas digestivos (engasgos, salivacdo e vomitos) foram me-
nos frequientes (38%).
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Siglas e abreviaturas ultilizadas neste trabalho
MF - Malformacdes

TC - Tomografia computadorizada

RM - Ressonancia magnética

SEED - Seriografia esofagogastroduodenal

RGE - Refluxo gastroesofagico

ELC - Enfisema lobar congénito

HDC - Hérnia diafragmatica congénita
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Figura 1 — Idade de inicio dos sintomas e primeira consulta
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Figura 2 - Freqiiéncia dos sintomas respiratorios

Na avaliagdo diagnostica, o exame radiologico do tdrax e
a seriografia esofagogastroduodenal (SEED) foram os exames
mais realizados e foram diagndsticos em mais de 80% dos
casos (fig.3). Outros exames, como TC, cateterismo cardia-
co e ecocardiograma, foram realizados de maneira dirigida,
baseados em resultados prévios, com a finalidade de confir-
mar ou esclarecer diagnosticos. A distribuicdo das lesdes ¢é
mostrada na tabela 1. Detalhes especificos de cada anorma-
lidade sdo descritos abaixo.

ATRESIA DE ESOFAGO/FISTULA TRAQUEOESOFAGICA

Atresia de es6fago/fistula foi diagnosticada em 12 dos
51 pacientes (23%) e representou a MF mais comum da
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Figura 3 - Numero de exames e percentual diagnostico

nossa série. Dez pacientes tinham atresia de es6fago com
fistula distal e dois, fistula traqueoesofagica sem atresia. O
diagnostico foi feito nos primeiros dias de vida, exceto um,
cujo diagnostico foi aos 8m e se tratava de caso de fistula
sem atresia. As manifestacOes respiratorias foram mais fre-
quientes que as digestivas (salivacio). A maioria (70%) apre-
sentava alteracGes perinatais com polidramnio ou prematu-
ridade. O diagnostico foi por exame radioldgico contrasta-
do e broncoscopia (figs. 4 e 5). Outras malformagdes foram
encontradas em 6 (50%) e eram multiplas, dentro de sindro-
mes genéticas. O tratamento foi cirurgico e a mortalidade
foi alta, 5/12 (42%), devido as malformacdes associadas.
Dos 7 pacientes que evoluiram bem, 4 (57%) apresentaram
refluxo gastroesofagico (RGE) no seguimento.

ANEL VASCULAR

Anel vascular foi diagnosticado em 11/51 (22%) dos pa-
cientes, dos quais artéria subclavia andémala direita foi a mais
freqiiente (9). Com relagdo 4 idade ao diagnostico, oito es-
tavam abaixo de 1 ano (73%), dois casos com 2 anos e um

TABELA 1
Malformacdes congénitas com disturbios respiratorios

Malformacdes ne
Atresia de esdfago/fistula 12
Anel vascular 11
Duplo arco aortico 1
Artéria subcldvia anomala esquerda 1
Artéria subclavia anomala direita 9
Enfisema lobar congénito 7
Hérnia diafragmatica — eventragio 7
Cisto broncogénico 5
Aplasia/hipoplasia pulmonar 4
Seqiiestracdo pulmonar 3
Fistula arteriovenosa 2
Total 51
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Figura 4 - Atresia de esofago com fistula distal. Paciente com polidram-
nio e sialorréia. Ndo foi possivel passar sonda nasogastrica até o esto-
mago. O exame contrastado mostra esofago proximal dilatado em fun-
do cego.

Figura 5 — O esofagograma mostia fistula traqueoesofdgica, posterior-
mente evidenciada por broncoscopia

com 8 anos. Houve predominio do sexo feminino (73%) em
relacdo ao masculino. As manifestacdes clinicas respiratd-
rias e digestivas ocorreram em igual propor¢do, embora o
sinal clinico de engasgos e dificuldade para deglutir sélidos
estivesse presente em 45% dos casos. A SEED foi diagnosti-
ca em 10/11 (91%) casos (fig. 6). Um paciente com sindro-
me de Down, assintomatico, teve seu diagnéstico durante a
realizacdo de cateterismo para investigar malformacdo car-
diovascular. Este paciente ndo realizou SEED. A aortografia
foi efetuada em sete pacientes e um realizou TC helicoidal
de torax com imagem tridimensional e reconstrucdo vascu-
lar. Malformagdes congénitas associadas estavam presentes
em dois casos. Sete criangas foram submetidas a tratamen-
to cirrgico, das quais duas foram a 6bito (uma com sindro-
me craniofacial e outra com sindrome de West).

ENFISEMA LOBAR CONGENITO

Sete pacientes (14%) tiveram diagndstico de enfisema lobar
congénito (ELC), seis dos quais com menos de dez meses e
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Figura 6

Artéria subcldvia
anomala direita.
O esofagograma
mostra compressio
persistente do
esofago posterior
com inclinacéo |

de 700 compativel
com artéria
subcldvia anomala
direita.

89% com localizacdo em lobo superior esquerdo. As mani-
festagdes respiratorias eram tosse, cansago, tiragem e disp-
néia presentes em cinco e infecgdo respiratoria em dois. O
diagnostico em todos os pacientes foi realizado por radio-
grafia simples de térax (fig. 7). A Tc de torax foi efetuada
em trés, com o objetivo de afastar compressdo bronquica
extrinseca. Dois deles foram tratados de maneira conserva-
dora e cinco submetidos a lobectomia. Ndo houve obitos
neste grupo.

HERNIA DIAFRAGMATICA-EVENTRACAO

Quatro criancas do sexo masculino (8%) tiveram diagnds-
tico de hérnia diafragmatica de localizagdo a esquerda. Uma
delas apresentava ma rotacdo intestinal associada. Todos
com manifestagdes respiratérias desde o nascimento e o
diagndstico foi por radiografia simples de térax. O trata-
mento foi cirirgico e um deles foi a 6bito nas primeiras 48
horas. Este paciente apresentava ma rotagdo intestinal, hi-
poplasia pulmonar e foi a 6bito por pneumotdrax.

Trés pacientes tiveram diagnéstico de eventragdo diafrag-
matica (6%), dois do sexo feminino e um do masculino. Dois
tinham sintomas respiratorios desde o nascimento e um deles
apresentava crises de broncoespasmo. O diagnoéstico foi ra-
diografia simples de torax e o tratamento, cirurgico. Nio
houve mortalidade neste grupo.

CisT0 BRONCOGENICO

Cinco pacientes (10%) apresentavam massas cisticas que
consistiam de cistos broncogénicos, localizados no medias-
tino e um com localizacdo pulmonar. A média de idade de
apresentacdo foi de 45 meses para os de localizacdo em
mediastino. Sintomas respiratorios de tosse, sibilos, tiragem,
dispnéia e pneumonia estavam presente em trés deles. Um
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Figura 7 — Enfisema lobar congénito. A radiografia de torax mostra hi-
perinsuflacdo do lobo superior esquerdo com herniacdo para a direita.

Figura 8 - Agenesia de pulmao. A radiografia de torax mostra hiperinsu-
flacdo do pulmao esquerdo com auséncia do pulmdo a direita. Nio é
possivel observar a origem do bronquio fonte direito.

era assintomatico. O paciente com cisto de localizagdo pul-
monar teve seu diagnostico aos dez anos com clinica de
pneumonias de repeticdo. A radiografia simples de térax foi
o método diagnostico em todos (fig. 9), mas trés fizeram
tomografia computadorizada e um, ressondncia magnética
do torax. Os pacientes foram submetidos a toracotomia com
resseccdo do cisto e o paciente com cisto de localizagdo
pulmonar foi submetido a lobectomia. Todos evoluiram as-
sintomaticos.

APLASIA-HIPOPLASIA PULMONAR

Quatro pacientes (8%) fizeram parte deste grupo (trés com
agenesia e um com hipoplasia pulmonar), todos de localiza-
¢do a direita. Dois tinham malformagdes associadas (rim
pélvico, sindrome de Goldenhar) e um portava hipotiroidis-
mo congénito. Clinicamente apresentavam manifestacdes
respiratorias de tosse, dispnéia, tiragem, sibilos e infeccdo
pulmonar de repeticdo. O diagndstico foi por radiografia
simples de torax (fig. 8). O tratamento foi cirtrgico em dois
e conservador nos outros dois. Ndo houve mortalidade nes-
te grupo.
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Figura 9 - Cisto broncogénico. O esofagograma mostra massa arredon-
dada que comprime e desloca o esdfago posteriormente.

SEQUESTRACAO  PULMONAR

Seqiiestragdo pulmonar foi diagnosticada em trés de 51
pacientes (6%). Um, com manifestagdo clinica de esforgo
respiratério e taquipnéia ao nascimento, teve seu diagnésti-
co por ecografia. Os outros dois apresentavam clinica de
infeccdo respiratéria de repeticdo, com pneumonias locali-
zadas. O diagnostico foi radioldgico (radiografia simples de
torax) e confirmado por aortografia, que identificou vaso
andémalo com origem na aorta. A tomografia de térax foi
realizada em dois e, em um, foi possivel evidenciar vaso
anémalo (fig. 10). Os trés pacientes apresentavam seqties-
tragdo pulmonar intralobar com localizacdo em lobo inferior
esquerdo. Evoluiram sem complicacdes apds lobectomia.

FisTuLA ARTERIOVENOSA

Dois pacientes tiveram diagndstico de fistula arterioveno-
sa (4%), clinica de dispnéia, baqueteamento digital, hemop-
tise e abscesso cerebral. A radiografia simples de torax e a
tomografia apresentavam imagem sugestiva da MF. Em um
o cateterismo confirmou a presenca de fistula arterioveno-
sa, além de cardiopatia congénita (comunicagio interatrial
com hipoplasia tricispide e de ventriculo direito). Estes pa-
cientes foram acompanhados clinicamente.

DiscussAo

As malformacdes congénitas do pulmio e do mediastino
sdo relativamente raras. Contudo, freqiientemente elas apre-
sentam sintomas graves que requerem diagndstico e trata-
mento imediatos. A patogénese destas lesdes permanece
desconhecida a excegdo de seqiiestragdo pulmonar!') e cis-
tos broncogénicos!'?.

Em nossa revisdo, a malformacdo mais freqiiente foi fis-
tula traqueoesofagica (12), em dez pacientes associado a
atresia de es6fago com fistula distal. Nos pacientes com atre-
sia de esbdfago, a radiografia simples com um cateter radio-
paco geralmente € suficiente para o diagnodstico ou, entdo,
com contraste diluido para identificar a presenca de fistula
proximal(". Os pacientes com fistula sem atresia podem

J Pneumol 24(5) - set-out de 1998

Figura 10 - Tomografia de torax mostra condensacdo de lobo inferior
esquerdo. Durante a injecdo de contraste foi possivel evidenciar a pre-
senga de vaso anomalo compativel com seqiiestracdo pulmonar. A aor-
tografia mostrou ter origem no tronco celiaco.

ficar meses e até anos sem diagndstico™ e pode ser preciso
repetir o esofagograma inumeras vezes para se obter o diag-
nostico™ 1% ou entdo, como alternativa, realizar endosco-
pia e/ou broncoscopial®. Um caso teve o diagndstico de
fistula aos oito meses, apods trés esofagogramas, e a presen-
ca de fistula de parede posterior foi confirmada por bron-
coscopia. A forma mais comum de atresia de es6fago é
com fistula distal, que corresponde a 85% deste tipo de mal-
formacdo!", a mesma freqliéncia encontrada nesta revisdo.
E importante lembrar as malformacdes associadas(6'?, prin-
cipalmente de bronquio fonte superior direito (47%) e tra-
queomalacia, uma vez que muitos dos sintomas respirato-
rios podem ser atribuidos ao refluxo gastroesofagicol'®. O
tratamento sempre é cirirgico e, quanto mais precoce, me-
Thor(™®, Cerca de 60% destes pacientes apresentam refluxo
gastroesofagico no seguimento, o que aconteceu em nossa
casuistica, Os pacientes com atresia de es6fago apresen-
taram maior mortalidade (50%). A maioria apresentava ou-
tras MF associadas, como CHARGE (coloboma, atresia de coa-
na, retarde do crescimento e desenvolvimento, anomalias
genitais e do ouvido), sindrome genética e malformacdes
cardiovasculares. A sobrevida depende do grau de prematu-
ridade, da presenca de infeccdo e de outras MF associa-
das(l4,15).

No mediastino normal, o coragdo e as grandes artérias
sdo posicionados intimamente com traquéia, bronquios e
esofago, de tal forma que anomalias vasculares podem levar
a compressdo da via aérea, esdéfago ou ambos!". Cerca de
3% da populacdo geral apresentam alguma alteragdo do ar-
co adrtico, como conseqiiéncia da persisténcia de vasos que
deveriam desaparecer, ou da regressao de vasos que deve-
riam persistir'*'9, Os anéis vasculares sdo uma das causas
mais freqiientes de obstrucdo da via aérea>?), variando de
13 a 26% em algumas séries.?>2> A malformagdo vascular
sintomatica mais freqliente é o duplo arco adrtico®222, A
artéria subclavia andmala direita é a malformacdo mais fre-
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qliente do arco adrtico(*2¥; no entanto, a maioria dos casos
¢ assintomatica. Em pacientes com manifestagdes respira-
térias exuberantes, cujo diagndstico é artéria subclavia and-
mala ou artéria inominada, é imperativo que outras causas
sejam excluidas, antes de se atribuir os sintomas a estas
variantes benignas, ou entdo afastar outras malformacdes
associadas, como alteragdes cardiovasculares®. A artéria
subclavia anomala direita ocorre em torno de 1 : 200 indivi-
duos. Em pacientes com sindrome de Down pode ocorrer
em até 37% dos casos®. Trés pacientes da nossa casuistica
apresentavam esta sindrome e um, sindrome de Moebius.
Localiza-se entre o esdfago e a coluna vertebral (78%), en-
tre o es6fago e traquéia (18%) e apenas 4% anterior a tra-
quéia+27,

A maioria dos casos de subcldvia an6mala direita ndo
apresenta sintomas respiratorios!'?”, No entanto, ndo hou-
ve diferenca entre a freqliéncia de sintomas digestivos e res-
piratérios nos casos revisados. A artéria subclavia anémala,
quando sintomatica, manifesta-se na maioria das vezes por
volta de seis meses, embora haja casos de inicio tardio®,
Uma paciente nossa iniciou sintomas aos oito anos. O eso-
fagograma é o principal exame no diagndstico de anel vas-
cular®520-2229) Os achados radioldgicos na artéria subclavia
andémala direita consistem de falha de enchimento posterior
do eséfago com inclinagdo de 70m0 ao nivel de segunda vér-
tebra toracica a direita e quarta a esquerda, que se apresen-
ta de maneira persistente('*27, A tomografia helicoidal com
imagem tridimensional e reconstrucdo vascular (fig. 11) e a
imagem por ressonancia magnética substituem o cateteris-
mo no diagndstico das MF vasculares®3%3), A RM é um exa-
me ndo invasivo e sem os inconvenientes de fendmenos
embolicos e alérgicos ao contraste®. Além disso, permite
estudar a circulacdo pulmonar, identificar estruturas ndo vas-
culares, fornecer dados de anatomia para o cirurgido, dimi-
nuir a morbidade e o tempo de hospitalizagdo®?239, O eso-
fagograma ainda é o principal exame na avaliacdo de pa-
cientes com compressdo e obstrugdo da via aérea.

O tratamento da artéria subcldvia anémala sintomatica ¢
sempre cirurgico®. A mortalidade neste grupo foi baixa;
houve apenas um oObito em paciente com sindrome de West.
Multiplos defeitos genéticos em pacientes com anomalias
do 4° e 6° arco adrtico ndo sdo freqlientes. No entanto,
pacientes com artéria subclavia andémala, sintomaticos, de-
veriam ser investigados para outras anomalias associadas,
como tetralogia de Fallot, defeitos do septo, coarctacdo de
aorta e estenose pulmonar®,

O enfisema lobar congénito é uma entidade caracterizada
por hiperinsuflacdo pulmonar de um lobo e disturbio respi-
ratério progressivo, ocorrendo nos primeiros dias de vida,
geralmente sem lesdo intraluminar, como observado em sete
casos deste estudo. Murray ef a/.0?, numa revisdo de 166
casos, encontraram leve predominio do sexo masculino numa
proporcdo de 2 : 1, o que nao foi constatado em nossa sé-
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Figura 11 - Tomografia helicoidal com reconstrucdo vascular: vaso ano-
malo do arco adrtico, que emerge apds artéria subcldvia esquerda, com
deslocamento posterior e para a direita, compativel com artéria subcla-
via anomala direita.

rie. Os lobos superiores e médios sdo envolvidos com maior
freqiiéncia e na maioria dos casos um so6 lobo pulmonar
envolvido" "), A radiografia simples do tdérax geralmente
suficiente para o diagndstico de ELC("3%., A broncoscopia
util na crianga maior com suspeita de corpo estranho('¥,
tomografia serve para afastar compressdo extrinseca®, Es-
tes pacientes podem apresentar outras malformagdes, sen-
do as cardiovasculares as mais freqiientes. O tratamento con-
servador € controverso e lobectomia quase sempre € neces-
saria®'¥, Precaugbes com anestesia geral devem ser toma-
das até que o torax seja aberto®339,

A hérnia de Bochdaleck ¢ a forma mais comum de hérnia
diafragmatica e corresponde a 80% das HDCG). As manifes-
tacdes clinicas dependem do tamanho da hérnia ou eventra-
¢do e se traduzem por desconforto respiratério de intensida-
de variavel determinado por uma lesdo ocupando espago
com compressao pulmonar, levando a hipoplasia e hiper-
tensdo pulmonar®®, assimetria toracica e abdémen escava-
do", As manifestacGes respiratérias foram tosse, taquip-
néia e tiragem. As hérnias diafragmaticas eram a esquerda
(Bochdaleck) e as eventragdes a direita. A eventragdo total
do diafragma é mais freqliente a esquerda e a parcial, a
direita(®. O diagndstico de HDC é radioldgico, com ou sem
contraste. As eventragdes diafragmaticas pequenas geral-
mente sdo assintomaticas e as grandes apresentam quadro
semelhante a hérnia de Bochdaleck¥. O diagnostico pré-
natal, através da ecografia e amniografia, permite a gestan-
te ser transferida para um centro tercidrio com recursos ade-
quados para atendimento do recém-nascido®”. Apesar do
desenvolvimento da neonatologia, a mortalidade dos pacien-
tes com hérnia diafragmatica continua elevada. O uso de
oxigenagdo por circulagdo extracorporea (ECMO) no manejo
da hérnia diafragmatica é discutivel, embora alguns relatos
mostrem sobrevida de até 86%0%. Um estudo de dois cen-
tros, comparando o tratamento com ventilagdo mecanica
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Malformacées pulmonares e mediastinais com repercussoes respiratorias

seguida de ECMO e ventilacdo mecanica seguida de ventila-
cdo de alta freqliéncia, mostrou que nao houve diferenca
significativa entre as duas formas de tratamento e que a
mortalidade continua alta, em torno de 50006739,

Novos métodos terapéuticos precisam ser desenvolvidos
no tratamento da hipoplasia e hipertensdo pulmonar do re-
cém-nascido. A ligadura ou oclusdo traqueal intra-utero pa-
rece ser promissor no tratamento da HDC(?),

Os cistos broncogénicos de desenvolvimento mais preco-
ce localizam-se no mediastino, ao passo que os de desenvol-
vimento mais tardio tém localizagdo pulmonar®39. No en-
tanto, podem situar-se ao longo de toda a via aérea. A maio-
ria tem localizacdo no mediastino®3°%) sjo unicos® e nio
se comunicam com a via aérea®?. A disfagia é uma mani-
festagdo pouco freqliente dos cistos broncogénicos!143940),
As manifestacdes clinicas foram tosse, estridor e dispnéia,
embora possam ser assintomaticos. Um paciente foi diag-
nosticado por radiografia simples de térax, durante um epi-
sédio de infeccdo de vias aéreas superiores. Normalmente
os achados clinicos e radioldgicos sdo suficientes para o diag-
noéstico, embora em alguns casos o diagndstico s6 possa ser
feito durante o ato cirurgico®®*). A radiografia simples de
térax e o esofagograma sdo os principais exames no diag-
néstico de cisto broncogénico®. A tomografia computadori-
zada de tdérax define melhor a localizagdo e a relacdo com
estruturas vizinhas("*), Na nossa série, a radiografia sim-
ples do toérax sempre foi sugestiva do diagnéstico, mas um
caso precisou ressonancia magnética. O tratamento do cis-
to broncogénico sintomatico ou nio é sempre cirargico.

Na agenesia e aplasia pulmonar ha uma completa ausén-
cia de vasos e parénquima do lado afetado. A diferenca en-
tre ambas estd na presenca de um bronquio rudimentar na
aplasia pulmonar. Cardiopatias congénitas acompanham
aproximadamente 50% dos pacientes com agenesia pulmo-
nar. As malformacdes de localizagdo a direita podem acom-
panhar-se de aumento da morbidade, da mortalidade e de
anormalidades cardiacas associadas™“', o que ndo ocorreu
com nossos pacientes. Recém-natos com agenesia podem
apresentar taquipnéia, dispnéia e cianose, mas estes sinto-
mas podem ser secundarios as malformagoes cardiacas®. O
diagndstico é radioldgico, mas as vezes a radiografia de to-
rax ¢ normal e exames como broncoscopia, tomografia, eco-
cardiografia e arteriografia devem ser realizados para defi-
nir o diagndstico®'™. Nio ha tratamento especifico. Deve
ser realizado tratamento das anomalias associadas e, nos
casos de aplasia com infec¢do pulmonar de repeticdo, a res-
seccdo do coto bronquico®. A hipoplasia pulmonar prima-
ria é rara. Geralmente é secundaria a uma outra condicdo.
O tratamento geralmente ¢ de suporte com fisioterapia res-
piratoria e antibidticos®'. O progndstico depende da cau-
sa e das malformacgdes associadas®'®. Na agenesia pulmo-
nar direita a mortalidade € duas vezes maior que a esquer-
da(),
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A seqiiestragdo pulmonar consiste de uma massa de teci-
do pulmonar ndo funcionante que ndo se comunica com a
arvore traqueobronquica®® e suprida por um vaso anéma-
lo. Savic et al“", numa revisio de 540 casos de seqliestra-
¢do pulmonar, encontraram 73% dos casos com apresenta-
¢do intralobar (localizacdo dentro da pleura visceral) e 27%
com apresentacdo extralobar. Destes, a grande maioria lo-
caliza-se em lobo inferior esquerdo®’. A patogenia da se-
qliestracdo pulmonar é desconhecida*®'¥, Na forma extra-
pulmonar sdao freqlientes as malformacdes associadas
(5000)©', Sio geralmente assintomaticos e o diagndstico
pode ser feito ao acaso por uma radiografia simples de to-
rax ou entdo apresentarem episédios de pneumonia de re-
peticdo localizados®. No periodo neonatal, além das mal-
formacdes, estes neonatos sdo geralmente prematuros e
podem ter histéria de polidramnio('®, A seqiiestracdo pul-
monar intralobar geralmente é assintomatica na infancia e
apenas 30% apresentam sintomas de pneumonia de repeti-
¢do antes dos dez anos. Cerca de 15% dos pacientes com
seqliestracdo intrapulmonar sdo assintomaticos e sdo detec-
tados por radiografia de térax de rotina('¥. O diagnodstico de
seqliestracdo pulmonar geralmente é feito através de aorto-
grafia, que confirma a presenca de vaso andémalo®, porém
a tomografia®*) e a ressondncia magnética®*¥ podem iden-
tificar o vaso an6malo. Além disso, a ecografia, e mais re-
centemente o ecodoppler, tém sido uteis no diagnostico de
seqiiestracdo pulmonar®+*), Nos casos com apresentagio
intralobar, realiza-se lobectomial®, ao passo que nas formas
extralobares procede-se & resseccdo da lesdo®. A videotora-
coscopia surge como forma alternativa para se evitar a tora-
cotomia no tratamento cirurgico de lesdes pulmonares e da
sequiestracdo pulmonar®,

Neonatos prematuros, com desconforto respiratério, po-
lidramnios, hidropicos ou criangas e adultos com infeccdes
pulmonares de repeticdo devem ser investigados para mal-
formacdo adenomatosa cistica(", O diagndstico diferen-
cial pode ser por radiografia simples de térax ou TC de to-
rax. A SEED € importante no diagnostico diferencial de HDC.
O tratamento é cirurgico e a lobectomia é o procedimento
de escolha®®, Nesta experiéncia ndo houve caso de malfor-
macdo adenomatosa cistica.

As fistulas arteriovenosas geralmente sdo unicas, unilate-
rais e em 60% localizam-se em lobos inferiores®. Cerca de
50% estdo associadas a sindrome de Osler-Weber-Rendu. A
patogénese ¢ desconhecida e clinicamente manifestam-se
com dispnéia, cianose, baqueteamento digital, policitemia.
Podem apresentar manifestagdes neuroldgicas de zumbido,
cefaléia e sincope. O diagndstico é radioldgico e a TC heli-
coidal com reconstrucdo tridimensional substitui a angiogra-
fia com vantagens“”. O tratamento é cirurgico ou por em-
bolizacdo, quando a ressec¢do ndo é possivel®',

0 diagndstico precoce e preciso das malformagdes pul-
monares e o tratamento imediato, especialmente em crian-
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cas com disturbio respiratorio progressivo, permanecem
como meio para se obter um o6timo resultado. A ressecgdo
cirurgica € necessaria na maioria das MF para se reduzir a
morbidade e a mortalidade®+),

Técnicas novas tém progressivamente surgido, de forma
a permitir o diagnostico e tratamento adequados e menos
agressivos.
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